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Країна Частота хворих ФКУ Частота гена ФКУ Частота гетерозигот 
Україна 1 : 5571 0,0134 0,0264 
Росія 1 : 7000 0,0119 0,0235 
Білорусь 1 : 6000 0,0129 0,0255 
Румунія 1 : 7857 0,0113 0,0223 
Польща 1 : 5000 0,0141 0,0278 
Швеція 1 : 20000 0,0071 0,0141 
Греція 1 : 7676 0,0114 0,0225 
Бразилія 1 : 19167 0,0072 0,0143 
Аргентина 1 : 14000 0,0085 0,0168 
Італія 1 : 10000 0,01 0,0198 
Чілі 1 : 14000 0,0084 0,0166 
США 1 : 15000 0,0082 0,0163 
 





Генотип матері Генотип батька Ймовірність хворих дітей (%) 
Аа Аа 25 
аа Аа 50 
аа АА 0 
АА аа 0 
Аа аа 50 
аа аа 100 
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Місце ураження Клінічні прояви 
Фізичний розвиток Зменшений розмір черепа, пізнє прорізування зубів, гіпоплазія емалі, аномалії 

скелета, відставання у рості 
Моторний розвиток Діти пізно починають сидіти, ходити, втрачають психомоторні функції після 

6 місяців 
Покриви тіла Гіпопігментація волосся, шкіри, підвищені пітливість, чутливість до сонячних 

променів, екзема, дерматит 
Нервова система Епілептичні напади, атаксія, гіперкінези, тремор, м’язові судоми, підвищені 

сухожилкові рефлекси, позитивний синдром Бабінського, синдром Грефе, 
сидіння у «положенні кравця», метаболічна енцефалопатія 

Психічний розвиток При відсутності лікування ідіотія, олігофренія (oligophrenia phenylpyruvica) 
Серцево-судинна система Знижений артеріальний тиск, уроджені вади серця 
Травна система Блювання, зниження апетиту, гепатомегалія, дифузні зміни паренхіми печінки, 

панкреатопатія, запори 
Сечовидільна система Запах фенілоцтової кислоти сечі (запах цвілі, мишачий чи вовчий запах), 

вторинна тубулопатія 
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Вік дитини Кількість ФА (мг на 1 кг маси тіла) 
Від народження до 2 міс 60 

Від 2 до 3 міс 55–50 
Від 3 до 6 міс 50–45 

Від 6 міс до 1 року 45–40 
Від 1 до 1,5 років 35–30 
Від 1,5 до 3 років 30–25 
Від 3 до 5 років 25–20 
Від 5 до 11 років 20–15 

 

Вік хворих 
Заходи від народження 

до 1 року 1-3 роки 3-5 років старші 5 років 

Консультація генетика 
(невропатолога, психоневролога) 

Кожні 3 міс Кожні 4 міс Кожні 6 міс 1 раз на рік 

Консультація дієтолога 2 рази на тиж 2 рази на тиж 2 рази на міс 1 раз на рік 
Аналіз крові на виявлення ФА 1 раз на 2 тиж 2 рази на міс 1 раз на міс 1 раз на 6 міс 
Консультація психолога Кожні 3 міс Кожні 3 міс Щорічно Щорічно 
Клінічний аналіз крові, клінічний 
аналіз сечі 

1 раз на півроку 1 раз на півроку Щорічно Щорічно 

Біохімічний аналіз крові з 
дослідженням функції печінки та 
нирок 

 
Щорічно 

Електроенцефалограма Кожні 2 роки 
УЗД внутрішніх органів Щорічно 
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