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摘 要 目的：探究肠内营养粉剂在1岁以下苯丙酮尿症患儿中的应用效果。方法：120例年龄＜1岁的苯丙酮尿症患儿持续32

周喂养肠内营养粉剂，20 g/kg，qd。比较治疗前、治疗8周、治疗32周时患儿的苯丙氨酸水平、身高、体质量、头围、智商水平、各项

营养指标变化和不良反应情况。结果：治疗8、32周时，患儿的苯丙氨酸水平较治疗前逐渐降低，身高、体质量、头围较治疗前逐渐

增长，差异有统计学意义（P＜0.05）。患儿的智商水平治疗8周时优于治疗前，治疗32周时优于治疗8周时，差异均具有统计学意

义（P＜0.05）。治疗8、32周时，患儿各项营养指标均较治疗前显著改善，且治疗32周时患儿的丙氨酸转氨酶（ALT）、白蛋白（Alb）

和血清总蛋白（TP）水平显著优于治疗 8周时，差异有统计学意义（P＜0.05）。治疗 32周时，患儿的尿素氮（BUN）、总胆红素

（TBil）、前白蛋白（Pa）水平与治疗8周时比较差异均无统计学意义（P＞0.05）。有66例患儿在治疗中发生181次不良反应，主要为

10次腹泻和126次上呼吸道感染，其中1例患儿出现中度胃肠炎，经对症处理后均恢复正常。结论：给予1岁以下苯丙酮尿症患儿

肠内营养粉剂，能够有效控制患儿的苯丙氨酸水平，避免其智商水平的下降，改善其营养状况，进而满足患儿正常发育生长的营养

需求，且具有较好的安全性和耐受性。
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ABSTRACT OBJECTIVE：To explore the effects of enteral nutrition powder in children with phenylketonuria（PKU）under one

year. METHODS：120 PKU children under one year were selected and given enteral nutrition powder（20 g/kg，qd）for consecutive

32 weeks. The level of benzene，height，weight，head circumference，IQ level，nutrition indicators and ADR were compared be-

fore treatment，8 weeks after treatment，32 weeks after treatment. RESULTS：8 and 32 weeks after treatment，the level of benzene

decreased gradually，and height，weight and head circumference increased gradually，with statistical significance（P＜0.05）. IQ lev-

el of children after 8 weeks treatment were better than before，and those of children after 32 weeks treatment were better than after

8 weeks treatment，with statistical significance（P＜0.05）. 8 and 32 weeks after treatment，nutrition indicators were improved sig-

nificantly，compared with before treatment；ALT，Alb and TP levels 32 weeks after treatment were significantly better than 8

weeks after treatment，with statistical significance（P＜0.05）.There was no statistically significant difference in BUN，TBil and Pa

levels between 32 weeks after treatment and 8 weeks after treatment（P＞0.05）. 66 cases suffered from 181 times of ADR，mainly

including 10 times diarrhea and 126 times upper respiratory tract infection，among which one children developed moderate gastroen-

teritis. They were all recovered after symptomatic treatment. CONCLUSIONS：For PKU children under one year，enteral nutrition

powder can effectively control the phenylalanine levels，prevent the decrease of IQ and improve the nutritional status so as to meet

the normal growth and development of children nutritional requirements，with better safety and tolerance.

KEYWORDS Enteral nutrition powder；Under 1 year；Phenylketonuria；IQ；Nutritional status；Phenylalanine

儿童肝脏内缺乏苯丙氨酸羟化酶会导致其体内的血苯丙

氨酸不能转化为酪氨酸而造成苯丙酮尿症。苯丙酮尿症是先

天性遗传代谢疾病，若患儿体内的血苯丙氨酸不断积累，可能

会对其神经系统造成损伤，并对其智力发育造成影响[1]。临床

上对苯丙酮尿症患儿进行治疗的方案为通过饮食治疗将患儿

的血苯丙氨酸水平控制在理想范围[2]。肠内营养粉剂是一种

不含有血苯丙氨酸的氨基酸混合粉剂，适当服用能够较好地

控制患儿体内的血苯丙氨酸[3]。本研究对肠内营养粉剂在1岁

以下苯丙酮尿症患儿中的应用效果进行了观察，以为临床提

供借鉴。

1 资料与方法
1.1 研究对象

选择2010年1月－2015年1月我院收治的120例年龄＜1

岁的苯丙酮尿症患儿为研究对象。其中，男性 71例，女性 49

例；年龄1～12个月，平均年龄（6.4±2.2）个月。本研究方案经

医院医学伦理委员会审核通过，患儿监护人均知情同意并签

署知情同意书。

1.2 纳入与排除标准
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纳入标准：（1）经临床诊断为苯丙酮尿症且年龄＜1岁者[4]；

（2）初诊年龄为 0～3个月；（3）生命体征稳定；（4）血苯丙氨酸

水平≥360 μmol/L。

排除标准：（1）出生时体质量＜2 500 g或孕期＜37周的患

儿；（2）合并多种免疫系统疾病或代谢疾病者；（3）合并完全性

肠梗阻者；（4）对肠内营养粉剂内的药物成分有过敏反应或其

他不良反应者。

1.3 治疗方法

患儿服用肠内营养粉剂（AA-PA）（英国 SHS International

Limited，注册证号：H20150394，批号：TP9015A/TP9046，规格：

400 g/听）20 g/kg，qd，连续服用32周。

1.4 观察指标与疗效判断标准

对比治疗前与治疗8、32周时患儿的苯丙氨酸水平、身高、

体质量、头围、智商水平、各项营养指标变化和不良反应情

况。其中，患儿的智商水平为主要疗效指标，苯丙氨酸水平、

各项营养指标变化、身高、体质量、头围、不良反应为次要疗效

指标。采用盖泽尔量表对患儿的智商水平进行判定，总分为

100分，发育商≥85分为正常，76分≤发育商≤84分为边缘，

55分≤发育商≤75分为轻度低下，40分≤发育商≤54分为中

度低下，26分≤发育商≤39分为重度低下，发育商≤25分为极

重度低下。

1.5 统计学方法

采用 SPSS 18.0软件对数据进行统计学分析。计数资料

比较采用χ2检验；计量资料多组间的比较采用单因素方差分

析+多重比较。P＜0.05为差异有统计学意义。

2 结果
2.1 治疗前后苯丙酮尿症患儿的苯丙氨酸水平、身高、体质

量、头围比较

治疗8、32周时，患儿的苯丙氨酸水平较治疗前逐渐降低，

身高、体质量、头围较治疗前逐渐增长，符合患儿的正常生长

发育，差异具有统计学意义（P＜0.05）。治疗前后苯丙酮尿症

患儿的苯丙氨酸水平、身高、体质量、头围比较见表1。

2.2 治疗前后苯丙酮尿症患儿的智商水平比较

患儿的智商水平治疗 8周时优于治疗前，治疗 32周时优

于治疗 8周时，差异均有具有统计学意义（P＜0.05）。治疗前

后苯丙酮尿症患儿的智商水平比较见表2。

表1 治疗前后苯丙酮尿症患儿的苯丙氨酸水平、身高、体质量、头围比较（x±±s）

Tab 1 Comparison of level of benzene，height，weight and head circumference of PKU children before and after treatment（x±±s）

项目

A：治疗前

B：治疗8周

C：治疗32周

整体分析F，P

精细比较LSD-t，P

n

120

120

120

A vs. B

A vs. C

B vs. C

血苯丙氨酸，μmol/L

649.5±479.8

196.0±198.2

191.1±149.2

2.021，0.043

4.763，0.003

2.275，0.033

2.365，0.021

身高，cm

59.20±4.60

64.60±4.30

73.20±4.10

2.225，0.038

2.288，0.028

2.420，0.015

3.929，0.007

体质量，kg

6.00±1.50

7.60±1.40

10.10±1.40

2.079，0.042

4.137，0.005

2.279，0.030

2.429，0.015

头围，cm

38.88±2.37

41.34±2.07

45.15±1.77

2.208，0.040

2.013，0.047

2.035，0.044

3.827，0.009

2.3 治疗前后苯丙酮尿症患儿的各项营养指标比较

治疗8、32周时，患儿各项营养指标均得到显著改善。患儿

的丙氨酸转氨酶（ALT）、血清总蛋白（TP）和白蛋白（Alb）水平治

疗后优于治疗前，治疗32周时优于治疗8周时，差异均有统计学

意义（P＜0.05）；但患儿的尿素氮（BUN）、总胆红素（TBil）、前白

蛋白（Pa）水平，治疗前后比较差异无统计学意义（P＞0.05）。治

疗前后苯丙酮尿症患儿的各项营养指标比较见表3。

2.4 不良反应

表2 治疗前后苯丙酮尿症患儿的智商水平比较[例（％％）]

Tab 2 Comparison of IQ level of PKU children before and after treatment [case（％％）]

项目
A：治疗前
B：治疗8周
C：治疗32周
整体分析c2，P

分割卡方检验c2，P

n

120

120

120

-

A vs B

A vs C

B vs C

正常
77（64.17）

67（55.83）

84（70.01）

8.676，0.005

5.629，0.034

7.435，0.016

6.883，0.022

边缘
13（10.83）

23（19.17）

27（22.50）

8.036，0.011

6.536，0.025

6.389，0.027

6.921，0.021

轻度低下
24（20.00）

24（20.00）

7（5.83）

8.427，0.007

4.856，0.041

5.237，0.038

5.785，0.033

中度低下
0（0.00）

3（2.50）

0（0.00）

7.921，0.012

4.476，0.045

7.276，0.018

7.627，0.014

重度低下
0（0.00）

0（0.00）

0（0.00）

8.353，0.008

4.538，0.044

4.997，0.040

2.994，0.084

极重度低下
6（5.00）

3（2.50）

2（1.66）

8.231，0.009

5.182，0.039

6.458，0.026

5.785，0.033

表3 治疗前后苯丙酮尿症患儿的各项营养指标比较（x±s）

Tab 3 Comparison of nutrition indicators of PKU children before and after treatment

项目

A：治疗前

B：治疗8周

C：治疗32周

整体分析F，P

精细比较LSD-t，P

n

120

120

120

A vs. B

A vs. C

B vs. C

BUN，mmol/L

4.28±1.39

4.75±1.25

4.56±1.09

1.583，0091

1.957，0.052

1.875，0.061

1.792，0.069

ALT，U/L

11.05±5.16

44.56±20.64

21.07±10.16

1.997，0.049

2.281，0.029

2.383，0.019

2.274，0.035

TBil，μmol/L

11.56±7.46

16.67±4.56

11.15±5.64

1.602，0.087

1.843，0.063

1.783，0.071

1.952，0.053

TP，g/L

64.73±4.54

57.04±4.46

65.61±6.52

2.175，0.041

2.435，0.013

2.276，0.031

2.419，0.018

Alb，g/L

38.15±2.57

33.65±1.96

39.21±2.73

2.263，0.039

2.293，0.027

2.421，0.017

2.319，0.025

Pa，mg/L

215.4±36.73

240.7±40.42

239.5±40.30

1.618，0.085

1.896，0.057

1.819，0.067

1.765，0.074
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120例患儿共有 66例、181次不良反应发生，主要为 10次

腹泻和 126次上呼吸道感染，其中 1例患儿出现中度胃肠炎。

所有患儿在其监护人的陪护下均具有较高的治疗依从性，经

对症处理后均恢复正常。若患儿出现神经系统症状，给予患

儿生物蝶呤治疗，补充神经递质前体左旋多巴和 5-羟色氨

酸。所有患儿均无死亡。

3 讨论
临床上目前没有发现根治苯丙酮尿症的有效方案，主要治

疗措施为尽量减少患儿对血苯丙氨酸的摄入，但因血苯丙氨酸

是人体必须氨基酸之一，因而不能完全杜绝，而是要将其控制

在满足机体正常生理代谢所需要的水平上[5-6]。同时，还需要为

患儿补充足够的营养品，如奶制品和其他食物等，以预防苯丙

酮尿症患儿发生智能发育障碍[7-9]。肠内营养粉剂是一种不含

有血苯丙氨酸的氨基酸混合粉剂，能够为机体提供高生物效价

的蛋白质，从而维持肠道黏膜功能，减少肠黏膜萎缩[10-12]，并能

满足苯丙酮尿症患儿的生长发育要求。

本研究结果显示，治疗 8、32周时患儿的血苯丙氨酸水平

较治疗前逐渐降低，身高、体质量、头围较治疗前逐渐增长，符

合患儿的正常生长发育规律，差异具有统计学意义（P＜

0.05）。治疗8、32周时患儿的各项营养指标均显著改善，说明

苯丙酮尿症患儿服用肠内营养粉剂后其生长所需要的营养物

质能够得到满足，这与其他研究[13]结果相似。同时，患儿在治

疗过程中并未发生严重的不良反应，这说明肠内营养粉剂具

有较佳的耐受性和安全性。考虑少数患儿产生不良反应的原

因可能为肠内营养粉剂虽然能够以单糖作为糖分来源，不需

要进行消化即可吸收，但其具有较高的渗透压，因而可能会发

生不良胃肠道反应，且由于1岁以下患儿自主控制呼吸的能力

较弱，若喂食过程中患儿哭闹等可能会导致肠内营养粉剂进

入呼吸道，造成上呼吸道感染[14-16]。患儿治疗8周时的智商水

平优于治疗前，治疗32周的智商水平优于治疗8周时，差异均

具有统计学意义（P＜0.05），说明苯丙酮尿症患儿在服用肠内

营养粉剂后能够通过控制血苯丙氨酸的水平避免患儿发生神

经中枢损伤，维持患儿的正常神经发育。但是，由于研究对象

过少，可能会对研究结果产生影响，今后应当扩大研究样本，

进一步对该结论进行分析和验证。

综上所述，予 1岁以下苯丙酮尿症患儿肠内营养粉剂，能

够有效控制患儿的血苯丙氨酸水平，避免患儿智商水平的下

降，改善患儿的营养状况，进而满足患儿正常生长发育的营养

需求，具有较好的安全性和耐受性。
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