Dr Stephan Huybregts, psykolog vid Leyden univ. höll ett föredrag vid ESPKU konferensen i Turkiet okt 2009  om Exekutiv Funktion Vid Tidigt Behandlad PKU (  betyder ungefär förmågan att klara uppgifter, viktiga i dagligt liv) . Kort sammanfattning av dr Ulf Carlsson.

Hjärnans arbetssätt och förmåga vid PKU

Föredraget var det ena av två, som handlade om hjärnans arbetssätt och förmåga vid PKU. Trots tidig och fortlöpande dietbehandling kan individer med tidigt behandlad PKU få påvisbara neurokognitiva följder i form av nedsatt s k exekutiv funktion. Det handlar med enklare ord om att hjärnan påverkas av förhöjt Fe-läge  med irritation och  koncentrations-svårigheter jämte vid jämförelse med friska kontroller nedsatt s k exekutiv funktion (ungefär förmåga att klara uppgifter viktiga i dagligt liv), såsom planering och organisation, strategi inför uppgifter, förmåga till flexibilitet d v s böjlighet- anpassning inför olika förhållanden, och att kunna växla mellan olika ämnen som kräver bibehållen uppmärksamhet. Det gäller ting som arbetsminne, koncentration, m m. De klaraste uttrycken för försämrad funktion kommer fram då flera olika s k exekutiva funktioner skall behandlas av hjärnan samtidigt eller tillsammans med andra typer av funktioner som t ex iakttagelseförmåga. Olika områden i hjärnan har olika uppgifter, som behöver kunna samtala väl sinsemellan. 

Undersökningen gjordes med 67 PKU försökspersoner och 73 jämförbara ”friska” kontroller i  7-14 årsåldern.Den utfördes med olika test på exekutiv funktion såsom BRIEF ( Behaviour Rating Inventory Executive function) och DEX (DysExecutive Questionaire). Man kunde påvisa olikheter i förmåga, som stod i förhållande till lågt eller högt Feläge, vid jämförelse med kontroller. Olika svårighetsgrader i testuppgifter visar samma resultat. 

Slutsatsen angavs att den vardagliga skötseln av dieten och Feläget på längre sikt betyder klart mer än tillfällig försämring mer undantagsvis. God behandling förbättrar och i ju yngre ålder, desto viktigare är den. Fe läget tillbaka i tiden under tidig barndom och framåt betyder alltså mest, då nämligen hjärnans utveckling och tillväxt är som störst. Som sagts så många gånger tidigare i vården, lönar sig en välskött diet med Fe-nivåer som ligger inom det ordinerade målområdet. Tillfälliga toppar av olikartade tillfälliga anledningar skadar däremot vanligen inte. Denna och andra liknande undersökningar ger belägg och stöd för en fortsatt livslång diet. Ny utveckling med BH4 (Kuvan) och småningom kanske också Pal kan f ö  förbättra utsikterna framdeles genom att underlätta för patienten att klara sin uppgift att sköta en ordinerad men underlättad diet och vara välinställd i Fe

.

 Undersökningen ger alltså goda skäl för den gängse rekommendationen att diet och annan PKUskötsel måste vara livslång.  Det ger en värdefull vinst mänskligt och ekonomiskt för både individ, arbetsliv och samhälle.      

