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摘　要：苯丙酮尿症患者因基因缺陷导致无法正常代谢苯丙氨酸而必须终生严格限制苯丙氨酸或其结构类似物的摄

入，因此，研究和开发适用于苯丙酮尿症的特殊医学用途配方食品对于保障患者身体健康和提升生活品质有重要

意义。本文就苯丙酮尿症患者的饮食方案进行了综述，重点分析了特殊低蛋白食品、低苯丙肽类食品及基于糖巨

肽的特殊医学用途配方食品，详述了上述食品的来源或制备技术、功能特性，同时针对目前该领域中存在的产品

形态单一、适口性差等问题，展望了未来的研究方向和研究重点，以期为苯丙酮尿症特殊医学用途配方食品的研

发提供参考。
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Abstract：Patients with phenylketonuria (PKU) have to restrict the intake of phenylalanine (Phe) or its structural analogues
for  life  because  of  the  genetic  defect  that  prevents  them  from  metabolizing  Phe  normally.  Therefore,  the  research  and
development of food for special medical purpose for PKU is important to protect the health of patients and improve their
quality of life. This paper reviews the dietary regimen for patients with PKU, focusing on special low-protein foods, low-
Phe  foods,  and  food  for  special  medical  purpose  based  on  glycomacropeptides,  and  details  the  sources  or  preparation
techniques  and  functional  properties  of  these  foods,  and  look  into  future  research  directions  and  research  priorities  to
address  the  current  problems of  single  product  form and  poor  palatability  in  this  field,  with  a  view to  providing  a  better  
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understanding of the development of food for special medical purpose for PKU. The research direction and focus of future
research are also presented to provide reference for the research and development of food for special medical purpose for
PKU.

Key words：phenylketonuria；low protein；glycomacropeptide；low phenylalanine peptide；food for special medical purpose

 

苯丙酮尿症（phenylketonuria，PKU）也称为苯丙

氨酸羟化酶缺乏症，是一种常染色体隐性遗传的苯丙

氨酸（phenylalanine，Phe）代谢缺陷疾病。由于体内

缺乏苯丙氨酸羟化酶，患者的 Phe 分解代谢途径遭

到破坏，如果对富含苯丙氨酸的食品不加限制地摄

入，将导致体内苯丙酮累积从而引起神经认知和神经

运动障碍、自闭症行为、湿疹和癫痫等并发症。我国

新生儿 PKU 发病率约为万分之一，且存在显著地域

差异，海南省约为 1.22:100000（2017~2019 年），湖

北省黄冈市约为 1:16812（2016~2019 年），云南省约

为 1:24125（2014 年），洛阳市 1:7983（2015~2016
年），宁夏 1:3175（2010~2014 年）[1−5]。

目前，PKU 尚无完全治愈的方法，现行治疗方法

主要有饮食疗法、基因疗法、酶疗法及辅助因子疗法

等[6−9]。最新的基因疗法尽管解决了之前研究存在的

副作用问题，但考虑到脱靶基因变化的可能性，该方

法目前仍远未达到临床试验的阶段[7]。酶疗法目前

在美国可以使用，且已经获得欧洲上市许可，但是会

产生显著的副作用[8]。辅助因子疗法目前对病情较

轻的患者更有效，对经典型苯丙酮尿症患者的疗效较

差[6]。因此，饮食疗法被认为是目前最安全、最有效

的方法[10−11]。

针对 PKU 患者的饮食疗法其思路是通过严格

限制食物来源，控制苯丙氨酸的摄入量在正常生长所

需的最低限度，同时补充专门为 PKU 患者设计的特

殊医疗食品。本文从 PKU 特殊医学配方食品的非

蛋白成分和低苯丙氨酸蛋白成分两方面进行了综述，

重点分析了研究前沿的特殊低蛋白食品、低苯丙氨

酸蛋白特殊医学用途配方食品和糖巨肽的研究进展，

指出了目前 PKU 特殊医学用途配方食品研发领域

存在的问题，并对未来研究方向进行了展望。 

1　低蛋白成分普通食品 

1.1　天然的低蛋白食品

由于体内缺乏苯丙氨酸代谢所需苯丙氨酸羟化

酶，PKU 患者必须严格控制苯丙氨酸含量正常的肉、

鱼、蛋、奶等天然蛋白产品摄入量，还需严格控制分

子中含有苯丙氨酸结构单元的食品添加剂例如阿斯

巴甜（天门冬酰苯丙胺酸甲酯）的摄入[12]。对于这类

患者，建议每 100 g 干食品中摄入苯丙氨酸含量在

50 mg 以下（相当于每 100 g 干食品中蛋白质含量不

多于 1 g）[12]。

为此，PKU 患者在日常食物来源宜选择天然的

低蛋白食品。大多数水果和蔬菜的蛋白质含量较低，

表 1 是常见的水果蔬菜中蛋白质的含量。水果蔬菜

含蛋白质量极低，并且其提供的维生素和膳食纤维，

可抑制 PKU 患者体内蛋白质的完全吸收[13]。2020
年，英国国家营养师对 PKU 患者食物蛋白的摄入做

了一致阐明，声明表示 PKU 患者应尽量避免摄食高

蛋白质和苯丙氨酸的食物，但是可以不受限制地食用

含苯丙氨酸≤75 mg/100 g 的水果和蔬菜（除了土豆

和蔬菜薯片），以及大多数蛋白质含量≤0.5 g/100 g 的

食品[14]。其中，土豆的苯丙氨酸含量低于 75 mg/100 g，
但是由于英国饮食中每天巨大的消耗量而不被允许

不受限制的摄入。目前，我国还没有官方的对于

PKU 患者摄食食物蛋白的明确建议，因此，更适合我

国 PKU 患者的营养建议有待研究人员的开发。

许多植物中苯丙氨酸氨裂合酶含量较高，为开

发适用于 PKU 患者的天然植物膳食补充剂提供可

能。Aydas 等[15] 发现，矢车菊中的苯丙氨酸氨裂合

酶的活性很高，可将苯丙氨酸转化为无害代谢物。

Cliff 等[16] 发现，富含花青素的玉米品种其幼苗根中

苯丙氨酸裂合酶含量较高，开发了含有此种玉米根部

的谷物棒、饮料和果酱状酱料。Eissa 等[17] 研究了香

蕉果实中苯丙氨酸裂合酶的活性，并利用提取的苯丙

氨酸裂合酶制备了该酶的蛋白和蘑菇粉。
 
 

表 1    每 100 g 果蔬中主要营养成分的含量[18]

Table 1    Content of main nutrients per 100 g of fruits and
vegetables[18]

名称
水分

（g/100 g）
蛋白质

（g/100 g）
脂肪

（g/100 g）
碳水化合物
（g/100 g）

粗纤维
（g/100 g）

南瓜 97.8 0.3 0 1.3 0.3
土豆 79.9 2.3 0.1 16.6 0.3
番茄 95.9 0.8 0.3 2.2 0.4
莴苣 96.4 0.6 0.1 19 0.4

大白菜 95.6 1.1 0.2 2.1 0.4
苹果 84.6 0.4 0.5 13 1.2
香蕉 77.1 1.2 0.6 19.5 0.9
菠萝 86.3 0.6 0.2 12.2 0.4
草莓 90.7 1 0.6 5.7 1.4
西瓜 94.1 1.2 0 4.2 0.3

  

1.2　特殊低蛋白食品

特殊低蛋白食品（special low-protein food，SLPF）
是 PKU 患者另一食物来源选择。根据欧洲 PKU 患

者膳食指南，特殊低蛋白食品是一类由食品淀粉（如

小麦淀粉、马铃薯淀粉和玉米淀粉）加工制成的低蛋

白质食品，每 100 g 低蛋白食品的苯丙氨酸含量小于

等于 50 mg（相当于每 100 g 低蛋白食品中蛋白质含

量小于等于 1 g）[19]。

特殊低蛋白食品包括低蛋白谷物、低蛋白面包、

低蛋白米饭、低蛋白蛋糕、低蛋白饼干、低蛋白面
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粉、低蛋白巧克力、低蛋白能量棒、低蛋白果冻、低

蛋白冰淇淋、低蛋白代乳品、低蛋白面食等多种类

型[19]。这类食品成本和售价较低，不会为 PKU 患者

和家庭增加沉重的经济负担。PKU 患者所需的特殊

低蛋白食品量与疾病的严重程度相关，PKU 严重患

者其特殊低蛋白食品摄入量须占总能量摄入的

50%，而具有更高天然蛋白耐受性的患者则可以减少

对特殊低蛋白食品的依赖[20]。

为了改善多数特殊低蛋白食品适口性较差的问

题，研究人员从味道、可接受性、适口性、外观、成本等

方面着手以提高特殊低蛋白食品的质量。Scortegagna
等[21] 使用玉米淀粉作为基底，分别添加木薯、马铃

薯、红薯、雪莲果等作为配方，研究其感官特性，并认

为添加了马铃薯的面包更受欢迎。Alireza 等[22] 评

估了不同状态的玉米淀粉对低蛋白饼干质量的影响，

并认为最佳感官质地的饼干应该具有 30% 的预胶化

淀粉和 70% 的交联淀粉。Parlak 等[23] 通过在无麸

质的低蛋白曲奇中添加葡萄干、干黑醋栗、干枣、干

苹果和肉桂制备成不同口味的饼干以分析其感官特

性，制备口味最佳的低蛋白曲奇。Shruti 等[24] 开发

了基于明胶和一些低成本原料的多用途面粉，面粉成

本低、营养价值高，且易于烘烤，由该面粉烘焙成的

饼干功能和感官特性与市售饼干相当，表明其适用于

商业化。Woore 等[25] 提出可以选择苯丙氨酸含量足

够低的玉米品种作为 PKU患者低蛋白饮食的原料。

目前，对特殊低蛋白食品与常规食品营养状况的对比

分析依旧不够明确。Wood 等[26] 研究了英国处方中

所有的特殊低蛋白食品的营养成分，并与等效的含蛋

白质食物进行比较。发现 SLPF 中除了蛋白质比普

通食品少外，总脂肪含量也比普通食品少，棕榈油和

氢化植物油是主要的脂肪来源。SLPF 中含有更多

的碳水化合物，主要的淀粉来源是玉米，超半数食品

含有添加糖。因此，有必要对 SLPF 类食品指定更严

格的营养成分法规，确定符合 PKU 患者健康条件的

相关常量营养素和苯丙氨酸以及脂肪和碳水化合物

来源的最大上限。 

2　特殊医学用途配方食品
传统的低苯丙氨酸蛋白特殊医学用途配方食品

分为两大类：一类是以除苯丙氨酸外的必须氨基酸按

照一定比例混合并加入其他营养物质，制成游离氨基

酸配方粉；另一类是通过将天然蛋白水解，以吸附、

超滤等技术去除水解液中的苯丙氨酸，再加工成低苯

丙氨酸多肽（低苯丙肽）食品。这两类食品虽然对

PKU 患者营养支持效果显著，但由于其适口性较差、

可能引起腹泻等缺点，影响了患者的饮食依从性[27]。 

2.1　游离氨基酸配方粉

我国 PKU 患者的蛋白供给主要依靠游离氨基

酸混合食品即氨基酸配方粉，这些配方粉中通常混合

了必需氨基酸、维生素、矿物质及微量元素[12]。但由

于有关氨基酸代谢症适用特殊医学用途配方食品的

现有标准不完备，尤其是相关氨基酸原料标准缺失，

我国市场上 PKU 氨基酸配方粉依赖进口、货源单

一、价格昂贵（400~500 元/400 g）[28]。2020 年，我国

批准注册的特殊医学用途配方食品中，适用于

PKU 患者的配方粉均为进口产品，分别为：纽贝瑞特

殊医学用途婴儿苯丙酮尿症配方粉、纽贝福特殊医

学用途氨基酸代谢障碍配方食品和纽贝臻特殊医学

用途苯丙酮尿症配方粉，三类产品适用年龄涵盖

PKU 患者的全年龄段。

事实上，我国在 PKU 患者适用氨基酸配方粉领

域已有较好的研究基础和足够的生产能力。杨国民

等[29] 采用植物油脂肪粉、复合氨基酸、复合维生素、

复合矿物质等制备了一款适用于苯丙酮尿症患者的

配方粉，产品不添加苯丙氨酸，能够保证患者维持机

体正常的氨基酸代谢。曾珍等[30] 研发的无苯丙氨酸

配方粉添加了 0.01~1 重量份的复合不饱和脂肪酸，

以满足患儿的大脑发育的需求。 

2.2　低苯丙肽食品

低苯丙肽食品（low phenylalanine peptide food，
LPP）是苯丙氨酸含量低于 0.5% 的多肽类食品。与

氨基酸混合食品相比，低苯丙肽食品更易吸收，没有

令人难以接受的味道，多肽分子量比氨基酸更大，因

此可以避免由于体内渗透压过高而引起的腹泻。低

苯丙肽的主要制备路径是先利用酶解法游离完整蛋

白中的苯丙氨酸，再通过吸附或超滤脱除苯丙氨

酸[10]。由于超滤法难以截留分子质量低于 10 kD 的小

分子肽、氨基酸等活性物质，因此不适于实际生产[10]。 

2.2.1   蛋白原料的筛选　动物蛋白和植物蛋白都可

以作为制备低苯丙肽的主要原料。酪蛋白和乳清蛋

白是用于制备低苯丙肽的两种主要动物蛋白。酪蛋

白中苯丙氨酸含量约为 3.9%。魏晴霞等[31] 以酪蛋

白为原料，酶解结合柱层析分离制备的低苯丙肽粉中

苯丙氨酸含量降至 0.6%。周志伟等[27] 使用酪蛋白，

通过酶解结合柱吸附的方法研制了一种低苯丙肽配

方食品，经水解后水解物中苯丙氨酸含量降至

0.5%。乳清蛋白营养价值高、含有多种活性成分、

易于消化吸收，是公认的优质蛋白补充剂，其蛋白含

量高达 80%，苯丙氨酸含量约为 4%~6%，有“蛋白之

王”的美誉。Cabrera 等[32] 利用酶膜反应器生产了一

种低苯丙氨酸含量的干酪乳清蛋白水解物，可用于

PKU 患者的饮食。Villafuerte 等[33] 从甜奶粉和豆粉

中提取了可用于制备 PKU 患者食品的低苯丙氨酸

的蛋白质水解物。Ozer 等[34] 也通过从乳清中沉淀

蛋白质、氨基酸处理以及向分离的乳清蛋白中添加

游离氨基酸、维生素和矿物质的方法，生产出一种低

苯丙氨酸的蛋白水解物，有望用于开发 PKU 患者可

食用的食品。Bu 等[35] 使用两步酶解法从乳清蛋白

中释放苯丙氨酸，使用吸附剂制备了低苯丙氨酸的水

解物，可以用于 PKU 患者的食品。目前，已经有研

究从蛋白原料的角度创新，以期为 PKU 患者提供更
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多蛋白来源的低苯丙肽食品。Su 等[36] 以蛋清蛋白

为原料，通过两步酶解法和活性炭吸附制备了一种低

苯丙氨酸的蛋清蛋白水解物，有望用于制备适用于

PKU 患者的食品。

植物蛋白包含多种类型，例如大米蛋白、大豆蛋

白、花生蛋白、玉米蛋白、核桃蛋白、小米蛋白等。

但并非所有蛋白都适合作为制备低苯丙肽的制备原

料。例如大豆蛋白、花生蛋白和小米蛋白中含有过

敏原，且大豆蛋白存在部分人难以接受的豆腥味；组

成复杂的玉米蛋白口感粗糙，且水溶性较差；小米蛋

白不含色氨酸，从营养价值方面处于劣势；荞麦蛋白

和小麦蛋白消化性较差[10]。大米蛋白的苯丙氨酸含

量适中、过敏性较低且易于消化，适合用于开发低苯

丙肽食品。盛晓静[37] 等利用大米蛋白湿法制备一种

低苯丙肽食品，处理后的大米基料苯丙氨酸含量降

至 0.13%。Tong 等[38] 以大豆蛋白为原料，使用两步

酶水解辅助水提法生产了苦味降低、营养价值更高

的大豆蛋白水解物，扩大大豆蛋白在 PKU 患者的饮

食中的应用。李志刚等[39−40] 以山杏仁蛋白为原料，

通过酶解和吸附作用制备了一种苯丙氨酸含量约为

0.32% 的低苯丙肽粉，并通过酶法深度水解花生蛋

白，制备了一种苯丙氨酸约占总氨基酸含量的

0.09% 且不含过敏性蛋白的花生肽混合物，有望成为

低苯丙肽食品基料的新选择。较高含量的蛋白和较

低含量的多酚、糖和蛋白抑制剂有助于控制蛋白水

解的过程，从而提高蛋白酶水解的效率和水解的产

量，但与动物蛋白相比，植物蛋白水解物缺乏某些必

须的氨基酸，利用植物蛋白制备的产品必须额外添加

一些氨基酸以维持患者的营养需求。 

2.2.2   蛋白原料的酶解　低苯丙肽食品中苯丙氨酸

残基的切除主要依赖于蛋白原料的酶解。酶解是采

用特异性酶制剂在最佳环境条件下通过特异酶切位

点的肽键断裂使目标氨基酸从蛋白结构中解离的过

程。蛋白水解酶根据水解机理分为内肽酶和外蛋白

酶。用于特殊配方的蛋白质水解物由游离氨基酸、

短肽（二肽和三肽）组成，通常不包含长于 12 个氨基

酸残基的肽。最初使用内肽酶可促进外肽酶的水解

作用，为了获得这种水解产物，优选内肽酶和外肽酶

的顺序反应。

酶的种类和酶的作用条件对目标氨基酸的脱除

效率产生影响。对于需要脱除苯丙氨酸的蛋白，目前

选用的酶制剂有动物蛋白酶（如胃蛋白酶、胰蛋白

酶、羧肽酶 A 等）、植物蛋白酶（风味蛋白酶、木瓜蛋

白酶等）和从枯草芽孢杆菌（Bacillus subtilis）、米曲

霉（A.oryzae）等微生物中提取出的生物蛋白酶[10]。

Galvao 等选用胰蛋白酶、胰凝乳蛋白酶分别和羧肽

酶 A（CPA）连续水解干酪中的乳清蛋白，并认为，当

只有胰凝乳蛋白酶水解乳清时，CPA 从水解产物中

去除 Phe 的效果更好[41]。Villafuerte 等[33] 使用胃蛋

白酶和灰链霉菌蛋白酶水解面粉蛋白和乳清蛋白以

制备苯丙氨酸含量较低的肽。Tong 等[38] 发现在大

豆蛋白的水解过程中，地衣芽孢杆菌碱性蛋白酶

Protex 6L 水解后产生潜在的苦肽，蛋白酶 A25D 则

倾向于从苦肽的 N 末端切割精氨酸和异亮氨酸残

基，以降解苦肽。Silvestre 等[42] 使用了地衣芽孢杆

菌蛋白酶作为内肽酶，分别使用胰蛋白酶、木瓜蛋白

酶、大豆蛋白酶、嗜热脂肪芽孢杆菌蛋白酶和枯草芽

孢杆菌的两种酶作为外蛋白酶，筛选结果表明，在每

种酶的最适条件下，木瓜蛋白酶的效果最佳，苯丙氨

酸脱除率达 94.1%。相比于嗜热脂肪芽孢杆菌蛋白

酶、枯草芽孢杆菌蛋白酶等新型的生物蛋白酶，目标

特异性较强的木瓜蛋白酶酶解效率更高。但是，目前

的蛋白酶仍然存在成本高、难以达到我国国标要求

（我国国标要求针对 PKU 的配方食品中应限制苯丙

氨酸含量≤1.5 mg/g 蛋白质等同物[43]）等问题，对于

苯丙氨酸的脱除过程中酶的选用依旧有待进一步

研究。

酶解过程受温度、时间、pH 等多种因素的影响，

适宜的酶解条件对于蛋白酶作用发挥与生产成本控

制之间的平衡至关重要。盛晓静等[37] 在研究大米蛋

白中苯丙氨酸的脱除技术时分别研发了快速酶解和

充分酶解两种工艺。快速酶解工艺：采用中性蛋白酶

和链霉蛋白酶复合酶解，两种酶作用温度分别为

50 和 37 ℃，酶解时间 4 h，且苯丙氨酸脱除率可达

到 80%。充分酶解工艺：中性蛋白酶、糜蛋白酶和链

霉蛋白酶复合酶解，酶解温度分别为 50、55、37 ℃，

酶解时间 11 h，苯丙氨酸脱除率达 92.25%。如果在

苯丙氨酸游离的过程中采用过高的 pH 环境（9~12），
则后续过程需要脱盐处理，使工艺更为复杂。因此，

从简化工艺角度建议选取最适酶解 pH 为中性的蛋

白酶。 

2.2.3   后水解过程（Post Hydrolysis Procedure）　蛋

白质在经过酶解后大部分苯丙氨酸残基已成为游离

氨基酸，只有将苯丙氨酸从水解物中彻底脱除，低苯

丙肽才能制备完成，这样的过程称为后水解过程

（Post Hydrolysis Procedure）。
多种后水解过程已经成功用于生产低苯丙肽。

目前，Sephadex-25、Sephadex G-15 等葡萄糖凝胶、

疏水性树脂、离子交换树脂等已被用于吸附水解产

物中的芳香族氨基酸，且聚苯乙烯树脂针对蛋白质水

解物中的苯丙氨酸去除率高达 99%[44]。但是，由于

上述吸附剂成本较高，目前已经被活性炭替代。Lopes
等 [45] 在 2005 年就报道了使用活性炭成功去除了

96%~99% 的苯丙氨酸。Su 等[36] 使用了 9 种活性炭

用来吸附蛋清蛋白水解物中的苯丙氨酸，结果表明，

粒径较小的活性炭去除苯丙氨酸更高效，苯丙氨酸的

去除率从 91.71% 到 97.78% 不等。Su 等[46] 展开对

活性炭选择性吸附机制的研究，并认为活性炭会优先

吸附芳香族氨基酸和分子量较高的组分，吸附的主要

驱动力是疏水相互作用，其次是氢键和静电相互作用。
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对活性炭吸附机制的研究将有利于以活性炭作为低

苯丙肽食品制备的吸附剂的充分使用。但是使用活

性炭作为吸附剂的文献中没有提到对于吸附后的废

活性炭的后续处理工作，这可能会对环境带来污染，

阻碍活性炭作为吸附剂在低苯丙肽食品制备中的

应用。

超滤是另一种去除苯丙氨酸的后水解工艺。

Cabrera-Padilla 等[32] 提出了酶膜反应器的概念，利用

胰凝乳蛋白酶和羧肽酶 A 对乳清蛋白进行水解，分

批反应后进行超滤，渗余物再循环到反应器中，这种

方法提高了反应速率和苯丙氨酸的脱除率。但其成

本较高，很难在工业生产中广泛使用。 

2.2.4   低苯丙肽食品的开发　1999 年，周志伟等[27]

结合国外低苯丙肽食品配方和国内婴幼儿配方食品

规定，初步建立了我国低苯丙肽食品的配方。随着低苯

丙肽制备工艺的优化，低苯丙肽食品越发丰富。Goldar
等[47] 利用超滤乳汁和非乳制奶精制备了一种低苯丙

氨酸的酸奶类似物，苯丙氨酸含量低至 274 mg/kg。
表 2 为目前已知的部分低苯丙肽食品的简要介绍。

湿法制备和干法制备是目前食品生产中主要的

两种制备方式。湿法制备是指将物料制备成液态进

行混合后干燥而成成品的制备方式。干法制备是指

在干燥状态下或干燥后在设备中进行梯度混匀并分

散的过程。盛晓静等[37] 尝试分别用干法制备和湿法

制备两种方式生产基于大米蛋白的低苯丙氨酸营养

粉。干法制备操作简单方便，产品的营养物质能够有

效保留，但得到的产品质地不均，且感官体验较差，不

适于进行大规模生产。经过湿法制备出的产品质地

均一，冲调性好，感官体验良好，易于人群接受，因此

湿法制备更适宜作为低苯丙肽营养粉型食品制备的

主要方法。 

2.3　糖巨肽

糖巨肽（glycomacropeptide，GMP）是一种在干

酪制造过程中通过凝乳酶的作用从 κ 酪蛋白中释放

出来的由 64 个氨基酸组成的磷酸化糖肽，现在已经

被用作 PKU 治疗中的蛋白质替代物[54]。纯的 GMP
氨基酸序列中不包含苯丙氨酸，但在 GMP 产品中可

能因净化不完全而残留少量的苯丙氨酸。目前，

GMP 已被用于生产各种可口的低苯丙氨酸高蛋白医

疗食品[55]。

一般情况下，混合游离氨基酸医疗食品（amino
acid medical foods，AA-MF）中的合成氨基酸可以满

足人体 80% 的蛋白需求，剩下的 20% 则从水果蔬菜

中的完整蛋白质摄取[19]。与其不同的是，糖巨肽以完

整蛋白质满足蛋白需求的 70%，能显著增加 PKU 患

者的饱腹感，改善骨骼脆性，提高肠道抗炎活性[56−57]，

糖巨肽自身的益生元功效可以减少患者肠细菌，增强

有益短链脂肪酸的合成并提高患者体内肉碱的生物

利用率[12]。有研究表明，含有糖巨肽的饮食减少了患

者肾脏的酸负荷，并且减轻了患者新陈代谢的压力[56,58]。

纯的糖巨肽不含苯丙氨酸、色氨酸和酪氨酸这

类芳香族氨基酸，而大中性氨基酸如苏氨酸和异亮氨

酸的含量则是其他氨基酸补充剂的 2~3 倍。Lim 等[55]

已经尝试利用糖巨肽制备草莓布丁、草莓果片、巧克

力饮料、小饼干和橙味运动型饮料等多种新型糖巨

肽。进一步提高糖巨肽内色氨酸、精氨酸、亮氨酸、

组氨酸和酪氨酸的含量，并补充适量的维生素和矿物

质，糖巨肽将有望代替氨基酸混合食品，成为适口性

更强、接受度更高的新型蛋白质替代品造福 PKU 患

者。 

3　结语
综上所述，目前针对 PKU 患者饮食需求已经开

发了多种类型的低苯丙氨酸蛋白成分与非蛋白成分

的膳食，但仍需要改善其感官性能和丰富品种以增

加 PKU 膳食多样性。氨基酸混合食品在我国仍然

存在货源单一、适口性较差且价格昂贵的问题，这一
 

表 2    低苯丙肽食品制备的简要概述

Table 2    Brief overview of preparation of low-phenylpropeptide foods

原材料 酶 后水解程序 苯丙氨酸脱除率 参考文献

脱脂奶粉和酪蛋白 米曲霉蛋白酶、木瓜蛋白酶 活性炭 92% [48]
酪蛋白 胃蛋白酶、链霉蛋白酶、羧肽酶A 葡聚糖G-15柱层析 84.6% [31]

马氏珠母贝肉 胰酶 超滤分级、活性炭吸附 86.5% [49]
酪蛋白 放线菌蛋白酶 Sephadex，G-100凝胶色谱等 / [27]

山杏仁粗蛋白 碱性蛋白酶、风味蛋白酶 活性炭 93.6% [40]
乳清蛋白 嗜热菌素、胰酶、蛋白酶A2SD D101大孔树脂柱、活性炭 95% [35]
花生蛋白 碱性蛋白酶、木瓜蛋白酶、风味蛋白酶 活性炭 98.6% [39]
乳清蛋白 米曲霉蛋白酶 活性炭 79% [50]
小麦面筋 金针菇风味蛋白酶 超滤膜电渗析装置 / [51]

奶酪乳清蛋白 胰蛋白酶、胰凝乳蛋白酶、羧肽酶A 超滤 98.3% [41]
奶酪乳清蛋白 嵌合蛋白酶、羧肽酶A 超滤 / [32]

脱脂奶粉 米曲霉蛋白酶、木瓜蛋白酶 活性炭 96%~99% [45]
小麦粉 地衣芽孢杆菌碱性蛋白酶、胰酶、菠萝皮粗酶提取物 活性炭 66.28% [52]
玉米 地衣芽胞杆菌蛋白酶、胰酶 活性炭 97.55% [53]

蛋清蛋白 胰蛋白酶、风味蛋白酶 活性炭 97.78% [36]
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直是影响 PKU 患者饮食依从性的一大阻碍。低苯

丙肽食品可以从蛋白原料、酶的选择、酶解条件和吸

附条件等途径加以创新，以提高蛋白水解物中苯丙氨

酸的脱除率。此外，与传统氨基酸混合食品相比，糖

巨肽具有明显优势，是一种新型天然医疗食品，有大

规模开发的潜力，有望为 PKU 患者提供更加丰富、

美味且价格低廉的营养食品。
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