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                    Summary
Urinary phenylalanine metabolites after phenylalanine load of 4 healthy controls, 15 patients with classical phenylketonuria and 8 patients with hyperphenylalaninemic variants are measured quantitatively by gas chromatography. Statistically signifikant differences are found for a number of metabolites, e.g. phenylpyruvate, phenyllactate, ortho-hydroxy-phenylacetate, para-hydroxy-phenylpyruvate and para-hydroxy-phenyllactate. The results are discussed with respect to discrimination of phenylketonuria patients and patients with hyperphenylalaninemic variants and in respect to pathophysiological aspects.


Zusammenfassung
Mit Hilfe einer gaschromatografischen Methode wird die Urinausscheidung von Phenylalaninmetaboliten nach Phenylalaninbelastung von 15 Patienten mit Phenylketonurie, 8 Patienten mit Hyperphenylalaninaemievarianten und 4 Kontrollpersonen verglichen.
Statistisch signifikante Unterschiede ergeben sich für fast alle untersuchten Metaboliten, z.B. Phenylpyruvat, ortho-hydroxy-Phenylacetat, Phenyllactat, para-hydroxy-Phenylpyruvat und para-hydroxy-Phenyllactat. Die Befunde werden diskutiert im Hinblick auf die Diskriminierung von Patienten mit Phenylketonurie und Patienten mit Hyperphenylalaninaemievarianten sowie im Hinblick auf pathophysiologische Aspekte.
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