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D ÜŞÜ K  FENİLALANİNLİ YİYECEKLERİN! HAZIRLANMASI 
VE FENİLKETONÜRİLİ ÇOCUKLARDA KAN FENİLALANİN

DÜZEYİNE ETKİSİ

Dr. Gülden KOKSAL'

Fenilketonüri çocukluk çağında cn sık görülen bir 
am ino asit m etabolizm ası bozukluğudur. Erken ta
nım lanıp  tedavi edilm ediğinde zeka geriliğine neden  
olm aktadır. 1 - 8 yaş grubundan feııilketoniirili 10 ço
cuk üzerinde, enerji bakım ından zengin, fakat düşük  
fenilalarunli besinlerin kan fenilalanuı düzeylerine 
etk ilerim  ve çocukların bu ürünleri tüketim  durum 
larını araştırm ak am acıyla bu çalışm a yapılm ıştır.
Ö nceden hazırlanm ış düşük fenilalaninli değişik yi
yecekler, yaş ve beden ağırlığına göre günlük olarak  
alınm ası gereken protein, feııilalanin ve enerjiyi sağla
yacak şekilde özel m am alar ile birlikte, çocuklara 10 
gün süre ile verilm iştir. D iyetin başlangıç ve sonun
da, çocukların kanlan alınarak feııilalanin düzeyleri 
saptanm ıştır. Uygulanan diyetin, kan feııilalanin dü
zeylerini yükseltm ediği, çocuklarda doyum  sağladığı 
ve zihinsel gelişm e bakım ından olum lu sonuç elde 
ed ileb ileceği sonucuna varılm ıştır.

GİRİŞ

Ç ocuk luk  çağında cn sık görülen am ino  asit m e tabo lizm ası b o 
z u k lu k la r ın d a n  b ir i  o lan fen ilketonüri (FKU) erken  tan ım lan ıp ,  te 
davi ed ilm ediği zam an zeka geriliğine neden o lm a k ta d ır  (i).  Fenil- 
k e to n ü ri l i  h a s ta la r ,  neonata l dönem de tan ım land ık la r ında ,  fenilala- 
n in d e n  sın ırl ı  diyet tedavisi ile zeka geriliği ve diğer n ö ro lo j ik  b u l 
gu la r  ön leneb ilm ek  tedir.

M etabo lik  h as ta l ık la r  doğuştan  en/.im eksikliği ya da  yokluğu 
neden iy le  o lu şab ihnek ted ir .  F en ilke tonüri (FKU) hasta lığ ı da  bun-
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l a rd a n  b i r i  o lu p  elzem  a m in o  a s i t  o la n  fen ila lan in i  (FA) tro z in e  çe
v ire n  fen ila la n in  h id ro k s i la z  ad lı  k a ra c iğ e r  en z im in in  b u lu n m a y ış ı  
ya  a a  ye tersiz liğ i s o n u c u  o lu ş u r  (2, 3). H a s ta l ık ta  b u  m e ta b o l ik  yol
d ak i  e n z im a t ik  e k s ik l ik  ned en iy le  k a n d a  fen ila lan in  b i r ik i r  ve son 
r a  fe n i lp u r iv ik  a s id e  t r a n s a m in e  o lu r ;  b u  d a  d a h a  s o n ra  d iğ e r  me- 
ta b o l i t le re  d ö n ü ş ü r  (4). B u n u n  so n u c u  o la ra k  :

a) F e n i la lan in in  k a n d a  b i r ik m e s i  bey in  ge liş im in i engeller.
b) F e n i la lan in  m e ta b o l iz m a s ın ın  b ir in c i  b a s a m a ğ ın d a  o lu şan  

t i ro z in  s in ir  u y a r ı l a r ın ın  i le t im in d e  ro lü  o lan  no rep inef-  
r in in  ö n m a d d e s id ir .  Y e te rs iz liğ inde  ti roz in  o lu şm a d ığ ı  için 
s in a p t ik  i le t im  o lu m su z  y ö n d e  e tk ilen ir .

c) F e n ila la n in in  k a n d a  y ü k se lm e s i  h ek zo k in az  ve p iru v a tk in a z  
en z im le r in i  in h ib e  ed e rek ,  glikozis ve o k s id a t i f  m e tab o liz 
m a  h ız ın ı d ü ş ü r ü r  ve e n e r j i  o lu ş u m u n u  aza ltır .

d) F e n i la la n in in  k a n d a  y ü k se lm e s i  sonucu ,  b ey in d e  lipid , niik- 
le ik  a s i t  ve p ro te in le r in  sen tez i  aza lır .  B ü tü n  b u n la r ın  so 
n u c u  o la ra k  h a s ta l a r d a  z ih inse l ge lişm e geriliği g ö rü lü r .

F e n i lk e to n ü r id e  te d a v in in  am ac ı,  k a n d a  yü k se len  fe n i la la n in ’in 
b e y in d e  yap tığ ı  h a s a r ı  en  d ü ş ü k  düzeye in d i rm e k t i r  (5). Tedaviye 
e rk e n  b a ş la m a n ın  ve fen i la la n in  düzey in in  k a n d a  0 -  1 yaş g ru b u n d a  
% 2.5 - 5 m g / d l  FA a ra s ın d a ,  1 - 8  yaş  a r a s ın d a  ise % 5 - 10 m g /d l  
FA a l t ın d a  tu tu ld u ğ u  z a m a n  d iye tin  e tk in liğ i  g ö rü lü r .

D iye t tek i  p ro te in in  ö n em i ö n ce l ik le  a m in o  a s i t  k a y n ağ ın a  b ağ l ı
d ır ,  ç ü n k ü  a m in o  a s i t le rd e n  b az ı la r ı  in san  v ü c u d u n d a  scntezlenir-  
ken  d iğ e rle r i  sen tez lenem ez . F e n i la la n in  in sa n  v ü c u d u n d a  sentezle- 
nem ev en  elzem  b i r  a m in o  a s i t t i r .  B u  n e d e n le  d ış a rd a n  bes in le r le  
a l ın m a s ı  z o r u n lu d u r  (6, 7). F e n i la la n in  h ay v an sa l  k a y n ak l ı  y iyecek
le rd e n  özellik le  sü t,  y u m u r ta ,  et, b a l ık  ve k u ru b a k la g i l le rd e  zen
g ind ir .  Sebze ve m ey v e le rd e  d a h a  az b u lu n u r ;  ba l,  şeker ,  sıvı yağ 
gibi saf b e s in le rd e  ise h iç  y o k tu r .  S ın ır l ı  fe n i la la n in  içe ren  (Lofe- 
ne lac ,  P h en v ld o n  gibi) özel fo rm ü l le r  y a n ın d a  h iç  fen i la la n in  içe r
m eyen  p ro te in  h id ro l iz a t la r ı  ve a m in o  asit k a r ı ş ım la r ı  (PKUı, P K U 2 
gibi p iy a sa d a  b u lu n m a k ta d ı r .

K alıcı bey in  h a s a r la r ım  ö n le m ek le  b ir l ik te ,  ço cu ğ u n  n o rm a l  
ge l işm es in i  ve b ü y ü m e s in i  sağ lay acak  b iç im d e  d iye tin  d ü z e n le n m e 
si g e re k m e k te d i r .  B u  n e d e n le  h a s ta n ın  fe n ila la n in  g e rek s in im in in  
yan ı s ı r a  g ü n lü k  e n e r j i ,  p ro te in ,  m in e ra l  ve v i ta m in  aç ığ ın ın  karş ı-
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la n m a s m a ,  b e s len m es in in  dengeli ve ye terli  o lm as ın a  d ik k a t  ed il
m e lid ir .  S ın ır l ı  o la ra k  verilen  p ro te in in  ka tabo l¡z inas ın ın  aza ltı l
m ası  am ac ıy la  en fek s iy o n la r ın  d ene t im  a l t ın d a  tu tu lm a s ı  g e rek ir  (8).

E rk e n  tan ı ve b aşa r ı l ı  b i r  diyet tedavisi m eııta l ve m o to r  gelişi
m in  iyi o lm as ı  aç ıs ın d an  çok  önem lid ir .  A ilelerin diyeti d o ğ u m d a n  
i t ib a re n  8 yıl gibi b i r  sü re  uygu lam ala r ı  çocuğun  ilerideki yaşan tıs ı  
b a k ım ın d a n  ö n em lid i r  (9). Tedavi s ıra s ın d a  yeni d o ğ an la rd a  kan  
fen ila lan in  düzey in in  sık sık k o n tro l  ed ilm esi ve çocuğun  gelişm esi 
n in  iz lenm esi g e rek m ek ted ir .  Bu neden le  ana-babayı eğ itm ek , h a s 
talığı ve d iye tin i tam  o la ra k  ö ğ re tm ek  tedav ide  an a  am aç tır .  Aile\re 
h em  re h b e r l ik ,  hem de  ps iko lo jik  d an ışm an lık  y ap a ra k  des tek  o lm ak  
g e re k m e k te d i r .  Ayrıca çocuğun  büyüm esine  p ara le l  o la rak ,  çocuğu  
d o y u rm a k  için fen ila lan in d en  sınırlı besin  h az ır lam ak  o ldukça  
ö n em lid ir .  Bu neden le  çocu k la r ın  1 yaş so n ra s ın d a  değişik  besin  
is tem e  ve d o y m a  s o ru n la r ın ın  k a rş ı lan m as ı  zo ru n lu lu ğ u  vard ır .

Bazı ü lk e le rd e  bu  tip m e tabo lik  h as ta l ık la rd ak i  d iye tle rde  k u l
la n ı lm a k  ü ze re  özel b es in le r  b u lu n d u ğ u  halde, b u n la r  ü lkem izde  
ü re t i lm e m e k te d ir .  Bu neden le  b u  a ra ş t ı rm a ,  fen ilke tonü ril i  çocuk 
ların  ru h s a l  ve bed en se l  b a k ım d a n  doygunluk  sağ lam ala r ı  için ge
rek li d ü ş ü k  fen ila lan in li  ü rü n le r  ge liş tirm ek  ve b u  ge liş tir i len  ü r ü n 
le rin  k a n  fen ila lan in  düzeyine e tk ile r in i incelem ek am acıy la  yap ıl
m ışt ır .

ARAŞTIRM A Y Ö N TE M İ V E  ARAÇLARI
A ra ş t ı rm a  K asım  1988-Mart 1989 a ra s ın d a  H ace t tepe  Ü niversi

tesi M etabo lizm a ve B eslenm e Ü n ite s i’nce fen ilke tonü ri tan ıs ı  k o n 
m u ş  1 -8  yaş a ras ı  10 çocuk üzerinde  yap ılm ışt ır .  Ö nceden h az ır la n 
m ış  d ü ş ü k  fen ila lan in li ,  fak a t  e n e r j id en  zengin y iyecek ler fenilke- 
to n ü ı ili ço cu k la ra ,  beden  ağ ırlık ları ve yaş la r ına  göre  fen ila lan in  ve 
p ro te in  ge rek s in m ele r in i  ka rş ı lay acak  m ik ta r la rd a  10 gün s ü re  ile 
v e r i lm iş t ir .  H az ır lan m ış  bu özel diyete b a ş la m a d a n  önce  ve d iye t 
b i t im in d e  a lm an  kan  ö rnek le r in d ek i fen ila lan in  düzeylerine  b a k ı l 
m ış t ır .  S ta n d a r t la ş t ı r ı lm ış  özel ü rü n le r i  içeren  d iye te  baş lang ıç  
g ü n ü n d e k i  kan  fen ila lan in  düzeyleri ile d iyetin  b it im in d ek i k an  fe
n ila lan in  düzeyleri k a rş ı la ş t ır ı lm ış  ve çocuk la r ın  tü k e t t ik le r i  b e s in 
lerin  ene r j i ,  p ro te in ,  fen ila lan in  m ik ta r la r ı ,  k u llan d ık la r ı  m a m a n ın  
tü rü ,  çocuğun  kaç y ıld ır  diyet tedavisi aldığı, a ilen in  kaç ınc ı ço 
cuğu o lduğu , a ilenin eğitim  ve ek o n o m ik  d u ru m u ,  so n u ç  o la ra k  
da  diyeti tü k e tm e k te k i ,  haz ır lam a  ve uygu lam ad ak i z o r lu k la r  so
ru la ra k  öğ ren ilm iş t ir .
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D üşük  F en ila lan in li Y iyeceklerin  H azırlanm ası

Ö n ced en  g e liş tir i lecek  y iyecek le r  iç in  k a b a  ta r i fe le r  h az ır la n 
m ış t ı r .  H a z ır la n a n  ta r i fe le r in  içine g iren  m a lz e m e le r  üzel ha ssa s  
m u t f a k  te raz is i  ile ta r t ı lm ış t ı r .  Y an lış  y a p m a m a k  iç in  t a r t ım  düz 
b ir  yüzey ü ze r in d e  iki ay r ı  te raz i  k u l la n ı la ra k  y a p ı lm ış t ı r .  Bu yi
yecek leri ev inde  h a z ı r la y a c a k  a i le le re  p r a t i k  ö lçü  b i r im le r i  ve rm ek  
am ac ıy la  «su b a rd ağ ı»  (SB), «çay b a rd a ğ ı»  (ÇB), «yem ek kaşığı» 
(YK), « ta tlı  kaşığı» (TK) ve tane li  b e s in le r  için «adet»  b i r im le r i  
k u l la n ı lm ış t ı r .  P iş ir i lecek  ü rü n le r in  l is te le r i  h a z ır la n ıp  m a lzem e le r  
b i r  gün  ö n ced en  a l ın ıp  h a z ır  ed ilm iş ,  ü r ü n le r in  h a z ı r la n m a s ı  ve p i 
ş ir i lm es i s ı ra s ın d a  h a rc a n a n  to p la m  s ü re  ta r i fe le re  k ay d ed i lm iş t i r .  
T a r i fe le r in  d e n e n m e s in d e  tü rü n e  g ö re  h avagaz ı ocağ ı ya  d a  fırın ı,  
p a s ta  kalıb ı,  tava, çelik  te n ce re ,  kase, m ik se r ,  y em ek  kaşığı, kepçe, 
ta tl ı  kaşığı,  su  b a rd ağ ı ,  çay b a rd a ğ ı  gibi m u t f a k  a le t le r i  k u l la n ı lm ış 
tır. D enem e iş lem le rin in  b ir in c i  a ş a m a s ı  H a c e t te p e  Ç ocuk  H as tan es i  
S ü t  M u tfağ ın d a ,  ikinci a şa m a s ı  B esin  H a z ı r la m a  L a b o ra tu v a rm d a  
y ap ı lm ış t ır .

H a z ır la n a n  ü rü n le r in  d e ğ e r le n d ir i lm e s i  6 k iş il ik  b i r  pane lis t  
g ru p  ta ra f ın d a n  y ap ı lm ış t ı r .  Önce p a n e l i s t l e re  ç a l ışm a n ın  am ac ı 
ve k o n u s u  h a k k ın d a  bilgi v e r i lm iş t i r .  D e ğ e r le n d irm e d e  o b je k t i f  o la 
b ilm ek  am acıy la ,  p a n e l is t le r in  nc fazla  aç ne fazla  to k  o ld u k la r ı  b ir  
saa t  seç ilm iş t ir .  T a t k o n t ro lü  y a p ı lm a d a n  y a r ım  s a a t  önce h e rh a n g i  
b i r  yiyecek ve içecek  tü k e tm e m e le r i  ve iki ö rn e k  a r a s ın d a  ağ ızların ı 
ç a lk a la y a ra k  lezzet f a rk ın ı  k a r ı ş t ı r m a m a la r ı  is te n m iş t i r .  Y apılan  
d e ğ e r le n d irm e d e  y iyeceğin  g ö rü n ü ş ,  k ıv am , p işk in l ik ,  ta t ,  k o k u  gibi 
özellik leri y a n ın d a  to p la m  y em ek  k a l i te s in e  de b a k ı lm ış t ı r .  D eğer 
le n d irm e  sayısal o la ra k  ç o k  iyi (5), iyi (4), o r ta  (3), y en i leb il ir  (2), 
yen ilem ez (1) şek lin d e  b e l i r t i lm iş t i r .

Ü rü n le r in  iyi p iş i r i lm e le r in e  ve k ıv a m la r ın ın  u y g u n  o lm a s ın a  
d ik k a t  ed ilm iş  ve h e r  ü r ü n  3 kez p iş i r i le re k  d e ğ e r len d ir i lm ey e  a l ın 
m ış t ı r .  P a n e l is t le r in  5 ü z e r in d e n  v e rd ik le r i  p u a n la r  to p la n a ra k  3 ’e 
b ö lü n ü p  o r ta l a m a  d eğ e r  a l ın m ış t ı r .

H a z ır la n a n  y iyecek le rin  bes in  değerle ri  «B es in le r in  B ileş im leri»  
k u l la n ı la ra k  h e s a p la n m ış t ı r  (10). T a r i fe le r  y e m e k  adı, m ik ta r ı ,  to p 
lam  ü r ü n ü n  ve 1 p o r s iy o n u n u n  b e s in  değeri ,  h a z ı r l ık  sü res i ,  k u l la 
n ı la n  ocak  ve ı s ı s ı ,  p iş i rm e  k a b ı  ve sü re s in i  içeren  ay r ın t ı l ı  düzeyde 
ve h e r  o k u y a n ın  an layab ileceğ i ve u y g u la n m a s ı  k o la y  aç ık l ık ta  y a 
z ı lm ış t ır .  G e liş t ir i len  ü rü n le r in  listesi v e r i lm iş t i r .
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K anların A lınm ası ve Ölçm e Y öntem i

A ra ş t ı rm a y a  a l ınan  1 - 8 yaş g ru b u n d a k i  10 fen ilke tonüri l i  ço
c u k ta n  a r a ş t ı rm a n ın  başla tıld ığ ı gün 2 cc kan  a l ın a ra k  tü p le re  k o n 
m uş ,  2 s a a t  sü re  ile 60 °C f lu o ro m e tr i  a le tinde  bek le t i le rek  k a n  fe- 
n i la la n in  düzey lerine  b ak ı lm ış t ır .  A lm an so n u ç la r  kayded ile rek  o 
g ü n k ü  ağ ır l ık  ve y a ş la r ın a  uygun  fen ila lan in  p ro te in  ve en e r j i  m ik 
ta r la r ı  a y a r la n a ra k  özel m a m a  (PKU^) ile b ir l ik te  h az ı r lan an  d ü şü k  
fen ila lan in li  y iyeceklerle  d iye tleri düzen lenm iştir .  T arife leri  s ta n 
d a r t l a ş t ı r ı lm ış  ü rü n le r in  ku llan ılm a  şekli belirli bes in  değişim  lis te 
le rine  göre, anne le re  önce g rup  eğitim i y ap ı la rak  d ah a  so n ra  h e r  
çocuğun  özelliğine (yaş, cins, ağırlık, kullandığ ı özel m a m a  ve b e s 
le n m e  alışkan lığ ına)  göre do ğ u ş tan  m e tab o lizm a  h a s ta l ık la r ı  için 
g e l iş t ir i lm iş  özel fo rm la ra  yaz ıla rak  aç ık lanm ış  ve on gün sü re  ile 
ç o c u k la r  ve aileleri d iyeti aynen uygu lam ala r ı  aç ıs ından  iz lenm iştir .  
A ra ş t ı rm a n ın  baş lad ığ ı gün  18 soru luk , b it tiğ i gün de 5 so ru lu k  
b ir  a n k e t  fo rm u  düzen lenerek  çocuk ların  değerlend ir i lm esi yap ıl
m ış t ır .

O n u n cu  gün  ço cu k la rd an  sab ah  k ahva l tıs ından  1 .5 -2  s a a t  so n 
r a  k a n  ö rn e k le r i  a l ınm ış  ve fen ila lan in  düzeyleri ö lçü lerek  ilk alı
n an  k a n  so n u ç la r ı  ile k a rş ı la ş t ır ı lm ış t ır .  3 çocuk uzak  i l lerde  o tu r 
d u k la r ı  için kan  ve anke t fo rm u  ile bilgileri m e k tu p la  e lde ed il
m iş t i r

BULGULAR
A raş t ı rm a y a  4 ’ü kız, 6 ’sı e rk ek  to p lam  10 fen ilke tonüri l i  çocuk  

a l ın m ış t ır .

T ab lo  1 : Ç ocuk la r  H a k k ın d a  Genel B ilgiler

B ilg iler Sayı %

1. Cinsivet 
Kız 
E rk e k  
T o p lam

2. Yaş (yıl) 
î - 2 
3 - 4  
5 -6  
7 - 8
T o p lam

4 40
6 60

10 S 60

3 30
2 20
4 40
1 10

10 100



52 K o k s a l ,  G

Ç o c u k la r ın  a n n e  ve b a b a la r ın ın  ço ğ u n lu ğ u  (6 kişi) i lkoku l m e 
z u n u d u r .  A n n e le r  ev kad ın ı,  b a b a l a r  s e rb e s t  m e s lek  sah ib i  vc işçi
d ir .  G eriye  k a lan  4 k iş in in  b ir i  o r ta o k u l  m ezu n u ,  2 ’si lise m ezu n u  
ev k a d ın ıd ır .  B ir  de  ö ğ re tm e n  o lan  an n e  v a rd ır .

A ile lerin  e k o n o m ik  d u r u m la r ın a  b a k ı ld ığ ın d a  ço ğ u n lu ğ u n  (7 
aile) 150- 250 b in  TL a r a s ın d a  ay lık  gelire  s ah ip  o ld u k la r ı  g ö rü lm e k 
tedir .

D enek le r in  d ö rd ü  H a c e t te p e  Ü n ivers ites i  Ç ocuk  H a s ta n e s i  M e
ta b o liz m a  ü n ite s in c e  y ü rü tü le n  t a r a m a  p ro g ra m ı  iç e rs in d e  d o ğ u m 
d a n  h e m e n  s o n ra  ta n ıs ı  k o n u p  d iye t te d av is in e  a l ın an  ço cu k la rd ır .  
D iğer 3 çocuk  9. ayda , 3 ç o cu k  d a  2 yaş  so n ra s ı  tedav iye  a l ın m ış la r 
dır.

A ile lerin  t a r a m a  y ö n te m i  ile i lk  ç o c u k la r ın d a  PKU tan ıs ı  3 ço
c u k ta  k o n m u ş tu r .  İ lk  ço cu k la r ı  sağ lam  o lup  ik inci ç o c u k ta  fenilke- 
to n u r i  ç ık a n  5 olgu v a rd ır .

İ le r i  y a ş la rd a  tan ı k o n a n  ç o c u k la r  a ra ş t ı r ı ld ığ ın d a ,  a i le le r in  ço
c u k la r ın d a  iz led ik leri  ge lişm e geriliği, b a ş ın ı  tu ta m a m a ,  yürüye- 
m em e, anney i ta n ıy a m a m a  gibi b u lg u la r la  değ işik  h a s ta n e le re  b a ş 
v u rd u k la r ı  ve so n u ç  o la ra k  H a c e t te p e  H a s ta n e s in d e  ta n ı  k o n a n  ço
c u k la r  o ld u ğ u  g ö rü lm e k te d i r .  Ç o cu k la r ın  b oy  ve ağ ırl ık  ö lçü leri 
n o rm a l  s ın ı r la r  iç inde  b u lu n m u ş tu r .  B u  d u r u m  o lgu  say ıs ın ın  az
lığ ın d an  ve çoğu  o lg u d a  e rk e n  tan ı k o n u la b i lm iş  o lm a s ın d a n  k ay 
n a k la n m a k ta d ı r .

A ra ş t ı rm a  k a p s a m ın a  g iren  çocuk  a i le le r in in  h ep s in in  o k u r 
y a z a r  o lm a la r ı ,  d iye tin  ö n em in i  k a v ra m a la r ın a  ve d iğe r  geç ta n ı  k o 
n a n la r d a  ç o c u k la r ın d a k i  m e n ta l  ve m o to r  geriliğ in  d iye t tedav is ine  
b a ş la n d ık ta n  s o n ra  düzeld iğ in i iz lem eleri d iye ti ta m  o la ra k  ö ğ ren 
m e le r in e  ve u y g u la m a la r ın a  n e d en  o lm u ş tu r .  D iyete b i r  yaş ve so n 
ra s ı  ç o cu k la r ın  a l ın m as ı ,  o d ö n e m d e  d a h a  değ işik  vc çeşit li  b e s in 
le r in  tü k e t i lm e k  is ten m es i ile ilg ilid ir.  A ilelerin, T ü rk iy e 'd e  bu  tü r  
b es in  te k n o lo j is i  o lm a m a s ı  neden iy le ,  bilinçli o la rak ,  ço cu k la r ın d a  
o lu şab i lecek  b o z u k lu k la r ı  ö n le m e k  am ac ıy la  değişik  ü rü n le re  ge
re k s in im  d u y m a la r ı ,  çeşitli ü r ü n le r  iç e ren  b u  diye t ted av is in in  u y 
g u la n m a s ın a  o la n a k  y a ra tm a k ta d ı r .

A ilelere ş im d iye  k a d a r  d iye ti u y g u la m a d a  zo r lu k la r ı  o lup  ol
m a d ığ ı  s o ru ld u ğ u n d a ,  a l ın an  y a n ı t la r ın  hepsi ç o cu k la r ın  bes in le r i  
iyi a ld ık la r ı ,  f a k a t  ileri y a s la rd a  za m a n  zam an  d o y m a d ık la r ı  ve deği
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ş ik  b e s in le r  is ted ik le r i  ve b u n u  zorla  a lm a eğilim inde o ldukları 
d o ğ r u l tu s u n d a d ı r .  B ir  b a ş k a  so run  da  çocuk la r ın  yedikleri norm al 
b e s in le r le  b i r l ik te  a ld ık la r ı  fenilalaninsiz özel diyet m am ala r ın ın  
çok  p a h a l ı  o lm as ıd ır .

T a b lo  2 : Diyet U y g u lan m as ın ın  B aş ın d a  ve S on u n d ak i  K an  FA Düzeyleri

B aş lang ıç  
D en ek  No.

K an  Fen ila lan in  Düzeyi (m g/d l)  
B aşlang ıç  Deney Sonu

1 4.4 5
2 1.2 1.6
3 5.0 10.0
4 7.3 3.0
5 10.4 6.0
6 5.2 3.0
7 17.9 10
8 14.7 10
9 17.6 10

10- 1.9 3

O r ta la m a 8.56 6.16

T a b lo d a  g ö rü ld ü ğ ü  gibi özel FKU m am ası ve hazırlanm ış  dü
şü k  fen ila lan in li  y iyecekler ile haz ır lanan  diyet o r ta lam a  kan  FA 
d ü zey le r in d e  d ü şü ş  sağ lam ıştır .  îk i  değer a ras ındak i fa rk  2.4 mg dİ 
o la ra k  s a p ta n m ış t ı r .  D enek sayısının azlığı nedeniyle ista tistik! o la
ra k  fa rk  önem siz  b u lu n m u ş tu r .

TARTIŞMA

F en ilke ton i ir i  e rk en  tan ım land ığ ı zam an sem ptom la rı  ön lene
bilen  b ir  m e tab o lizm a  hasta lığ ıd ır .  Bu kalıtsal hasta lık  T ü rk iye’de, 
b i rç o k  ü lk e d en  d a h a  sık gö rü lm ek ted ir .  Ülkemizde yenidoğan 21.000 
b e b e k te  y ap ı lan  b ir  t a ra m a  çalışm asında, «Guthrie testi» ile t i 
p ik  fen ilke ton iir i  sıklığı 1 : 2625; kalıcı h iperfen ila lan inem i sıklığı 
1 : 5200 o la ra k  s a p ta n m ış t ı r  (11).

F en ilke ton iir i  do ğ u ş tan  b ir  m etabo lizm a hastalığı o lup tedavisi 
uyg u n  b i r  diyetle  o lanak lıd ır .  Bu nedenle ailelerin hepsi has ta l ık  ta 
nısı k o n d u k ta n  so n ra  özel b i r  eğitim e a lınm akta , hastalığ ın  oluş 
nedeni, tedavi şekli, bes lenm en in  önemi, besin seçim indeki değişim 
ler ve d iyet uygu lam ad ak i h a ta la r ın  sonuçları ve kullan ılacak  özel 
fo rm ü l le r  a ilelere geniş kapsam lı b ir  b iç im de an la tı lm ak tad ır .
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F e n i lk e to n ü r id e  fe n i la la n in d en  k ıs ıt lı  d iyet, te d av in in  tem e li
n i o lu ş tu r u r  (12). B aşa r ı l ı  b i r  d iye t tedav is i  a n c a k  b ü y ü y en  b i r  ço 
c u ğ u n  g e re k s in im le r in e  u y gun  b i r  b e s le n m e  d ü zen in in  uygu lan m ası  
ile o la n ak lıd ı r .

D iyet ted av is in e  y a şa m ın  ilk  g ü n le r in d e  b a ş la n a n  ç o c u k ta  kan  
fen ilan in  düzeyi sü rek li  7 m g / d l ’den  azsa  (o lm ası g e rek e n  2 .5 -5  
m ./dl) ve çocuğun  b ü y ü m e s i  n o rm a lse ,  ç o cu k  n o rm a l  o la ra k  b u 
lu n m a s ı  g e rek e n  zeka düzey ine  e r iş e b i l i r  (13). A ra ş t ı rm a m ız a  a lı
n a n  ç o c u k la r ın  4'ii t a r a m a  p ro g ra m ı  içe rs in d e  FKU tan ıs ı  k o n m u ş  
ve h em en  diye t ted av is in e  a l ın m ış  h a s ta l a r  o lup  o ld u k ç a  iyi d u 
ru m d a d ı r la r .  B aşk a  b i r  ça l ışm ad a ,  69’u n u  k la s ik  fen ilk e to n ü r i l i ,  
13 'ünü de değ işik  h ip e rfe n i la la n in e m il i  ç o c u k la r ın  o lu ş tu rd u ğ u  to p 
lam  82 ç o c u k ta n  2 7 ’si 3 h a f ta l ık  iken , 12’si 3 - 6 h a f ta l ık  iken  ta n ım 
lan ıp  tedav iye  a l ın m ış t ı r  (14). D o ğ u m d a n  3 aya  k a d a r  o la n  devrede  
t a n ım la n a ra k  d ü şü k  fen ila la n in li  d iye t a lan  ç o c u k la rd a  zeka b ö lü 
m ü  (IQ) 6 2 -  125 a r a s ın d a  b u lu n m u ş tu r .  3 - 6  ay a ra s ın d a  ta n ım lan ıp  
tedav iye  a l ın a n  ç o c u k la rd a  b u  değerle r ,  fa rk  çok  az o lm a k la  b i r l ik 
te, b iraz  d a h a  d ü ş ü k tü r .  T ed a v ile r in e  8. a y d a n  s o n ra  b a ş la n a n  ço
c u k la rd a  ise zeka  b ö lü m le r i  46 - 66 a ra s ın d a d ı r .  B u  d u ru m  erken  
ta n ı  ve d iye t ted av is in in  zeka  geliş im i aç ıs ın d a n  ne  k a d a r  önem li 
o ld u ğ u n u  g ö s te rm e k te d i r .  B iz im  a r a ş t ı rm a m ız d a  d a  3 çocuk  9. ay
da, 3 çocuk  d a  2 yaş s o n ra s ın d a  ta n ı  k o n a n  ç o c u k la rd ır .  E rk e n  d i
ye t ted av is in e  a l ın m a y a n  ya  da  d iye t tedav is i  ta m  o la ra k  u y g u la n a 
m a y a n  ve b u  neden le  geri zeka lı b i r  ço cuğun  to p lu m u m u z a  ge t ire 
ceği yük  ta r t ış ı lam az .  H a s ta y a  z a m a n ın d a  y a rd ım  edeb i lm ek  için 
yeni doğ an  b e b e k le rd e  FKU ta ra m a la r ı  y ap ı lm as ı  ve b u  ta ra m a la r ın  
ü lk e  düzey ine  yay ılm ası g e re k m e k te d ir .

in c e le n e n  h a s ta la r ın  ü ç ü n ü n  fen i lk e to n ü r i l i  b i r e r  ka rd eş i  v a r 
d ır .  D iğer 3 h a s ta  ikinci ço cu k  o lup  ilk k a rd e ş  sağ lık lıd ır .  4 h a s ta  
da, ilk çocuğu  FK U 'lu  o lan  a i le le r in  ço cu k la r ı  o lan , ta r a m a  p ro g ra 
m ın d a  ta n ı la r ı  k o n m u ş  ve h em en  diye te  a l ın m ış  ço cu k la rd ır .  Ü lke
m izde  fe n i lk e to n ü r i  için y u r t  ç a p ın d a  b i r  ta r a m a  y a p ı lam a d ığ ın d a n  
h a s ta l a r  genellik le  geç y a ş la rd a  ta n ım la n m ış la r  ve h as ta l ığ ın  e rken  
ta n ım la n d ığ ın d a  tedavi e d i leb il ir  özelliğ inden  y a ra r l a n a m a m ış la r 
d ır .  Yeni d o ğ acak  k a rd e ş le r  için b u  k o n u  aileye genetik  d an ışm an lık  
v e re b i lm e k  için ö n em lid ir .  K end ile r in in  taşıy ıc ı k iş ile r  o ld u k la r ın ı  
ve h e r  d o ğ u m  için % 25 o ra n ın d a  b i r  geri zekalı çocuğa  sah ip  o lm a 
r is k le r in in  varlığ ın ı b i lm ek , a ile le r in  d o ğ u m  k o n tro lü  u y g u la m a la 
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r ın ı  y a  da  d o ğ a r  doğm az  ço cu k la r ım  b u  yönden  yapılacak  b i r  nice
lem eye g e t i rm e le r in i  sağlayabilir .

H a s la  a i le le r in  geld ik leri bölgelere  göre dağ ılım larına  b ak ı ld ı
ğ ında ,  İç  A nad o lu  ve K araden iz  bö lge lerin in  öncelik  taş ıd ık la rı  gö
rü lm e k te d i r .  1984 y ıl ında  yap ılan  ve 7.400 çocuğu kapsayan , çocuk
la r ın  m e n ta l  m o to r  ge liş im lerin in  incelendiği b ir  a ra ş t ı rm a d a  da 
b e n z e r  b u lg u la ra  r a s t l a n m ış t ı r  (15). H as tanem iz in  İç Anadolu bö l
g es in d e  o lm as ı,  b a ş k e n t  A n k a ra ’n ın  h e r  bölgenin  insanın ı b a r ın d ı r 
m a s ı  n ed en iy le  özellik  ta ş ım ak tad ır .

P a in e  (16) ta ra f ın d a n  yap ılan  b i r  çalışm ada, fen ilketonürili  ço
c u k la r ın  boy  ve ağ ır l ık la r ın ın  n o rm a l çocuk ların  boy ve ağ ırlık la
r ın d a n  az o ld u ğ u  gözlenm iş tir .  307 fen ilketonürili  çocuğun boy ve 
a ğ ır l ık la r ı  ince lend iğ inde; % 30.9’u n u n  kiloca, % 32.6 'sınm da boyca 
n o rm a ld e n  ge r ide  o lduğu  b u lu n m u ş tu r .  Bizim a ra ş t ı rm am ızd a  ço
c u k la r ın  b o y la r ı  ve ağ ır l ık la r ı  yaş la r ına  göre no rm al b u lu n m u ş  
o lup ,  h a s ta l ığ ın  e rk e n  çağda  tan ınm as ın ın  b u  sonucu doğuran  önem 
li e tm e n  o ld u ğ u  düşünü leb i l ir .  E rk en  tan ı şansı ve tedavi uygula
m a s ı  için gerek li  m a d d i  k o şu lla r  b u lu n sa  da, ailenin, özellikle a n 
n e n in  eğ i t im i ve h as ta l ığ ı  kabullen iş  kapasitesi,  çocuğun gelişm esin
de ö n em li  b i r  e tk en d ir .  Özel m a m ala r ın  zam an  zam an  b u lu n m as ın 
d a k i  zo r luk ,  b u n la r ın  çok pahalı o lm ası ve ülkem izdeki top lum sal 
ve k ü l tü re l  n e d e n le r  de tedav ide  so ru n la r  yara tıc ı öğelerdir. Araş
t ı r m a  k a p s a m ın a  a l ın an  a n ab a b a la r ın  altısı ilkokul m ezunu  olup 
a n n e le r  ev kad ın ı,  b a b a la r  ise serbest m eslek sahibi ve işçidirler. 
B u  a i le le r  ek o n o m ik  o la rak  da o r ta  sınıfı temsil e tm ekted ir le r .  
A ile lerin  tü m ü  E m ek li  Sandığı kap sam ın d a  ve sigortalı olm akla, 
özel m a m a  p a ra la r ı  devletçe ka rş ı lan m ak tad ır .  Ailelere önerilen  
d iğ e r  ü r ü n le r  de b itk ise l kaynaklı,  sebze meyve g ru b u n d a  besin ler  
o lm a k la  e k o n o m ik  b a k ım d a n  sağ lanab ilir  tü rdend ir .  B una  karşılık , 
a i le le r in  b a z ı la r ın d a  n o rm a l  öğün  sayısının o lm am ası, bazı ailele
r in  k a la b a l ık  o lm ala r ı ,  bu  çocukların  özellikle d ikkatli  beslenm eleri 
k o n u s u n d a  bazı z o r lu k la r  y a ra tm a k ta d ır .  En önemli zorluk, çocuğa, 
d o y g u n lu k  yara tıc ı ,  b a şk a  besin lere  özenmeyeceği b i r  beslenm e alış
k an lığ ın ı k a z a n d ırm a k ta d ır .  Geliştirilen ü rün le r in  bu  çocukların  
b e s le n m e s in d e  k a rş ı la ş ı lan  bu  so ru n la r ın  düzeltilm esinde yararlı  
o ld u ğ u  so n u c u n a  varılm ışt ır .
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SONUÇ

H a z ır la n a n  ve 10 gün  sü re  ile ekm ek , sebze, m eyve değişim le
r in i  ve değişik  ta th la r ı  içeren  22 s ta n d a r t  ta r i fe  ç o c u k la r  ta ra f ın 
d a n  iyi tü k e ti lm iş  ve kan  fen ila llan ın  düzey le r inde  b i r  yükse lm e 
s a p ta n m a m ış t ı r .  5 o lguda  baş lang ıç  FA düzey le r inden  d ah a  düşük  
k a n  FA so nuç la r ı  a l ınm ış  o lup  ç o c u k la rd ak i  z ih insel gelişm e açı
s ın d an  o lu m lu  b i r  sonuç  elde ed ilm işt ir .

Bu tü r  diyet uygulam ala rında , am aç  h a s ta la rd a  ru h sa l  ve be 
densel doyum  sa ğ la m a k la  b i r l ik te  kan  fen ila lan in  düzey lerin i y ü k 
se ltm em ek  ve o luşab ilecek  m e n ta l  ve m o to r  geriliği ön lem ek tir .  Bu 
ça lışm a b u  am aca  u laşı lab ileceğ in i g ö s te rm iş t ir .

SUMMARY

T H E  E F F E C T  OF LOW PH E N Y LA LA N IN E D IET 
ON BLOOD PH EN Y LA LA N IN E LE V EL S OF CH ILD REN  

W IT H  PH E N Y LK ET O N U R IA

K oksal, G.,

Preva lence  of p h e n y lk e to n u r ia  (PKU) is m u c h  h ig h e r  in T urkey  
th o n  o th e r  co u n tr ie s .  A ccording to a screen ing  test am ong  21.000 
ch ild ren , the p reva lence  of PKU w as  found  1 : 2625 and  tha t of
h y p e rp h en y la lan in em ia  1 : 5200. A lthough  th is  is a  very  im p o r tan t  
p ro b lem , no  special low  p h eny la lan ine  food is p ro d u c e d  and  m a r 
ke ted  in Turkey . The ob jec tive  of this re sea rch  is to develop low 
phen y la lan in e  foods and  to s tu d y  the effect of these foods on blood 
phen y la lan in e  level of PKU ch ild ren  an d  to eva lua te  the  accep tance 
of the ch ild ren . T w en ty  tw o special low pheny la lan ine  food recipes 
w ere  developed. Ten ch i ld ren  w ith  PKU w ere  fed w ith  a diet con 
ta in ing  these  foods  in ad d i t io n  to  PKU- fo rm u la  fo r  ten  days. Blood 
levels of pheny la lan ine  w ere  m e a su re d  a t the  beg inn ing  and at the 
end of the  diet period . A.t the sam e tim e the accep tance  of these 
foods  by the  ch ild ren  w as  surveyed  th ro u g h  in terv iew ing  the  fa
mily. The re su lt  of the  s tudy  ind ica ted  th a t  the  b lood  level of phen y 
la lan ine  can  be con tro l led  arid the ch ild ren  m ay  be sa tisfied  at the 
sam e  t im e
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EK

T em el M alzem esi

D Ü ŞÜ K  FEN İLA LA N İN Lİ Y İY EC EK LER

Y iyecek  Adı

1. N iş a s ta  H e lvas ı

2. N işasta lı Sah lep

3. E lm a Ş ekeri

4. Su M uhalleb isi

5. E lm a  T a tl ıs ı

6. M uzlu  Pe lte

7. K a k a o lu  Pelte

K u ra b iy e

N iş a s ta  
Ş e k e r  
Sıvı yağ 
S u

N iş a s ta
Ş e k e r
T a rç ın
Su

E lm a
L im o n  su y u
Ş e k e r
Su

N işa s ta
M a rg a r in
Bal
T a rç ın
S u

E lm a
Ş ek er
N iş a s ta
M a rg a r in
P u d r a  şek e r i
Su
N işa s ta
M uz
Ş e k e r
M a rg a r in
Su
N iş a s ta
Ş e k e r
K a k a o
M a rg a r in
S u

N iş a s ta
P a k m a y a
Ş e k e r
V an ilya
H in d i s ta n  cevizi 
T a rç ın  
L im o n  suyu
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Y iy ecek  Adı

9. Ç ö rek

10. U n K u ra b iy e s i

11. T a rç ın l ı  K ek

12. S a d e  K ek

13. Sebze  Ç o rb as ı  (Yazlık)

14. S o ğ u k  Ç o rb a

Pirinç  unu
P ak m ay a
M arg ar in
Ş ek er
V anilya
H in d is tan  cevizi 
T arç ın  
L im on suyu  
Lim on kabuğu  
Su

N işasta
Un
P u d ra  şekeri 
Vanilya 
Sıvı yağ

M ısır  unu
Şeker
N işas ta
P ortaka l  suyu
K a b a r tm a  tozu
T arç ın
Sıvı yağ
Su

Mısır unu  
Şeker
Po r tak a l  suyu 
K a b a r tm a  tozu 
N işas ta  
Sıvı yağ 
Su

Pirinç
Pata tes
Fasulye
K abak
D om ates
Sıvı yağ
Tuz
Su

D om ates  
Soğan 
S a r ım sak  
Sıvı yağ 
S irke

T em el M alzem esi
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Yiyecek Adı

!5. Türlü  (Yazlık)

16. Türlü  (Kışlık)

17. Borç Çorbası

18. Zeytinyağlı P ırasa

19. Sebze  Ç orbas ı  (Kışlık)

Tuz
K arab iber
Salatalık
B iber (yeşil) 
Maydanoz

Pata tes
Fasulye
K abak
Domates
Sıvı yağ
Tuz
Su

Havuç
Pata tes
P ırasa
Sıvı yağ
Tuz
Su

Dom ates
Lahana
Havuç
Kereviz
M aydanoz
D ereo tu
K u ru  soğan
Sıvı yağ
P a n c a r
S irke
T uz - k a ra b ib e r  
Şek e r

P ırasa
K u ru  soğan
H avuç
Sıvı yağ
Salça
Tuz
Pirinç

Pirinç
P a ta te s
H avuç
Salça
Sıvı yağ
M aydanoz

Temel M alzemesi
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Y iyecek  Adı

20. K a b a k  Bayıld ı

21 E r i ş t e

22. P ir in ç  Pilavı

K abak  
Sıvı yağ 
K u ru  soğan 
Su  
Tuz
Dereotu

Un
N işas ta
Tuz
Su

Pirinç 
Sıvı yağ 
Tuz 
Su

Tem el M alzem esi


