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DUSUK FENILALANINLI YIYECEKLERIN! HAZIRLANMASI
VE FENILKETONURILI COCUKLARDA KAN FENILALANIN
DUZEYINE ETKISI

Dr. Gulden KOKSAL'

Fenilketoniiri cocukluk caginda cn sik gérilen bir
amino asit metabolizmasi bozuklugudur. Erken ta-
nimlanip tedavi edilmediginde zeka geriligine neden
olmaktadir. 1-8 yas grubundan feunilketoniirili 10 ¢o-
cuk Uzerinde, enerji bakimindan zengin, fakat disuk
fenilalarunli besinlerin kan fenilalanui dizeylerine
etkilerim ve c¢ocuklarin bu drunleri tiketim durum-
larint arastirmak amaciyla bu calisma yapilmistir.
Onceden hazirlanmis dasik fenilalaninli degisik yi-
yecekler, yas ve beden agirligina goére ginlik olarak
alinmasi gereken protein, fenilalanin ve enerjiyi sagla-
yacak sekilde 6zel mamalar ile birlikte, ¢cocuklara 10
gun sdre ile verilmistir. Diyetin baslangi¢c ve sonun-
da, cocuklarin kanlan alinarak fenilalanin dizeyleri
saptanmistir. Uygulanan diyetin, kan feunilalanin du-
zeylerini ylUkseltmedigi, cocuklarda doyum sagladigi
ve zihinsel gelisme bakimindan olumlu sonug¢ elde
edilebilecedi sonucuna varilmistir.

GiRIS

Cocukluk caginda cn sik gorilen amino asit metabolizmasi bo-
zukluklarindan biri olan fenilketoniri (FKU) erken tanimlanip, te-
davi edilmedigi zaman zeka geriligine neden olmaktadir (i). Fenil-
ketonirili hastalar, neonatal donemde tanimlandiklarinda, fenilala-

ninden sinirli diyet tedavisi ile zeka geriligi ve diger ndrolojik bul-
gular dnlenebilmek tedir.

Metabolik hastaliklar dogustan en/.im eksikligi ya da yoklugu
nedeniyle olusabihnektedir. Fenilketoniri (FKU) hastaligr da bun-
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lardan biri olup elzem amino asit olan fenilalanini (FA) trozine ce-
viren fenilalanin hidroksilaz adli karaciger enziminin bulunmayisi
ya aa yetersizligi sonucu olusur (2, 3). Hastalikta bu metabolik yol-
daki enzimatik eksiklik nedeniyle kanda fenilalanin birikir ve son
ra fenilpurivik aside transamine olur; bu da daha sonra diger me-
tabolitlere dénusir (4). Bunun sonucu olarak :

a) Fenilalaninin kanda birikmesi beyin gelisimini engeller.

b) Fenilalanin metabolizmasinin birinci basamaginda olusan
tirozin sinir uyartlarinin iletiminde rolld olan norepinef-
rinin énmaddesidir. Yetersizliginde tirozin olusmadig icin
sinaptik iletim olumsuz ydnde etkilenir.

c) Fenilalaninin kanda ylikselmesi hekzokinaz ve piruvatkinaz
enzimlerini inhibe ederek, glikozis ve oksidatif metaboliz-
ma hizini distrir ve enerji olusumunu azaltir.

d) Fenilalaninin kanda ylUkselmesi sonucu, beyinde lipid, niik-
leik asit ve proteinlerin sentezi azalir. Bltin bunlarin so-
nucu olarak hastalarda zihinsel gelisme geriligi gorulir.

Fenilketoniride tedavinin amaci, kanda ylkselen fenilalanin’in
beyinde yaptigl hasari en dusik dizeye indirmektir (5). Tedaviye
erken baslamanin ve fenilalanin dizeyinin kanda 0- 1 yas grubunda
% 2.5-5 mg/dl FA arasinda, 1-8 yas arasinda ise % 5-10 mg/dl
FA altinda tutuldugu zaman diyetin etkinligi goralir.

Diyetteki proteinin 6nemi dncelikle amino asit kaynagina bagli-
dir, ¢cinki amino asitlerden bazilari insan vicudunda scntezlenir-
ken digerleri sentezlenemez. Fenilalanin insan vicudunda sentezle-
nemeven elzem bir amino asittir. Bu nedenle disardan besinlerle
alinmasit zorunludur (6, 7). Fenilalanin hayvansal kaynakli yiyecek-
lerden ozellikle sit, yumurta, et, balik ve kurubaklagillerde zen-
gindir. Sebze ve meyvelerde daha az bulunur; bal, seker, sivi yag
gibi saf besinlerde ise hi¢ yoktur. Sinirli fenilalanin iceren (Lofe-
nelac, Phenvldon gibi) 6zel formdiller yaninda hi¢ fenilalanin icer-
meyen protein hidrolizatlari ve amino asit karisimlari (PKUI, PKU?2
gibi piyasada bulunmaktadir.

Kalici beyin hasarlarim o6nlemekle birlikte, ¢ocugun normal
gelismesini ve blUyimesini sa§layacak bicimde diyetin dizenlenme-
si gerekmektedir. Bu nedenle hastanin fenilalanin gereksiniminin
yani sira gunlik enerji, protein, mineral ve vitamin ac¢iginin karsi-
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lanmasma, beslenmesinin dengeli ve yeterli olmasina dikkat edil-
melidir. Sinirli olarak verilen proteinin kataboljzinasinin azaltil-
masi amaciyla enfeksiyonlarin denetim altinda tutulmasi gerekir (8).
Erken tani ve basarili bir diyet tedavisi meiital ve motor gelisi-
min iyi olmasi acisindan ¢ok 6nemlidir. Ailelerin diyeti dogumdan
itibaren 8 yil gibi bir slre uygulamalari ¢cocugun ilerideki yasantisi
bakimindan o6nemlidir (9). Tedavi sirasinda yeni dogdanlarda kan
fenilalanin dizeyinin sik stk kontrol edilmesi ve ¢cocugun gelismesi
nin izlenmesi gerekmektedir. Bu nedenle ana-babayi egitmek, has-
taligr ve diyetini tam olarak 6gretmek tedavide ana amactir. Aile\r
hem rehberlik, hemde psikolojik danismanlik yaparak destek olmak
gerekmektedir. Ayrica ¢ocugun blyimesine paralel olarak, ¢ocugu
doyurmak i¢in fenilalaninden sinirli besin hazirlamak oldukca
6nemlidir. Bu nedenle cocuklarin 1 yas sonrasinda degisik besin
isteme ve doyma sorunlarinin karsilanmasi zorunlulugu vardir.

Bazi Ulkelerde bu tip metabolik hastaliklardaki diyetlerde kul-
lanilmak Uzere 06zel besinler bulundugu halde, bunlar Ulkemizde
Uretilmemektedir. Bu nedenle bu arastirma, fenilketonurili ¢ocuk-
larin ruhsal ve bedensel bakimdan doygunluk saglamalari icin ge-
rekli dusik fenilalaninli Grtnler gelistirmek ve bu gelistirilen Griin-
lerin kan fenilalanin dizeyine etkilerini incelemek amaciyla yapil-
mistir.

ARASTIRMA YONTEMI VE ARACLARI

Arastirma Kasim 1988-Mart 1989 arasinda Hacettepe Universi-
tesi Metabolizma ve Beslenme Unitesi'nce fenilketoniiri tanisi kon-
mus 1-8 yas arasi 10 cocuk iizerinde yapilmistir. Onceden hazirlan-
mis disuk fenilalaninli, fakat enerjiden zengin yiyecekler fenilke-
tonti ili cocuklara, beden agirhiklari ve yaslarina gore fenilalanin ve
protein gereksinmelerini karsilayacak miktarlarda 10 gin sire ile
verilmistir. Hazirlanmis bu 6zel diyete baslamadan 6nce ve diyet
bitiminde alman kan &drneklerindeki fenilalanin diizeylerine bakil-
mistir.  Standartlastirilmis 6zel Grinleri iceren diyete baslangic
gunindeki kan fenilalanin dizeyleri ile diyetin bitimindeki kan fe-
nilalanin dizeyleri karsilastirilmis ve ¢ocuklarin tikettikleri besin-
lerin enerji, protein, fenilalanin miktarlari, kullandiklari mamanin
tird, cocugun kag¢ yildir diyet tedavisi aldigi, ailenin kaginci ¢o-
cugu oldugu, ailenin egitim ve ekonomik durumu, sonuc¢ olarak
da diyeti tiketmekteki, hazirlama ve uygulamadaki zorluklar so-
rularak &grenilmistir.
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DiUsuk Fenilalaninli Yiyeceklerin Hazirlanmasi

Onceden gelistirilecek vyiyecekler icin kaba tarifeler hazirlan-
mistir. Hazirlanan tarifelerin icine giren malzemeler Uzel hassas
mutfak terazisi ile tartilmistir. Yanlis yapmamak icin tartim diz
bir yluzey uzerinde iki ayri terazi kullanilarak yapilmistir. Bu yi-
yecekleri evinde hazirlayacak ailelere pratik &lgl birimleri vermek
amaciyla «su bardagi» (SB), «cay bardagi» (CB), «yemek kasigi»
(YK), «tath kasigi» (TK) ve taneli besinler icin «adet» birimleri
kullanilmistir. Pisirilecek drlnlerin listeleri hazirlanip malzemeler
bir giin 6nceden alinip hazir edilmis, Gridnlerin hazirlanmasi ve pi-
sirilmesi sirasinda harcanan toplam sire tarifelere kaydedilmistir.
Tarifelerin denenmesinde tiriine g6re havagazi ocagl ya da firini,
pasta kalibi, tava, celik tencere, kase, mikser, yemek kasigi, kepce,
tath kasigi, su bardagi, cay bardagi gibi mutfak aletleri kullaniimis-
tir. Deneme islemlerinin birinci asamasi Hacettepe Cocuk Hastanesi
Sut Mutfaginda, ikinci asamasi Besin Hazirlama Laboratuvarmda
yapilmistir.

Hazirlanan drlinlerin degerlendirilmesi 6 kisilik bir panelist
grup tarafindan yapilmistir. Once panelistlere calismanin amaci
ve konusu hakkinda bilgi verilmistir. Degerlendirmede objektif ola-
bilmek amaciyla, panelistlerin nc fazla a¢c ne fazla tok olduklari bir
saat secilmistir. Tat kontroli yapilmadan yarim saat énce herhangi
bir yiyecek ve icecek tiketmemeleri ve iki 6rnek arasinda agizlarini
calkalayarak lezzet farkini karistirmamalari istenmistir. Yapilan
degerlendirmede yiyecedin gorinius, kivam, piskinlik, tat, koku gibi
O0zellikleri yaninda toplam yemek kalitesine de bakilmistir. Deger
lendirme sayisal olarak c¢ok iyi (5), iyi (4), orta (3), yenilebilir (2),
yenilemez (1) seklinde belirtilmistir.

Urinlerin iyi pisirilmelerine ve kivamlarinin uygun olmasina
dikkat edilmis ve her Grin 3 kez pisirilerek degerlendirilmeye alin-
mistir. Panelistlerin 5 lzerinden verdikleri puanlar toplanarak 3%
bélinip ortalama deger alinmistir.

Hazirlanan yiyeceklerin besin degerleri «Besinlerin Bilesimleri»
kullanilarak hesaplanmistir (10). Tarifeler yemek adi, miktari, top-
lam Grindn ve 1 porsiyonunun besin degeri, hazirhik siresi, kulla-
nilan ocak ve isisi, pisirme kabi ve siresini iceren ayrintili dizeyde
ve her okuyanin anlayabilecedi ve uygulanmasi kolay aciklikta ya-
zilmistir. Gelistirilen GrlGnlerin listesi verilmistir.
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Kanlarin Alinmasi ve Olgme Ydéntemi

Arastirmaya alinan 1-8 yas grubundaki 10 fenilketontrili ¢o-
cuktan arastirmanin baslatildigr gin 2 cc kan alinarak tiplere kon-
mus, 2 saat slre ile 60 °C fluorometri aletinde bekletilerek kan fe-
nilalanin dizeylerine bakilmistir. Alman sonuclar kaydedilerek o
ginkd agirlik ve yaslarina uygun fenilalanin protein ve enerji mik-
tarlari ayarlanarak 6zel mama (PKU?) ile birlikte hazirlanan disuk
fenilalaninli yiyeceklerle diyetleri dizenlenmistir. Tarifeleri stan-
dartlastiriimis Gridnlerin kullanilma sekli belirli besin degisim liste-
lerine godre, annelere dnce grup egitimi yapilarak daha sonra her
cocugun Ozelligine (yas, cins, agirlik, kullandigr 6zel mama ve bes-
lenme aliskanligina) gére dogustan metabolizma hastaliklari igin
gelistirilmis 6zel formlara yazilarak aciklanmis ve on gin sure ile
cocuklar ve aileleri diyeti aynen uygulamalari agisindan izlenmistir.
Arastirmanin basladigr gun 18 soruluk, bittigi gin de 5 soruluk
bir anket formu dizenlenerek cocuklarin degerlendirilmesi yapil-
mistir.

Onuncu glin ¢ocuklardan sabah kahvaltisindan 1.5-2 saat son-
ra kan ornekleri alinmis ve fenilalanin dizeyleri 6lcilerek ilk ali-
nan kan sonuclari ile karstlastirilmistir. 3 gocuk uzak illerde otur-
duklari icin kan ve anket formu ile bilgileri mektupla elde edil-
mistir

BULGULAR

Arastirmaya 4°0 kiz, 6’s1 erkek toplam 10 fenilketonurili ¢cocuk
alinmistir.

Tablo 1: Cocuklar Hakkinda Genel Bilgiler

Bilgiler Sayl %
1. Cinsivet

Kiz 4 40

Erkek 6 60

Toplam 10 60
2. Yas (yil)

i-2 3 30

3-4 2 20

5-6 4 40

7-8 1 10

Toplam 10 100
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Cocuklarin anne ve babalarinin ¢codunlugu (6 kisi) ilkokul me-
zunudur. Anneler ev kadini, babalar serbest meslek sahibi vc isci-
dir. Geriye kalan 4 kisinin biri ortaokul mezunu, 2’si lise mezunu
ev kadinidir. Bir de 6gretmen olan anne vardir.

Ailelerin ekonomik durumlarina bakildiginda ¢ogunlugun (7

aile) 150- 250 bin TL arasinda aylik gelire sahip olduklari gorilmek-
tedir.

Deneklerin dordi Hacettepe Universitesi Cocuk Hastanesi Me-
tabolizma Unitesince yuritilen tarama programi icersinde dogum-
dan hemen sonra tanisi konup diyet tedavisine alinan cocuklardir.

Diger 3 cocuk 9. ayda, 3 ¢ocuk da 2 yas sonrasi tedaviye alinmislar-
dir.

Ailelerin tarama yontemi ile ilk ¢ocuklarinda PKU tanisi 3 ¢o-
cukta konmustur. ilk gocuklari saglam olup ikinci ¢cocukta fenilke-
tonuri c¢cikan 5 olgu vardir.

ileri yaslarda tani konan ¢ocuklar arastirildiginda, ailelerin co-
cuklarinda izledikleri gelisme geriligi, basini tutamama, ylrlye-
meme, anneyi tanityamama gibi bulgularla degisik hastanelere bas-
vurduklari ve sonug¢ olarak Hacettepe Hastanesinde tani konan ¢o-
cuklar oldugu gdérilmektedir. Cocuklarin boy ve agirlik olgileri
normal sinirlar i¢cinde bulunmustur. Bu durum olgu sayisinin az-

ligindan ve ¢ogu olguda erken tani konulabilmis olmasindan kay-
naklanmaktadir.

Arastirma kapsamina giren c¢ocuk ailelerinin hepsinin okur-
yazar olmalari, diyetin dnemini kavramalarina ve diger ge¢ tani ko-
nanlarda c¢ocuklarindaki mental ve motor gerilifin diyet tedavisine
baslandiktan sonra dizeldigini izlemeleri diyeti tam olarak &6gren-
melerine ve uygulamalarina neden olmustur. Diyete bir yas ve son-
rasi ¢ocuklarin alinmasi, o dénemde daha degisik vc c¢esitli besin-
lerin tuketilmek istenmesi ile ilgilidir. Ailelerin, Tlrkiye'de bu tir
besin teknolojisi olmamasi nedeniyle, bilingli olarak, ¢ocuklarinda
olusabilecek bozukluklari 6nlemek amaciyla degisik drinlere ge-
reksinim duymalari, cesitli Grlnler iceren bu diyet tedavisinin uy-
gulanmasina olanak yaratmaktadir.

Ailelere simdiye kadar diyeti uygulamada zorluklari olup ol-
madigr soruldugunda, alinan yanitlarin hepsi ¢ocuklarin besinleri
iyi aldiklari, fakat ileri yaslarda zaman zaman doymadiklari ve degi-
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sik besinler istedikleri ve bunu zorla alma egiliminde olduklari
dogrultusundadir. Bir baska sorun da c¢ocuklarin yedikleri normal
besinlerle birlikte aldiklari fenilalaninsiz 6zel diyet mamalarinin
¢cok pahali olmasidir.

Tablo 2: Diyet Uygulanmasinin Basinda ve Sonundaki Kan FA Dizeyleri

Baslangic¢ Kan Fenilalanin Dulzeyi (mg/dl)
Denek No. Baslangig Deney Sonu
1 4.4 5
2 12 16
3 5.0 10.0
4 7.3 3.0
5 10.4 6.0
6 5.2 3.0
7 179 10
8 14.7 10
9 17.6 10
10- 1.9 3

Ortalama 8.56 6.16

Tabloda goéridldugu gibi 6zel FKU mamasi ve hazirlanmis di-
suk fenilalaninli yiyecekler ile hazirlanan diyet ortalama kan FA
dizeylerinde disis saglamistir. Tki deder arasindaki fark 2.4 mg di
olarak saptanmistir. Denek sayisinin azhigi nedeniyle istatistik! ola-
rak fark 6nemsiz bulunmustur.

TARTISMA

Fenilketoniiri erken tanimlandigr zaman semptomlari dnlene-
bilen bir metabolizma hastaligidir. Bu kalitsal hastalik Tlrkiye’de,
bircok iilkeden daha sik goriillmektedir. Ulkemizde yenidogan 21.000
bebekte yapilan bir tarama calismasinda, «Guthrie testi» ile ti-
pik fenilketoniiri siklhigr 1: 2625; kalicit hiperfenilalaninemi sikhigi
1: 5200 olarak saptanmistir (11).

Fenilketoniiri dogustan bir metabolizma hastaligi olup tedavisi
uygun bir diyetle olanaklidir. Bu nedenle ailelerin hepsi hastalik ta-
nisi konduktan sonra 0Ozel bir egitime alinmakta, hastaligin olus
nedeni, tedavi sekli, beslenmenin énemi, besin secimindeki degisim-
ler ve diyet uygulamadaki hatalarin sonuclari ve kullanilacak o6zel
formiller ailelere genis kapsamli bir bicimde anlatilmaktadir.
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Fenilketoniride fenilalaninden kisithi diyet, tedavinin temeli-
ni olusturur (12). Basarili bir diyet tedavisi ancak biyuyen bir ¢o-
cugun gereksinimlerine uygun bir beslenme diizeninin uygulanmasi
ile olanakhidir.

Diyet tedavisine yasamin ilk glinlerinde baslanan g¢ocukta kan
fenilanin dizeyi surekli 7 mg/dl’den azsa (olmasi gereken 2.5-5
m./dl) ve c¢ocufun bilyimesi normalse, cocuk normal olarak bu-
lunmasi gereken zeka dizeyine erisebilir (13). Arastirmamiza ali-
nan ¢ocuklarin 4'ii tarama programi igcersinde FKU tanisi konmus
ve hemen diyet tedavisine alinmis hastalar olup olduk¢a iyi du-
rumdadirlar. Baska bir c¢alismada, 69’unu klasik fenilketonrili,
13'0nl de degisik hiperfenilalaninemili ¢ocuklarin olusturdugu top-
lam 82 cocuktan 27’si 3 haftalik iken, 12’si 3 -6 haftalik iken tanim-
lanip tedaviye alinmistir (14). Dogumdan 3 aya kadar olan devrede
tanimlanarak distuk fenilalaninli diyet alan c¢ocuklarda zeka bdoli-
mid (IQ) 62- 125 arasinda bulunmustur. 3-6 ay arasinda tanimlanip
tedaviye alinan cocuklarda bu degerler, fark ¢ok az olmakla birlik-
te, biraz daha dusuktir. Tedavilerine 8. aydan sonra baslanan c¢o-
cuklarda ise zeka bdlimleri 46 -66 arasindadir. Bu durum erken
tani ve diyet tedavisinin zeka gelisimi ac¢isindan ne kadar 6nemli
olduunu gdstermektedir. Bizim arastirmamizda da 3 ¢ocuk 9. ay-
da, 3 ¢ocuk da 2 yas sonrasinda tani konan c¢ocuklardir. Erken di-
yet tedavisine alinmayan ya da diyet tedavisi tam olarak uygulana-
mayan ve bu nedenle geri zekali bir ¢cocugun toplumumuza getire-
cegi ylk tartisilamaz. Hastaya zamaninda yardim edebilmek igin
yeni dogan bebeklerde FKU taramalari yapilmasi ve bu taramalarin
Ulke dizeyine yayilmasi gerekmektedir.

incelenen hastalarin lclnin fenilketonlrili birer kardesi var-
dir. Diger 3 hasta ikinci ¢ocuk olup ilk kardes sagliklidir. 4 hasta
da, ilk ¢ocugu FKU'lu olan ailelerin ¢ocuklari olan, tarama progra-
minda tanilari konmus ve hemen diyete alinmis cocuklardir. Ulke-
mizde fenilketonlri icin yurt capinda bir tarama yapilamadigindan
hastalar genellikle gec yaslarda tanimlanmislar ve hastaligin erken
tanimlandiginda tedavi edilebilir 6zelliinden yararlanamamislar-
dir. Yeni dogacak kardesler icin bu konu aileye genetik danismanlik
verebilmek i¢cin 6nemlidir. Kendilerinin tasiyici kisiler olduklarini
ve her dogum icin % 25 oraninda bir geri zekall ¢ocuga sahip olma
risklerinin varligint bilmek, ailelerin dogum kontroli uygulamala-
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rini ya da dogar dogmaz ¢ocuklarim bu yénden yapilacak bir nice-
lemeye getirmelerini saglayabilir.

Hasla ailelerin geldikleri bdlgelere gore dagilimlarina bakildi-
ginda, i¢c Anadolu ve Karadeniz bolgelerinin dncelik tasidiklari gé-
rilmektedir. 1984 yilinda yapilan ve 7.400 cocugu kapsayan, ¢cocuk-
larin mental motor gelisimlerinin incelendigi bir arastirmada da
benzer bulgulara rastlanmistir (15). Hastanemizin i¢ Anadolu bdl-
gesinde olmasi, baskent Ankara’nin her bdlgenin insanini barindir-
masi nedeniyle 6zellik tasimaktadir.

Paine (16) tarafindan yapilan bir calismada, fenilketonirili ¢o-
cuklarin boy ve agirhiklarinin normal cocuklarin boy ve agirhikla-
rindan az oldugu gdzlenmistir. 307 fenilketonurili cocugun boy ve
agirhiklart incelendiginde; % 30.9’'unun kiloca, % 32.6'sinm da boyca
normalden geride oldugu bulunmustur. Bizim arastirmamizda ¢o-
cuklarin boylari ve agirliklari yaslarina gére normal bulunmus
olup, hastaligin erken ¢adda taninmasinin bu sonucu doguran 6nem-
li etmen oldugu dusinulebilir. Erken tani sansi ve tedavi uygula-
masi icin gerekli maddi kosullar bulunsa da, ailenin, 6zellikle an-
nenin egitimi ve hastaligi kabullenis kapasitesi, ¢cocugun gelismesin-

de onemli bir etkendir. Ozel mamalarin zaman zaman bulunmasin-
daki zorluk, bunlarin ¢ok pahali olmasi ve Ulkemizdeki toplumsal
ve kiltlirel nedenler de tedavide sorunlar yaratici 6gelerdir. Aras-
tirma kapsamina alinan anababalarin altisi ilkokul mezunu olup
anneler ev kadini, babalar ise serbest meslek sahibi ve iscidirler.
Bu aileler ekonomik olarak da orta sinifi temsil etmektedirler.
Ailelerin timi Emekli Sandigi kapsaminda ve sigortali olmakla,
6zel mama paralari devletgce karsilanmaktadir. Ailelere 06nerilen
diger Grunler de bitkisel kaynakli, sebze meyve grubunda besinler
olmakla ekonomik bakimdan saglanabilir tirdendir. Buna karsilik,
ailelerin bazilarinda normal 6gdin sayisinin olmamasi, bazi ailele-
rin kalabalik olmalari, bu cocuklarin 6zellikle dikkatli beslenmeleri
konusunda bazi zorluklar yaratmaktadir. En 6nemli zorluk, ¢ocuga,
doygunluk yaratici, baska besinlere 6zenmeyecedi bir beslenme alis-
kanligini kazandirmaktadir. Gelistirilen drdnlerin bu cocuklarin
beslenmesinde karsilasilan bu sorunlarin dizeltilmesinde yararh
oldugu sonucuna varilmistir.
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SONUC

Hazirlanan ve 10 gin sire ile ekmek, sebze, meyve degisimle-
rini ve degisik tathlari iceren 22 standart tarife ¢ocuklar tarafin-
dan iyi tioketilmis ve kan fenilallanin dizeylerinde bir yiukselme
saptanmamistir. 5 olguda baslangic FA dizeylerinden daha dusik
kan FA sonuclart alinmis olup ¢ocuklardaki zihinsel gelisme agi-
sindan olumlu bir sonuc¢ elde edilmistir.

Bu tir diyet uygulamalarinda, amac¢ hastalarda ruhsal ve be-
densel doyum saglamakla birlikte kan fenilalanin dizeylerini yik-
seltmemek ve olusabilecek mental ve motor geriligi énlemektir. Bu
calisma bu amaca ulasilabilecedini gdstermistir.

SUMMARY

THE EFFECT OF LOW PHENYLALANINE DIET
ON BLOOD PHENYLALANINE LEVELS OF CHILDREN
WITH PHENYLKETONURIA

Koksal, G.,

Prevalence of phenylketonuria (PKU) is much higher in Turkey
thon other countries. According to a screening test among 21.000
children, the prevalence of PKU was found 1: 2625 and that of
hyperphenylalaninemia 1: 5200. Although this is a very important
problem, no special low phenylalanine food is produced and mar-
keted in Turkey. The objective of this research is to develop low
phenylalanine foods and to study the effect of these foods on blood
phenylalanine level of PKU children and to evaluate the acceptance
of the children. Twenty two special low phenylalanine food recipes
were developed. Ten children with PKU were fed with a diet con-
taining these foods in addition to PKU- formula for ten days. Blood
levels of phenylalanine were measured at the beginning and at the
end of the diet period. At the same time the acceptance of these
foods by the children was surveyed through interviewing the fa-
mily. The result of the study indicated that the blood level of pheny-
lalanine can be controlled arid the children may be satisfied at the
same time
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DUSUK FENILALANINLI YIYECEKLER

mel Malzemesi

Nisasta Helvasi

Nisastali Sahlep

Elma Sekeri

Su Muhallebisi

Elma Tatlisi

Muzlu Pelte

Kakaolu Pelte

Kurabiye

Yiyecek Adi

Nisasta
Seker
Sivi yag
Su

Nisasta
Seker
Targin
Su

Elma
Limon suyu
Seker

Su

Nisasta
Margarin
Bal
Targin
Su

Elma

Seker
Nisasta
Margarin
Pudra sekeri
Su

Nisasta
Muz
Seker
Margarin
Su

Nisasta
Seker
Kakao
Margarin
Su

Nisasta
Pakmaya

Seker

Vanilya
Hindistan cevizi
Targin

Limon suyu

Koksal,

EK

G.
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Yiyecek Adi Temel Malzemesi

9. Corek Piring unu
Pakmaya
Margarin
Seker
Vanilya
Hindistan cevizi
Tarcgin
Limon suyu
Limon kabugu
Su

10. Un Kurabiyesi Nisasta
Un
Pudra sekeri
Vanilya
Sivi yag

11. Tarc¢inhi Kek Misir unu
Seker
Nisasta
Portakal suyu
Kabartma tozu
Targin
Sivi yag
Su

12. Sade Kek Misir unu
Seker
Portakal suyu
Kabartma tozu
Nisasta
Sivi yag
Su

13. Sebze Corbasi (Yazhk) Piring
Patates
Fasulye
Kabak
Domates
Sivi yag
Tuz
Su

14. Soguk Corba Domates
Sogan
Sarimsak
Sivi yag
Sirke
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Yiyecek Adi

15, Tarlu (Yazhk)

16. Tarlu (Kishk)

17. Bor¢ Corbasi

18. Zeytinyagl Pirasa

19. Sebze Corbasi (Kishk)

Temel Malzemesi

Tuz
Karabiber
Salatalik
Biber (yesil)
Maydanoz

Patates
Fasulye
Kabak
Domates
Sivi  yag
Tuz

Su

Havug
Patates
Pirasa
Sivi yag
Tuz

Su

Domates
Lahana
Havug
Kereviz
Maydanoz
Dereotu
Kuru sogan
Sivi yag
Pancar
Sirke

Tuz -karabiber

Seker

Pirasa
Kuru sogan
Havug
Sivi yag
Salga
Tuz
Piring
Piring
Patates
Havug
Salca
Sivi yag
Maydanoz

Koksal,

G
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Yiyecek Adi
20. Kabak Bayildi

21 Eriste

22. Piring Pilavi

61

Temel Malzemesi

Kabak
Sivi yag
Kuru sogan
Su

Tuz
Dereotu
Un
Nisasta
Tuz

Su
Piring
Sivi yag
Tuz

Su



