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Amag: Fenilketonlri hastalarinda beslenme tedavisinin kiigiik yaslardan
itibaren uygulanmaya baslamasi, anormal beslenme davraniglarina neden
olabilmektedir. Calismanin amaci, cesitli yas gruplarindaki fenilketondiri
hastalarinin beslenme aliskanliklarinin, tlkettikleri enerji ve besin 6gesi
miktarlarinin belirlenerek besin tliketim diizeylerinin degerlendirilmesi ile
bu konudaki galismalara 1sik tutmaktir..

Gereg ve Yontem: Turkiye genelinde sosyal medya lzerinden hasta payla-
sim gruplarindan ulagilan 85 fenilketon(ri hastasina aragtirmacilar tarafin-
dan hazirlanan sosyodemografik bilgileri, fenilketondri ile ilgili saghk bilgi-
lerini, beslenme aliskanliklarini ve 24 saatlik besin tiiketim kayitlarinin
degerlendirildigi 34 soruluk online anket Aralik 2018-Mart 2019 arasinda
uygulanmistir.

Bulgular: Calismaya katilan 85 hastadan %43,5 kiz hasta, %56,4 erkek
hastaydi. Hastalarin yas ortalamasi, 11,549,1, boy ortalamasi 1,28+0,38
metre; agirhk ortalamasi 38,4+26,2 kg olarak bulunmustur. Calismamiza
katilan hastalarin son kan fenilalanin degerlerinin ortalamasi 6,52 mg/dL
olarak bulunmustur. Olgulardan %84,7 klasik fenilketondri hastasi, %10,5
hafif fenilketoniri hastasi, 4 hasta ise hafif hiperfenilalanemi hastasiydi.
Yas gruplari ve en sik tiketilen pisirme yontemleri arasinda istatistiksel
olarak anlamli bir iliski bulunmustur(p<0,05).Yas arttikga saglikli pisirme
yontemlerine oranla kizartma pisirme yontemi kullanimi artmaktadir. Yas
gruplariyla patates kizartmasi veya patates cipsi tiketim sikhgl arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunmustur. Yaslari blytdukce patates
kizartmasi veya cipsi tiiketimi artmaktadir (p<0,05). Formulanin tiiketildigi
6gln sayisiyla kan fenilalanin dizeyleri arasinda ters korelasyon bulun-
mustur. Formulanin tiiketildigi 6gtin sayisi arttikga hastalarin kan fenilala-
nin degerleri dismektedir (p<0,05). Yas gruplari ile dustik proteinli stt -
distk proteinli Grlin tiketim sikliklari, ara 6glnlerini diizenli tiketmeleri;
tani zamanlariyla kagak yapma durumlari arasinda istatistiksel anlamh
iliski bulunmamistir. Ortalama eneriji tiiketimlerinin her yas grubu igin
yetersiz oldugu saptanmistir.10-18 yas ve 18 yas Uzeri hastalarin yetersiz
protein aldiklari, 0-4 yas ve 4-10 yasta alinmasi gereken fenilalanin miktar-
larindan daha fazla aldiklar;,10-18 yasta ve 18 yas Uzerinde fenilalanin

ABSTRACT

Objective: Initiation of nutritional therapy from an early age in patients
with phenylketonuria may cause abnormal nutritional behaviors. The aim
of the study is to evaluate the food consumption levels of phenylketonuria
patients by determining their dietary habits and the amount of energy and
nutrients they consume.

Material and Methods: An online questionnaire including their dietary
habits and 24-hour food consumption records was applied to the patients
between December 2018-March 2019.

Results: A statistically significant relationship was found between age
groups and the most commonly consumed cooking methods. As the age
increases, the use of frying cooking method increases compared to healthy
cooking methods. A statistically significant relationship was found between
age groups and the frequency of french fries consumption. An inverse
correlation was found between the number of formula meals and blood
phenylalanine levels. As the number of meals increases, the blood
phenylalanine values of the patients decrease. It was determined that the
average energy consumption was insufficient for all age groups and patients
aged 10-18 and over 18 years old received insufficient protein. It has been
observed that the amount of phenylalanine taken at 0-4 and 4-10 years of
age is higher than the amount of phenylalanine that should be taken. It has
been found that each age group receives tyrosine and protein at safe rates
carbohydrate consumption rates are higher than recommendations and fat
rates are lower.

Conclusion: Diet therapy affects nutritional habits and nutrient intake.
Life-long follow-up of nutrition is important in order to prevent chronic
diseases that may be caused by these effects for a long time.
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alimlarinin giivenli araliklarda oldugu saptanmistir. Tirozin alimlarinin
glvenli araliklarda oldugu gorilmistir. Besin 6gesi oranlari degerlendiril-
diginde her yas grubunun glvenli oranlarda protein aldigi karbonhidrat
tiiketim oranlarinin saglikli beslenme 6nerilerinden yiiksek oldugu ve yag
oranlarinin ise daha disuk oldugu bulunmustur.

Sonug: Diyet tedavisi beslenme aliskanliklarini ve besin 6gesi alimlarini
etkilemektedir. Formula tlketim aliskanliklari kan fenilalanin diizeyi kont-
rollini etkilemektedir. Bu etkilerin uzun sureli neden olabilecegi kronik
hastaliklarin 6nlenebilmesi igin beslenmenin yasam boyu takibi nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Fenilketon(ri, beslenme, tedavi, diyet

GiRiS

Fenilketontri (PKU), karacigerden salgilanan fenilalanin
hidroksilaz (PAH) enziminin eksikligi veya yetersizligi sonucu,
fenilalanin aminoasitinin metabolize edilememesine neden
olan otozomal resesif gegisli kalitsal bir hastahktir (1).
Karacigerden salgilanan fenilalanin hidroksilaz (PAH) enziminin
yoklugu durumuna bagh olarak, fenilalanin aminoasiti tirozin
aminoasitine donustlrilemez (2). Fenilalanin aminoasitinin
metabolize edilememesi sonucunda, fenilalanin ve fenillaktik
asit, fenilpurivik asit ve fenilasetik asit gibi toksik etkili
fenilalanin metabolitleri kan, beyin ve viicut dokularinda birikir
(3). Yuksek konsantrasyonlarda fenilalanin ve metabolitlerinin
birikmesi, kanda fenilketonlarin artisina ve miyelin, dopamin,
norepinefrin, serotonin tretiminin azalisina neden olur (4). Bu
degisiklikler sonucu biriken fenilalanin, merkezi sinir sistemi
icin toksik etki yapar. Bu toksik etki sonucu, ciddi norolojik
komplikasyonlar ve zihinsel yetersizlik olusur (5). Artan
fenilalanin aminoasidinin toksik etkisinin énlenmesi icin, kan
fenilalanin dizeyinin kontrol altina alinmasi ve bu tedavinin
yasam boyu sirdirilmesi gerekir (2). Kan fenilalanin diizeyinin
kontrol altina alinmasi amaciyla, hastalara fenilalaninden kisith
tirozinden zengin beslenme tedavisi uygulanir. Yenidogan
déneminin ilk haftalarinda baslanan beslenme tedauvisiyle;
kanda, beyinde, dokularda fenilalanin birikimi ve buna bagh
olarak olusan zihinsel engellilik 6nlenir (6). Fenilalaninden
kisitl beslenme tedavisinde hastalarda dogal protein alimi
kisitlanmasiyla fenilalanin kisitlanmasi amaglanir (4). Dogal
protein kisitlanmasinin yaninda fenilalanin kisith tibbi
gidalar kullanilir. Fenilalanin kisith beslenme tedavisiyle
birlikte hastalarin protein ve diger aminoasit ihtiyaglarinin
karsilanmasi amaciyla, aminoasit bazli fenilalanin igermeyen
formdil kullanimi 6nerilmektedir (7). Fenilketonuri hastalarinin
bebeklik doneminde fenilalanin ihtiyaglari; uygun kosullarda
anne sutl ile birlikte fenilalansiz aminoasit karigimlari ile
karsilanmaktadir. Tamamlayici beslenme ve sonraki gocukluk,
eriskinlik doneminde ise hastalarin beslenmesinde fenilalanin
miktari az olan tahil, sebze ve meyveler ile protein ihtiyaglarinin
karsilanmasi amaciyla fenilalaninsiz aminoasit formdiller yer
alir. Ayrica enerji ihtiyaglarinin karsilanmasi icin hastalara
ozel Uretilmis distk miktarda fenilalanin iceren 6zel Grlnler
beslenmede yer alir. Bu besinlerle birlikte hastalarin glinlik
enerji, protein ve fenilalanin ihtiyaglari karsilanmaktadir (7).

Fenilketonlri hastalarinin  beslenme tedavisinin  basaril
olmasinda, ailelerin diyeti anlamalari, diyeti uygulamalar,
diyete organize olabilmeleri ve yasam bigimi degisikliklerine
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uyum saglayabilmesi cok 6nemlidir (3,8). Hastalarda genellikle
onerilerin nasil uygulanacaginin ve beslenme tedavisinin
uygulanmadiginda ne gibi sonuglar dogurabileceginin tam
olarak anlatilamamasi, bununla birlikte beslenme tedavisinin
uygulanmasinin bu duruma 6zgi bilgi ve beceri gerektirmesi
nedeniyle diyete uyum zorlasmaktadir (9). Fenilketonri
hastalarinin bebeklik déneminden itibaren, diyetlerinin anne
ve babalarinin kontroliinde olmasina bagli olarak bebeklik
doéneminde ailelere dogru egitim verilmesiyle diyete uyum
sorunlari engellenebilmektedir. Adolesan donemde diyete uygun
secimler yapilamadigi ve buna bagli olarak metabolik kontrollin
saglanamadigl  belirtiimektedir. Adolesan fenilketonrili
bireylere, diyet uyumlarini kontrol edebilmek amaciyla aileleriyle
birlikte egitimler verilmesi 6nerilmektedir (8).

Fenilalanin kisitll beslenme tedavisiyle beslenen hastalar
genellikle karbonhidratlarla beslenmektedir. Bu nedenle,
bu hastalarin potansiyel asiri kilolu olma ve obezite riskleri
artmaktadir. Fenilalanin kisith beslenme tedavisinin kiiglk

yaslardan itibaren uygulanmaya baslamasi, ¢ocukluk
doneminde anormal beslenme davranislarina neden
olabilmektedir. Beslenmelerini kontrol altina alabilen

daha bulylk yaslardaki ¢ocuklarda ise, potansiyel olarak
obeziteyi tesvik eden beslenme aliskanhklari gérilmektedir.
Fenilketonrili gocuklarda ailelerinden daha fazla ekmek,
makarna (dusuk proteinli ) gibi yiiksek karbonhidratli temel
gida ve biskivi gibi atistirmalk tiketiminin goruldugi
bildirilmistir (10). Bununla birlikte hastalarda diyete bagl
olarak anormal mikrobesin durumlari bildirilmistir (11-17).

Calismanin amaci, fenilketonirinin en sik goriildiigu Glkelerden biri
olan Turkiye'deki gesitli yas gruplarindaki fenilketontiri hastalarinin
beslenme aliskanliklarinin ve hastalarin tiikettikleri enerji, protein,
fenilalanin, karbonhidrat ve yag miktarlarinin belirlenerek besin
tiketim duzeylerinin degerlendirilmesidir. Boylelikle hastalara
uygulanan beslenme tedavisi degerlendirilmis olacaktir.

GEREC VE YONTEM

Calisma Tasarimi

Tanimlayici arastirma olarak planlanan ¢alisma, 18 Aralik 2018 -
18 Mart 2019 tarihleri arasinda, kendisi de Fenilketonrili olan
arastirmaci tarafindan internet yoluyla ulasilan degisik yas
gruplarindan fenilketoniri hastalariyla yirattalmustar.

Arastirmaya her yas grubundan fenilketonlri hastalari ve
hiperfenilalanemili hastalar dahil edilmistir. Arastirmaya
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katilmayi kabul eden aileler ve fenilketondrili bireyler gonalli
olarak katildigini anketler lizerinden beyan etmistir. Calismada
kullanilan anketin birinci kisminda, hastalarin cinsiyeti,
yasl, boy uzunlugu, kilosu ve Fenilketondiiri hastaliginin tipi
sorgulanmistir. Anketin ikinci kisminda hastanin taniyr ne
zaman aldigl, en son kan fenilalanin degeri sorgulanarak
hastalikla ilgili bilgileri alinmistir. Anketin Gglinci kisminda,
yas gruplarina gore hastanin kag 6glin beslendigi, anne siti
alip almadig, kag yasina kadar anne suti aldigi, ara 6glinlerini
tiketme durumu, en sik kullanilan pisirme yontemi, disik
proteinli Griinleri kullanma durumu, disik proteinli siit tozu
kullanma durumu, fenilalaninsiz formula mamalari kullanma
durumu ve kag¢ 6glinde kullandigi ve yasak besinleri kagak
yapma durumu ve sikligi sorgulanarak hastalarin beslenme
aliskanliklari ile ilgili bilgiler alinmistir. Anketin dordiinci
kisminda, hastalarin beslenme durumlarinin degerlendirilmesi
amaciyla, 24 saatlik hatirlatma yontemiyle besin tiketim kayit
formu anket igeriginde yer almis ve sorgulanmistir. Hastalardan
bu bolimde 24 saat boyunca tikettikleri besinler gram, su
bardagi, cay bardagi, yemek kasigi, tath kasigi, cay kasigl, kepge
ve kase gibi 6l¢li birimleriyle belirtilmesi istenmistir.

Calismamizda hastalara uygulanan anket, beslenme
aliskanliklarinin ~ farkli  oldugu yas gruplarina gore
diizenlenmistir. Buna gore, sut ¢ocuklugu ve oyun gocuklugu
dénemi 0-4 yas grubu, kres ve okul donemi 4-10 yas grubu,
adolesan dénem 10-18 yas grubu, yetiskin donem ise 18
yas Uzeri grup olarak belirlenmis. Her yas grubu beslenme
aliskanhklarina gore anketler diizenlenmistir.

Hastalarin glnlik besin tiiketimlerinin belirlenebilmesi igin
bilgisayar ortaminda hazirlanmis, Turkiye igin adapte edilmis
Beslenme Bilgi 27 Sistemi 8.1 (BeBiS 8.1) 6grenci versiyonu
kullaniimistir. Elde edilen veriler, cocuklar igin Tiirkiye’ye Ozgii
Beslenme Rehberi’nde (TUBER) &nerilen enerji ve besin dgeleri
degerleri ile karsilastirilmistir (18).

istatistiksel Analiz

Verilerin dagihmi Shapiro Wilk testi ile incelenmistir. Normal
dagilan iki yada daha fazla grubun ortalamalari arasindaki
farki belirlemek igcin ONE-WAY ANOVA normal dagilmayan
lic yada daha fazla grubun karsilastiriimasinda Kruskal-
Wallis testi kullanilmistir. Tanimlayici istatistikler ortalama,
standart sapma ya da medyan(min-max) olarak verilmis
olup, tim analizler IBM SPSS Statistics 22.0 progaminda
a=0,05 anlamlilik seviyesinde analiz edilip raporlanmistir. Bu
arastirma Helsinki Deklarasyonunda belirtilen yonergelere
uygun olarak yuritilmustir ve insan konularini / katilimcilari
iceren tiim prosediirler Bezmialem Vakif Universitesi Girisimsel
Olmayan Arastirmalar Etik Komitesi tarafindan 18.12.2018
tarih ve 22/296 sayili karariyla onaylanmistir. Uygulama 6ncesi
katilimcilara arastirmanin amaci ve gerekli bilgiler arastirmacilar
tarafindan anlatilmis katilimcilarin onamlari alinmistir.

BULGULAR

Calismaya 85 hastanin katilimi saglandi. Calismaya katilan
hastalardan %43,5’'u (n=37) kiz hasta, %56,4 (n=48) erkek
hastaydi. Calismaya katilan fenilketonilri hastalarindan;
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%31,7 (n=27) hasta 0-4 yas arasinda, %20 (n=17) hasta 4-10
yas arasinda, %17,6 (n=15) hasta 10-18 yas arasinda, %30,5
(n=26) hasta ise 18 yas ve Uzeridir. Calismaya katilan hastalarin
yas ortalamasi, 11,5+9,1 olarak bulunmustur. Hastalarin
boylarinin ortalamasi 1,28+0,38 metre; kilolarinin ortalamasi
ise 38,4126,2 kg olarak bulunmustur. Calismamiza katilan
hastalarin en son kan fenilalanin degerleri sorgulanmis ve
kan fenilalanin degerlerinin ortalamasi 6,52 mg/dL olarak
bulunmustur. Calismaya katilan hastalarin %84,7 ‘si (n=72)
klasik fenilketoniiri, %$10,5 (n=9)"u hafif fenilketoniri, %4,7’si
(n=4)ise hafif hiperfenilalaninemiydi.

Calismamiza katilan hastalarin egitim durumlari incelendiginde,
hastalarin %14,1’i (n=12) okul 6ncesi egitim gérmekte, %9,4’U
(n=8) ilkokul egitimi gormekte, %8,2’si (n=7) ortaokul egitim
seviyesinde, %18,8’i (n=16) lise egitimi seviyesinde, %18,8’i
(n=16) Universite egitimi seviyesinde, %1,2’si (n=1) ozel
egitim/rehabilitasyon gérmekte, %29,4’U (n= 25) okul ¢aginda
olmadigi gorilmdistir.

Hastalarin bebeklik doneminde anne sttt alma durumu, su
anda tukettikleri 6glin sayilari, ara 6gin tiketme durumlari,
en sik kullandiklari pisirme yontemleri, disik proteinli stt
tiketme durumlari, aminoasit formulalarini tikettikleri 6gin
sayisl, tukettikleri zamanlar, yasak besinleri kagak yapma
durumlari ve patates kizartmasi/cipsi tiiketme gibi beslenme
aliskanhklari Tablo 1’de gosterilmektedir.

Calismaya katilan tim hastalarin aldigi ortalama enerji 1234,3
kcal, ortalama protein alimlari 39,02 gram (ortalama %14,3),
ortalama yag alimlari 22,7 gram (ortalama %17,9), ortalama
karbonhidrat alimlari 209,4 gram (ortalama %67,6), ortalama
fenilalanin alimlari 634,5 mg, ortalama tirozin alimlari 458,6
mg olarak bulunmustur. Erkek hastalarin plazma fenilalanin
degerleri ortalamasi 380,4 umol/L, kadin hastalarin plazma
fenilalanin degerleri ortalamasi 445,8 umol/L olarak
bulunmustur. Kan fenilalanin degerlerinin ortalamasi 18
yas alti hastalarda 342 umol/L (5,7 mg/dL ), 18 yas Uzeri
hastalarda 440,4 umol/L (7,34 mg/dL) olarak bulunmustur.
0-4 yas grubundaki hastalarin giinliik ortalama enerji alimlari,
1044,8 kcal, protein alimlari 30 gram /giin (enerjinin %14,5'i),
yag alimlari 25 gram/giin (enerjinin %23,4’0), karbonhidrat
alimlari ise 169,6 gram/giin (enerjinin %62’si) olarak bulundu.
Ortalama fenilalanin alimlari 677,5 mg/gin, tirozin alimlar
ise 534,3 mg/gun olarak tespit edildi. 4- 10 yas grubundaki
hastalarin ginlik ortalama enerji alimlari, 1282,8 kcal,
protein alimlari 35 gram /giin (enerjinin %12,4’0), yag alimlar
18,6 gram/gun (enerjinin %14,1’i), karbonhidrat alimlari ise
230 gram/gln (enerjinin %73’0) olarak bulundu. Ortalama
fenilalanin alimlari 609,8 mg/gln, tirozin alimlari ise 415,2
mg/glin olarak tespit edildi. Tum hastalarin 24 saatlik geriye
donuk besin tiiketim kaydindan elde edilen enerji ve besin
Ogesi alimlari Tablo 2’de verilmistir.

Yas gruplari ve dizenli ara 6glin tiiketimi arasindaki iligki
istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p=0,6>0,05).

Yas gruplari ve patates kizartmasi veya cipsi tiiketme sikliklari
arasindaki iliski istatistiksel olarak anlamli bulunmustur
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Tablo 1: Hastalarin Beslenme Aligkanhklarn

Beslenme Aliskanliklari

N %
Hasta bebeklik doneminde anne siitii aldi mi?
Evet 55 64,7
Hayir 30 35,3
Hasta kag 6giin tiiketiyor?
2 6gln 4 4,7
3 6gun 47 55,3
4 6gln 11 129
5 06gln 12 141
6 6gln 6 71
7 6gln 1 1,2
8 6gln 3 35
9 6gln 1 1,2
Hasta ara 6giinleri diizenli tiiketiyor mu ?
Evet 55 64,7
Hayir 30 35,3
Hastanin yemeklerinde en sik kullanilan pisirme
. . ‘o
n ass
11 129
Haglama
1 1,2
Firinda
0 O
Kavurma
o 0 O
Bugulama
Hasta hangi siklikla Diisiik Proteinli Sut tiiketiyor?
Her giin 39 459
pereun - 9 106
Iki glinde bir
e ) 4 4,7
Ug giinde bir
. 22 25,9
Haftada bir 11 129
Tiketmiyor ’
Formula kag 6glinde tiiketiliyor?
Tuketmiyor 782
16gun ! 782
5 onn 21 247
S onn 33 388
o 10 11,8
5 é'ﬁijn 2 24
6 é'ﬁijn 112
oeH 4 47
8 6glin
Formula ne zaman tiiketiliyor?
. . 7 82
Tiketmiyor
- . 35 41,2
Oglnlerden 6nce
o 43 50,6
Oglnlerden sonra
i ?
:5{3::'( besinler kagak yapiliyor mu? 19 224
66 77,6
Hayir
?
Kagak ne siklikla yapiliyor? 66 77,6
Yapilmiyor
Her giin 3035
Haftada bir 2 24
Ayda bir 6 71
Ve 8 94
Diger
Hasta patates kizartmasi/patates cipsini ne siklikla
tiketiyor?
Tuketmiyor 29 34,1
Her glin 3 35
iki glinde bir 17 20
Ug giinde bir 29 34,1
Haftada bir 7 82
Toplam 85 100
N: Kisi Sayisi

(p<0,05). Yas gruplari ve patates kizartmasi veya patates cipsi
yeme sikliklarinin arasindaki iliski Tablo 3’de gosterilmektedir.
Buna gore hastalarda yas blyudikee patates kizartmasi/cipsi

tiketme sikhgi artmaktadir. Patates kizartmasi/cipsi yeme
sikhgr 0-4 yas grubunda “hi¢” tiiketmeyenler grubu diger
tiketim sikhgi gruplarindan istatistiksel anlamli olarak ylksek
bulunmustur. 4-10 yas grubunda “iki giinde bir” tiketim
grubu diger tiketim sikligi gruplarindan istatistiksel anlamli
olarak ylksek bulunmustur. 10-18 yas grubunda “haftada bir”
tuketim grubu diger tiiketim sikhgr gruplarindan istatistiksel
anlamli olarak yiksek bulunmustur. 18 yas ve lzeri grupta ise
“haftada bir” ve “ayda bir” tiiketim gruplari diger tiketim sikhgi
gruplarindan istatistiksel anlamli olarak ylksek bulunmustur.

Yas gruplari ve en sik tiiketilen pisirme yontemleri arasindaki
iliski istatistiksel olarak anlaml bulunmustur (p<0,05). 0-4
yas grubu hastalar %55,6 ve 4-10 yas grubu hastalar %47,1
oraninda yemekleri haslama olarak tiiketirken, 10-18 yas hasta
grubu %40 oraninda kizartma ve %40 oraninda firinda yapilmis
yemekleri tiketmektedir. 18 yas lsti hasta grubunda ise %38,5
oraninda kizartma ve %38,5 oraninda haslama yemekler
tuketilmektedir. Hastalarin yas gruplari ve en sik tikettikleri
pisirme yontemleri iliskisi Tablo 4’de gosterilmektedir. 0-4 yas
ve 4-10 yas grubunda “kavurma” pisirme sekli diger pisirme
yontemi gruplarindan istatistiksel anlamli olarak yiksek
bulunmustur. 10-18 yas grubunda “haslama” pisirme yontemi
diger pisirme yontemi gruplarindan istatistiksel anlamli
olarak yuiksek bulunmustur. 18 yas ve Uzeri grupta “kizartma”
ve “firnda” pisirme yontemleri diger pisirme yontemi
gruplarindan istatistiksel anlamli olarak ylksek bulunmustur.

Tani zamanlari ve diyette yasak besinlerin kagak yapma durumu
arasindaki iliski istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir
(p=0,68 >0,05).

Hastalarin aminoasit bazli formulalari tikettigi 6glin sayisi ile
kan fenilalanin iliskileri arasinda ters korelasyon bulunmustur.
Formulalarin tuketildigi 6glin sayisi kan fenilalanin sonuglari
arasindaki iliski istatistiksel olarak anlamli bulunmustur
(p<0,05). Bu sonuca gore, formulanin tiiketildigi 6gun sayisi
arttikga kan fenilalanin degerleri dismektedir. Bu iliski Tablo
5’te gosterilmektedir.

Yas gruplari ve dusuk proteinli stit tiketim sikhgi arasindaki
iliski istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p=0,15>0,05).

Yas gruplari ve disik proteinli Grin kullanim sikligl arasindaki
iliski istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p=0,1>0,05).

TARTISMA

Avrupa merkezlerinde vyapilan bir c¢alismada oOzellikle
fenilketondrili kadin obezite oraninin yiksek oldugu ve tim
fenilketondirililerde yas artmasiyla fazla kilo, obezite oraninin
yiikseldigi bildirilmistir. Ozellikle kadin hastalarin obezite
konusunda daha riskli oldugu bildirilmistir. Hastalarin beslenme
modellerinin ve fiziksel aktivitelerinin izlenmesi 6nerilmektedir
(19). Buna bagh olarak fenilketoniri hastalarinin beslenme
tedavisine bagh olusan yanhs beslenme aliskanhklarini
onleyebilmek ve beslenme tedavilerinin etkinliginin kontroli
icin hastalarin beslenme aliskanliklari ve besin tiketim
durumlarini saptamak vyararl olabilir. Elde edilen veriler
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Tablo 2: 24 Saatlik Besin Tiiketim Kayitlarinin Degerlendirilmesi

Ortalama 0-4 yas 4-10 yas 10-18 yas +18 yas
Enerji (kcal) 1234,75 1044,8 1282,8 1272,3 1341,8
Prot. (g) 39,02 30,4 35,8 42 47,9
% 14,3 14,5 12,4 14,9 15,4
Yag (g) 22,7 25,4 18,6 20,2 26,9
% 17,9 23,4 14,1 15,4 19
Fenilalanin (mg) 634,5 677,5 609,8 577,4 673,4
CHO (g) 209,4 169,6 230 218,9 219,1
% 67,6 62 73,6 69,5 65,5
Lif (g) 19 15,1 22,6 17,9 20,4
A Vit. (pg) 1312,1 1179,1 1675,1 1140,1 1254,2
E Vit. (esd.) (mg) 13,7 12,9 16,1 11,6 14,3
B1 Vit/Tiamin (mg) 1,18 0,95 1,29 1,2 1,3
B2 Vit/Ribofl. (mg) 1,22 1,2 1,19 1,2 1,3
B6 Vit/Pirid. (mg) 1,27 1,3 1,51 1,1 1,2
Folat, topl. (pg) 249,6 224,3 332,5 209,4 232,4
C Vit. (mg) 174,3 165,6 241,1 141,6 149,2
Sodyum (mg) 1593,3 1358,1 1549,3 1669,5 1796,4
Potasyum (mg) 1683,4 1278,7 2263,6 1494,3 1697,2
Kalsiyum (mg) 217,9 264,5 193,3 218,2 195,8
Magnezyum (mg) 113,8 92,4 133,8 106,7 122,4
Fosfor (mg) 459,6 447,9 523 495,5 372
Demir (mg) 4,55 3,68 52 4,45 4,9
Cinko (mg) 1,8 2,41 2,42 2,4 2,4
Tirozin (mg) 458,6 534,3 415,2 407,1 477,8

kcal: kilokalori, prot.: protein, g:gram, mg: miligram, esd.:esdeger, pg: mikrogram

Tablo 3: Yas Gruplarina Gore Patates Kizartmasi/Cipsi Tiiketme Durumlarinin istatistiksel Degerlendirilmesi

PATATES-SIKLIK

hi¢ hergiin iki glinde bir  haftada bir ayda bir P

0-4 Yas N 24 0 0 2 1
% YAS ARALIGI 88,9% 0,0% 0,0% 7,4% 3,7%

% PATATES-SIKLIK 82,8% 0,0% 0,0% 6,9% 14,3%

4-10 Yas N 2 2 11 2 0
%YAS ARALIGI 11,8% 11,8% 64,7% 11,8% 0,0%
9%PATATES-SIKLIK 6,9% 66,7% 64,7% 6,9% 0,0%

10-18 Yas N 1 0 1 11 2 0,001
%YAS ARALIGI 6,7% 0,0% 6,7% 73,3% 13,3%
%PATATES-SIKLIK 3,4% 0,0% 5,9% 37,9% 28,6%

18 yag Uzeri N 2 1 5 14 4
% YAS ARALIGI 7,7% 3,8% 19,2% 53,8% 15,4%
%PATATES-SIKLIK 6,9% 33,3% 29,4% 48,3% 57,1%

N: Kisi Sayisi
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Tablo 4: Yas Gruplarina Gore Pisirme Yontemlerinin istatistiksel Degerlendirilmesi

PiSIRME YONTEMI

YAS GRUPLARI P
lzgara Kizartma Kavurma Haslama Firinda Bugulama
0-4 YAS N 0 4 15 1 4 3
%YAS ARALIGI 0,0% 14,8% 55,6% 3,7% 14,8% 11,1%
%PISIRME , o o 0 ) )
YONTEMI 0,0% 15,4% 44,1% 11,1% 40,0% 60,0%
4-10 YAS N 0 6 8 0 1 2
% YAS ARALIGI 0,0% 35,3% 47,1% 0,0% 5,9% 11,8%
% PISIRME . . . ) . )
VONTEMI 0,0% 23,1% 23,5% 0,0% 10,0% 40,0%
0,002
10-18 YAS N 1 6 1 6 1 0
% YAS ARALIGI 6,7% 40,0% 6,7% 40,0% 6,7% 0,0%
% PISIRME o o o o o o
YONTEMI 100,0% 23,1% 2,9% 66,7% 10,0% 0,0%
18 YAS UZERI N 0 10 10 2 4 0
%YAS ARALIGI 0,0% 38,5% 38,5% 7,7% 15,4% 0,0%
% PISIRME . o o o . .
VONTEMI 0,0% 38,5% 29,4% 22,2% 40,0% 0,0%
N: Kisi Sayisi

Tablo 5: Formula Tiiketim Ogiinii Sayisi ve Kan Fenilalanin
Degerlerinin Korelasyonu

KAN PHE
FORMULA OGUN SAYISI R 1,000 -325
P 0,002
N 85 85

N: Kisi Sayisi

sonucu, hastalara uygulanan fenilalaninden kisitli beslenme
tedavisinin etkinligi kontrol edilebilir. Avrupa merkezlerinde
yapilan bir gcalismada, fenilketoniri prevelanslari belirlenmis
ve Turkiye’nin en yilksek fenilketoniri prevelansina sahip
ilke oldugu belirtilmistir (20). Yiksek sayida hasta bulunan
tilkemizde hastalarin beslenme aliskanliklari agisindan
degerlendirilmesi 6nem tasimaktadir.

Ulkemizde vyapilan bir c¢alismada, ailelerin genellikle
cocuklarinin saghig icin diyete 6zen gosterdikleri fakat bazi
ailelerin bilgisizlikten diger bazi ailelerin ise diyetisyen
sorunu yasadiklarindan dolayi diyete uyumlarinin azaldig
belirtiimektedir. Bununla birlikte aileler fenilketondrili
¢ocuklarinin kendi yemeklerinden yemek istemeyip ailelerin
kendilerine hazirladigi yemeklerden yemek istediginden ve
cocuklarin diyet Grlnlerden biktigindan yakinmaktadirlar.
Anneler genellikle g¢ocuklarina ayri olmak (Gzere iki ayri
menU hazirlamakta zorlandiklarini belirtmislerdir. Ayrica
aileler, kendilerini diyete uyumda ¢ocugun okul ortaminda
diyetini kontrol etmenin zorlugundan ve gevrenin israr
etmesinden yakinmaktadirlar. Aileler diyete uyumlarinda;
diyet Urinlerine ulasamama, diyetisyene ulasma konusunda
zorlanma, diyet Urtinlerine ulagsimin pahali olmasi, hastaneye
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ulasimin masrafli olmasi, sosyal ortamlarda diyet uyumunun
daha da zorlagsmasi ve ¢ocuga bakis acisi gibi faktorlerin rol
oynadigini belirtmislerdir (21). Diyete uyum igin dnemli olan
bu sosyal faktorler de beslenme aliskanliklarini etkilemektedir.
Fenilketoniri hastalarinin beslenme aliskanliklarinin 6zellikle
sosyal ortamlarda degisebildiginin, sosyal ortamlara giren
cocuklarin diyet uyumlarinin zorlagsmasi ve gcocuga bakis agisi
gibi etkenlerin vurgulanmasi calismaya katilan hastalarimizi
bu etkenlerin diglanmasi igin beslenme aliskanliklarina
gore gruplamamizin 6nemini gostermektedir.  Yapilan
calismalarda hastalarin yaslari ve sosyal hayatlariyla diyet
uyumlarinin iliskili oldugu bildirilmektedir (22,23,24). 0-4
yas grubu hastalarimizda sosyal ortamlara girme zorlugu
olmadigindan bu dénemdeki beslenme aliskanliklari ona gore
degerlendirilmeli, 4-10 yas grubu hastalarimizda ilkokul ¢aginin
baslamasi, 10-18 yas grubumuzda ise adolesan dénemin duygu
durum degisiklikleriyle diyete uyumun dolayisiyla beslenme
ahiskanhklarinin degisebilirligi gz 6niinde bulundurulmalidir.

Calismamiza katilan hastalarin egitim durumlari incelendiginde,
12 hasta (%14,1) okul 6ncesi egitim gormekte, 8 hasta (%9,4)
ilkokul egitimi gormekte, 7 hasta (%8,2) ortaokul egitim
seviyesinde, 16 hasta (%18,8) lise egitimi seviyesinde, 16 kisi
(%18,8) Universite egitimi seviyesinde, 1 hasta (%1,2) 6zel
egitim/rehabilitasyon gérmekte, 25 hasta ise (%29,4) okul
¢aginda olmadig gorllmustir. Yoshiyuki ve arkadaslarinin
111 erigkin hastada beslenme durumlarini degerlendirmek
amaciyla yaptigi ¢alismada, 39 hasta (%35,1) okula devam
ediyordu. Bu hastalardan 24 hasta (%21,6 ) yiiksek okulda,
14 hasta (%12,6) Universitede egitim gormekteydi. 1 hastanin
hangi okulda devam ettigi belirtilmemistir (25). Bu ¢alismayla
karsilastirildiginda, calismamizda egitimine devam eden hastalar
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daha ylksek oranda Universite egitimi gérmektedir. Hasta
grubumuz daha genis yas grubunu icermesine ragmen Universite
okuma oranlarinin ylksek olmasi yetiskin hastalarimizin egitim
durumunun daha yiksek oldugunu géstermektedir.

Calismamiza katilan hastalarin en son kan fenilalanin degerleri
sorgulanmis ve kan fenilalanin degerlerinin ortalamasi 18 yas
alti hastalarda 5,7 mg/dL (342 umol/L) , 18 yas lzeri hastalarda
7,34 mg/dL (440,4 umol/L) olarak bulunmustur. Christine ve
arkadaslarinin yaptigi 220 fenilketondiiri hastasinin katildigi bir
calismada, hastalarin kan fenilalanin degerleri ortalamasi 18
yas Uzeri 160 hasta igin 477.0£120.3 umol/L, 18 yas ve alti1 63
hasta igin ise 447.6+116.5 umol/L olarak bulunmustur (1).
Calismamizla karsilastirildiginda hasta grubumuzda iki grupta
da daha dislik kan fenilalanin degerleri oldugu gérilmustur.
Bu veriler hasta gruplarimizin bu gcalismayla karsilastirildiginda
fenilketoniri  diyetine daha uyumlu olabileceklerini
distindirmektedir.

Bridget ve arkadaslarinin yaptigi fenilketonri hastasi ergenler
ve yetiskinlerde diisik fenilalaninli diyetin degerlendirildigi
bir calismada, erkek hastalarin plazma fenilalanin degerleri
ortalamasi 770 + 217 umol/L, kadin hastalarin plazma
fenilalanin degerlerinin ortalamasi ise 658 + 337 umol/L
olarak bulunmustur. Calismamizda erkek hastalarin plazma
fenilalanin degerleri ortalamasi 380,4 umol/L, kadin
hastalarin plazma fenilalanin degerleri ortalamasi 445,8
umol/L olarak bulunmustur. Buna gore hastalarimizin kan
fenilalanin dizeyi ortalamalari hem kadin hem erkeklerde
daha dusuk bulunmustur. Bu sonucun grubumuzda 0-4 ve
4-10 yas grubu hastalarin da olmasindan kaynakl olabilecegi
duslinilmektedir. Calismada aminoasit igerikli tibbi gida
kullanan hastalar ile glikomakropeptid (GMP) igerikli tibbi
gida kullanan hastalar karsilastiriimis, aminoasit icerikli tibbi
gida kullanan hastalarin ortalama enerji alimlari 2076 kcal;
GMP igerikli tibbi gida kullanan hastalarin ise ortalama enerji
alimlarinin 2148 kcal aldiklari bildirilmistir. Aminoasit igerikli
tibbi gida kullanan hastalarin ortalama protein alimlari 76
gram, GMP igerikli tibbi gida kullanan hastalarin ise 81 gram
olarak bulunmustur. Aminoasit icerikli tibbi gida kullanan
hastalarin ortalama yag alimlari 64 gram, GMP igerikli tibbi
gida kullanan hastalarin ise 65 gram olarak bulunmustur.
Aminoasit icerikli tibbi gida kullanan hastalarin ortalama
karbonhidrat alimlari 294 gram, GMP igerikli tibbi gida kullanan
hastalarin ise 347 gram olarak bulunmustur. Aminoasit icerikli
tibbi gida kullanan hastalarin ortalama fenilalanin alimlari 924
mg, GMP igerikli tibbi gida kullanan hastalarin ise 1014 mg
olarak bulunmustur. Calismamizda tilkemizde GMP igerikli tibbi
gida kullanimi bulunmadigindan tim hastalarimiz aminoasit
icerikli tibbi gida kullanmaktadir. Galismamizin ortalama
enerji, protein, karbonhidrat, yag, fenilalanin alim sonuglariyla
karsilastinldiginda hasta grubumuzun bu galismadaki hasta
grubundan daha az alimi oldugu gorilmdastiir. Bu sonucun
hasta grubumuzun vyas heterojenliginden kaynaklandigi
distndlmektedir (26).

Tiirkiye Beslenme Arastirmasi’nda (TUBER) 0-4 yas arasi icin
guvenli tiketim oranlari protein igin %5-20, yag igin %35-40,
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karbonhidrat igin ise %45-60 olarak énerilmektedir. 4-10 yas
arasi igin glivenli alim oranlariin protein igin %5-20, yag icin
%20-35, karbonhidrat igin ise %45-60 ; 10-18 yas arasi igin
glivenli alim oranlarinin protein igin %8-20, yag i¢in %20-35,
karbonhidrat igin ise %45-60 ;18 yas Uzeri saglikh bireyler igin
protein igin %9-20, yag icin %20-35, karbonhidrat igin ise %45-
60 olarak onerilmektedir (18). Buna gore ¢alismamizda tim
yas gruplarindaki hastalarin karbonhidrat tiiketimorani glivenli
araliklarin Gzerinde, yag tuketimi ise glivenli araligin altinda
kalmistir.

Phyllis ve arkadaglarinin hazirladigi fenilketoniri yénetim
rehberinde, hastalarinin almasi gereken ortalama eneriji
miktarlari; 0-4 yas icin 120-1300, 4-10 yas i¢in 1300-3300, 10-
18 yas arasi igin 2000-3900, 18 yas lzeri grup igin ise 2000-
3300 olarak , almasi gereken protein miktarlari 0-4 yas igin
30 gram kadar, 4-10 yas igin 23-27 gram, 10-18 yas icin 41-73
gram kadar ve 18 yas Uizeri igin ise 68-78 gram olarak , alinmasi
gereken fenilalanin miktarlari ise 0-4 yas grubu igin 200-320
mg/glin, 4 yas Uzeri i¢cin 200-1100 mg/glin olarak, alinmasi
gereken tirozin miktarlari ise 0-4 yas icin; 2,8-3,5 g/giin, 4
yas Uzeri igin ise 4-6 g/glin olarak 6nerilmektedir.Calisma
bulgularimiz bu rehberle karsilastirildiginda; yas gruplarina
gore her hasta grubunun yetersiz enerji aldigi, 0-4 yas, 4-10
yas ve 10-18 yas hasta gruplarinin yeterli protein miktarlarini
tukettigi fakat 18 yas Ustl grupta yeterli protein aliminin
saglanamadigl, 0-4 yas grubu almasi gereken fenilalanin
miktarlarini astigi fakat 4-10 yas, 10-18 yas grubu ve 18 yas
Uzeri grupta fenilalanin alimlarinin gvenli araliklarda kaldigi,
tim yas gruplari igin tirozin alimlarinin glvenli aralklarda
oldugu gorilmustar (27).

TUBER’ e gore A vitamini alimi; 0-4 yas arasi 250-300 mcg, 4-10
yas arasi 300-400 mcg, 10-18 yas arasi 400-750 mcg, 18 yas
Uzeri grupta ise 750 mcg 6nerilmektedir. C vitamini alimi 0-4
yas arasi 20- 30 mg, 4-10 yas arasi 30-45 mg, 10-18 yas arasi 70-
110 mg, 18 yas Uzeri grupta ise 110 mg olarak énerilmektedir. E
vitamini alimi; 0-4 yas arasi 6-9 mg, 4-10 yas arasi 55-60 mg, 10-
18 yas arasi 13 mg, 18 yas Uzeri grupta ise 13 mg onerilmektedir.
Folat alimi; 0-4 yas arasi 200-300 mcg, 4-10 yas arasi 300-400
mcg, 10-18 yas arasi 600-1000 mcg, 18 yas lzeri grupta ise
1000 mcg olarak 6nerilmektedir. Kalsiyum alimi; 0-4 yas arasi
450-800 mg, 4-10 yas arasi 800 mg, 10-18 yas arasi 800-1000
mg, 18 yas lzeri grupta ise 950- 1000 mg olarak dnerilmektedir.
Demir alimi ; 0-4 yas arasi 7 mg, 4-10 yas arasi 7-11 mg, 10-18
yas arasl 11-13 mg, 18 yas Uzeri grupta ise 11-16 mg olarak
onerilmektedir. Cinko alimi; 0-4 yas arasi 4,3-5,5 mg, 4-10 yas
arasi 5,5-7,4 mg, 10-18 yas arasi 7,5-16,3 mg 6nerilmektedir
(18). Bu oneriler calisma verilerimizle karsilastirildiginda; her
yas grubundaki hastalarin yeterli A vitamini aldigi, C vitamini
aliminin 6nerilenin tzerinde oldugu belirlenmistir. 0-4 ve 10-18
yas grubu hastalarin yeterli E vitamini almadigi, 10-18 yas ve 18
yas ve lzeri hastalarin da yeterli folat almadigi belirlenmistir.
Tum yas grubundaki hastalarin kalsiyum, demir ve ginko alimi
acisindan yetersiz olarak belirlenmistir.

Green ve arkadaslarinin Birlesik Krallik’ta yaptigi bir ¢calismada,
hastalar diyete uyumlarina gore siniflandiriimis ve besin
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tuketimleri degerlendirilmistir. Bu calismaya goére diyete
uyumsuz hastalarin demir, ¢inko, D3 vitamini, magnezyum,
kalsiyum, selenyum, iyot, C vitamini, A vitamini ve bakir
alimlari diyete bagh hastalara kiyasla 6nemli 6lglide daha
disikta ve Birlesik Krallik Referans Besin Alimlarinin altindaydi
(28). Benzer sekilde, tiamin, riboflavin, niasin, B6 vitamini ve
fosfor alimlari diyete uyumsuz hastalarda diyete bagh hastalara
kiyasla 6nemli 6l¢lide daha diisuktli, ancak Birlesik Krallik
Referans Besin Alimlarini karsilamaktaydi. Bizim calismamizda
hastalarin A vitamini alimi Turkiye referans besin alimlarina
gore yeterli, C vitamini alimi yiksek, kalsiyum, demir ve ¢inko
alimlari yetersiz bulunmustur.

Das ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada, galismaya
katilan 72 adolesan ve vyetiskin Pku diyeti uygulayanlar,
vegan diyet uygulayanlar, vegan diyetle birlikte aminoasit
karisimlarini kullananlar ve normal diyet tiketenler olarak
diyet uygulamalarina goére dort gruba ayrilmis ve besin
alimlari degerlendirilmistir. Buna gore tiim hastalarin enerji
ve protein alimlari yetersiz, calismanin baslangicinda ise Pku
diyeti uygulayanlarda karbonhidrat alim orani 6nerilenden
yuksek, yag alim orani énerilenden duslk olarak bulunmustur.
Calisma takibi boyunca Pku diyeti uygulayan hastalar ve vegan
diyetle birlikte aminoasit karigimlarini kullanan hastalarda
karbonhidrat alim orani 6nerilenden yliksek, yag alim orani
onerilenden dusik bulunmustur. Calisma boyunca aminoasit
karigimi kullanmadan vegan diyeti uygulayan hastalarda
karbonhidrat alim orani dislik, normal diyet tiiketenlerde
de yag alim oranlari dugiik bulunmustur. Calismamizin
sonuglariyla karsilastirildiginda, tiim hasta gruplarinda yetersiz
enerji alimi ve yuksek karbonhidrat dusiik yag alim oranlari
yonlyle bu c¢alismaya benzerdir. Protein alimlarina gore
degerlendirildiginde ¢calismamizda sadece 18 yas lzeri grupta
yetersiz protein alimi bulunmus, diger yas gruplarinda yeterli
protein alimi gértlmustar (29).

Fisberg ve arkadaslarinin kontrol grubuyla birlikte fenilketondri
hastalarinin besin alimlarini degerlendirdigi bir ¢alismada
hastalarin 6nerilen diizeyin altinda enerji, kalsiyum, demir,
ginko ve bakir aldigi ve protein aliminin normal aralikta oldugu
bildirilmistir. Calismamizin sonuglariyla karsilastirdigimizda,
tim hasta grubumuzda yetersiz enerji, kalsiyum, demir ve
¢inko alimi gorilmesi yoniyle bu galismaya benzerdir. Hasta
grubumuzda protein alimi ise 0-4 yas, 4-10 yas, 10-18 yas
gruplarda normal aralikta bulunurken, 18 yas Uzeri grupta
yetersiz alim gorulmustir (30).

Calismamizda hastalarin yaslari buyudikge daha fazla
siklikta patates kizartmasi/cipsi tikettigi gorilmustir. Ayrica
calismamizda 0-4 yas ve 4-10 yas grubu hastalarin sirasiyla
%55,6 ve %47,1’i yemeklerini haslama olarak tiiketirken, 10-
18 yas ve 18 yas Uzeri yas grubu olan daha bylik hastalarin
siraslyla %40"1 ve %38,5’i yemeklerini kizartma yontemiyle
tuketmektedir. 0-4 ve 4-10 yas grubunda istatistiksel anlaml
olarak ylksek bulunan “kavurma” yontemi, 10-18 yas grupta
istatistiksel anlamli olarak ylksek bulunan “haglama” yontemi,
18 yas ve Uzeri grupta istatistiksel anlamli olarak yiliksek
bulunan pisirme yontemlerinden biri olan “kizartma” pisirme
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yontemine donismektedir. Bu da hastalarin yaslari biytdukge
saglikli pisirme yontemlerinden uzaklastiklarini gostermektedir.
Bu sonuglar hastalarin uyguladiklari distk fenilalaninli
diyetlerinde obezite riski yaratabilir.

Fenilketoniri hastalarina émiir boyu dogal proteinlerden kisitli,
yeterli eneriji, protein, fenilalanin ve fenilalanin diginda diger
esansiyel aminoasitlerin yeterli diizeyde alindigi bir beslenme
tedavisi uygulanmasi gerekmektedir. Hastalarin gocukluk
déneminde ailelerinin beslenme tedavisini uygulatmasi
cok onemliyken, yaslari buyudikee beslenme aliskanliklari
gelismekte ve beslenme dizenlerini kendileri kontrol
etmektedirler. Calismamizda gosterdigimiz gibi, hastalarin
uyguladigi dusik protein iceren diyet beslenme aliskanliklarini
etkilemektedir. Ayrica diyete uyumlari, besin tlketimleri
ve formula tiiketimleri gibi aliskanliklari da hastalarin kan
fenilalanin diizeylerinin kontrol altinda tutulabilmesi igin gok
onemlidir. Calismamizda hastalarin beslenme aliskanliklari,
formula kullanim ahliskanliklari ve besin tiketimlerine
bagl olarak diyet fenilalanin kontrollerinin etkilendigi
gozlemlenmektedir. Ayrica hastalarin uygulamak zorunda
oldugu distik proteinli diyet calismamizda da gosterdigimiz
gibi hastalarin dengeli beslenmesini etkilemektedir. Hastalarin
karbonhidrat tiketim oranlarinin yiikselerek tikettikleri yag
oranlarinin dismesi hastalarda obeziteye veya yeterince
beslenememe durumu zayiflik (kaseksiye) yol agabilir.
Calismamizda gozlemledigimiz gibi hastalarda beslenme
tedavisi makrobesin ve mikrobesin ogelerinde eksikliklere
veya dengesizliklere de yol agabilmektedir. Bu eksiklik ve
dengesizliklerin duzenli olarak degerlendirilmesi yasamin
ilerleyen déneminde olusabilecek mikrobesin eksikliklerine
bagh hastalik ve sorunlari 6nlemek agisindan ¢ok 6nemli
olacaktir. Buna bagli olarak; beslenme tedavisinin etkinliginin
kontroli igin doktor muayeneleri ve diyetisyenlerin tibbi
beslenme tedavisi diizenlemelerinin klguk yaslarda oldugu
kadar hastalarin yaslari buytdikce de 6nem kazanmaktadir.
Yine de galismamizda arastirma 6rneklemimizin kiglklGgu
ve farkli yas gruplarinin incelenmesinden dolayi, bu konuda
hastalarin beslenme aliskanliklari ve beslenme tedavilerinin
yeterliliginin degerlendirilebilecegi daha fazla galismaya ihtiyag
vardir.
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