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ETiK BEYAN VE ARASTIRMA FONU DESTEGI

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi tez yazim kurallarina uygun olarak hazirladigim bu
uzmanlik tez calismasinda,

- Bu tezin bana ait, 6zgiin bir ¢alisma oldugunu,

- Calismamin hazirlik, veri toplama, analiz ve bilgilerin sunumu olmak {izere tiim
asamalarinda bilimsel etik ilke ve kurallara uygun davrandigima,

- Bu calisma kapsaminda elde edilen tiim veri ve bilgiler i¢in kaynak gosterdigimi ve bu
kaynaklara kaynakg¢ada yer verdigimi,

- Bu calismanin Kocaeli Universitesi’nin abone oldugu intihal yazilim programi
kullanilarak belirlenmis 6l¢iitlere uygun oldugunu,

- Kullanilan verilerde herhangi bir tahrifat yapmadigimu,

- Tezin herhangi bir boliimiinii bu iiniversite veya baska bir liniversitede bagka bir tez
calismasi olarak sunmadigimi, beyan ederim.

o Bu tez calismasinin herhangi bir asamasi hi¢bir kurum/kurulus tarafindan
maddi/alt yap1 destegi ile desteklenmemistir.

o Bu tez caligmasi kapsaminda tiretilen veri ve bilgiler

b

............................................ tarafindan  ..............cceceeevveeeeeenn0’lu. proje
kapsaminda maddi/alt yap1 destegi alinarak gerceklestirilmistir.

Herhangi bir zamanda, calismamla ilgili yaptifim bu beyana aykir1 bir durumun
saptanmast durumunda, ortaya ¢ikacak tiim ahlaki ve hukuki sonuglar1 kabul ettigimi
bildiririm.

(Ogrencinin Ad1 Soyadi)



YAYIMLAMA VE FiKRi MULKIYET HAKLARI

Kocaeli Universitesi T1p Fakiiltesi tarafindan onaylanan uzmanlik tezimin tamamin1 veya
herhangi bir kismini, basili ve elektronik formatta arsivleme ve asagida belirtilen
kosullarla kullanima agma izninin Kocaeli Universitesi’ne verdigimi beyan ederim. Bu
izinle Universiteye verilen kullanim haklar1 disindaki tiim fikri miilkiyet haklarim bende
kalacak, tezimin tamaminin ya da bir boliimiiniin gelecekteki ¢alismalarda (makale, kitap,
lisans ve patent vb.) kullanimi bana ait olacaktir.

Tezin kendi 6zgiin calismam oldugunu, bagkalarinin haklarini ihlal etmedigimi ve tezimin
tek yetkili sahibi oldugumu beyan ve taahhiit ederim. Tezimde yer alan telif hakki
bulunan ve sahiplerinden yazili izin alinarak kullanilmasi zorunlu metinlerin yazili izin
alarak kullandigimi ve istenildiginde suretlerini Universiteye teslim etmeyi taahhiit
ederim.

Yiiksekdgretim kurulu tarafindan yayimlanan “Uzmanlik Tezlerinin Elektronik Ortamda
Toplanmasi, Diizenlenmesi ve Erisime Acilmasia Iliskin Yonerge” kapsaminda tezim
asagida belirtilen kosullar haricinde YOK Ulusal Tez Merkezi/ Kocaeli Universitesi
Kiitiiphaneleri A¢ik Erisim Sisteminde erisime agilir.

o Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi yonetim kurulu karari ile tezimin erisime
acilmas1 mezuniyet tarihinden itibaren 2 y1l ertelenmistir.

o Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi yonetim kurulu gerekgeli karari ile tezimin
erisime agilmasi mezuniyet tarihinden itibaren 6 ay ertelenmistir.

o Tezim ile ilgili gizlilik karar1 verilmemistir.

(Ogrencinin Ad1 Soyadi)
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OZET

MEMICOGLU TURAN, M. Fenilketoniirili Cocuklarda Uygulanan Ozel Beslenme
Seklinin Hastalarin ve Ailelerinin Uzerindeki Psikososyal Etkileri, Kocaeli Universitesi
T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Uzmanlik Tezi, Kocaeli, 2025.
Fenilketoniiri (PKU), yasam boyu siiren ve siirekli diyet gerektiren bir hastalik
oldugundan, hastalar ve aileleri bu durumla basa ¢ikmakta bir¢cok psikososyal zorluk
yasamaktadir. Bu calismanin amaci, PKU tanist almis ¢ocuklar ve ailelerinin diyet
stireciyle ilgili karsilastiklar1 psikososyal sorunlari incelemek ve bu gruptaki bireylerin
basa ¢ikma becerilerini degerlendirmektir. Bu ¢alismada, Kocaeli Universitesi Arastirma
ve Uygulama Hastanesi Cocuk Metabolizma Poliklinigi’ne bagvuran 2-12 yas aras1 30
PKU’lu ¢ocuk ve ebeveynleri ile goriisiilmiistiir. Katilimcilara yonelik olarak, Saglikli
Yeme ile Ilgili Aile Destegi Olgegi ve Tiirk Besin Giicii Olgegi ¢ocuklara, Cocuklar I¢in
Yeme Davranislart Olgegi, Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi, Cocuklar Igin
Saglikli Yeme Oz-yeterlik Olgegi, Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgegi, Bakim
Verme Yiikii Olgegi, Anne ve Baba Stres Olgegi ise ebeveynlere uygulanmustir.
Aragtirma sonuglari, PKU tanili ¢ocuklarin saglikli yeme konusunda diisiik 6z-yeterlik
seviyelerine sahip oldugunu, bakim verenlerin ise beslenme siireciyle ilgili olumsuz
tutumlar sergiledigini ortaya koymustur. Ailelerin biiylik bir kismi, tedavi siirecinde
saglik profesyonellerinden yeterli destek aldigini belirtirken, ¢evreden smirli destek
gordiiklerini ifade etmistir. Ayrica, bakim verenlerin yiiksek duygusal ve sosyal yiik
tasidigl, PKU tedavisinin getirdigi zorluklarla basa c¢ikmakta zorluk yasadiklari
gozlemlenmistir. Sonug olarak, PKU’lu ¢ocuklarin bakimina yonelik ailelere yonelik
egitim ve psikolojik destek programlarinin gii¢lendirilmesi, sosyal ve ekonomik
desteklerin artirilmasi gerekliligi vurgulanmastir.

Anahtar Sozciikler: Fenilketoniiri, Psikososyal etkiler, Fenilalanin kisith diyet



ABSTRACT

MEMICOGLU TURAN, M. Psychosocial Effects of Special Dietary Regimen in
Children with Phenylketonuria (PKU), Kocaeli University Faculty of Medicine,
Department of Pediatrics, Specialist Thesis, Kocaeli, 2025. Phenylketonuria (PKU) is a
lifelong condition that requires a continuous diet, and patients and their families face
many psychosocial challenges in coping with this condition. The aim of this study is to
examine the psychosocial problems encountered by children diagnosed with PKU and
their families regarding the diet process, and to evaluate the coping skills of individuals
in this group. In this study, 30 PKU children aged 2-12 and their parents who visited the
Pediatric Metabolism Clinic at Kocaeli University Research and Application Hospital
were interviewed. The participants were assessed using various scales, including the
Family Support for Healthy Eating Scale and the Turkish Food Strength Scale for
children, and the Children’s Eating Behavior Scale, Maternal Attitudes toward the
Feeding Process Scale, Children’s Healthy Eating Self-Efficacy Scale, Family Nutrition
and Physical Activity Scale, Caregiving Burden Scale, and Parent Stress Scale for the
parents. The research results revealed that children diagnosed with PKU have low self-
efficacy levels regarding healthy eating, while caregivers exhibited negative attitudes
towards the feeding process. Most families reported receiving adequate support from
healthcare professionals during the treatment process but indicated limited support from
their surroundings. Additionally, it was observed that caregivers carry high emotional and
social burdens and struggle to cope with the challenges brought by PKU treatment. In
conclusion, the need for strengthening educational and psychological support programs
for families caring for children with PKU, and increasing social and economic support,
was emphasized.

Keywords: Phenylketonuria, Psychosocial effects, Phenylalanine-restricted diet
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SIMGELER VE KISALTMALAR DiZiNi

AAAH Aromatik aminoasit hidroksilaz
AA Arasidonik asit

ABH Akut bobrek yetersizligi
Alfa-TQ Alfa Tokoferolkinon

APV Allelik fenotip degeri

BH4 Tetrahidrobiopterin

BOS Beyin omurilik s1visi

CAT Katalaz

DHA Dokosaheksaenoik asit

DHPR Dihidropteridin rediiktaz

FDA Amerikan gida ve ilag dairesi

Fe Demir

GFAP Glial fibriler asidik protein

GMP Glikomakropeptit

GSH-Px Glutatyon Peroksidaz

GTP Guanozin trifosfat

GTPCH Guanozin trifosfat siklohidrolaz 1
HPA Hiperfenilalaninemi

HPLC Yiiksek performansl sivi kromatografi
1Q Zeka katsayisi

KBH Kronik bobrek yetersizligi

KMD Kemik mineral dansitometri

KY Karaciger yetmezligi

LAT1/ SLCA7A5 Notral aminoasit tagiyicisi
LCPUFA Uzun zincirli doymamus yag asitleri
LNAA Biiytik notral aminoasit

MODY Geng yasta baglayan yetiskin tipi diyabet
MRG Manyetik rezonans goriintiilleme
MRNA Mesajci riboniikleik asit

MSUD Akcaagac surubu idrar hastaligi
NCAM Noral hiicre yapisma molekiilii
NMDAR N-Metil-D-Aspartat reseptorii
PAH Fenilalanin Hidroksilaz

iX



PAL Fenilalanin Amonyum Liyaz

PCD Pterin-4-karbinolamin dehidrataz

PEG Polietilen glikol

PEG-PAL Polietilen glikolle konjuge edilmis Fenilalanin Amonyum Liyaz
Phe Fenilalanin

PKU Fenilketoniiri

PTPS 6-pirtivol-tetrahidrobiopterin sentaz

QBH2 Kinonoid dihidrobiopterin

SOD Stiperoksit dismutaz

SPSS Sosyal bilimler i¢in istatistik paketi

SR Sepiapterin rediiktaz

TH Tirozin Hidroksilaz

TMS Tandem kiitle spektrometresi

TPH Triptofan hidroksilaz

TRAP Toplam radikal tutucu antioksidan potansiyel
TRY Tirozinaz

Tyr Tirozin

VSD Ventrikiiler septal defekt
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1- GIRIS VE AMAC

Fenilalanin aminoasidi, besinlerle alinan, esansiyel bir aminoasittir. Fenilketoniiri (PKU),
otozomal resesif gegis goOsteren, fenilalanin metabolizmasini ilgilendiren dogumsal
metabolik bir hastaliktir. PKU, Fenilalanin Hidroksilaz (PAH) eksikligi veya
yoklugundan kaynaklanir ve tedavi edilmezse diger klinik semptomlarin yan1 sira geri
doniisii olmayan zihinsel engellilige neden olur. Ilk olarak 1934’te Asbjorn Folling

tarafindan tanimlanmustir (1).

Diinya ¢apinda ¢cogu PKU vakasi, PAH eksikliginden kaynaklanir. PKU prevalansi,
Avrupa ve Dogu Asya popiilasyonlarinda oldukca yiiksektir (1,2). Ulkemizde akraba

evliliginin sik olmasi nedenli Avrupa popiilasyonuna gore daha sik goriilmektedir (3).

PAH enzimini kodlayan PAH geni, 12. kromozomda yer alir. Bu gendeki mutasyonlar,
PAH enzim eksikligi veya yokluguyla sonuglanir (4). Hepatik ve kismen bobrek kaynakli
bir enzim olan PAH, esansiyel amino asitlerden fenilalaninin tirozine dontigiimiinii
katalize eder. Tetrahidrobiopterin (BH4), demir ve oksijen molekiilii, PAH aktivitesi i¢in
gerekli bir kofaktorlerdir. Bu yolak, diyet ile aliman fenilalaninin ¢ogunun
katabolizmasindan sorumludur. PAH eksikligi veya yoklugu, fenilalaninin ve
metabolitlerinin ~ viicut  sivilarinda  diizeylerinin  artmasmma  neden  olarak
hiperfenilalaninemiye (HPA) neden olur. Bu durumda, tirozin diizeyleri tipik olarak
normal araliktadir, ancak bazen disiik diizeyler gozlenir. Ayrica HPA, BH4
metabolizmasindaki kusurlar kaynakli da ortaya ¢ikabilir (5). Fenilalanin serumda yiiksek
diizeyde bulundugunda, kan beyin bariyerini asar. Kan beyin bariyerini asan fenilalanin,
tedavi edilmedigi takdirde, hastalarda norotoksik etkisi nedeniyle norobilissel, psikiyatrik
sorunlara ve geri doniisii olmayan zihinsel engellilie neden olur. Mekanizma tam
bilinmemekle birlikte, yiiksek diizeyde fenilalanin, beyin gelisimini, miyelinizasyonu,
ndrotransmitter sentezini engeller. Bu néropatolojik mekanizmalar1 agiklamak icin bazi
hipotezler ortaya atilmistir (6). PKU'da tedavinin temelini fenilalaninden kisith diyet
olusturur (1). 1950’11 yillarda Dr. Horst Bickel, fenilalaninden kisith diyetin PKU’lu
hastalar1 tedavi ettigini gostermistir (7). Hafif ve orta derecede PKU i¢in fenilalanin kisith
diyet haricinde alternatif farmakoterapik yontemler gelistirilmistir. Yillar icerisinde
PKU’nun geri doniisiimsiiz sonuc¢larinin oldugu, fenilalanin kisith diyet ile hastalarin

neredeyse normal bir yasam siirebildigi goriilmiistiir (8). Bu baglamda 1963’te Robert



Guthrie tarafindan yenidogan tarama programi gelistirilmistir. Yenidoganlarda tarama
programi (Guthrie testi) ve gelismis tan1 yontemlerinin kullanimiyla beraber hastalik tani
koyma siireci kolaylasmistir (9). Yillar igerisinde fenilalanin kisith diyete alternatif
farmakolojik tedavi yontemleri de gelistirilmistir. Fenilketontliri (PKU) hastalifi
goriildiigli lizere yasam boyu siiren bir hastalik olmasit ve 6zel diyet uygulanmasi
gerekliligi nedeniyle bas etmesi gii¢ bir hastaliktir. Hastalar diyete uymakta, 6zel besinleri
temin etmekte, bu durumun getirdigi ekonomik yiikle bag etmekte, sosyal yagsama uyum
saglamakta bircok giiclilk yasamaktadirlar. Bu durumlar hasta ve ailesinde cesitli
psikososyal durumlara, yasam tarzi degisikliklerine ve beslenme aliskanlik
degisikliklerine neden olarak psikolojik ve gelisimsel sorunlara neden olabilmektedir

(10).

Bu tek merkezli prospektif ¢calismamizda, 2-12 yas, PKU tanili, 6zel diyet yapan hasta
grubu ve ailelerine 6lgek calismast uygulanmistir. Bu 6lgek c¢alismasindan elde edilen
verilerle, PKU tanili 6zel diyet uygulayan hasta ve ailelerinin, hastalik ve diyet siirecinin
ortaya ¢ikardig1 durumlarla basa ¢ikma becerilerinin goriilmesi, ortaya ¢ikan psikososyal
durumlarin yonetilmesi, ilgili hasta grubu ve ailelerin topluma yeniden kazandirilmasi

amaclanmaktadir.

Calismanin hipotezi, ‘HO: Fenilketoniirili cocuklarda uygulanan 6zel beslenme seklinin
hastalarin ve ailelerinin {izerindeki psikososyal etkileri yoktur. H1: Fenilketoniirili
cocuklarda uygulanan 0zel beslenme seklinin hastalarin ve ailelerinin {izerindeki

psikososyal etkileri vardir.” seklindedir.



2- GENEL BIiLGILER

Insanlarda, protein yapisinda, 20 gesit amino asit bulunur. Bu amino asitlerin 10 tanesi
esansiyel amino asit olup viicutta sentezlenemedikleri i¢in disaridan gidalar araciligiyla
alinmasi gerekir. Aromatik zincirli, esansiyel bir aminoasit olan fenilalanin, PAH enzimi
araciligr ile tirozine dontigerek, beynin verimli bir sekilde calismasi i¢in gerekli
norotransmitterlerden norepinefrin, serotonin ve dopamin iiretiminde rol oynayan temel
bir molekiildiir (11). Fenilalanin, proteinden zengin gidalarda bulunur. Diyette en iyi

fenilalanin kaynaklar1 yumurta, tavuk eti, karaciger, sigir eti, siit ve soyadir (12).

Hiperfenilalaninemi (HPA), kan fenilalanin diizeyinin 2 mg/dl’nin (120 mikromol/L)
tizerinde saptanmasidir. Hiperfenilalaninemi genetik nedenler yaninda genetik olmayan
nedenlere bagli olarak da gelisir (13). Genetik nedenler igerisinde en sik goriilen PAH
enzimini kodlayan PAH genindeki mutasyonlardir, ikinci en sik genetik neden ise PAH
enziminin kofaktorii olan BH4’iin sentez ve fonksiyonunda rol alan genlerdeki
bozukluklardir. Bir bagka genetik neden ise, DNAJC12 eksikligi veya yoklugudur.
Protein homeostazindan sorumlu 1s1-sok proteinlerinden HSP40 ailesinin bir iiyesi olan
DNAJC12, aromatik amino asit hidroksilaz enzimleri (fenilalanin hidroksilaz, triptofan
hidroksilaz, tirozin hidroksilaz) ile baglanarak onlarin katlanma siirecinde rol oynar ve
etkin proteinler olmalarini saglar. DNAJC12 yoklugunda PAH enzim aktivitesi azalir ve
bu durum hiperfenilalaninemiye (HPA) neden olur (14). Hiperfenilalaninemi yapan
genetik olmayan nedenler arasinda ise diiirnal ritim (giiniin ilerleyen saatlerinde kanda
fenilalanin diizeyi artar), maternal PKU, klasik galaktozemi, tirozinemi tip I, gegici
neonatal hiperfenilalaninemi, tirozinemi, prematiirite, PAH enzim bozuklugu yapan
ilaglar (metotreksat, trimetoprim), aspartam, agir inflamatuar yanit, renal hastalik ve
karaciger hastaligi sayilabilir (15). Hiperfenilalaninemi nedenlerine Tablo 2.1°de

deginilmistir.



Tablo 2. 1- Hiperfenilalaninemi nedenleri (13,14,15).

HiPERFENILALANINEMi NEDENLERI

GENETIK NEDENLER GENETIK KOKENLi OLMAYAN NEDENLER

. Ditirnal Ritim

. Maternal PKU

. Fenilalanin Hidroksilaz (PAH) Gen Bozukluklar1
e Tetrabiyopterin Metabolizma Bozukluklart

e  DNAIJCI2 Eksikligi veya Yoklugu

e  Galaktozemi

e  Tirozinemi Tip 1

. Gegici Neonatal Tirozinemi

. Gegici Neonatal Hiperfenilalaninemi

. Prematiirite

e  Fenilalanin  Hidroksilaz ~ (PAH)  enziminin
fonksiyonunu  bozan ilaglar  (Metotreksat,
Trimetoprim)

. Aspartam

e Apir Inflamatuar Yanit

. Renal Hastaliklar

. Karaciger Hastaliklar

2.1- Fenilalanin Biyokimyasi ve Metabolizmasi

Fenilalanin apolar, aromatik yapida, esansiyel bir aminoasittir. Norepinefrin, serotonin ve
dopamin tretiminde rol oynayan temel bir molekiildiir (11). Memeliler tarafindan
sentezlenemediginden, normal biiylime i¢in mutlaka diyet ile disaridan alinmalidir.
Fenilalanin proteinden zengin gidalarda bulunur. Diyette en iyi fenilalanin kaynaklari
yumurta, tavuk eti, karaciger, sigir eti, siit ve soyadir (12). Dogada L-, D- ve DL-
formlarinda bulunur. L- formu, viicut proteinlerinde bulunur ve en yaygin formudur.
Insan viicudundaki proteinlerin %4-6’sm1 olusturur. D- formunun analjezik 6zelligi
vardir, DL- formu bu iki formun kombinasyonu seklindedir (15). Fenilalanin

aminoasidinin biyokimyasal sekline Sekil 2.1°de yer verilmistir.



Sekil 2. 1- Fenilalanin aminoasidinin biyokimyasal sekli (17).

Protein yapimi i¢in gerekli olmayan, fazladan dolagimda bulunan fenilalanin, ana
metabolik yolu karacigerde, kismen de bdobrekte bulunan PAH enzimi ile geri
doniisiimsiiz olarak tirozine doniistiiriilerek metabolize edilir. PAH enzimi, dort alt
birimden olusan tetramer yapida olup kofaktor olarak demir, BH4 ve molekiiler oksijen
kullanir. PAH enzimi ya da BH4 eksikligine neden olan genetik bozukluklar sonucu
hiperfenilalaninemi gelisir. (16) PAH enzim eksikliklerinde, tirozine doniisemeyen
fenilalanin birikip, piriivat karsisinda transaminasyona ugrar ve fenilpiriivata doniisiir.
Fenilpiriivat da kanda ve dokularda birikir, idrarla atilir. Fenilpiriivat ayrica fenil asetat,
fenillaktat, fenilasetilglutamin gibi fenilalanin metabolitlerine, fenilketonlara doniisiir ve
bunlar da idrarla atilir. Fenilasetat idrara karakteristik bir koku verir (15). Fenilalanin

metabolizmasi detaylarina Sekil 2.2°de deginilmistir.
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Sekil 2. 2- Fenilalanin metabolizmasi (17).

BH4: Tetrahidrobiyopterin, gBH2: Kinonoid dihidrobiopterine.

Bu esnada kanda asir1 biriken fenilalanin, kan-beyin bariyerini ge¢cmek igin notral
aminoasit tastyicist (LATI1) aracilig1 ile bagka biiylik nétral aminoasitlerle (LNAA)
yarisir ve beyinde bazi gerekli metabolitlerin eksikligine neden olur. Bu durumda,
miyelinizasyon, norotransmitter iiretimi, sinaptik iletim ve ¢esitli enzimlerin ¢aligmasi
sekteye ugrar. Ayrica viicut sivilarinda artan fenilalanin, diger amino asitlerin
gastrointestinal kanaldan emilimini ve bobreklerden geri emilimini de baskilar ve sonugta

tirozin ile diger amino asitler de viicut sivilarinda azalir (15).
2.2- Fenilalanin Hidroksilaz Enzimi ve Genetigi

PAH, fenilalaninin tirozine hidroksilasyonunu katalize eden, insanlarda daha ¢ok hepatik
kaynakl1, bobrek, pankreas ve beyin kaynakli da olabilen, aromatik amino asit hidroksilaz
(AAAH) enzim ailesinin bir iiyesi olan enzimdir. Fenilalaninin tirozine hidroksilasyonu
saglayan reaksiyonda hiz kisitlayic1 basamaktir. 50 kDa alt birimlerinden olusan
tetramerik yapili bir enzimdir (5). Insandaki fenilalanin hidroksilaz enziminin tetramerik

yapidaki 3 boyutlu modeli Sekil 2.3’te gosterilmistir.
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Sekil 2. 3- Insandaki fenilalanin hidroksilaz enziminin tetramerik yapidaki 3 boyutlu
modeli (5).

PAH enzimi 452 aminoasitten olusur. PAH in dimerik halinin fonksiyonu yoktur,
fenilalanin ile birlesme sonucu aktif tetramerik yapi olusur. PAH enzimi, fenilalanin
baglanma noktasini bulunduran N-terminal (diizenleyici) alt birim, katalitik alt birim ve
dimer yapimin tetramere doniistiiriilmesinde rol alan C-terminal (tetramerizasyon) alt
birim olarak adlandirilan ti¢ alt birimden olugmaktadir. Fenilalanin hidroksilaz enziminin

monomerik yapidaki 3 boyutlu modeli Sekil 2.4’te gdsterilmistir.

Katalitikalan
~

Tetramerizasyon alam

Sekil 2. 4- Fenilalanin hidroksilaz enziminin monomerik yapidaki 3 boyutlu modeli (5).

PAH enzimi, fenilalanin baglanma noktasini da iceren sekilde mavi renk ile belirtilen N-terminal
(diizenleyici) alt birim, pembe renk ile belirtilen katalitik alt birim ve yesil renkle belirtilen dimer yapinin
tetramere dontstiiriilmesinde rol alan C-terminal (tetramerizasyon) alt birim olarak adlandirilan ii¢ alt

birimden olugsmaktadir.



Enzimin aktif bolgesinde demir atomu ve BH4 kofaktdrii bulunmaktadir. Reaksiyon,
kofaktor olarak demir ve molekiiler oksijen ile indirgenmis BH4 gerektirir. Fenilalanin

hidroksilaz enziminin 3 boyutlu aktif bolgesi Sekil 2.5’te gosterilmistir (5).

Sekil 2. 5- Fenilalanin hidroksilaz enziminin 3 boyutlu aktif bolgesi (5).

Sekilde enzimin fenilalanin baglayan aktif bolimiindeki kofaktdr olan demir atomu ve tetrabiyopterin

molekiilleri goriilmektedir. Fe: Demir, BH4: Tetrahidrobiyopterin.

BH4, hidroksilasyon reaksiyonu sirasinda kinonoid dihidrobiopterine (QBH2) oksitlenir,
bu esnada fenilalanin tirozine hidroksilasyonu gerceklesir. QBH2, devam eden
fenilalanin hidroksilasyonunu desteklemek i¢in enzimatik olarak BH4'e geri donistiirtiliir
(17). PAH enzimini kodlayan gen, 12. kromozomun g22-q24.1 bolgesinde lokalize olup
13 ekzon, 12 introndan olusur (18). Fenilalanin hidroksilaz geninin genomdaki konumu

Sekil 2.6” da gosterilmistir.
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Sekil 2. 6-  Fenilalanin  hidroksilaz ~ geninin  genomdaki

konumu
(https://en.wikipedia.org/wiki/Phenylalanine hydroxylase).

Gen yaklasik 100 kb biiyiikliigiindedir. N terminali diizenleyici alan, katalitik alan ve C-

terminali tetramerizasyon alani olarak ii¢ alana boliinmiistiir (18). Fenilalanin hidroksilaz

geninin yapist Sekil 2.7° de gosterilmistir.

A+l
ATG
I—:P
: ; ! I v v L) : LI L) LI
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2 kb
+1
B ATG
I_}
l I T T I [=f=ie=] [ ]
SUTR Diizenleyicialan Katalitikalan Tetramerizasyon FUTR
—
100 bp alan

Sekil 2. 7- Fenilalanin hidroksilaz geninin yapis1 (Ho and Christo doulou 2014).

A) Yatay ¢izgi, PAH geninin tiimiini temsil etmektedir. Her dikey cubuk, bir ekzonu temsil
etmektedir. B) PAH mRNA'nin sematik gosterimi. Dikey ¢izgiler, ekzonlar arasindaki sinirlar
isaret etmektedir. PAH'!n ii¢ fonksiyonel bdlgesi, mor renkte diizenleyici alan, yesil renkte
katalitik alan ve turuncu renkte tetramerizasyon alani olarak renklendirilmistir.

PAH geni, aromatik amino asit hidroksilaz protein ailesini kodlar. PAH enzimi 452
aminoasitten olusur. PKU, PAH geninde olusan mutasyonlar sonucunda gelisen PAH

enzimindeki eksiklige bagli olarak fenilalanin metabolizmasinda bozukluga neden olan


https://en.wikipedia.org/wiki/Phenylalanine_hydroxylase).

genetik bir hastaliktir. PAH genindeki mutasyonlar yanlis anlamli (missense), anlamsiz
(nonsense), silinme (delesyon), kirpilma(splicing), ¢erceve kaymasi (frameshift) gibi
¢esitli mutasyonlari igerir. Bunlar igerisinde en sik goriilenler, yanlis anlamli(missense)

mutasyonlardir (18).

BIOPKUdb, PAH genindeki farkli varyant ve genotiplerin fenotiplerle iliskisini gosteren
ve tedavi yanitlarin1 degerlendiren kapsamli bir veri tabanidir. Bu veri tabaninda,
glinlimiizde PAH geni ile ilgili yaklasik 3300’ den fazla mutasyon tanimlanmistir. Bu
varyantlarda genin en ¢ok intron bolgesi etkilenmistir. Mutasyonlar cografyalar arasinda
farklilik gosterir. PAH genotipine gore PAH enzim aktivitesi veya tedavi yanitina yonelik
tahminde bulunulabilir. Allelik fenotip degeri (APV), bir mutasyon ve bu mutasyon
iligkili fenotip arasindaki iligkiyi belirleyen bir degerdir. PKU siddeti, PAH enzim
aktivitesinin, kandaki fenilalanin diizeyinin yani sira genotipe de baghdir. Ancak genotip-
fenotip korelasyonu heniiz tam olarak ortaya konulamamistir. Genotip-fenotip
iligkilerinin daha iyi anlasilabilmesi i¢in daha kapsamli ve ¢ok merkezli calismalara
ithtiyag vardir. Genotip ve fenotip iliskisinin anlagilmasi, PKU hastalik klinik seyrinin ve
tedavi segeneklerinin tahmini konusunda 6nemli bir i¢gorii saglayacaktir. Ayrica genotip-
fenotip korelasyonunun kurulmasi ile kisiye 6zel bir yonetim yaklasimi gelistirilebilir
(19).

2.3- Tetrahidrobiyopterin (BH4) Metabolizmasi

BH4 metabolizma bozukluklar1t HPA’ya neden olabilmektedir. HPA’larin %1- 2‘sine
BH4 metabolizma bozukluklar1 neden olmaktadir. BH4, fenilalanin hidroksilaz, triptofan
hidroksilaz, tirozin hidroksilaz gibi aromatik amino asit hidroksilaz ailesinden enzimlerin
kofaktoriidiir. Bu baglamda BH4, katekolamin, monoamin, melatonin, serotonin,
dopamin sentezinde; fenilalanin katabolizmasinda rol oynar. BH4 sentezi ve
rejenerasyonu, guanozin trifosfattan (GTP) bes enzim tarafindan katalize edilen bir dizi
adim1 igeren ¢ok agsamali bir slire¢ sonrasinda gergeklesir. Tetrahidrobiyopterin (BH4)

metabolizmasina Sekil 2.8’de deginilmistir (20).
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Sekil 2. 8- Tetrahidrobiyopterin (BH4) metabolizmasi (20).

Isaretlenen  basamaklarda enzimler = BH4 metabolizmasinda  rol alan enzimlerdir.
GTPCH: Guanozin trifosfat siklohidrolaz 1, PTPS: 6-piriivol-tetrahidrobiopterin sentaz, SR: Sepiapterin
rediiktaz, PCD: pterin-4-karbinolamin dehidrataz, DHPR: Dihidropteridin rediiktaz, PAH: Fenilalanin
hidroksilaz TH: Tirozin hidroksilaz TPH: Triptofan hidroksilaz.

Dihidropteridin rediiktaz (DHPR) ve pterin-4-karbinolamin dehidrataz (PCD)
enzimlerinin bozukluguna bagli olarak BH4 rejenerasyonunda defekt goriiliirken,
guanozin trifosfat siklohidrolaz 1 (GTPCH), 6-piriivol-tetrahidrobiopterin sentaz (PTPS)
ve sepiapterin rediiktaz (SR) enzimlerinin fonksiyon bozuklugunda BH4 sentezinde
bozulur. Hem otozomal resesif hem de otozomal dominant kalitim paternleri ile kendini
gosteren GTPCH eksikligi disinda tiim bozukluklar otozomal resesif bir sekilde kalitilir.
Tetrabiyopterin (BH4) metabolizma bozukluklarina Tablo 2.2° de yer verilmistir (20).
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Tablo 2. 2- Tetrabiyopterin (BH4) metabolizma bozukluklari (20).

OD: Otozomal dominant, OR: Otozomal resesif, GTPCH: Guanozin trifosfat siklohidrolaz 1, PTPS: 6-
pirivol-tetrahidrobiopterin sentaz, SR: sepiapterin rediiktaz, PCD: pterin-4-karbinolamin dehidrataz,
DHPR: Dihidropteridin rediiktaz.

Hastahgin ismi Etkilenen gen | Gen bolgesi Kalitim Etkilenen enzim
sekli

GTP siklohidrolaz 1 eksikligi GCH1 14922.2 oD GTPCH1

GTP siklohidrolaz 1 eksikligi GCH1 14q922.2 OR GTPCH1

6-piriivol-tetrahidrobiopterin sentaz eksikligi PTS 11923.1 OR PTPS

Sepiapterin rediiktaz eksikligi SPR 2p13.2 OR SR

Q-dihidropteridin rediiktaz eksikligi QDPR 4p15.32 OR DHPR

Pterin-4-alfa-karbinolamin dehidrataz eksikligi PCBD1 10g22.1 OR PCD

BH4 metabolizmasi hastaliklarinda, AAAH enzim ailesinin fonksiyon bozukluguyla
gelisen hiperfenilalaninemiye ve dopamin, epinefrin, norepinefrin, serotonin gibi
ndrotransmitterlerin azalmasina bagli olarak ilerleyici norolojik bozukluklar gelisir. BH4
metabolizma hastaliklarinin kesin kiiresel prevalansi bilinmemektedir ve farkl iilkeler

arasinda biiyiik farkliliklar bulunabilir (20).

BH4 metabolizma hastaliklar1 bebeklik, ¢ocukluk déoneminden itibaren bulgu verebilir.
Bu hastalik grubu, néromotor gelisim geriligi, aksiyal hipotoni, epilepsi, biligsel
bozukluk, konusma geriligi gibi santral sinir sistemi semptomlarina; dilirnal ritim
gosteren distoni, diskinezi, tremor, ataksi, hipokinezi gibi hareket bozukluklarina;
otonomik disfonksiyona ; beslenme ve yutma giiclii§ii gibi gastrointestinal sistem
semptomlarina; davranis bozukluklari, uyku sorunlari gibi psikiyatrik semptomlara;
biiyiime hormon eksikligi, santral hipotiroidi, MODY?3 tipi diyabet gibi endokrinolojik
semptomlara neden olabilir. Tetrahidrobiyopterin metabolizma bozukluklarmin klinik

bulgularina Tablo 2.3’te yer verilmistir (20).
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Tablo 2. 3- Tetrahidrobiyopterin metabolizma bozukluklarinin klinik bulgular (20).

MODY: Geng yasta baglayan yetiskin tipi diyabet.

TETRAHIDROBiIYOPTERIN METABOLIZMA BOZUKLUKLARI BULGULARI

Noromotor gelisim geriligi
Aksiyal hipotoni

Epilepsi

Bilissel bozukluk
Konusma geriligi

SANTRAL SiNiR SiSTEMi BULGULARI

Distoni,
Diskinezi
Tremor
Ataksi
Hipokinezi

HAREKET BOZUKLUKLARI

Kalp atig hiz1 anormallikleri
Diisiik veya yiiksek kan basinci
Sicaklik diizenleme problemleri
Agriya kars1 daha duyarli olma
Dolagim problemleri

Solunum hizinda degisiklikler
Solunum zorlugu

Mide bosalma gecikmesi
Kabizlik

Ishal

Bulant1 ve kusma

OTONOMIK BOZUKLUKLAR

Davranis bozukluklar
. Uyku sorunlart

PSIKIYATRIK BOZUKLUKLAR . Duygudurum bozukluklar

. Biiyiime hormon eksikligi
e  Santral hipotiroidi

ENDOKRINOLOJIK BOZUKLUKLAR . MODY?3 tipi diyabet

Beslenme giigliigii
Yutma giigliigii

Mide bosalma gecikmesi
Kabizlik

ishal

Bulanti ve kusma

GASTROINTESTIiNAL BULGULAR

Tan1 koyma siirecinde tandem kiitle spektrometresinde (TMS) fenilalanin ve tirozin
Olclimii; plazma aminoasitlerinin 6l¢iimii, kuru kan ve idrarda pterinlerin 6l¢iimii, kuru
kan testi ile DHPR enzim aktivitesinin ol¢iimii; beyin omurilik sivisinda (BOS)
homovalinik asit, 5-hidroksiindolasetikasit, neopterin, biopterin, sepiapterin ve 5-
metiltetrahidrofolat 6l¢limii; BH4 sentez ve rejenerasyonunda yer alan tiim enzimler igin
mutasyon tespiti ilk basamakta tercih edilebilecek tetkiklerdir. BH4 metabolizmasi

hastaliklarinin  uzun vadeli noérogelisimsel sonuglari, etkili tedavinin erken
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baslatilmasindan olumlu yonde etkilenir, bu nedenle tedavi geciktirilmemelidir. BH4
metabolizma bozuklugu hastalarda, dopamin antagonisti, folinik asit antagonisti grubu

ilaglardan norolojik semptomlari tetikleyebilecegi i¢in kaginilmalidir (20).
2.4 -Fenilketoniiri Tarihcesi

Fenilketoniiri, ilk kez 1934 yilinda, Norveg’te, Dr. Asbjorn Folling tarafindan, zamanla
zihinsel engelleri gelisen ve idrarlarinda kiif kokusu olan iki kardeste, fenilpiriivik asit
atilimi saptanarak tanimlanmistir. Dr. Folling 1935 yilinda hastalarinda otozomal resesif

kalitim paternini tanimlamistir (1).

George Jervis tarafindan 1947°de fenilalaninin tirozine doniisiimiinde bir bozukluk
oldugu saptanarak, 1953’te fare karacigerinde PAH enziminin eksikligi gosterilmigtir

(21).

1953°te ise Horst Bickel tarafindan fenilalanin kisith diyet ile hastaligin zararl etkilerinin

Onlenebilecegi gosterilmistir (7).

1963’te Robert Guthrie tarafindan yenidogan tarama programi gelistirilmistir.
Yenidoganlarda tarama programi (Guthrie testi) ve gelismis tam1 yontemlerinin

kullanimiyla beraber hastalik tan1 koyma siireci kolaylagsmistir (9).

Alan Lidsky ve arkadaglar tarafindan 1983‘te PAH enzimini kodlayan PAH geninin

kromozomal lokalizasyonu ve genetik haritas1 ¢ikarilmistir (22).

Massachusetts bolgesi, 1963’te yenidoganlarda PKU taramasini zorunlu hale getiren ilk

yer olmustur (23).

Tiirkiye’de ise yenidogan taramasi 1983’te pilot uygulama seklinde Prof. Dr. Imran
Ozalp’in liderliginde baslamustir (24). Hacettepe Universitesi’nde 1986 yilinda PKU
acisindan yenidogan taramasina baglanmis, 1992°de ise 1 Haziran Ulusal PKU Giinii ilan
edilmistir. Yenidogan tarama programi, 1992°de Izmir ve Istanbul’u, 1993’te ise tiim
Tiirkiye’de olacak sekilde yayginlastirilmistir. Yenidogan taramasi programi, 2006
yilindan beri T. C. Saglik Bakanlig1 tarafindan denetlenerek devam etmektedir (25).

198011 yillardan sonra gelisen teknoloji ile PKU i¢in alternatif farmakolojik tedavi
yontemleri ve tani yontemleri, BH4 metabolizma kusurlari, HPA’nin ¢esitli sebepleri

tanimlanmistir. 1990'h yillardan sonra PKU'lu bireyler icin 6zel {irtinler gelistirilmis ve
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PKU'lu bireylerin sosyal yasamda karsilastiklart sorunlar ele alinmaya baslanmistir (17).

Fenilketoniirinin tarihgesine Sekil 2.9°da deginilmistir.

PEU'nun ilk kez tanimlanmasi. PKU igin alternatif farmakolojik

tedavi yontemleri ve tani
| PEU'nun kalitim paterninin tanimlanmasi. ] yontemleri, BH4 metabolizma
kusurlan, HPA'min cesitli sebepleri

tanim

[ PAH gen haritasi cikarnlmasi. ]

3 3

[ Guthrie testi geligtirilmesi.

PEU'lu bireyler icin Gzel dranler
gelistirilmesi wve PEW'lu bireylerin

[ PKU'nun PAH eksiklifi ile iliskisi ve ﬁzel] sosyal yagamda  kargilagtiklan

diyetle diizelebilecedi kesfi. sorunlarin ele alinmasi

PEU'nun fenilalaninden tirozine ddndsim  bozuklugu
oldugunun gésterilmesi.

Sekil 2. 9- Fenilketoniirinin tarihgesi (1,7,9,17,21).

2.5 -Fenilketoniiri Epidemiyolojisi

PKU prevalansi, etnik kokenler arasinda ve diinya ¢apinda farkli cografi bolgeler arasinda
onemli farkliliklar gostermektedir. PKU prevalansi genellikle Avrupa veya Dogu Asya
popiilasyonlarinda en yiiksektir (Yaklasik 1:10.000-15.000 canli dogum). Orta
Dogu'daki bazi iilkelerde/bolgelerde PKU prevalansi, Avrupa veya Dogu Asyali
popiilasyonlardan daha yiiksektir. Ornegin, Tiirkiye'de ve Iran’da prevalans sirasiyla
1:6667 ve 1:5000 yenidogandir. Bu durum, akraba evliliklerinin daha sik goriilmesiyle
aciklanabilmektedir (17). Sekil 2.10 ve Tablo 2.4’te Fenilketoniirinin diinya ¢apindaki

goriilme sikligina deginilmistir.
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Sekil 2. 10- Fenilketoniirinin diinya ¢apindaki goriilme prevalansi (17).

PKU: Fenilketoniiri.
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Tablo 2. 4- Fenilketoniirinin diinya ¢apindaki goriilme prevalansi (Hillert ve ark. 2020)
(17).

Fenilketoniirinin diinya ¢apinda goriilme sikligi 24000 dogumda birdir. Bunlarin %62 ’sinin klasik PKU,
%16’s1min hafif PKU, %22’sinin hafif HPA oldugu goriilmektedir. ABD: Amerika Birlesik Devletleri.
PKU: Fenilketoniiri, HPA: Hiperfenilalaninemi.

Bolgeler Ulkeler PKU Goriilen PKU Fenotipi
goriilme
insidansi

Amerika ABD 1:25000 %59 klasik PKU, %14 hafif PKU, %27 hafif HPA
Meksika 1:27778 %57 klasik PKU, %13 hafif PKU, %30 hafif HPA
Brezilya 1:25000 %063 klasik PKU, %3 hafif PKU, %34 hafif HPA
Arjantin 1:15715 %45 klasik PKU, %28 hafif PKU, %27 hafif HPA

Okyanusya Avustralya 1:11236 %80 klasik PKU, %6 hafif PKU, %14 hafif HPA

Orta Dogu Arabistan 1:14245 %81 klasik PKU, %6 hafif PKU, %13 hafif HPA
iran 1:5000 %81 klasik PKU, %9 hafif PKU, %10 hafif HPA

Asya Tiirkiye 1:6667 %42 klasik PKU, %35 hafif PKU, %23 hafif HPA
Kore 1:41000 %71 Klasik PKU, %4 hafif PKU, %25 hafif HPA
Japonya 1:125000 %35 klasik PKU, %25 hafif PKU, %40 hafif HPA
Cin 1:15924 %62 klasik PKU, %10 hafif PKU, %28 hafif HPA
Rusya 1:7714 %81 klasik PKU, %9 hafif PKU, %10 hafif HPA

Avrupa Estonya 1:7143 %94 klasik PKU, %4 hafif PKU, %2 hafif HPA
isvec 1:12681 %42 klasik PKU, %14 hafif PKU, %44 hafif HPA
Norve¢ 1:11457 %52 klasik PKU, %4 hafif PKU, %44 hafif HPA
Avusturya 1:9091 %59 klasik PKU, %19 hafif PKU, %22 hafif HPA
Hirvatistan 1:7143 %34 klasik PKU, %43 hafif PKU, %23 hafif HPA
italya 1:4000 %39 klasik PKU, %37 hafif PKU, %24 hafif HPA
ispanya 1:10115 %42 klasik PKU, %29 hafif PKU, %29 hafif HPA

2.6- Fenilketoniiri Klinik Siniflamasi

Hiperfenilalaninemi (HPA), kan fenilalanin diizeyinin 2 mg/dI’nin (120 mikromol/L)
tizerinde saptanmasidir. Calismamizda hastalarin HPA klinik siniflandirmasinda Camp
ve  arkadaslarinin  yaptigi  siniflama  kullamilmistir.  Fenilketoniiri  ve

hiperfenilalanineminin klinik olarak siniflandirilmasina Tablo 2.5’te yer verilmistir.
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Tablo 2. 5- Fenilketoniiri ve hiperfenilalanineminin klinik olarak siniflandirilmasi (13).

HPA: Hiperfenilalaninemi, PKU: Fenilketoniri.

PKU ve HPA simiflandirmasi Kan fenilalanin seviyeleri

Klasik PKU >20 mg/dl (>1200 mikromol/I)
Orta PKU 15-20 mg/dl (900-1200 mikromol/l)
Hafif PKU 10-15 mg/dI (600-900 mikromol/l)
Hafif HPA 6-10 mg/dI (360-600 mikromol/l)
Tedavi gerektirmeyen HPA 2-6 mg/dl (120-360 mikromol/l)

Klasik PKU’da serum fenilalanin diizeyi >20 mg/dl (1200 mikromol/L) olup PAH enzim
aktivitesi <%]1 seviyesindedir. Orta PKU’da serum fenilalanin diizeyi 15-20 mg/dl (900-
1200 mikromol/L) arasinda olup PAH enzim aktivitesi>%]1 seviyesindedir. Hafif PKU’da
ise serum fenilalanin diizeyi 10-15 mg/dl (600-900 mikromol/L) arasinda olup PAH
enzim aktivitesi>%35 seviyesindedir. Hafif HPA’ da ise serum fenilalanin diizeyi 6-10
mg/dl (360-600 mikromol/L) araliginda olup PAH enzim aktivitesi>%30 diizeyindedir.
Tedavi gerektirmeyen HPA’da, serum fenilalanin diizeyi 2-6 mg/dl (120-360
mikromol/L) araligindadir ve genellikle fenilalanin kisitlamas: yapilmadan takip

edilmektedir (13).

Fenilketoniiri tanist alan kisilerin klinik izlemi dogrultusunda yapilan PKU
siiflandirilmas: da yapilmaktadir. Bu siniflamada, fenilalanin kisitli diyet ile tedavi
edilen PKU ve HPA tanil1 hastalar, herhangi bir tedavi almayan hastalar, BH4 Duyarli
PKU ve HPA (BH4 ile tek basina ya da diyet tedavisi ile kombine sekilde tedavi edilen)

tanili hastalar bulunmaktadir (11).
2.7- Fenilketoniiri Patogenezi

Fenilalanin, aromatik yapida esansiyel bir aminoasittir. Norepineftin, serotonin ve
dopamin {iiretiminde rol oynayan temel bir molekiildiir (11). Memeliler tarafindan
sentezlenemediginden, normal biiylime i¢in mutlaka diyet ile disaridan alinmalidir.

Fenilalanin proteinden zengin gidalarda bulunur. Diyette en iyi fenilalanin kaynaklari
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yumurta, tavuk eti, karaciger, sigir eti, siit ve soyadir (12). Dogada L-, D- ve DL-
formlarinda bulunur. L- formu, viicut proteinlerinde bulunur ve en yaygin formudur.
Insan viicudundaki proteinlerin %4-6’smi1 olusturur. D- formunun analjezik 6zelligi

vardir, DL- formu bu iki formun kombinasyonu seklindedir (15).

Mevcut gelismis teknoloji ile bile, protein metabolizmasi i¢in kullanilan fenilalanin
miktar1 tam olarak bilinmemektedir. Saglikli ¢ocuklarda ve yetiskinlerde tipik diyet
fenilalanin aliminin yaklasik %10-20'sinin rutin protein dongiisii sirasinda kullanildigini
diisiiniilmektedir; Protein yapimi icin gerekli olmayan, fazladan dolasimda bulunan

fenilalanin, PAH araciligi ile metabolize olur (17).

PAH, fenilalaninin tirozine hidroksilasyonunu katalize eden, insanlarda daha ¢ok hepatik
kaynakli, bobrek, pankreas ve beyin kaynakli da olabilen, aromatik amino asit hidroksilaz
(AAAH) enzim ailesinin bir iiyesi olan enzimdir. Fenilalaninin tirozine hidroksilasyonu
saglayan reaksiyonda hiz kisitlayict1 basamaktir. 50 kDa alt birimlerinden olusan
tetramerik yapili bir enzimdir (5). PAH enzimi 452 aminoasitten olusur. PAH’1n dimerik
halinin fonksiyonu yoktur, fenilalanin ile birlesme sonucu aktif tetramerik yap1 olusur.
PAH enzimi, fenilalanin baglanma noktasini bulunduran N-terminal (diizenleyici) alt
birim, katalitik alt birim ve dimer yapinin tetramere doniistiiriilmesinde rol alan C-
terminal (tetramerizasyon) alt birim olarak adlandirilan {i¢ alt birimden olusmaktadir.

Enzimin aktif bolgesinde demir atomu ve BH4 kofaktorii bulunmaktadir (17).

Reaksiyon, kofaktor olarak demir ve molekiiler oksijen ile indirgenmis BH4 gerektirir.
BH4, hidroksilasyon reaksiyonu sirasinda kinonoid dihidrobiopterine (QBH2) oksitlenir,
bu esnada fenilalanin tirozine hidroksilasyonu gergeklesir. QBH2, devam eden
fenilalanin  hidroksilasyonunu desteklemek i¢in enzimatik olarak BH4'e geri
doniistiiriilir. Sonug olarak PAH araciligr ile fenilalaninin tirozine hidroksilasyonu
yapilir. Tirozin aminoasiti, ndrotansmitterler, dopamin, katekolaminler, tiroksin,
melanin, krebs donglisii ara maddesi olan fumarat ve asetoasetat iiretiminde ¢esitli

metabolik yolaklar araciligi ile rol oynar (17).

PAH enzimi ya da BH4 eksikligine neden olan genetik bozukluklar sonucu
hiperfenilalaninemi gelisir (16). PAH enzim eksikliklerinde, tirozine doniisemeyen
fenilalanin birikip, piriivat karsisinda transaminasyona ugrar ve fenilpiriivata doniisiir.

Fenilpiriivat da kanda ve dokularda birikir, idrarla atilir. Fenilpiriivat ayrica fenilasetat,
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fenillaktat, fenilasetilglutamin gibi fenilalanin metabolitlerine, fenilketonlara doniisiir ve
bunlar da idrarla atilir. Fenilasetat idrara karakteristik bir koku verir. Bu tablonun agir
formuna verilen fenilketoniiri ad1 fenilalanin metabolitlerinin fenilketon olarak yiiksek

miktarda idrar ile atilmasindan gelmektedir (15).

PAH enzimini kodlayan gen, 12. kromozomun g22-q24.1 bolgesinde lokalize olup 13
ekzon, 12 introndan olusur. Gen yaklasik 100 kb biiyiikliigiindedir. N terminali
diizenleyici alan, katalitik alan ve C-terminali tetramerizasyon alani olarak ii¢ alana
boliinmiistiir. PAH geni aromatik amino asit hidroksilaz protein ailesini kodlar. PAH

enzimi 452 aminoasitten olusur (18).

PKU, PAH geninde olugan mutasyonlar sonucunda PAH enzimindeki eksiklige bagh
olarak fenilalanin metabolizmasinda bozukluga neden olan otozomal resesif kalitilan,
genetik bir hastaliktir. PAH genindeki mutasyonlar yanlis anlamli (missense), anlamsiz
(nonsense), silinme (delesyon), kirpilma(splicing), cerceve kaymasi (frameshift) gibi
cesitli mutasyonlari igerir. Bunlar igerisinde en sik goriilenler, yanlis anlamli(missense)

mutasyonlardir (18).

BIOPKUdb, PAH genindeki farkli varyant ve genotiplerin fenotiplerle iligkisini gosteren
ve tedavi yanitlarin1 degerlendiren kapsamli bir veri tabamidir. Bu veri tabaninda,
glinlimiizde PAH geni ile ilgili yaklasik 3300’ den fazla mutasyon tanimlanmistir. Bu
varyantlarda genin en ¢ok intron bolgesi etkilenmistir. PKU genetik olarak cok

heterojendir. Mutasyonlar cografyalar arasinda farklilik gosterir (19).

BH4 metabolizma bozukluklari da HPA’ya neden olabilmektedir. HPA’larin %]1- 2‘sine
BH4 metabolizma bozukluklar1 neden olmaktadir. BH4, fenilalanin hidroksilaz, triptofan
hidroksilaz, tirozin hidroksilaz gibi aromatik amino asit hidroksilaz ailesinden enzimlerin
kofaktoriidiir. Bu baglamda BH4, katekolamin, monoamin, melatonin, serotonin,

dopamin sentezinde; fenilalanin katabolizmasinda rol oynar (20).

BH4 sentezi ve rejenerasyonu, guanozin trifosfattan (GTP) bes enzim tarafindan katalize
edilen bir dizi adimi iceren ¢ok agamali bir siire¢ sonrasinda gerceklesir. Dihidropteridin
rediiktaz (DHPR) ve pterin-4-karbinolamin dehidrataz (PCD) enzimlerinin bozukluguna
bagli olarak BH4 rejenerasyonunda defekt goriiliirken, guanozin trifosfat siklohidrolaz 1
(GTPCH), 6-piruvol-tetrahidrobiopterin sentaz (PTPS) ve sepiapterin rediiktaz (SR)

enzimlerinin fonksiyon bozuklugunda BH4 sentezinde bozulur. Hem otozomal resesif
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hem de otozomal dominant kalitim paternleri ile kendini gosteren GTPCH eksikligi

disinda tiim bozukluklar otozomal resesif bir sekilde kalitilir (20).

Fenilalanin serumda yiiksek diizeyde bulunmasinin en 6nemli patolojik sonuglari beyinde
gergeklesir. Kan beyin bariyerini asan fenilalanin, tedavi edilmedigi takdirde, hastalarda
norotoksik etkisi nedeniyle norobilissel, psikiyatrik sorunlara ve geri doniisii olmayan

zihinsel engellilige neden olur (6).

Mekanizma tam bilinmemekle birlikte, yiiksek diizeyde fenilalanin, beyin gelisimini,
miyelinizasyonu, norotransmitter sentezini engeller. Bu noropatolojik mekanizmalari
aciklamak i¢in bazi hipotezler ortaya atilmistir (6). Fenilketoniiri patogenezine Sekil

2.11°de yer verilmistir.

Cilt Azalmig protein sentezi

TRY | -

]

Dolagim Beyin

I

Dok tirozin

Mormal LMNAA

Dk LNAA

Dasik L-Dopa

Dosok dopamin

Dosok triptofan
TPH

Dosik 5-0OH triptofan

— Atim

DGk LMAA

Yiksak fenilalanin H Narotoksik etki ]

LAT1

Yiiksek fanilalanin

Sekil 2. 11- Fenilketoniiri patogenezi (17).

LNAA: Biiyiik nétral aminoasitler, TH: Tirozin hidroksilaz, TPH: Triptofan hidroksilaz, TRY: Tirozinaz,
LATI: Biiylik aminoasit tastyicist 1.

Kandan beyne aminoasit taginmasit dinamik bir silirectir ve bu siire¢te aminoasit
tagtyicilart rol alir. Biiyiik ntr aminoasitler (LNAA-histidin, izoldsin, 16sin, metiyonin,
fenilalanin, treonin, triptofan, tirozin ve valin), notral aminoasit tasiyicis1 (LATI-

SLCA7AS) araciligiyla kolaylastirilmis diflizyon yoluyla dolasimdan kan-beyin
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bariyerini gecer. Kanda asir1 biriken fenilalanin, kan-beyin bariyerini gegmek i¢in ndtral
aminoasit tastyicist (LAT1) araciligi ile bagka biiyiik notral aminoasitlerle (LNAA)
yarigir. LAT1‘in her aminoasite afinitesi farklidir ve fenilalanine afinitesi diger
LNAA’lara gore daha yiiksektir. Kanda yiiksek fenilalanin diizeyleri, diger LNAA'larin
beyne taginmasini rekabet¢i bir sekilde inhibe eder ve diizeylerini azaltir; azalmis LNAA
diizeyleri nedenli serebral protein sentezini bozulur ve monoamin, ndrotransmitter
eksikligine neden olur. Fenilalanin beyindeki tirozin hidroksilaz ve triptofan hidroksilaz
aktivitelerini rekabet¢i bir sekilde inhibe ederek dopamin ve 06zellikle serotonin

eksikliklerine yol agar (17).

Fenilalanin yiiksekligi beyinde gri ve beyaz cevher bozukluklari1 yapabilir. Fenilalanin
yiiksekligi, 3-hidroksi-3-metilglutaril-CoA rediiktaz aktivitesini inhibe ederek kolesterol,
baska beyin lipidlerinin sentezini inhibe ederek miyelinizasyonu bozar. Ayrica néronal

dendritik biiyiime ve sinaptik baglant1 bozukluklarina neden olur (26).

Fenilalanin yiiksekliginin, beyninin hiicre dis1 matrisinin gelisimini yansitan, noral hiicre
yapigsma molekiilii (NCAM), glial fibriller asidik protein (GFAP), hiyaliironat baglayici
aktivite gibi molekiiler biyobelirtegleri etkiledigi gosterilmis olup, bu durumun beyin
gelisimini olumsuz yonde etkileyerek kalict beyin fonksiyon bozuklugu yapabilecegi

diistiniilmektedir (27).

Fenilalanin ytiksekligi, pirtivat kinaz, diger glikoliz ve oksidatif fosforilasyon enzimlerini
inhibe ederek serebral glukoz metabolizmasini ve enerji liretimini bozar. Hastalardaki

davranis bozukluklarinin ve bilissel islev bozukluklarinin temelinde bu mekanizma
olabilir (28).

Fenilalanin yiiksekliginde, beyinde amiloid fibrillerin ve fenilalanin agregatlarinin
birikimi tespit edilmistir. PKU hastalarinda, bu durumun bilisgsel islev bozukluklarinda

patogenetik bir role sahip oldugu varsayilabilir (29).

Fenilalanin ytiksekliginin epigenom tizerine etkileri oldugu bir gercektir (30). Dokularda
biriken fenilalanin ve metabolitlerinin, toplam radikal tutucu antioksidan potansiyel
(TRAP), siiperoksit dismutaz (SOD), katalaz (CAT) ve glutatyon peroksidaz (GSH-PX)
gibi antioksidan sistemdeki enzimleri etkileyerek oksidatif hasara neden oldugu
gosterilmistir.  Bu durum, oksidatif stresin PKU'nun ndéro patolojisinde rol

oynayabilecegini gostermektedir (6).
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Fenilalanin metabolitlerinin, normal beyin ve retina gelisimi i¢in gerekli olan,
noroprotektif etkili, uzun zincirli ¢oklu doymamis yag asitlerinden (LC-PUFA’lar) beyin
arasidonik (AA) ve dokosaheksaenoik asidin (DHA) sentezi i¢in onemli bir kofaktor olan
alfa- tokoferolkinonun (alfa-TQ) sentezini inhibe ederek mikrosefali ve zeka geriligine

neden oldugu diisiiniilmektedir (31).

Hipokampal N-metil-D-aspartat reseptorlerinin  (NMDAR) hafiza olusumu ve
O0grenmenin diizenlenmesinde onemli rol oynar. PKU’da fenilalanin glisin baglanma
bolgesi i¢in rekabet ederek hipokampal noronlarda spesifik olarak NMDAR (N-metil-D-
aspartat reseptorleri) inhibe eder. Boylece PKU’da zeka geriliginin gelisiminde bozulmus

NMDAR fonksiyonunun rolii oldugu diistiniilebilir (32).
2.8- Fenilketoniirinin Klinik Ozellikleri

PKU, PAH geninin mutasyonlar: ile karakterize, dogustan gelen bir metabolik bir
hastaliktir. PKU’da klinik bulgular ¢ok hafif bir tabloda ya da geri doniisii olmayan
zihinsel engellilik gibi agir bir sekilde goriilebilir. PKU’da fenotip olduk¢a genis
spektrumludur (16).

PKU, akraba evliligi sik olan toplumlarda daha sik goriiliir ve lilkemizde yaklasik olarak
6000 canli dogumdan birinde PKU tanili bebek dogar. Ulkemiz hastaligin en sik
goriildiigli tilkeler arasinda yer almaktadir (16). Yenidogan tarama programlari ile
bebeklerin taranmasiyla, hastalar ge¢gmise kiyasla daha erken dénemlerde, geri doniisii
olmayan klinik bulgular olusmadan tani alabilmektedir. Tarama programlar1 sayesinde
PKU’nun agir klinik belirtileri daha nadir goriilmektedir. Erken PKU tanis1 alan,
tedavisine erken baslanan hastalar, yetiskin donemde nispeten saglikli ve normal bir

yasam siirebilmektedir (33).

PKU tanili yenidogan bebekler, dogum sonras1 asemptomatiktir. Yenidogan déneminde
fark edilmezse, PKU’nun baglangic1 sinsidir ve erken bebeklik donemine kadar
semptomlara neden olmayabilir. Fenilalanin igeren anne siitii ya da mama ile beslenen,
PKU tanili yenidoganda, fenilalaninin fazlasi PAH enzimi tarafindan metabolize
edilemez ve siire¢ icerisinde fenilalanin ve metabolitleri ¢esitli doku, organ ve viicut
stvilarinda birikmeye baglar. Yenidogan taramasi doneminde fenilalanin igeren gidalarla
beslenmeyen PKU tanili bebekler, taramada gbzden kagabilir. Bu baglamda klinik

tablonun ortaya ¢ikmasi gelisimin daha ileri donemlerinde karsimiza cikabilir. Tedavi
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edilmeyen PKU tanili bebekler ve ¢ocuklarda davranigsal, zihinsel, nérolojik ve fiziksel
semptomlar dahil olmak iizere bir dizi bulgular gelisir (33). Fenilketoniiri hastaliginin

klinik bulgular1 Tablo 2.6’da 6zetlenmistir.

Tablo 2. 6- Fenilketoniiri hastaliginin klinik bulgulari (17,33,34,35,36).

FENILKETONURININ KLiNiK BULGULARI

Saldirganlik
Anksiyete
Hiperaktivite
Amagsiz hareketler
Sosyal geri ¢ekilme
Stereotipi

DAVRANIS BOZUKLARI

Zeka geriligi
Elektroensefalogram anormallikleri
Epilepsi

Yiirtime ve tik anormallikleri
Hiperrefleksi

Tonus degisiklikleri

Parkinson belirtileri

Piramidal belirtiler

Ekstremite spastisitesi ve titreme
Biligsel islev bozuklugu

Hafiza kaybi

Ogrenme giicliigii

Mikrosefali

NOROLOJIiK BULGULAR

Psikoz

Otizm spektrum bozukluklar
Duygu durum bozukluklar
Sosyal izolasyon

PSiKiYATRIK BULGULAR

Ciltte hipopigmentasyon
Egzama

Seboraik dermatit

Saglarda hipopigmentasyon
Dis ciirtikleri

CILT, SAC VE DiS BULGULARI

. Gorme bozukluklar

GOZ BULGULARI gy
. Iris hipopigmentasyon

KEMIiK METABOLIiZMASI BULGULARI e Osteopeni/Osteoporoz

. . Kopiikli idrar yapma
VUCUT SIVILARINDAKI BULGULAR e ldrar, ter gibi viicut sivilarinda kiif kokusu ve fare
kokusu

ANTROPOMETRIK BULGULAR e Biiyiime ve gelisme geriligi
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PKU’nun en patolojik sonuglart santral sinir sisteminde gerceklesir. PKU’da yiiksek
fenilalanin santral sinir sisteminde norotoksik etki olusturur. Kan beyin bariyerini asan
fenilalanin, beyin gelisimini, miyelinizasyonu ve ndrotransmitter sentezini bozar. Tedavi
edilmeyen veya tedavide ge¢ kalinan PKU hastalarinin ¢ogunda saldirganlik, anksiyete,
hiperaktivite, amagsiz hareketler, sosyal geri cekilme ve stereotipi gibi davranig
bozukluklari; zeka geriligi, elektroensefalogram anormallikleri, epilepsi, ylirime ve tik
anormallikleri, hiperrefleksi, tonus degisiklikleri, parkinson belirtileri, piramidal
belirtiler, ekstremite spastisitesi ve titreme, bilissel islev bozuklugu, hafiza kaybi,
ogrenme gl¢liigi, mikrosefali gibi norolojik bozukluklar; psikoz, otizm spektrum
bozuklugu, daha ileri yaslarda duygu durum bozuklugu (serotonin sentezi etkilenecegi
icin), sosyal izolasyon gibi psikiyatrik bozukluklar goriilmesinin nedeni yiiksek diizey

fenilalaninin santral sinir sisteminde olusturdugu hasardir (33).

PKU hastalarinda tirozin hidroksilaz inhibe olmasiyla melanin sentezi olumsuz yonde
etkilenecegi icin sag, cilt ve iris pigmentasyonu saglanamaz. Hastalarin cilt, gz ve
saclarinda hafif pigmentasyon izlenir. Hastalarda egzama ve seboraik dermatite

rastlanabilir (17).

Serumda artan fenilalanin diizeylerine bagl olarak, idrar ve ter gibi viicut sivilarinda
fenilalanin metaboliti olan fenilasetik asit diizeyi artar. Hastalarin idrarlar1 kopiiklii olup

idrarlarinda ve terlerinde kiif ya da fare kokusu dikkati ¢ekebilir (17).

Hastalarda biiyiime gelisme geriligi izlenebilir. Yiiksek fenilalanin diizeyinin azalmis

kemik mineral dansitesi ile de iliskisi vardir (34).
Serum fenilalanin diizeyinde yiikseklik, gérme bozukluklarina neden olabilir (35).

Bu hastalara uygulanan diyet tedavisi nedenli hastalarin beslenmelerindeki karbonhidrat

miktar artar. Buna bagli olarak hastalarin dis ¢iiriikleri olabilir (36).

Hastalarda fenilalanin kisith diyet tedavisi baglanmasiyla birlikte zihinsel islev bozuklugu
ve O0grenme giigliigli kalict olmasina ragmen eslik eden ndrolojik bozukluklarda bir

miktar diizelme goriilebilmekte ve klinik tablonun agirlagmasinin 6nlenebilmektedir.
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2.9- Fenilketoniuiride Tani ve Tarama

PKU tanili yenidogan bebekler, dogum sonrasi asemptomatiktir. Yenidogan doneminde
fark edilmezse, PKU’nun baslangic1 sinsidir ve erken bebeklik donemine kadar

semptomlara neden olmayabilir (33).

Hastalarda fenilalanin kisith diyet tedavisi baglanmasiyla birlikte zihinsel islev bozuklugu
ve Ogrenme giicliigli kalic1 olmasina ragmen eslik eden nodrolojik bozukluklarda bir
miktar diizelme goriilebilmekte ve klinik tablonun agirlasmasinin énlenebilmektedir. Bu
baglamda, bu hasta grubunun tarama yontemleri ile erken tani almasi ve erken tedaviye
baslanmasi, geri doniisli olmayan norolojik sekellerin 6niine gecilebilmesi ve bu hasta
grubunun yetiskin donemde nispeten saglikli ve normal bir yasam siirebilmesi igin

elzemdir.

PKU, ilk kez 1934 yilinda, Norveg’te, Dr. Asbjorn Folling tarafindan, zamanla zihinsel
engelleri gelisen ve idrarlarinda kiif kokusu olan iki kardeste tanimlanmistir (1). 1953°te
ise Horst Bickel tarafindan fenilalanin kisith diyet ile hastaligin zararl etkilerinin
Onlenebilecegi gosterilmistir (7). 1960'lara kadar, fenilketoniiri ile dogan ¢ocuklarin
cogunda ileri derecede zihinsel engellilik gelismistir ve bu c¢ocuklar genellikle
yasamlarinin geri kalanini kurumsal bakim evlerinde gegirmistir (33). Bu baglamda, ilk
kez 1963°te Robert Guthrie tarafindan bir yenidogan tarama programi gelistirilmistir.
Yillar igerisinde, yenidoganlarda tarama programi (Guthrie testi) ve gelismis tani

yontemlerinin kullanimiyla beraber hastalik tan1 koyma siireci kolaylagmistir (9).

Yenidogan tarama programlari ve bebeklerin taranmasiyla, hastalar gegmise kiyasla daha
erken donemlerde, geri doniisii olmayan klinik bulgular olusmadan tan1 alabilmektedir.
Tarama programlar1 sayesinde PKU agir klinik belirtileri daha nadir goriilmektedir. 3 ay
ile 7 yas arasinda teshis edilen ¢ocuklar, ge¢ tan1 almis; 7 yasinda veya daha biiyiik yasta
teshis edilenler ise tedavi edilmemis olarak kabul goriir (39). Erken PKU tanist alan,
tedavisine erken baslanan hastalar, yetiskin déonemde nispeten saglikli ve normal bir
yasam siirebilmektedir. Diinya genelinde uygulanan tarama testlerindeki amac¢ hastay1

asemptomatik donemde en kisa zamanda tespit edebilmektir (33).

Yenidoganlar ilk olarak Robert Guthrie tarafindan gelistirilen bir bakteriyel inhibisyon
testi, Guthrie testi ile taranmistir. Massachusetts eyaleti, 1963’te yenidogan doneminde

PKU taramasini zorunlu hale getiren ilk bolge olmustur (23). Tiirkiye’de ise yenidogan
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donemi taramasi 1983’te pilot galisma olarak Prof. Dr. imran Ozalp’in 6nciiliigiinde
baslamistir (24). Hacettepe Universitesi tarafindan 1986 yilinda PKU agisindan
yenidogan tarama programina baslanmis, 1992°de 1 Haziran Ulusal PKU Giinii ilan
edilmistir. Yenidogan taramas1 1992°de Izmir ve Istanbul’u, 1993’te ise tiim Tiirkiye’yi
kapsayacak sekilde genisletilmistir. Yenidogan taramasi 2006 yilindan itibaren T. C.
Saglik Bakanlig1 tarafindan {istlenilerek devam etmektedir (25).

Maliyet etkin, giivenilir, tutarli, kolay uygulanabilen, secici, numune eldesi basit olan
orijinal Guthrie testi, bacillus subtilis bakterisinin {iremesi lizerine fenilalaninin etkisi
temelinde olusturulmustur. Yenidogandan alinan birkag damla topuk kani, besiyerinde
bacillus subtilis bakterisinin iiremesini inhibe eden fenilalanin analogu beta-2-tienilalanin
maddesi igeren, Guthrie kagid1 olarak anilan bir filtre kagidina damlatilir. Eger alinan
kanin fenilalanin diizeyi yiiksekse beta-2-tienilalanin bakteri liremesi tizerindeki inhibitor

etkisi ortadan kalkar ve bu durum bakterinin iiremesine neden olur.

Guthrie testi pozitif ¢ikan hastalarda fenilalanin diizeyi kantitatif olarak (TMS, yiiksek
performansl sivi kromatografisi-HPLC ile) dl¢lilmelidir. Kan fenilalanin diizeylerinin
degerlendirilmesi icin farkli laboratuvar tarama metodolojileri mevcuttur. Tandem kiitle
spektrometresi (TMS), kanda amino asit konsantrasyonlarinin giivenilir ve kantitatif

olarak belirlenmesini saglamak i¢in hizl1 bir yontem olarak gelistirilmistir.

Giliniimiizde yenidogan bebeklerde PKU taramasi, bebeklerin topuklarindan alinan birkag
damla kan numunesi 6zel filtre kagida damlatilarak (Guthrie kagidi), kurumus kan
numunesinden fenilalanin diizey tayini yapilarak gerceklesmektedir. Hastalig1 saptamak
icin en uygun zaman dilimi, dogumdan sonraki 48-72. saattir. Yalanci negatifligi ortadan
kaldirmak amaci ile proteinli beslenme basladiktan sonra alinmalidir. Aksi takdirde
hastalar taramada gozden kagabilir. Dogumdan sonra alinan ilk topuk kani1 6rneginden
sonra tarama testinin ilk iki hafta i¢cinde tekrarlanmasi gereklidir. Prematiire dogan
bebeklerde, amino asit metabolizmasinda yer alan enzim sistemlerinin olgunlagsmamastir.
Bu nedenle prematiire yenidogan grubunda tarama testinde yalanci pozitiflikler
gorlilmektedir. Bu tarz bir durumla karsilasilirsa tarama testi tekrarlanmalidir. PKU
taramasinin sonuglari, hasta yenidoganlarda, parenteral beslenme veya kan transfiizyonu
altindaki yenidoganlarda da dikkatle yorumlanmalidir. Fenilketoniiri yenidogan tarama

programi sematik gosterimine Sekil 2.12° de yer verilmistir
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Yenidogan topuk kami kan

arnegi
l Uygunsuz numune ] l Fenilalanin dizeyi ]
{ Mumune tekran [ 2 mg/dl alt J l 2-4 mgidl arasi ]

Test tekran I

|

=

Sekil 2. 12- Fenilketoniiri yenidogan tarama programi sematik gosterimi (11).

'
=

Yenidogana ilk kez yapilan, gilinlimiizde kullanilan tarama testinde kan fenilalanin
diizeyinin 2 mg/dl’nin (120 mikromol/L)- 4 mg /dl (240 mikromol/L) goriilmesi halinde
tarama testi tekrarlanmalidir. ikinci kez yapilan tarama testinde kan fenilalanin diizeyinin
2 mg/dI’nin (120 mikromol/L) lizerinde saptanma halinde ise hasta pediyatrik beslenme
ve metabolizma klinigi olan bir merkeze sevk edilmelidir. Yenidogana ilk kez yapilan
tarama testinde, kan fenilalanin diizeyinin 4 mg/dl (240 mikromol/L) saptanmasi halinde
ise hasta derhal pediyatrik beslenme ve metabolizma klinigi olan bir merkeze sevk
edilmelidir. Testte kan fenilalanin diizeyinin 2 mg/dI’nin (120 mikromol/L) altinda

saptanmasi normal olarak yorumlanir.

Guthrie testi pozitif ¢ikan hastalar pediyatrik beslenme ve metabolizma kliniklerine
yonlendirilmelidir (11). Bu merkezlerde, plazma fenilalanin ve tirozin diizeyleri kantitatif
olarak belirlenir ve hiperfenilalaninemi etyolojisi acisindan ayirict tani yapilir.
Hiperfenilalaninemi saptanan hastada ilk asamada istenebilecek tetkikler ve ayirici tani

yapilmasi gereken durumlara Sekil 2.13’°te deginilmistir.
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Aminoasitleri
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BH4 yilkleme testi ’

(Phe =360 mikromal/l)

Sistinozis Eritrosit DHPR aktivitesi
Glisindri idrar/kan pterinlerinin dizeyi
Y

Sekil 2. 13- Hiperfenilalaninemi saptanan hastada ilk asamada istenebilecek tetkikler ve
ayirici tani yapilmasi gereken durumlar (20,37).

Phe: Fenilalanin, Tyr: Tirozin, BH4: Tetrahidrobiyopterin, DHPR: Dihidropteridin rediiktaz, KY:
Karaciger yetmezligi, PKU: Fenilketoniiri, ABH: Akut bobrek hastaligi, KBH: Kronik bobrek hastaligi,
MSUD: Akc¢aagag surubu idrar hastalig.

Baslangi¢ degerlendirmesi olarak kan aminoasit analizi yapilmaktadir. Kan fenilalanin
diizeyi >120 mikromol/L ve fenilalanin/tirozin oran1 >3 olmasi1 PKU tanisin1 destekler ve
bu durumun dogrulanmast i¢in ikinci bir kan 6rnegi ile de benzer sonucun gosterilmesi

gerekir.

Neonatal HPA’nin tiim nedenleri; karaciger hastaligi, PAH eksikligi, BH4 veya
DNAJCI12 sentezinde veya yenilenmesinde genetik bozukluklar vb. arastirilmalidir.
Klasik PKU disinda kalitsal HPA diisiiniilen durumlarda, biyopiterin metabolizma
bozuklugu ayirici tanisi igin BH4 yiikleme testi uygulanmalidir. Test igin ideali, karaciger
hastaliginin ve genel hastalik durumunun neden olmadigi fenilalanin yiiksekligi
belirlendikten sonra eger fenilalanin diizeyi 360 mikromol/L’ye ulastiysa ya da astiysa
yapilmasidir. Test sirasinda hasta normal diyet ile besleniyor olmalidir. Testte, fenilalanin
seviyesini 6lgmek i¢in bir baslangic kapiller kan 6rnegi alinir, ardindan anne siitii veya
bebek formiilii i¢cinde ¢Ozlinmils sapropterin 20 mg/kg (tek doz olarak) uygulanir.

Fenilalanin lgtimleri, sapropterin uygulamasindan 4, 6, 8, 12, 16 ve 24 saat sonra yapilir.
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Test 24 saatte tamamlanmalidir ¢iinki BH4'e yanit vermeyen klasik PKU'lu

yenidoganlarda tedaviyi 24 saatten daha uzun siire geciktirmek uygun degildir.

BH4 metabolizma bozuklugunda, DNAJC12 gen mutasyonu varliginda, BH4 duyarli
PKU’da, test sonucunda serum fenilalanin diizeylerinde diisiis gozlenir. Test sonucunda
serum fenilalanin diizeyinde normal araliga diisiis ilk 6-8 saat i¢erisinde olduysa GTPCH
eksikligi, PTPS eksikligi, DNAJC12 eksikligi; ilk 24 saatte olduysa DHPR eksikligi, tam
yanitli PAH eksikligi; serum fenilalanin diizeyinde %30- %50 diisiis varsa kismi yanith
PAH eksikligi, %30 <diisiis varsa yanitsiz PAH eksikligi on tanilari diistintilmelidir.
Fenilketoniiri ya da tetrahidrobiyopterin eksikligi siiphesinde yapilmasi gereken

tetkiklerin algoritmasina Sekil 2.14’°te yer verilmistir.

[ GTPCH, PTPS, DNAIC1 2 eksikligi ]

-

Phe dizeyi &/8 saat DHPR, tam yanith PAH eksikligi ]
izinde normale dénerse ry

!

Phe dizeyi 24 saat
icinde normale ddnerse

DHPR
diisiik

aktivite

DHPR aktivitesi ve

Phe dizeyi kizmi
normale dénerse

. Phe dizeyi azalmazsa
Pterinler mormal Anormal pterinler

I 7 ! I

-
| PAH mutasyon analiz | BH4  eksiklikleri [\,amtmpm eksikligi ] [ T ]
icin molekiler
l analiz
"\ S

DMNAIC12 mutasyon
analiz

Sekil 2. 14- Fenilketoniiri ya da tetrahidrobiyopterin eksikligi siiphesinde yapilmasi
gereken tetkiklerin algoritmasi (20,37).

Phe: Fenilalanin, Tyr: Tirozin, DHPR: Dihidropteridin rediiktaz, PAH: Fenilalanin hidroksilaz, BH4:
Tetrahidrobiyopterin, GTPCH: Guanozin trifosfat siklohidrolaz 1, PTPS: 6-pirtivol-tetrahidrobiopterin
sentaz.
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Fenilalanin diizeyi hedef aralia ulasirsa tek basina saptopterin tedavisi, hedef araligin
tizerinde kalirsa da fenilalaninden kisithh diyet (saptopterin ile veya olmadan)

baslanmalidir.

PKU tanis1 molekiiler analiz yontemleri ile PAH gen analizi yapilarak dogrulanmalidir
(37).

PAH geninde mutasyon olmayip BH4 metabolizma bozuklugu diisiiniilen hastaya tani
koyma siirecinde ise tandem kiitle spektrometresinde (TMS) fenilalanin ve tirozin
Ol¢limii; plazma aminoasitlerinin él¢iimii ; kuru kan ve idrarda pterinlerin 6l¢iimii ; kuru
kan testi ile DHPR enzim aktivitesinin Ol¢imii; beyin omurilik sivisinda (BOS)
homovalinik asit, 5-hidroksiindolasetikasit, neopterin, biopterin, sepiapterin ve 5-
metiltetrahidrofolat 6l¢limii; BH4 sentez ve rejenerasyonunda yer alan tiim enzimler igin

mutasyon tespiti ilk basamakta tercih edilebilecek tetkiklerdir (20).

Norogoriintiileme, PKU'lu hastalarda rutin olarak yapilmamaktadir. Norogoriintiileme
yontemleri, atipik bir klinik seyir ve/veya anormal norolojik defisiti olan hastalar i¢in
kullanilmaktadir. Yontem olan manyetik rezonans goriintilleme (MRG) tercih edilir.
PKU’ da miyelinizasyon bozukluklari, beyaz cevher bozukluklar1 goriilebilmektedir.
MRG’de beyaz cevher tutulumu T2 agirlikli FLAIR sekanslarda hiperintens, T1
sekanslarda hipointens sekilde, agirlikla periventrikiiler alanda, simetrik lezyonlar olarak

goriilmektedir (38).
2.10- Fenilketoniirinin Tedavisi ve Takibi

PKU, zihinsel engelliligi 6nlemek i¢in bir tedavinin baslatildig1 ilk metabolik hastaliktir.
PKU, birinci basamakta yasam boyu fenilalanin kisitli diyetle onlenebilir zihinsel
engelliligin, zeka geriliginin sebeplerinden biridir. Yenidogan tarama programlari
sayesinde erken tani alinip, erken tedaviye baglanmasiyla hastalarda geri doniisii olmayan

norolojik bulgularin goériilme siklig1 azalmistir (17).

PKU'lu hastalarda, tedaviye baslamada her 4 haftalik gecikme yaklasik dort zeka katsayisi
(IQ) puani diisiisiine neden olur (39). Bu nedenle, yenidogan taramalarinin gézden
kagirilmamasi ve tarama test sonucu pozitif olan vakalarin hizlica metabolizma
merkezlerine sevk edilmesi gerekir. HPA veya PKU'lu hastalarin yonetimi, diyetisyenler,
psikologlar, cocuk metabolizma ve ¢ocuk sagligi ve hastaliklar1 ya da i¢ hastaliklar

uzmanindan olusan deneyimli, multidisipliner bir ekip tarafindan yapilmalidir.
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Hiperfenilalaninemi tedavisindeki temel amag serum fenilalanin diizeyini diisiirerek olasi
geri doniisii olmayan norotoksisiteyi dnlemektir. Tedaviye miimkiin olan en erken siirede,

hastalar tan1 alir almaz baslanmalidir. Fenilketoniiri tedavi yontemlerine Sekil2.15’te yer

verilmistir.
l Fenilalanin lisitl diyet |
{ Hiicre hedefli tedavi \ " Tetrabiyopterin/ Sapropterin I
PKU Tedavi Yontemleri
Gen tedavisi I | il I

[ Enzim tedavisi I [ LCPUFA takviyesi I

Sekil 2. 15- Fenilketoniiri tedavi yontemleri (17).

PKU: Fenilketoniiri, LNAA: Biiyiikk ntral aminoasit, LCPUFA: Coklu doymamis yag asitleri.

Tedavi yontemleri arasinda yasam boyu fenilalaninden kisith diyet, biiyiik ndtral amino
asitlerin (LNAA) ve protein takviyelerinin proteinden kisitli diyete eklenmesi, uzun
zincirli coklu doymamis yag asitlerinin (LCPUFA) diyete eklenmesi, BH4 yiikleme testi
sonucuna gore BH4 kofaktdr kullanimi, plazmada fenilalaninin pargalanarak kan
seviyesinin diisliriilmesi esasina dayanan fenilalanin amonyum liyaz enzim tedavisi ve

heniiz gelistirilme asamasinda olan hiicre hedefli tedaviler ve gen tedavisi sayilabilir.

2.10.1- Diyet Tedavisi ve Takip

PKU tedavisinde fenilalanin alimini kisitlayan diyet, ilk olarak 1953 yilinda
tanimlanmistir. Bu durum yalniz PKU’da degil, birgok metabolik hastalikta da ¢esitli
diyet kisitlama tedavilerinin glindeme gelmesinde yol gosterici olmustur. Giintimiizde
diisiik fenilalanin iceren diyet tedavisi, yasam boyu siirdiirme konusunda zorluklar olsa
da halen en etkin, birinci basamak, temel tedavi yontemi olarak kabul edilmektedir.
Fenilketoniirili hastalarda fenilalanin kisith diyet tedavisinin amaclar1 Sekil 2.16° da

Ozetlenmistir.
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Optimal Phe dizeyleri

[ Mormal blyime ve gelisme ]

Kisiye dzel diyet

{ HPA'ya neden olmamak ]

Diyet tedavisinin amaglari

41 Kabul edilebilir lezzet ve doyum
| I
Sareklilik

Sekil 2. 16- Fenilketoniirili hastalarda fenilalanin kisith diyet tedavisinin amagclar1 (44).

Phe: Fenilalanin, HPA: hiperfenilalaninemi.

PKU'un diyet tedavisinin bu kadar basarili olmasinin nedeni, fenilalaninin esansiyel
yapida bir amino asit olup viicutta sentezlenememesidir. PKU'nun diyet yonetiminin
temel amaci, kandaki fenilalanin konsantrasyonlarini azaltmak icin fenilalanin alimini
kisitlamak, ancak yeterli bliyiime ve protein dongiisiine izin vermek igin de diger

aminoasitlerin yeterli alimin1 saglamaktir (17).

Tedavi edilmemis serum fenilalanin diizeyi 6 mg/dl’nin altinda olan hastalarin tedavisiz
izlemde kalmasi, tedavi edilmemis serum fenilalanin diizeyi 10 mg/dl {izerinde olan
hastalarin ise tedavi edilmesi gerektigi konusunda literatiirde net bir fikir birligi
bulunmaktadir. Tedavi edilmemis kan fenilalanin konsantrasyonlar1 6 mg/dl ve 10 mg/dl
arasinda olan hastalarda tedavinin baglanmasi konusunun ise yapilan arastirmalarda
tartisma konusu oldugu goriilmektedir. Bu baglamda, tedavi edilmemis, serum fenilalanin
diizeyi 6 mg/dI’nin iizerinde olan tiim hastalara tedavi baglanmasi 6nerilmektedir. Bu
oneri kesin kanitlara dayanmamakla birlikte daha net bir oneri i¢in daha fazla arastirma

yapilmasina ve daha fazla veri elde edilmesine ihtiya¢ oldugu goriilmektedir.

Tedavi edilmemis kan fenilalanin diizeyleri 6 mg/dl ile 10 mg/dl arasinda olan hastalar,
daha sonrasinda tedavi edilmemis kan fenilalanin diizeyleri 10 mg/dl’nin altinda kalmak
kosuluyla, 12 yasina kadar tedavi edilmektedir. Tedavi edilmemis kan fenilalanin diizeyi

10 mg/dl' den fazla olan hastalar 6miir boyu tedavi edilmektedir. Tedavi edilmemis kan
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fenilalanin diizeyleri 6 mg/dl'den az olan PKU’lu kadinlarda, gebelikten once veya

gebelik sirasinda, kan fenilalanini diisiirmek i¢in tedaviye ihtiya¢ duyulmamaktadir.

Diyetteki diizenlemeler, kanda fenilalanin diizeyleri izlenerek yapilir. Bu nedenle,
fenilalanin diizey Ol¢limlerinin giivenilir olmast ¢ok Onemlidir. Tandem kiitle
spektrometre (TMS), yiiksek performansli sivi kromatografisi (HPLC) tercih edilebilecek
giivenilir yontemlerdir. Ancak takipte tercih edilen yontemlerden biri olan kurumus kan
damlasindan elde edilen fenilalanin konsantrasyonlarinda, vendz kan 6rneklerinden %8-
26 daha diisiik saptanmustir. Fenilalanin ve tirozin orani bir baska degerli belirteg olabilir
ancak kan fenilalanin diizey 6l¢timlerine ek olarak herhangi bir iistiinliik, 6zellikle tirozin
diizeyleri 24 saat icerisinde 6nemli Olciide degisebildiginden, heniiz gdsterilememistir.
Kan fenilalanin 6rneklerinin her bir hastada giinlin ayni saatinde ve ayni beslenme

kosullar1 altinda alinmalidir.

PKU’lu hastalarda hedeflenen kan fenilalanin diizeylerinin yenidogan doneminden 12
yasa kadar 120- 360 mikromol/L (2 ile 6 mg/dl arasinda) ve 12 yasin iizerindekiler i¢in
120- 600 mikromol/L (2 ile 10 mg/dl arasinda) seklinde oldugu goriilmektedir. PKU
tedavisi alan gebelik oncesi ve gebe kadin hastalarda hedeflenen fenilalanin diizeyinin

120-360 mikromol/L (2 ile 6mg/dl) oldugu goriilmektedir.

Diyet tedavisi, dogal gidalardan alinan fenilalanini kisitlama, biiyiime ve protein sentezi
dongiisiinii devam ettirebilmek i¢in gerekli olan diger aminoasitleri igeren ancak
fenilalanin igermeyen 6zel diyet iiriinlerinin ve enerji gereksinimini karsilamak amaciyla
diisiik protein igerikli yag, karbonhidrat ve bazi sebze-meyvelerin diyete eklenmesi

bilesenlerinden olusur (40).

PKU hastalarinda tedavinin baglangicinda, kan fenilalanin diizeylerini ve yiiksek diizey
fenilalaninin norotoksik etkilerini hizla azaltmak icin fenilalanin tiiketiminin tamamen
kisitlandig1 tam bosaltma diyeti olarak adlandirilan 6zel bir diyet uygulanabilmektedir.
Ug-yedi giin sonra kan fenilalanin diizeyi hedeflenen fenilalanin seviyeye diistiigiinde
hastanin gereksinimlerine uygun sekilde fenilalanin kisith diyete gecilir. Tam bosaltici
diyet, PKU (Fenilketoniiri) tedavisinde ayrica fenilalanin seviyelerinin ciddi sekilde
yiksek oldugu durumlarda diyetin yetersiz kaldigi, fenilalanin kontroliiniin

saglanamadig1 zamanlarda, atak anlarinda, acil durum veya komplikasyonlar gelistiginde
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uygulanan daha sert bir diyet tiiriidiir. Tam bosaltict diyetin amaci, viicutta fenilalanin
birikimini tamamen engellemek ve bununla birlikte sinir sistemine zarar vermesini
onlemek icin fenilalanin diizeylerini sifira yaklastirmaktir. Tam bosaltict diyetin
Ozellikleri arasinda fenilalanin igeren tiim protein kaynaklar1 tamamen ortadan
kaldirilmasi; fenilalanin icermeyen veya ¢ok diisiik fenilalanin iceren 6zel formiiller ve
takviyeler kullanilmasi; diyetin kalori, vitamin, mineral ve diger besin ihtiyaglarin

karsilamak icin 6zel gidalar ve takviyeler verilmesi yer almaktadir.

Yar1 bosaltict diyet, PKU (Fenilketoniiri) tedavisinde uygulanan bir diger diyet tiriidiir
ve fenilalanin diizeylerini kontrol altinda tutmak amaciyla kullanilan bir yaklasimdir. Bu
diyet, tam bosaltic1 diyetten daha az serttir ve kisinin diyetine sinirli miktarda protein
eklenmesine izin verir, ancak fenilalanin alimin1 hala diisiik tutar. Yar1 bosaltic1 diyetin
amaci, fenilalanin seviyelerinin saglikli sinirlar icinde tutulmasimi saglarken, aymi
zamanda hastanin biiylime ve gelismesi i¢in gereken bazi besin maddelerini de almasina
izin vermektir. Yar1 bosaltict diyette, protein alimi sinirlidir, ancak tamamen ortadan
kaldirilmaz. Bu protein genellikle fenilalanin icerigi diisiik olan gidalardan (6rnegin, bazi
tahillar, sebzeler) saglanir. Sinirli miktarda protein, 6zellikle biiyiime ve gelisme igin
gerekli olan amino asitlerin alinmasina olanak tanir. Yar1 bosaltict diyette, fenilalanin
icerigi yiiksek gidalardan (et, siit, peynir, yumurta) kagimilir. Fenilalanin igerigi diisiik
olan sebzeler, meyveler ve bazi tahillar diyette yer alir. Fenilalanin icermeyen veya ¢ok
diisiik fenilalanin iceren 6zel formiiller ve takviyeler kullanilir. Bu {iriinler, hastanin
yeterli miktarda protein, vitamin ve mineral almasina yardime1 olur. Bu takviyeler, PKU
hastalarinin biiylime ve geligsmesi i¢in gerekli besin 6gelerini saglar. Diyet, genellikle kan
fenilalanin diizeylerine gore ayarlanir. Bu baglamda kan fenilalanin diizeyleri yakin takip
edilmelidir. Yar1 bosaltici diyet, 6zellikle PKU hastalarinin fenilalanin seviyelerini
kontrol edebildikleri, ancak daha fazla esneklik ve besin gesitliligi saglamak istedikleri
durumlarda uygulanabilir. Cocukluk doneminde veya hastalik donemlerinde daha siki bir
kontrol gerekebilir, ancak yetiskinlerde fenilalanin seviyeleri daha stabilse, bu diyet tiirii
bir segenek olabilir. Yar1 bosaltict diyet, PKU hastalarinin yasam kalitesini iyilestirmeyi
hedeflerken, ayni zamanda beyin gelisimi ve genel saglik agisindan gereken besin
Ogelerini dengede tutmak icin uygulanir. Bu diyet, tam bosaltict diyetten daha az

kisitlayicidir ve genellikle daha uzun siire siirdiiriilebilir bir secenek olarak kabul edilir.
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Bosaltict diyet uygulamalari, uzman bir diyetisyen ve saglik ekibi gozetiminde
yapilmalidir, ¢linkii uzun siireli bosaltict diyet uygulamalari, beslenme eksikliklerine yol

acabilir.

Fenilalanin, diyetle alinan protein iceren tiim gidalarin %4-6'sin1 olusturur (41). Diisiik
proteinli gidalar, 100 g gida bagina 50 mg veya daha az miktarda fenilalanin icermektedir.
100 g gida basina 75 mg'dan az fenilalanin i¢eren gidalar, kan fenilalanin kontroliinii

olumsuz etkilememektedir ve diyete kisitlama olmaksizin dahil edilebilmektedir (40).

Dogal gidalardan fenilalanin kisith diyet, diisiik fenilalanin igeren kisitlama olmayan
dogal gidalardan (karbonhidrat, yag icerikli gidalar ve bazi sebze-meyveler), orta diizey
fenilalanin iceren ve protein igerigine gore diizenlenebilecek gidalardan (1spanak, brokoli,
yiiksek oranda nisasta iceren patates, 0zel ekmek, makarna gibi unlu mamuller)
olugmaktadir. Yiiksek fenilalanin iceren gidalarin (et, balik, yumurta, siit ve siit iiriinleri,
kurubaklagiller, bugday, arpa, piring, misir, findik gibi protein icerigi yliksek tahillar)
tiketimi tamamen kisitlanmistir. Anne siitiindeki fenilalanin diizeyi cesitli nedenlerle
farklilik gostermektedir. Yenidogan ve siit ¢ocuklarma fenilalanin igermeyen 6zel
mamalar ile, kan fenilalanin diizeyleri yakindan takip edilerek, hastanin gereksinimleri

de gozetilerek kontrollii bir sekilde anne siitii verilebilmektedir (41).

Dogal protein kisitlamasinin kapsami, viicutta protein sentezi i¢in gerekli olan fenilalanin
miktarina, PAH eksikliginin siddetine ve hastalarin fenilalanin toleransina dayanmaktadir
(40). Fenilalanin toleransi, PAH kusuru olan kisilerin, tedavinin hedef araligindaki kan
fenilalanin diizeylerine koruyacak sekilde tolere edebilecegi giinliik viicut agirlig1 basina
diyetteki fenilalanin miktar1 olarak tanimlanmaktadir. Fenilalanin toleransinin, klasik
PKU’da <20 mg/kg/giin, orta derecede PKU’da 20-25 mg/kg/giin, hafif ve tedavi
gerektirmeyen HPA’da 25-50 mg/kg/giin (400-600 mg/giin) oldugu bilinmektedir.

Fenilalanin toleransi genellikle 2-5 yaslari civarinda stabilize olmaktadir (42).

Dogal protein tiiketimini kisitlanarak, sadece fenilalanin alimi1 azalmakla kalmaz, ayni
zamanda diger esansiyel amino asitler ve vitaminler, mineraller ve karnitin gibi dogal
proteinin diger bilesenlerinin alim1 da azalir. Bu nedenle fenilalanin icermeyen, 6zel diyet
iriinlerinden, protein takviyeleri diyete eklenmektedir. Bu firiinler esasen fenilalanin

icermeyen vitamin ve minerallerle zenginlestirilmis L-aminoasit takviyelerinden olusur.
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Bu hasta grubunun beslenmesinde protein ¢esitliligini artirmak igin, diisiik fenilalanin
iceren peynir alti suyundan elde edilen, whey protein grubundan dogal bir protein olan
glikomakropeptitler (GMP) de kullanilabilmektedir. Ulkemizde bu takviye grubunda L-
aminoasit takviyeleri siklikla kullanilmaktadir. Aminoasit takviyeleri, kan fenilalanin
degiskenligini en aza indirmek icin giin boyu boliinmiis dozlarda uygulanmalidir.
Aminoasit takviyelerinin tedavi dozu hastadan hastaya degismekte olup hastalarin
fenilalanin toleransi ile iligkilidir. Aminoasit takviyeleri kii¢iik ¢ocuklarda karin agrisi,
ishal ve kabizlik gibi gastrointestinal semptomlara neden olabilmektedir. Erigkin
hastalarda, dmiir boyu ve yiiksek dozlarda aminoasit takviyesi kullanimi, proteiniiri ve

azalmis glomertiler filtrasyon hiz1 ile sonuglanabilmektedir (40).

GMP ile L-aminoasit takviyeleri karsilastirildiginda, L-aminoasit takviyelerinin renal
yiikii daha fazla arttirdig1, biinyesinde barindirdig1 aminoasitleri dokulara daha az verim
saglayacak sekilde aktarildigi, tiiketildiginde daha sik aglik hissi olustugu, daha yiiksek
ozmolariteye sahip oldugu, fenilalanin kisith diyette daha az kabul edilebilir lezzette
oldugu goriilmiistiir. GMP, sindirim sisteminde antiinflamatuar etki gosteren prebiyotik
isleve sahiptir. GMP, ¢ok az miktarda karnitin igerebilirken L-aminoasit takviyelerinde
ise karnitin yoktur ancak L-aminoasit takviyeleri, yag asit metabolizmasinda diizenleyici
rol alan bu molekiille zenginlestirilmistir. GMP’nin L- aminoasit takviyelerine kiyasla
metabolik stresi ve kemik kirilganligini daha belirgin azalttigi goriilmiistiir. L-aminoasit
takviyelerin aksine GMP asit ortamda ve sicaklarda daha stabil olup bu 6zelliginden
dolay1 sentetik aminoasitlere gore besin iiretim asamasinda daha kullanislidir. Bu

baglamda, tilkemizde kullanilamasa da GMP, umut vaat eden bir takviyedir (42).

Fenilalanin metabolitleri, normal beyin ve gorsel islevlerin gelisimi i¢in gerekli ¢oklu
doymamis yag asitlerinden (LCPUFA) beyin arasidonik (AA) ve dokosaheksaenoik
asidin (DHA) sentezi igin gerekli bir kofaktor olan alfa-tokoferolkinon sentezini inhibe
etmektedir (31). Ek olarak PKU tanili hastalarda uygulanan dogal protein alimi diigiik
fenilalanin kisith diyet, uzun zincirli ¢oklu doymamis yag asitleri (LCPUFA) ve
dokosaheksaenoik asidin (DHA) kanda diizeylerinin azalmasina neden olarak ndéro
gelisimi tehlikeye atabilmektedir. Bu baglamda, PKU tanili hastalarda, LCPUFA
takviyelerinin tedaviye eklenmesinin néromotor ve gorsel islevlerin gelisimini olumlu

yonde etkiledigi goriilmektedir (47).
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Yiiksek fenilalanin konsantrasyonu, araya giren hastaliklar, travma, yiiksek fenilalanin
alimi1 veya metabolik ihtiyaglara gore yetersiz aminoasit takviyesi, enerji ve/veya protein
alimi ile iligkili olabilir. Hastalik donemlerinde, katabolizmanin artmasi ve kanda
fenilalanin diizeyinin yiikselmesi nedeniyle, hastalik sirasinda aminoasit takviyeleri ve
enerji gereksinimleri bu dogrultuda karsilanmalidir. Viicut sicakligin1 kontrol etmek ve
istah1 iyilestirmek i¢in parasetamol ve ibuprofen gibi antipiretik veya analjezikler tercih
edilebilir (40).

PKU hastalarinda, fenilalaninden tirozin doniisiimii olumsuz sekilde etkilendigi i¢in
hastalarin tirozin takviyeleri almalar1 gerekebilmektedir. Fenilalanin kisith diyet yapan
hastalar1 kan tirozin diizeyini normal aralikta tutmak icin takviyelerin yeterli olup
olmadig1 saptamak i¢in diizenli izlemek gerekmekte olup kan tirozin seviyelerinde giin
icerisinde inis ¢ikislar goriilebilmektedir (42). PKU'lu hastalar i¢in 2014 yilinda Singh ve

ark. tarafindan fenilalanin, tirozin ve protein tiiketimi i¢in bir yonerge yayimlanmistir

(43).

Aspartam, %350’s1 fenilalaninden olusan yogun bir tatlandiricidir. PKU'lu hastalarda
kacinilmasi gerekir (40).

Kan fenilalanin diizeyini normal biiylime gelismeyi saglayacak, norotoksik etkileri
onleyecek seviyede tutmak, diyetle hiperfenilalaninemiye yol agmamak, normal biiyiime
ve gelisme icin gerekli olan enerji, vitamin ve eser elementleri normal seviyelerde tutmak,
hasta i¢in diyetin lezzet ve c¢esitlilik yonilinden kabul edilebilir olmasini saglamak, diyet
listesinde monotonluga son vermek, hastay1 doyurmak, hastanin izlem sirasinda katabolik
olaylardan etkilenmemesini saglamak, hastanin gereksinimlerine gore kisiye 6zel bir
diyet listesi olusturmak, hastanin yasam boyu kendisine verilen diyeti tiilketmesini
saglamak, diyetisyen ve doktor tarafindan hasta ve ailesine hastalik, beslenme tedavisi ve
kullanilan aminoasit karigimlari, diisiik proteinli tirlinler ve degisim listeleri hakkinda

gerekli egitimi vermek, PKU’ nun diyet tedavisinin amaglar1 arasinda sayilabilmektedir
(44).

Fenilalanin kisithi diyet komplikasyonu olarak tedavisi esnasinda hasta fenilalanini yeterli
miktarda alamamasi nedeniyle biiylime geriligi, protein ve enerji malniitrisyonu, cilt

lezyonlari, megaloblastik anemi, kemik erimesi, ishal, sa¢ dokiilmesi, hatta agir vakalarda
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6lim dahi goriilebilmektedir (17). Dogal protein kaynaklarinin diyetten ¢ikarilmasiyla
birlikte bazi mikro besin &gelerinde de eksiklikler ortaya ¢ikabilmektedir. Ozellikle
selenyum, ¢inko, koenzim Q10, L-karnitin, B6 ve B12 vitaminleri, kalsiyum, folat, demir

ve omega-3 yag asitleri i¢in de destek gerekebilmektedir.

PKU tanili hastalar, hastalarin hayatin her donemindeki farkli ihtiyaglarimi gozeterek
diizenli bir sekilde takip edilmelidir. Fenilketoniiri tanili hastalarin takip siirecinde dikkat

edilmesi gereken basamaklar Tablo 2.7°de siralanmustir.
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Tablo 2. 7- Fenilketoniiri tanili hastalarin takip sitirecinde dikkat edilmesi gereken

basamaklar (40).

<12 yas

12-18 yas

>18 yas

Maternal
Fenilketoniiri

Klinik beslenme
degerlendirme

Her ayakta tedavi
ziyaretinde, diyet

degerlendirmesi,

antropometrik
parametreler, mikro
besin ve fenilalanin
eksikliginin klinik
ozellikleri.

Her ayakta tedavi
ziyaretinde, diyet

degerlendirmesi,

antropometrik
parametreler, mikro
besin ve fenilalanin
eksikliginin klinik
ozellikleri.

Her 12-24 ayda bir,
diyet degerlendirmesi,
antropometrik
parametreler, mikro
besin ve fenilalanin
eksikliginin klinik
ozellikleri.

Her ayakta tedavi

ziyaretinde, diyet

degerlendirmesi,
agirhik.

Metabolik kontrol

0-1 yasta haftalik, yas
1-12 yasta iki haftada
bir kan fenilalanin
diizeyi.

Yillik plazma
aminoasitleri.

Aylik kan fenilalanin
diizeyi. Yillik plazma
aminoasitleri.

Aylik kan fenilalanin
diizeyi. Yillik plazma
aminoasitleri.

Gebelik 6ncesinde
haftalik, gebelikte
haftada iki kez
fenilalanin diizeyi.

Gebelik oncesi plazma
aminoasitleri.

Plazma homosistein ve/veya metilmalonik asit, hemoglobin, MCV ve
ferritinin y1llik 6l¢iimil. Diger tiim mikro besinler (kalsiyum, ¢inko,
selenyum dahil vitaminler ve mineraller) veya klinik olarak endike ise
hormonlar (paratiroid hormonu).

Gebelik 6ncesi ve
gebeligin
baslangicinda; folik
asit, B12 vitamini,

Psikososyal islevsellik

uygulanmasi.

Biyokimyasal C
beslenme plazma homosistein ve
degerlendirme metilmalonik asit,
ferritin.
12 yasinda, 1Q, 18 yasinda, 1Q,
algi/gorsel uzaysal alg1/gorsel uzaysal
islevsellik ve motor islevsellik ve motor
Nérobilissel islev Endike oldugunda. kontrol degerlendirme. | kontrol degerlendirme. _
Uyum sorunlari Yillik. Yillik. Yillik. -
Norolojik Norodejenerasyon meydana gelirse. Yillik. -
Komplikasyonlar
Yillik. Her donemde birer kez ‘Refah ve Yasam kalitesi Anketi’nin Ozellikle gebe

kalamama durumunda
hastanin destege
ihtiyact olabilir.

Psikiyatrik
degerlendirme

Psikiyatrik belirtiler basladiginda.

Beyin Goriintiilleme

Beklenmeyen bir klinik seyir ve/veya beklenmeyen norolojik defisitler
oldugunda Manyetik Rezonans goriintiilleme.

Hastalarda normal klinik ve iyi metabolik kontrol saglandiginda, 0-1 yastakiler, iki ayda

bir ve 1-12 yastaki hastalar, yilda iki kez; endike oldugunda ise daha sik poliklinik

ziyaretinde bulunulabilirler. Her basvuruda hastalarin diyetlerinin degerlendirmesi,

norokognitif degerlendirmenin yapilmasi, antropometrik Ol¢iimlerinin belgelenmesi,
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mikro besin ve fenilalanin eksiklikleri agisindan biyokimyasal ve klinik olarak
degerlendirilmesi gerekmektedir. PKU tanili hastalarda, hastaligin dogas1 geregi gérme
bozukluklar1 goriilebilmekte olup hastalarin her bagvuruda, farkli siddetlerde gérme
fonksiyonlarinin degerlendirilmesi olduk¢a elzemdir. PKU tanili hastalarda, hem
fenilalanin kisitli diyetin getirdigi zorluklar, hem kronik hastaligin getirdigi psikososyal
siiregler, hem de hastaligin norotoksik etkilerine bagli olarak davranis bozukluklari,
duygulanim bozukluklar1 ve 6grenim giigliikleri izlenebilmektedir. Yillik olarak
hastalarin ve ailelerinin hastalik siireci ile ilgili yasadiklar1 sorunlarin degerlendirilmesi
onerilmektedir. Bu baglamda olusturulmus 6l¢ekler mevcuttur. Hastalarin 0-1 yaslarinda,
haftalik ve 1-12 yaslarinda, iki haftada bir olacak sekilde serum fenilalanin diizeyi takip
edilmektedir. Hastalarin klinik bulgularina gore yapilan degerlendirme ve tetkikler

genisletilebilmektedir.

12-18 yaslarindaki hastalarda, normal klinik ve iyi metabolik kontrol saglandiginda,
hastalar yilda iki kez, endike oldugunda ise daha sik poliklinik ziyaretinde bulunabilirler.
Benzer sekilde her basvuruda hastalara klinik, biyokimyasal ve niitrisyonel
degerlendirme yapilmahdir. 12-18 yaslarinda, ayda bir kez olacak sekilde serum
fenilalanin diizeyi takip edilmektedir. PKU hastalarinda osteopeni ve osteoporoz sikligi
artmistir. Bu baglamda, ilk kemik mineral dansitesi (KMD) oOlgiimii ge¢ ergenlik
doneminde yapilmalidir. KMD anormal oldugunda, 6l¢tim, bir y1l sonra tekrarlanmalidir;
sonuglar hala anormal ancak stabilse, yillik KMD gereksizdir. KMD normal oldugunda,

tekrar Ol¢limiine gerek yoktur.

18 yas lizerindeki hastalarda, maternal PKU hastalar1 haricinde, normal klinik ve iyi
metabolik kontrol halinde, hastalar yilda bir kez, endike oldugunda ise daha sik poliklinik
ziyaretinde bulunabilirler. 18 yas lizerinde, ayda bir kez serum fenilalanin diizeyi takip
edilmektedir (40). PKU'lu bir hasta i¢in yasamin ilk yillar1 zordur, ¢iinkii degisen biiylime
hizina bagh olarak fenilalanin gereksinimleri 6nemli dl¢iide degisebilmektedir. Ancak
bebeklik doneminde diyete uyum, ebeveynlerin hastalik siireci ile ilgili egitimleri de
tamamlaninca, besinler anne-baba tarafindan belirlendigi, daha kolay hazirlandig1 igin
cok daha kolaydir. PKU hastalarina ergenlik donemine gegis ile kendi PKU tedavilerini
kontrol altina almalar1 6gretilmelidir. Hastalarin biiylimesi ile her 6giiniin ayr1 hazirlanma

gerekliligi, yemek segcme davranisinin kazanilmasi, liretilen enteral iiriinlerin kullanilmak
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istenmemesi ve c¢evresindeki yasitlarinin tiikettigi gidalar tilketememesi gibi sorunlara
bagl olarak hastalarda diyete uyum siirecinin zorlastig1 goriilmektedir. PKU'lu yetiskin
hastalar norobiligsel ve sosyal islevsellik ile ilgili sorunlarla karsilagabilir. Diyet
tedavisinin etkili bir sekilde eriskin donemde de devam ettirilmesi benzer gerekcelerle
zor olabilmektedir. Erigskin donemde hastalarin bir kisminin takip ve tedaviyi birakmasi
cok onemli bir sorundur. Ozellikle erigkin, reprodiiktif dénemdeki kadmn hastalarin
takipsiz kalmalari, maternal PKU agisindan ¢ok 6nemli bir risk faktoriidiir. Annedeki
yuksek fenilalanin diizeyleri fetiiste teratojenik etkilere neden olmaktadir (17). Diyete
uyumdaki tiim bu zorluklar nedenli, yillar igerisinde, fenilalanin kisith diyete alternatif

tedavi yontemleri gelistirilmeye ¢alisilmistir.

2.10.2- Tetrahidrobiyopterin / Sapropterin Tedavisi

PAH, tirozin hidroksilaz ve triptofan hidroksilaz gibi aromatik amino asit hidroksilazlar,
katalitik aktivite i¢in tetrahidrobiyopterin (BH4) gerektirir. Tetrahidrobiyopterin (BH4),
PAH enziminin Onemli bir kofaktoriidir. PAH’in kofaktorii olan BH4, enzimin

aktivitesini artirarak fenilalaninin tirozine doniislimiinii artirir.

Her ne kadar PKU'lu hastalarin biiytik bir ¢ogunlugu fenilalanin kisithi diyet ile bagarili
bir sekilde tedavi edilseler de BH4 tedavisi duyarli hasta grubunda saptopterin tedavisi

0zel diyete ek ya da alternatif farmakolojik tedavi olarak tercih edilebilmektedir.

Sapropterin BH4’iin 6R 1zomerinin sentetik formu olup 2007°de Amerika Birlesik
Devletleri’'nde HPA tedavisinde kullanilmaya baslanmistir (42). HPA ile bagvuran tiim
hastalarda, ayirici tan1 agisindan sapropterin yiikleme testi yapilmalidir. Test sirasinda
hastalar normal diyet ile besleniyor olmalidir. Tedavi almamis kan fenilalanin diizeyinin
6 mg/dl ve ilizerinde olmas1 gerekmektedir. Testin sonucunda, fenilalanin diizeyi hedef
araliga ulasirsa tek basina sapropterin tedavisi, hedef araligin {izerinde kalirsa da

fenilalaninden kisith diyet (sapropterin ile veya olmadan) baslanmalidir (37).

PKU hastalarinin %20-60"1nin sapropterine duyarl oldugu, hafif PKU'lu hastalarin ise
yanit verme olasiliginin daha yiiksek oldugu tahmin edilmektedir. PKU’lu hastalarda
sapropterin tedavisinin uygulanabilmesi, hastalarin dogal protein kaynaklarini daha fazla
tiiketebilmesine, fenilalanin iceren gidalarin diyetlerine eklenebilmesine, hastalarin
fenilalanin toleransinin artmasia, kan fenilalanin diizeylerinin diismesine olanak

saglamaktadir.
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Bu ilacin gebelikte kullaniminin giivenligi ve etkinligi ile ilgili klinik veriler sinirhdir.
Sapropterin tedavisi, diyet tedavisi ile kontrol altina alinamayan ve BH4 yanithi oldugu

bilinen gebe hastalarda alternatif tedavi olarak tercih edilebilmektedir.

Sapropterinin oral alimindan 8-24 saat sonra farmakolojik yanit alinarak kan fenilalanin
diizeylerinde diisiis izlenmektedir. Onerilen sapropterin dozu 5-20 mg/kg/giin “diir.
Sapropterin 5 mg/kg/giin dozuyla 10 veya 20 mg/kg/giin dozlar1 karsilastirildiginda daha
diisiik seviyede kan fenilalanin diizeylerinde azalma meydana gelir. Sapropterin tedavisi
10-20 mg/kg/giin ile kullanilmaya baglanir ve kan fenilalanin diizeyleri hedef aralikta
tutulurken dogal protein alimi artirilarak, L- aminoasit takviyeleri azaltilarak tedavinin

dozu diizenlenmektedir (42).

BH4 metabolizmasinin bozukluklarinda norotransmitter sentezi de olumsuz

etkileneceginden L-dopa ve 5-hidroksitriptofan takviyesi de saglanmalidir (20).
2.10.3- LNAA Tedavisi

Biiyiik nétral amino asitler (LNAA), arjinin, fenilalanin, triptofan, treonin, metiyonin,
tirozin, 18sin, izoldsin ve histidinden olusan bir grup aminoasittir. LNAA'lar gibi belirli
molekiiller, dort adet L-tipi amino asit tasiyicisi ile beyne taginmaktadir. LNAA'lar LAT-
1 aminoasit tagiyicisi araciligi ile kan beyin bariyerini kolaylastirilmis diflizyon yoluyla
asarlar. Fenilalanin ve diger LNAA'lar ayni tasiyict (LAT1) araciligi ile beyin kan
bariyerinden gegerken kandaki diizeylerine gore yaristiklarindan dolayr LNAA'lar bu

mekanizma ile kan fenilalanin seviyesini azaltici rol oynamaktadir.

LNAA kullanimiyla beyin ve kan fenilalanin seviyelerini azaltmak, beyinde
norotransmitterlerin sentezini artirmak, beyinde fenilalanin dis1t LNAA’larin miktarini

artirmak miimkiin goériinmektedir.

LNAA’lar ile fenilalanin ayn1 yolla emilir ve ayni yoldan beyine ulagmaktadirlar. Eger
oral olarak fazla LNAA tiiketilirse fenilalanin sindirim sisteminden daha az emilmekte

olup, bdylece kanda diisiik seviyede bulunan fenilalanin beyine de daha az gegmektedir.

LNAA'ar, fenilalanin kisitli bir diyeti tolere edemeyen PKU'lu eriskin hastalara
uygulanabilmektedir. LNAA'lar gen¢ hastalar i¢in veya hamilelik sirasinda
onerilmemektedir (33). 2007 yilinda Matalon ve ark. yaptiklar1 bir ¢alismada, LNAA
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takviyesi (giinde 250 ile 500 mg/kg arasinda), ince bagirsakta fenilalanin emiliminin

rekabetci inhibisyonu nedeniyle kandaki fenilalanin diizeylerini azaltmistir (46).
2.10.4- Enzim Tedavisi

Dayanikli bir protein olan fenilalanin amonyak liyaz (PAL), fenilalanini transsinamik asit
ve amonyaga donistiirerek fenilalaninin kan seviyelerini diistirmektedir. PAL’1n
fenilalanini metabolize etme yeteneginin taninmasi ve PKU tedavisinde potansiyel etkisi
ilk olarak 1980'de bildirilmistir. Enzim tedavisi se¢enekleri arasinda PAL ve PAH enzim

replasman tedavileri sayilabilir.

PAL bitkisel ve mikrobiyal kaynakli bir enzimdir. PAH, in vitro olarak elde edilmesi ve
saflagtirillmas1 zor olan ve islev gorebilmesi i¢in biyopterin kofaktdriiniin varligini
gerektiren, ¢cok kararsiz bir enzimdir. PAL enzimi, ise daha stabil oldugu ve aktivite i¢in
bir kofaktor gerektirmedigi i¢in ilag gelistirmeye PAH enzimine gore daha uygun
goriilmiistiir. PAL replasman tedavisi, PAH’ a gére daha umut vericidir. PAL replasman
tedavisi, PAH eksikligi bulgularini diizeltmenin yaninda, bu tedavi ayrica fazla
fenilalanini kolayca atilan ve daha az toksik metabolitlere doniistiiriilmektedir. Bu
baglamda, enzim replasman tedavisinin gelistirilmesi yolunda klinik arastirmalar

yapilmistir (48).

PKU’lu fare modellemeleri, PAL enziminin enjeksiyon yapilabilen veya oral
versiyonlarmin uygulanmasinin bazi smnirlamalart oldugunu gostermektedir. Ornegin,
enjekte edilebilir PAL konak¢inin bagisiklik tepkilerini aktive ederken, PAL'In oral
yoldan verilmesi enzim yapisinin bozulmasi ile iligkili olup tedavinin etkinligini azaltir
(49).

Nihayetinde PAL enziminin dayanikliligin1 daha da arttirmak, enzimin enjekte edildigi
konak¢inin bagisiklik yanitindan ve proteaz direncinden korunmak icin PAL enzimi,
polietilen glikol (PEG) eklenerek modifiye edilmistir. PAL'in PEG ile modifiye edilmis
formu PEG-PAL, sonunda pegvaliaz (ticari adi Palynziq) olarak adlandirilmistir. Faz I1I
klinik ¢aligmalar olan PRISM-1 ve PRISM-2 ile, pegvaliazin giivenirligini ve etkinligini
degerlendirilmistir. Pegvaliaz, ABD'de Mayis 2018'de FDA tarafindan mevcut tedaviyle
kontrolstiz kan fenilalanin diizeyleri olan PKU tanil1 yetiskin hastalarin tedavisi i¢in
onaylanmistir. Deri alt1 enjeksiyon, kan ve beyin fenilalanin seviyelerinde énemli bir

azalmaya yol agmustir. Tedavi esnasinda asir1 duyarlilik reaksiyonlari ve anafilaksi
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gozlenebilmektedir. Gebelikte pegvaliaz kullanimi ile ilgili literatiirde yeterli veri

bulunmamaktadir (48).
2.10.5- Hiicre Hedefli Tedavi

Aragtirilan diger bir tedavi yontemi, hepatosit veya hematopoetik kok hiicre nakli sonrasi
PAH iireten hiicrelerle karacigerin yenilenmesidir. Konu ile ilgili klinik ¢aligmalar devam

etmektedir (50).
2.10.6- Gen Tedavisi

Gen tedavisi, daha Once tedavisi olmayan bir¢ok genetik bozukluga umut verici bir
yaklagimdir. PKU gen terapisi, son 20 yildir ¢esitli aragtirma gruplarinin ana odak noktasi

olmustur (33).

PKU’lu fare modellerinde, viral olan ya da olmayan cesitli vektorler ve mRNA’larla
calisilan hepatik gen tedavisi c¢aligmalarinda epey ilerleme kaydedilmistir. Su anda
mevcut teknolojiler kullanilarak karacigerde basarili gen diizeltmesi veya gen yerlestirme

yapilamamistir. PKU gen tedavisi iizerinde ¢alismalar devam etmektedir (51).
2.11- Maternal Fenilketoniiri

Maternal PKU, PKU hastas1 annelerin metabolik kontrollerinin saglanamamasi kaynakli
fetlisin kaninda da yiiksek fenilalanin diizeyleri olusmasi nedenliyle fetiisiin teratojenik

olarak etkilenme durumudur.

PKU’lu annelerin gebelik donemindeki yiiksek kan fenilalanin diizeylerinden dolay1
fetiiste yiikselen kan fenilalanin diizeylerinden teratojenik olarak etkilenebilecekleri, ilk
kez 1957 yilinda fark edilmistir. Maternal PKU’da, fetiiste olusabilecek teratojenik
etkiler, fetiisin PKU olup olmadigindan bagimsiz olup, annenin iyilestirilemeyen

metabolik kontroliinden kaynaklanmaktadir.

Maternal PKU'nun teratojenik etkileri arasinda intrauterin biiyiime geriligi, zihinsel
engellilik, mikrosefali, diisiik dogum agirligi, ylizde dismorfik bulgular ve kardiyak
malformasyonlar bulunmaktadir. Maternal PKU hastalarinda aort koarktasyonu, fallot
tetralojisi, patent ductus arteriosus, hipoplastik sol kalp sendromu ve ventrikiiler septal
defekt (VSD) gibi konjenital kalp hastaliklari; genis epikantus, uzun filtrum, genis burun
kokdi, antevert yerlesimli burun delikleri, diisiik kulak, hipoplazik kulak heliksinin eslik
ettigi dismorfik yiiz bulgular1 goriilebilmektedir.
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Yapilan arastirmalarda, reprodiiktif donemdeki PKU tanili kadin hastalarda, kan
fenilalanin diizeylerinin 6 mg/dl'nin {izerinde seyretmesi ve gebeligin baglamasindan dnce
tedaviye baslanmamasi halinde fetal teratojenik etkilerin goriilme riskinin arttigi, 10.
gebelik haftasindan 6nce kan fenilalanin diizeylerinin 10 mg/dl altinda seyretmesi
durumunda fetal teratojenik etkilerin goriilme riskinin azaldig1 gosterilmektedir. Maternal
kan fenilalanin seviyeleri olagan bir aralikta olsa bile, maternal ve fetal kandaki
fenilalanin diizey farkliligi nedeniyle difiizyon etkisiyle, fetal seviyeler teratojenik bir
seviyeye ulasabilir (17). Literatiirde, gebelik doneminde kan fenilalanin diizeyinin >20
mg /dl oldugu, tedavi edilmemis gebelerin ¢ocuklarinin yiizde 73-92'sinde mikrosefali ve
zihinsel engellilik meydana geldigi ve yiizde 12'sinde konjenital kalp hastalig1 oldugu
saptanmustir (52).

Annesi PKU tanili fetiislerde konjenital kalp hastalig1 goriilme olasiligy, kalp gelisiminde
kritik olan 4-10. gebelik haftalarindaki; santral sinir sistemi etkilenimlerinin goriilme
olasiligr ise santral sinir sistemi gelisiminde kritik olan 3-16. gebelik haftalarindaki

maternal kan fenilalanin diizeylerine baglhdir (53,54).

PKU tanili reprodiiktif donemdeki kadinlarda, gebelik ve gebelik 6ncesi tiim donemler
riskli kabul edilmektedir. Bu baglamda PKU’lu kadinlarin serum fenilalanin diizeyi
takibine gebeligin basinda ve tercihen gebelik donemi Oncesinden baglanip, maternal
PKU’nun Oniine gegilebilmek i¢in PKU’lu gebelerin uygun tedavi yontemleri ile

tedavilerinin diizenlenmesi Onerilmektedir.

Maternal PKU’nun, gebelik 6ncesinde ve tiim gebelik siirecinde, gebelerin yakin takip ve
etkin tedavisiyle onlenebilir bir durum oldugu goriilmektedir. Fenilalanin kisith diyet ve
sapropterin tedavileri tedavide tercih edilen yontemlerdir. Fenilalanin kisitli diyette
asirtya kacildiginda fetiistin gelisimini etkileyebilecek yan etkiler oldugu bilinmektedir.
Bu baglamda, PKU tedavisi alan gebelik oncesi ve gebe kadin hastalarda, hedeflenen
fenilalanin diizeyinin 120-360 mikromol/L (2 ile 6 mg/dl arasinda) olmalidir (17).

PKU’lu gebelerde normal klinik ve iyi metabolik kontrol saglandiginda, her trimesterde:
endike oldugunda daha sik poliklinik ziyareti 6nerilmektedir. Her poliklinik ziyaretinde,
hastalarin diyetlerinin durumu ve agirliklart degerlendirilmelidir. Hastalarin gebelik
oncesi donemde haftalik, gebelik doneminde ise haftada iki kez olacak sekilde kan

fenilalanin diizeyleri takip edilmelidir (40).
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PKU’lu gebelerin diyetleri, fetiisiin gelisimi i¢in de yeterli diizeyde protein, enerji ve
mikro besin i¢cermelidir (17). Mikro besin ve fenilalanin eksiklikleri agisindan hastalar
biyokimyasal ve klinik olarak degerlendirilmelidir (40). PKU tanili gebelere tirozin, folik
asit takviyeleri gerekebilmektedir (17).

Gebeligin 18-22. haftalarinda, fetiisiin organ gelisimini degerlendirmek icin PKU’lu
gebelere, Ozellikle metabolik kontrolil iyi olmayan gebelere, ultrasonografi ile tarama
yapilmalidir (40). PKU hastas1 annelerden dogan bebeklerin, dogum sonrasi1 dénemde,
serum fenilalanin diizeyine bakilmali ve bu bebekler, maternal PKU agisindan
degerlendirilmelidir. Hedef aralik disinda, yiiksek diizeyde fenilalanin diizeyine sahip,
metabolik kontrolii kotii olan gebelerden dogan tiim bebekler, konjenital kalp hastaliklar
acisindan ekokardiyografi ile taranmalidir. Ayrica bu bebeklere ilerleyen donemlerde

norokognitif ve psikometrik degerlendirme yapilmalidir (40).

Gelismekte olan iilkelerde, gelismis lilkelere gore bebek oliimleri daha sik goriilmektedir.
Bu duruma genetik hastaliklarin da neden oldugu bilinmektedir. Ulkemizde akraba
evliligi yaygin olarak goriildiigiinden dolay1 genetik hastaliklarin goriilme siklig1 baska
gelismis lilkelere gore daha yiiksektir. Bu baglamda, genetik hastaliklara ortaya ¢iktiktan
sonra miidahale etmek yerine, hastalik ortaya ¢ikmadan, hastaligi onlemeye yonelik
yonlendirmelerin yapilmasi daha elzemdir. Genetik hastaliklardan korunmak i¢in, genetik
hastaliga sahip olma riski yiiksek anne ve baba adaylarina, hamilelik siirecinde ve hatta

evlenmeden 6nceki donemlerde genetik danismanlik 6nerilmelidir (55).

PKU agisindan genetik danigmanlik, PKU tanili bir ¢ocuga sahip olduktan sonra gebelik
diisiinen anne ve baba adaylarina, PKU tanis1 olan gebelik diisiinen kadinlara ve ailesinde

PKU tanist almis olanlara yapilmalidir (56).
2.12- Fenilketoniiri Hastalig1 Siirecinde Yasanan Zorluklar

Fenilketoniiri (PKU), dogustan gelen bir metabolizma hastaligi olup, fenilalanin
aminoasidinin viicutta birikmesine neden olmaktadir. Fenilalanin, normalde viicutta
metabolize edilerek zararsiz bir sekilde atilmaktadir, ancak PKU'lu bireylerde bu islem
diizgiin bir sekilde gergeklesmedigi igin fenilalanin birikmektedir ve yliksek diizeyde
toksik hale gelmektedir. Bu durum, basta beyin olmak {izere viicudun ¢esitli organlarinda

kalic1 zararlara neden olabilmektedir (57).

47



Aile kurumuna yeni birey ya da bireylerin katilmasi, toplumun temel tasini olugturan bu
kurumun yapisinin tiimiiyle degismesine yol agmaktadir. Anne ya da baba olmak, ¢ok
katmanli ve derin bir duygusal deneyimdir. Her birey ve her aile i¢in farkli olsa da
genellikle bir¢ok karmagik duygu, sevgi, sorumluluk, endise ve mutlulukla doludur.
Ancak hasta ¢ocuga sahip anne babalar, daha karmasik ve yogun bir duygusal yolculuk
yasamaktadirlar. Bu siireg, bir yanda derin bir sevgi ve koruma i¢giidiisiiyle sekillenirken,
diger yanda kaygi, korku ve garesizlik gibi zorlayici duygularla da harmanlanmaktadir.
Bu tiir bir deneyimi yasamak hem anne baba i¢in hem de aile i¢in ¢ok zorlayici
olabilmektedir. Bu durum, aile i¢i gerginliklere de neden olabilmekteyken ayni zamanda

aile i¢indeki giiglii baglar1 da pekistirebilmektedir (58).

Cocuklarinda kronik bir hastalikla karsilasan anne ve babalar, fiziksel olarak yasadiklar
zorluklarla birlikte derin bir psikolojik siirecten ge¢mektedirler. Bu siireg, kisisel
faktorlere, hastaligin tiirline ve evresine, tedavi segeneklerine ve ailenin duygusal
dayanikliligima gore farklilik gosterebilmektedir. Ancak genel olarak, hastalik siireci,
bir¢ok kisi i¢in travmatik bir deneyim olabilmektedir ve cesitli duygusal asamalardan
gecilmesi beklenebilmektedir. Anne ve babalar ¢ocuklarinin hastaligi 6grendikleri ilk
anda yasadig1 psikolojik durum sok olabilmektedir. Bu asamada anne ve babalar,
hastaligin1 tam olarak kabul edemeyebilir ve bunun bir yanhishk oldugunu
diistinebilmektedirler. Bu siireci takiben 6tke ve sugluluk hisleri tetiklenebilmektedir.
Ofke ve sugluluk asamasini, pazarlik ve umut asamasi izlemektedir. Pazarlik asamast,
ailenin hastaliga yakalanan c¢ocuklar1 i¢in bir iyilesme yolu arayisiyla ve ¢ocuklarinin
giiclii bir hayatta kalma ve iyilesme arzusuyla ortaya ¢ikmaktadir. Bu asamada anne ve
babalar umutlarim1 kaybetmek istememektedirler ve hastaliga karsi savasma istegi
beslerler. Ancak bu asama, bazen gerceklikten uzaklagsmaya da yol acabilmektedir.
Depresyon, bu siiregte oldukca yaygin bir durumdur. Bu durum tedaviye karsi
motivasyonu da etkileyebilmektedir. Daha sonrasinda artik hastaligi kabullenme siireci
baslamaktadir. Hastalik artik ailenin yasantisinin bir parcasi haline gelir. Aile olarak artik
bu hastalikla yagamay1 6grenirler. Boylece aile i¢i duygusal denge yeniden kurulur. Kabul
stireci, insanlarin huzur bulmalarini1 saglamaktadir, ancak bu agamaya ulasmak uzun ve
zorlu bir yolculuk olabilmektedir. Hastalik siirecinin ardindan yasam, yeni bir anlam

kazanabilmektedir (59).
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Fenilketoniiri (PKU) tedavi siirecinde yasanan psikososyal zorluklar hem bireyleri hem
de ailelerini derinden etkileyen ¢ok boyutlu bir durumdur. Aile i¢i dinamikler kokli
olarak degismektedir. Bu hastalik, yalnizca biyolojik bir saglik problemi degil, bireylerin
sosyal iligkileri, psikolojik sagliklari, egitim siirecleri ve yasam kaliteleri {izerinde ciddi
etkiler yaratabilmektedir (57). Fenilketoniiri hastalig1 tani, takip ve tedavi siireclerinde

yasanan zorluklar Sekil 2.17’ de 6zetlenmistir.

| Yiiksek kontrol ve sk takip ]

r

/l

[ Sosyal ve E Sitim sel ]

PKU siirecinde yasanan
zorluklar

[ Biligsel ve Zihinsel ]

Sekil 2. 17- Fenilketoniiri hastaligi tani, takip ve tedavi siireclerinde yasanan zorluklar.

PKU: Fenilketontiri.

2.12.1- Diyetin Siki1 Takibi ve Yiiksek Kontrol Gereksinimi

Fenilketoniiri hastalarinda uygulanan en 6nemli, en temel tedavi yontemi, fenilalanin
alimin kisitlamaktir. Fenilalanin, protein iceren bircok gida maddesinde (et, siit, peynir,
yumurta, baklagiller vb.) bulunmaktadir. Bu nedenle, PKU'lu bireyler bu tiir gidalardan
ciddi sekilde kaginmak zorundadirlar. Cocukluk déneminde baslayan diyet, genellikle
Omiir boyu siirdiiriilmektedir. Diyetin tam olarak uygulanmamasi, fenilalanin diizeyinin
yiikselmesine ve cesitli organlarda 6zellikle beyinde geri doniisii olmayan hasarlar
olugmasina neden olabilmektedir. Bu baglamda, diyet tedavisi hastaligin seyrini kontrol

altinda tutmak icin ¢ok 6nemli goriilmektedir (16).

Fenilketoniiri (PKU) gibi metabolik hastaliklarin tedavisinde, diyetin siki bir sekilde takip

edilmesi ve yiiksek kontrol gereksinimi, ailenin giinlik yasamini 6nemli oOlciide
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etkileyebilmektedir. Diyet gereksinimlerinin her giin dikkatlice izlenmesi, ailenin tiim
bireyleri i¢in stres ve tilkenmislik yaratabilmektedir. Cocugun beslenme diizeninin dogru
bir sekilde uygulanmasi, giinliik olarak biiyiik bir dikkat ve sorumluluk gerektirmektedir.
Anne ve baba, ¢ocugun fenilalanin seviyelerini kontrol etmek i¢in diizenli olarak testler
yaptirmaktadir ve buna uygun beslenme diizenini uygulamaktadir. Cocugun beslenmesi
ve tedaviye uyumu ile ilgili yasanan herhangi bir aksaklik, ailede kaygi ve endiseye neden
olabilmektedir. Diyetin bir anlik gevsetilmesi veya hatal1 beslenme, ¢gocugun gelisimine
olumsuz etki yapabilmektedir ve bu durum aileyi daha fazla kaygiya sokabilmektedir.
Fenilketoniirili bir gocugun diyeti, zaman alic1 ve oldukga detayli bir siirectir. Aileler, bu
diyetin gerekliliklerini yerine getirmek icin biiylik bir enerji harcamaktadirlar.
Fenilketoniirili bireyler i¢in 6zel diyetler hazirlanmasi, her 6giin i¢in dikkatli bir planlama
gerektirmektedir. Bu durum, evdeki diger bireyler i¢in yemek hazirlama siirecini
zorlagtirabilmektedir. Aileler, c¢ocugun beslenmesini saglamak icin yiyeceklerin
iceriklerini dikkatlice kontrol etmektedirler ve diizenli olarak o6zel gida takviyeleri

kullanmaktadirlar (60,61,62).

Cocugun diyeti, ailenin sosyal yasamini1 da etkileyebilmektedir. Aile, disarida yemek
yerken, sosyal etkinliklerde veya tatil seyahatlerinde her zaman ¢ocugun 6zel beslenme
gereksinimlerini goéz Oniinde bulundurmak zorundadir. Bu durum, bazi sosyal
etkinliklerden kagmilmasma veya c¢ocugun diyetiyle uyumlu olmayan ortamlarda

bulunmaktan kag¢inilmasina neden olabilmektedir (63).

Fenilketoniirili bir ¢ocugun bakimi, ailenin i¢indeki rollerin yeniden diizenlenmesini
gerektirebilmektedir. Bu durum, aile i¢indeki iletisimi ve iliskileri etkileyebilmektedir.
Fenilketoniirili bir gocugun bakimi, genellikle anne ve babanin is birligi icinde yiriittiigi
bir siiregtir. Ancak, ailedeki her bireyin bu sorumluluga katilimi 6nemlidir. Diyet
takibinin dogru bir sekilde yapilabilmesi i¢in aile i¢indeki iletisim ¢ok dnemlidir. Bazen
anne veya baba, bu sorumlulugu tek basina listlenmeye calisabilir, bu da tiikenmislige yol
acabilmektedir. Ailede baska cocuklar varsa, diyetin siki takibi ve kontrol gereksinimi,
onlarin da yasamini etkileyebilmektedir. Ozellikle PKU hastaligia sahip olmayan diger
cocuklar, kardeslerinin 6zel ihtiyaglarini anlamakta zorlanabilmektedirler. Bu durum,

kardesler arasinda kiskanclik ve duygusal ayriliklar yaratabilmektedir (64,65).
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Fenilketoniirili bireyler i¢in 6zel olarak iiretilen gidalar ve ilaglar genellikle pahalidir
(66). Tiirkiye'de PKU tanil1 bireylere 6zgii, 6zel gida iirlinleri ve tedavi ilaglar1 kismi
olarak, kullanilan 06zellikli enteral beslenme soliisyonlar1 ise tamamen sigorta
kapsamindadir. Buna ragmen, ililkemizde 6zel gida iiriinlerine ulagimda yetersizlikler
olabilmektedir. Diyetin siirdiiriilebilirligini saglamak, aileler i¢in 6énemli bir ekonomik
zorluk olabilmektedir. Ekonomik sorunlar, ailenin genel stresini artirarak, hastalikla baga
cikma siireglerini daha da zorlastirabilmektedir. Ailedeki bireyler, yasadiklar1 stresler
nedeniyle birbirlerinden uzaklasabilmektedirler. Ancak bazi aileler, cocuklarinin hastalik
siirecinde onlara daha fazla empati gdstermektedir ve bu da aile i¢indeki iligkilerin

gliclenmesine yol acabilmektedir (67).

Fenilketoniirili cocuklarin, diyeti nedeniyle sosyal hayatta karsilastiklar1 zorluklar, aile
tiyelerinde toplumsal damgalanma ve dislanma hissine yol acabilmektedir. Bu da ailenin
¢ocugun sosyal hayatin1 kisitlamasina neden olabilmektedir. Ailelerin ¢evrelerindeki
insanlar, PKU'nun gerektirdigi diyeti ve tedavi siirecini tam olarak anlamayabilir, bu da

ailelerin daha fazla yalnizlik hissi ve stres yasamasina yol agabilmektedir (63).
2.12.2- Psikososyal Zorluklar

PKU’lu bireylerin aile iiyeleri, cocugun sagligin1 korumak icin biiyiik bir duygusal yiik
tagimaktadirlar. Bu aileler, PKU'nun tedavisinin temelinde yapilan fenilalanin kisith
diyeti siirekli izlemek zorunda kalmalari, tedavi siirecinin zorluklar1 ve c¢ocuklarin
tedaviye uyum gostermemesi, yanlis bir seyler yiyebilecek olmasi ihtimali nedeniyle

tiikenmislik, kaygi, endise, duygusal stres ve depresyon yasamaktadirlar (60,61,62).

Fenilketoniirili ¢ocuga sahip olan ailelerin aile i¢i rolleri ¢ocuklarinin hastalik siirecinde
sirekli bir denetim saglamak zorunda olduklari i¢in yeniden sekillenebilmektedir.
Fenilketoniirili bir cocugun bakimu, ailenin tiim bireyleri i¢in ciddi bir sorumluluk ve yiik
olusturmaktadir. Bu da aile i¢inde gerilimlere yol agabilmektedir. Ailedeki diger cocuklar
veya bireyler, PKU'lu bireyin gereksinimlerinin aile i¢indeki diger ihtiyaglarla
dengelenmesini zorlastirabilmektedir. PKU'Iu ¢ocuga 6zel yemek hazirlamak ve bu
diyetin gerekliliklerini yerine getirmek, aile i¢inde stresli bir durum olusturabilmektedir

ve bazen kardesler arasinda kiskanglik ya da anlagmazliklar yagsanabilmektedir. (64,65).

Uzun siireli ve zorlu diyet diizeni, PKU’lu bireylerde depresif belirtilere yol

acabilmektedir. Bireyler, siirekli beslenme kisitlamalar1 ve tedaviye uyum zorunlulugu
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nedeniyle yalnizlik, degersizlik veya umutsuzluk hissine kapilabilmektedirler (63,68).
PKU'lu bireyler, genellikle siirli beslenme segeneklerine sahip olduklari i¢in sosyal
etkinliklere katildiklarinda yemek yeme konusunda zorluklar yasayabilmektedirler.
Aileler, 6zellikle cocugun beslenmesi i¢in siirekli dikkatli olmali ve bu durum, sosyal
etkinliklerde veya arkadas bulugmalarinda PKU'lu bireyi disarida birakabilmektedir.
Cocuklar i¢in okulda, arkadaslartyla yemek saatlerinde uyum saglamada zorluklar
olabilmektedir. Cocuklar, "farkli" olduklari i¢in sosyal olarak dislanabilmektedir, bu da
kendilik saygisin1 ve 6zsaygiy1 olumsuz etkileyebilmektedir. Ayrica, diger ¢ocuklarin
PKU'lu ¢ocugun yedigi yiyecekleri anlamamalar1 ve buna tepki gostermeleri, dislanma
duygusunu pekistirebilmektedir. PKU'lu bireyler bazen toplumda hastaliklar1 veya
diyetleri nedeniyle damgalanabilmektedir. Ozellikle tedavi siirecinin gerekliliklerinin
baskalar1 tarafindan anlasilmamasi, toplumda PKU'lu bireylerin "farkli" olarak
algilanmasia yol acabilmektedir. Bu, bireylerde aidiyet duygusunun zedelenmesine

neden olabilmektedir (63).

Ergenlik doneminde, bireyler kimliklerini olustururken daha bagimsiz olma istegi
duyabilmektedirler. PKU'lu gencler, diyete uymak istemeyebilmektedir ve bu da aile
icinde ¢atigmalara yol agabilmektedir. Bu donemde bireyler, yemek konusunda daha fazla
isyan edebilmektedir, tedaviye uyumsuzluk gosterilebilmektedir. Ergenler, ¢evrelerinden
gelen sosyal baskilar ve grup i¢i uyum beklentileriyle karsilasabilmektedirler. PKU'lu
gengler, diyet gereksinimlerinden dolay:1 arkadaslarinin yemeklerine katilamayabilmekte
veya grup yemeklerinde diglanabilmektedirler. Bu durum, ergenlik déneminin dogal bir
parcasi olan kimlik arayisini zorlastirabilmektedir. PKU'nun getirdigi fiziksel kisitlamalar
ve diyet sinirlamalari, ergenlik donemindeki genclerin 6zsaygisini ve kendilik algisini
olumsuz etkileyebilmektedir. PKU'lu gengler, kendilerini toplumda genellikle "farkl1"
hissedebilmektedirler. Cocukluk doneminde uygulanan diyet, Ozellikle ergenlikte

bireylerde depresyon riskini artirabilmektedir (69).

PKU'nun tedavi edilmedigi durumlar 6grenme giigliiklerine yol agabilmektedir. PKU'lu
cocuklar, okulda 6grenme giicliikleri yasayabilir ve akademik basarilar1 olumsuz yonde
etkilenebilmektedir. Bu da onlan sosyal ve akademik agidan daha da dislanmis
hissettirebilmektedir. Fenilketoniirili bireylerin is ve kariyer segenekleri de hastalik

nedeniyle kisitlanabilmektedir. Yetigkinlikte, PKU'nun gerektirdigi diyetin devamu,
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bireylerin sosyal yasantilarini etkileyebilmektedir ve uzun vadeli is hayatinda zorluklar

cikarabilmektedir (70).

2.12.3- Tedaviye Uyum Zorluklari

PKU’da tedaviye uyum, hastalarin yasam kalitesini dogrudan etkileyebilmektedir.
Ancak, PKU’lu bireyler ve aileleri, tedaviye uyum saglama konusunda ¢esitli zorluklarla
karsilasabilmektedirler. Bu uyum zorluklarmin bir dizi biyolojik, psikolojik, sosyal ve
cevresel faktorle iligkili sebepleri vardir. Tedaviye uyum saglamak hem ¢ocuklar hem de

yetigkinler i¢in biiyiik bir zorluk olabilmektedir (71).

PKU'yu tedavi etmek icin diizenli kan testleri yapilmasi, 6zel diyete sadik kalinmasi ve
diizenli doktor kontrolleri gerekmektedir. Bu, hastalar ve aileler i¢in zaman alici, pahali

ve bazen bunaltici bir siire¢ olabilmektedir (63).

Omiir boyu fenilalanin kisith diyeti siirdiirmek bir siire sonra fiziksel agilardan
zorlagabilmektedir. PKU’lu bireyler i¢in 6zel olarak iiretilen diisiik fenilalanin i¢eren
gidalar, genellikle normal yiyeceklerin tadindan ¢ok farkli olabilmektedir. Bu gidalarin
tad1, dokusu ve kokusu, baz1 bireyler icin hos olmayabilmektedir. Siirekli ayni tiirde ve
sinirl1 gidalarla beslenmek, yeme aligkanliklarini monoton hale getirebilmektedir.
Fenilketoniirili bireyler, genellikle et, siit drlinleri, yumurta gibi temel besin
kaynaklarindan yoksun kalmaktadirlar. Bu, bireylerin bazi vitamin ve minerallerde
eksiklik yasamalarina ve dolayisiyla bu eksikliklerin tedaviye uyum iizerinde olumsuz bir

etki yaratmasina yol agabilmektedir (72).

PKU'lu bireylerin metabolizmas1 kisiden kisiye farklilik gosterebilmektedir. Bazi
bireyler, belirli diyetlere daha duyarli olabilirken, digerleri tedaviye uyum konusunda

daha fazla zorluk yasayabilmektedirler. Bu da tedaviye uyumu zorlastirabilmektedir (17).

Bazi PKU'lu bireyler, tedavinin uzun vadeli sonug¢larin1 anlamakta zorlanabilmektedir ve

bunun sonucunda tedaviye uyum konusunda isteksizlik gosterebilmektedirler (63,71,72).

PKU’lu bireyler, sosyal ¢cevrelerinde, 6zellikle ¢ocukluk ve ergenlik donemlerinde sosyal
baskilarla karsilasabilmektedirler. PKU’lu bireyler, sosyal etkinliklere katilirken
diyetlerine uymak zorunda olduklari i¢in dislanabilmektedirler. Ayni1 zamanda yemek ve

beslenme aligkanliklarinin kisitlanmasi, hastalifin ve tedavinin toplumda goriilmeyen
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dogasi, yalnizlik hissine yol agabilmektedir. Dislanma, yalnizlik ve uyumsuzluk, tedaviye
uyum sorunlarina neden olabilmektedir. Siirekli diyet kisitlamalari, PKU’lu bireylerde

depresyon, kayg1 veya duygusal bozukluklara yol agabilmektedir (63, 70).

Ailelerin ve yakin c¢evrelerin destegi, tedaviye uyumu artiran 6nemli bir faktordiir. Eger
aileler, tedavi siirecine tam anlamiyla dahil olamazlarsa veya tedavi gereklilikleri
konusunda bilingsizlerse, bireylerin tedaviye uyum saglama sansi diigmektedir. Cocugun
beslenme diizeni ve tedavi silirecinde aktif bir sekilde yer almak, tedaviye uyumu

artirabilmektedir (63,71,72).

PKU'lu bireylerin diizenli olarak tibbi ve psikolojik destek almalar1 gerekmektedir.
Yetersiz saglik hizmetleri veya profesyonel destek eksikligi, tedaviye uyumda onemli

engeller olusturabilmektedir (73).

Fenilketoniirili bireyler i¢in 6zel olarak iiretilen diyet iirlinleri genellikle pahalidir. Bu

ekonomik zorluklar, tedaviye uyumu zorlastirabilmektedir (66).

2.12.4- Bilissel ve Zihinsel Zorluklar

Fenilketoniiri tedavi edilmediginde yiiksek fenilalanin seviyeleri, beyin gelisimini geri
doniisiimsiliz hasarlar yaparak olumsuz etkilemektedir. Tedaviye baslanmis olsa bile,
yiiksek fenilalanin seviyeleri bazi1 biligsel zorluklara neden olabilmektedir.
Fenilketoniirili bireylerin yasadigi biligsel ve zihinsel zorluklar, hastaligin siddeti,
tedaviye uyum diizeyi ve tedavi siirecinin zamanlamasina bagl olarak farklilik

gosterebilmektedir (17).

Fenilalaninin yiiksek seviyeleri, IQ’nun diisiik olmasina ve Ogrenme siireclerinde
gecikmelere yol agabilmektedir. Tedaviye erken baslanmasi, bu zorluklar
azaltabilmektedir. Tedavi edilmeyen ve fenilalanin seviyelerinin yiiksek oldugu
cocuklarda, 1Q seviyesi genellikle normalin altinda olmaktadir. Fenilalanin birikiminin

beyin lizerindeki etkileri, bireylerin akademik basarilarin1 engelleyebilmektedir (39,63).

PKU'lu bireyler, dikkatlerini uzun siire bir konuya odaklamakta zorlanabilmektedirler.
Bu, okulda veya giinlik yasamda karsilasilan problemleri ¢dzmelerini

zorlastirabilmektedir.
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PKU’lu bireylerde, bilgiyi isleme ve hatirlama siireglerinde zorluklar goriilebilmektedir.
Bu hem kisa siireli hem de uzun siireli bellekle ilgili sorunlar icerebilmektedir. Bellek ve

Ogrenme sorunlari, gocuklarin egitimde basarili olmasini engelleyebilmektedir.

PKU'lu bireylerde mantikli diisiinme, problem ¢6zme ve soyut diisiinme becerileri siirl
olabilmektedir. Bu, Ozellikle okulda veya is hayatinda, karmasik gorevleri yerine

getirmelerini zorlagtirabilmektedir.

PKU’lu ¢ocuklar, genellikle yasitlarina gore daha ge¢ konusmaya baslayabilmektedirler.
Dil becerileri, 0Ozellikle konusma ve kelime dagarcigi gelisiminde gerilikler
goriilebilmektedir. Bu durum, erken tedavi ile azaltilabilmektedir, ancak tedavi gecikirse,
dilsel gelisim ciddi sekilde etkilenebilmektedir. Bu, onlar1 gevreleriyle iletisim kurarken

zor durumda birakabilmektedir ve sosyal becerilerinde eksiklikler olusturabilmektedir.

PKU’lu bireylerde ince motor becerilerde yetersizlikler goriilebilmektedir. Bu beceriler,
yazi yazma, kiiciik objeleri tutma ve manipiile etme gibi giinliik aktiviteleri icermektedir.
Kaba motor becerileri, kogsma, yirlime, ziplama gibi daha biyiik hareketleri
kapsamaktadir. PKU'lu  ¢ocuklarda bu  tiir  becerilerde de  gerilikler

gbzlemlenebilmektedir.

PKU'lu bireylerde, fenilalanin seviyelerinin yiiksek olmasi, saldirganlik, depresyon,
anksiyete gibi davranigsal sorunlara yol acabilmektedir. Cocuklar ve gengler, duygusal

anlamda kendilerini kontrol etmekte zorluk yasayabilmektedirler (33,68,70).

Tedavi edilmeyen PKU, norolojik hasara yol agmaktadir ve bu, psikomotor gelisim
bozukluklari, ndbetler, kas zayiflig1 ve koordinasyon eksikliklerine yol agabilmektedir

(16,17).

PKU'lu bireyler, bilissel engelleri nedeniyle sosyal olarak da uyumsuzluk
yasayabilmektedirler. Yasitlariyla olan iligkilerde iletisim giigliikkleri ve anlayis
eksiklikleri, sosyal izolasyona yol agabilmektedir (63).

2.12.5- Fiziksel Zorluklar ve Komplikasyonlar

Fenilketoniiri hastaligi, 6zellikle tedavi edilmezse ya da tedaviye uyum saglanmazsa, bir

dizi ciddi fiziksel sorun ve komplikasyona yol agabilen genetik bir hastaliktir. (16,17)
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Tedavi edilmedigi takdirde PKU’lu bireylerde zihinsel engeller ve gelisimsel gecikmeler,

IQ distikliigii, konusma ve 6grenme giigliikleri goriilmektedir.

Fenilketoniirili bireylerde, tedaviye uyum saglanmadiginda nobetler (epilepsi) yaygin bir

komplikasyondur.

PKU'lu bireyler, motor becerilerde (6zellikle ince motor beceriler) giicliikler
yasayabilmektedirler. Ayrica kaba motor becerilerde de gerilikler goriilebilmektedir

(33,68,70).

Fenilketoniirili ¢ocuklar, tedaviye uyum saglamadiklar1 takdirde biiyliime geriligi
gosterebilmektedirler. Yiiksek fenilalanin seviyeleri, besinlerin ve enerji kaynaklarinin
diizgiin bir sekilde kullanilmasini engellemektedir. Bu da ¢ocuklarin fiziksel
biiylimelerini yavaslatabilmektedir (34). Fenilalanin kisith diyet neticesinde karbonhidrat
alimi artis1 neden olmaktadir (36). Bu baglamda obezite sikligindaki artis ise hala tartisma

konusu olmaktadir.

Fenilketoniirili bireylerde, viicutta yeterli besin alinamamasi ve viicut sistemlerinin
diizgiin ¢aligmamasi sonucu, cilt kurulugu, kizarikliklar ve irritasyonlar, sa¢ dokiilmesi
ya da sacin zayif, kirilgan olmasi goriilebilmektedir. Bu, genellikle metabolik

dengesizliklerin ve vitamin/mineral eksikliklerinin bir sonucudur (16,17).

Geg tan1 alan, tedaviye ge¢ baslanan PKU’lu bireylerde, kaslarda zayiflama ve spastik
kasilmalar  yasanabilmektedir. Bu  durum, kisinin  fiziksel  aktivitelerini
sinirlayabilmektedir (33). Fenilketoniirili bireylerde, tedaviye uyumsuzluk nedeniyle
kemik gelisiminde zayiflamalar olabilmektedir. Bu da ilerleyen yaslarda kemik

hastaliklarina ve kiriklara yatkinlik olusturabilmektedir (34).

Fenilketoniirili bireylerde, tedavi edilmedigi takdirde nadiren gbérme sorunlar1 ortaya

¢ikabilmektedir (35).

Fenilketoniirili bireylerde, bagisiklik sistemi de etkilenebilmektedir. Proteinden kisith
beslenme sekli bagisiklik hiicrelerinin diizgiin calismasini engelleyebilmektedir ve bu da

sik enfeksiyonlara yatkinlik yaratabilmektedir (74). Bu hasta grubunda plazma
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immiinglobulin seviyelerinin azaldigin1 gdsteren caligmalar literatiirde bulunmaktadir

(75).

2.12.6- Sosyal ve Egitimsel Zorluklar

Fenilketoniirili bireylerde, 6zellikle tedavi edilmedigi takdirde geri doniisii olamayan
biligsel ve zihinsel gelisim gerilikleri yasanir. PKU'lu bireyler, tedaviye uyumsuzluk veya
yuksek fenilalanin  seviyelerinin  birikmesi nedeniyle Ogrenme  gicliikleri
yasayabilmektedirler. Cocuklar, dil, okuma, yazma ve matematik gibi temel derslerde
gerilikler yasayabilmektedirler. Fenilketontirili bireyler, genellikle dikkat eksikligi ve
konsantrasyon giicliikleri yasamaktadirlar. Fenilketoniirili bireyler, genellikle normal
okul ortamlarinda egitim alirken, 6zel egitim gereksinimlerine sahip olabilmektedirler.
Bilissel zorluklar ve 6grenme giicliikleri, sinavlarda basarilarini etkileyebilmektedir. Bu
da onlarin akademik hedeflerine ulasmalarini zorlastirabilmektedir ve okulda daha fazla
stres yaratabilmektedir. Zihinsel gelisim gerilikleri ve 6grenme giicliikleri nedeniyle,
yasitlariyla uyumsuzluk yasayabilmektedirler. Bu da onlar1t sosyal ortamlardan

dislayabilmektedir ve yalnizlik hissi yaratabilmektedir (63,68,70).

PKU'lu bireylerde, tedaviye uyum eksiklikleri nedeniyle dil gelisiminde de gecikmeler
yasanabilmektedir. Bu  durum, bireylerin iletisim  kurma  yeteneklerini
kisitlayabilmektedir. Bu da arkadas edinmelerini ve sosyal iligkilerini olumsuz

etkileyebilmektedir (33,63,68,70,71).

Fenilketoniiri, bireylerin aileleri lizerinde de Onemli bir baski olusturmaktadir. Aile
tiyeleri, ¢ocugun tedavisini diizenli olarak takip etmek, 6zel diyeti saglamak ve diger
saglik ihtiyaglarina dikkat etmek zorundadir. Bu siireg, aile i¢inde duygusal ve psikolojik
zorluklar yaratabilmektedir. Ayrica, tedavi siirecine uyumsuzluk durumunda aile iiyeleri

arasinda stres ve gerginlik olusabilmektedir (60,61,62,72).

PKU, genellikle genetik bir hastalik oldugu i¢in insanlar, hastaligin belirtilerini veya
etkilerini anlamayabilmektedir. Bu da PKU’lu bireylerin toplumsal kabuliinii

zorlastirmaktadir (63,71).

PKU'lu bireylerin 6zel diyeti, Ozellikle okulda ve sosyal c¢evrede bazi zorluklar
yaratabilmektedir. PKU tedavisinde beslenme kisitlamalar1 vardir ve bu kisitlamalar

sosyal durumlart zorlastirabilmektedir. Gengler arasinda sosyal kabul ve arkadaglik
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iligkileri, kigisel gelisimin onemli bir pargasidir. PKU'lu bireyler, sosyal ¢evrelerinden
izole olabilmektedir ve ergenlik donemindeki arkadaslik iligkilerini kurmakta
zorlanabilmektedirler. Ayrica, hastalik ve tedavi siirecinin etkisiyle, romantik iliskilerde

de giicliikler yasanabilmektedir (63,69,71).
2.12.7- Finansal Zorluklar

Fenilketoniiride goriilen finansal zorluklar, hastaligin tedavi siireci ve yasam boyu siiren

diyet gereksinimlerinin yarattig1 ekonomik yiiklerden kaynaklanmaktadir.

PKU'lu bireyler, fenilalanin igermeyen protein yerine kullanilan 6zel formiiller, diyet
takviyeleri ve gida iirlinlerine ihtiya¢ duymaktadirlar. Bu tiriinler, genellikle normal gida
maddelerine kiyasla ¢ok daha pahalidir. Ornegin, fenilalanin icermeyen 6zel unlar,
ekmekler, biskiiviler, siit yerine kullanilan iirlinler, protein takviyeleri gibi yiyecekler
stirekli temin edilmek zorundadir (66). Tiirkiye'de PKU tanili bireylere 6zgii, 6zel gida
tirtinleri ve tedavi ilaglar1 kismi olarak, kullanilan 6zellikli enteral beslenme soliisyonlari
ise tamamen sigorta kapsamindadir. Ulkemizde 6zel gida iiriinlerine ulasimda tiim bu
finansal desteklere ragmen yetersizlikler olabilmektedir. Bu da PKU'lu bireylerin
ailelerinin daha fazla maddi zorluk yasamasina neden olabilmektedir. Fenilketoniirili
bireylerin diyetindeki ¢esitliligi saglamak ve bireylerin beslenme ihtiyaglarini karsilamak
da ek maliyetlere yol acabilmektedir. Baz1 daha kiiclik yerlesim bolgelerinde, PKU’lu

bireyler i¢in gereken 6zel diyet tirlinlerinin temin edilmesi zor olabilmektedir.

Fenilketoniirinin yonetimi, ¢ocuk metabolizma uzmani, diyetisyenler ve c¢ocuk
metabolizma uzmanina erisilemedigi zamanlarda pediatristlerin i birligiyle
yapilmaktadir. Erigkinlikte hastalara genetik danismalik hizmetleri de 6nerilebilmektedir
(16,17,56). PKU tedavisinde kullanilan bazi tedavi yontemleri ve izlemeler i¢in hastane
veya klinik ziyaretleri gerekebilmektedir (16,17,63). Bu durum aileler i¢in finansal ek bir
yiik olabilmektedir.

PKU tedavisinin getirdigi siki diyet diizenlemeleri ve tibbi kontroller nedeniyle, aile
tiyeleri islerini degistirmek, ¢alisma saatlerini azaltmak hatta islerini birakmak zorunda
kalabilmektedirler. Bu durum hem gelir kaybina yol agabilir hem de uzun vadede ailelerin

finansal giivenligini tehdit edebilmektedir (76).

Bazi durumlarda, PKU’lu bireylerin ailelerine 6zel diyet egitimi verilmesi gerekmektedir

(72). Ancak, bu egitim programlarinin maliyeti aileler i¢in ek bir yiik olabilmektedir.
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Ailelere psikolojik destek, 6zellikle tedaviye uyum ve hastalikla basa ¢ikma konularinda
yardimct olmak amaciyla sunulabilir (63,71,73). Ancak bu tiir destekler de ailelere ek

finansal yiik getirebilmektedir.
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3- GEREC VE YONTEM

Bu prospektif calismamiza, Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk
Metabolizma Hastaliklar1 Polikliniginde takipli, poliklinige Ocak 2021 tarihinden
itibaren bagvuran, 2-12 yaglarinda, PKU tanili, 6zel diyet uygulayan, alt1 aylik ¢alisma
stirecinde Ongoriilen, istatiksel olarak anlamli veriler elde edebilmek minimum 30 hasta
ve hastalarin bakim verenlerinden bir 6rneklem grubu olusturulmustur. Bu baglamda,
klinigimizde fenilalanin yiiksekligi ile takip edilen 250 hastadan, ¢alismaya dahil olma
Kriterlerine uyan 30 hasta ve bakim verenleri, ¢alismaya dahil edilmistir. Bu 30 hastadan
26’s1 Klasik PKU grubunda iken, 4 tanesi Orta PKU grubunda yer almaktadir. Bu

hastadan 4 tanesi fenilalanin kisith diyete ek olarak sapropterin tedavisi de almaktadir.

2 yasindan kiiciik, 12 yasindan biiylik PKU tanili hastalar, 6zel diyet uygulamasi
yapmayan PKU tanil1 hastalar, ebeveyni ve kendisi Tiirk¢e bilmeyen hastalar, ¢alismaya

katilmay1 onaylamayan aileler ve hastalar dahil edilmemistir.

Bu calismada; 2-12 yas, PKU tanili, 6zel diyet yapan, calismaya katilmay1 onaylayan
hasta grubu ve ailelerine dl¢ek calismasi uygulanmistir. Arastirmaya katilmadan evvel
annelere ya da babalara arastirmanin amaci anlatilmis ve goniillii olduklarina iliskin
bilgilendirilmis onamlar1 alinmistir. Cocuklarina yonelik hazirlanmig anket formlar1 ve
Olcekleri doldurmasi istenmistir. Calisma icin belirlenen Olgekler gecilmeden 6nce

ebeveynlere yonelik sosyodemografik anket (Ebeveyn bilgi formu) yapilmustir.

Orneklem grubu, dlgeklerin uygulanabilirlik kriterlerini karsilayan hastalar ve bakim

verenlere gore olusturulmustur.

Calismada PKU’ya 0zgilin olabilecek sorularin da bulundugu, Tiirk¢e giivenirlilik
calismalar1 da olan (Erkek kiz cocuklariin saglikli yeme ile ilgili aile destegi dlgegi,
Cocuklarda yeme davranisi 6lcegi, Beslenme siireci ve anne tutumlar 6lgegi, Tiirk besin
giicti Olgegi, Cocuklar i¢in saglikli yeme 6z bakim 6lgegi, Aile fiziksel aktivite dlgegi,
Bakim verme yiikii 6l¢egi, Anne ve baba stres 6lgegi) dlgekler kullanilmistir. Orijinali
Ingilizce olan dlgekler, Tiirkce versiyonu ile calismada kullamlmustir. Olgekler ekte yer

almaktadir.

Sorular arastirmact (M.M.T.) tarafindan, bakim verene yoneltilmis ve cevaplar
kaydedilmistir. Bu 6l¢ek calismasindan elde edilen verilerle, PKU tanili 6zel diyet

uygulayan hasta ve ailelerinin, hastalik ve diyet siirecinin ortaya ¢ikardigi durumlarla
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basa c¢ikma becerilerinin goriilmesi, ortaya ¢ikan psikososyal durumlarin yonetilmesi,

ilgili hasta grubu ve ailelerin topluma yeniden kazandirilmas1 amaglanmistir.

Calismamiz Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Etik Kurulu tarafindan
07.11.2023 tarihinde onaylanmis olup proje numarasi:2023/268 ve Karar No: KU
GOKAEK- 2023/18.01"dir.

Calismamizdaki istatiksel degerlendirme Kocaeli Universitesi Biyoistatistik Anabilim
Dal1 tarafindan IBM SPSS 29.0 (IBM Corp., Armonk, NY, USA) ile yapilmistir. Normal
dagilima uygunluk Shapiro-Wilk testi ile incelendi. Normal dagilim varsayimi
saglanamadigi i¢in siirekli degiskenler medyan (25.-75. yiizdelik) olarak verilmistir.
Kategorik degiskenler frekans (yiizde) olarak verilmistir. Siirekli degiskenler i¢in gruplar
arasi karsilastirmalar Mann-Whitney U testi ve Kruskal-Wallis testi ile yapilmistir. Coklu
karsilagtirmalarda Dunn testi kullanilmistir. Siirekli degiskenler arasindaki iligkiler
Spearman korelasyon analizi ile incelenmistir. Hipotez testlerinde p<0,05 istatistiksel

onemlilik i¢in yeterli kabul edilmistir.

3.1.-Verileri Degerlendirme Araglari

3.1.1- Sosyodemografik Anket

Ebeveyn bilgi formu (sosyodemografik anket), 19 sorudan olusmaktadir. Sorular
calismaya dahil edilen hastanin ebeveynine yoOneltilmektedir. Bu sorular, ebeveynin
cinsiyeti, yast, medeni durumu, egitim diizeyi, ¢aligma durumu, sahip oldugu ¢ocuk
sayis1, PKU tanili cocugunun yasi, PKU tanili gocugunun cinsiyeti, PKU tanili ¢ocugun
teshis konma yas1 ve tedavi baslanma yasi; ailede PKU tanili baska bireyler olup
olmadig1, bagka genetik hastalik bulunan bireyler olup olmadigi; ailenin toplam hane
halki sayisi, net aylik geliri, yasadigi yerin biiyiikligii, yasadigi evin tiirii, tedavi
siirecinde destek alinan aglar, tedavi siirecinde ¢evresindeki insanlarin PKU hakkinda

bilgi diizeyi seklinde siralanmaktadir. Ebeveyn bilgi formu ekte yer almaktadir.

3.1.2- Cocuklar Icin Saghkh Yeme Oz Bakim Olcegi

Saglikli yeme 6z yeterliligi kisinin saglikl1 yiyecekleri segme ve tercih etmesine iliskin
algilanan yeterlilik diizeyidir. Bu baglamda, saglikli beslenmenin degerlendirilmesinde
ele alinmasi gereken elzem bir gdstergedir. Cocuklar i¢in saglikli yeme 6z bakim 6l¢egi,
2003 yilinda Story ve arkadaglari tarafindan gelistirilen orijinal ad1 ‘Self Efficacy for
Healthy Eating’ olan bir dlgektir. Olgek, ¢ocuklarin saglikli yeme icin 6z yeterliliginin
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degerlendirmesinde kullanilmak amaciyla gelistirilmistir. Olgek, 9 maddeden ve tek
boyuttan olusan, iiglii likert tipi bir dlgektir. Olgegin Tiirkge *ye uyarlanmus adi ‘Cocuklar
Icin Saglikli Yeme Oz-Yeterlik Olgegidir. Olgek, ‘Cocukluk Déneminde Sismanlik,
Ailelerin Algisi ve Yaklasimi (Proje No: TUA-2015-5521)" ¢alismasi kapsaminda 2015
yilinda uyarlanmistir. Olgegin Tiirkce ’ye cevrilmesi, Tiirkge ve Ingilizce’ yi iyi bilen
arastirmacilar tarafindan yapilmistir. Olgekte toplam dokuz soru bulunmaktadir. Saglikli
besinleri tercih etmesine yonelik tercihlerini sorarak, tercih etme diizeyi sorulmaktadir.
Her soru i¢in ‘hig zor degil’, ‘biraz zor’ ve ‘cok zor’ secenekleri yer almaktadir. Olgegin
degerlendirilmesi sirasinda isaretlenen her ‘Hi¢ zor degil’ secenegi i¢in O puan,
isaretlenen her ‘Biraz zor’ segenegi i¢in 1 puan ve isaretlenen her ‘Cok zor’ se¢enegi igin
2 puan olacak sekilde tiim maddeler alinan puanlar toplanmaktadir. Olgekte katilimcilar
0 ile 18 arasinda puan alabilirler. Ters kodlanan 8lcek maddesi bulunmamaktadir. Olgek

puaninin artmasi, saglikli yeme i¢in 6z yeterliligin daha da arttigini1 gostermektedir (77).

3.1.3- Saghkl Yeme ile Tlgili Aile Destegi Olcegi

Aileler, ev ortamini sekillendirerek bir¢ok yeme davranisinin kazandirilmasi igin
cocuklarin diizenli ve saglikli beslenmelerine katki saglarlar. Herkesin bir arada oldugu
aile yemekleri, cocuklarin diizenli ve saglikli bir beslenme davraniglarini gelistirmenin
yani sira yetigkin dénem saglikli yeme aligkanliklarinin temeli agisindan bir firsat
olusturmaktadir. Bu baglamda, 2003 yilinda Story ve arkadaslar1 tarafindan gelistirilen
orijinal adi1 ‘Parent Encouragement for Healthy Eating’ olan 0l¢egin, Tiirkce ‘ye
uyarlanmis adi ‘Saglikli Yeme ile Ilgili Aile Destegi Olgegi’ olarak belirlenmistir. Olgek,
‘Cocukluk Doneminde Sismanlik, Ailelerin Algisi ve Yaklasimi (Proje No: TUA-2015-
5521)’ galismasi kapsaminda 2015 yilinda uyarlanmistir. Olgek, 5 maddeden ve tek
boyuttan olusan iiclii likert tipi bir 6l¢ektir. Sorular ailelerin ¢gocuklarinin meyve ve sebze
yemesini destekleme diizeyini, gazli icecekleri daha az igmesi ve su igmesini destekleme
diizeyi ve yagsiz siit icilmesine yonelik onerilerini icermektedir. Her soru i¢in 3 diizeyde
yanit alinmaktadir. Bu yanitlardan ‘nerdeyse hi¢’: 1 puan, ‘bazen’: 2 puan ve ‘hemen her
zaman’: 3 puan olarak degerlendirilmektedir. Olcekten en diisiik 5 en yiiksek 15 puan
alabilir. Olgekte ters kodlanan madde yoktur. Olgekten yiiksek puan alma saglikli yeme

icin olumlu aile destegini gostermektedir (78).
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3.1.4- Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi

Beslenme ile ilgili davranmislarin gelisimi, ¢ocugun bakim veren kisi ile iliskileri
cergevesinde gelisir ve hemen her zaman karsilikl bir iliskiye ve etkilesime baglidir. Bu
baglamda, ‘Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi’ 2013 yilinda Habibe Dilsiz ve Thsan
Dag tarafindan yiiksek lisans tezi kapsaminda gelistirilmis olup Tiirk¢e gegerlilik ve
giivenilirlik onay1 alinmistir. Olgek maddeleri; yurt disindaki ilgili dlcekler incelenerek,
anneler ile konuya dair yapilan gorliigme verileri literatiir bilgileri ile birlestirilerek
olusturulmustur. Baslangicta 69 maddelik olan Ol¢cek deneme formu, gecerlik ve
giivenirlik calismalar1 sonucunda 5 alt boyut, 27 maddeden olusan ‘Beslenme Siireci
Anne Tutumlar1 Olgegine doniistiiriilmiistiir. Bu dlgek, cocuklarin yeme ve beslenmesi
ile ilgili olarak bakim verenlerin duygu, diisiince, davranis ve yaklagimlarinizi
anlayabilmek amaciyla hazirlanmistir. Her soru i¢in 5 diizeyde yanit alinmaktadir. Likert
sekilde hazirlanmus bir 6lgektir. Alt boyutlar, faktor 1 (Ogiin Sirasindaki Negatif Duygu
Durumu) 1,2,3,4,5 ve 6. sorulardan; faktor 2 (Yetersiz / Dengesiz Beslenmeye iliskin
Tutumlar) 7,8,9,10,11,12,13 ve 14. sorulardan; faktor 3 (Negatif Besleme Stratejileri)
15,16,17,18 ve 19. sorulardan; faktor 4 (Zorla Besleme) 20,21,22 ve 23. sorulardan;
faktor 5 (Digerlerinin Goriistine Tepki) 24,25,26 ve 27.sorulardan olusmaktadir. Bu
sorulara verilen yanitlardan ‘higbir zaman’: 0 puan, ‘nadiren’: 1 puan, ‘arada sirada’: 2
puan, ‘genellikle’: 3 puan ve ‘her zaman’:4 puan olarak degerlendirilmektedir. Olgekten
en diisiik 0 en yiiksek 108 puan alinabilir. Olgekte ters kodlanan madde yoktur. Olgekten

yiiksek puan alma beslenme siirecinde olumsuz anne tutumlarini gostermektedir (79).

3.1.5- Cocuklarda Yeme Davramisi Degerlendirme Olgegi

Yeme davranisi, birgok faktorden etkilenebilen, farkli kokenlere sahip karmasik bir
davranig seklidir. Her yas grubundaki, saglikli ya da hasta ¢ocuklarda yeme davranisi
problemleri goriilebilmektedir. Bu siliregte yasanan sorunlar, insan yavrusunun biiylime
ve gelismesini olumsuz yonde etkileyebilmektedir. Bu baglamda, yeme ve beslenme
davraniglari ile ilgili sorunlarin tespiti ve bu sorunlarin ¢éziime kavusturulmasi oldukca
elzemdir. Cocuklarda Yeme Davranisi Degerlendirme Olgeginin maddeleri hazirlanirken
genel anlamda ebeveynlerin ve aile yapisinin yeme davranisi problemlerine etkisini tespit
etmek amaglanmistir. Cocuklarda Yeme Davramisi Degerlendirme Olgegi, Lynda A.
Archer tarafindan 1990 yilinda Kanada’da gelistirilmis ve standardize edilmistir. Orijinal

olgek, 40 maddeden olugmaktadir. Olgegin yapisinda kardes ve ese yonelik maddeler de
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mevcuttur. Orijinal 6l¢egin Tiirk¢e ‘ye uyarlanmasi, 2020 yilinda Meltem Kiirtiincii ve
Nurten Arslan tarafindan ‘Cocuklar i¢in Yeme Davranislar1 Olgeginin Tiirkce Gegerlik
ve Giivenirligi’ ¢alismas1 kapsaminda yapilmustir. Olgek, orijinal formdan yenilenmis 19
maddeli, besli likert tipte, bes faktorlii (alt boyutlu), her bir madde i¢in evet hayir yanitl
“Bu sizin i¢in sorun oluyor mu?”’ sorusunu i¢eren ebeveyn degerlendirmesi gerektiren bir
olgektir. Olgekte ‘Bu ne siklikta oluyor?” sorularina verilen cevaplar; ‘Hicbir zaman’ ise
1 puan, ‘Bazen’ ise 2 puan, ‘Siklikla’ ise 3 puan, ‘Cogu zaman’ ise 4 puan, ‘Her zaman’
ise 5 puan anlamima gelmektedir. ‘Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?’ sorusuna
verilecek yanitlar ‘Evet’ ya da ‘Hayir’ seklindedir. Alt boyutlar, faktor 1 (Aile alt boyutu)
16, 17, 18 ve 19. sorulardan; faktor 2 (Beceri alt boyutu) 1, 4, 8, 10 ve 13. sorulardan;
faktor 3 (Olumsuzluk alt boyutu) 5 ve 7. sorulardan; faktor 4 (Duygu alt boyutu) 2, 6 ve
11.sorulardan; faktdér 5 (izin alt boyutu) 3, 12, 14 ve 15. Sorulardan olusmaktadir.
Olgekteki ters kodlanan madde 11. maddedir. Olgegin her bir alt boyutundan alinan
yiksek puan bireyin ilgili alt boyutun degerlendirdigi 6zellige sahip oldugunu
gostermektedir. Olcek puanlanirken alt boyutlarin ve toplam puanin ortalamasi

alinmaktadir (80).

3.1.6- Cocuklarda Besin Giicii Olcegi

Hedonik aglik, zevk ve ddiille iliskili beyin merkezlerini etkileyen aclik tiirlerinden
biridir. Viicudun enerji ihtiyaci, homeostatik aclik olarak tanimlanmaktadir. Cocuklarin
aclik-tokluk sinyallerini tanimasi, hedonik aclik ile homeostatik aglik arasindaki farki
anlamasi agisindan 6nemlidir. Bu sayede fazla besin tiiketimine kars1 yeme diirtiilerini
kontrol edebilme becerilerini kazandirmak saglikli bir yetiskinlik donemi i¢in son derece
onemlidir. Cocuklarda besin giicli 6l¢egi, lezzetli besinlerin fazla miktarda bulundugu
ortamlarda yasamanin, bireylerin hedonik aglik durumlan iizerindeki etkisini
degerlendirmek amaciyla gelistirilmistir. Lowe et al. (2006) tarafindan gelistirilen 15
maddelik Cocuklarin Besin Giicii Olcegi, Sahin-Bodur ve arkadaslar1 (2021) tarafindan
Tirkce ‘ye uyarlanmistir. Besli likert sisteme gore hazirlanan dlgek ‘1: Kesinlikle
katilmiyorum; 2: Katilmiyorum; 3: Kararsizim; 4: Katiliyorum; 5: Kesinlikle
katiliyorum’ seklinde cevaplandirilmistir. Olgek 3 alt boyuttan(faktdr) olusmaktadir.
Faktor 1: Yiyecek Mevcut: Yiyecek fiziksel olarak ¢evrede mevcut degildir, ancak
kolayca erisilebilir. Bu faktor 1, 2, 5, 10, 11 ve 13 numarali maddeleri kapsar. Faktor 2:

Yiyecek Var: Yiyecek ¢cevrede mevcuttur ancak heniiz tadilmamistir. Bu faktor 3, 4, 6 ve
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7 numarali maddeleri kapsar. Faktor 3: Yiyecek Tadildi: Yiyecek ¢evrede mevcuttur ve
tadilmis ancak tamamen tiiketilmemistir. Bu faktor 8, 9, 12, 14 ve 15 numarali maddeleri
kapsar. Olgekte ters kodlanan madde bulunmamaktadir. Olcekte toplam ve alt boyut
puanlari, madde puanlariin toplanarak toplamin madde sayisina boliinmesiyle elde
edilir. Alinan puanin artmasi, hedonik aclik seviyesinin arttigini, zengin bir besin

ortaminda kisiyi yiyeceklerin kontrol ettigini gostermektedir (81).

3.1.7-Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olcegi

Cocukluk cag1 obezitesi, giinlimiiziin getirdigi sedanter yasam tarzi, fastfood beslenme
seklinin beraberinde getirdigi 6nemli halk sagligi sorunlarindandir. Cocuklugun erken
doneminde edinilen beslenme aligkanliklar1 yetiskinlik donemi boyunca devam ettigi
bilinmektedir. Saglikli beslenme aligkanliklarinin kazanilmasi ile gelecekte obezitenin
yaninda, yagamin tim asamalarinda beslenmeye bagli gelisen kronik hastalik riskleri
azalacaktir. Bu baglamda, ¢ocuklukta saglikli beslenme aliskanliklarinin kazandirilmasi
biiyiik nem tasimaktadir ‘Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgegi’, aile ortamlarini
degerlendirip cocukluk ¢agi obezitesiyle iliskili ¢esitli davraniglardan olusan bilgileri
birlestiren ve obezite arastirmacilari ile gesitli klinik ve halk sagligi profesyonelleri
tarafindan kullanim potansiyeli olan bir tarama araci olarak tasarlanmis, davranigsal
temeli olan bir degerlendirmedir. The Family Nutrition and Physical Activity Screening
Tool), Iowa State Universitesi arastirmacilarindan Thmel ve ark. tarafindan 2009 yilinda
Beslenme ve Diyetetik Akademisi (Amerikan Diyetetik Dernegi, ADA) ile is birligi
icinde gelistirilmistir. Olgegin orijinal dili Ingilizcedir. Sule Ozdemir tarafindan 2020
yilinda Tiirkge gecerlik ve giivenirlik calismasi yapilmustir. Olgek Tiirkce formu, 20
maddeden olugmakta olup, dortlii likert tipinde degerlendirilmektedir. Her madde i¢in
sirastyla 1 (hi¢cbir zaman / hemen hemen higbir zaman), 2 (bazen), 3 (sik sik) ve 4 37 (¢cok
sik / her zaman) seklinde puanlama yapilmaktadir. Alt1 ayr1 madde ters kodlanmis olup,
bu maddeler 3, 4, 5, 7, 10 ve 13. maddelerdir. Bu maddelere verilen puanlar toplam puan
hesaplanirken tam ters seklinde karsilik gelen puan ile toplanmaktadir (4; hi¢gbir zaman /
hemen hemen hi¢bir zaman, 3; bazen, 2: sik sik ve 1; ¢ok sik / her zaman). Olgekten
alinan toplam puan 20-80 arasinda degismektedir. Toplam puan karsilastirilirken bir
yiiksek puanlar ¢cocugun obezitesi i¢in daha az riskli aile uygulamalarim1 ve ¢ocuk
davraniglarin1 ifade ederken, diisiik puanlar ise yiliksek riskli aile ortami ve

uygulamalariyla, ¢ocuk davraniglarini ifade etmektedir (82).
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3.1.8- Bakim Verme Yiikii Olcegi

Bir hastaya bakim veren kisi, bir dizi zorlukla karsilasabilir. Bu zorluklar hem fiziksel
hem de duygusal acidan olduk¢a zorlayici olabilir. Tiim bu zorluklar, bakim veren
kisilerin saglikli kalabilmesi ve kendilerini iyi hissedebilmeleri i¢in destek almalarini,
dinlenme siirelerine ve kendilerine 6zen gostermelerini gerektirir. Bakim Verme Yikii
Olgegi Zarit, Reever ve Bach-Peterson tarafindan 1980 yilinda gelistirilmistir. Bakim
gereksinimi olan bireye bakim verenlerin yasadigi stresi degerlendirmek amaciyla
kullanilan bir dlgektir. 2006 yilinda Fadime Hatice Inci tarafindan yapilan calismayla
Olcegin Tiirkce gegerlilik ve giivenilirlik onay1 alinmistir. Bakim verenlerin kendisi ya da
arastirmaci tarafindan sorularak doldurulabilen 6l¢ek, bakim vermenin bireyin yasami
lizerine olan etkisini belirleyen 22 ifadeden olusmaktadir. Olgek asla, nadiren, bazen, sik
sik, ya da hemen her zaman seklinde 0’dan 4’e kadar degisen likert tipi degerlendirmeye
sahiptir. Olgekte ters kodlanan madde bulunmamaktadir. Olgekten en az 0, en fazla 88
puan almabilmektedir. Olgekte yer alan maddeler genellikle sosyal ve duygusal alana
yonelik olup, 6l¢ek puaninin yiiksek olmasi, yasanilan sikintinin yiiksek oldugunu

gostermektedir (83).

3.1.9-Anne Baba Stres Olcegi

Ebeveyn olmak genellikle olumlu bir durum ve mutluluk kaynagi olsa da anne ve babanin
yasamin1 dramatik bir sekilde degistirir. Ebeveynlikten kaynaklanan stres duygusal ve
fiziksel kirilganliklar yaratabilecegi gibi, basta ¢ocuklar olmak iizere aile iiyeleri ile
iletisimi olumsuz etkilemektedir. Stres, ebeveynlerin duygusal, fiziksel ve zihinsel
durumlarini etkileyebilecegi gibi, bu durum ¢ocuklarin gelisimini ve genel 1yilik hallerini
de olumsuz yonde etkileyebilir. Bu etkiler, ¢ocugun yasina, kisisel 6zelliklerine ve
ailedeki diger dinamiklere gore degisebilir. Ebeveynlerin stresle basa ¢ikma becerileri,
cocuklarin bu olumsuz etkilerden ne kadar korunabileceklerini belirleyen dnemli bir
faktordiir. Anne-babalarin cocuklarinmi yetistirirken yasadiklar1 stres kaynaklarinin
belirlenmesi bunlarin kontrol edilmesi ve bunlarla basa ¢ikabilmesini kolaylastirir. Anne-
babalar ve ¢ocuklar iizerinde birgok etkisi olan anne-baba stresinin etkili ve dogru bir
sekilde Olgiilmesi aragtirmacilar ve anne-babalar i¢in 6nem tagimaktadir. Anne baba stres
Olcegi bu baglamda gelistirilmistir. Anne-baba stres 6lcegi (Parenting Stress Scale) ilk
olarak John E. Abidin tarafindan 1983 yilinda gelistirilmistir. Ancak, Abidin 2012 yilinda

bu dlgegi giincelleyip yeniden yapilandirarak, daha kapsamli, modern ve 25 maddeden
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olusan bir versiyonunu sunmustur. Bu giincelleme, dl¢egin giivenilirligini artirmak ve
daha genis bir popiilasyona uygulanabilirligini saglamak amaciyla yapilmistir.
Calismamizda bu dlgegin giincel Tiirkge ‘ye uyarlanmis versiyonu kullanilmistir. Olgegin
orijinal dili Ingilizcedir. Ozmen ve arkadaslari, John E. Abidin'in Parenting Stress Scale
2012 versiyonunu Tiirk¢eye uyarlamistir. Ozmen ve arkadaslari, orijinal dl¢egi Tiirkceye
uyarlarken, bazi maddeleri ¢ikararak 16 maddelik bir versiyon olusturmus ve bu
versiyonun gegerlilik ve giivenilirlik analizlerini yapmistir. Calismamizda kullanilan
olgek, 16 maddeden olusmaktadir. Olgekte likert tipi puanlama kullanilir. Ebeveyn, her
bir maddeye 4 dereceli bir likert 6l¢egi ile (1: Higbir zaman, 2: Bazen, 3: Sik sik, 4: Her
zaman) cevap verir. Olgekten alinabilecek 16 puan ile 64 arasinda degismektedir. Olgekte
ters kodlanan madde bulunmamaktadir. Olgek sonucunda alan yiiksek puanlar, daha

fazla stres diizeyini belirtir (84).
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4- BULGULAR

Ocak 2021 tarihinden itibaren Kocaeli Universitesi Arastirma ve Uygulama Hastanesi
Cocuk Metabolizma polikliniginden takipli 2-12 yas PKU tanil1 ve fenilalanin kisith diyet
alan hastalara ve ebeveynlerine uygulanan anketlerden elde edilen veriler
degerlendirilmistir. Arastirmaya 30 hasta ve bu hastalarin anne veya babalar1 dahil

edilmistir.

4.1- Demografik Ozellikler

Caligmaya alinan 30 hastadan 11’1 (%36,7) 0-6 yasinda, 11’1 (%36,7) 7-10 yasinda ve 8’i
(%26,7) 11-12 yasinda idi. Arasgtirmaya katilan hastalar arasinda PKU tanili iki farklt
aileden toplamda dort kardes bulunmaktaydi. Bu kardeslerden birisi ikiz esiydi.
Hastalarin 12’si kiz (%40), 18’1 (%60) erkek cinsiyette idi. Hastalarin 29’u (%96,7)
yenidogan doneminde topuk kani taramasi ile tan1 almis olup, yine bu donemde ivedilikle
fenilalanin kisith diyet tedavisi baglanmisti. Hastalardan yalnizca biri (%3,3) yurtdisi
kokenli oldugu ve yenidogan doneminde tarama testi firsatin1 kacirdigi i¢in néromotor
gelisim geriligi nedenli yapilan hastane bagvurusu sonrasi 2 yasinda PKU tanist alip
tedavisi nihayetinde baglamisti. Bahsi gegen hastanin agir néromotor gelisim geriligi ve
zihinsel engellilik durumu mevcuttu. Hastalarin 26’s1 (%86,9) Klasik PKU, 4’1 (%13.,4)
Orta PKU alt grubundaydi. Hastalarin 4’1 (%13,4) fenilalanin kisith diyete ek olarak
sapropterin tedavisi almakta olup 26’s1 (%86,9) yalnizca fenilalanin kisitl diyet tedavisi
almaktaydi. Aragtirmaya katilan hastalarin 9’unda (%30) ailelerinde PKU tanili baska
birey ya da bireyler de bulunmaktayken 21’inde (%70) ailelerinde de PKU tanili baska
birey ya da bireyler yoktu. Hastalarin 10’unda (%33,3) ailelerinde PKU disinda baska bir
genetik hastalik bulunmaktayken 20 ‘sinde (%66,7) ailelerde baska genetik hastalik
yoktu. Bagska genetik hastalik tanisi alan 10 (%33,3) hasta yakininin 2'sinde (%6,66)
Down sendromu teshisi bulunmaktaydi. Teshis konma ve tedavi baglanma yasi1, PKU alt
tipi, hastanin sapropterin tedavisi alip almamasi1 kriterleri aragtirmaya dahil edilen
Olceklerle degerlendirmeye alindiginda 6rneklem kisitliligindan dolayi istatistiksel olarak
anlaml veri elde edilememistir. Arastirmaya dahil edilen hastalarin yukarida bahsi gecen

demografik 6zelliklerine Tablo 4.1° de deginilmistir.
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Tablo 4. 1- Arastirma grubuna dahil edilen hastalarin demografik 6zellikleri.

HASTANIN DEMOGRAFIK OZELLIKLERI n (%)
2-6 yas 11 (36,7)
PKU Tanili Cocugun Yast 7-10 yas 11 (36,7)
11-12 yas 8 (26,7)
Kiz 12 (40)
PKU Tamili Cocugun Cinsiyeti
Erkek 18 (60)
0-6 ay 29 (96,7)
PKU Tanili Cocugun Teshis Konma
Yasi
1-2 yas 1(33)
0-6 ay 29 (96,7)
PKU Tanili Cocuga Tedavi Baslanma
Yasi
1-2 yas 1(3,3)
Klasik PKU 26 (86,9)
PKU Tipi
Orta PKU 4 (13,4)
Evet 4(134)
Sapropterin Tedavisi
Hayir 26 (86,6)
Evet 9 (30)
Ailede Baska PKU Tamh Birey
Hayir 21(70)
Evet 10 (33,3)
Ailede Baska Genetik Hastalik Tamh
Birey
Hayir 20 (66,7)

Aragtirmaya katilan annelerin ya da babalarin 19 ‘u (%63,3) kadin, 11’ 1 (%36,7) erkek
cinsiyetten idi. Annelerin ya da babalarin 10’u (%33,3) 18-34 yasinda, 15’1 (%50) 35-44
yasinda, 5 ‘i (%16,7) ise 45 yas ve lizere idi. Arastirmaya dahil edilen annelerin ya da
babalarin tiimii evli idi. Egitim diizeylerine bakilacak olursa katilanlardan 6’s1 (%20)
ilkokul ve alt1, 7’si (%23,3) ortaokul, 6’s1 (%20) lise, 11°1 (%36,7) 6n lisans, lisans veya
lisans {stli programlardan mezun idi.
tamamlayamamistt. Ancak okur yazarligi mevcuttu. Annelerin veya babalarin 12’si

(%40) ¢alistyorken, 18’1 (%60) calismiyor ya da emekliydi. Tek cocuga sahip olanlar tiim
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orneklemin %23,3’1 (n:7), 2 ¢ocuk sahibi olanlar %40 ‘1 (n:12), 3 ve iizeri sayida ¢ocuk
sahibi olanlar ise %36,7 (n:11) idi. Ailedeki hane halki sayisi1 3 kisi olanlar tim
orneklemin %26,7’s1 (8 kisi), 4 kisi olanlar %43,3°1i (n:13) iken 5 ve lizerinde hane halki
sayist olanlar ise tiim Orneklemin %30 ‘u (n: 9) idi. Ailenin aylik net gelir diizeyi
kiyaslandiginda aylik net geliri 0-50.000 TL olanlar tiim 6rneklemin %63,3’i (n:19),
50.001-100.000 TL olanlar %20’si (n: 6), 100.001-150.000 TL olanlar %16,7’si (n:5) idi.
Yasanilan yerin biiyiikliigii degerlendirildiginde yasanilan yerin biiyiikliigii kirsal ya da
kasaba olanlar tiim 6rneklemin %23,3 ‘i (n:7), ilce merkezi ya da sehir merkezi olanlar
ise %76,7’si (n:23) idi. Yasanilan evin tiirtine bakildiginda yasanilan yeri tiirii kira olanlar
tiim 6rneklemin %36,7 ‘sini (n:11), kendi evi veya genis aile evi olanlar ise %63,3 “Uni
(n:19) olusturmaktaydi. Annelerin ya da babalarin medeni hali kriteri aragtirmaya dahil
edilen Olgeklerle degerlendirmeye alindiginda orneklem yetersizliginden dolay1
istatistiksel olarak anlamli veri elde edilememistir. Arastirmaya dahil edilen ebeveynlerin

ve ailelerin yukarida bahsi gecen demografik 6zelliklerine Tablo 4.2° de deginilmistir.
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Tablo 4. 2- Arastirma grubuna dahil edilen ebeveynin ve ailenin demografik 6zellikleri.

ANKETE KATILAN EBEVEYNIN VE AILENIN DEMOGRAFIK

. . . 0

OZELLIiKLERI n(%)

30 (100)
Cinsiyet Kadin 19 (63,3)
Erkek 11 (36,7)
18-34 yas 10 (33,3)

Yas 35-44 yas 15 (50)

45 yas ve iizeri 5(16,7)
Medeni Hali Evli 30 (100)

Ilkokul ve alt1 6 (20)

Ortaokul 7(23,3)

Egitim Durumu

Lise 6 (20)
On lisans/ Lisans/ Lisans iistii 11 (36,7)

Calistyor 12 (40)

Calisma Durumu

Calismiyor /Emekli 18 (60)

1 cocuk 7(23,3)

Sahip Oldugu Cocuk Sayisi 2 ¢cocuk 12 (40)
3 ve iizeri Cocuk 11 (36,7)

3 kisi 8 (26,7)
Ailenin Hane Halki Sayisi 4 Kisi 13 (43,3)

5 ve iizeri kisi 9 (30)
0-50.000 TL 19 (63,3)

Ailenin Net Aylik Geliri 50.001-100.000 TL 6 (20)
100.001-150.000 TL 5 (16,7)

Kirsal /Kasaba 7 (23,3)

Yasanan Yerin Biiyiikligii
ilge / Sehir merkezi 23 (76,7)
Kira 11 (36,7)
Yasanilan Evin Tiirii

Kendi evi/Genis aile evi 19 (63,3)
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Arastirmaya dahil edilen gruplar arasinda ailelerin ¢evrelerinin PKU bilgi diizeyi annelere
ve babalara soruldugunda bu soruyu tiim 6rneklemin %46,7’si (n:14) ¢evresinin PKU
tedavi stirecti ile ilgili hi¢ bilgi sahibi olmadigi, %53,3 “ii (n:16) ise ¢evresinin PKU tedavi
stireci ile ilgili orta ya da yiiksek seviyede bilgi sahibi oldugu seklinde yanitladi. Ailelere
yasadiklar1 bolgede PKU destek programi olup olmadigi soruldugunda bu soruya tiim
orneklemin %46,7’si (n:14) ‘Evet, var.” yanitini, %30 ‘u (n: 9) ‘Hayir, yok.” yanitini,
%23.,3” i (n:7) ise bu programlardan hakkinda herhangi bir bilgisi olmadigini belirterek
‘Bilmiyorum.” yanitin1 verdi. Yasadiklar1 bolgede PKU destek programlarini bilen 14
aileden (%46,7) 7’si (%23,3) bu bolgelerdeki PKU destek programlari katilmaktaydi ve
yasadiklar1 bolgedeki PKU derneklerine tiye idiler. Arastirmaya dahil edilen anneler ve
babalara PKU tedavi siirecinde baska aile iiyelerinden sosyal destek alip almadiklari
sorusu yoneltildiginde tiim 6rneklemin tamaminin baska aile tiyelerinden destek almadigi
goriildil. Arastirmaya dahil edilen PKU tanili hastalarin tiim bakim ve tedavi siire¢lerinin
sorumlulugunu annelerin veya babalarin istlendigi goriildii. Arastirmaya dahil edilen
anneler ve babalara PKU tedavi siirecinde arkadaslarindan sosyal destek alip almadiklari
sorusu yoneltildiginde tiim Orneklemin %16,7’sinin (n:5) arkadas g¢evresinden destek
alabildigi, %483,3’linlin (n:25) arkadas c¢evresinde de kabul goéremedigi ve destek
alamadig1 goriildii. Arastirmaya dahil edilen anneler ve babalara PKU tedavi siirecinde
saglik profesyonellerinden sosyal destek alip almadiklar1 sorusu yoneltildiginde tiim
orneklemin tamami saglik profesyonellerinden PKU tedavi siirecinde sosyal ve medikal
hizmet catis1 altinda tam destek gordiiklerini belirttiler. Arastirma grubuna katilan 7 aile
(%23,3) baska aile tliyeleri, arkadas ¢evresi veya saglik profesyonellerine ek olarak farkli
birey ya da kurum ve kuruluslardan destek almaktaydi. Arastirmaya dahil edilen
ebeveynlerin ve ailelerin yukarida bahsi gecen PKU tedavi siirecini yonetmede sahip

olduklar1 sosyal destek aglarina Tablo 4.3’ de deginilmigtir.
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Tablo 4. 3- Arastirmaya dahil edilen ebeveynlerin ve ailelerin PKU tedavi siirecini
yonetmede sahip olduklar1 sosyal destek aglari.

PKU TEDAVi SURECINi YONETMEDEKI SOSYAL DESTEK AGLARI n(%)
Hig bilgi sahibi degil 14 (46,7)
Ailenin Cevresinin PKU Bilgi Diizeyi
Orta ya da ¢ok seviyede bilgi sahibi 16 (53,3)
Var 14 (46,7)
Ailenin Yasadig1 Bolgede PKU Destek
Programlarn Yok 9(30)
Bilmiyorum 7(23,3)
Aile Uyelerinden Sosyal Destek Alim1 Hayir 30 (100)
Evet 5 (16,7)
Arkadaslardan Sosyal Destek Alinm
Hayir 25(83,3)
Saglik Profesyonellerinden Sosyal Destek Alinm Evet 30 (100)
Evet 7(23,3)
Diger Kurum/ Kisilerden Sosyal Destek Alim1
Hayir 23(76,7)

4.2- Olgeklerin Degerlendirilmesi

Arastirma icin Kocaeli Universitesi Arastirma ve Uygulama Hastanesi Cocuk
Metabolizma kliniginde Ocak 2021 tarihinden itibaren takip edilen, 2-12 yaslarinda, PKU
tanili, 6zel diyet uygulayan, alti aylik ¢alisma siirecinde Ongoriilen, istatiksel olarak
anlamli veriler elde edebilmek i¢in minimum 30 hasta ve hastalarin bakim verenlerinden
bir 6rneklem grubu olusturulmustur. Arastirmada PKU’ya 6zgiin olabilecek sorularin da
bulundugu, Tiirk¢e giivenirlilik calismalar1 da olan dlgekler kullanilmustir. Olceklerden
bazilarindaki sorular hasta grubuna bazilarindakiler ise ebeveynlere yoneltilmistir. Hasta
grubuna yoneltilen sorulara hasta grubu yanit veremeyecek diizeyde ise sorulari
ebeveynler yanitlamistir. Hasta grubuna yoneltilen dlgekler; Saglikli Yeme ile Ilgili Aile
Destegi Olgegi ve Tiirk Besin Giicii Olgegi. Ebeveyn grubuna yéneltilen dlgekler ise su
sekilde siralanmaktadir; Cocuklar i¢in Yeme Davranislar: Olgegi, Beslenme Siireci Anne
Tutumlar1 Olgegi, Cocuklar igin Saglikli Yeme Oz-yeterlik Olgegi, Aile Beslenme ve
Fiziksel Aktivite Olcegi, Bakim Verme Yiikii Olcegi, Anne ve Baba Stres Olgegi.
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‘Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginin ‘Negatif Duygu Durumu’, ‘Yetersiz ya da
Dengesiz Beslenmeye iliskin Tutumlar’, ‘Negatif Beslenme Stratejileri’, *Zorla Besleme’
ve ‘Digerlerinin Goriisiine Tepki’ seklinde 5 adet alt boyutu; ‘Cocuklar i¢cin Yeme
Davranislar1 Olgeginin ‘Aile’, ‘Beceri’, *Olumsuzluk’, ‘Duygu’ ve ‘izin’ seklinde 5 adet
alt boyutu; ‘Tiirk Besin Giicii Olgeginin ise ‘ Yiyecek var’, ‘Yiyecek mevcut’ ve ‘Yiyecek

tadildi’ seklinde 3 adet alt boyutu bulunmaktadir.

Orneklem grubunun ‘Cocuklar I¢in Saglikli Yeme Oz-Yeterlik Olgeginden aldig1 toplam
puanin ortanca degeri 4 (2-7) idi. Ortanca degerin 4 olmas1 6rneklem grubunun biiyiik bir
kisminin 6lgek tlizerinden diisiik puanlar aldigina isaret etmektedir. Puanlarin %25'inin 2
ve altindaki degerlere sahip olmasi1 6rneklemin dortte birinin 6lgekten ¢ok diisiik puanlar
aldigini, %75'inin 7 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise o6rneklemin dortte liciiniin
Olgekten diisiik puan aldigin1 gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark,
orneklemin diisiik diizeyde yogunlastigim gostermektedir. Olgek puanmin artmast,

saglikli yeme i¢in 6z yeterliligin daha da arttigin1 gostermektedir (77).

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginden ve alt boyutlarda alinan toplam puanlarin
toplanmasiyla elde edilen toplam puanin ortanca degeri 48 (40,75-60,5) idi. Ortanca
degerin 48 olmas1 orneklem grubunun biiyiik bir kisminin 6l¢ek {izerinden ortalama
puanlar aldigina isaret etmektedir. Puanlarin %25'inin 40,75 ve altindaki degerlere sahip
olmas1 6rneklemin ¢eyreginin anne tutumlar1 agisindan diistik puanlar aldigini, %75'inin
60,5 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise drneklemin dortte li¢linlin anne tutumlari
konusunda orta diizeyin iistiinde puanlar aldigini gostermektedir. 25. ve 75. persentiller
arasindaki fark, orneklemdeki bireylerin tutumlarinin orta diizeyde yogunlastigini
gostermektedir. Olgekten yiiksek puan alma beslenme siirecinde olumsuz anne

tutumlarini gostermektedir (79).

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutundan alinan
toplam puanin ortanca degeri ise 8,5 (5-12,5) idi. Ortanca degerin 8,5 olmas1 6rneklem
grubunun biiyiik bir kisminin 6l¢ek lizerinden ortalama puanlar aldigina isaret etmektedir.
Puanlarin %25'inin 5 ve altindaki degerlere sahip olmasi 6rneklemin ¢eyreginin dlgekten
diisiik puanlar aldigini, %75'inin 12,5 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise drneklemin
dortte liciiniin 6lcekten orta diizeyin iistiinde puanlar aldigin1 gostermektedir. 25. ve 75.

persentiller arasindaki fark, Orneklemdeki bireylerin tutumlarinin orta diizeyde
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yogunlastigin1 gdstermektedir. Bu alt boyuttan eger anne, c¢ocugunun beslenmesi

sirasinda olumsuz duygusal tepkiler gdsterirse daha ytliksek puanlar alinmaktadir (79).

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Yetersiz ya da Dengesiz Beslenmeye Iliskin
Tutumlar alt boyutundan alinan toplam puanin ortanca degeri 28 (21,75- 32) idi. Ortanca
degerin 28 olmas1 6rneklem grubunun biiyilik bir kisminin 6l¢ek iizerinden ortalamanin
tizerinde puanlar aldigina isaret etmektedir. Puanlarin %25'inin 21,75 ve altindaki
degerlere sahip olmas1 6rneklemin ¢eyreginin dlgekten orta diizeyin iistiinde, %75'inin 32
ve altindaki degerlere sahip olmasi ise drneklemin dortte iigliniin 6lgekten orta diizeyin
¢ok daha iistiinde puanlar aldigin1 gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark,
orneklemdeki bireylerin tutumlarinin orta diizeyde yogunlastigini gostermektedir. Bu alt
boyuttan eger anne, ¢ocugunun bilingsiz veya dengesiz beslenme aliskanliklar

konusunda olumsuz tutumlar sergilerse yiiksek puanlar alinmaktadir (79).

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Beslenme Stratejileri alt boyutundan
alman toplam puanin ortanca degeri 6 (4-9) idi. Ortanca degerin 6 olmasi 6rneklem
grubunun biiyiik bir kisminin l¢ek tizerinden ortalama puanlar aldigina isaret etmektedir.
Puanlarin %25'inin 4 ve altindaki degerlere sahip olmas1 6rneklemin ¢eyreginin 6lgekten
diisiik, %75'inin 9 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise 6rneklemin dortte {igiiniin
Olgekten orta diizey puanlar aldigin1 gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki
fark verilerin genis bir yayilma gosterdigini ve bireyler arasinda belirgin bir farklilik
bulundugunu ifade etmektedir. Bu alt boyuttan eger anne, ¢ocuklarina yonelik olumsuz

beslenme stratejileri kullanirsa yiiksek puanlar alinmaktadir (79).

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Zorla Besleme alt boyutundan alinan toplam
puanin ortanca degeri 0,5 (0-2) idi. Ortanca degerin 0,5 olmas1 6rneklem grubunun biiyiik
bir kisminin Slgek iizerinden ¢ok diisiik puanlar aldigina isaret etmektedir. Puanlarin
%25'inin 0 ve altindaki degerlere sahip olmasi 6rneklemin ¢eyreginin dlgekten ¢ok diisiik,
%75'"inin 2 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise 6rneklemin dortte li¢iiniin 6l¢ekten ¢cok
diisiik puanlar aldigin1 gostermektedir. Bu alt boyuttan eger anne, ¢ocugunu yemek

yemeye zorlarsa daha yiiksek puanlar alinmaktadir (79).

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Digerlerinin Goriisiine Tepki alt boyutundan
alinan toplam puanin ortanca degeri 7 (2,75- 8,25) idi. Ortanca degerin 7 olmas1 6rneklem

grubunun biiyiik bir kisminin 6lgek tizerinden ortalama puanlar aldigina isaret etmektedir.
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Puanlarin %25'inin 2,75 ve altindaki degerlere sahip olmasi drneklemin ¢eyreginin
Olgcekten diisiik, %75'inin 2 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise drneklemin dortte
licliniin Olgekten ortalama puanlar aldigimi gostermektedir. 25. ve 75. persentiller
arasindaki fark verilerin genis bir yayilma gosterdigini ve bireyler arasinda belirgin bir
farklilik bulundugunu ifade etmektedir. Bu alt boyuttan eger anne, ¢evresindeki kisilerin

beslenme ile ilgili goriislerine asir1 tepki gosterirse yiiksek puanlar alinmaktadir (79).

Bakim Verme Yiikii Olgeginden alian toplam puanin ortanca degeri 34,5 (29- 40,5) idi.
Ortanca degerin 34,5 olmasi O6rneklem grubunun biiyiik bir kismimin 6lgek lizerinden
ortalama puanlar aldigina isaret etmektedir. Puanlarin %25'inin 29 ve altindaki degerlere
sahip olmasi1 6rneklemin ¢eyreginin 6lgekten diisiik, %75'inin 40,5 ve altindaki degerlere
sahip olmast ise Orneklemin dortte iiclinlin Olgekten ortalama puanlar aldigini
gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark verilerin genis bir yayilma
gosterdigini ve bireyler arasinda belirgin bir farklilik bulundugunu ifade etmektedir.
Olgekte yer alan maddeler genellikle sosyal ve duygusal alana yonelik olup, &lgek

puaninin yiiksek olmasi, yasanilan sikintinin yiiksek oldugunu gostermektedir (Zarit ve

Zarit 1990) (83).

Anne ve Baba Stres Olgeginden alinan toplam puanin ortanca degeri 30,5 (24-36) idi.
Ortanca degerin 30,5 olmasi 6rneklem grubunun biiyiik bir kisminin 6lgek {izerinden
ortalama puanlar aldigina isaret etmektedir. Puanlarin %25'inin 24 ve altindaki degerlere
sahip olmasi1 drneklemin ¢eyreginin dlgekten diisiik, %75'inin 36 ve altindaki degerlere
sahip olmast ise Orneklemin dortte TUgiiniin Olcekten ortalama puanlar aldigini
gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark verilerin genis bir yayilma
gosterdigini ve bireyler arasinda belirgin bir farklilik bulundugunu ifade etmektedir.

Olgek sonucunda alman yiiksek puanlar, daha fazla stres diizeyini belirtmektedir (84).

Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgeginden alinan toplam puanin ortanca degeri 61
(55,5-63,5) idi. Ortanca degerin 61 olmasi 6rneklem grubunun biiyiik bir kisminin 6lgek
tizerinden yiiksek puanlar aldigina isaret etmektedir. Puanlarin %25'inin 55,5 ve altindaki
degerlere sahip olmast orneklemin g¢eyreginin Ol¢ekten ortalama, %75'inin 63,5 ve
altindaki degerlere sahip olmasi ise 6rneklemin dortte ti¢linlin 6l¢ekten ortalama lizerinde
puanlar aldigimi gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark, verilerin dar bir

yayllma gosterdigini, yani c¢ogu bireyin puanlarinin benzer aralikta oldugunu
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gostermektedir. Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgeginde toplam puan
karsilagtirilirken bir yiliksek puanlar cocugun obezitesi i¢cin daha az riskli aile
uygulamalarini ve ¢ocuk davranislarini ifade ederken, diisiik puanlar ise yiiksek riskli aile

ortami ve uygulamalariyla, ¢ocuk davranislarini ifade etmektedir (82).

Cocuklar Igin Yeme Davranislar1 Olgeginden alian toplam puanin ortalamasinin ortanca
degeri 2,63 (2,35- 3) idi. Ortanca degerin 2,63 olmasi 6rneklem grubunun biiyiik bir
kisminin 6lgek lizerinden ortalama puanlar aldigina isaret etmektedir. Puanlarin %25'inin
2,35 ve altindaki degerlere sahip olmasi orneklemin g¢eyreginin Olgekten ortalama,
%75'inin 3 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise 6rneklemin dortte {igiiniin 6lgekten
ortalama tizerinde puanlar aldigin1 géstermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark,
bireyler arasinda ¢ok biiyiik farklar olmadig1 anlamima gelmektedir. Olgegin her bir alt
boyutundan alinan yiiksek puan bireyin ilgili alt boyutun degerlendirdigi 6zellige sahip
oldugunu gostermektedir. Olgek puanlanirken alt boyutlarin ve toplam puanin ortalamasi

alimmaktadir (80).

Cocuklar I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi Aile alt boyutundan alnan ortalama puanin
ortanca degeri 2,37 (1,43- 3,5) idi. Ortanca degerin 2,37 olmas1 6rneklem grubunun
biiyiik bir kisminin 6l¢ek tizerinden ortalama puanlar aldigina isaret etmektedir. %25'inin
1,43 ve altindaki degerlere sahip olmas1 6rneklemin ¢eyreginin 6lgekten diisiik, %75'inin
3,5 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise drneklemin dortte ligliniin 6lgcekten ortalama
tizerinde puanlar aldigin1 gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark verilerin
genis bir yayilma gdsterdigini ve alinan puanlar arasinda belirgin bir fark oldugunu ifade
etmektedir. Bu alt boyutta gocugun yeme davranislarinin, aile iiyelerini ne denli etkiledigi
degerlendirilmektedir. Alt boyuttan alinan ortalama puan arttik¢a ailenin diger tiyeleri

cocugun yeme davraniglar1 karsisinda olumsuz duygular beslemektedir.

Cocuklar igin Yeme Davramslar1 Olgegi Beceri alt boyutundan alinan ortalama puanin
ortanca degeri 3,6 (3,4 —4,05) idi. Ortanca degerin 3,6 olmas1 6rneklem grubunun biiyiik
bir kisminin 6l¢ek lizerinden yiiksek puanlar aldigina isaret etmektedir. %25'inin 3,4 ve
altindaki degerlere sahip olmas1 6rneklemin ¢eyreginin dlgekten ortalama, %75'inin 4,05
ve altindaki degerlere sahip olmasi ise 6rneklemin dortte {igiiniin 6l¢ekten yiiksek puanlar
aldigim1 gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark verilerin dar bir yayilma

gosterdigini ifade etmektedir. Bu alt boyutta cocugun yemekle ilgili becerileri
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degerlendirilmektedir. Bu alt boyuttan alinan ortalama puanin artmasi ¢gocugun yemek

konusunda ne kadar bagimsiz ve yetenekli oldugunu gostermektedir.

Cocuklar i¢cin Yeme Davranislart Olgegi Olumsuzluk alt boyutundan alinan ortalama
puanin ortanca degeri 1 (1-1) idi. Ortanca degerin 1 olmas1 6rneklem grubunun biiyiik bir
kisminin Olgek lizerinden diisiik puanlar aldiina isaret etmektedir. %25'inin 1 ve
altindaki degerlere sahip olmasi 0rneklemin ¢eyreginin Slgekten ¢ok diisiik, %75'inin
4,05 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise 6rneklemin dortte li¢iiniin 6l¢ekten ¢ok diistik
puanlar aldigim1 gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark verilerin dar bir
yayilma gosterdigini ifade etmektedir. Bu alt boyut Cocugun yemek sirasinda kusma,
oglirme, bogazda takilma hissi yasama gibi olumsuz fiziksel ve duygusal tepkilerini
degerlendirmektedir. Bu alt boyuttan alinan ortalama puan arttikca yemek sirasinda

cocukta belirtilen fiziksel tepkilerin daha sik yasandigini diistindiirmektedir.

Cocuklar i¢in Yeme Davramslar: Olgegi Duygu alt boyutundan alinan ortalama puanin
ortanca degeri 3,6 (3-3,6) idi. Ortanca degerin 3,6 olmasi drneklem grubunun biiytik bir
kisminin 6lgek lizerinden orta diizey lizerinde puanlar aldigina isaret etmektedir. %25'inin
3 ve altindaki degerlere sahip olmasi Orneklemin ceyreginin Olgcekten daha diisiik,
%75'inin 3,6 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise drneklemin dortte iigiiniin 6l¢ekten
orta diizeyin tizerinde puanlar aldigim1 gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki
fark verilerin dar bir yayilma gosterdigini ifade etmektedir. Bu alt boyut ¢ocugun yemek
yeme davranislarinin ¢ocuk ve ebeveyn lizerinde etkili olan duygusal ydnlerini ele
almaktadir. Alt boyuttan alinan ortalama puan arttik¢a beslenme siireci ile ilgi ¢ocukta ya

da ebeveyninde olumlu duygusal yonlerin agir basmakta oldugu goriilmektedir.

Cocuklar i¢in Yeme Davranislar1 Olgegi Izin alt boyutundan alman ortalama puanin
ortanca degeri 2,25 (2- 3,31) idi. Ortanca degerin 2,25 olmasi drneklem grubunun biiyiik
bir kisminin 6l¢ek {izerinden ortalama puanlar aldigina isaret etmektedir. %25'inin 2 ve
altindaki degerlere sahip olmasi 6rneklemin g¢eyreginin 6lgekten daha diisiik, %75'inin
3,31 ve altindaki degerlere sahip olmasi ise drneklemin dortte iigliniin 6l¢ekten orta
diizeyin tizerinde puanlar aldigin1 gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark
verilerin genis bir yayilma gosterdigini ifade etmektedir. Bu alt boyut ¢ocugun evde ve
disarida yememesi gereken yiyecekleri tiikketme egiliminde olup olmadigini ve bu konuda

ebeveynin tutumunu 6l¢gmektedir cocugun yeme davranislari tizerinde aile tiyelerinin izin
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verici veya kisitlayict etkilerini gostermektedir. Alt boyuttan alinan ortalama puan
arttikea cocugun evde veya disarida yememesi gereken yiyecekleri tiiketme egiliminde
oldugu ve ¢ocugun yemek secimleri iizerinde aile iiyelerinin kontrol seviyesinin diisiik

oldugu goriilmektedir.

Tiirk Besin Giicii Olgeginden alinan ortalama puanin ortanca degeri 3,73 (3,36-4,03) idi.
Ortanca degerin 3,73 olmast 6rneklem grubunun biiyiik bir kisminin 6l¢ek iizerinden
yiiksek puanlar aldigina isaret etmektedir. %25'inin 3,36 ve altindaki degerlere sahip
olmasi 6rneklemin geyreginin dlgekten yiiksek, %75'inin 4,03 ve altindaki degerlere sahip
olmasi ise 6rneklemin dortte tigliniin Slgekten yliksek puanlar aldigini gostermektedir. 25.
ve 75. persentiller arasindaki fark verilerin dar bir yayilma gosterdigini ifade etmektedir.
Olgegin alt boyutlar1 da benzer sekilde degerlendirilebilir. Olgekten alman toplam puanin
artmasi, hedonik aclik seviyesinin arttigini, zengin bir besin ortaminda kisiyi yiyeceklerin
kontrol ettigini gostermektedir (81). Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Mevcut alt
boyutundan alinan toplam puanin ortanca degeri 2,83 (2,45-3,41) idi. Bu alt boyuttan
alinan toplam puanin artmasi, yiyecek fiziksel olarak ¢cevrede mevcut degil ancak kolayca
erisilebilirken hedonik aglik seviyesinin arttigin1 gdstermektedir. Tiirk Besin Giicii Olgegi
Yiyecek Var alt boyutundan alinan toplam puanin ortanca degeri 4,12 (3,68-4,5) idi. Bu
alt boyuttan alinan toplam puanin artmasi, yiyecek cevrede mevcut ancak heniiz
tadilmamigsken hedonik aclik seviyesinin arttigini gostermektedir. Tiirk Besin Giicii
Olgegi Yiyecek Tadildi alt boyutundan alinan toplam puanin ortanca degeri 4,5 (3,75-
4,8) idi. Bu alt boyuttan alinan toplam puanin artmasi, yiyecek cevrede mevcut ve
tadilmis ancak tamamen tiiketilmemisken hedonik aclik seviyesinin arttigini

gostermektedir.

Saglikli Yeme ile Ilgili Aile Destegi Olgeginden alinan toplam puanin ortanca degeri 13
(11,75-13) idi. Ortanca degerin 13 olmasi drneklem grubunun biiyiik bir kisminin 6lgek
tizerinden yiiksek puanlar aldigina isaret etmektedir. %25'inin 11,75 ve altindaki
degerlere sahip olmasi 6rneklemin ¢eyreginin dlgekten yiiksek, %75'inin 13 ve altindaki
degerlere sahip olmasi ise orneklemin dortte {igiiniin Olgekten yiiksek puanlar aldigini
gostermektedir. 25. ve 75. persentiller arasindaki fark verilerin dar bir yayilma
gosterdigini ifade etmektedir. Olgegin alt boyutlar1 da benzer sekilde degerlendirilebilir.

Bu oOlgekten alinan toplam puanin artmasi saglikli yeme icin olumlu aile destegini
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gostermektedir (78). Yukarida bahsi gecen dlgekler ve alt boyutlarindan alinan toplam ya

da ortalama puanlarin ortanca degerlerine Tablo 4.4” de deginilmistir.
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Tablo 4. 4- Arastirma kullanilan dl¢eklerin ortanca degerleri.

OLCEKLER

MEDYAN (25-75. PERSENTIL)

Saglikli Yeme Oz-Yeterlik Olgegi Toplam

4(27)

Olgegi

Beslenme Siireci Anne Tutumlari

Toplam

48 (40,75-60,5)

Negatif Duygu Durumu

8,5 (5-12,5)

Yetersiz/Dengesiz Beslenmeye iliskin

28 (21,75- 32)

Tutumlar
Negatif Besleme Stratejileri 6 (4-9)
Zorla Besleme 0,5 (0-2)
Digerlerinin Goriisiine Tepki 7 (2,75- 8,25)

Tiirk Besin Giicii Olcegi

Bakim Verme Yiikii Olcegi Toplam 34,5 (29- 40,5)
Anne ve Baba Stres Olcegi Toplam 30,5 (24-36)
Aile Beslenme ve FJ'ZlkseI Aktivite Toplam 61 (55,5 63.5)
Olgegi
Ortalama 2,63 (2,35- 3)
Aile 2,37 (1,43-35)
Cocuklar igin"Yeme Davramslar: Beceri 3,6 (3,4 —4,05)
Olgegi
Olumsuzluk 1(1-1)
Duygu 3,6 (3-3,6)
izin 2,25 (2-3,31)
Ortalama 3,73(3,36-4,03)

Yiyecek Mevcut alt boyutu

2,83(2,45-3,41)

Yiyecek Var alt boyutu

4,12(3,68-4,5)

Yiyecek Tadild: alt boyutu

4,5(3,75-4,8)

Olgegi

Saghikh Yeme ile ilgili Aile Destegi

Toplam

13 (11,75 -13)
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4.3- Gruplarm Karsilagtirilmasi

Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklar1 toplam ya da ortalama puanlar ile 6lgek
calismasina katilan ebeveynin cinsiyeti, yasi, egitim diizeyi, ¢alisma durumu, sahip
oldugu ¢ocuk sayisi; PKU tanili gocugun yasi, cinsiyeti; ailede bagka PKU tanil1 ve bagka
genetik hastalia sahip birey olup olmamasi durumu, ailenin hane halki sayisi, aylik net
gelir diizeyi, yasadig1 bolgenin bliyiikliigli, yasadig1 evin tiirii; ailenin ¢evresinin PKU
tedavi stireci ile ilgili bilgi diizeyi, yasadig1 bolgede destek programlari olup olmamasi
durumu, PKU siirecini yonetmede aile tiyeleri, arkadas c¢evresi, saglik profesyonelleri,
diger birey ya da kuruluslardan sosyal destek alinip alinmamasi durumu
karsilastirilmistir. Siirekli degiskenler i¢in gruplar arasi karsilastirmalar Mann-Whitney
U testi ve Kruskal-Wallis testi ile yapilmistir. Coklu karsilastirmalarda Dunn testi

kullanilmastir.

Hastalarin ve ebeveynlerin dlgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasina katilan ebeveynin cinsiyetine gore karsilastirildi. Olgek ¢alismasina katilan
ebeveynin cinsiyeti ve dlgek puanlar1 bakimindan fark olup olmadigina, kategori sayist 2
oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in Mann-Whitney U testi kullanildi.
Ebeveynin kadin veya erkek olmasi arasinda Glgek puanlari agisindan anlamli fark
goriilmedi. Tablo 4.5 ‘te dlgek ¢aligsmasina katilan ebeveynin cinsiyetinin 6lgek puanlari

ile iligkisine deginilmistir.
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Tablo 4. 5- Olgek calismasina katilan ebeveynin cinsiyetinin dlgek puanlari ile iligkisi.

Cinsiyet n (%)

. Kadin Erkek
Olgekler Medyan (IQR) p*
19 (63,3) 11 (36,7)
Cocuklar i¢in Saghkh Yeme } }
O-Yeterlik Olcegi Toplam 5 (4-7) 3(1-5) 0,085
Toplam 50 (43-60) 46 (35-70) 0,497
Negatif DLkJ)ygu Durumu alt 9 (6-14) 7(3-12) 0,328
oyutu
Yetersiz/Dengesiz Beslenmeye
Beslenme Siireci Anne iliskin Tutumlar alt boyutu 28 (24-32) 25 (19-32) 0,672
Tutumlar Ol¢egi
Negatif Besleme Stratejileri alt
boyutu 5 (2-8) 6 (5-12) 0,112
Zorla Besleme alt boyutu 2(0-2) 0(0-2) 0,445
Digerlerinin Goriisiine Tepki N }
alt boyutu 7(3-9) 6 (2-8) 0,582
Bakim Verme Yiikii Olcegi Toplam 33 (30- 40) 36 (26-47) 0,8
Anne ve Baba Stres Olcegi Toplam 30 (24- 36) 34 (24- 37) 0,672
Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olgegi Toplam 61 (54- 63) 61 (57-65) 1
Ortalama 2,63 (2,21- 3,05) 2,63 (2,36- 3,05) 0,8
Aile alt boyutu 2,75(1,5- 3,25) 2,25(1,25- 4) 0,8
Cocuklar ¢in Yeme Beceri alt boyutu 3,4 (3,2-4) 3,8 (3.4-4,2) 0,2
Davramslar1 Olcegi
Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1) 1(1-1,3) 0,525
Duygu alt boyutu 3,6 (3-3,6) 3,6 (3-3,6) 0,933
izin alt boyutu 2,5(2-3,5) 2,25 (2- 3,25) 0,832
Ortalama 3,73(3,26- 4) 3,66 (3,4 -4,13) 1
Tiirk Besin Giicii O]Qegi Yiyecek Mevcut alt boyutu 2,83 (2,5-3,33) 2,66 (2,33- 3,6) 0,899
Yiyecek Var alt boyutu 4 (3,5-4,5) 4,25 (3,75- 4,7) 0,966
Yiyecek Tadildi alt boyutu 4.6 (4,2-4,8) 4 (3,6-4,8) 0,703
Saglnkl[n) Y:II}‘Q gf llglll Aile Toplam
estegl Olgegi 13 (12- 13) 13 (11- 13) 0,899
* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile renge (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasina katilan ebeveynin yasina gore karsilastirildi. Olgek calismasma katilan
ebeveynin yast ve Olcek puanlart bakimindan fark olup olmadigina, kategori sayisi1 3
oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in Kruskal-Wallis testi kullanildi.
Ebeveynin yaginin 18-34 yas, 35-44 yas veya 45 yas ve lizerinde olmasi arasinda dlgek
puanlar1 agisindan Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Var alt boyutunda 45 yas ve iizeri
ile 18-34 yas ve 35-44 yas gruplar1 arasinda istatiksel olarak anlamli fark gériilmiistiir (p:
0,034, p:0,035). Tablo 4.6 ‘te 6lgek calismasina katilan ebeveynin yasinin 6lgek puanlari

ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 6- Olgek calismasina katilan ebeveynin yasinin dlgek puanlar ile iliskisi.

Destegi Olcegi

Yas n (%)
. 18-34 yas 35-44 yas 45+ yas
Olgekler Medyan (IQR) p*
10 (33,3) 15 (50) 5 (16,7)
Cocuklar i¢in Saghkh R i !
Yeme Oz-Yeterlik Oleegi Toplam 4(2,75-7) 5 (2-7) 4(1,5-8) 0,994
Toplam 52 (45,7-60,5) 47 (43-67) 38(32,5-49,5) | 0,138
Negatif Puygu burumu alt | g (6,75-11,5) 11 (4-18) 6 (2-11) 0,449
oyutu
Yetersiz/Dengesiz
Beslenmeye iliskin 26 (23-29,7) 32 (23-32) 22(17-2855) | 0,201
Beslenme Siireci Anne Tutumlar alt boyutu
Tutumlar Olgegi
Negatif Besleme
Stratejileri alt boyutu 6 (3,5-10) 6 (4-9) 6(-9) 0,955
Zorla Besleme alt boyutu 2 (0-2) 2 (0-3) 0 (0-0) 0,073
Digerlerinin Goriisiine ) ¥ )
“Tepki alt boyutu 8,5 (2,75-9,2) 6 (3-8) 7 (2-8) 0,319
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 35 (29,7-40,5) 36 (29-47) 31 (23,5- 46) 0,833
Anne ve Baba Stres Olcegi Toplam 26,5 (23-37,2) 31 (24-34) 33 (22,5-36,5) 0,932
Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Oleegi Toplam 58 (53- 62,75) 62 (58-65) 59 (57,5-64,5) | 0,602
Ortalama 2,76 (2,5-3,09) | 2,6 (2,31-3,05) | 2,5(2,31-2,86) | 0,63
Aile alt boyutu 2,87 (1,5-3,5) 2 (1,25-3,75) 2,25 (1,37-3) 0,837
Cocuklar ¢in Yeme Beceri alt boyutu 3,6 (3,1-4,1) 3,4 (3,2-4,2) 3,8(35-41) | 0,748
Davramslan Olgegi
Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1,16) 1(1-1) 1(1-1) 0,554
Duygu alt boyutu 3,6 (2,91-3,6) 3,6 (3-3,6) 3,6 (2,5-3,83) 0,923
izin alt boyutu 2,75 (2-3,5) 2,25 (2- 3,25) 2(1,87-2,37) | 0,297
Ortalama 3,83 (3,61-4,1) | 3,73 (3,4-4,3) 3(2,56-3,83) | 0,218
Tiirk Besin Giicii Olcegi Yiyecek Mevcut alt boyutu | 3,08 (2,6-3,5) 2,66 (2,33-4) 2,6 (2,08-3,08) | 0,422
Yiyecek Var alt boyutu | 4,25(3,87-4,6) | 4,25 (4-4,75) 3(2,25-387) | 0,024
Yiyecek Tadild alt boyutu 4.4 (4,2-4,8) 4.6 (3,8-4,8) 3,6 (3,2-4,8) 0,514
Saglikh Yeme ile Ilgili Aile Toplam 13 (11,75) 13 (11-13) 13(115-13) | 0941

*Kruskal-Wallis testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasina katilan ebeveynin egitim diizeyine gére karsilastirildi. Olgek calismasina
katilan ebeveynin egitim diizeyi ve O6lgek puanlar1 bakimindan fark olup olmadigina,
kategori sayist 4 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in Kruskal-Wallis
testi kullanildi. Ebeveynin egitim diizeyinin ilkokul ve alt1, ortaokul, lise, 6n lisans ya da
lisans, lisans iistii olmasi arasinda Olcek puanlari agisindan Cocuklar igin Yeme
Davranislar1 Olgegi Beceri alt boyutunda egitim diizeyi lise olan ebeveyn grubu ile én
lisans veya lisans veya lisans {iistii grubu arasinda istatiksel olarak anlamli fark
goriilmiistiir (p:0,024). Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Var alt boyutunda egitim
diizeylerine gore ebeveynler karsilagtirdiginda belirtilen gruplar arasinda istatiksel olarak
bir fark goriilmemistir. Tablo 4.7 ‘te Olcek calismasma katilan ebeveynin egitim

diizeyinin 6l¢ek puanlari ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 7- Olgek calismasina katilan ebeveynin egitim diizeyinin

iliskisi.

Olcek puanlan ile

Egitim Durumu n (%)

. . On Lisans/
Olgekler Medyan (IQR) Ilk(;ll(tl:lél(lzlg;kul 072?3? I;;J ! Lise 6(20) Lisans ve iistii p*
! 11(36,7)
Saghkh Yeme Oz-
Yeterlik Olecgi Toplam 4 (3-5,75) 5 (1-7) 3(0,75-7,25) 5 (4-8) 0,625
Toplam 43 (34,7-47,2) 52 (44-62) 46 (35,75-61) 52 (41-67) 0,24
Negatif Duygu R . } .
Durumu 5,5 (3-7,75) 11 (8-16) 6 (4-11) 12 (7-18) 0,081
o Yetersiz/Dengesiz
Beslenme Siireci Beslenmeye iliskin 25 (19- 26-7) 28 (24-32) 23,5 (21,2-32) 32 (21-32) 0,559
Anne Tutumlar Tutumlar
Olgegi
Negatif Besleme
Stratejileri 6 (3,25-8.25) 5(2-13) 7 (4,5-9,75) 5 (4-9) 0,92
Zorla Besleme 0(0-2) 2(0-2) 0 (0-2,25) 2 (0-4) 0,479
Digerlerinin
Goritsine Tepki 5,5 (1,75-9) 4(0-9) 7,5 (5-8,5) 7(3-9) 0,863
Bakim (.‘.)’fggf Yiikii Toplam 30 (24-34,25) 36 (30- 40) 38 (28,25-52) 36 (20-47) 0,511
Anne "glfjgia Sugg Toplam 24,5 (22-27) 31 (22-41) 35 (29,5- 40) 33 (25-34) 0,162
Aile Beslenme ve
Fiziksel Aktivite Toplam 58,5 (57-61,5) 54 (53-63) 62 (53,5-66,7) 61 (60-67) 0,349
Olgegi
Ortalama 2,4(2,25-2,67) 3(2,21-3,21) 2,4 (2,09-2,7) 2,73 (2,6-3,1) 0,163
Aile 1,87 (1-3,12) 2,75 (1,5-3,5) 2,3 (1,31-3,4) 2,75 (1,2-3,7) 0,856
. Beceri 3,4 (3,35-3,9) 3,8 (3-4,4) 3,1(2,3-3,45) 4 (3,4-4,4) 0,032
Cocuklar I¢in Yeme
Davramslar Olgegi
Olumsuzluk 1(1-1) 1(1-1,6) 1(1-1,16) 1(1-1) 0,545
Duygu 3,6 (2,5-3,6) 3,6 (2,66-3,6) 3,1(2,41-3,6) 3,6 (3,33-3,6) 0,253
izin 2 (1,68- 2,31) 3,5 (2-3,5) 2 (1,75-2,87) 2,5 (2-3,25) 0,072
Ortalama 3,6 (2,98-3,8) 3,8 (3,8-4,4) 2,9 (2,5-4,2) 3,7 (3,4-4,3) 0,106
Yiyecek Meveut 2,7 (2,2-3,08) 3,1 (2,6-4,16) 2,3(1,75-4,2) 2,8 (2,5-3,66) 0,284
Tiirk Besin Giicii
Olgegi
Yiyecek Var 3,87 (3,3-4) 4,5 (4,25-5) 3,3 (2,3- 17,5) 4,25 (4-4,75) 0,029
Yiyecek Tadild1 4,6 (3-4,7) 4,8 (4,2-5) 3,6 (3,5-4,55) 4,6 (4-4,8) 0,273
Saghkl Yeme Aile
Destegi Oleei Toplam 13 (12,5-13) 13 (11-13) 12,5 (11-13) 13 (12-13) 0,75

*Kruskal-Wallis testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).




Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasina katilan ebeveynin calisma durumuna gore karsilastirild. Olgek ¢alismasina
katilan ebeveynin ¢alisma durumu ve 6l¢ek puanlar1 bakimindan fark olup olmadigina,
kategori sayis1 2 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in Mann-Whitney
U testi kullanildi. Ebeveynin ¢alisiyor veya ¢alismiyor ya da emekli olmasi arasinda 6l¢ek
puanlar1 agisindan Cocuklar I¢in Yeme Davranislar1 Olgeginde istatiksel olarak anlamli
fark gorilmiistiir (p:0,048). Tablo 4.8 ‘te 6l¢ek calismasina katilan ebeveynin ¢alisma

durumu 6lgek puanlar ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 8- Olgek galismasina katilan ebeveynin ¢alisma durumu 6lgek puanlari ile

iliskisi.

Calisma Durumu n (%)

Destegi Olgegi

- Cahsmiyor -
Olgekler Medyan (IQR) Cahistyor 12 (40) JEmekli 18 (60) P
Cocuklar i¢in Saghkh Yeme : R
Oz-Yeterlik Olgegi Toplam 4,5 (2-7,75) 4(2,75-7) 0,723
Toplam 46,5 (38-69,25) 49,5 (41,5-55) 0,662
Negatif D‘t’)yg“ Durumu alt 12 (4,25-19,5) 8 (5,75-10,25) 0,305
oyutu
Yetersiz/Dengesiz Beslenmeye
. iliskin Tutumlar alt boyutu 27 (19,5-32) 28(23,5-32) 0819
Beslenme Siireci Anne
Tutumlar Olgegi . -
Negatif Beslgme Stratejileri alt 6 (3,5-8,75) 5 (4-9) 0723
oyutu
Zorla Besleme alt boyutu 1,5 (0-3,75) 0 (0-2) 0,285
Digerlerinin Goriisiine Tepki i :
alt boyutu 6,5 (3-8) 8 (2-9) 0,852
Bakim Verme Yiikii Olcegi Toplam 38 (31-53) 30,5 (26-38,5) 0,065
Anne ve Baba Stres Olcegi Toplam 34 (27-36,25) 26,5 (23-36) 0,185
Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olgegi Toplam 61 (53,75- 64,5) 59,5 (55,5- 63,5) 1
Ortalama 2,84 (2,63- 3,09) 2,55 (2,21- 2,84) 0,048
Aile alt boyutu 3(1,5-3,93) 2,12 (1,25-3) 0,215
CocuKlar i¢in Yeme Beceri alt boyutu 4 (3,4-4,35) 3,4 (3,35-3,8) 0,134
Davramslan Olgegi
Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1,25) 1(1-1) 0,602
Duygu alt boyutu 3,66 (3,41-3,66) 3,5 (2,66- 3,66) 0,2
izin alt boyutu 2,5 (2,06-3,81) 2(1,93-3,12) 0,113
Ortalama 3,63 (3,4-4,28) 3,76 (3,11- 4) 0,851
Tiirk Besin Giicii Olcegi Yiyecek Mevcut alt boyutu 2,75 (2,5-3,91) 2,91 (2,29- 3,33) 0,787
Yiyecek Var alt boyutu 4,25 (4-4,75) 4 (3,31-4,31) 0,267
Yiyecek Tadildi alt boyutu 4,3 (3,65-4,8) 4,5(4,05- 4,8) 0,787
5 o Tloili AG Toplam
Saghkh Yeme ile Ilgili Aile 13 (11,25- 13) 13 (11,75- 13) 0,545

* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile range (25- 75.
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasina katilan ebeveynin sahip oldugu ¢ocuk sayisina gore karsilastirildi. Olgek
caligmasina katilan ebeveynin sahip oldugu cocuk sayisi ve 6lgek puanlar1 bakimindan
fark olup olmadigina, kategori sayisi 3 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi
icin Kruskal-Wallis testi kullanildi. Ebeveynin 1,2 veya 3 ve iizerinde ¢ocuga sahip
olmasi arasinda 6l¢ek puanlari agisindan istatistiksel olarak anlamli fark goriilmedi.
Tablo 4.9 ‘da Olgek calismasina katilan ebeveynin sahip oldugu ¢ocuk sayisinin 6lgek

puanlari ile iligkisine deginilmistir.
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Tablo 4. 9- Olgek calismasina katilan ebeveynin sahip oldugu ¢ocuk sayisinin dlgek

puanlart ile iliskisi.

Sahip Olunan Cocuk Sayisi n (%)

3 ve iizeri Cocuk

Destegi Olcegi

Olgekler Medyan (IQR) 1 cocuk 7 (23) 2 ¢ocuk 12 (40) 11@37) pP*
Saghkh Yeme Oz-Veterlik Toplam 5 (4-8) 4(1,25- 6,75) 42-7) 0,442
Olgegi
Toplam 47 (40-67) 51,5 (43,25-60) 44 (37-60) 0,529
Negatif Duygu Durumu 7 (0-20) 9,5 (7,25-12) 7 (5-16) 0,917
Be;}ﬁl:;nnfljﬁrgjclz ;\glime Besle;(;gfiizlg lefirllg;flitzumlar 29 (16-32) 30 (22-32) 25 (22-29) 0,555
Negatif Besleme Stratejileri 6 (4-9) 4.5 (2,25-12,5) 6 (5-9) 0,722
Zorla Besleme 2 (0-2) 1(0-2) 0(0-2) 0,602
Digerlerinin Goriisiine Tepki 4 (3-8) 8 (6,25-9) 4 (2-8) 0,194
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 36 (22-47) 32 (29-44,75) 37 (30-40) 0,942
Anne ve Baba Stres Olcegi Toplam 34 (25-37) 24,5 (23-32,5) 34 (26-41) 0,054
Alle ielﬂiev”irt';e(.;’ligiﬂkse' Toplam 62 (52-67) 61 (58-64) 59 (53-63) 082
Ortalama 2,42 (2,21-3,05) 2,76 (2,59-3,05) 2,63 (2,21-3) 0,333
Aile 1,25 (0,75-2,75) 2,87 (1,62-3,5) 2,25 (1,25-3,5) 0,085
Cocuklar icin"Yeme Beceri 3,6 (3,4-4,6) 3,8 (3,4-4) 3,4 (2,8-4,2) 0,492
Davramslar Olgegi
Olumsuzluk 1(1-1) 1(1-1,25) 1(1-1) 0,392
Duygu 3,66 (3-3,66) 3,66 (3,08-3,66) 3,66 (2-3,66) 0,428
izin 2,25 (2-4) 2,37 (2-2,87) 2,5 (2-3,5) 0,958
Ortalama 3,73 (3,4-4) 3,83 (3,55-4,21) 3,66 (2,66-4,13) 0,749
Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Meveut 2,66 (2,33-3,33) 3,16 (2,83-3,58) 2,66 (2,16-4,16) | 0,279
Yiyecek Var 4 (3,5-4,25) 4,12 (3,81-4,43) 4,25 (2,75-4,75) 0,871
Yiyecek Tadildi 4,6 (4,4-5) 4,5 (4,05-4,8) 3,8 (3,6-4,8) 0,252
Saghklt Yeme ile flgili Aile Toplam 12 (11-13) 13 (12,25-13) 13 (11-13) 0,374

*Kruskal-Wallis testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasina katilan PKU tamili hastalarn yas grubuna gore karsilastirildi. Olgek
caligmasina katilan PKU tanili ¢ocugun yasi ve Olgek puanlart bakimindan fark olup
olmadigina, kategori sayist 3 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in
Kruskal-Wallis testi kullanildi. PKU tanili hastalarin 2-6 yas veya 7-10 yas veya 11-12
yas gruplarinda olmasi arasinda Olgek puanlart agisindan Beslenme Siireci Anne
Tutumlar1 Olgegi Negatif Besleme Stratejileri alt boyutunda 2-6 yas ve 11-12 yas grubu
PKU tanili hastalar ve Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Zorla Besleme alt
boyutunda 2-6 yas ve 7-10 yas grubu PKU tanili hastalar karsilastirildiginda istatiksel
olarak anlamli veri elde edilmistir (p:0,044 ve p:0,017). Tablo 4.10 ‘da 6l¢ek ¢alismasina

katilan PKU tanil1 hastanin yas grubunun 6lgek puanlari ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 10- Olgek calismasina katilan PKU tanili hastanin yas grubunun dlgek puanlart

ile iliskisi.

Destegi Olcegi

Yas n (%)
. 2-6 yas 7-10 yas 11-12 yas
Olgekler Medyan (IQR) p*
11 (36,7) 11 (36,7) 8 (36,7)

Saglikh Y‘E).“l’:egz'Yeter"k Toplam 4(2-7) 5 (4-8) 35 (1,25-7) 03
Toplam 52 (43-65) 47 (41-54) 43 (35,75-57,5) 0,407
Negatif Duygu Durumu 7 (5-12) 9 (7-18) 9 (3,25-17,75) 0,536
Be;}ﬁl:;nnfljﬁrgjclz ;\glime Besle;(;gfiizlg lefirllgﬁlitzumlar 28 (24-32) 28 (19-32) 25 (21-31,25) 0,648
Negatif Besleme Stratejileri 9 (5-14) 4 (2-6) 5,5 (4-7,5) 0,016
Zorla Besleme 2(0-3) 2(0-2) 0(0-0) 0,045
Digerlerinin Goriisiine Tepki 8 (4-8) 6 (2-9) 5 (2,25-8) 0,789
Bakim Verme Yiikii Olcegi Toplam 39 (30-47) 36 (31-38) 28 (22,2-38,2) 0,305
Anne ve Baba Stres Olcegi Toplam 34 (25-36) 30 (25-34) 24 (22,25-39,7) 0,433
Alle ielfifvr‘iﬂe(;’ligizikse' Toplam 62 (54-65) 61 (58-66) 575 (53,7-61,7) | 0,278
Ortalama 2,68 (2,21-3,05) 2,63 (2,57-3,05) 2,6 (2,38-2,94) 0,816
Aile 2,25 (1,25-3,5) 2,75 (1,5-3) 2,25 (1,25-3,68) 0,987
Cocuklar i¢in Yeme Beceri 3,4 (2,8-4) 3,8 (3,4-4,2) 3,5 (3,1-4,25) 0,338

Davramslar Olgegi

Olumsuzluk 1(1-1,3) 1(1-1) 1(1-1,5) 0,189
Duygu 3 (2-3,66) 3,66 (3,33-3,66) 3,66 (3,41-3,66) 0,081
izin 2,5 (2-3,5) 2,25 (2-2,5) 2,12 (1,81-3,25) 0,796
Ortalama 3,73 (2,6-4) 3,8 (3,4-4,4) 3,63 (3,1-4,1) 0,685
Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Mevcut 2,66 (2,16-3,33) 3,16 (2,66-4) 2,83(241-395) | 0,475
Yiyecek Var 4,25 (2,75-4,75) 4 (3,75-4,25) 4,12 (3,5-4,43) 0,641
Yiyecek Tadildi alt boyutu 4,2 (3,6-4,8) 4,6 (4,4-4,8) 4,1(3,6-4,9) 0,323
Saghklt Yeme ile flgili Aile Toplam 13 (13-13) 13 (11-13) 13 (11-13) 0,356

*Kruskal-Wallis testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasina katilan PKU tanili hastalarin cinsiyetine gore karsilastirildi. Olgek
caligmasina katilan PKU tanili cocugun cinsiyeti ve 6lgek puanlari bakimindan fark olup
olmadigina, kategori sayist 2 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in
Mann-Whitney U testi kullanildi. PKU tanili hastalarin kiz veya erkek olmasi arasinda
Olcek puanlari agisindan anlamli fark goriilmedi. Tablo 4.11 ‘da 6lgek ¢alismasina katilan

PKU tanili hastanin cinsiyetinin 6l¢ek puanlar ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 11- Olgek ¢alismasina katilan PKU tanil1 hastanin cinsiyetinin 6lgek puanlari ile

iliskisi.

Cinsiyet n (%)

Destegi Olcegi

Olgekler Medyan (IQR) Erkek 18 (60) Kiz 12 (40) p*
Saglikli Yeme Oz-Yeterlik
Olees Toplam 4,5 (2,75-7,25) 4(1-7) 0,391
Toplam 51,5 (43-62,75) 43,5 (38,75-55,25) 0,232
Negatif D‘t‘)ygu Durumu alt 8,5 (4,75-13) 9 (5,25-13,5) 0,017
oyutu
Yetersiz/Dengesiz Beslenmeye
Beslenme Siireci Anne iliskin Tutumlar alt boyut 29 (24.75-32) 22,5 (19,5-31) 0,065
Tutumlar Olgegi

Negatif Besleme Stratejileri 6 (4-9) 5 (1,25-8,75) 0,267

alt boyutu
Zorla Besleme alt boyutu 1,5(0-2) 0(0-2) 0,662

Digerlerinin Gériisiine Tepki y .
alt boyutu 8 (1,75-9) 6,5 (3,25-8) 0,787
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 33,5 (28,25-43,25) 35 (29,25-38,75) 0,95
Anne ve Baba Stres Olgegi Toplam 30,5 (24-37,25) 31,5 (23,25-34) 0,545
Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olcegi Toplam 58,5 (53-63,5) 61,5 (57,75-65,25) 0,305
Ortalama 2,63 (2,28-3,05) 2,65 (2,4-3,02) 0,662
Aile alt boyutu 1,87 (1,18-3,12) 2,87 (1,68-3,5) 0,2
Cocuklar i¢in Yeme Beceri alt boyutu 3,8 (3,35- 4,05) 3,4 (3,4-4,15) 0,819
Davramslar Olgegi

Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1,8) 1(1-1) 0,491
Duygu alt boyutu 3,5 (2,91-3,66) 3,66 (3,41-3,66) 0,325
izin alt boyutu 2,25 (2-3,5) 2,25 (2-2,5) 0,723
Ortalama 3,76 (3,5-4) 3,6 (3,06-4,43) 0,787
Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Mevcut alt boyutu 2,66 (2,33-3,33) 2,91 (2,6-3,91) 0,573
Yiyecek Var alt boyutu 4,25 (3,75-4,62) 4 (3,12-4,25) 0,368
Yiyecek Tadild1 alt boyutu 45 (4,15-4,8) 4,2 (3,45- 4,95) 0,723
Saghkh Yeme ile llgili Aile Toplam 13 (11,75-13) 13 (11,25-13) 0,545

* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6l¢eklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar 6lgek
calismasina katilan ailelerin ailelerinde PKU tanil1 baska bireylerin olup olmamasi
durumuna gore karsilastirildi. Olgek calismasina katilan ailelerin ailelerinde PKU tanili
baska bireylerin olup olmamasi durumu ve 6l¢ek puanlar1 bakimindan fark olup
olmadigina, kategori sayisi 2 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in
Mann-Whitney U testi kullanild1. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin ailelerinde PKU
tanil1 bagka bireylerin olmasi veya olmamasi arasinda 6lgek puanlari agisindan Bakim
Verme Yiikii 6lcegi, Anne ve Baba Stres Ol¢egi ve Cocuklar I¢in Yeme Davranislari
Olgeginde, Aile alt boyutu Beceri alt boyutunda ailede baska PKU tanili birey olanlarda
Olceklerden alinan puanlar istatistiksel olarak anlamli sekilde gorilmiistiir (p:0,006,
p:0,009, p:0,009, p:0,032 ve p:0,022). Tablo 4.12 ‘de 6lgek calismasina katilan ailelerin
ailelerinde PKU tanili baska bireylerin olup olmamasi1 durumu 6l¢ek puanlar ile

iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 12- Olgek ¢alismasina katilan ailelerin ailelerinde PKU tanil1 baska bireylerin
olup olmamas1 durumu 6l¢ek puanlart ile iliskisi.

Ailede Baska PKU Tamh Birey n (%)
Olgekler Medyan (IQR) Evet 9 (30) Hayir 21(70) p*
Saghkh Yeme Oz-Yeterlik

Olcegi Toplam 7(3-8) 4(2-5,5) 0,07
Toplam 58 (39-72,5) 47 (41-53) 0,244

Negatif Duygu Durumu alt ) )
boyutu 12 (5,5-18,5) 8(4,5-11,5) 0,244

Yetersiz/Dengesiz Beslenmeye
Beslenme Siireci Anne iliskin Tutumlar alt boyut 29 (22-32) 25 (21,5-32) 0,689
Tutumlar Olgegi

Negatif Besleme Stratejileri . .
alt boyutu 7 (4-16) 5(3,5-8,5) 0,283
Zorla Besleme alt boyutu 2 (0-5) 0(0-2) 0,349

Digerlerinin Goriisiine Tepki ; "
alt boyutu 7 (2-8) 7(3-9) 0,476
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 40 (34-51) 30 (26-37,5) 0,006
Anne ve Baba Stres Olgegi Toplam 34 (30,5-42) 25 (23-34) 0,009

Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olcegi Toplam 60 (53,5-64,5) 61 (56,5-64) 0,79
Ortalama 3,05 (2,68-3,31) 2,57 (2,26-2,73) 0,009
Aile alt boyutu 3,5(2-3,87) 2(1,25-3) 0,032
Cocuklar i¢in Yeme Beceri alt boyutu 4 (3,6-4,4) 3,4 (3,1-3,8) 0,022
Davramslar Olgegi
Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1,3) 1(1-1) 0,372
Duygu alt boyutu 3,66 (3,16-3,83) 3,66 (2,83-3,66) 0,349
izin alt boyutu 2,5 (2-3,5) 2,25 (2-2,75) 0,283
Ortalama 3,66 (3,2-4,06) 3,86 (3,33-4,06) 0,594
Tiirk Besin Giicii (")l(,‘egi Yiyecek Mevcut alt boyutu 2,66 (2,41-3,41) 3(2,41-3,66) 0,722
Yiyecek Var alt boyutu 4 (3,25-4,75) 4,25 (3,75-4,25) 0,929
Yiyecek Tadildi alt boyutu 45 (3,6-4,7) 4,6 (3,7-4,8) 0,657
Saghkh Yeme ile lgili Aile

Destegi Olcegi Toplam 13 (11-13) 13 (12-13) 0,533

* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
caligmasina katilan ailelerin ailelerinde baska genetik hastaliga sahip bireylerin olup
olmamasi1 durumuna gore karsilastirildi. Olgek galismasina katilan ailelerin ailelerinde
baska genetik hastaliga sahip bireylerin olup olmamasi durumu ve Olgek puanlari
bakimindan fark olup olmadigina, kategori sayisi 2 oldugu ve normal dagilim varsayimi
saglanmadig1 icin Mann-Whitney U testi kullanildi. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin
ailelerinde bagka genetik hastaliga sahip bireylerin olmasi1 veya olmamasi arasinda 6lgek
puanlart agisindan anlamhi fark goriilmedi. Tablo 4.13 ‘te dlgek ¢alismasina katilan
ailelerin ailelerinde baska genetik hastaliga sahip bireylerin olup olmamasi1 durumu 6lgek

puanlari ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 13- Olgek ¢aligmasina katilan ailelerin ailelerinde baska genetik hastaliga sahip
bireylerin olup olmamasi durumu 6l¢ek puanlart ile iliskisi.

Ailede Baska Genetik Hastahk Tanili Birey n (%)

Destegi Olcegi

Olgekler Medyan (IQR) Evet 10 (33,3) Hayir 20 (66,7) p*
Cocuklar i¢in Saghkh Yeme : .
Oz-Yeterlik Olcegi Toplam 3,5(1-8) 4,5 (3,25-7) 0,746
Toplam 45,5 (35,75-61,25) 49,5 (42,25-61) 0,475
Negatif D‘[‘)ygu Durumu alt 9,5 (4,75-17,75) 8,5 (5,25-12) 0,502
oyutu
Yetersiz/Dengesiz Beslenmeye
Beslenme Siireci Anne iligkin Tutumlar alt boyut 25 (19-29) 30(22:25-32) 0,214
Tutumlar Olgegi
Negatif Besleme Stratejileri 3,5 (1,75-7,25) 6 (4,25-9) 0,055
alt boyutu
Zorla Besleme alt boyutu 1(0-2,25) 0,5 (0-2) 0,914
Digerlerinin Goriisiine Tepki . y
alt boyutu 5 (2-8,25) 8(3-8,75) 0,475
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 39 (29,75-45,25) 32 (26,75-38,5) 0,286
Anne ve Baba Stres Olgegi Toplam 29,5 (21,5-41,5) 30,5 (24-34) 0,914
Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olcegi Toplam 59,5 (53-63,5) 61 (57,25-64,5) 0,475
Ortalama 2,81 (2,32-3,13) 2,63 (2,32-2,94) 0,422
Aile alt boyutu 2,5(1,5-3,5) 2,37 (1,25-3,43) 0,65
Cocuklar i¢in Yeme Beceri alt boyutu 3,8(3,3-4,3) 3,5 (3,4-4) 0,588
Davramslar Olgegi
Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1) 1(1-1) 0,681
Duygu alt boyutu 3,66 (3,16-3,66) 3,66 (3-3,66) 0,502
izin alt boyutu 2,75 (2-3,5) 2,12 (2-2,5) 0,109
Ortalama 3,56 (3,6-4,2) 3,66 (3,26-3,98) 0,231
Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Mevcut alt boyutu 2,83 (2,66-4,2) 2,83 (2,33-3,33) 0,307
Yiyecek Var alt boyutu 4,25 (3,87-4,6) 4 (3,5-4,25) 0,286
Yiyecek Tadildi alt boyutu 4,6 (4,35-5) 4,24 (3,6-4,8) 0,143
Saghkh Yeme ile llgili Aile Toplam 125 (11-13) 13 (12,25-13) 0,267

* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin dl¢eklerden aldiklar1 toplam ya da ortalama puanlar anket
calismasina katilan ailelerin hane halki sayisina gore karsilastirildi. Olgek galismasina
katilan ailelerin hane halki sayis1 ve 6lgek puanlar1 bakimindan fark olup olmadigina,
kategori sayisi 3 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in Kruskal-Wallis
testi kullanildi. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin hane halki sayisinin 3 kisi veya 4 kisi
veya 5 kisi ve iizerinde olmas1 durumu arasinda 6lgek puanlari agisindan Cocuklar igin
Yeme Davranislar1 Olgegi, Aile alt boyutunda hane halki sayilara gére anket sonuglar
karsilastirildiginda 3 ve 4 kisi hane halki sayis1 gruplar1 arasinda istatiksel olarak anlamli
fark bulunmustur (p: 0,025). Tablo 4.14 ‘de 6l¢ek calismasina katilan ailelerin hane halki

sayisinin Ol¢ek puanlart ile iligkisine deginilmistir.
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Tablo 4. 14- Olgek calismasina katilan ailelerin hane halki sayisinin 6lgek puanlari ile

iliskisi.

Hane Halki Sayisi n (%)

5 ve iizeri kisi 9

Destegi Olcegi

Olgekler Medyan (IQR) 3 kisi 8 (26,7) 4 kisi 13 (43,3) 0) p*
Saglikli Yeme Oz-Yeterlik Toplam 6,5 (4-7,75) 4(1-6,5) 42-7) 0,25
Olgegi
Toplam 50,5 (41,5-65,7) 50 (43-56) 43 (36-62,5) 0,554
Negatif Duygu Durumu alt . . .
boyutu 8(1,5-17,5) 10 (6,5-12) 7 (4,5-18) 0,842
Yetersiz/Dengesiz
Beslenme Siireci Anne Beslenmeye iliskin Tutumlar 28,5 (25-32) 32 (20-32) 24 (21,5-27) 0,341
Tutumlar1 Olgegi alt boyut
Negatif Besleme Stratejileri } . d
alt boyutu 5 (4-8,5) 5 (2-10,5) 6 (5-8,5) 0,619
Zorla Besleme alt boyutu 1,5 (0-2) 0(0-2) 0 (0-2,5) 0,935
Digerlerinin Goriisiine Tepki N y }
alt boyutu 8 (0,25-9,75) 8(3,5-8) 2(1,5-8) 0,278
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 31 (24-44,25) 36 (29-42,5) 39 (28-41) 0,835
Anne ve Baba Stres Olcegi Toplam 29 (24,25-35,5) 25 (22,5-34) 34 (28-41,5) 0,144
Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olgegi Toplam 63,5 (53,5-67,7) 61 (58-64) 57 (53-62) 0,267
Ortalama 2,52 (2,23-2,97) 2,63 (2,36-3,07) 2,6 (2,36-3,1) 0,635
Aile alt boyutu 1,37 (0,81-2,43) 3(1,75-3,62) 2,5(1,5-3,62) 0,026
Cocuklar i¢in Yeme Beceri alt boyutu 3,5 (3,4-4,25) 3,8 (3,4-4) 3,6 (2,6-4,3) 0,825
Davramslar Olgegi
Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1) 1(1-1) 1(1-1,33) 0,839
Duygu alt boyutu 3,5 (3,08-3,66) 3,66 (2,83-3,66) 3,6 (2,33-3,6) 0,733
izin alt boyutu 2,12 (2-3,18) 2,25 (2-2,75) 2,5 (1,87-3,5) 0,687
Ortalama 3,76 (3,4-3,96) 3,86 (3,4-4,36) 3,6 (2,9-4,06) 0,783
Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Mevcut alt boyutu 2,91 (2,33-3,33) 3,16 (2,66-3,91) 2,6 (2,25-3,4) 0,424
Yiyecek Var alt boyutu 4,12 (3,56-4,25) 4 (3,6-4,37) 4,25 (3,3-4,8) 0,725
Yiyecek Tadildi alt boyutu 4,5 (4,25-4,9) 4,6 (3,7-4,8) 3,8 (3,6-4,7) 0,387
Saghkh Yeme ile llgili Aile Toplam 13 (12-13) 13 (11,5-13) 13 (11-13) 0,987

*Kruskal-Wallis testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasma katilan ailelerin aylik net gelir diizeylerine gore karsilastirildi. Olgek
calismasina katilan ailelerin aylik net gelir diizeyi ve 6l¢ek puanlari bakimindan fark olup
olmadigina, kategori sayist 3 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in
Kruskal-Wallis testi kullanildi. Olgek calismasma katilan ailelerin aylik net gelir
diizeyinin 0-50.000 TL veya 50.001-100.000 TL veya 100.001-150.000 olmasi durumu
arasinda olcek puanlar acgisindan Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif
Duygu Durumu alt boyutunda ailelerin gelir gruplari kiyaslandiginda gelir diizeyi 50.001-
100.000 TL ve 100.001-150.000 TL olan gruplar arasinda 6l¢ekten alinan puan istatiksel
olarak anlamli farklilik gdstermistir (p:0,007). Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi
Zorla Besleme alt boyutunda belirtilen gruplar arasinda istatiksel anlamli fark
goriilmemistir. Bakim Verme Yiikii Olgeginde belirtilen gruplar arasinda istatiksel
anlamli fark goriilmemistir. Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgegi ailelerin gelir
gruplar1 kiyaslandiginda gelir diizeyi 0-50.000 TL ve 50.001-100.000 TL olan gruplar
arasinda Olcekten alinan puan istatiksel olarak anlamh farklilik gostermistir (p:0,029).
Cocuklar I¢in Yeme Davranislart Olgegi ortalamasi ailelerin  gelir gruplar
kiyaslandiginda gelir diizeyi 50.001-100.000 TL ve 100.001-150.000 TL olan gruplar
arasinda Olcekten alinan puan istatiksel olarak anlamli farklilik gostermistir (p:0,013).
Cocuklar I¢in Yeme Davranislart Olgegi Aile alt boyutunda ailelerin gelir gruplari
kiyaslandiginda gelir diizeyi 50.001-100.000 TL ve 100.001-150.000 TL olan 0-50.000
TL ve 50.001- 100.000 TL olan gruplar arasinda 6l¢ekten alinan puan istatiksel olarak
anlamli farklilik gostermistir (p:0,012 ve p:0,043). Tablo 4.15 ‘de 6l¢ek calismasina

katilan ailelerin aylik net gelir diizeyinin 6l¢ek puanlari ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 15- Olgek calismasina katilan ailelerin aylik net gelir diizeyinin dlgek puanlar

ile iliskisi.

Ailenin Net Aylik Geliri n (%)

0-50.000 TL

50.001-100.000

100.001-150.000

Destegi Olgegi

Olgekler Medyan (IQR) L L p*
19(633) 6 (20) 5(16.7)
Saglikh Yeme Oz-Yeterlik Toplam 4(27) 4(4-8) 7(15-8,5) 0,49
Olgegi
Toplam 47 (38-52) 47,5 (38,75-55) 67 (54-78) 0,061
Negatif Duygu Durumu 8 (5-12) 6 (2,25-7,5) 14 (12-22) 0,009
Be’i'lzltllil;fliril;rgclic; ?glime Besle;ﬁ:f}ﬁ;?;gggﬂfumlar 25 (21-29) 32 (23,25-32) 32 (23,5-32) 0,164
Negatif Besleme Stratejileri 6 (4-8) 5,5 (4-9,75) 7 (1,5-20) 0,877
Zorla Besleme 0 (0-2) 0 (0-1,25) 4 (1-6) 0,046
Digerlerinin Gériisiine Tepki 6 (2-9) 7 (3-8,25) 8 (5-10) 0,643
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 31 (29-39) 32,5 (20-39,5) 47 (39-55) 0,041
Anne ve Baba Stres Olgei Toplam 28 (23-36) 29,5 (23,75-37) 34(31,5-38,5) 0,353
Aile ielﬂiev”irt:e(.;’ligizikse' Toplam 58 (53-63) 64 (61,7- 69,7) 61 (56-64) 0,035
Ortalama 2,63 (2,36-3) 2,26 (2,09-2,64) 3,05 (2,84-3,26) 0,017
Aile 2,75 (1,5-3,5) 1,25 (0,75-1,68) 35 (2,12-4) 0,01
Cocuklar ig:in"Yeme Beceri 3,4 (3,2-3,8) 3,5(3,1-4,1) 4 (3,7-4,4) 0,24
Davramslar: Olgegi
Olumsuzluk 1(1-1) 1(1-1) 1(1-1,33) 0,296
Duygu 3,66 (2,66-3,66) 3,33 (2,66-3,66) 3,66 (3,16-3,83) 0,623
fzin 2,25 (2-3,5) 2,12 (1,93-2,5) 2,5 (2,12-3,62) 0,454
Ortalama 3,86 (3,53-4) 3,43 (2,56-3,88) 3,6 (3,2-4,46) 0,326
Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Meveut 3,16 (2,66-3,33) 2,5 (1,87-3,04) 2,83 (2,41-3,83) 0,261
Yiyecek Var 4(3,75-4)5) 4,25 (2,56-4,25) 4,75 (3,25-4,87) 0,624
Yiyecek Tadildi 4,6 (3,6-4.8) 4,2 (3,65-4,7) 4,6 (3,6-4.9) 0,642
Saghkh Yeme ile ilgili Aile Toplam 13 (11-13) 13 (12,75-13) 12 (11,5-13) 0,405

*Kruskal-Wallis testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar 6lgek
calismasina katilan ailelerin yasadig1 yerin biiyiikliigiine gore karsilastirildi. Olgek
calismasina katilan ailelerin yasadig1 yerin biiyiikliigiiniin ve 6l¢ek puanlar1 bakimindan
fark olup olmadigina, kategori sayisi 2 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi
icin Mann- Whitney U testi kullanildi. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin yasadig1 yerin
biiylikliigiiniin kirsal veya kasaba veya il¢ce merkezi veya sehir merkezi olmasi durumu
arasinda 6l¢ek puanlari agisindan Cocuklar I¢in Saglikli Yeme Oz-Yeterlik Olgegi, Tiirk
Besin Giicii Olgegi ve Tiirk Besin Giicii Yiyecek Var alt boyutunda ailelerin yasadig1
yerin biiylikliigii kiyaslandiginda 6l¢ekten alinan puan istatiksel olarak anlamli farklilik
gostermistir (p:0,01, p:0,022 ve p:0,037). Tablo 4.16°da ol¢ek c¢aligmasina katilan

ailelerin yasadig1 yerin bilytikliigiiniin 6l¢ek puanlari ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 16- Olgek ¢aligmasina katilan ailelerin yasadig1 yerin biiyiikliigiiniin 6lcek

puanlart ile iliskisi.

Yasanan Yerin Biiyiikliigii n (%)

Destegi Olgegi

. Kirsal /Kasaba ilge / Sehir merkezi
Olgekler Medyan (IQR) p*
7(233) 23 (76,7)
Cocuklar igin Saghkh Yeme B }
Oz-Yeterlik Olgegi Toplam 2(1-3) 5(4-8) 0,001
Toplam 54 (29-78) 47 (41-58) 0,36
Negatif DL[J)ygu Durumu alt 9.(1-12) 8 (5-14) 0,848
oyutu
Yetersiz/Dengesiz Beslenmeye
Beslenme Siireci Anne iliskin Tutumlar alt boyut 32(19-32) 28 (22-32) 0.701
Tutumlar Olgegi
Negatif Besleme Stratejileri ) )
alt boyutu 4 (3-20) 6 (4-8) 0,774
Zorla Besleme alt boyutu 2 (0-6) 0(0-2) 0,288
Digerlerinin Goriisiine Tepki y .
alt boyutu 8(8-9) 4 (2-8) 0,086
Bakim Verme Yiikii Ol¢egi Toplam 29 (22-47) 36 (30-40) 0,564
Anne ve Baba Stres Olgegi Toplam 23 (19-34) 31 (25-37) 0118
Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olgegi Toplam 61 (58-65) 60 (54-63) 0,701
Ortalama 2,63 (2,36-3,05) 2,63 (2,31-3,05) 0,924
Aile alt boyutu 2(1,5-4) 2,5(1,25-3,5) 0,774
Cocuklar i¢in Yeme Beceri alt boyutu 3,8 (3,4-4) 3,4 (3,4-4,2) 0,666
Davramslar1 Olgegi
Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1,33) 1(1-1) 0,666
Duygu alt boyutu 3,66 (3-3,66) 3,66 (3-3,66) 0,848
izin alt boyutu 2,5 (2,25-3,25) 2 (2-3,5) 0,335
Ortalama 4 (3,86-4,4) 3,66 (3,26-3,86) 0,022
Tiirk Besin Giicii Olcegi Yiyecek Mevcut alt boyutu 3,33 (2,66-4,16) 2,66 (2,33-3,16) 0,096
Yiyecek Var alt boyutu 4,5 (4,25-4,75) 4 (3,5-4,25) 0,037
Yiyecek Tadildi alt boyutu 4,8 (4,2-5) 4,4 (3,6-4,6) 0,069
Saghkl Yeme ile Ilgili Aile Toplam 13 (13-13) 13(11-13) 0,36

* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasina katilan ailelerin yasadigi evin tiiriine gore karsilastirild. Olgek galismasina
katilan ailelerin yasadig1r evin tiiriinlin ve Olgek puanlart bakimindan fark olup
olmadigina, kategori sayist 2 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi i¢in
Mann- Whitney U testi kullanildi. Olgek calismasma katilan ailelerin yasadig1 evin
tiiriiniin kira veya kendi evi veya genis aile evi olmasi durumu arasinda 6l¢ek puanlar
agisindan Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi, Beslenme Siireci Anne Tutumlari
Olgegi Negatif Duygu Durumu ve Negatif Besleme Stratejileri alt boyutlarinda ve Bakim
Verme Yiikii Olgeginde ailelerin yasadigi evin tiirii kiyaslandiginda dlgekten alinan puan
istatiksel olarak anlamli farklilik gostermistir (p:0,009, p: 0,016, p:0,021 ve p:0,023).
Tablo 4.17‘de dl¢ek ¢alismasina katilan ailelerin yasadigi evin tiirlinlin 6lgek puanlari ile

iligkisine deginilmistir.
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Tablo 4. 17- Olgek ¢aligsmasina katilan ailelerin yasadig1 evin tiiriiniin 6lgek puanlari ile

iliskisi.

Yasamlan Evin Tiirii n (%)

Kendi evi/Genis aile evi

Destegi Olcegi

Olgekler Medyan (IQR) Kira 11 (36,7) 19 (63,3) p*
Saghkh Yeme Oz-Yeterlik
Olgegi Toplam 4 (2-6) 4 (2-8) 0,735
Toplam 62 (47-70) 44 (37-52) 0,009
Negatif Duygu Durumu a 12 (7-20) 7 (4-11) 0,016
Beslenme Siireci Anne Yeter5|izl{Dke.ng;5|z Belslenmeye 28 (24-32) 28 (21-32) 0,735
Tutumlar Olgegi iskin Tutumlar

Negatif Besleme Stratejileri 9 (7-14) 5 (4-6) 0,021
Zorla Besleme 2 (0-4) 0(0-2) 0,052
Digerlerinin Goriisiine Tepki 8 (3-10) 6 (2-8) 0,145
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 38 (31-47) 31 (26-39) 0,023
0,216

Anne ve Baba Stres Olgegi Toplam 34 (25-37) 28 (23-34)

Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olgegi Toplam 61 (49-62) 61 (58-65) 0,145
Ortalama 3(2,63-3,05) 2,57 (2,31-2,73) 0,158
Aile 3(1,5-4) 2(1,25-3) 0,216
. Beceri 3,4 (3,2-4,4) 3,6 (3,4-4) 0,899
Cocuklar I¢in Yeme
Davramslan Olgegi
Olumsuzluk 1(1-1,33) 1(1-1) 0,171
Duygu 3,33 (2,66-3,66) 3,66 (3,33-3,66) 0,103
izin 2,5 (2-4) 2,25 (2-2,5) 0,328
Ortalama 3,73 (3,26-4,13) 3,73 (3,4-4) 0,8
Yiyecek Mevcut 3(2,33-3,66) 2,66 (2,5-3,33) 0,933
Tiirk Besin Giicii Olcegi
Yiyecek Var 4 (3,5-4,75) 4,25 (3,75-4,25) 1

Yiyecek Tadildi 4,4 (3,6-4,8) 4,6 (3,8-4,8) 0,553
Saghkh Yeme ile Ilgili Aile Toplam 13 (12-13) 13 (11-13) 0,899

* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).




Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar 6lgek
calismasina katilan ailelerin ¢evresinin PKU tedavi siireci hakkindaki bilgi diizeylerine
gore karsilastirildi. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin c¢evresinin PKU tedavi siireci
hakkindaki bilgi diizeylerinin ve 06lgek puanlart bakimindan fark olup olmadigina,
kategori sayisi 2 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi icin Mann- Whitney
U testi kullamldi. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin gevresinin PKU tedavi siireci
hakkindaki bilgi diizeylerinin hi¢ veya orta veya yiiksek seviyelerde olmasi durumu
arasinda Ol¢ek puanlari agisindan Tiirk Besin Giicii Yiyecek Var alt boyutunda ailelerin
cevresinin PKU tedavi siireci hakkindaki bilgi diizeyleri kiyaslandiginda 6l¢ekten alinan
puan istatiksel olarak anlamli farklilik gostermistir (p:0,038). Tablo 4.18°de olgcek
calismasina katilan ailelerin ¢evresinin PKU tedavi siireci hakkindaki bilgi diizeylerinin

0lcek puanlart ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 18- Olgek calismasina katilan ailelerin ¢evresinin PKU tedavi siireci hakkindaki
bilgi diizeylerinin dlgek puanlari ile iliskisi.

Ailenin Cevresinin PKU Bilgi Diizeyi n (%)

Hig bilgi sahibi degil 14

Orta ya da ¢ok seviyede

Destegi Olgegi

Olgekler Medyan (IQR) (46.7) bilgi sahibi 16 (53.3) P*
C"c“(-';';;i‘fe';“slf%‘ltl‘g‘i(eme Toplam 4(1-8) 4,5 (3,25-7) 0,608
Toplam 48,5 (37,25-65,5) 48 (42,25-57) 0,918

Negatif DL[J)ygu Durumu alt 8 (3,75-16,5) 9 (6-11,75) 1

oyutu
o s Aane | "D B | 053 wo@asw) | osse
Tutumlar Olgegi
Negatif ieiilg;n;uitjratejileri 6 (4-10) 5 (2,5-8,75) 0,334
Zorla Besleme alt boyutu 1,5 (0-3,25) 0(0-2) 0,334
Digerlerinin Goriisiine Tepki 5 (2-8) 8 (3,25-9,75) 0,101
alt boyutu
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 36,5 (25-43,25) 32 (30-38,75) 0,822
Anne ve Baba Stres Olgegi Toplam 34 (24-38) 29 (23,25-33,75) 0.257
Aile ieli:ie:ize(;’ligizikse' Toplam 59,5 (53-65) 61 (58-63) 0,58
Ortalama 2,84 (2,35-3,26) 2,63 (2,26-2,77) 0,257
Aile alt boyutu 2,25 (1,43-3,75) 2,5 (1,31-3,18) 0,58
Cocuklar isii""Yeme Beceri alt boyutu 3,8 (3,4-4,45) 3,4 (3,05-3,95) 0,07
Davramslar1 Olgegi

Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1,08) 1(1-1) 0,759
Duygu alt boyutu 3,66 (3,25-3,66) 3,66 (2,66-3,66) 0,759
izin alt boyutu 2,75 (2-3,5) 2 (2-2,5) 0,166
Ortalama 3,73 (3,45-4,08) 3,76 (3,06-4,1) 0,608
Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Meveut alt boyutu 2,6 (2,33-3,29) 3,08 (2,54-3,83) 0,473
Yiyecek Var alt boyutu 4,25 (4-4,75) 4 (3,12-4,25) 0,038

Yiyecek Tadildi alt boyutu 4,6 (4-4,8) 4,4 (3,45-4,8) 0,4
Saghkh Yeme ile figili Aile Toplam 12 (11-13) 13 (13-13) 0,058

* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).




Hastalarin ve ebeveynlerin dl¢eklerden aldiklar1 toplam ya da ortalama puanlar anket
caligmasina katilan ailelerin yasadig1 bolgedeki PKU destek programlarimin varligina
veya yokluguna gore karsilastirildi. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin yasadig1 bolgedeki
PKU destek programlarinin varliginin veya yoklugunun ve 6l¢ek puanlari bakimindan
fark olup olmadigina, kategori sayisi 3 oldugu ve normal dagilim varsayimi saglanmadigi
icin Kruskal-Wallis testi kullanildi. Olgek calismasina katilan ailelerin yasadigi bolgedeki
PKU destek programlarinin varligi veya yoklugu veya bilinmemesi durumu arasinda
dlgek puanlart acisindan Cocuklar Igin Saglikli Yeme Oz-Yeterlik Olgeginde ailelerin
yasadig1 bolgedeki PKU destek programlarmin olup olmamasi durumu kiyaslandiginda
‘Var’ veya ‘Yok’ cevabii veren ve ‘Yok’ veya ‘Bilmiyorum’ cevabini veren gruplar
arasinda Olcekten alinan puan istatiksel olarak anlamli farklilik gostermistir (p:0,021 ve
p:0,006). Beslenme Siireci Anne Tutumlart Olgeginde ve Beslenme Siireci Anne
Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutunda ‘Var’ veya Yok’ cevabini veren
gruplar arasinda olgekten alinan puan istatiksel olarak anlamli farklilik gostermistir
(p:0,018 ve p:0,023). Tiirk Besin Giicii Olgeginde ve Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek
Var alt boyutunda ‘Yok’ veya ‘Bilmiyorum’ cevabini veren gruplar arasinda dl¢ekten
alan puan istatiksel olarak anlaml farklilik gdstermistir (p:0,037 ve p:0,028). Tablo
4.19°da ol¢ek caligmasina katilan ailelerin yasadig1 bolgedeki PKU destek programlarinin

varliginin veya yoklugunun 6l¢ek puanlar ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 19- Olgek calismasina katilan ailelerin yasadigi bolgedeki PKU destek

programlarinin varliginin veya yoklugunun 6l¢ek puanlari ile iliskisi.

Ailenin Yasadig1 Bolgede PKU Destek Programlar: n (%)

Destegi Olcegi

Olgekler Medyan (IQR) Var 14 (46,7) Yok 9 (30) Bi'"‘(%‘fg;’m 7 pr
Saglikli Yeme Oz-Yeterlik Toplam 45 (3,75-8) 2 (1-3) 6 (5-8) 0,003
Olgegi
Toplam 44 (34,2550,5) 65 (48-74) 46 (43-62) 0,018
Negatif Duygu Durumu 5,5 (2,5-10,25) 12 (8,5-18) 10 (7-12) 0,024
Beslenme Sireet Anne Beslﬂ:{;f;r:}ﬁg?&g‘-’;ﬂfmlar 24,5 (18,7-29,7) 32 (26-32) 28 (23-32) 0,065
Tutumlar: Olgegi
Negatif Besleme Stratejileri 4,5 (3,75-8,25) 6 (1,5-16,5) 7 (5-9) 0,374
Zorla Besleme 0(0-2) 2 (0-4,5) 2 (0-3) 0,194
Digerlerinin Goriisiine Tepki 6,5 (2,75-8) 8 (6-9,5) 3(0-7) 0,052
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 34 (25-40) 31 (27,5-47) 36 (30-39) 0,815
Anne ve Bsba Stres Oleci Toplam 27 (24-37,75) 33 (22,5-35) 31 (24-34) 0,957
Aile ielflfvr‘i;';eb"ligizikse' Toplam 60,5 (57-66.5) 61 (55-64) 58 (52-63) 0,685
Ortalama 2,63(2,32-313) | 263(236:302) | 2,68(2,31-305) | 0,979
Aile 2,12 (1,25-3,5) 2,75 (1,75-4) 1,5 (1-3,25) 0,321
Cocuklar icin"Yeme Beceri 3,6 (3,4-4,25) 3,6 (2,7-4) 3,6 (3,2-4,4) 0,716
Davramslar Olgegi
Olumsuzluk 1 1(1-1,33) 1 0,334
Duygu 3,66 (3-3,66) 3,66 (2,83-366) | 333(266-366) | 0426
izin 2,12 (2-2,75) 2,5 (2-337) 2,25 (2-35) 0,768
Ortalama 373(335-395) | 413(373-4,43) 3,4 (3,26-3,86) 0,04
Tirk Besin Giicii Olgei Yiyecek Meveut 2,75 (2,58-3,2) 3,66 (2,58-4,16) 2,5 (2,33-3,16) 0,232
Yiyecek Var 4(3,56-4,25) 4,75 (4,25-4,87) 3,75 (3,5-4,25) 0,018
Yiyecek Tadildi 4,6 (4,3-4,85) 4,8 (38-49) 4(3.4-46) 0,209
Saghklt Yeme ile flgili Aile Toplam 1255 (11-13) 13 (12,5-13) 3(13-13) 0,187

*Kruskal-Wallis testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar 6lgek
caligmasina katilan ailelerin PKU tedavi siirecinde arkadaslarindan sosyal destek alip
almama durumlarma gére karsilastirildi. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin PKU tedavi
siirecinde arkadaslarindan sosyal destek alip almama durumunun ve 6lgek puanlari
bakimindan fark olup olmadigina, kategori sayisi 2 oldugu ve normal dagilim varsayimi
saglanmadig icin Mann-Whitney U testi kullanildi. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin
PKU tedavi siirecinde arkadaslarindan sosyal destek almasi veya almamasi durumu
arasinda 6lgek puanlari agisindan Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgeginde ailelerin
arkadaglarindan PKU tedavi siirecinde sosyal destek alip almadiklar1 kiyaslandiginda
Olgekten aliman puan istatiksel olarak anlamli farklilik gostermistir (p:0,049). Tablo
4.20de dl¢ek calismasina katilan ailelerin PKU tedavi siirecinde arkadaslarindan sosyal

destek alip almama durumunun 6lgek puanlari ile iliskisine deginilmistir.

112



Tablo 4. 20- Olgek calismasina katilan ailelerin PKU tedavi siirecinde arkadaslarindan

sosyal destek alip almama durumunun 6l¢ek puanlar ile iliskisi.

Arkadaslardan Sosyal Destek Alimi n (%)

Destegi Olcegi

Olgekler Medyan (IQR) Evet 5 (16,7) Hayir 25 (83,3) p*
Sagliklh Yeme Oz-Yeterlik
Olegi Toplam 8 (4-8) 4(2-6,5) 0,108
Toplam 43 (35-52) 50 (41-63) 0,229
Negatif DLtJ)ygu Durumu alt 6 (3-10,5) 9 (5,5-14) 0,251
oyutu
Yetersiz/Dengesiz Beslenmeye
iliskin Tutumlar alt boyut 23 (18,5-32) 28 (23-32) 0,552
Beslenme Siireci Anne
Tutumlari Olgegi

Negatif Besleme Stratejileri d d
alt boyutu 5(2,5-9) 6 (4-9) 0,552
Zorla Besleme alt boyutu 0(0-2) 2(0-2) 0,552

Digerlerinin Gériisiine Tepki K .
alt boyutu 7(3-7,5) 8(2,5-9) 0,552
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 37 (32,5-47) 31 (27,5-41) 0,448
Anne ve Baba Stres Olgegi Toplam 34 (26-37) 30 (24-36) 0,666
Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olcegi Toplam 65 (61-67,5) 59 (53,5-63) 0,049
Ortalama 2,36 (2,26-2,89) 2,63 (2,39-3,05) 0,448
Aile alt boyutu 2,25 (1,12-3,37) 2,5 (1,37-3,5) 0,787
Cocuklar i¢in Yeme Beceri alt boyutu 3,4 (3,1-3,8) 3,8(3,4-4,2) 0,416
Davramslar Olgegi

Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1) 1(1-1) 0,516
Duygu alt boyutu 3,66 (2,66-3,83) 3,66 (3-3,66) 0,448
izin alt boyutu 2,25 (2-2,5) 2,25 (2-3,5) 0,746
Ortalama 3,26 (2,73-3,96) 3,8 (3,5-4,06) 0,136
Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Mevcut alt boyutu 2,5 (2,25-3,58) 3(2,58-3,5) 0,448
Yiyecek Var alt boyutu 4 (2,5-4,25) 4,25 (3,75-4,62) 0,251
Yiyecek Tadild1 alt boyutu 3,6 (3,2-4,5) 4,6 (4,1-4,8) 0,108
Saghkh Yeme ile llgili Aile Toplam 13 (11,5-13) 13 (11,5-13) 0,914

* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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Hastalarin ve ebeveynlerin 6lgeklerden aldiklari toplam ya da ortalama puanlar dlgek
calismasina katilan ailelerin PKU tedavi siirecinde baska kisi ya da kurumlardan sosyal
destek alip almama durumlarina gére karsilastirildi. Olgek ¢alismasina katilan ailelerin
PKU tedavi siirecinde baska kisi ya da kurumlardan sosyal destek alip almama
durumunun ve 6l¢ek puanlar1 bakimindan fark olup olmadigina, kategori sayisi 2 oldugu
ve normal dagilim varsayimi saglanmadig1 icin Mann-Whitney U testi kullanildi. Olgek
calismasina katilan ailelerin PKU tedavi siirecinde bagka kisi ya da kurumlardan sosyal
destek almas1 veya almamasi durumu arasinda 6lgek puanlari agisindan Beslenme Siireci
Anne Tutumlar1 Olgeginde ailelerin baska kisi ya da kurumlardan PKU tedavi siirecinde
sosyal destek alip almadiklar1 kiyaslandiginda Slgekten alinan puan istatiksel olarak
anlamli farklilik géstermistir (p:0,029). Tablo 4.21°de Slgek ¢alismasina katilan ailelerin
PKU tedavi siirecinde baska kisi ya da kurumlardan sosyal destek alip almama

durumunun 6lgek puanlart ile iliskisine deginilmistir.
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Tablo 4. 21- Olgek calismasina katilan ailelerin PKU tedavi siirecinde baska kisi ya da
kurumlardan sosyal destek alip almama durumunun 6lgek puanlar ile iliskisi.

Diger Kurum/ Kisilerden Sosyal Destek Alim1 n (%)

Destegi Olcegi

Olgekler Medyan (IQR) Evet 7 (23,3) Hayir 23 (76,7) p*
Sagliklh Yeme Oz-Yeterlik
Olegi Toplam 4 (4-5) 4(2-7) 0,962
Toplam 41 (37-47) 52 (43-65) 0,029
Negatif DL[J)ygu Durumu alt 6 (1-14) 9(6-12) 0,19
oyutu
Yetersiz/Dengesiz Beslenmeye
Beslenme Siireci Anne iliskin Tutumlar alt boyut 24 (18-25) 29 @l 0,061
Tutumlar Olgegi
Negatif Besleme Stratejileri J }
alt boyutu 6 G 6(4-9) 1
Zorla Besleme alt boyutu 0(0-2) 1(0-2) 0,532
Digerlerinin Gériisiine Tepki i )
alt boyutu 4(2-7) 8 (3-9) 0,158
Bakim Verme Yiikii Olgegi Toplam 31 (29-47) 36 (29-40) 0,962
Anne ve Baba Stres Olgegi Toplam 30 (25-36) 31 (24-36) 0848
Aile Beslenme ve Fiziksel
Aktivite Olcegi Toplam 62 (59-66) 61 (54-63) 0,413
Ortalama 2,36 (1,89-3,1) 2,68 (2,42-3,05) 0,288
Aile alt boyutu 1,5 (1-3,5) 2,75 (1,5-3,5) 0,226
Cocuklar i¢in Yeme Beceri alt boyutu 3,4 (3,2-42) 3,6 (3,4-4) 0,886
Davramslar Olgegi
Olumsuzluk alt boyutu 1(1-1) 1(1-1) 0,413
Duygu alt boyutu 3,66 (3-3,66) 3,66 (3-3,66) 1
izin alt boyutu 2 (1,75-2,5) 2,5(2-3,5) 0,207
Ortalama 3,66 (2,6-3,93) 3,8 (3,4-4,13) 0,288
Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Mevcut alt boyutu 2,66 (2-3,16) 3(2,5-3,66) 0,413
Yiyecek Var alt boyutu 4 (2,75-4,25) 4,25 (3,75-4,75) 0,107
Yiyecek Tadild alt boyutu 4,6 (3,2-4,8) 4,4 (3,8-4,8) 0,848
Saghkl Yeme ile Ilgili Aile Toplam 12 (11-13) 13 (12-13) 0,266

* Mann-Whitney U testi, IQR: Interquartile range (25- 75. Persentil).
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4.4- Olgekler Arasi Iliskiler

Hastalara ve hastalarin ebeveynlerine uygulanan 06lgeklerin puanlar1 Spearman
korelasyon katsayisi ile karsilastirilarak incelendi. Beslenme Siireci Anne Tutumlari
Olgegi ile Cocuklar icin Yeme Davranislar1 Olgegi Olumsuzluk alt boyutu arasinda

(p<0,01, r: 0,571) pozitif yonlii ve anlamli iliski saptandi.

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutu ile Bakim
Verme Yiikii Ol¢egi arasinda (p<0,01, r: 0,594) pozitif yonlii ve anlaml1 iliski saptandi.

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutu ile Anne ve
Baba Stres Olgegi arasinda (p<0,01, r: 0,484) pozitif yonlii ve anlamli iliski saptand.

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutu ile Aile
Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgegi arasimda (p<0,01, r:-0,458) negatif yonlii ve anlamli
iligki saptandi.

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutu ile Cocuklar
I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi arasinda (p<0,01, 1: 0,495) pozitif yonlii ve anlamli iliski

saptandi.

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutu ile Cocuklar
I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi Aile boyutu arasinda (p<0,01, r: 0,515) pozitif yonlii ve

anlamli iligki saptanda.

Beslenme Siireci Anne Tutumlar Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutu ile Cocuklar
I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi Izin alt boyutu arasinda (p<0,01, r: 0,478) pozitif yonlii

ve anlamli iliski saptanda.

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Beslenme alt boyutu ile Anne ve Baba

Stres Olgegi arasinda (p<0,01, r: 0,5) pozitif yonlii ve anlamli iligki saptand.

Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Zorla Beslenme alt boyutu ile Bakim Verme

Yiikii Olgegi arasinda (p<0,01, r: 0,496) pozitif yonlii ve anlamli iligki saptandi.

Bakim Verme Yiikii Olcegi ile Anne ve Baba Stres Olgegi arasinda (p<0,01, r: 0,796)

pozitif yonlii ve anlamli iligki saptanda.
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Bakim Verme Yiikii Olgegi ile Cocuklar I¢in Yeme Davranislart Olgegi Aile boyutu
arasinda (p<0,01, r: 0,524) pozitif yonlii ve anlaml iligki saptandi.

Bakim Verme Yiikii Olgegi ile Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi arasinda (p<0,01,

r: 0,492) pozitif yonlii ve anlaml iligki saptandi.

Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgegi ile Cocuklar I¢in Yeme Davranislar: Olgegi
arasinda (p<0,01, r: -0,498) negatif yonlii ve anlaml1 iligki saptandi.

Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgegi ile Cocuklar igin Yeme Davranislar1 Olgegi
Izin alt boyutu arasinda (p<0,01, 1:-0,537) negatif yonlii ve anlamli iliski saptandi.

Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Var alt boyutu ile Cocuklar I¢in Yeme Davranislari
Olgegi Olumsuzluk alt boyutu arasinda (p<0,01, r: 0,437) pozitif yonlii ve anlaml iliski

saptandi.

Tiirk Besin Giicii Olgegi Yiyecek Var alt boyutu ile Cocuklar I¢in Yeme Davranislar:
Olgegi izin alt boyutu arasinda (p<0,01, r: 0,481) pozitif yonlii ve anlaml1 iliski saptandi.
Tablo 4.22 ‘de Arastirmada kullanilan lgeklerin birbiri ile olan iliskisine deginildi.
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Tablo 4. 22- Olgekler aras1 korelasyon analizi.

OLCEKLER ARASI KORELASYON ANALIZi

OLCEKLER

SPEARMAN KORELASYON
KATSAYISI (r)

Beslenme Siireci Anne Tutumlari

Cocuklar i¢in Yeme Davramslar:

0,571**

Var)

(izin)

Olgegi (Toplam) (Olumsuzluk)
Beslenme Siireci Anne Tutumlari P oN ok
Olcegi (Negatif Duygu Durumu) Bakim Verme Yiikii Olcegi (Toplam) 0,594
Beslenme Siireci Anne Tutumlar: SN ok
Olcepi (Negatif Duygu Durumu) Anne ve Baba Stres Olgegi (Toplam) 0,484
Beslenme Siireci Anne Tutumlan Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite -0.458%*
Olgegi (Negatif Duygu Durumu) Ol¢egi (Toplam) '
Beslenme Siireci Anne Tutumlan Cocuklar I¢in Yeme Davramslart 0.495%*
Olgegi (Negatif Duygu Durumu) (Ortalama) !
B"eslenme Siireci Anne Tutumlar Cocuklar i¢in Yeme Davramslar 0515+
Olgegi (Negatif Duygu Durumu) (Aile) !
B"eslenme Siireci Anne Tutumlar: Cocuklar i¢in Yeme Davramslar 0 478%*
Olgegi (Negatif Duygu Durumu) (Izin) !
Beslenme Siireci Anne Tutumlan Anne ve Baba Stres Olcegi (Toplam) 0.5%*
Olgegi (Negatif Beslenme) .
Beslenme Siireci Anne Tutumlar: o ke
Olgegi (Zorla Beslenme) Bakim Verme Yiikii Ol¢egi (Toplam) 0,496
Bakim Verme Yiikii Olgegi (Toplam) Anne ve Baba Stres Olcegi (Toplam) 0,796**
Bakim Verme Yiikii Olcegi (Toplam) Cocuklar I¢in (X?;:)e Davramslar 0,524**
Bakim Verme Yiikii Olgegi (Toplam) Beslenme Siireci Anne Tutumlari 0.492%%
Olgegi (Toplam) '
Aile Besleﬂnme ve Fiziksel Aktivite Cocuklar i¢in Yeme Davramslar -0.498%*
Olgegi (Toplam) (Ortalama) '
Aile Besleﬂnme ve Fiziksel Aktivite Cocuklar i¢in Yeme Davranislart -0.537%*
Olgegi (Toplam) (Izin) '
Tiirk Besin Giicii Olgegi (Yiyecek Cocuklar i¢in Yeme Davramslar 0 437%%
Var) (Olumsuzluk) !
Tiirk Besin Giicii Olgegi (Yiyecek Cocuklar i¢in Yeme Davramslar 0.481%*

**Korelasyon p<0,01 diizeyinde anlamlidir.
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5- TARTISMA

PKU izlem siireci icerisinde cesitli psikososyal sorunlar ortaya c¢ikabilmektedir.
Fenilketoniiri (PKU) siirecinde yasanan psikososyal zorluklar hem bireyleri hem de
ailelerini derinden etkileyen ¢ok boyutlu bir durumdur. Bu hastalik, yalnizca biyolojik bir
saglik problemi degil, bireylerin sosyal iligkileri, psikolojik sagliklari, egitim siirecleri ve

yasam kaliteleri iizerinde ciddi etkiler yaratabilmektedir (57).

Aragtirmamizda hasta grubunun saglikli beslenme aliskanliklarini benimseme, stirdiirme,
beslenme ile ilgili kararlar alirken dogru se¢imler yapabilme ve sagliksiz aligkanliklardan
kaginma gibi becerilerini degerlendirebilmek i¢in Cocuklar I¢in Saglikli Yeme Oz-
Yeterlik Olgeginden faydalamlmistir. Cocuklar Igin Saglikli Yeme Oz-Yeterlik
Olgeginden elde edilen sonuglar, gocuklarim biiyiik kisminin saglikli yeme konusunda ¢ok
diisiik 6z yeterlilik seviyelerine sahip oldugunu ve sadece bir kisminin biraz daha yiiksek
seviyelere ulagabildigini gostermektedir. Tandogan ve arkadaglarinin PKU hasta
grubunun beslenme aligkanlari {izerine yaptiklar1 bir ¢calismada 6miir boyu uygulanan
diyet tedavisinin beslenme aligkanliklarini ve besin 6gesi alimlarmi etkiledigi, hasta
grubunun yas1 arttik¢a ailenin tedavideki rolii de azalarak saglikli ve dengeli beslenme
aligkanliklarindan uzaklastig1 gosterilmistir (85). Orneklem grubunun saglikli yeme 6z-
yeterliligi ile ilgili degerlendirme sonuclarinda Olgcek calismasina katilan ailelerin
yasadig1 yerin biiyiikliigii ve yasadigi1 bolgedeki PKU destek programlar1 degiskenleri ile
pozitif yonlil iliski oldugu goriilmiistiir. Bu bulgular 15181inda, hastalar ve ailelerinin
destek programlarina ulagilabilirligi arttikga ve hastalar, aileler yasadigi bolgede destek
programlarina katilip bunlardan haberdar oldukg¢a hasta grubunun saglikli yeme 06z
yeterliginde iyilesmenin goriildiigii sonucuna varilabilir. Levy ve arkadaslarinin 1994°te
ergen yas grubu PKU tanili hasta grubunda 6miir boyu diyete uyum zorluklar tizerine
yaptiklar1 bir ¢alismada, bu hasta grubu icin diizenlenen destek programlar1 sayesinde
hastalarin diyetlerini yeniden diizgiin bir sekilde uyguladigi, saglikli ve dengeli beslenme
aliskanliklar1 edindikleri gdsterilmistir (86). Arastirmamizda Cocuklar I¢in Saglikli
Yeme Oz-Yeterlik Olgeginin diger dlceklerle olan korelasyon analizinde negatif ya da

pozitif bir korelasyon saptanmamugtir.

Aragtirmamizda bakim veren grubunun c¢ocugunun beslenme siirecindeki olumsuz

tutumlarmi degerlendirebilmek i¢in Beslenme Siireci Anne Tutumlart Olgeginden
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faydalanilmistir. Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginden elde edilen sonuglar,
beslenme siirecinde bakim veren tutumlarmin genel olarak orta seviyede olumsuz
oldugunu gostermektedir. Verilerin ortalamasmma gore katilimcilarin  ¢ogunun
tutumlarinin tamamen olumlu ya da tamamen olumsuz olmadigini, daha ¢ok orta seviyede
bir tutum sergiledikleri ve %25’lik ve %75’lik dilimdeki grubun &lgek puanlarindaki
farktan dolay1 grup icinde farkli seviyelerde tutumlar oldugu diisiiniilebilir. Tengilimoglu
ve arkadaglarinin 2024 yilinda annelerin beslenme siirecindeki tutumlarinin ¢ocuklarinin
beslenme aliskanliklar1 iizerine etkisini arastirdiklar1 ¢alismada, annelerin olumsuz
tutumlarinin ¢ocuklarinin beslenme sorunlar ile iliskili oldugu gosterilmektedir (87). Bu
baglamda, arastirmamizdan elde ettigimiz veriler, PKU tanili ¢ocuga sahip bakim
verenlerin beslenme siirecindeki tutumlar1 nedeniyle bu cocuklarin ileride beslenme
sorunlar1 yasayabilecegini diisiindiirmektedir. Orneklem grubunun beslenme siireci
tutumlari ile ilgili degerlendirme sonuglarinda 6l¢ek ¢alismasina katilan ailelerin yasadigi
evin tiirii ve yasadig1 bolgedeki PKU destek programlari degiskenleri ile negatif yonlii
iliski oldugu goriilmiistiir. Bu bulgular 15151nda PKU’lu ¢ocuklarin bakiminda, ailelerin
yasadig1 ekonomik zorluklar ve sosyal destek eksikliklerinin, bakim verenlerin tepkilerini
olumsuz yonde etkileyebilecegi sdylenebilir. Habibi ve arkadaslarinin 2023 yilinda
yaptiklar1 PKU tanili ¢ocugu olan ebeveynlerde sosyal destek ve sorun toleransi iligkisini
arastiran ¢alismada, PKU'lu ¢ocuklarin ebeveynlerinin destek gruplarina katilmalarinin
ve diger ebeveynlerle deneyimlerini paylagsmalarinin, bu bireylerin kendilerini daha etkili
hissetmelerine ve yalnizlik duygusunu azaltmalarina yardimci olabilecegi, PKU'lu bir
cocuga bakarken ortaya c¢ikabilecek kisisel sikintilara karst degerli bir savunma
mekanizmasi sagladigi gosterilmistir (88). Bayraktar ve arkadaglarinin 2024 yilinda
Tiirkiye’de nadir hastalig1 olan cocuga bakim verenlerin deneyimlerini sunan ¢alismada,
caligmaya katilan ebeveynler bakim vermenin rol ve sorumluluklarinin kendileri tizerinde
onemli fiziksel, psikolojik ve ekonomik etkileri oldugunu, sosyal destek ve hizmetlere
daha kolay erisim beklentileri oldugu vurgulanmaktadir (89). Arastirmamizda Beslenme
Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginin diger dlgeklerle olan korelasyon analizinde Bakim
Verme Yiikii Olgegi ve Cocuklar I¢in Yeme Davraniglar: Olumsuzluk alt boyutu arasinda
pozitif bir korelasyon saptanmistir. Bu bulgular 1s1¢1inda PKU tanili ¢ocuklarin beslenme
siirecinde ve tedavi siirecinde yasanan zorluklarin bakim verenlerin tutumlarin1 olumsuz

etkileyebilecegini goriilmektedir. Anderson ve arkadaslarinin yaptiklart bir ¢calismada
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cocuklara yemek yedirme konusunda zorluk ¢eken ebeveynlerin endiselenmeye daha
fazla egilim gosterdikleri ve bunun sonucunda da ebeveynlerin ¢ocuklarinin
davraniglarini daha fazla kontrol ettigi goriilmiistiir (90). Baska bir calismada ¢ocuklarin
yeme davranisi sorunlari arttik¢a, annelerin besleme stireciyle ilgili olumsuz tutumlarinin

arttig1 sonucuna da ulastlmistir (91).

Arastirmamizda bakim veren grubunun g¢ocugunun beslenmesi sirasindaki olumsuz
duygusal tepkilerini degerlendirebilmek igin Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginin
Negatif Duygu Durum alt boyutundan faydalanilmistir. Beslenme Siireci Anne Tutumlari
Olgeginin Negatif Duygu Durum alt boyutundan elde edilen verilerin ortalamasina gére,
katilimcilarin ¢ogunlugu beslenme siirecinde diisiik ve orta diizeyde olumsuz duygusal
tepkiler gostermektedir. Bununla birlikte, %25°lik dilimdeki bakim verenler ¢ok diisiik
seviyelerde olumsuz duygusal tepki gosterirken, %75’lik dilimdeki bakim verenler daha
yiiksek seviyelerde olumsuz duygusal tepki sergileyebilmektedir. Bu bulgular 1s181nda,
grubun biiyiik kisminin beslenme siireciyle ilgili olarak belli bir seviyede stres, 6tke veya
hayal kirikligi yasadigini diisiiniilebilir. Orneklem grubunun beslenme siirecindeki
olumsuz duygusal tepkileri ile ilgili degerlendirme sonuglarinda 6l¢ek ¢aligmasina katilan
ailelerin yasadigi evin tiiri ve yasadig1 bolgedeki PKU destek programlar1 degiskenleri
ile negatif yonlii, ailenin aylik net gelir diizeyi ile pozitif iliski oldugu goriilmiistiir. Bu
bulgular 1s1831nda PKU’lu ¢ocuklarin bakiminda, ailelerin yasadigi ekonomik zorluklar ve
sosyal destek eksikliklerinin, bakim verenlerin duygusal tepkilerini olumsuz yonde
etkileyebilecegi sOylenebilir. Ek olarak aylik net gelir diizeyi daha yiiksek olan ailelerde
bakim verenin ¢ocugunun beslenme siirecinde olumsuz duygusal tepkilerinin arttig1
goriildi. Baska bir caligmada da ailelerin gelir diizeyleri incelendiginde, genel olarak gelir
diizeyi arttik¢a 6gilin sirasindaki negatif duygu durumunun da artti§1 goriilmistiir (92).
Aragtirmamizda Beslenme Siireci Anne Tutumlari Olgegi Negatif Duygu Durum alt
boyutunun diger olceklerle olan korelasyon analizinde Anne ve Baba Stres Olcegi,
Cocuklar I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi, Cocuklar i¢in Yeme Davranislar Olgegi Aile
ve Izin alt boyutlar1 arasinda pozitif Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olcegi ile negatif
korelasyon saptanmigtir. Bu bulgulara gore, bakim verenin stres diizeyi ve ¢ocugun
yasakli gidalara egilimi arttikca, aile {iyelerinin beslenme siirecine yonelik olumsuz
duygular1 da artmaktadir. Ayrica, ¢cocukluk ¢agi obezitesine daha az yatkin ailelerin

beslenme aligkanliklar1 azaldik¢a, bakim verenin duygusal tepkileri de artmaktadir. Bir
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calismada, PKU'lu cocuklarin ebeveynlerinde ¢ocuklarinin saghg ilgili kaygilar1 ve

tedaviye uyum sorunlar1 nedeniyle kronik stres olustugu gosterilmistir (93).

Aragtirmamizda bakim veren grubunun c¢ocugunun bilingsiz veya dengesiz beslenme
aligkanliklar1 karsisinda sergiledigi olumsuz tutumlarmi degerlendirebilmek igin
Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginin Yetersiz/ Dengesiz Beslenmeye Iliskin
Tutumlar alt boyutundan faydalanilmistir. Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginin
Yetersiz/ Dengesiz Beslenmeye iliskin Tutumlar alt boyutundan elde edilen veriler,
bakim verenlerin ¢ocuklarinin beslenme aliskanliklarina dair yiiksek kaygilar ve olumsuz
tutumlar sergiledigini gostermektedir. Bu arastirmada elde edilen sonuglarla, PKU’lu
cocuklarin ailelerinin beslenme siirecindeki kaygilarinin, ¢ocuklarin dengesiz beslenme
aliskanliklar1 karsisinda olumsuz tutumlar gelistirmelerine yol actig1 diistiniilebilir.
Fenilketoniiri tanil1 cocugu olan ailelerin yasadiklar1 giicliiklerin tespitini konu alan bir
calismada, ebeveynlerin ¢ocuklarinin 6zel besinlerini temin etmekte gli¢liik yasadiklari,
okulda c¢ocuklarini kontrol etmekte zorlandiklari, kan degeri normal ¢iktiginda ¢ocugun
diyetine dikkat etmedikleri, ¢ocuklarin mama yemekten sikildiklari, mamalarin ve diger
besin iirlinlerinin ekonomik ac¢idan ¢ok yiik getirdigi, kontrole gitmenin hem maddi hem
manevi agidan ¢ok zor oldugu, kendilerini sosyal ortamlardan soyutladiklari, esler
arasinda ¢ocugun bakimi konusunda gerginlik yasandig: belirlenmistir (94). Orneklem
grubunun c¢ocugunun bilingsiz veya dengesiz beslenme aligkanliklar1 karsisinda
sergiledigi olumsuz tutumlarn ile ilgili degerlendirme sonuglarinda arastirmamizdaki
degisken gruplar1 ile anlaml iligki goriilmedi. Arastirmamizda Beslenme Siireci Anne
Tutumlar1 Olgegi Yetersiz/ Dengesiz Beslenmeye Iligskin Tutumlar alt boyutunun diger
Olceklerle olan korelasyon analizinde diger olgeklerle ile herhangi bir korelasyon

saptanmamistir.

Arastirmamizda bakim veren grubunun ¢ocuklarina yonelik olumsuz besleme stratejileri
kullanimin1 degerlendirebilmek i¢in Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginin Negatif
Besleme Stratejileri alt boyutundan faydalanilmistir. Beslenme Siireci Anne Tutumlari
Olgeginin Negatif Beslenme Stratejileri alt boyutundan elde edilen sonuglar, bakim
verenlerin ¢ocuklarma yonelik orta seviyede olumsuz besleme stratejileri kullandigini
gostermektedir. Bununla birlikte, %25°1ik dilimdeki bakim verenler daha olumlu tutumlar

sergilerken, %75°lik dilimdeki bakim verenler daha yiiksek seviyelerde olumsuz
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stratejiler sergileyebilmektedir. Orneklem grubunun cocuklarmna yénelik olumsuz
beslenme stratejileri kullanimi ile ilgili degerlendirme sonuglarinda dlgek calismasina
katilan ailelerin yasadig1 evin tiirii ve bakim veren grubunun PKU tanili ¢gocugunun yasi
degiskenleri ile negatif korelasyon saptanmistir. Bulgular 1s181nda, hastalar ve ailelerinin
yasadig1 ekonomik zorluklarin, PKU tanili gocugunun yasi kiigiilmesinin, bakim verenin
cocuklarina yonelik olumsuz beslenme stratejileri kullanimini arttirdigi diistindilebilir.
Arastirmamizda Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Beslenme Stratejileri
alt boyutunun diger dlgeklerle olan korelasyon analizinde Anne ve Baba Stres Olcegi ile
pozitif korelasyon saptanmistir. Bu bulgular 1s1ginda bakim verenin stres diizeyi ve
PKU’lu ¢ocuklarin bakiminda karsilasilan zorluklar arttik¢a, bakim verenin ¢ocuklarina

yonelik olumsuz beslenme stratejileri kullaniminin arttig1 sonucuna varilabilir.

Arastirmamizda bakim veren grubunun c¢ocuklarim1i ne diizeyde yemek yemeye
zorladigii degerlendirebilmek icin Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginin Zorla
Beslenme alt boyutundan faydalanilmistir. Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginin
Zorla Beslenme alt boyutundan elde edilen sonuglar, bakim verenlerin ¢ocuklarini yemek
yemeye zorlamak konusunda c¢ok diisiik seviyelerde stratejiler kullandigini
gostermektedir. Bu veriler onciiliigiinde, bakim verenlerin beslenme siirecinde daha
olumlu ve goniillii bir yaklasim sergiledikleri ve ¢cocuklarina istekli bir sekilde beslenme
aliskanliklar1 kazandirmaya ¢alistiklar diisiiniilebilir. Orneklem grubunun ¢ocuklarini ne
diizeyde yemek yemeye zorladig: ile ilgili degerlendirme sonucglarinda bakim veren
grubunun PKU tanili ¢ocugunun yasi degiskeni ile negatif korelasyon saptanmistir.
Bulgular 15181inda bakim veren grubunun PKU tanili ¢ocugunun yas1 kiigiiliiyorsa bakim
verenin ¢ocuklaria yonelik zorla besleme stratejileri kullaniminin artti1 diistintilebilir.
Arastirmamizda Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Zorla Besleme alt boyutunun
diger dlgeklerle olan korelasyon analizinde Bakim Verme Yiikii Olgegi ile pozitif
korelasyon saptanmistir. Bu bulgular 1s1ginda PKU tan1 ve tedavi siirecinde yasanilan
zorluklar ne kadar fazlaysa, bakim veren grubunun ¢ocuklarini o kadar yiiksek diizeyde
yemek yemeye zorladigi diisliniilebilir. Fenilketoniirili ¢ocuklarin beslenme durum ve
davraniglari iizerine annelerin besleme davraniglarinin etkisini arastiran 2-11 yas PKU
tanil1 hastalar ve ebeveynleriyle yapilan bir ¢calismada, Annelerin besleme davraniglarinin
cocuklarin beslenme durumunu etkiledigi gosterilmistir. Calismada, c¢ocuklar besin

alimin1 reddettiginde anneler genelde (%80) ¢ocuklarini beslemekten vazge¢medigi, bir
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siire bekledikten sonra tekrar beslemeye calisma (%26,7) ile oyun haline dontistlirerek
(%23,3) cocugun besin alimini saglamaya calistigi goriilmiistiir. Yas grubuna gore
degerlendirildiginde iki-li¢ yas grubunda anneler daha ¢ok televizyon esliginde
beslenmeyi tercih ederken, 4-6 yas grubunda anneler oyun haline getirme ve bir siire
bekledikten sonra tekrar beslemeyi tercih etmistir. Yedi-10 yas grubunda ¢ocuklari olan
anneler bir siire bekledikten sonra tekrar beslemeyi, zorla yedirmeyi ve ddiil teklif ettigi

belirlenmistir (95).

Aragtirmamizda bakim veren grubunun ¢evresindeki kisilerin ¢ocuklarinin beslenmesi ile
ilgili goriislerine gosterdigi tepkileri degerlendirebilmek icin Beslenme Siireci Anne
Tutumlar1 Olgeginin Digerlerinin Gériisiine Tepki alt boyutundan faydalanilmistir.
Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgeginin Digerlerinin Gériisiine Tepki alt boyutundan
elde edilen veriler, annelerin ¢evrelerinden gelen beslenme ile ilgili goriislere orta
derecede duyarli olduklarini ve asir1 tepki gostermediklerini ortaya koymaktadir. %25°1lik
dilimdeki bakim verenlerin ¢evrenin beslenme ile ilgili goriislerine neredeyse hi¢ tepki
vermedigi, %75’lik dilimdeki bakim verenlerin g¢evrelerinin goriislerine orta diizeyde
tepki verdigini ve genellikle asir1 tepki sergilemedikleri goriilmiistiir. Orneklem grubunun
cevresindeki kisilerin gocuklarinin beslenmesi ile ilgili goriislerine gosterdigi tepkiler ile
ilgili degerlendirme sonuglarinda arastirmamizdaki degisken gruplari ile anlaml iliski
goriilmedi. Arastirmamizda Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Digerlerinin
Gortigiine Tepki alt boyutunun diger Olceklerle olan korelasyon analizinde diger
Ol¢eklerle ile herhangi bir korelasyon saptanmamugstir. Ford ve arkadaslarinin PKU tanili
¢ocuga sahip ailelerin yasadig1 giigliiklerin tespitine yonelik yaptiklari c¢alismada,
katilimeilarin %51 inin ¢ocuklarinin diyeti nedeniyle sosyal hayatta zorluk yasadigi, aile
tiyelerinde toplumsal damgalanma ve dislanma hissi oldugu, ¢evrelerindeki insanlarin
PKU'un gerektirdigi diyeti ve tedavi siirecini tam olarak anlayamadig1 gosterilmistir.
(63). Toplum tarafindan PKU tedavi silirecinin anlagilmamasi, ebeveynlerin

sergileyebilecegi asir1 tepkisel tutumlarin gerekcesi olabilir.

Arastirmamizda bakim veren grubunun PKU tani ve tedavi siirecinde yasadig: sikintilari
degerlendirebilmek icin Bakim Verme Yiikii Olgeginden faydalanilmistir. Bakim Verme
Yiikii Olgeginden elde edilen sonuglar, bakim verenlerin bakim verme siirecinde orta

seviyede bir sikint1 yasadiklarini ve yiiklerinin fazla agir olmadigini, ancak yine de bazi
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bakim verenlerin bakim verme siirecinde belirli zorluklarla karsilastiklarini
gostermektedir. %25°lik ve %75’lik dilimdeki grubun 6lg¢ek puanlarindaki farki bazi
bakim verenlerin bakim verme yiikiinii daha hafif hissederken, digerlerinin daha fazla
zorlandigimi gostermektedir. Bu durum, bakim verme yiikiiniin ¢ok cesitli seviyelerde
hissedildigini ve her annenin yasadigir deneyimin farkli oldugunu ortaya koymaktadir.
Giire ve arkadaslarinin ¢alismaya katilanlarin %22,5 ‘u PKU tanili nadir hastaligi olan
hasta grubunun ailelerinin bakim verme yiikiinii inceledigi ¢alismada ¢alismamiza benzer
sekilde Bakim Verme Yiikii 6l¢egi kullanmis ve nadir hastaligi olan ¢ocuga bakim veren
ebeveynlerde bakim yiikiiniin ileri derecede oldugu gdsterilmistir (96). Orneklem
grubunun PKU tanm1 ve tedavi siirecinde yasadigi sikintilar ile ilgili degerlendirme
sonuclarinda 6l¢ek calismasina katilan ailelerin yasadigi evin tiirii degiskeni ile negatif
ve ailelerinde PKU tanili bagka bireylerin olup olmamasi durumu ile pozitif korelasyon
gbzlenmistir. Bulgular, bakim verenlerin hem ekonomik hem de psikososyal agidan daha
fazla zorlukla kars1 karsiya kaldiklarini ortaya koymaktadir. Ailede birden fazla PKU
tanist olan birey bulunmasinin, bakim verme yiikiinii arttirabilecegi diisiiniilebilir. Rose
ve arkadaglariin PKU tedavisi iligkili mali yiiklerin arastirildigi ¢alismada PKU
tedavisinin, PKU'lu kisiler ve aileleri i¢in dnemli bir zaman ve maliyet yiikiine neden
oldugu gosterilmistir (66). Cassidy ve arkadaglarinin fenilketoniirili bebegi olan ailelere
verilen destek tiirlerinin arastirildigi ¢alismada birden fazla PKU'lu g¢ocugu olan
ebeveynlerin, ikinci veya sonraki teshisleri daha az stresli bulduklar1 gosterilmistir (97).
Her ne kadar tani siirecinde aksini iddia eden ¢aligmalar olsa da nadir hastaliga ¢ocuklara
bakan anneler bir¢ok ekonomik, psikososyal ve fiziksel yiikle basa ¢ikmak zorundadir.
Bu ¢ocuklarin tan1 ve tedavisindeki belirsizlikler ve bakimlarinin uzun yillar boyunca
biiyiik fedakarliklar gerektirmesi ¢ocugun ve ailenin yasam kalitesini olumsuz yonde
etkilemektedir (88). Bu baglamda, ailede PKU’ya sahip birden fazla birey olmasinin bu
sikintilarin katlanmasina neden olacagi disiintilebilir. Arastirmamizda Bakim Verme
Yiikii Olgeginin diger dlgeklerle olan korelasyon analizinde Beslenme Siireci Anne
Tutumlar1 Olgegi, Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durumu alt
boyutu, Anne ve Baba Stres Olgegi ve Cocuklar I¢in Yeme Davranislar1 Aile alt boyutu
ile arasinda pozitif korelasyon saptanmistir. Bu bulgular 151¢inda PKU tedavi siireciyle
ilgili yasanan sikintilarin, ebeveynlerin psikolojik ve duygusal durumlarini olumsuz

etkiledigi diisiiniilebilir.
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Arastirmamizda bakim veren grubunun PKU tani ve tedavi siirecinde yasadigi stres
diizeyini degerlendirebilmek i¢in Anne ve Baba Stres Olgeginden faydalanilmistir. Anne
ve Baba Stres Olgeginden elde edilen sonuglar, ebeveynlerin yasadig1 stres seviyelerinin
orta diizeyde oldugunu gdstermektedir. %25’°lik dilimdeki ebeveynlerin bu siirecte daha
rahat ve daha az zorlanmis durumda oldugu, %75’lik dilimdeki ebeveynlerin ise ¢gocuk
bakimi sirasinda daha fazla bir baski ve sikinti hissettigi goriilmektedir. Irannejad ve
arkadaslarinin PKU tanili ¢ocugu olan ebeveynlerin yasam kalitesi ve stres diizeylerinin
karsilastirildigi calismada PKU’lu cocuklarin ebeveynlerinin orta derecede yasam
kalitesine ve nispeten yiiksek strese sahip oldugu gosterilmistir (98). Orneklem grubunun
PKU tan1 ve tedavi siirecinde yasadigi stres diizeyi ile ilgili degerlendirme sonuglarinda
Olcek calismasina katilan ailelerin ailelerinde PKU tanili bagka bireylerin olup olmamasi
durumu ile pozitif korelasyon gozlenmistir. Bulgular 15181inda ailede PKU tanili baska
bireyler de varsa bakim veren grubunun PKU tani ve tedavi siirecinde yasadigi stresin
arttig1 goriillmektedir. Arastirmamizda Anne ve Baba Stres Olgeginin diger dlceklerle
olan korelasyon analizinde Bakim Verme Yiikii Olgegi, Beslenme Siireci Anne Tutumlari
Olgegi Negatif Besleme ve Negatif Duygu Durumu alt boyutlar: ile arasinda pozitif
korelasyon saptanmistir. Bu baglamda, PKU tedavi siireciyle ilgili yasanan sikintilarin,
ebeveynlerin psikolojik ve duygusal durumlarint olumsuz etkiledigi ve bakim verme
stirecindeki stresin arttig1 diisiiniilebilir. AboElala ve arkadaslarinin PKU ‘lu ¢ocugu olan
ebeveynlerin ve ¢ocuklarin miicadeleleri ile psikolojik iyilik hallerini arastiran bir
caligmada, incelenen ebeveynlerin PKU olan ¢ocuklarina bakim saglamak ve ozel
diyetler temin etmek konusunda zorluk yasadigi, fenilketoniirili olan ¢ocuklarinin
karsilastig1 davranigsal ve psikolojik zorluklarin, ebeveynlerinin psikolojik 1yilik hallerini
etkiledigi gosterilmistir. Calismada, katilimci ebeveynlerin %17,9'unun, %29'unun ve
%15,9'unun sirastyla asirt derecede siddetli depresyon, anksiyete ve stres seviyelerine
sahip oldugu, incelenen ¢ocuklarin %64,8'inin duygusal sorunlar, %59,3"liniin davranig
sorunlari, %53,1'inin hiperaktivite sorunlar1 ve %58,6'sinin akran problemleri yasadigini,
%62,8'inin, yasadiklar1 zorluklarla ilgili olarak giinliik yasamlarinin farkli alanlarinda

olumsuz etkilendigini ortaya koymaktadir (99).

Aragtirmamizda hastalarin ve bakim verenlerin ¢ocukluk ¢agi obezitesi agisindan etkili
olabilecek uygulama ve davranislarini degerlendirebilmek i¢in Aile Beslenme ve Fiziksel

Aktivite Olgeginden faydalanilmistir. Aile Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgeginden
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elde edilen veriler, genel olarak ailelerin cocuklarina yonelik saglikli beslenme
aliskanliklar1 ve fiziksel aktivite uygulamalar1 konusunda iyi bir seviyede olduklarini
gostermektedir. Fenilalanin kisith diyetin PKU hastalarinda asir1 kiloya yol agtigina dair
genel bir varsayim bulunmakla birlikte, bu varsayim hala bir tartisma konusu olmaktadir.
Rodrigues ve arkadaslarinin PKU hastalarinin saglikli bireylere kiyasla asir1 kilolu olma
riskinin daha yiiksek olup olmadigini arastirdiklari bir derleme calismasinda, klasik
PKU'lu bir hasta alt grubunda, saglikli kontrollere kiyasla anlamli derecede daha yiiksek
bir viicut kitle indeksi bulunmustur. Bununla birlikte, viicut kitle indeksinin, PKU
hastalar1 ile saglikli kontroller arasinda benzer oldugu, diyetin tek basina asir1 kilo ve
obezite gelisimi icin bir risk faktorii olmadig: gosterilmistir (100). Ozel ve arkadaslarinin
PKU hastalarinin saglikli bireylere kiyasla asir1 kilolu olma riskinin daha yiiksek olup
olmadigini arastirdiklar1 cok merkezli bir ¢calismada, PKU'lu yetiskinlerde, merkezlerin
%83'linde genel popiilasyona gore kadin obezitesinin daha yiiksek oranlarda oldugu,
cocukluk doneminde tiim merkezlerin erkeklerde obezite oranlarini yerel niifus
araliklarima yakin veya benzer olarak raporlamisken, merkezlerin %57'sinde kizlarda
daha yiiksek obezite oranlar1 gozlemlenmis ve asir1 kilo ve obezite oranlar1 yasla birlikte
arttig1 bildirilmistir (101). Orneklem grubunun ¢ocukluk ¢ag1 obezitesi agisindan etkili
olabilecek uygulama ve davraniglar1 ile ilgili degerlendirme sonuglarinda o6lgek
calismasina katilan ailenin aylik net gelir diizeyi ve PKU tedavi siirecinde arkadaslardan
sosyal destek alip almama durumu ile pozitif korelasyon gozlenmistir. Bu durum
ekonomik giiciin ve sosyal destegin, PKU yonetiminde daha saglikli yasam tarzlar
benimsenmesine yardimci olabilecegine isaret etmektedir. Arastirmamizda Aile
Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgeginin diger dlgeklerle olan korelasyon analizinde
Cocuklar I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi ve Izin alt boyutu ve Beslenme Siireci Anne
Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutu ile arasinda negatif korelasyon
saptanmistir. PKU’lu ¢ocuklarda diyetin siki takibi, ¢ocugun yememesi gereken
gidalardan kacginilmasi ve ebeveynlerin olumsuz duygusal durumlarinin azaltilmasi
onemlidir. Aksi takdirde ¢cocukluk cagi obezitesine yatkinlik olabilecegi diisiiniilebilir.
Tankeu ve arkadaslarinin yaptig1 bir calismada, yetiskin PKU hastalarinda asir1 kilonun
ozellikle kadinlarda sik goriildiigii, ancak bu farkin genel niifusla karsilastirildiginda
tartismal1 oldugu belirtilmektedir. Bunula birlikte, ¢alismada diyetin iceriginin, psikolojik

durumun, diyetle iligkili yeme bozukluklarinin, hastanin sosyal ¢evresi ve yasam tarzinin,
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PKU'lu yetigkinlerde asir1 kiloya potansiyel katki saglayan faktorler oldugu gosterilmistir
(102).

Aragtirmamizda hasta grubunun yeme davranisglarinin, aile liyelerini ne denli etkiledigini
degerlendirebilmek icin Cocuklar I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi Aile alt boyutundan
faydalanilmistir. Cocuklarda Yeme Davranis1 Olgegi Aile alt boyutundan elde edilen
sonuglar, ailelerin PKU hastasi ¢ocuklarinin yeme davraniglarina karst genel olarak orta
seviyede olumsuz duygular besledigini gostermektedir. %25'lik dilimdeki aileler,
cocuklarinin yeme davraniglarina karsi cok daha az olumsuz duygular beslerken, %75'lik
dilimdeki aileler daha yiiksek olumsuz duygular yasamaktadir. Bu durum, baz ailelerin
yeme davraniglarint daha zorlayict buldugunu ve bu konuda daha fazla endise, stres veya
olumsuz duygu yasadiklarini ortaya koyabilir. Ak¢ay ve arkadaglarinin PKU’lu ailelerin
giindelik yasamini detaylandiran arastirmada, PKU’lu bireyin aileye katiliminin ailenin
duygu ve diisiince diinyasini, ekonomik durumunu ve sosyal yasamini etkiledigi, PKU’lu
bireylerin diger yiyeceklerin tadin1 merak etmeleri ve sosyal ortamlarda uygulamalari
gereken diyetleri yiiziinden zorlandiklari, ailece zamanla diyetin zorluklarina alisildig:
ancak diger insanlara fenilketoniiriyi anlatmanin zor oldugu belirlenmistir (103).
Orneklem grubunun yeme davramslarinm, aile iiyelerini ne denli etkiledigi ile ilgili
degerlendirme sonuglarinda Olgek calismasimna katilan ailelerin hane halki sayisi,
ailelerinde PKU tanil1 bagka bireylerin olup olmamasi durumu ve ailenin aylik net gelir
diizeyi ile pozitif korelasyon gozlenmistir. Bu baglamda, ailelerin ¢ocuklarinin beslenme
aliskanliklar1 konusunda yasadigi olumsuz duygular, 6zellikle hane halk: biiyiikliigii,
ailede bagka PKU’lu bireylerin bulunmas1 ve gelir diizeyi gibi faktorlere baglh olarak
arttig1 diistiniilebilir. Hollinger ve arkadaslariin PKU'lu ve PKU'suz ¢ocuk yetistiren
ebeveynlere, 6zellikle yemek planlamasi, diyetin uygulanmasi ve zaman yonetimi ile
ilgili olarak karsilastiklar1 zorluklar arastiran calismalarinda PKU'lu bireyler icin ev
yapimi yemek hazirlamaya biraz daha fazla zaman ve maliyet harcandigi, PKU'lu bir
cocuga sahip olmanin aileyi aktivitelerden alikoymadigi ancak ek zorluklar yarattig
gosterilmistir (104). Arastirmamizda Cocuklar Icin Yeme Davranislar1 Olcegi Aile alt
boyutunun diger dl¢eklerle olan korelasyon analizinde Beslenme Siireci Anne Tutumlari
Olgegi Negatif Duygu Durumu alt boyutu ve Bakim Verme Yiikii Olgegi ile arasinda

pozitif korelasyon saptanmistir. Bununla birlikte, bakim verenin yasadig1 duygusal stres
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ve yiikiin arttig1 durumlarda, ailelerin ¢ocuklarinin yeme davraniglarina karsi daha fazla

olumsuz duygu besledigi diisiiniilebilir.

Aragtirmamizda hasta grubunun yeme siirecindeki becerilerini degerlendirebilmek i¢in
Cocuklar I¢in Yeme Davramslart Olgegi Beceri alt boyutundan faydalanilmistir.
Cocuklar I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi Beceri alt boyutundan elde edilen sonuglar, PKU
hastasi ¢ocuklarin yeme becerilerinin genel olarak iyi seviyelerde oldugunu
gostermektedir. PKU’da beslenme tedavisine devam edilmeyen hastalarda veya gec tani
alanlarda ince motor becerilerde kay1p goriilebilmektedir (33). Orneklem grubunun yeme
stirecindeki becerileri ile ilgili degerlendirme sonuglarinda 6lgek calismasina katilan
bakim verenlerin egitim diizeyi ve ailelerinde PKU tanili bagka bireylerin olup olmamasi
durumu ile pozitif korelasyon saptanmistir. Bulgularimiz, ailelerin egitim diizeyinin ve
onceki deneyimlerinin ¢cocuklarin yeme becerileri lizerinde 6nemli bir etkisi oldugunu
ortaya koymaktadir. Yapilan bir calismada, bakim verenlerin egitim diizeyinin artmastyla
fenilketontirili bireylerin diyet tedavisine uyumun artacagi gosterilmistir (105). Cassidy
ve arkadaslarinin fenilketontirili bebegi olan ailelere verilen destek tiirlerinin arastirildigi
calismada birden fazla PKU'lu ¢ocugu olan ebeveynlerden biri PKU’nun onlarin normali
haline geldigini, PKU olmayan c¢ocuklarinin farkli hissettirdigini belirtmistir (97).
Arastirmamizda Cocuklar I¢in Yeme Davramslar1 Olgegi Beceri alt boyutunun diger
Olceklerle olan korelasyon analizinde arastirmada kullanilan diger 6lcekler ile arasinda

herhangi bir korelasyon saptanmamustir.

Arastirmamizda hasta grubunda yeme siirecindeki olumsuz fiziksel tepkileri
degerlendirebilmek i¢in Cocuklar I¢in Yeme Davranislari Olgegi Olumsuzluk alt
boyutundan faydalanilmistir. Cocuklar Igin Yeme Davranislar1 Olgegi Olumsuzluk alt
boyutundan elde edilen sonuglar, PKU hastasi ¢ocuklarin yeme siirecinde olumsuz
fiziksel tepkilerinin oldukga diisiik seviyelerde oldugunu goéstermektedir. Orneklem
grubunun yeme siirecindeki olumsuz fiziksel tepkileri ile ilgili degerlendirme
sonuglarinda arastirmamizdaki degisken gruplar1 ile anlamh iliski goriilmedi.
Arastirmamizda Cocuklar i¢in Yeme Davranislar1 Olgegi Olumsuzluk alt boyutunun
diger 6lceklerle olan korelasyon analizinde Beslenme Siireci Anne Tutumlar1 Olgegi ve
Tiirk Besin Giicii Olgegi ile arasinda pozitif korelasyon saptanmustir. Bu baglamda bakim

verenlerin ¢gocugunun beslenme siirecine karsit olumsuz tutumlar1 ve ¢ocugun hedonik
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aclik seviyesi arttik¢a, yeme siirecindeki kusma, 6glirme ve bogazda takilma hissi gibi
olumsuz fiziksel tepkilerin de arttig1 diisiiniilebilir. Tengilimoglu ve arkadaslarinin 2024
yilinda annelerin beslenme siirecindeki tutumlarinin ¢ocuklarinin beslenme aliskanliklar
lizerine etkisini arastirdiklar1 c¢alismada, annelerin olumsuz tutumlarinin ¢ocuklarinin

beslenme sorunlart ile iligkili oldugu gosterilmektedir (87).

Arastirmamizda hasta ve bakim veren grubunun hasta grubunu yeme siirecindeyken
icinde bulundugu duygusal yénleri degerlendirebilmek igin Cocuklar Igin Yeme
Davranislar1 Olgegi Duygu alt boyutundan faydalanilmistir. Cocuklar igin Yeme
Davranislar1 Olgegi Duygu alt boyutundan elde edilen sonuglar, PKU hastas1 ¢cocuklarin
yeme siirecinde hem bakim verenlerin hem de ¢ocuklarin duygusal tepkilerinin genel
olarak orta seviyede olumlu oldugunu gostermektedir. %25’lik dilimdeki ¢ocuklar ve
bakim verenler i¢in olumlu duygularin biraz daha diisiik oldugu, ancak %75’lik dilimdeki
bireylerin yeme siirecinde daha yogun olumlu duygular yasadigi goriilmektedir. Keleske
ve arkadaslarinin PKU’ya ailenin tepkilerini inceledigi ¢alismada, fenilalanin alimini
sinirlayan diyetin ailenin duygusal atmosferini etkiledigi, ebeveynlerin PKU'lu
cocuklarina kars1 gercekei bir tutum gelistirebilmeleri icin siirekli destege, yonlendirmeye
ve damigmanhiga ihtiya¢ duyduklart ve diyet kisitlamalarinin sonlandirilmasinin
genellikle ailenin duygusal atmosferini iyilestirdigi gdsterilmektedir (106). Orneklem
grubunun hasta grubunu yeme siirecindeyken i¢inde bulundugu duygusal yonler ile ilgili
degerlendirme sonuglarinda arastirmamizdaki degisken gruplar ile anlamli iligki
goriilmedi. Arastirmamizda Cocuklar I¢in Yeme Davramslari Olgegi Duygu alt
boyutunun diger Olceklerle olan korelasyon analizinde arastirmada kullanilan diger

Olcekler ile arasinda herhangi bir korelasyon saptanmamustir.

Arastirmamizda hasta grubunun yeme siirecinde yememesi gereken gidalar tiiketmeye
ne kadar meyilli oldugu ve bakim verenlerin bu durumlar karsisindaki tutumlar
degerlendirebilmek igin Cocuklar I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi izin alt boyutundan
faydalanilmistir. Cocuklar i¢in Yeme Davranislar1 Olgegi Izin alt boyutundan Cocuklarda
Yeme Davranist izin Olceginden elde edilen sonuglar, PKU hastasi cocuklarin beslenme
stirecinde bakim verenlerinin kontrol diizeylerinin genellikle diisiik oldugunu ve
cocuklarin yememeleri gereken gidalar1 tliiketmeye daha meyilli olduklarmi

gostermektedir. %25°lik ve %75’1ik dilimdeki grubun 6l¢ek puanlarindaki farktan dolay1
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grup icinde farkli seviyelerde tutumlar oldugu diisiiniilebilir. Baz1 ailelerin ¢ocuklarinin
beslenme aligkanliklarina daha siki bir kontrol uyguladigi, ancak genel olarak yeme
davraniglarinda izin veren bir yaklagimin daha yaygin oldugu, 6zellikle %75’lik dilimdeki
cocuklar yememeleri gereken gidalara daha kolay ulasabildigi goriilmektedir. Orneklem
grubunun yeme siirecinde yememesi gereken gidalari tiikketmeye ne kadar meyilli oldugu
ve bakim verenlerin bu durumlar karsisindaki tutumlar ile ilgili degerlendirme
sonuglarinda arastirmamizdaki degisken gruplar1 ile anlamli iliski goriilmedi.
Arastirmamizda Cocuklar I¢in Yeme Davranislar1 Olgegi Izin alt boyutunun diger
dlgeklerle olan korelasyon analizinde Tiirk Besin Giicii Olcegi ve Beslenme Siireci Anne
Tutumlar1 Olgegi Negatif Duygu Durum alt boyutu ile arasinda pozitif, Aile Beslenme ve
Fiziksel Aktivite Olgegi ile arasinda negatif korelasyon oldugu saptanmustir. Béylece
PKU tanili cocugun zengin besin ortaminda kontrol edilebilirligi diisiikse, bakim verenler
olumsuz besleme stratejilerini daha sik uyguluyorsa, bakim verenlerin kontrol seviyeleri
diisiikse ve c¢ocukluk cagi obezitesi agisindan yiiksek risk tasiyan davraniglar
sergileniyorsa, bu ¢ocuklarin yememesi gereken gidalari tiilketme egilimlerinin arttigi
sOylenebilir. Fenilketoniirili cocuklarin beslenme durum ve davranislari iizerine annelerin
besleme davranislarinin etkisini aragtiran 2-11 yas PKU tanili hastalar ve ebeveynleriyle
yapilan bir ¢alismada, annelerin besleme davranislart ¢ocuklarin beslenme durumunu
etkiledigi gosterilmistir (95). PKU’lu bireyler igin 6zel olarak iiretilen diisiik fenilalanin
iceren gidalar, genellikle normal yiyeceklerin tadindan ¢ok farkli olabilmektedir. Bu
gidalarin tadi, dokusu ve kokusu, bazi bireyler i¢in hos olmayabilmektedir. Stirekli aynm
tirde ve siirli gidalarla beslenmek, yeme aligkanliklarini sikici hale getirebilmektedir
(72). Boyle bir durumda, bakim verenlerin ¢ocuklar1 lizerindeki kontrol seviyeleri
diisiikse, PKU'lu bireyler, genetik hastaliklarina uygun olmayan tatlart deneyimlemek

isteyebilir ve PKU diyetine uygun alternatiflerin siirli olmasi da bu istegi artirabilir.

Aragtirmamizda hasta grubunun yeme siirecindeki aile destegini degerlendirebilmek icin
Saglikli Yeme ile Ilgili Aile Destegi Olceginden faydalanilmistir. Saglikli Yeme ile Tlgili
Aile Destegi Olgeginden elde edilen sonuglar, ailelerin gocuklarinin saglikli yeme
aliskanliklarina yonelik genel olarak yiiksek bir destek sundugunu gostermektedir.
Durukan ve arkadaslarinin PKU siirecinde ebeveynlerin 6nemini arastiran calismada,
ailenin beslenme konusunda sagladigi destegin ¢ok onemli unsur oldugu, cevresel

olumsuz etkiler en aza indirildiginde ve aile dogru iiriinlerle beslenmeye kararli oldugu
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takdirde, sorunsuz bir yasam ve saglik halinin miimkiin oldugu vurgulanmistir (107). Bu
baglamda, PKU hastalarinin beslenme siirecinde aile desteginin onemli oldugu
anlasilabilir. Orneklem grubunun yeme siirecindeki aile destegi ile ilgili degerlendirme
sonuglarinda arastirmamizdaki degisken gruplar1 ile anlamli iliski goriilmedi.
Aragtirmamizda Saglikli Yeme ile Ilgili Aile Destegi Olgeginin diger dlgeklerle olan
korelasyon analizinde arastirmada kullanilan diger olcekler ile arasinda herhangi bir

korelasyon saptanmamustir.

Aragtirmamizda hasta grubunun zengin besin ortaminda yiyeceklerden tarafindan kontrol
edilirligini ve hedonik aclik seviyesini degerlendirebilmek i¢in Tiirk Besin Giicii
Olgeginden faydalanmilmistir. Tiirk Besin Giicii Olgeginden elde edilen sonuglar,
cocuklarin yemeklere kars1 daha fazla istek duydugunu ve yemekleri yalnizca aclik
nedeniyle degil, ayn1 zamanda tat ve zevk i¢in de tiikettiklerini gdsterebilir. %25’lik ve
%75’lik dilimdeki grubun dlgek puanlarindaki farktan dolayi ¢ocuklarin hedonik aglik
seviyelerinin cesitli diizeylerde oldugu anlasiimaktadir. Orneklem grubunun hedonik
aclik seviyesi ile ilgili degerlendirme sonuglarinda dlgek calismasina katilan ailelerin
yasadig1 yerin biiyiikliigii ve yasadigi bolgedeki PKU destek programlart degiskenleri ile
negatif korelasyon saptanmistir. Bulgular 1s1ginda destek programlarina ulasilabilirlik
azaldikca PKU’lu bireylerin hedonik aclik seviyelerinin arttigi, zengin besin ortaminda
yiyecekler tarafinda kontrol edilebilirliklerinin arttigi savunulabilir. Ozellikle kirsal
alanlarda yasayan hastalar i¢in yerel destek programlarinin giiglendirilmesi, hedonik a¢lik
seviyelerinin diisiiriilmesine katki saglayabilir. Yapilan bir ¢alismada, egitimsizligin
fenilketoniirili bireylerin diyet tedavisine uyumunu azaltacagi gosterilmistir (105).
Arastirmamizda Tiirk Besin Giicii Olceginin diger 6lgeklerle olan korelasyon analizinde
Cocuklar igin Yeme Davramslar1 Olgegi Olumsuzluk ve izin alt boyutlar1 arasinda pozitif
korelasyon saptanmigtir. Bu durumda, PKU’lu hastalar yememesi gereken gidalara daha
fazla egilim gosteriyor ve bakim verenlerin ¢ocuklar tizerindeki kontrol diizeyi diisiikse,
yeme siirecinde kusma, 6giirme ve bogazda takilma hissi gibi olumsuz fiziksel tepkiler
sikca gozlemleniyorsa, bu hasta grubunda yiliksek hedonik aglik seviyelerinin goriilme

olasilig1 artabilir.

Bu ¢alisma, PKU hastaligina sahip ¢ocuklarin bakim siirecini genis bir bakis agisiyla ele

alarak, yalnizca hastalarin degil, ayn1 zamanda ailelerin yasadig1 psikososyal zorluklar,

132



duygusal yikler, ekonomik sikintilar ve sosyal destek gibi pek ¢ok Onemli alani
kapsamaktadir. Ailelerin sadece cocuklarinin degil, kendilerinin de ihtiyaglarinin goz
oniinde bulundurulmasi gerektigi vurgulanmistir. Ailelere yonelik psikolojik ve
sosyoekonomik desteklerin, egitimlerin ve PKU ile ilgili toplumsal farkindaligin
artirtlmasinin  6nemine dikkat ¢ekilmig, bu desteklerin PKU'lu ¢ocuklarin bakim
siireglerini daha verimli hale getirebilecegi diisliniilmiistiir. Cok sayida degiskenin
incelenmesiyle elde edilen giivenilir istatiksel bulgulara dayanarak, PKU’lu ¢ocuklarin
bakiminda karsilasilan zorluklara dair derinlemesine bir analiz yapilmistir. Ailelerin
bakim siirecini nasil daha etkili bir sekilde yonetebilecegine dair ¢dziim Onerileri
sunulmaktadir. Ancak, 6rneklem grubunun sinirlt olmasi ve kullanilan anketlerin PKU'ya
6zel olmamasi gibi bazi kisitlamalar bulunmakla birlikte, genel anketlerin kullanilmasi

calismanin farkl popiilasyonlara uygulanabilirligini artirmaktadir.

Sonug olarak, ¢calismanin gii¢lii yonlerinin yan1 sira, 6rneklem sinirlamalari ve PKU’Iu
hastalara 6zel anketler kullanilmamasi gibi kisitliliklarinin da ¢alismanin sonuglarinin
kapsamini etkileyebilir. Bu kisithiliklarin giderilmesi, gelecekteki benzer g¢alismalarda

daha giivenilir ve kapsamli bulgular elde edilmesine yardimci olacaktir.
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1.

SONUCLAR VE ONERILER

Cocuklarin biiyiik bir kismi1 saglikli yeme konusunda diisiik 6z yeterlilige sahiptir.
PKU'lu bireylerin saglikli yeme aligkanliklarini gelistirebilmeleri i¢in ailelerin
egitimine onem verilmesi, bolgesel destek programlarinin yayginlastirilmasi ve
bu programlarin erisilebilirliginin artirilmasi gerekmektedir.

Bakim verenler, beslenme siirecinde zaman zaman olumsuz tepkiler
gostermektedir. PKU'lu bireylerin ailelerine yonelik egitim programlarinin
gliclendirilmesi, ailelerin psikolojik destek de alabilecegi sosyal destek gruplarina
katilimin  tesvik edilmesi ve destek programlarinin yayginlastirilmasi
gerekmektedir.

Ailelerinin, c¢ocuklarinin dengesiz beslenme aligkanliklar1 karsisinda kaygi
duymalari, olumsuz tutumlar gelistirmelerine neden olmaktadir. Bu baglamda,
ailelerin karsilagtigt zorluklarin daha iyi anlasilmasi ve desteklenmesi adina
egitim ve kaynak erisimi saglanmas1 6nemlidir.

Cocuklarin bakiminda karsilasilan zorluklar, bakim verenlerin besleme
stratejilerini olumsuz etkilemektedir. Bakim verenlere yonelik stres yonetimi ve
egitim programlarinin giiglendirilmesi ve diisiik gelirli aileler igin sosyal
desteklerin artirilmasi 6nemlidir.

Bakim verenler, ¢ocuklarin1 siklikla yemek yemeye zorlamaz ve beslenme
stirecinde daha olumlu, goniilli bir yaklasim sergilemektedirler. PKU'lu
cocuklarin beslenmesinde, zorla besleme yontemlerine bagvuran bakim verenlere
daha fazla egitim ve destek verilmelidir.

Aileler, cevreden gelen goriislere genellikle asir1 tepki gostermemektedir. Ancak,
PKU tedavi siirecinin ¢evre tarafindan anlasilmamasi, bakim verenlerin diger
gorilislere asir1 tepki gostermelerine neden olmaktadir. PKU’lu ¢ocuklarin
ailelerinin  toplumsal zorluklar1 fark edilmeli ve toplum daha fazla
bilgilendirilmelidir. Ailelerin dislanma hissini azaltmak i¢in sosyal destek
programlar1 ve farkindalik faaliyetlerinin artirilmasi dnerilmektedir.

Bakim verenlerin genellikle zaman zaman sikint1 yasadigi, bakim yiikiiniin farkl
seviyelerde hissedildigi goriilmiistiir. Bakim verenler siklikla ekonomik ve
psikososyal zorluklar yasamaktadir. Ailelere yonelik destek programlar1 ve

rehberlik hizmetlerinin artirilmalidir.
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PKU'lu ¢ocuklarin bakiminda ebeveynler zaman zaman stres yasamaktadir ve
ailede birden fazla PKU tanili birey ve tedavi siirecindeki zorluklar bu stresi
artirmaktadir. Psikososyal destek, rehberlik ve ekonomik yardimlar, tedavi
stirecini daha siirdiiriilebilir hale getirebilir.

Aileler saglikli beslenme ve fiziksel aktivite konusunda iyi bir konumdadir.
PKU’lu ¢ocuklarin asir1 kiloya yatkinlig: tartismali bir konudur. Ekonomik gii¢
ve sosyal destek, saglikli yasami destekleyebilir. Egitim ve rehberlik, PKU’lu
cocuklar icin beslenme ve aktivite programlar1 onerilmektedir.

PKU'lu ¢ocuklarin yeme davraniglar ailelerde zaman zaman olumsuz duygulara
yol agmaktadir. Bu duygular hane biiyiikligi, ailede diger PKU'lu bireylerin
olmas1 ve bakim verenin stresinin yiikselmesiyle artmaktadir. Ailelere egitim,
psikolojik destek ve ekonomik yardimlar sunulmali, sosyal destek aglari
giiclendirilmelidir.

PKU'lu ¢ocuklarin yeme becerileri genellikle iyidir ve bu durumda ailelerin egitim
diizeyi ile deneyimlerinin oldukca etkilidir. Erken tani, ge¢ taninin olumsuz
etkilerini azaltabilir. Aileler arasinda deneyim paylasimi ve egitim destegi
onemlidir.

PKU'lu ¢cocuklarda yeme siirecinde kusma, 6glirme gibi olumsuz fiziksel tepkiler
nadiren goriiliir. Ancak bakim verenlerin olumsuz tutumlar1 ve ¢ocukta hedonik
aclik seviyesinin artmast bu tepkileri artirir. Farkindalik artirici egitimler,
psikolojik destek ve aile i¢i destek programlari gelistirilmelidir. Ayrica,
cocuklarin yeme davranislar1 klinik ortamda izlenmelidir.

PKU'lu ¢ocuklarin beslenme siireci ailelerin duygusal atmosferini etkilemektedir.
Bakicilara yonelik duygusal yonetim egitimleri ve psikolojik destek programlari
gelistirilmelidir. Ayrica, diyetin aileyi olumsuz etkilememesi i¢in esnek
yaklasimlar gelistirilmelidir.

PKU'lu ¢ocuklarin beslenmesinde bakim verenlerin kontrol seviyeleri diisiik ve
yasakl1 gidalara egilim vardir. Esnek ve destekleyici bir yaklagim, diyete uyumu
artirabilir. Egitim, danismanlik hizmetleri ve yiyecek cesitliligi, siireci daha cazip
ve psikolojik olarak daha yonetilebilir hale getirebilir.

PKU hastalariin beslenme siirecinde aile destegi 6nemli olup, etkili sonuglar i¢in

aile i¢i egitim ve bilgilendirme programlar1 giiclendirilmelidir. Psiko-sosyal
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16.

17.

destek hizmetleri, ailelerin PKU yonetiminde daha kararli ve bilingli olmalarin
saglayabilir.

Zengin besin ortamlarinda PKU’lu bireylerin yiyecek kontrolii diisiik ve hedonik
aclik seviyelerinin yiiksektir. Egitim ve danigsmanlik hizmetleri, bakim verenlerin
kontrol mekanizmalarin1 giiclendirerek bu silirecin yoOnetilmesine yardimci
olabilir. Ayrica, kontrolli beslenme programlar1 ve yerel desteklerin
gliclendirilmesi hedonik ag¢lik seviyelerini diisiirebilir.

Bu calisma, PKU'lu bireylerin beslenme siireci ve ailelerinin yasadig1 zorluklar
hakkinda 6nemli bulgular sunmus olsa da daha kapsamli 6lgeklerle, cok merkezli
ve uzun donemli arastirmalarla elde edilecek wveriler, bu konuda daha

derinlemesine bilgi saglayabilir.
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AYDINLATILMIS ONAM FORMU

1. Calismanin adi: “Fenilketoniirili cocuklarda uygulanan ézel beslenme seklinin hastalarin ve ailelerinin
Uzerindeki psikososyal etkileri”
FenilketonUri (PKU) Hastaligl yasam boyu siiren bir hastalik olmasi ve 6zel diyet uygulanmasi gerekliligi
nedeniyle bas etmesi glg bir hastaliktir. Hastalar diyete uymakta, 6zel besinleri temin etmekte, bu durumun
getirdigi ekonomik yiikle bas etmekte, sosyal yasama uyum saglamakta bircok glicliik yasamaktadirlar. Bu
durumlar hasta ve ailesinde cesitli psikososyal durumlara, yasam tarzi degisikliklerine ve beslenme aliskanlik
degisikliklerine neden olarak psikolojik ve gelisimsel sorunlara neden olabilmektedir.
Bu calismada; 2-12 yas, PKU tanili, 6zel diyet yapan hasta grubu ve ailelerine dlgek ¢alismasi uygulanacaktir.
Bu dlgek calismasindan elde edilen verilerle, PKU tanili 6zel diyet uygulayan hasta ve ailelerinin, hastalik ve
diyet siirecinin ortaya ¢ikardigl durumlarla basa ¢ikma becerilerinin gérilmesi, ortaya cikan psikososyal
durumlarin yénetilmesi, ilgili hasta grubu ve ailelerin topluma yeniden kazandirilmasi amaglanmaktadir.

Arastirmacilarin adlari, kurumlari ve iletisim numaralari.

Dog. Dr. Ozlem Unal Uzun Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Bilim Dali

Tel: 0542 251 88 00

Aras. Gor. Dr. Merve Memicoglu Turan Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgl ve Hastaliklari
Tel: 0543 394 85 00

2. Arastirma amacinin anlagilir ve 6zet aciklamasi:

Bir arastirma projesine davet edilmektesiniz. Karar vermeden dnce arastirmanin neden ve nasil yapilacagini
anlamaniz ¢cok dnemlidir. Litfen biraz zaman ayirin ve asagidaki bilgileri dikkatlice okuyun, isterseniz
baskalariyla tartisin. Acik olmayan bir bolim varsa ya da daha ayrintili bilgiye ihtiyac duyuyorsaniz litfen
bizi arayin. Ancak arastirmaya katilmak isteyip istemediginize karar vermek icin liitfen biraz distinin.
Fenilketontiri (PKU) hastaligi yasam boyu siiren, metabolik bir hastaliktir. Tedavi edilmezse diger
bulgularinin yani sira geri déniisiimslz zeka geriligi ile sonuclanir. Tedavide diyet diizenlemesi ve ilaglar
kullanilmaktadir.

Bu calismada; 2-12 yas, PKU tanili, 6zel diyet yapan hasta grubu ve ailelerine dlgek galismasi uygulanacaktir,
Hasta ve yakinlarina herhangi bir girisimsel islem uygulanmayacaktir. Bu ¢alismanin temel amaci, ¢alismanin
yapildigi grup Uzerinde PKU hastaliginin ve getirilerinin neden olabilecegi sorunlarin tespiti ve bunlarin
coziimidir,

3. Neden ben segildim?
2-12 yas, PKU tanili, 6zel diyet yapan hasta grubu ve aileleri galismanin érneklem grubunu olusturmaktadir.

4. Arastirmaya katilmak / bir kez katildiktan sonra sonuna kadar devam etmek zorunda miyim?
Calismaya gonulli katilim esastir. Katilmayi reddetmeniz size herhangi bir zarar vermeyecektir. Arastirmaya

katilmayi kabul ettikten sonra herhangi bir neden géstermeksizin calismadan gekilebilirsiniz.

5. Katilmayi kabul edersem bana ne yapilacak?

KU Girisimsel Olmayan Klinik Aragtirmalar igin Aydinlatimis Onam Formu
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Calismaya alinan kisilere olcek, anket calismasi yapilacaktir. Olcek calismasindan elde edilen veriler,
calismaya katilanlarin kimlik bilgileri kaydedilecektir. Herhangi bir fotograf, gériintl kaydi alinmayacaktir.
Calisma érneklem grubundaki kisilere telefon ya da e posta lzerinden iletisime gecilecektir. Calismaya
goniillii olanlara hafta ici herhangi bir giinde, 08.00-16.00 saatlerine Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Hastanesi Cocuk Metabolizma Polikliniginde randevu olusturulacaktir. Bu goriismelerde dérneklem grubuna
Slcek sorular yoneltilerek dlgek formlart doldurulacaktir. Olgekler calismada gorevli Aras. Gor. Dr. Merve
Memicoglu Turan tarafindan doldurulacaktir. Her hasta ve yakinina, olusturulmus randevuda 1 saat siire
ayrilacak ve Glcekler bu slire icerisinde doldurulacaktir.

Bu calismada kullanilacak élgekler;

-Erkek kiz cocuklarinin saglkl yeme ile ilgili aile destegi tlcegi

-Cocuklarda yeme davranisi anketi

-Beslenme siireci ve anne tutumlan dlcegi

-Tiirk besin glici 6lcegi

-Cocuklar icin saghkl yeme 6z bakim 8lcegi

-Aile fiziksel aktivite dlcegi

-Bakim verme yiki élcegi

-Anne ve baba stres dlcegi

ilgili hasta grubu icin hazirlanmis dzel 8lgek grubu bulunmamaktadir. Bu nedenle yukarida siralanan élcekler
calismada tercih edilmistir.

6. Arastirmaya katilmanin olas| dezavantajlari ve riskleri nelerdir?
Katilimcinin karsilasabilecegi fiziksel, psikolojik, sosyal, duygusal, ekonomik herhangi bir risk yoktur.

7. Arastirmaya katilmanin olasi yararlari nelerdir?

Arastirmaya katilmanin size hemen donecek bir faydasi bulunmamakla beraber, PKU hastaliginin ve 6zel
diyet uygulamalarinin calisma kapsamindaki aileler tizerinde neden oldugu sorunlarin tespiti, bu sorunlarin
coziilmesi ve bu sekilde gelecekteki hastalara, topluma, bilime faydalarinin olacagi umulmaktadir.

8.Arastirma masraflar:

“Aragtirma amagl” uygulanacak hichir sey icin kendisinden veya bagh oldugu sosyal glivenlik kurumundan
icret ddenmeyecektir.

9. Arastirmada ters giden bir sey olursa?

Arastirmada herhangi bir risk yoktur.

10. Kimlik bilgilerim ve elde edilen verilerin gizliligi nasil saglanacak?
Arastirma siiresince elde edilen tiim bilgiler ve kisisel detaylar gizli kalacaktir.

Hastalarin kimlik bilgileri ve dosya numaralari ile ilgili kayitlar arastirmacilar tarafindan saklanacaktir.

11. Aragtirma sonunda bana bilgi verilecek mi?
Katilimcilarin istegi dogrultusunda yayinlarin birer kopyasi kendilerine verilecektir.

12. Aragtirma sonuglarina ne olacak?

KU Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar icin Aydinlatimis Onam Formu
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Arastirma sonuglarinin bilimsel makale olarak yayinlanmasi planlanmaktadir. Her tir yayinda katihimcilarin
kisisel bilgileri yayinlanmayacaktir. Elde edilen verilerin bagka arastirmalarda kullanilabilir.

13. Daha ayrintili bilgi igin,

Dog. Dr. Ozlem Unal Uzun Kocaeli Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Metabolizma Bilim Dali
Tel: 0542 251 88 00

14. Tesekkiir:
Arastirmamiza katildiginiz igin tesekkiir ederiz.

15. IAEK onay:

16. Sikayet icin bagvuru adresi

Arastirmaya katiliminizla ilgili herhangi bir sikdyetiniz varsa Kurula Etik Kurul raportérii Dr. Ogretim Uyesi
Aslihan Akpinar (Tel: 02623037055) vasitasiyla ulasabilirsiniz. Her tir sikdyetiniz gizlilikle degerlendirilecek,
arastinlacak ve sonug hakkinda tarafimiza bilgi verilecektir.

KU Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar icin Aydinlatiimig Onam Formu
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ONAM FORMU (D?}
(Arastirmaci niishasi ve Katilimci niishasi olmak iizere iki niisha halinde basilmal ve imzal aragtirmaci
niishasi saklanmalidir. Gerekli oldugunda Etik Kurul tarafindan onam formlar istenebilir)

Arastirmanin Adi:

Evet Hayir

Géniilla Bilgilendirme Formunu okudunuz mu?

Arastirma projesi size s6zlU olarak da anlatildi mi?

Size aragtirmayla ilgili soru sorma, tartisma firsati tanindi mi?

Sordugunuz tiim sorulara tatmin edici yanitlar alabildiniz mi?

Arastirma hakkinda yeterli bilgi aldimiz mi?

Herhangi bir zamanda herhangi bir nedenle ya da neden g&stermeksizin arastirmadan

cekilme hakkina sahip oldugunuzu anladiniz mi?

Arastirma sonuglarinin uygun bir yolla yayinlanacagina katiliyor musunuz?

o oOoogodn
o oOoogodd

Arastirmada elde edilen verilerin madde 6°'da belirtilen sartlarda gelecekte de

kullanilmasina onay veriyor musunuz?

Yukaridaki sorularin yanitlan size kim tarafindan aciklandi?

Goniilli Aragtirmaci
imza: imza:

Adr/ Soyadn: Ad1/ Soyadr:
Tarih: Tarih:

KU Girisimsel Olmayan Klinik Aragtirmalar icin Aydinlatilmig Onam Formu
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Ek-B
Sosyodemografik Anket (Aileler Icin)
1. Cinsiyetiniz nedir?

o Erkek
e Kadm
2. Yasmz kactir?
e 18-34
e 35-44

e 45 ve lizeri
3. Medeni durumunuz nedir?

o Bekar

o Evli

e Bosanmis
4. Egitim diizeyiniz nedir?

e ilkokul ve alt1

o Ortaokul

o Lise

« On lisans/ Lisans/ Lisans iistii
5. Calisma durumunuz nedir?

e Calistyorum

e Calismiyorum/ Emekliyim
6. Kac ¢ocuk sahibisiniz?

e 1

e 2

e 3 velzeri

7. PKU tanmili ¢ocugunuzun yasi nedir?

e 2-6yas
e 7-10yas
e 11-12 yas

8. PKU tamili cocugunuzun cinsiyeti nedir?
e Erkek
e Kiz
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9. Cocugunuzun fenilketoniiri (PKU) teshisi konma yas1 nedir?

e 0-6ay
o 7-12 ay
e 1-2yas

e 3yas ve lizeri

10. Cocugunuzun fenilketoniiri (PKU) tedavi baslama yas1 nedir?

e 0-6ay
e 7-12 ay
e 1-2yas

e 3yas ve lizeri

11. Ailenizde fenilketoniiri (PKU) hastaligina sahip baska bireyler var m?

o Evet
o Hayir
12. Ailenizde baska genetik hastalik bulunan bireyler var mi?
o Evet
o Hayrr
13. Ailenizin toplam hane halki sayis1 nedir?
e 3
e 4

e 5veya daha fazla
14. Aylik net geliriniz nedir?
e« 0-50.000TL
« 50.001- 100.000 TL
« 100.001- 150.000 TL
e 150.001 TL ve tizeri
15. Yasadigimz yerin biiyiikligii nedir?
o Kirsal /Kasaba
o Ilge/ Sehir Merkezi
16. Yasadigimz evin tiirii nedir?
« Kirada oturuyoruz

o Kendi evimizde/ Genis aile evinde oturuyoruz
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17. Cocugunuzun tedavi siirecini yonetmek icin hangi sosyal destek aglarina
sahipsiniz?

o Aile iiyeleri

o Arkadaslar

e Saglik profesyonelleri
o Diger (liitfen belirtin)

18. Cocugunuzun tedavi siireci hakkinda cevrenizdeki insanlar ne kadar bilgi
sahibidir?

e Hig bilgi sahibi degiller
o Orta/ yiiksek seviyede bilgi sahibiler

19. Ailenizin yasadig1 sehirde fenilketoniirili cocuklar icin herhangi bir destek
programi var mi?

o Evet, var
e Hayir, yok
o Bilmiyorum

151



Ek-C
Anne ve baba stres ol¢cegi

Referans: Ozmen-Kaymak, S., ve Ozmen, A. Anne Baba Stres Olgeginin gelistirilmesi.
Milli Egitim Dergisi,2012; 42(196), 20-35

Asagida sizlerin anne babaliga iliskin duygu ve disilinceleriniz ile ilgili ifadeler yer
almaktadir. Litfen asagidaki her ifadeyi okuyunuz ve size en uygun gelen secenegi
isaretleyiniz. Liitfen hi¢bir soruyu bos birakmayiniz. Tesekkiirler.

1. Cocugumu mutlu etmek benim i¢in ¢ok zor.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

2. Cocugumun bakimi ile ilgili sorumluluklarim beni dyle yoruyor ki baska bir sey
yapmaya istegim olmuyor.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

3. Anne/ Baba olmanin zor oldugunu diistiniiyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

4. Cocugumun bazi seyleri beni kizdirmak i¢in yaptigini diistiniiyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

5. Cocuk sahibi oldugumdan beri kendime zaman ayiramiyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

6. Anne/Baba oldugumdan beri kendimi daha yasli hissediyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

7. Cocugum bir hata yaptiginda bundan kendimi sorumlu tutuyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

8. Cocuguma kizdigimda davraniglarimi kontrol etmekte zorlantyorum.

1: Hi¢bir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman
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9. Anne/Babaliga iliskin sorumluluklarim beni psikolojik a¢idan zorluyor.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

10. Cocugumun diger ¢ocuklara gore daha zor bir ¢ocuk oldugunu diisiiniiyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

11. Hayal ettigim gibi bir anne/baba olamadigimi diisliniiyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

12. Cocugumun istekleri karsisinda tutarsiz davranabiliyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

13. Cocugumun ihtiyaglarini yeterince karsilayamadigimi hissediyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

14. Hayatimdaki en temel stres kaynagi, ¢cocuk sahibi olmaktir.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

15. Cocugumu egitmek konusunda kendimi yetersiz buluyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman

16. Basarisiz bir anne/baba oldugumu diistiniiyorum.

1: Higbir zaman 2: Bazen 3: Sik sik 4: Her zaman
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Ek-D
Bakim verme yiikii ol¢egi

Referans: Inci F.H., Erdem M. Bakim Verme Yiikii Olceginin Tiirk¢eye Uyarlanmasi
Gegerlilik ve Giivenilirligi. Atatiirk Universitesi Hemsirelik Yiiksekokulu Dergisi,
2008;11: 85-95

Asagida insanlarin bir bagkasina bakim verirken hissettiklerini yansitan ifadeler
bulunmaktadir. Her bir sorudan sonra sizin bu duygular1 hi¢cbir zaman, nadiren, bazen,
oldukca sik ve hemen her zaman olmak tizere hangi siklikla yasadiginizi gésteren ifadeler
yer almaktadir. Dogru ya da yanlig, cevap yoktur.

1. Yakininmizin ihtiyaci oldugundan daha fazla yardim istedigini diistiniiyor musunuz?
0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukg¢a sik 4: Hemen her zaman

2. Yakiiniza harcadiginiz zamandan dolayi, kendinize yeterince zaman ayiramadiginizi
diistintiyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

3. Yakininiza bakim verme ile aile ve is sorumluluklarinizi yerine getirme arasinda
zorlandiginmiz1 diistintiyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

4. Yakininizin davranislari nedeniyle rahatsizlik duyuyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukg¢a sik 4: Hemen her zaman

5. Yakinimizin yanindayken kendinizi kizgin hissediyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

6. Yakmmizin diger aile iiyeleri ya da arkadaslarinizla iligkilerinizi olumsuz yonde
etkiledigini disiintiyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

7. Gelecegin yakininiza getirecebileceklerinden korkuyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukg¢a sik 4: Hemen her zaman

8. Yakininizin size bagimli oldugunu diigiinityor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman
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9. Yakininizin yanindayken kendinizi gergin hissediyor musunuz?

0: Hi¢bir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukg¢a sik 4: Hemen her zaman

10. Yakininizla ilgilenmenin sagligiizi bozdugunu disiiniiyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukea sik 4: Hemen her zaman

11. Yakmimniz nedeni ile 6zel hayatiniz1 istediginiz gibi yasayamadiginizi disiiniiyor
musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukea sik 4: Hemen her zaman

12. Yakiniiza bakmanin sosyal yasaminizi etkiledigini digiiniiyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

13. Yakinmizin bakimimni {stlendiginiz igin rahatga/kolay arkadas edinemediginizi
distintiyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

14. Yakmimzin sizi tek dayanagi olarak goriip, sizden ilgi bekledigini disiiniiyor
musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

15. Kendi harcamalarimizdan kalan paranin yakininizin bakimi i¢in yeterli olmadigimni
distintiyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

16. Yakininiza bakmay1 daha fazla siirdiiremeyeceginizi hissediyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

17. Yakiiniz hastalandigi zaman yasamimizin kontroliinii kaybettiginizi disiintiyor
musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukga sik 4: Hemen her zaman

18. Yakininizin bakimini bir bagkasinin tistlenmesini ister miydiniz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukg¢a sik 4: Hemen her zaman
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19. Yakininiz i¢in yapilmasi gerekenler konusunda kararsizlik yastyor musunuz?

0: Hi¢bir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukg¢a sik 4: Hemen her zaman

20. Yakininiz i¢in daha fazlasini1 yapmak zorunda oldugunuzu diisiiniiyor musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukea sik 4: Hemen her zaman

21. Yakinmizin bakiminda yapabileceginiz isin en iyisini yaptigmizi disiiniiyor
musunuz?

0: Higbir zaman 1: Nadiren 2: Bazen 3: Oldukea sik 4: Hemen her zaman

22. Yakiniiza bakarken genellikle ne kadar giiglik yasiyorsunuz?
0: Hig 1: Biraz 2: Orta 3: Oldukg¢a 4: Asir
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Ek- E

Aile beslenme ve fiziksel aktivite olcegi

Referans:

Ihmels MA, Welk GJ, Eisenmann JC, Nusser SM. Development and

Preliminary validation of a Family Nutrition and Physical Activity (FNPA) screening
Tool. Int J Behav Nutr Phys Act 2009; 12:6:14.

Terzi O, Ozdemir S. Cocukluk cagi obezitesini degerlendirmede kullanilan "Aile
Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olgeginin" Tiirkce gecerlik ve giivenirlik ¢alismasi /
Turkish validity and reliability study of "Family Nutrition and Physical Activity
Screening Tool" used in evaluating childhood obesity. On dokuz May1s Universitesi Tip
Fakiiltesi Halk Sagligi1 Ana Bilim Dali Halk Sagligi Bilim Dali, Tipta Uzmanlik Tezi.
Samsun: 2020.

Agiklama; Her bir soru i¢in ¢gocugunuz ya da aileniz i¢in en uygun olan cevabi seginiz.
Burada dnemli olan sizin aileniz i¢in ne olmasini istediginizi degil aileniz i¢in en sik veya
tipik olan durumu ortaya koymaktir.

Ailenin Ogiinleri Hicbir zaman/ Bazen Sik Sik Cok sik/ Her zaman

Hemen  hemen
hi¢bir zaman

1- Cocugunuz ne siklikta evde yada | 1 2 3 4
okulda kahvalt1 yapryor?

2- Cocugunuz ne siklikta giinde en | 1 2 3 4
az bir dgiinlinii aileden en az bir
kisiyle birlikte yiyor?

Ailenin Yeme Aliskanhklar Hicbir zaman/ Bazen Sik Sik Cok s1k/ Her zaman

Hemen  hemen
hi¢bir zaman

3-Cocugunuz ne sikhkta TV | 1 2 3 4
izlerken bir seyler yiyor? (Ana ve
ara 0giinler dahil)

4-Aileniz ne siklikta | 1 2 3 4
“Fastfood/ayakiistii yenilen
yiyecekleri” yiyor?

Gida Tercihleri Hicbir zaman/ Bazen Sik Sik Cok sik/ Her zaman

Hemen hemen
hi¢bir zaman

5-Aileniz ne siklikta paketlenmis | 1 2 3 4
“yenmeye hazir” gidalar tiiketiyor?
(Siklikla firnda veya mikrodalga
firinda 1sitilmak {izere hazirlanmis
dondurulmus iriinler ya da raf
urtinleri dahil)
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6-Cocugunuz ne siklikta ana ya da | 1 2 3 4
ara Ogiinlerde meyve ve sebze
yiyor? (Paketlenmis meyve sulari
harig)
Igecek Tercihleri Hicbir zaman/ Bazen Sik Sik Cok sik/ Her zaman
Hemen  hemen
hi¢bir zaman
7- Cocugunuz ne siklikta gazh | 1 2 3 4
(gazoz, kola) ya da tatlandirilmisg
icecekler igiyor? [Normal ya da
diyet gazli icecekler, toz igecekler,
paketlenmis meyve ya da sebze
sular1, kafeinli enerji igecekler vb.
dahil]
8-Cocugunuz ne siklikta ana ya da | 1 2 3 4
ara Ogiinlerde az yagh siit i¢iyor?
(%1 yagli veya yagsiz aromalr siit
vb. dahil)
Kisitlama/Odiillendirme Hicbir zaman/ Bazen Sik Sik Cok sik/ Her zaman
Hemen  hemen
hicbir zaman
9-Aileniz ne siklikta ¢ocugunuzun | 1 2 3 4
yedigi sekerleme, cips ve ¢erezlerin
miktarmi takip ediyor?
10-Aileniz ne sikhikta iyi bir | 1 2 3 4
davranigt  odiillendirmek  igin
sekerleme, dondurma ya da diger
gidalar1 kullaniyor?
izleme (Ekran) Siiresi Hic¢bir zaman/ Bazen Sik S1k Cok sik/ Her zaman
Hemen  hemen
hi¢bir zaman
11-Cocugunuzun ekran oniinde | 1 2 3 4
gecirdigi slirenin glinde 2 saatten
daha az olma siklig1 nedir? (TV, cep
telefonu, bilgisayar, oyun sistemleri
veya gorsel ekrami olan diger
taginabilir cihazlari igerir.)
12-Aileniz ne siklikta gocugunuzun | 1 2 3 4
“ekran Oniinde geg¢irdigi siireyi”
takip etmektedir?
Saghkh Cevre Hicbir zaman/ Bazen Sik S1k Cok sik/ Her zaman
Hemen  hemen
hi¢bir zaman
13-Cocugunuz hangi siklikta ekran | 1 2 3 4
oniinde gegirdigi stireyi kendi
odasinda gegiriyor?
14-Aileniz ne siklikta ¢ocugunuza | 1 2 3 4

fiziksel aktivite firsat1 sagliyor?
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Aile Aktivitesi Hic¢bir zaman/ Bazen Sik Sik Cok sik/ Her zaman
Hemen  hemen
hi¢bir zaman

15-Aileniz ne siklikta cocugunuzun | 1 2 3 4

fiziksel aktivitede bulunmasin

tesvik ediyor?

16-Cocugunuz ne siklikta en az bir | 1 2 3 4

aile bireyiyle birlikte fiziksel

aktivite yapmaktadir?

Cocuk Aktivitesi Hic¢bir zaman/ Bazen Sik Sik Cok sik/ Her zaman
Hemen  hemen
hi¢bir zaman

17-Cocugunuz ne siklikta bos | 1 2 3 4

zamanlarinda  fiziksel  aktivite

yapmaktadir?

18-Cocugunuz ne siklikta bir lider | 1 2 3 4

ya da kogla birlikte organize spor

aktivitelerine ya da fiziksel

aktivitelere katiliyor?

Aile Programy/ Uyku Diizeni Hic¢bir zaman/ Bazen Sik Sik Cok sik/ Her zaman
Hemen  hemen
hi¢bir zaman

19-Cocugunuz ne siklikta | 1 2 3 4

belirlenmis uyku diizenine

uymaktadir?

20-Cocugunuz ne sikhikta gece | 1 2 3 4

yeterli uyku uyumaktadir?
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Ek-F
Cocuklar i¢in saghkh yeme 6z bakim olcegi
Referans:

Story M, Sherwood NE, Himes JH, Davis M, Jacobs DR, Cartwright Y, et al. An after-
school obesity prevention program for African-American girls: the Minnesota GEMS
pilot study. Ethn Dis 2003; 13:54-64.

Olgegin Tiirkge *ye uyarlanmis adi “Cocuklar I¢in Saglikli Yeme Oz-Yeterlik Olgegidir.
Olgek “Cocukluk Déneminde Sismanlik, Ailelerin Algis1 ve Yaklasimi (Proje No: TUA-
2015-5521)” galigmasi kapsaminda 2015 yilinda uyarlanmaistir.

Yonerge: Asagidaki sorular senin yeme aliskanliklarin ile ilgilidir.

Bazi1 yiyeceklerden daha az, baz1 yiyeceklerden ise daha fazla tiiketmenin senin i¢in ne
kadar zor oldugunu diisiinliyorsun?

Hig zor degil Biraz zor Cok zor

1-Okul sonrasi ara
ogiinde meyve yemek

2-Ara Ogiinde sebze
yemek

3-Susayinca, gazl
icecekler ya da meyveli
gazsiz igecekler yerine
su igmeyi tercih etmek

4-Tam ya da yarim yagl
siit yerine az yagli ya da
yagsiz siit igmek

5-Biiyiik boy yerine
kiigik  boy  patates
kizartmasi segmek

6-Patates kizartmasi,
cips, kek, kurabiye ya da
dondurma gibi fazla
miktarda yag iceren
yiyeceklerden daha az
miktarda yemek

7-Cips yerine daha az
yagl kraker yemek

8- Gazli icecekleri daha
az icmek

9-  Meyveli gazsiz
icecekleri (oralet, lezzo
vb.) daha az igmek
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Ek-G
Tiirk besin giicii 6lcegi

Referans: Sahin-Bodur G, Keser A, Akcil-Ok M, Unsal EN, Akin O. Children's Power of
Food Scale: Turkish validity and reliability study. Public Health Nutr. 2021 Sep 2:1-8.
doi: 10.1017/S1368980021003773. Epub ahead of print. PMID: 34472427.

Liitfen asagida yer alan climlelerin sizin i¢in dogru olup olmadigin1 belirtiniz. Yanitlarinizi
asagidaki 1 ile 5 arasindaki derecelendirmeye gore veriniz.
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1. Gergekte a¢ olmadigim zaman bile yiyecekler
hakkinda diisiiniiriim.

2. Yemek yemekten, neredeyse diger yaptigim her
seyden daha fazla zevk alirim.

3. Sevdigim bir yiyecegi goriirsem veya kokusunu
duyarsam, onu yemek icin ¢ok giiglii bir istek
duyarim.

4. Sevdigim sigmanlatict bir besin yakinimda
oldugu zaman, en azindan onu tatmamak igin
kendimi zor tutarim.

5. Yiyecek tercihlerimi  benim  kontrol
etmemdense, yiyeceklerin beni kontrol ettigini
hissediyorum.

6. Lezzetli bir yiyecege ulasabilecegimi bildigim
zaman, ona sahip olma hakkinda diisiinmeye
devam ederim.

7. Benim i¢in kotii olsa bile, tadin1 sevdigim belirli
yiyecekleri yemekten kendimi alikoyamam.

8. En sevdigim yiyecegi yemeden hemen dnce ok
heyecanlanirim.

9. Lezzetli bir yiyecegi yedigimde, tadinin ne
kadar iyi olduguna ¢ok fazla odaklanirim.

10. Bazen giinliik aktiviteleri yaparken ‘aniden’
bir yeme istegi gelir (bir nedeni olmasa da).

11. Sanirim yemek yerken diger ¢ocuklara kiyasla
¢ok daha fazla zevk aliyorum.
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12. Birinin harika bir besini tarif ettigini duymak
bende gercekten bir seyler yeme istegi uyandirir.

13. Sanirim aklim siirekli yemek ile mesgul.

14. Yedigim yiyeceklerin miimkiin oldugu kadar
lezzetli olmasi benim i¢in ¢gok 6nemlidir.

15. En sevdigim yiyecegi yemeden Once agzim
sulanir.
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Ek-H

Beslenme siireci ve anne tutumlar 6lcegi

Referans:

Dilsiz H. Bebeklik ve erken ¢ocukluk donemi uyumsal yeme davranisi ve beslenme siireci
anne tutumlar olgekleri gelistirme ¢aligmasi. Egitim Bilimleri Enstitiisii Yiiksek Lisans
Tezi. Ankara Universitesi; Ankara: 2013.

Degerli Anne,

Beslenme siirecinde cocuklar kadar anneleri de anlayabilmek bizim igin oldukca
onemlidir. Bu 6lcek, ¢ocugunuzun yeme ve beslenmesi ile ilgili olarak sizin duygu,
diisiince, davranis ve yaklagimlarinizi anlayabilmek amaciyla hazirlanmistir. Liitfen
maddeleri dikkatlice okuyunuz. Maddelerin karsisinda yer alan “Hicbir zaman-
Nadiren- Arada sirada- Genellikle- Her zaman” secenceklerinden sizin i¢in en uygun
olanin isaretleyiniz. Isaretlemelerinizi “X” seklinde yapabilirsiniz.

LUTFEN BUTUN
MADDELERI
COCUGUNUZUN
BESLENMESI iLE
ILGILi KONULARI
DUSUNEREK
ISARETLEYINiZ!

Hicbir zaman

Nadiren

Arada sirada

Genellikle

Her zaman

1-Ogiin sirasinda veya
sonunda kendimi
yorgun hissederim.

2-Ogiin sirasinda
kendimi caresiz
hissederim.

3- Ogiin sirasinda
gocuguma kars1
tahammiiliim diiser.

4-Cocugumun
beslenmesi ile ilgili
konularda {imitsizlige
kapilirim.

5-Cocugumun  6giin
sirasindaki  olumsuz
yeme davranglar ile

bas etmekte
zorlanirim.
6-Onca ugragima

ragmen yemediginde
hayal kiriklhigina
ugrarim.

7-Miidahale
etmezsem ¢ocugumun
dengesiz velveya
yetersiz
besleneceginden
endige ederim.

8-Yetersiz
beslenmesinin
gocugumun ¢abuk
hastalanmasina neden
olacagindan  endise
ederim.
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9-Cocugum yeterince
yemediginde kendimi
kotii hissederim.

10-Cocugumun
yemek segmesi beni
lizer.

11-Cocugum

aciktigmi belli etmese,
sOylemese veya “ag
degilim” dese bile

saati gelmisse
Ogliniinii hazirlar
yediririm.
12-Cocugumun
yeterince kilo
alamamas1 veya kilo
vermesi beni
kaygilandirir.

13-Bir lokma daha
yemesi igin  tath
sozlerle ikna etmeye
caligirim.

14-Reddettigi  baz1
besinleri ona fark
ettirmeden yediririm.

15-Evde yemeyi
reddettiginde  park,
bahge veya komsgunun
evinde yemek
yediririm.

16-Hazirladigim
yemekten
hoslanmazsa baska bir
seyler hazirlarim.

17-Evde elimde tabak
ve kasikla yemek
yemesi i¢in pesinde
dolagirim.

18-Oyun,  oyuncak,
televizyon, bilgisayar
vb. ile mesgul ederek
yemek yemesini veya
yemeye devam
etmesini saglarim.

19-Kardesini,
arkadasin1  veya bir
tanidig1 kiskanmasini
saglayarak  (Ornegin
“abisi sen dur yeme
Ayse yiyecek” vb.
sozler soyleyerek)
yemek yediririm veya
yemeye devam
etmesini saglarim.

20-Yemesi i¢in tehdit
ederim, korkuturum.

21-Yemeyi
reddettiginde
gerekirse yemegi
agzina zorla sokarim.

22-Yeterince
yemediginde ona
kizarim, bagiririm.
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23-Yemesi veya
yemeye devam etmesi
icin “yemezsen senin
annen olmam” ya da
“yemezsen basgka bir
gocugun annesi
olurum” gibi sozler
sOylerim.

24-Bagkalarinin
gocugumun boyu,
kilosu konusunda
yorum yapmasi beni
rahatsiz eder.

25-Yemesi konusunda
bagskalarinin bana akil
vermesinden rahatsiz
olurum.

26-Zay1f olursa
¢evremdekilerin  beni
beceriksiz ya da
yetersiz anne olarak
degerlendirebilecekler
i distincesi  beni
rahatsiz eder.

27-Esim- annem-
kayinvalidem-  aile
iiyesi olan baska bir
yetisgkin veya
cocugumun  bakicist
ile ¢ocugumun
beslenmesi ile ilgili
konularda sorun
yasarim.
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Ek-1
Erkek kiz cocuklarinin saghkh yeme ile ilgili aile destegi ol¢egi
Referans:

Story, M. Sherwood, N. E., Himes, J. H., Davis, M., Jacobs, D. R., Cartwright, Y., ... &
Rochon, J. An after-school obesity prevention program for African-American girls: The
Minnesota GEMS pilot study. Ethnicity and Disease, 2003;13(1).

Ozcebe, H. Uner, S. Arslan, U., Unlii, H., Yardim, M., Araz, O., Huang T., Bilir, N.
Beslenme ve Fiziksel Aktivite Olcekleri: Cocuk ve Eriskinlerde Tiirkce Gecgerlik ve
Giivenirlik Sonuglari. Ed: Sarp Uner, 2017, Ankara.

Litfen asagidaki maddeleri dikkatlice okuduktan sonra, her bir maddenin sizin i¢in ne
siklikla dogru oldugunu isaretleyiniz.

Neredeyse Hig Bazen Hemen  hemen  her
zaman

1- Ailem veya  diger
biiyliklerim ara 0giin olarak
meyve yememi saglamaya
caligir.

2- Ailem veya  diger
biiyiiklerim ara 6giin olarak
sebze yememi saglamaya
caligir.

3- Ailem veya  diger
biiyiiklerim gazli iceceklerden
daha az igmemi saglamaya
caligirlar.

4- Susadigimda, ailem veya
diger biiyiiklerim gazli icecek
veya meyveli gazsiz igecek
yerine su i¢cmemi saglamaya
caligir.

5-  Ailem veya  diger
bliyliklerim tam yagh siit
yerine az yagli veya yagsiz siit
icmemi saglamaya caligir.
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Ek-J
Cocuklarda yeme davramsi anketi
Referans:

Kiirtiincii, M., & Arslan, N. (2020). Cocuklar i¢in Yeme Davranislar1 Olgeginin Tiirkce
Gegerlik ve Giivenirligi. Dokuz Eyliil Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi Elektronik
Dergisi, 13(4), 267-274.

Archer, L. A., Rosenbaum, P. L., & Streiner, D. L. (1991). The children's eating behavior
inventory: reliability and validity results. Journal of Pediatric Psychology, 16(5), 629-
642.

Yonerge: BU NE SIKLIKTA OLUYOR? Sorularma vereceginiz cevaplar; 1: Higbir
zaman 2:Bazen 3:Siklikla 4:Coguzaman 5:Herzaman anlamina gelmektedir.
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?” sorusuna verilecek yanitlar evet ya da hayir
seklindedir.

Her sorunun “Bu ne siklikta oluyor?” Seklinde besli cevabi ve “Bu sizin icin bir sorun
teskil ediyor mu?” seklinde ikili cevab1 bulunmaktadir.

1. Cocugum yasina uygun bi¢imde yiyecegi ¢igner.
1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?
Evet Hayir

2. Cocugum yemek yemekten keyif alir.
1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?
Evet  Hayir

3. Cocugum benden yememesi gereken yiyecekler ister.
1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Coguzaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?
Evet  Hayir

4. Cocugum yasina uygun bi¢imde kendi basina yemek yer.
1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Coguzaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?
Evet  Hayir

5. Cocugum yemek zamanlarinda 6giirtir.
1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Coguzaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?
Evet  Hayir

6. Cocugumun yeterince yemek yedigine eminim.
1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhkla 4: Coguzaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?
Evet  Hayir

7. Cocugum yemek zamanlarinda kusar.
1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Coguzaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?
Evet  Hayir
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10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

Cocugum 6giin aralarinda izin almadan bir seyler yer.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhkla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet Hayir

Yemek zamanlarinda yiyecekler cocugumun bogazina takilir.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhkla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet Hayir

Cocugum izin vermedigimiz zamanlarda kendine yiyecekler hazirlar.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhkla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet Hayir

Cocugum yemek yemedigi zaman tiziiliirim.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun tegkil ediyor mu?

Evet Hayir

Cocugum evdeyken yememesi gereken yiyecekleri yer.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet Hayir

Cocugum yasina uygun bigimde catal bigak kasik kullanir.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet Hayir

Cocugum arkadaslarinin evindeyken yememesi gereken yiyecekleri yer.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Coguzaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet  Hayir

Cocugum 6glin aralarinda yiyecek ister.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Coguzaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet  Hayir

Cocugumun sofradaki davraniglari esimi iizer.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Coguzaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet  Hayir

Cocugum sofrada esimle konusurken s6ziimiizii keser.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhikla 4: Coguzaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet  Hayir

Sofradayken esim beni {izer.

1: Hicbir zaman 2: Bazen 3: Sikhkla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?

Evet  Hayir
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19. Cocugumun sofradaki davranislari diger ¢ocuklarimai {izer.
1: Hicbir zaman 2: Bazen 3:Sikhkla 4: Cogu zaman 5: Her zaman
Bu sizin i¢in bir sorun teskil ediyor mu?
Evet Hayir

169



