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0oz

Amac: Kan fenilalanin dizeyi ile psikolojik durum arasindaki iliskinin ortaya konmasi Fenilketondri hastalari igin dnemlidir.
Ancak hastaligin en sik gortldtgu Ulkelerden biri olan Turkiye’de FenilketonUrili adolesanlarda depresyon sikligi ile ilgili
yapilmig bir galisma bulunmamaktadir. Bu ¢alismanin amaci, Fenilketonurili adolesanlarda diyete uyum ve depresif duygu
durumu sikliginin saptanmasidir.

Gerec ve Yontemler: Calisma, FenilketonUrili adolesanlar ile Nisan 2019-Kasim 2019 tarihleri arasinda yUrttdimustdr.
Adolesanlar Avrupa Fenilketontri Birligi tarafindan yasa gére 6nerilen kan fenilalanin dizeylerine gore ikiye ayrilarak
degerlendiriimistir. Katiimcilarin genel &zellikleri, hastalik ve diyet ile iligkili bilgiler anket formuile belirlenmistir. Adolesanlarin
depresyon durumlarinin degerlendiriimesinde ‘Cocuklar icin Depresyon Olcegi’ kullaniimistir.

Bulgular: Kizlarin kan fenilalanin dizeyi ortalamalar erkeklerden disUk iken; yasak UrUn bilgi diizeyi, dusuk proteinli
Urlinleri sevme ve Fenilketondri ile yasamaktan mutlu olma puanlar yiksek bulunmustur. Kan fenilalanin dtizeyi dnerilene
uygun olan ve olmayan gruplarda, diyete uyum ile kan fenilalanin dizeyi arasinda negatif yonlt dnemili iliski saptanmistir.
Kan fenilalanin dtzeyi 6nerilerin Uzerinde olanlarda ise Fenilketonuri diyetinde yasak olan Urtnleri bilme duzeyi ile kan
fenilalanin arasinda negatif yonlU bir iliski bulunmustur. Calismada diyet kontroll zayif olan adolesanlarda, kan fenilalanin
dUzeyleri ile beden kitle indeksi persentilleri arasinda pozitif yonlt énemli iliski saptanmistir. Cinsiyete gore cocuk
depresyon 0lgegi ve kan fenilalanin dlzeyleri arasindaki iliski dnemsiz bulunurken, kan fenilalanin dizeyleri 6nerilerin
Uzerinde olan grupta gocuk depresyon 6lcegi ile kan fenilalanin diizeyleri arasinda pozitif yonla iliski saptanmistir.

Sonug: FenilketonUrili adolesanlarda sosyal yasamda karsilasilan zorluklar ve ekonomik sebeplerden 6tirt diyete uyum
azalmakta ve depresif semptomlar artmaktadir. Ailelerin sosyoekonomik yonden daha ¢ok desteklenmesinin diyete
uyumu arttiracagina inaniimaktadir. FenilketonUrili hastalarin diyete uyumlarini takip etmek ve arttirmak igin dizenli
diyetisyenle gdrisme ve egitimlere ihtiya¢ oldugu, ayrica ruhsal ve sosyal agidan yasadiklar sorunlarin ¢ézUmda icin
cocuk psikiyatristlerinin tedavi ekibinde yer almalari gerektigi distntimektedir.

Anahtar Soézciikler: Adolesan, Depresyon, Diyet, FenilketonUri, Uyum

ABSTRACT

Objective: To reveal the relationship between blood phenylalanine level and psychological state is important in
phenylketonuria. In spite of phenylketonuria is one of the most common diseases seen in Turkey there is no studies on
the prevalence of depression in adolescents. The aim of this study is to determine the adherence to diet and frequency
of depressive disorder in adolescents with phenylketonuria.
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Material and Methods: This study was conducted with adolescents with phenylketonuria between November and April 2019. Adolescents
were divided into two groups according to the blood phenylalanine levels recommended by the European Society for Phenylketonuria by
age. General characteristics of the participants, information about disease and diet were determined with a questionnaire. The Children’s
Depression Inventory was used to evaluate the depression status of adolescents.

Results: While blood phenylalanine level of the girls was lower than the boys, forbidden product knowledge, consumption of low protein
products and being happy living with PKU were higher. A significant negative correlation was found between dietary adherence and blood
phenylalanine level in both groups blood phenylalanine levels below and above as recommended. In those with blood phenylalanine levels
above the recommendation, a negative correlation was found between the level of forbidden product knowledge and blood phenylalanine.
A significant positive correlation was found between blood phenylalanine levels and BMI percentiles in adolescents with poor diet control.
While the relationship between the child depression scale and blood phenylalanine levels by gender was found to be insignificant, a
positive correlation was found between the child depression scale and blood phenylalanine levels in the group whose blood phenylalanine
levels were above the recommendations.

Conclusion: Due to difficulties encountered in social life and economic reasons adherence to diet decreases while depressive symptoms
increase in adolescents with phenylketonuria. It is believed that more socio-economic support of families will increase the adherence to
diet. Patients with phenylketonuria need regular meetings with dieticians and trainings to monitor the adherence to diet. Moreover child

psychiatrists should be included in the treatment team to solve their mental and social problems.

Key Words: Adolescent, Depression, Diet, Phenylketonuria, Adherence

GIiRIS

Fenilketoniri (FKU), dogumsal bir proteinmetabolizmabozuklugu
hastaligidir. Karacigerden salgilanan fenilalanin hidroksilaz (FAH)
enziminin yoklugu veya yetersizligi nedeni ile elzem bir aminoasit
olan fenilalanin (FA) metabolize edilememektedir. Bu nedenle
plazma FA dizeyi normalin 20-30 kati kadar artmakta, protein
sentezi baskilanmakta, miyelin sentezi azalmakta, serotonin,
dopamin ve norepinefrin nérotransmitterlerinde belirgin dustsler
gorllmektedir (1). Zihinsel gerilik ve diger nérolojik semptomlarin
Onlenmesi amaciyla erken tani ve dmur boyu dusuk proteinli
diyet tedavisi dnemlidir (2).

Besinlerdeki FA miktari, besinlerin icerdigi protein miktar ile
iliskilidir. FKU'li bireylerin diyetlerinde, FA miktar yiiksek olan
et, stt ve tlrevleri, yumurta, kuru baklagiller, kuruyemisler
yasaklanmakta, orta diizeyde FA iceren tahillar sinirlandirimakta,
FA icerigi dUsUk olan sebze ve meyveler bireyin yasina ve
aliskanliklarina uygun olarak belirli miktarlarda verilmektedir.
Eneriji kaynagi olarak, nisasta, seker, bitkisel sivi yag, komposto
suyu gibi FA icerigi ihmal edilebilecek kadar duistk olan besinler
ile dUsuk proteinli 6zel tibbi Grdnler kullanimaktadir. Bireyin
bUylme ve gelismesi icin gerekli olan protein ise FA icermeyen
6zel aminoasit karisimlarindan saglanmaktadir (3).

Diyet tedavisine yasamin ilk haftalarinda (ilk 20 gun) baslamak
cok onemlidir ve diyet uyumu yiksek FKU'li adolesanlarin
entellektiel ve psikomotor gelisimlerinin yasitlarindan farksiz
oldugu rapor edilmistir (4). FKU’de FAH enzimi fenilalanini
tirozine metabolize edemediginden dolayr hastalar disuk
tirozin dUzeylerine sahiptir (5). Tirozin depresyonla iliskili bir
ndrotransmitter olan dopaminin 6nclstddr. Kan FA/tirozin
dUzeyleri ile depresyon, anksiyete ve stres gostergeleri arasinda
guicli bir korelasyon oldugu bildirilmistir (6). FKU’de depresyonu
Onleyecek tirozin seviyeleri veya FA/tirozin oranina dair bir dneri
bulunmamaktadir. Sadece erken tani ve &mir boyu yasa

gbre Onerilen kan FA seviyelerinin altinda kalmanin koruyucu
olabilecegi distnulmektedir (6-8).

Bilissel bozukluklar, 3grenme guic¢likleri ve duygusal problemler,
FKU’li bireylerde genel poplilasyona gére énemli dlctide daha
yUksek siklikta ortaya gikmaktadir (4). Burgard ve ark. (9), Aiman
FKU Isbirligi Calismasinda, 60 FKU hastasi adolesanda, 191
saglikli yasitlarina kiyasla orta derecede psikiyatrik rahatsizlik
gbrulme olasiliginin iki kat yuksek oldugunu bildirmislerdir. Ayni
galisma bu durumun cinsiyet ya da kan FA dizeyinden bagimsiz
olarak 1Q skoru dislk olanlarda depresyon riskinin 3 kat daha
yuksek oldugunu bildirmistir (9).

Yapilan arastirmalar, FKU’li gocuk ve adolesanlarda depresif
duygu durumu, kaygi, sosyal izolasyon, hiperaktivite, dustk
benlik saygisi ve basar motivasyonunun; vyetiskinlerde ise
depresyon ve anksiyetenin en sik saptanan psikiyatrik hastaliklar
oldugunu rapor etmistir (10-19). FenilketonUrili ¢ocuklarda
ve yetiskinlerde ruh saglig sorunlarinin, ytksek fenilalanin
dUzeylerine sahip olmaktan ziyade kronik bir hastalikta bdytme
ve yasama stresinin bir sonucu olmasi midmkUindir (20).
Kronik bozuklukla iliskili stres ve kisttlayici diyetin yiki FKU'li
hastalarda psikiyatrik semptomlarin artmasinda muhtemelen rol
oynamaktadir (21). Diyet uygulamasinin kati veya esnekliginin
cocuklarin Kisilik gelisimi Uzerinde derin bir etkisi oldugunu
destekleyen calismalar da vardir (22-24). Ayrica hastaligin
tedavi gereklilikleri, tim aile Gzerindeki psikolojik etkisi ve diger
psikolojik nedenlerden kaynaklanan stresin gocuklarin psikolojik
uyumu Uzerinde belirleyici bir dneme sahip oldugunu ortaya
koymaktadir (25).

Diyet kontroli zayrf olan FKU'li cocuk ve adolesanlarda
yetiskinlere daha fazla bagmli olma ve dolayisiyla daha az
Ozerklik, dikkat, disa donuklUk, yasam sevinci, hayal kirkligi
toleransi gibi sosyal ve duygusal problemler saptanmistir (4,22).

Diyete uyumda, uyumu etkileyen faktorler (yas, gelir durumu vb.)
kadar diyete ¢zgu bilginin yeterliligi de énemlidir. FKU’li cocuk
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ve adolesanlar ile yapilan bir galismada, doktor ve diyetisyen
tarafindan yapilan dizenli izlemlere ragmen hastalarin, hastalik
ve diyet konusundaki bilgileri, bagka bir calismada da hasta ve
bakim vericilerinin hastaliga ve diyete 6zgu bilgisinin endise verici
derecede zayif oldugu bulunmustur (19,24). Diyet uyumunun
ergenlik déneminde saglanmasi, ¢ocukluktan ¢ok daha zor
olmaktadir (14). Arastirmalar adolesan dénem boyunca ¢ogu
bireyin diyet listelerine uygun secimler yapmadigini ve hedeflenen
metabolik kontrollin saglanamadigini géstermektedir (11-14).
FKU’li gocuk ve adolesan hastalarla yapilan baska bir calismada
da, serum FA seviyeleri cogunlukla istenen seviyelerin Uzerinde
ve diyet yeterliliginin distk oldugu, hastalarin cogunlugunun
ebeveyn yardimi olmadan diyet yonetiminde basarili olamadiklari
bulunmustur (22). Adolesanlarin diyet alimlarini kontrol etmek,
diyet tedavilerine uyumlarini saglamak i¢in hastallk ve diyet
konusunda duzenli egitim programlarina gereksinim vardir (26).

Kan FA duzeyi ile psikolojik durum arasindaki iligkiyi ortaya
koymak igin gesitli galismalar yapilmistir ancak hastaligin en sik
goruldigu Ulkelerden biri olan tlkemizde FKU’li adolesanlarda
depresyon sikligi ile ilgili yapiimis ¢alisma bulunmamaktadir. Bu
baglamda bu calismanin amaci, FKU'li adolesanlarda diyete
uyum ve depresif duygu durumu sikliginin saptanmasidir.

GEREC ve YONTEMLER

Bu calisma, 10-19 yas araliginda olan g¢alismaya katimaya
gonullt Fenilketonrili adolesanlar ile Nisan 2019- Kasim
2019 tarihleri arasinda yurttGimastar. Calisma icin  kendisi
Fenilketondrili olan arastrmaci tarafindan sosyal medyadan
duyurular yapilmig, goénullt olan tim Fenilketonurili adolesanlara
e-mail yoluyla ulasilarak anket formunu doldurmalar istenmistir.
Katiimcilarin - gonulld  olduklarina dair  bilgilendirilmis  onam
formunu dijital platformda isaretleme yaparak doldurmalari
istenmis, gdnullu olmayanlar anket formunu gdrmemistir. Bu
calisma Bagkent Universitesi Tip ve Saglik Bilimleri Arastrma
Kurulu tarafindan onaylanmis (KA20/327-20/26) ve Bagkent
Universitesi Arastirma Fonunca desteklenmistir.

Katiimcilaringenel 6zellikleri, hastalik ve diyetileiliskili bilgileranket
formu ile belirlenmigtir. Adolesanlarin depresyon durumlarinin
degerlendirimesi amaciyla Gocuklar igin Depresyon Olcegi
(CDO) kullanilmistir. Adolesanlardan diyetinlerinde serbest (yesil)
ve yasak (kirmizi) olan UrUnleri isaretlemesi istenmis, dogru
bildigi besinler icin 1 puan verilmistir. Toplamda 0-18 arasinda
degisen puanlar almiglardir. Ayrica 6zel Grlnleri sevme, diyet
uyumu ve FKU ile yasam sevinci gérsel analog skalasi (VAS)
ile subjektif olarak 10 Uzerinden deg@erlendirilmistir. Adolesanlar
Avrupa FKU Birligi tarafindan yasa gére énerilen ideal kan FA
dUzeylerine gore (<10 mg/dL) ikiye (normal ve yuksek olan grup)
ayrilarak degerlendiriimistir (27).
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Pek cok dile gevrimis olan ve ¢ocuklar icin yaygin olarak
kullanilan bir &zbildirim 6lgegidir. Ailenin doldurmasina ydnelik
hazirlanan bir ¢esidinin olmamasi, dzellikle yasi kiguk olan
cocuklarda 6z-bildirime dayall bir dlgegin sorgulanabilir olmasi
zayif yonleridir. Cocuklar icin depresyon dlcegi (CDO), Kovacs
tarafindan 1992 yilinda, c¢ocuklar ve genclerde depresyonun
siddetinin  belirlenebilmesi amaciyla gelistirimistir. CDO’niin,
depresyonun siddetini belirleyen iyi bir 6lgme araci oldugu
bildiriimistir. Uygulamasi yaklasik 20 dakika sturmektedir. 6-17
yas araliginda uygulanmak Uzere hazirlanmigtir. Toplam 27
maddeden olusmakta; her madde ¢ocugun son iki haftasini
degerlendirerek, aralarinda secim yapabilecegi U¢ clmle seti
bulundurmaktadir. Her set cocukluk depresyonunun belirtilerine
liskin ifadeler igcermektedir. Yanitlara 0-2 arasinda degisen
puanlar verilir. YUksek puan depresyon dlzeyini gosterir, kesme
noktasi 19’dur. Olcekten alinabilecek en yiiksek puan 54'tir.
Olgegi uygulayabilmek icin 6zel bir egitim gerekmemektedir.
Olgek, 1990 yilinda Oy tarafindan Tirkce'ye uyarlanmistir (28)
. Olgegin glivenirligi belirlenirken test-tekrar test glvenirligine
bakilmis ve 0.80 olarak bulunmustur.

istatistiksel Analiz

Veriler SPSS 20.0 programi ile analiz edilmistir. Strekli
degiskenler ortalama (X) ve standart sapma (SS) ile sunulmustur.
Kategorik degiskenlerin sunumu icin siklik (S) ve yizde (%)
degerleri kullanilimistir. Nicel degiskenlerin karsilastirimasinda
parametrik test kosullarinin saglanip saglanmadigi Kolmogorov-
Simirnov/Shapiro-Wilk testleri ile arastinimistir.  Calismaya
katilan bireylerin diyete uyum ve depresyon (var/yok)
karsilastinimasinda; bagimsiz gruplarda t testi (t veya z testi)
veya Mann Whitney U testi kullaniimistir. Degiskenler arasindaki
iliski iki yonll korelasyon testi (normal daglan parametreler
icin Pearson, normal dagilmayan parametreler icin Spearman)
ile arastinimistir. BUtUn istatistiksel analizlerde 6nemlilik dlzeyi
p<0.05 olarak kabul edilmistir.

BULGULAR

Calismaya katilan fenilketondrili adolesanlarin  %52.5'i kiz,
%47.5'i erkek olup, yarisi tek kardese sahiptir. Katiimcilarin
%85'i klasik FKU, %67.5’i Diinya Saglk Orgitii yasa gére
beden kitle indeksi (BKI) blyiime referanslarina gére normal
agirhiga sahiptir. Calismaya katilan adolesanlarin yas ortalamasi
15.17+2.82'dir. FKU tanisini yasamin 1-474. giniinde alan
hastalar mevcut olup ortanca tani zamani 20 ginddr. Son 1
yllda bakilan 3 kan fenilalanin dlzeyinin ortalamasi 9.58+5.55
mg/dL olarak saptanmistir (Tablo I).

FenilketonUrili adolesanlarin disuk proteinli Griin olarak en sik
tercih ettigi UrUnlerin un, stt ve makarna oldugu belirlenmistir
(sirasiyla %90, 80 ve 77.5). Adolesanlar aminoasit karisimini



Tablo I: FenilketonUrili adolesanlarin demografik ve hastaliga
0zgU baz 6zelliklerinin dagiimi ve ortalamalari.
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Tablo II: FenilketonUrili adolesanlarin distk proteinli Urdn ve
aminoasit karisimi tiketim aliskanliklar dagilimi

n(%) n(%)

Cinsiyet Diistik proteinli iriin tercihleri
Kiz 21 (562.5) DusUk proteinli un 36 (90.0)
Erkek 19 (47.5) Dusuk proteinli stt 32 (80.0)

Kardes sayisi Dusuk proteinli makarna 31 (77.5)
0 9 (22.5) Dusuk proteinli ekmek 28 (70.0)
1 20 (50.0) DusUk proteinli yumurta ikamesi 28 /70.0)
2 7(17.5) Dusuk proteinli biskGvi 26 (65.0)
>3 4 (10.0) DusUk proteinli sehriye 25 (62.5)

FKU siniflamasi Dustik proteinli cikolata 22 (55.0)
Klasik 34(85.0) Dustk proteinli kraker 19 (47.5)
Hafif-orta 4 (10.0) DusUk proteinli peynir 17 (42.5)
BH, defekti 2 (5.0) Dusuk proteinli findik ezmesi 13 (32.5)

Ailede FKU hastasi sayisi Dusuk proteinli gofret 9(22.9)
1 31 (77.5) Dustuk proteinli et ikamesi 6 (15.0)
2 6 (15.0) Dusuk proteinli balik ikamesi 4 (10.0)
>3 3 (7.5) Aminoasit karigimi formu

Yasa gore BKi persentil Toz 12 (62.9)
Zayif (<15.) 4 (10.0) S 25 (30.0)
Normal (15.-85.) 27 (67.5) Tablet 3(7.9)
Hafif Sisman (85.-95.) 7(17.5) Aminoasit karisimi toz formda ise
Obez (=95.) 2 (5.0) tiiketim sekli (n=12)

Diyetisyeni gorme sikhgi Suile 1(8.3)
<6 ay 24 (60.0) Nisasta peltesi ile 5 (41.6)
6-12 ay 14 (35.0) Meyve suyuna ile 3 (25.0.3)
>12 ay 2 (5.0) Kola ile 1(8.9)

Kan FA diizeyi’ DusUk protein st ile 2 (16.8)
<10 mg/dL 26 (65.0) Aminoasit karisimini tiiketirken
>10 mg/dL 14 (35.0) zorlanma durumu

. Evet 24(60.0)
X+SS min-max e 16 (40.0

Yas (yil) 15.17+2.82 16 (10-19) Devlet destegi alma durumu

Tani zamani (giin) 50.10+88.45 20 (1-474) Evet 31 (77.5)

Agirlik (kg) 55.76+13.72 54 (26-90) Hayir _ 9(22.9)

Boy (cm) 161.24212.93 160 (135-186) " remcestekcmiktan o7 (675

Bel cevresi (cm) 73.26+11.05 74 (49-94) 80-120 TL 13(32.5

FKU: Fenilketontiri, BKi: Beden kuitle indeksi, FA: Fenilalanin, CDF: Alinan destegin yeterliligi (n=31)
Ceyrek degerler arasi fark,*12-18 yas icin ESPKU (European Society Evet 14 (45.2)
of Phenylketonuria and Allied Disorders) énerisi Hayir 17 (54.8)

coguniukla (%62.5) toz olarak tercih etmekte ve bunu da
siklikla (%41.6) nisasta peltesine karistirarak tuketmektedir.
Katiimcilarin %77.5’i devlet destedi almakta ancak %54.8’i
alinan destegin yetersiz oldugunu distinmektedir (Tablo II).

Tablo III'te FenilketonUrili adolesanlarin diyet bilgi ve uyum
dlzeylerinin - dagiimi - gérllmektedir. Katlimcilarin = %70’inin
her zaman ev disl beslendigi, cogunlugunun (%87.5) ev disi
beslenmeyi zor buldugu, %55’inin yaninda &zel yemeklerini
tasidigl, yaklasik yansinin (%47.5) FKU diyetinde yasak olan
besinleri  tUkettidi, %?22.5’inin  6gunlerin fenilalanin icerigini
hesaplamadigl, %62.5'inin paketli besinleri tiketmeden 6nce
her zaman etiketini okudugu ve %75’inin her giin aminoasit
kansimini tUkettigi belirlenmistir.

FenilketonUrili adolesanlarin cinsiyete gore cocuk depresyon
dlcedi, BKI persentilleri ve FKU iliskili bulgularinin ortalamalari
Tablo V'te gosterilmistir. Buna gore kizlarin kan FA dUzeyi
ortalamalan erkeklerden dusUk iken; yasak UrUn bilgi dizeyi,
dustk proteinli Urtinleri sevme ve FKU ile yasamaktan mutlu
olma puan ortalamalarn erkeklerden yuksek bulunmustur
(p<0.05).

Adolesanlar igin 6nerilen kan fenilalanin dizeyleri ile bazi
degiskenlerin iligkisi incelendiginde, kan FA diUzeyi Onerilene
uygun olanlarda diyete uyum ile kan FA arasinda negatif yonlu
iliski saptanmistir (p<0.05). Kan FA dUzeyi 6nerilerin Gzerinde
olanlarda ise FKU diyetinde yasak olan Urtnleri bilme diizeyi ile
kan FA arasinda negatif yonlii bir iliski bulunmustur (p<0.05). lyi
kontrollli grupta cocuk depresyon &lcegi ile kan FA dUlzeyleri
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Tablo IllI: FenilketonUrili adolesanlarin diyet bilgi ve uyum dtzeylerinin dagiimi.

FKU diyeti bilgi ve uyum diizeyi ile ilgili sorular He:‘z(:‘,‘/o";‘a" Bna(f/f)" n"::,/‘i)
Ev disi beslenme sikligi 28 (70.0) 10 (25.0) 2 (56.0)
Ev disi beslenme giicliigii 35 (87.5) 5(12.5) -

Ev disi beslenme icin yaninda 6zel yemeklerini tasima 22 (565.0) 14 (85.0) 4 (10.0)
Ev disi beslenme icin yaninda diisiik proteinli atistirmalik tasima 17 (42.5) 15 (37.5) 8 (20.0)
Kabul edilebilir tada sahip 6zel tarifler gelistirme 10 (25.0) 6 (15.0) 24 (60.0)
Yasak besinlerden tiiketme 2 (5.0) 17 (42.5) 21 (562.5)
Seyahatlerde yaninda 6zel yemek/diisiik proteinli atistirmalik tagima 8 (20.0) 30 (75.0) 2 (5.0)
Ogiinlerin fenilalanin miktarini hesaplama 13 (82.5) 18 (45.0) 9 (22.5)
Etiket okuma 25 (62.5) 9 (22.5) 6 (15.0)
Diislik proteinli 6zel liriinlerden tilkketme 33 (82.5) 7(17.5) -

AA kanigsimini tiiketme 30 (75.0) 9 (22.5) 1(2.5)
AA karisimini uygun miktarda hazirlama 24 (60.0) 9 (22.5) 7(17.5)

AA: Aminoasit

Tablo IV: Fenilketondirili adolesanlarin cinsiyete gére cocuk depresyon dlcedi, yasa gore BKI persentilleri ve FKU iliskili bulgularinin

ortalamalari
Kiz Erkek p'

cbo 8.09+4.60 9.15+6.88 0.574
Son 1 yildaki 3 kan FA diizeyi 8.05+5.29 9.94+5.95 0.038
BKi persentil 78.88+11.02 58.40+10.05 0.080
Bel cevresi 68.50+10.28 78.55+9.79 0.044
Yasak uriin bilgi diizeyi 16.19+1.91 14.10+£2.92 0.049
Serbest liriin bilgi diizeyi 13.95+3.00 18:SiEE2:5 1] 0.475
Dusiik proteinli Uriinleri sevme 6.66+2.30 4.94+3.08 0.032
FKU diyetine uyum 7.52+2.46 6.68+2.58 0.290
FKU ile yasam 7.80+2.45 5.36+3.49 0.015

*n<0.05,Independent sample t-test, GDO: Cocuk depresyon 6icedi, FA: Fenilalanin

arasinda iligki saptanmazken; kotu kontrolll grupta pozitif iligki
saptanmistir (Tablo V).

TARTISMA

Turkiye, diger Ulkelerle karsilastinldiginda yiksek FKU
insidansina sahipti. Hem akraba evliikleri hem de FKU
taramasinin  yayginlasmasinin - son yillarda olmasi (1986)
nedeniyle Ulkemizde ge¢ tani alan oldukga fazla hasta
bulunmaktadir (29). Bu calismada hastalarin tani stiresi ortanca
ve minimum-maksimum degerleri 20 (1-474) gun olup, en ge¢
15 aylikken tani alan bir hasta bulunmaktadir. FKU’de erken tan
ve diyet mudahalesi ile zihinsel geriligin dnlendigi bilinmektedir.

Diyette FA kisitlamasl, kandaki FA yUksekligini azaltmanin
en etkili yolu olup FKU tedavisinde etkinligi kanitlanmis tek
ydntemdir. Optimal FKU diyeti yasa uygun kabul edilebilir kan
FA kontrolinU saglamakla birlikte normal blytme ve gelismeyi
sUrdurecek enerji ve besin 6gesini saglamalidir (2).
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Yapilan calismalar FKU olan bireylerde depresyon ve diger
duygu durum bozukluklar gelisme riskinin arttigini bildirmektedir.
FKU nérotransmitter sentezini  biyokimyasal mekanizmalar
yoluyla bozabildiginden, depresif belirtilerin bu mekanizma
araciigyla gelistigi  varsayllmaktadir. Fenilalanin kisitl diyete
uyum depresif semptomlar 6nleyebilir ya da geciktirebilirken,
bu popullasyonda kan FA dizeyleri ve ruh hali arasinda
dogrudan bir iliski oldugunu gosteren veriler yetersizdir (30).
Kan FA dizeyinin dnerilere uygun olup olmamasindan bagimsiz
olarak her iki grupta da diyete uyum diUsik kan FA seviyesi ile
iliskili bulunmustur (Tablo V). FKU’li bireylerde kan FA diizeyini
sadece diyetin degil gelir durumu, &zel Urlnlere ulasim, hastalik,
enfeksiyonlar, puberte gibi faktorlerin de etkileyebilecegi
bilinmektedir (31). Arastirmaya katilan adolesanlarin yaklasik
yarisi devlet tarafindan verilen maddi destegin yetersiz oldugunu
dUstnmektedir. Adolesanlarda aile geliri sorgulamanin zorlugu,
maddi konulara ilgisizlik ya da bilgisizlik kaynakl bu sikligin
aslinda daha da yuksek oldugu dustndlmektedir.
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Tablo V: Yasa gore Onerilen kan fenilalanin duzeylerinin bazi degiskenler ile korelasyonlari.

Kan FA diizeyi

Ortanca (min-max) <10 mg/dL >10 mg/dL
rt o) rt P
Yas 16.0 (10-19) 110 .608 -.142 .600
Tani zamani 20.0 (1-474) .243 252 -.295 .268
BKi persentil 51.8 (2-99) .328 A27 540 .045*
cbo 7.5 (1-28) .069 .750 .380 .026*
Diyete uyum 8.0 (1-10) -.498 .013* -.521 .039*
FKU ile yasam 8.0 (1-10) -.275 193 -.055 .840
Yasak urin bilgi diizeyi 15.0 (0-18) 130 546 -.489 .039*
Serbest liriin bilgi diizeyi 14.0 (0-18) .293 .165 -.371 157

FKU: Fenilketondiri, FA: Fenilalanin, BKI:Beden kiitle indeksi, CDO: Cocuk depresyon &lcedi, *0<0.05,tPearson correlation coefficient

Calismada diyet kontroli zayif olan (kan FA dUzeyleri
dnerilerin Uizerinde) adolesanlarda, kan FA dizeyleri ile BKi
persentilleri arasinda pozitif yénli iliski saptanmistir. FKU
diyetinde serbest olan basit seker ve yaglarin obeziteye olan
katkisi dUsUnuldaginde bu iliski Ozellikle diyete uyumsuz
adolesanlarin  diyet kontrolinl serbest besin tlketimini
arttirarak saglamaya calistigini distindirmektedir. Son yillarda
yapllan calismalar FKU'de obezite ve metabolik sendrom
artisina dikkat cekmektedir. Avrupa ve TUrkiye’de 947 hasta
ile yOrUtUlen cok merkezli bir calismada, hafif sismanlik ve
obezite durumunun yagla arttigi belirtilmistir. Bu calisma sadece
adolesanlar ile yuratdldtigunden dolay yas belirleyici bir faktor
degildir ancak diyete uyumun kan FA duzeyleri ile ters iligkili
oldugu goértimektedir (p<0.05). Diyet tedavisine uyumun dusik
ve dolayisiyla metabolik kontrolin zayf oldugu hastalarda
obezitenin daha fazla gérildigu rapor edilmistir (32). Yapilan
baska bir galisma FKU diyetini birakma oraninin en ¢ok 11-15
yas grubu adolesanlarda gorildigunt bildirmistir (33).

Ozel ve ark. (34) tarafindan yiritilen yakin zamanli bir calismada
dzellikle kadin cinsiyetin FKU hastalarinda obezite icin risk
faktorl oldugunu bildirmisti. Bu calismada da kizlarnn BKi
persentili erkeklerden yiksek bulunmustur (p>0.05). Baska bir
calismada 5-16 yas arasl cocuklarda hafif sismanlik ve obezite
tim grup icin %31.7, kizlar icin %37.5, erkekler icin %21.7
bulunmustur (35). Bu calismada ise yasa gore BKi persentilleri
hafif sisman ve sisman adolesanlar tUm hastalarin %22.5’idir.

Hatiboglu ve ark. (36) yaptklarn calismada Turk c¢ocuk ve
adolesanlarda bel gevresi 50. persentil degerleri sirasiyla 7 ve
17 yas icin kizlarda 53.5-66.5 cm, erkeklerde 54.2-73.0 cm’dir.
Bu calismada ise bel cevresi FKU'li adolesan kizlarda ortalama
68.50+10.28 cm erkeklerde 78.55+9.79 cm saptanmistir.

Cocuklar ve aileleri ile yuritilen bir calismada hem FKU’li hem
de kontrol grubu cocuklarin ebeveynlerinden daha fazla tatl,
sekerli icecek ve patates kizartmasi tercih ettikleri saptanmigtir

ancak ekmek ve makarna gibi daha yUksek karbonhidrat iceren
temel besinler ve biskivi gibi tath atistrmalik tiketimi FKU’li
cocuklarda ebeveynlerine kiyasla daha fazla, diger cocuklarin
besin tercihleri ise ebeveynlerinkine yakin  bulunmustur
(87). Karbonhidrat tuketiminin yuksek, protein tlketiminin
dustk bulunmasinin bu ¢ocuklarda obezite gelisimine katki
saglayabilecegini dusundtrmektedir.

Kovacs tarafindan 1992 yilinda gelistirilen Cocuk Depresyon
Olgeginin kullanldigi Colyak hastasi adolesanlarda yiiriitilen
bir calismada hasta gocuklarin GDO puan ortalamasi 10.8+7.4
iken saglikli yasitlannin 8.8+6.8 oldugu saptanmistir (38). Bu
calismada ise CDO puan ortalamasi erkek ve kizlarda sirasiyla
9.15+6.88 ve 8.09+4.60'dir. Adolesanlarda depresyon,
anksiyete, madde bagmliigi, obsesif kompulsif bozukluk
riskleri artmaktadir. Ancak FKU'li bireylerde kontrol grubuna
kiyasla psikiyatrik hastalik sikiginin anlamli farklilik géstermedigi
belirtiimistir. Bununla birlikte FKU’de depresyon, anksiyete
gibi i¢sellestirme bozukluklar yayginken, kontrol grubunda
hiperaktivite ve antisosyal kisilik bozuklugu gibi digsallastirma
davranislar yaygindir. Depresif bozukluklar kadinlarda erkek FKU
hastalarindan daha yaygin gortlmektedir (39). Bu calismada
her iki cinsiyette de cocuk depresyon 6lcedi puan ortalamalari
normal olup, cinsiyetler aras| fark dnemsiz bulunmustur.

Yapilan bir ¢calismada psikiyatrik semptomlarin ortaya gikmasi
ile 1Q arasinda ve 12 yasina kadar metabolik kontrol arasinda
pozitif bir iliski saptanmistir. FKU’de depresyon tanisi olmaksizin
kronik dustk seviyeli depresif veya endiseli semptomlar
yasanmaktadir. FKU'li hastalarda yasam boyu oldukga kisitlayici
bir diyet uygulanmasinin, sik kan FA duzeyi izleminin, dizenli
hastane ziyaretlerinin depresif durumlara katkida bulundugu
bildiriimektedir (22,40). FKU'li yetiskinlerin sadece %20’sinden
azinin normal metabolik kontroll stirdirdigu gdsterilmistir (33).
Bu ¢alismada adolesanlarin %65’inin kan FA dUzeyleri yasa gére
Avrupa FKU Birligi énerilerine uygundur (27). Kan FA diizeyleri
Onerilerin Uzerinde olan adolesanlarda kan FA dlzeyi depresyon
puani ile pozitif iliski bulunmustur (p<0.05).
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Fenilalanin kisitl diyete bagllik (veya geri donds) depresyon
belirtilerini ¢dzebilir veya iyilestirebilirken, bu populasyondaki
biyokimya ve ruh hali arasinda dogrudan bir iliski oldugunu
gosteren veriler bulunmamaktadir (22).

Sonug olarak, FKU adolesanlarda sosyal yasamda karsilasilan
zorluklar ve ekonomik sebeplerden 6turl (dustk proteinli Grinlere
ulasim, ev disl beslenme glcligu vb.) diyete uyum azalmakta
depresif semptomlar artmaktadir. Ailelerin - sosyoekonomik
yonden daha ¢ok desteklenmesinin diyete uyumu arttiracagina
inaniimaktadir. Ulkemizde FKU'li bireylerdeki depresyon sikligini
ve tedavisini iceren yeterli bilimsel calisma yoktur. FKU tanil
cocuk ve adolesanlarin diyete uyumlarini takip etmek, uyumlarini
arttirmak icin duzenli diyetisyenle gérisme ve egitimlere ihtiyag
oldugu, ayrica ruhsal ve sosyal acidan yasadiklari sorunlarin
¢6zUmU icin de ¢cocuk psikiyatristlerinin takip ve tedavi ekibinde
yer almalar gerektigi distinilmektedir. FKU hastasi takip eden
tim saglik ekibinin hastalar FKU ile ilgili diizenlenen sosyal
aktivitelere ve egitici faaliyetlere yodnlendirmesi adolesanlarin
diyete uyumu arttirmalari ve depresif semptomlarini azaltmalari
agisindan faydall olacaktir.
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