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ÖZET 

Fenilketonürili Çocukların Ailelerine Uygulanan Hemşirelik Güçlendirme Programının, Ailelerin 

Başa Çıkma Tutumları ve Çocukların Fenilalanin Düzeylerine Etkisi 

 

Bu araştırma, fenilketonüri (FKÜ) tanısı alan 0-3 yaş arası çocukların ailelerine uygulanan 

güçlendirme programının; ailelerin başa çıkma tutumlarına, hastalığa ilişkin bilgi düzeylerine ve 

çocukların fenilalanin (FA) düzeylerine etkisini incelemek amacıyla randomize kontrollü olarak 

yapıldı. 

Araştırmanın verileri 24.11.2021-28.02.2023 tarihlerinde Van İl Sağlık Müdürlüğüne bağlı 

Aile Sağlığı Merkezleri‟nde toplandı.  Araştırma, dahil edilme kriterlerine uyan 19 müdahale ve 17 

kontrol grubunda olmak üzere toplam 36 FKÜ‟li çocuğun ailesi ile tamamlandı. Müdahale 

grubundaki ailelere 10 hafta boyunca hemşirelik güçlendirme programı (HGP) uygulandı. Bu 

programın kapsamı; hastalık yönetimine ilişkin yüz yüze eğitimin, FKÜ tanısı alan çocukların 

aileleri için hazırlanan eğitim rehberinin (kitapçığının) verilmesinden, eğitim sürecinde telefon 

görüşmelerinden ve danışmanlık hizmetlerinden oluşmaktadır. Kontrol grubundaki ailelere ise 

araştırmanın uygulama süresince rutin uygulama (düzenli kan izlemi, diyet uyumu vb.) ve 

hemşirelik bakımı yapıldı ve uygulama sonrası aynı eğitim ve kitapçık verildi. Veriler; “Çocuk ve 

Aileyi Tanıtıcı Bilgi Formu”, “Ailelerin FKÜ ile İlgili Bilgi Düzeylerini Değerlendirme Formu”, 

“Başa Çıkma Tutumlarının Değerlendirme Ölçeği” ile toplandı. 

Müdahale grubundaki ailelerin FKÜ ile ilgili bilgi düzeyi ortalamaları (93.15±40.15), 

kontrol grubuna (53.24±18.20) göre istatiksel olarak anlamlı düzeyde yüksek olduğu saptandı 

(p<0.05). Müdahale grubundaki çocukların kan FA düzeyleri ortalamaları (325.17±161.10 µmol/L), 

kontrol grubuna (525.59±330.76 µmol/L) göre istatiksel olarak anlamlı düzeyde daha düşük olduğu 

belirlendi (p<0.05). Müdahale grubundaki ailelerin HGP sonrası son testteki başa çıkma tutumları 

toplam puan ortalaması (96.95±8.08) kontrol grubundaki ailelerin puan ortalamasından 

(83.29±9.03) yüksek olduğu saptandı (p<0.05). 

Sonuç olarak, HGP‟nın çocukların kan FA değerinin referans aralığında olmasında etkili 

olduğu, ailelerin hastalık hakkında bilgi düzeyini ve başa çıkma tutumlarını arttırdığı saptandı. 

 

Anahtar kelimeler: Aile, Başa çıkma tutumları, Eğitim, Fenilketonüri, Güçlendirme, Hemşirelik 
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ABSTRACT 

The Effect of Nursing Empowerment Program Applied to Families of Children With 

Phenylketonuria on Coping Attitudes of Families And Phenylalanine Levels of Children 

 

The study was carried out experimentally to examine the effects of the strengthening 

program applied to the families of 0-3 year old children diagnosed with phenylketonuria (PKU), on 

the families' coping attitudes, their knowledge about the disease, and the phenylalanine levels of the 

children. 

The data of the study were collected in Family Health Centers affiliated to Van Provincial 

Health Directorate between 24.11.2021-28.02.2023. The study was completed with the families of 36 

children with PKU, 19 of whom were in the experimental group and 17 in the control group, who 

met the inclusion criteria. Nursing empowerment program (HGP) was applied to the families in the 

experimental group for 10 weeks. The scope of this program; It consists of face-to-face training on 

disease management, the delivery of the training guide (booklet) prepared for the families of 

children diagnosed with PKU, phone calls and counseling services during the education process. 

The families in the control group were given a routine practice (regular blood monitoring, taking 

into account the recommendations of the relevant physician / dietitian, etc.) during the application 

of the study, and the same training and booklet were given after the application. Data; It was 

collected with "Information Form Introducing Children and Family", "Assessment of Knowledge 

Levels of Families About PKU", "Evaluation Scale of Coping Attitudes".  

The mean level of knowledge about PKU of the families in the experimental group 

(93.15±40.15) was found to be statistically significantly higher than that of the control group 

(53.24±18.20) (p<0.05). The mean blood FA levels of the children in the experimental group 

(325.17±161.10 µmol/L) were found to be statistically significantly lower than the control group 

(525.59±330.76 µmol/L) (p<0.05). It was determined that the total mean score of the families in the 

experimental group on the post-test coping attitudes after HGP (96.95±8.08) was higher than the 

mean score of the families in the control group (83.29±9.03) (p<0.05). 

As a result, it was determined that HGP was effective in keeping the blood FA value of 

children in the reference range, and it increased the level of knowledge and coping attitudes of 

families about the disease. 

 

Keywords: Coping Attitudes, Education, Empowerment, Family, Nursing, Phenylketonuria. 
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1. GİRİŞ 

1.1. Problemin Tanımı ve Önemi 

Kalıtsal metabolik hastalıklar (KMH), nadir olarak ortaya çıkmalarına karĢın 

çocukluk çağı hastalıklarının önemli bir kısmını oluĢturmaktadır. Bu hastalıkların büyük 

bir kısmı otozomal resesif geçiĢli olup genelde hücre metabolizmasındaki bir maddenin 

(genellikle bir enzimin) yokluğu veya hasarı sonucu oluĢur (1–3). Kalıtsal metabolik 

hastalıkların; kronik olması, tedavilerinin bir ömür devam etmesi hem topluma hem 

aileye maddi ve manevi açıdan yük olması nedeniyle önemli bir konuma sahiptir. 

Otozomal geçiĢ gösteren KHM‟ler arasında en sık görülen metabolik hastalıklardan biri 

fenilketonüri (FKÜ)‟dir. FKÜ‟nin küresel prevelansı 1:23.390 iken ülkemizdeki oranı 

ise 1:6.667‟dir (4). 

Fenilketonüri, karaciğerden salgılanan fenilalanin hidroksilaz (FAH) enzim 

eksikliği nedeniyle esansiyel bir amino asit olan fenilalanini (FA‟ini) baĢka bir 

aminoasit olan tirozine (esansiyel olmayan bir α aminino asittir) dönüĢtürememesiyle 

vücutta aĢırı miktarda FA birikir ve bunun sonucunda dokularda aĢırı miktarda FA 

nörotoksisiteye neden olur (5,6). FKÜ‟nin yenidoğan tarama programlarında (YTP‟da) 

tanı konulup erken tedaviye baĢlanması önemlidir. Tedaviye baĢlama zamanı 

geciktiğinde çocukta bazı sorunlar (mental retardasyon vb.) görülebilmektedir  (7–9). 

Bebeğin, FKÜ tanısı alması ailelerin yaĢamlarını temelden değiĢtirir. Hastalık ve 

hastalığın yönetimi konusunda baĢarılı bir yol izlenmesi ailenin becerilerine bağlıdır 

(10). Bu becerilerin, çocuğun nörobiliĢsel sonuçlarını etkileyebileceğini bilmek aile için 

ağır bir sorumluluktur (11). Fenilketonüri tanılı çocuklara verilen ekstra bakım (diyet 

tedavisi, kan fenilalaninin (FA) düzeyinin kontrolü vb.) çocukların aileleri tarafından 

sağlanmaktadır (12,13). Aileler, bakımla iliĢkili stresi yönetmek ve kontrol etmek için 

karmaĢık becerilere (kan FA değerine bağlı olarak değiĢen diyet gibi) ve ek zamana 

ihtiyaç duyarlar (10,11,14). FKÜ‟li çocukların tedavi ve bakım süreci aile rutinlerini, 

iliĢkilerini ve ebeveynlik tarzlarını etkilemektedir. Çocukların ebeveynleri duygusal  ve 

ekonomik yük yaĢamaktadır (13,15). Yapılan çalıĢmalarda, FKÜ‟li çocukların 

ailelerinin anksiyete, depresyon (16) ve stres düzeylerinin yüksek (17) olduğu 

belirtilmektedir. Ailelerin rutinlerinin değiĢtiği (restoranlarda/çocuğun önünde yemek 

yememek vb.) diyet uyumsuzluğunun kan FA düzeyine etkisi konusunda kaygı, bakım 
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sürecinde bunalmıĢ hissi ve suçluluk hissi yaĢadığı aktarılmaktadır. Psikolojik ve 

metabolik sonuçların, ailelerin baĢa çıkma tutumlarını etkilemesi muhtemeldir 

(15,17,18). 

Bireyin, stres oluĢturan durum ya da faktörlerin istenmeyen etkileriyle 

karĢılaĢma durumlarını azaltmak veya bütününü yok etmek için bir takım baĢa çıkma 

tutumlarıyla tepki vermesi sonucu doğan bir davranıĢtır. Bu davranıĢ, bireyin stresli bir 

durum karĢısında içsel veya dıĢsal taleplerin hakimiyetini sağlayabilmek için 

oluĢturduğu biliĢsel ve davranıĢsal çabaların tümü olarak açıklanmaktadır (19). Yapılan 

bir çalıĢmada, kronik beslenme sorunu yaĢayan çocukların ailelerine verilen eğitimin 

ailelerin baĢa çıkmalarına etkisinin olduğu vurgulanmaktadır (20). FKÜ‟li çocukların 

aileleri; çocuklarının tedavi, bağlılık, sosyal izolasyon ve düzenli kan FA izlemi gibi 

durumlarla karĢılaĢması durumunda stresi yönetme ve kontrol etme çabası içinde olması 

baĢa çıkmalarını etkilemesi beklenen bir durumdur (21). BaĢa çıkma, bir ömür boyu 

devam eden bir süreçtir (16,22,23). 

HemĢirelik güçlendirme  programı (HGP) veya eğitim programlarının, özellikle 

kronik sağlık sorunları olan çocukların ailelerinde etkili baĢa çıkmalarına ve hastalığın 

yönetiminde yardımcı olabileceği vurgulanmaktadır (24–27). Ailelerin hastalık 

hakkında bilgi edinme süreci sağlıklı bir Ģekilde gerçekleĢirse; aileler çocuğunun 

hastalığına iliĢkin karĢılaĢabilecekleri yeni durumlarla daha etkili baĢa çıkabilirler (5). 

Güçlendirme, ailelerde istenilen değiĢimi hissetmelerine destek olan bir hemĢirelik 

müdahalesi ve eğitim modelidir. Sağlık profesyonelleri ve hastaların rollerinin ve 

iliĢkilerinin yeniden belirlenmesini kapsamaktadır (28). Güçlendirme programı, ailenin 

motivasyon, psikoloji, bilgi, tutum ve algılanan tehdit üzerinde olumlu rolü olduğu ve 

temel amacın sağlığın geliĢtirilmesine yol açabilecek aile sistemini güçlendirme olduğu 

vurgulanmaktadır (28). Aile güçlendirme programının; otizm (29), diyabet, kistik 

fibrozis vb. kronik hastalığa sahip çocuğu olan ailelerin baĢa çıkma tutumları üzerinde 

olumlu etkisini olduğu aktarılmaktadır (24,30). 

Çocuk sağlığı ve hastalıkları hemĢireleri, FKÜ tanılı çocuk ve ailelerine hastalık 

ve hastalığın yönetimi konusunda bilgilendirme, eğitim ve danıĢmanlık gibi konularda 

destek olabilirler. Bu bağlamda bu çalıĢma, FKÜ‟li çocukların ailelerine uygulanan 

hemĢirelik güçlendirme programının, ailelerin hastalık ile ilgili bilgi düzeylerine, baĢa 

çıkma tutumları ve çocukların kan FA düzeylerine etkisini belirlemek amacıyla yapıldı. 
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1.2. Araştırmanın Amacı 

 Bu araĢtırma, 0-3 yaĢ arası FKÜ tanılı çocukların ailelerine verilen HGP‟nın, 

çocukların FA düzeylerine, ailelerin FKÜ ile ilgili bilgi düzeylerine ve baĢa çıkma 

tutumlarına etkisini belirlemek amacıyla yapılan randomize kontrollü deneysel bir 

çalıĢmadır. 

 

1.3. Araştırmanın Hipotezleri 

H0a: Fenilketonüri tanılı çocuğa sahip ailelere uygulanan hemĢirelik güçlendirme 

programının, çocukların fenilalanin düzeylerine etkisi yoktur.   

H1: Fenilketonüri tanılı çocuğa sahip ailelere uygulanan hemĢirelik güçlendirme 

programının, çocukların fenilalanin düzeylerine etkisi vardır. 

H0b: Fenilketonüri tanılı çocuğa sahip ailelere uygulanan hemĢirelik güçlendirme 

programının, ailenin FKÜ ile ilgili bilgi düzeylerine etkisi yoktur.   

H2: Fenilketonüri tanılı çocuğa sahip ailelere uygulanan hemĢirelik güçlendirme 

programının, ailenin FKÜ ile ilgili bilgi düzeylerine etkisi vardır. 

Hoc: Fenilketonüri tanılı çocuğa sahip ailelere uygulanan hemĢirelik güçlendirme 

programının ailenin baĢa çıkma tutumlarına etkisi yoktur.   

H3: Fenilketonüri tanılı çocuğa sahip ailelere uygulanan hemĢirelik güçlendirme 

programının ailenin baĢa çıkma tutumlarına etkisi vardır.   
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2. GENEL BİLGİLER 

2.1.Fenilketonüri 

 

2.1.1. Tarihçe 

Ġngiliz doktor Archibald E. Garrod (1857-1936) tarafından ilk defa 1902 yılında 

KMH terimi tanımlanmıĢtır. Ġlk tanımladığı KMH „alkaptonüri‟dir. Devamında 

tanımlanan baĢka hastalıklarda (albinizm, sistinüri, porfiri, pentozüri) da vardır  

(Shakya, 2017). KMH, vücuttaki biyokimyasal faaliyetlerdeki bozukluklar neticesinde 

geliĢir. Sıklıkla otozomal resesif geçiĢli olup hücre metabolizmasındaki bir maddenin 

(genellikle bir enzimin) yokluğu veya hasarı sonucu oluĢurlar. Bu hastalıkların bazıları 

son derece nadir görülmekle birlikte bir bütün olarak değerlendirilmelerinde pediatri 

alanında önemli bir grubu oluĢturmaktırlar (5,22). KMH arasında FKÜ dikkat çekici bir 

Ģekilde göz önünde bulunmaktadır. 

FKÜ, ilk olarak 1934 yılında Norveç‟te Dr. Asbjorn Folling tarafından 

tanımlanmıĢtır. KMH‟ın belirlenmesi ve tedavileri hakkında önemli bir adım atılmıĢtır 

(31). Batı Norveç‟te 1934 yılında Dr. Folling, mental retardasyonu olan iki kardeĢi 

muayene etmiĢtir. Anneleri yedi ve dört yaĢındaki erkek çocuğunu mental 

retardasyonunun yanında değiĢik bir vücut kokusu nedeniyle Dr. Folling‟e getirmiĢti. 

Büyük kız çocuğun birkaç kelime cümle kurabildiği ve yürümesinin spastik olduğu, 

dört yaĢındaki erkek çocuğun ise konuĢamadığı, yürüyemediği ve beslenmesini bir 

baĢına yapamadığını gözlemlemiĢtir (31,32). Dr. Folling çocukların, idrar örneklerini 

alarak, idrarda keton olup olmadığını belirlemek için bu idrar örnekelrine birkaç damla 

demir-3-klorür ilave etmiĢtir. Ġlave edilen idrar örneğinin keton cisimciklerini normalde 

mor renge dönüĢtürmesi gerekirken yeĢil renge dönüĢtürdüğünü gözlemlemiĢtir. 

Tekrarlanan idrar örneklerinde netice değiĢmeyince Dr. Folling, bu iki kardeĢin sağlıklı 

bireylerde olmayan kimyasal bir bileĢiği idrarla attığını saptamıĢtır. Sonrasından 

idrardaki renk değiĢimine ve idrarın kokmasına neden olan bu bileĢiğin „fenilpirüvik 

asit‟ (FA‟in tirozine dönüĢmesindeki yetersizlik nedeniyle oluĢan ara ürün) olduğunu 

belirlemiĢtir. Bu maddeye daha önce doğada hiç rastlanılmamıĢtır (2,6,31,33). Uzun 

çalıĢmalar neticesinde, Dr. Asbjorn Folling aynı metaboliti diğer zeka engeli olan 

hastaların idrar örneklerinde incelemiĢ; 430 zeka özrü olan hastanın sekizinin idrar 
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örneğinde bu metaboliti tespit etmiĢtir. Ġdrarında fenilpürivik asit saptanan hastaların 

egzama Ģeklinde deri lezyonlarının, saç ve göz renginin açık ve spastik yürüyüĢlerinin 

olması doktorun dikkatini çekmiĢ ve bu hastaları rapor etmiĢtir. Bu kayıt edilen 

hastaların üçünün ebeveynlerinin akraba olması ve iki ebeveynin de ikinci evliliklerinde 

doğan yedi ve beĢ çocuğun sağlıklı olmaları otozomal resesif genetik geçiĢi 

düĢündürmüĢtür. Dr. Folling 1934 yılında, diyetle alınan FA türetildiği kanısına varmıĢ 

ve bu duruma „fenilpirüvik oligofreni‟ adını vermiĢtir (31,34). Hemen sonrasında 

ABD‟de genetik uzmanı L. Penrose “fenilketonüri ” adını koymuĢtur (2,6,31,33). Jervis 

1953 yılında ise, karaciğerde fenilalanin hidroksilaz (FAH) aktivitesindeki eksikliği 

tanımlamıĢtır (32). Penrose ise FKÜ ve mental retardasyonun genetiği ve FKÜ üzerinde 

araĢtırmalar yapmıĢtır. Bu bilim insanı, tek genin hem mental retardasyon hem de 

anormal kimya neden olduğunu savunmuĢtur (31). 1954-1955 yıllarında Bickel, Woolf, 

Armostrong ve Tyler diyetten FA kısıtlandığında zeki geriliğinin engellendiğini 

belirtmiĢtir. 1963 yılında Gutrie ve Susi, topuktan alınan bir damla kan örneği ile FKÜ 

hastalığını tespit eden „Gutrie testi‟ni geliĢtirmiĢlerdir. Bu test, filtre kağıdındaki 

kurumuĢ kan numunesinin FA‟i ölçmek için kullanılan bakteriyel inhibisyon analiz 

mantığına dayalı olarak çalıĢmaktadır. Güvenilir ve kolay uygulanabilen bu test 

günümüzde halen kullanılmaktadır. Böylece FKÜ tanısı erken konulabilmekte ve 

mental retardasyon ve diğer nörolojik problemlerin engellenmesine olanak 

sağlanmaktadır. FKÜ‟de  tedavi, tarama ve diyet programı ile diğer metabolik 

hastalıkları için örnek oluĢturmaktadır (6,32). 

 

2.1.2. Tanım 

Fenilketonüri ve hiperfenilalanemiler de dahil olmak üzere FA tirozine 

dönüĢümünü sağlayan FAH (FAH, EC 1.14.16.1.) ya da bu enzimin kofaktörü olan 

tetrahidrobiyopterinin yokluğu neticesinde görülen heterojen bir grup hastalıktır (32). 

Kan FA sınıflandırılmasına bakıldığında; 

 

 360-600 μmol/L (6-10 mg/dL) konsantrasyonları hafif hiperfenilalaninemi 

(HFA), 

 600–900 μmol/L (10-15 mg/dL) konsantrasyonları olanlar hafif derecede FKÜ, 

 900–1200 μmol/L (15-20 mg/dL) konsantrasyonlar için orta derecede FKÜ,  
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 1200 μmol/L'nin ( ≥20 mg/dL) üzerindeki konsantrasyonlar klasik FKÜ olarak 

sınıflandırılmaktadır (6,35). 

FKÜ dıĢında kan FA düzeyini attıran durumlar;  

 Kalıtsal nedenler: Klasik FKÜ; hafif hiperfenilalaninemiler, 

tetrahidrobiyepterin metabolizma bozuklukları. 

 Sonradan kazanılmış nedenler: Büyük yanıklardan 0-7 gün sonra, 

enfeksiyonlar, karaciğer hastalıkları, böbrek yetmezliği, metotreksat tedavisi, 

obezite, protein enerji malnütrisyonu vb. sayılabilir (32). 

 

2.1.3. Epidemiyoloji 

FKÜ, prevalansı ülkeden ülkeye farklılık gösterebilmektedir. Hillert ve ark 

(2020), literatür taraması ve ulusal tarama merkezlerinden elde ettikleri raporlara 

dayanarak, 64 ülke için FKÜ prevalansı tahmin etmiĢlerdir. Afrika, Asya, Güney 

Amerika ve Karayipler‟in bazı bölgeleri için bilgi olmadığı aktarılmıĢtır. Bu çalıĢmaya 

göre yaklaĢık 0.45 milyon FKÜ hastasının olduğu aktarılmaktadır. Küresel FKÜ 

prevalansının, 1:23.390 yenidoğan olduğu tahmin edilmektedir. Ocak 1980 ile Ekim 

2019 tarihleri arasında yayınlanan ve dünyanın farklı bölgelerinde FKÜ‟nün 

epidemiyolojisi ve genetiğini kapsayan makalelerin (1.118 adet makale) incelendiği 

çalıĢmada bazı bölgelerin FKÜ sıklığı belirtilmiĢtir  (Resim 1) (4): 

FKÜ prevalansı, Avrupa ve bazı Orta Doğu popülasyonlarında en yüksekti. 

Ġtalya (1:4.000) ve Ġrlanda (1:4.545), Ġran, Ürdün (her ikisi de 1:5.000) ve Türkiye'den 

(1:6.667) daha yüksek bir yaygınlığa sahip iken Suudi Arabistan (1:14.245), Irak 

(1:14.286) ve BirleĢik Arap Emirlikleri (1:14.493) daha düĢük FKÜ yaygınlığına sahip 

olduğu belirtilmektedir (4). 

Orta Avrupa [Almanya (1:5.360), Çekya (1:5.521), Avusturya (1:5.764), 

Slovakya (1:5.753)] ve Doğu Avrupa ülkelerinde [Estonya (1:7.143), Rusya (1:7.714), 

Belarus/Beyaz Rusya(1:7.692), Hırvatistan (1:8.333) Slovenya (1:7.143) ve Polonya 

(1:8.309)] FKÜ prevalansı yüksek iken Batı Avrupa [Fransa (1:9.091), BirleĢik Krallık 

(1:10.000), Belçika (1:11.000), Hollanda (11.546)) ve Güney Avrupa [Ġspanya 

(1:10,115), Portekiz (1:12.500)]  ülkelerinde FKÜ prevalansının daha düĢük olduğu 

görülmektedir. Kuzey Avrupa [Norveç (1:11.457), Ġsveç (1:12.681), Danimarka 
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(1:13.434) ve Finlandiya'da (1:112.000)] ülkeleri ise Avrupa'daki en düĢük FKÜ 

oranlarını sahip olduğu görülmektedir (4). 

Kanada'daki (1:15.000) FKÜ prevelansı, Amerika BirleĢik Devletleri'den 

(1:25.000) yüksek bir orana sahiptir. En düĢük FKÜ prevelansı Tayland (1:227.273), 

Japonya (1:125.000), Filipinler (1:116.006) ve Singapur (1:83.333) gibi Asya 

ülkelerinde olduğu bildirilmiĢtir. Ġstisna olarak Çin‟de ise bu oran 1:15.924 idi (ġekil 

2.1) (4). 

 

 

Şekil 2.1. Altı Dünya Bölgesinden 64 Ülkede FKÜ (Tüm Fenotipler) Prevalansı (4) 
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2.1.4. Fenilalanin Metabolizması 

Gıdasal proteinlerin içeriğinde bulunan FA, protein sentezi için gerekli olan 

esansiyel bir aminoasittir. Buna ek olarak kas proteinlerinin katabolizması sürecinde 

vücudun kullandığı alternatif bir enerji kaynağıdır (36). FKÜ, FAH geninin 

mutasyonları ile karakterize doğuĢtan gelen bir metabolizma hatasıdır. Bu hastalık, 

FAH genini mutasyonları ile karakterize kalıtım yolu ile geçen bir metabolizma 

hastalığıdır. FAH yokluğunda ya da BH4 (Tetrahidrobiopterinin) kofaktörü yapımı ile 

döngüsü FA‟i tirozine geri dönüĢümsüz olarak dönüĢtürülemez. Metabolik döngüdeki 

bu hatalı durum (enzim yokluğu) sonucunda vücutta FA birikir. AĢırı miktarda vücutta 

bulunan FA, kan ve dokularda merkezi sinir sistemi hücrelerine zarar veren bir toksik 

madde olan fenilpirüvik asite dönüĢür. OluĢan bu ürün, idrar ile vücuttan atılır (7). 

FA‟in yükselmesinin bir baĢka nedeni ise karaciğerin hasar görmesi sonucu oluĢur. 

Ġzösin veya lösin, metiyonin vb. aminoasitler vücutta normalin üzerinde olduğunda FA 

düzeyine nazaran tirozin düzeyi normal ya da normalden oldukça az bir orandadır. 

Böylece diğer aminoasitlerin seviyesi beklenen orandan fazladır ve HFA görülür. Kan 

FA seviyesi normalin üzerinde olan prematüre bebeklerin izlemi yapılmalıdır. 

Prematüre bebeklerde tarama programının yapılması erken tanı konulması açısından 

önemli bir konuma sahiptir. FA fizyopatolojisi ile ilgili mekanizmalar ġekil 2.2 de 

gösterildi (7,22,32). 

 

 
Şekil 2.2. Fenilalanin Fizyopatolojisi (22,32)  
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2.1.5. Klinik Bulgular 

Fenilketonürili bebek doğduğunda sağlıklı bebekten hiçbir farkı yoktur. Ancak 

bazı durumlarda kusma yakınması görülebilirken bazı durumlarda da pilor stenozu 

görülebilir. Bebek anne sütü veya mama ile beslenmeye baĢlaması ile birlikte vücutta 

fazla miktarda bulunan ve metabolize olamayan FA ve FA yan ürünleri nörolojik 

geliĢimleri olumsuz yönden etkileyebilmektedir. Tedavisi yapılmayan bebeklerde, bu 

olumsuzlukların görülme hızı oldukça yüksektir. Bu bebeklerde doğumu takip eden 

aylarda (tahmini üç ay içerisinde) geliĢimsel olarak geride olduğu fark edilir. Erken tanı 

konulmaz ise geri dönüĢü olmayan hasarlara neden olur. YaklaĢık altı ay civarında 

akranlarından geride olduğu belirlenebilir. FKÜ‟li bebeğin, emekleme, oturma vb. 

motor geliĢim evrelerinde gecikme olur ve çevresine karĢı ilgili olmadığı fark edilebilir  

(32,37).  

Tedavi yapılamayan çocuklarda mental retarde, aĢırı hareketlilik, amacı olmayan 

tekrarlı hareketler, konuĢmada gecikme, nöbetler, mikrosefali, hipertoni, tremor, 

hipotoni ve azalmıĢ derin tendon refleksleri, psikososyal ve davranıĢ sorunları görülür 

(6,32). FA, vücutta metabolize edilemediğinde idrarda, vücut sıvılarında küf kokusu, 

saç ve deri renginin açık bir tonda olması, deri kuruluğu, skleroderma ve egzama gibi 

deri lezyonlarının varlığı, geniĢ diĢ aralığı, bariz üst çene görünümü (Ģekil 

bozukluğu/kayması) sık görülen klinik özelliklerindendir, beyin geliĢiminde gerileme 

olduğundan mikrosefali geliĢir (6,32,37).  

 

2.1.6. Tanı 

Dünyada, FKÜ taramasında flometrik, enzimatik, Gutrie testi (özel filtre kağıdı), 

kağıt ve ince tabaka kromatografi (bir karıĢımın bileĢenlerini ayırma iĢlemine dayanan 

analitik yöntem), yüksek basınç likid koromatografisi, vb. farklı yöntemler 

kullanılmaktadır. Ayrıca günümüzde „tandem‟ kütle spektrometri de kullanılmaktadır. 

Ülkemiz, FKÜ taramasında dünyanın pek çok yerinde olduğu gibi Gutrie testini 

kullanmaktadır (32). 

Gutrie testi, Basillus subtilis adı verilen bir bakterinin FA içermeyen kültür 

ortamında hayatını devam ettirememesi mantığına dayanmaktadır. Besi alanına ilave 

edilen beta-tiyenilalanin diğer bakterilerin FA kullanmasını engeller. Besi yerine 60-80 

adet, 3 mm çapında kesilmiĢ kan örnekli filtre kağıtları konur. Hiperfenilalaninemi 
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olması durumunda FA bu bakteri seviyesi ile orantılı olarak artan üreme alanı 

gözlemlenir. Bu testin duyarlılığı %90, yalancı pozitiflik oranı %1‟in altındadır. 

Ülkemizde yalancı pozitiflik oranı %0.4‟tür. Pozitif sonuç testin uygulandığı yaĢa göre 

değer almaktadır  (7,32,38).  

Tarama programına FKÜ „Neonatal Tarama Programı Genelgesi (2006/130), ve 

YTP Genelgesi 2014/7‟ dahil edilmiĢ ve uygulanması zorunludur. Testin doğru sonuç 

vermesi için doğumu takip eden süreçte bebeğin ilk beslenmesinin sağlanması ve 24 

saati aĢmıĢ olması gerekmektedir. Tarama için bebeğin 48.-72. saatleri içerisinde topuk 

kanı alınması idealdir. Antibiyotik baĢlanan yenidoğanlarda en az 48 saat geçtikten 

sonra Gutrie testi yapılması gerekmektedir. Otuz yedinci gebelik haftasından önce 

doğan bebeklerde ise doğumu takip eden 10.-15. günler arasında kan örneğinin alınması 

doğru sonuç verir (39). Tanıda geç kalınmanın 3 ay ila 7 yaĢ aralığında olduğu 

bildirilmektedir. FKÜ‟li çocuğun tedavisine erken baĢlanmaması ve geç kalınan her 4 

haftada bir  4 IQ puanın (zeka düzeyi ölçüm puanlamalarında) azalma olduğu 

aktarılmaktadır (40). Nörolojik hasarların engellenmesi için FKÜ tanısı konulan 

çocuklarda derhal tedaviye baĢlanması gerekmektedir. FKÜ‟li bebek 10. gününe 

gelmeden tedaviye baĢlanması gerekmektedir (7,38). 

Bebekten kan numunesinin alımı esnasında bazı hususlara dikkat etmek gerekir. 

Kan alınacak bacak kalp seviyesinden aĢağıda olacak Ģekilde tutulmalıdır. Böylece 

venöz kan basıncının arttırılması sağlanarak bölge kanlanmıĢ olur. Kan alınacak kısım 

%70‟lik alkol ile silinmelidir. Topuk kısmının iç veya dıĢ kısımlarından steril bir lanset 

yardımıyla 2.5 mm‟yi aĢmayacak Ģekilde dik bir Ģekilde topuk delinmelidir. Delinme 

sonrası topuktan gelen ilk kan steril gazlı bez ile silinmelidir. Devamında gelen kan, 

filtre kağıdının her bir halkasına iyice yedirilmelidir. Kağıttaki her bir daire halkası, kan 

örneğini taĢmayacak Ģekilde doldurulmalıdır. Topuk yavaĢ ve belli aralıklarla 

bastırılmalıdır. Kan örneği alımı esnasında topuk aĢırı sıkılmamalıdır. Kan örneği 

alındıktan sonra Ġl Halk Sağlığı Müdürlüklerine ardından bağlı bulunduğu yenidoğan 

tarama laboratuvarlarına gönderilir (39). Ülkemizde, Halk Sağlığı Genel Müdürlüğü, 

Yenidoğan Metabolik ve Endokrin Hastalık Tarama Programında; FKÜ'nin akıĢ Ģeması 

mevcuttur (ġekil 2.3). Ülkemizde Pediatrik Beslenme ve Metabolizma Klinikleri; 

Ankara, Ġstanbul, Ġzmir, Adana, Antalya, Bursa, Diyarbakır, EskiĢehir, Elâzığ, 

Gaziantep, Kayseri, Kırıkkale, Koceali, Konya, Manisa, Samsun, ġanlıurfa kamu 
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kuruluĢları olarak hizmet verirken, Ankara ve Ġstanbul illerinde de iki adet Pediatrik 

Beslenme ve Metabolizma Klinikleri özel sağlık hizmeti vermektedir. Sağlık 

Bakanlığının resmi sitesinde 2023 yılı itibari ile toplamda 20 adet FKÜ tedavi merkezi 

bulunmaktadır (41).  

 

 

Şekil 2.3. FKÜ Sonuç Ġnceleme AkıĢ ġeması (T.C. Sağlık Bakanlığı, 2023) 

 

2.1.7. Tedavi Yaklaşımları 

FKÜ‟li hastalarının tedavisi bir ömür devam etmektedir. Bu tedavi, duyarlılıkla 

sürdürülen, sistemli ve pek çok disipline ihtiyaç duyulan bir yaklaĢımı kapsamaktadır. 

FKÜ‟li hastalara farmakolojik ve farmakolojik olmayan tedavi uygulanabilmektedir 

(32). 
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2.1.7.1. Diyet Tedavisi 

Tedavide en önemli amaç diyetten FA sınırlamak ve kan FA düzeyinin normal 

aralıkta olmasını sağlamaktır. Tedavi çocuğun yaĢına, hastalık derecesine, altta yatan 

neden bağlı olarak değiĢiklik göstermektedir. FKÜ‟li bebeklerde bir an önce tedaviye 

baĢlanması, çocukluk ve ergenlikte hatta eriĢkinlikte sürdürülen bu FA kısıtlı diyet en 

uygun tedavi seçeneği olarak kabul edilmektedir. YaĢamın ilk iki senesinde sosyal 

sorunlardan ötürü diyet tedavisi olması gerektiği gibi yapılamayan çocuklarda, yaĢamın 

sonraki süreçlerinde kan FA düzeyinin olması gereken düzeyde tutulması zor 

olmaktadır (32,42). FKÜ de diyet hedefler; 

 

 Kan FA düzeylerini 120-360 μmol/L aralığında olmasını sağlamak, 

 Kan Tirozin düzeylerini referans aralığında tutmak, 

 Diyet hazırlanırken FA düzeyinin anabolizma için en ideal miktarı belirleyip 

nörotoksik metabolitleri en aza indirmek, 

 Endojen protein katabolizmasını minimuma düĢürmek ve ideal protein 

seviyesini desteklemek, 

 Klinik, biyokimyasal ve nutrisyonel durumu takip etmek, 

 Çocuğun geliĢim düzeyine, hastalık derecesine, kan düzeyi gibi durumlara göre 

diyet önerilerini ayrı ayrı hesaplamak, 

 Diyet tedavisini uygulayan anne-babaya, hastalara veya aile üyelerine FKÜ ve 

FKÜ‟nin yönetimi konusunda destek vermektir (36,43). 

 

Fenilalanin esansiyel bir aminoasittir. Normal büyüme ve geliĢme için olmazsa 

olmaz olduğundan eksojen (diyet) kaynaklardan temin edilmesi gerekmektedir. Ancak 

FKÜ tanısı almıĢ bireyler fazla FA katabolize edilemediğinden, alım anabolizma için 

olması gereken düzeyde sınırlandırılarak (sadece vücut için gerekli miktara izin 

verilerek) diyet programı düzenlenmektedir. FKÜ tanılı birinin diyet programında 

uygun görülen düzeyde FA alımına „FA toleransı‟ denilmektedir. Klasik FKÜ tanılı 

eriĢkin hastaların, çoğunlukla 200-500 mg/gün FA alımı önerilmektedir. Çocuklarda ise 

bu oranın en az 150 mg/gün olması gerektiği belirtilmektedir (36). 

Kan FA düzeyi normalin üzerinde olan bebeklerde 3 ile 7 gün içerisinde FA 

içermeyen (0 mg/gün FA; 2 gr/kg/gün protein) diyet hazırlanarak beyin ve diğer 
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dokularda aĢırı miktarda bulunan FA‟nin vücuttan atılımı sağlanır. Bu müdahaleye 

„boĢaltma diyeti‟ denilmektedir. Bebeğin kan FA normal değere geldiğinde hekim 

tarafından en uygun FA diyeti baĢlanır (44). 

FKÜ’li bebekte Anne sütü ve mama ile besleme 

FKÜ‟li bebeklerde sadece anne sütü verilebileceği gibi anne sütü+FKÜ mamaları 

veya sadece FKÜ mamaları ile beslenme yapılabileceği önerilmektedir (43). Avrupa 

FKÜ yönergeleri, FA kaynağı için standart bebek maması kullanmak yerine anne sütü 

kullanımını önermektedir (43,45-47). FKÜ‟li büyük çocuklarda ve eriĢkinlerde ise 

doğal protein kaynağı için benzer miktarda FA içeren katı gıdalardan temin edebilir 

(36). Kan FA  360 μmol/L ve üzerinde olan ve tanı alan yenidoğana, FA kısıtlı diyet 

baĢlanarak tedavi edilebilir. Bebek, FKÜ mamaları ile beslenebileceği gibi belli oranda 

anne sütü ya da standart bebek maması verilerek doğal protein alım miktarı kontrol 

altına alınabilir ve kan FA düzeyi normal düzeyde tutulabilir (36,43). 

On gün ve üzerinde olan ve kan FA 1000 μmol/L üzerinde olup tanı konulan 

yenidoğanlarda; sadece FKÜ (FA içermeyen) maması, kan FA düzeyi <1000 μmol/L 

olana kadar verilmelidir (36,43). Sıvı ihtiyacını sadece FKÜ mamaları ile karĢılamak 

durumunda kalan (miadında) yenidoğanlarda kan FA düzeyi günlük yaklaĢık 400 

μmol/L düĢmesi beklenmektedir. FA içermeyen diyet programı, ilgili hekim tarafından 

belirli gün ile sınırlandırılıp tedaviye FKÜ mama ile birlikte anne sütü ve/veya standart 

bebek mamasına tekrar devam edilmelidir (36,43). 

Anne sütünün standart bebek mamasına nazaran pek çok avantajı vardır. Bu 

avantajlar; anne sütünde FA düzeyi standart bebek mamasına nazaran daha düĢüktür. 

Emzirmenin anne ve bebek bağlanmasında önemli rolleri vardır. Annenin bebeğini 

emzirmesi biberona olan gereksinimi azaltır. Bebeklerin emzirme sıklığı ve süresi 

bebekten bebeğe farklılık gösterebilmektedir. Dolayısıyla anne için beslenme zaman 

açısından bir miktar kontrol sağlamaktadır. Emzirme öncesi FKÜ maması verildikten 

sonra anne sütünün verilmesi önerilmektedir. Böylece bebeğin iĢtahı azalır ve anne sütü 

alımı azalmıĢ olur ve FA alımı azalır (43). Bebeğin kan FA düzeyi normalin üzerinde de 

ise FKÜ maması fazla verilir (hekim ve/veya diyetisyen önerisi ile), kan FA düzeyi 

normal aralıkta ise bebeğe FKÜ maması daha az verilir (36,43). 

Diyette FA dağılımının belirlenmesi, FKÜ tanılı bireylerin yaĢ, geliĢim gibi 

özellikler dikkate alınarak hesaplanmalıdır. Önerilen kan FA düzeyi ve günlük FA 
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toleransı ülkeden ülkeye değiĢiklik gösterebilmektedir. Tabloda bazı ülkelerin yaĢ 

gruplarına göre hedef kan FA ve FA toleransı belirtilmektedir (48). 

 

Tablo 2.1.  Fenilketonüride YaĢlara Göre önerilen Kan FA Toleransı, Hedef Kan FA Düzeyleri, FA 

Ġçermeyen Amino Asit KarıĢımlarını Tipi ve Miktarları (48) 

 

Yaş 

Protein 

Gereksinimi 

(gr/kg/gün) 

FA 

toleransı 

(mg/gün) 

Hedef kan FA düzeyleri 

(μmol/L) 

FA‟siz aminoasit 

karışımları 

Almanya İngiltere ABD Tip g/gün 

0-3 ay 2.3-21  130-400 40-240 120-360 120-360 1 3-10 

4-12 ay 2.1-2.0  130-400 40-240 120-360 120-360 1 3-10 

1-2 yaş 1.7  130-400 40-240 120-360 120-360 2 20-50 

2-3 yaş 1.7  200-400 40-240 120-360 120-360 2 20-50 

4-6 yaş 1.6  200-400 40-240 120-360 120-360 2 20-50 

7-9 yaş 1.4  200-400 40-240 120-480 120-360 2 20-50 

10-12 yaş 1.1  350-800 40-900 120-480 120-360 2 50-90 

13-15 yaş 1.0  350-800 40-900 120-700 120-600 2 50-90 

16≤ yaş 0.9 450-1000 40-1200 120-700 120-900 3 60-150 

 

Standart büyüme ve geliĢmenin sağlanması için FKÜ tanılı bireylere hazırlanan 

diyet programının protein, karbonhidrat, vitamin, yağ, mineral ve eser elementlerinin 

miktarlarının ideal oranlarda hazırlanması gerekmektedir. FKÜ‟li bireylerin büyük bir 

kısmı et, balık, tavuk, süt, süt ürünleri, peynir (hayvansal kaynaklı), fındık, kinoa, 

tohum, buğday, arpa, çavdar, yulaf, soya, bakliyat, mercimek, aspartam, jelatin ve 

spirulina gibi su yosunları vb. yüksek protein içeren gıdalardan fakir bir diyet tedavisi 

uygulanmaktadır  (32,36,43,49). Et, tavuk vb. hayvansal gıdalar ve tahıl protein 

kaynaklarının (kahvaltılık gevrek, buğday unu vb.) her 1 gramında protein yaklaĢık 50 

mg FA içerdiği kabul edilmektedir (proteinin %5‟i kadar). Bu gıdaların etiketlerinde 

protein ve diğer ürünlerin bilgisi mevcut olup FA miktarı hesaplanabilir.  Genellikle 

meyve-sebzenin her 1 gramında 20 ile 40 mg arası FA mevcuttur. Meyve-sebze paketli 

ürün içeriklerindeki etiketlerin okunarak hesaplanması hatalı hesaplamalar 

verebilmektedir. Örneğin patates, ıspanak, bezelye, lahana, brokoli, mısır FA oranı 

yüksektir (36,43). Çocuğun diyeti hazırlanırken hassas terazi kullanılması diyet 

programının sağlıklı bir Ģekilde yürütülmesini sağlar. Ulusal Gıda Kompozisyon Veri 

Tabanı, ülkemizdeki ürünleri içerik bilgileri ve FA hakkında bilgi vermektedir (50). 
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 Diyet programındaki FA dağılımı kiĢilerin ve kiĢisel toleranslarına göre günlük 

FA miktarı değiĢiklik gösterebilmektedir. Protein içerikli ürünlerin küçük miktarları 

yüksek düzeyde fenilalanin içerebilmektedir. Dolayısıyla FA değiĢimi ile besinlerin 

içerisindeki FA miktarına göre sınıflandırılma olarak tanımlanabilmektedir. Bu değiĢim 

sayesinde benzer miktarda FA içeren besinler birbirinin yerine kullanılabilmektedir. 

FKÜ diyet programında FA/protein alımını sürdürmek önemlidir. FA/protein alımı 

hesaplanmasında farklı yöntemler kullanılmaktadır. Kimi ülkeler (Almanya) 50 mg‟lık 

değiĢim sistemini, kimi ülkelerde 15 mg‟lık değiĢim sistemini (Ġngiltere, ABD vb.) 

kullanmaktadır. Herhangi bir yöntemin diğer yönteme nazaran baĢarısını gösteren 

çalıĢma sayısı fazla değildir. FA/protein günlük alımını hesaplamak için g protein ya da 

mg FA ile hesaplanabilir. Kullanılan sistemlerden herhangi birinin kan FA düzeyini 

normal değer aralığında tuttuğu vurgulanmaktadır. Bu sayede günlük alınabilecek FA 

içerikleri ayarlanabilmektedir. Yani aile ve FKÜ‟li birey protein üzerinden rahat bir 

Ģekilde hesap yapabilmektedirler. Ek olarak FA içeriği <75mg/100 g olan sebze-meyve 

serbest Ģekilde tüketilebilir (36,43). Bu, günlük FA analizinin bir parçası olarak 

hesaplanmadıkları anlamına gelir. Ancak patates çeĢitleri esas olarak 100 g„ında  en 75 

mg FA (75≤ mg/100 g) içermesine rağmen her gün tüketilecek patates miktarı 

yüksektir. Dolayısıyla günlük FA miktarı içinde patates çeĢitleri için ayrıca bir 

hesaplama yapılmalıdır. Günlük FA alımı için, (i) FA değiĢim sistemi (mesela, 50,25,20 

mg FA), (ii) 1 g protein değiĢimi (iii), 1 g protein değiĢimi (bu kısımda meyve-sebze 

kullanılarak 50 mg FA olacak Ģekilde yapılan hesaplama), (iv) besinlerin FA içeriğini 

listeleyen ve (v) besinlerin protein içeriğini listeleyen listeler ya da uygulama 

sayılmaktadır (36,43). 

Türkiye‟de 15, 30 ve 50 mg FA içeren değiĢim sistemi kullanılmaktadır. FKÜ‟li 

bireylerin besin değiĢimi yaparak kan FA düzeyini referans aralığında tutmanın 

sağlandığı pratik bir sistemdir (51). 

Besin değiĢimi, FKÜ‟li bireylerin müsaade edilen seviyede gıdaların yenilmesi 

için alternatifler sunan ve kan FA düzeyini referans aralığında tutmanın sağlandığı 

pratik bir sistemdir. DeğiĢim siteminde tahıl, meyve, sebze, ekmek-tahıl, Ģeker ve yağ 

değiĢimleri yapılabilmektedir. FA değiĢimlerinde, FA içeriği tespit edilemeyen 

besinlerde 1 g proteinin 50 mg FA içerdiği kabulüne dayanmaktadır. FKÜ‟li bireyin 

günlük alması gereken FA miktarı hesaplanarak ilgili sağlık profesyonelinin hazırlamıĢ 
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olduğu diyet programındaki değiĢim miktarı belirlenip öğünlere paylaĢımı yapılarak 

„FA değiĢimi‟ yapılmasına müsaade edilir. Böylece FKÜ‟li bireyin besin çeĢitliliği 

sağlanmıĢ olur (36,52,53).  

Fenilalaninden fakir diyet uygulanan bireylerde; FA kısıtlı düĢük proteinli tıbbi 

özel ürünlerle, bireylerin enerji gereksinimleri ve öğünlerdeki besin seçeneklerinin 

arttırılması ile menüdeki alternatifler oluĢturularak diyet programının sağlıklı bir Ģekilde 

devam ettirilmesi sağlanır. FKÜ‟liler için tıbbi ürünlerden bazıları makarna, özel soslar, 

cips, bazı içecekler, pirinç, çikolata, lahmacun, kurabiye, tostlar vb. sayılabilir 

(7,36,43). 

Yeterli ve dengeli bir FKÜ beslenme programının sağlanabilmesi için dikkat 

edilecek hususlar; 

 

 Protein ikamelerini kullanımının günlük en az üç öğüne pay edilmesi gerekir. 

Protein ikamesinin yanında mineraller, vitaminler ve uzun zincirli yağ asitleri ile 

birlikte kullanılması önerilmektedir. Protein ikamesinin kullanımında istenilen 

uyum sağlanamazsa ekstra vitamin ve minerallarin kullanımı gündeme gelebilir. 

Ayrıca beslenme durumunu belirten kan parametrelerine (B12 vitamini vb. kan 

değerleri) takibi ilgili sağlık kuruluĢlarında yapılabilir. 

 FA alımı gün içerisinde ayarlanacak Ģekilde bölünebilir. 

 10 g‟ında 75 mg‟dan az FA bulunan meyve ve sebzelerin alınması önerilebilir. 

Ana öğünlerinde yanında iki ara öğün olacak Ģekilde 5 porsiyon verilmesine 

özen gösterilmelidir. 

 Kalori miktarını tutturmak, doygunluğu destek olmak ve besin zenginliğini 

arttırmak için FKÜ‟li bireyler için üretilen tıbbi ürünlerin (ekmek, makarna vb. 

besinlerin) kullanımı önerilmektedir. 

 Protein ikamesi kullanımında yeterli su tüketimi konusunda bilgilendirilme 

yapılmalıdır. 

 Rutin kan FA takibinin mümkünse belirli gün ve saatte olmasına özen 

gösterilmelidir. Mümkünse aç karna verilebilir. 

 Senelik ağız bakımı ve diĢ muayeneleri yapılması konusunda bilgilendirme 

yapılmalıdır (36,43).  
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2.1.7.2. Farmakolojik Tedavi ve Diğer Yaklaşımlar 

Tetrahidrobiopterin (BH4): FAH kofaktörü olan sentetik sapropterin 

dihidroklorid (BH4) tedavi, BH4‟e cevap veren hastalarda FAH aktivitesi artarak 

diyette almıĢ oldukları doğal proteinin artmasını sağlamaktadır. Kan FA düzeyi en az 

400 µmol/L olan bazı hastalarda bu tedavinin yanıt verip vermediğini test etmek için 

yükleme yapılmaktadır. AraĢtırmacılar, bu testi genotipler bu tedaviye cevap vermesi 

ihtimali yüksek olan hastalar için tavsiye etmektedir (49). Bu tedavi, 2007 yılında 

Amerika‟da, 2008 yılında Avrupa‟da ve 2010 yılında da Kanada‟da kullanılmaya 

baĢlanmıĢtır. BH4 tedavisi alan FKÜ‟li bireylerde (tedavi için onay uygun olanlarda), 

doğal proteinleri serbest bir Ģekilde alabilmektedirler.  Bu durumda FKÜ‟li bireylerde 

doğal protein alımında artma olmakla birlikte mikro besin eksikliği görülebilmektedir. 

Aminoasit karıĢımlarının miktarı düĢerken, yeterli düzeyde protein ve mikro besin 

alımının alınması önemlidir. BH4 tedavisine olumlu yanıt veren FKÜ‟li bireylerde tıbbı 

mamaların devam ettirilmesi, metabolik kontrolü düzenlemek ve tat kabulünü devam 

ettirmek için tıbbi mamalar en az düzeyde verilebilir (36). 

Büyük Nötral Amino Asit Takviyesi (LNAA): 1996 yılında LNAA‟lerin FA 

kandan beyine geçiĢini azalttığı saptanmıĢtır. 1985‟ten günümüze kadar Danimarka‟da 

FKÜ vakalarında kullanıldığı aktarılmaktadır. 1976 yılında da LNAA‟lerin sıçanlarda 

kan FA düzeyinin düĢmesinde etkisi olduğu belirlenmiĢtir. FA, beyinde nötral aminoasit 

taĢıyıcısı ile taĢınmaktadır (32).  LNAA‟ler ile FA benzer yoldan emilip benzer Ģekilde 

beyne ulaĢır. Ağızdan fazla miktarda LNAA‟ler alınırsa FA daha fazla emilmektedir. 

Bu durumda plazmadaki FA beyne daha az geçmektedir. Geç tanı almıĢ, tedavisi 

yapılmamıĢ, tat olarak FKÜ mamalarını alamayan, mental retarde, psikolojik ve 

davranıĢsal bozukluklar gösteren eriĢkin ve adölesanlarda alternatif bir tedavi yöntemi 

olarak kullanılmaktadır. LNAA günlük oral alımı, diyetle alınan toplam protein 1 

gr/kg/gün (ideal vücut ağırlığı) olarak hesaplandıktan sonra, diyetin %60-70‟i doğal 

proteinlerden, %30-40‟ı LNAA‟dan gelecek Ģekilde diyet planlanmaktadır. LNAA toz 

ya da tablet Ģekilde diyet ayarlanabilmektedir. LNAA, bazıları vitamin-mineral 

içerirken bazıları içermemektedir. LNAA eklemeleri bütüncül FKÜ-formülalar 

olmadıkları için vitamin-mineral yetersizlikleri yönünden dikkatli olunmalıdır (36). 

Pegvaliase Tedavisi: Enzim ikamesi olarak kullanılan Pegvaliase, kan FA 

düzeyini düĢük düzeyde amonyak ve toksik olmayan transsinnamik asite çevirir. Bu 
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tedavi, FA‟yı FAH rezidüel aktivitesinden bağımsız olarak metabolize eder (36). 

EriĢkin FKÜ‟li bireylerde Pegvaliase‟nin kan FA düzeyini normal değerlerde 

sabitleyebildiği belirtilmektedir. Pegvaliase tedavisi ile hem FA‟den kısıtlı diyet hem de 

FA‟den kısıtlı olmayan diyet uygulayan hastaların olduğu belirtilmektedir (36,54). Bu 

ilaç diyet tedavisine destek olabilir. Bir baĢka ifade ile diyet tedavisindeki kısıtlamaları 

azaltabilme seçeneği sunabilmektedir. 2018 yılında onay alan Pegvaliase, FKÜ‟li 

bireyler için bir umut ıĢığı olabilmektedir. Bu tedavi henüz yeni kullanılmaya 

baĢlandığından diyet ile olan iliĢkisinin araĢtırılması gerektiği aktarılmaktadır (54). 

Fenilalanin Amonyak Liyaz (PAL): Deneysel yeni bir tedavi yaklaĢımı olan 

PAL, FA‟i transsinamik asit ve amonyağa çevirip vücudun tolere edebilir düzeye kadar 

düĢürmesini sağlamaktadır. PAL, mantarlar, bazı bitki ve maya çeĢitlerinde 

bulunmaktadır. Bunların yanında E. Coli ve siyanobakterlerden sentezlenebilmektedir. 

Bu tedavi yaklaĢımı; metabolik hastalıklarda oluĢan toksik maddelerin parçalanarak 

vücuttan uzaklaĢtırılması mantığına dayanır (49). 

Gen tedavisi: FKÜ neden olan FAH geninde beĢ yüzden fazla mutasyonun 

olduğu aktarılmaktadır (49). Mutasyonların fazla olması FKÜ‟de gen terapisi 

güçleĢtirmektedir. Gen tedavisi ile FAH genindeki varyantların düzenlenmesi 

hedeflenmektedir. Gen terapisi mutasyona uğramıĢ genin düzenlenmesine yardımcı 

olabileceği aktarılmaktadır. Günümüzde halen bu tedavi üzerinde çalıĢılmakta ve tedavi 

ile ilgili herhangi bir onay alınmamıĢtır (55). 

 

2.1.8. Çocuğu FKÜ Tanısı Alan Ailelerin Tepkileri 

Aileler, çocuk sahibi olmayı planladıklarında doğacak çocuklarının fiziksel ve 

duygusal herhangi bir problemi olmaksızın büyütebileceğini planlar. Doğacak 

çocuklarının herhangi bir engeli olmaksızın sağlıklı bir Ģekilde doğmalarını ümit 

ederler. Ancak doğan çocuklarının herhangi bir kronik hastalığının olması aileyi 

derinden üzmekte ve hayal kırıklıklarını beraberinde getirmektedir. Yani aile bu 

durumda bir kayıp yaĢamaktadır (22,56) ve aile fertlerinin stres yaĢamalarına neden olur 

(22,57). Çocuğun kronik hastalığı adeta ailenin yeni bir üyesi olur. Kronik hastalığı olan 

ailelerde; aile tarzı ve aile yaĢam kalitesini etkilenmektedir. Kronik hastalık, aileler için 

psikolojik olarak zorlayıcı bir stres kaynağıdır (57). 
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Seçkin ve Demirkol (2011) sağlık hizmeti verdikleri sağlık merkezinde kronik 

hastalıklı çocuğu olan ailelerde görülen genel problemler ve FKÜ‟ye has problemlerin 

olduğunu belirtmiĢlerdir (58).  Bunlar genellikle Ģunlardır; 

İnkar evresi: Tanılanmanın baĢlangıç aĢamalarından itibaren aileler, 

dayanılması zor bir süreç ile karĢı karĢıya kalırlar (22). Ġlk olarak aile çocuğunun 

hastalığını reddeder. Tanının hatalı olduğunu düĢünüp baĢka sağlık kuruluĢuna gitmeyi 

planyabilirler. Ailenin yaĢadığı bu inkâr duygusu dayanılmayacak bir durumda olan 

gerçeğin yarattığı panik, çaresizlik ve kaygı duygularına karĢı verdiği tepkidir (58). 

Yapılan çalıĢmalarda, aileler çocuklarının FKÜ tanısını aldığını öğrendiğinde Ģok ve 

inkar duygularını yaĢadığı bildirilmektedir (15,59). Ailelerin göstermiĢ olduğu bu 

tepkiler, bir savunma sistemidir (58). HemĢireler, ailelerin bu süreçte hastalığı inkâr 

edeceğinin bilincinde olmalıdır. Bu durum karĢısında ailelere zaman verilerek bu süreci 

sağlıklı bir Ģekilde geçirmesi beklenebilir. Tanı ve tedavi için geç kalındığı gibi 

söylemlerle aileler suçlanmamalıdır. Bunun yerine ailenin hastalığı anlayabilmesine 

fırsat verilerek ailenin inkâr duygusu onaylanmadan aileye destek olunmalıdır. Ailenin 

inkar evresi uzarsa çocuğun sağlığı için risk olabileceği göz önünde bulundurulmalıdır 

(22).  

Öfke evresi: Çocuklarının tanısı netleĢen aileler inkar evresinden sonra 

öfkelerini dıĢa vurabilirler. Bu öfke eĢler arasında olabileceği gibi sağlık 

profesyonellerine de yansıtılabilir. Aslında bu duygu umutsuzlukların, baĢkaldırıların 

bir yansımasıdır (22,58). 

Suçluluk duygusu: Hastalığın kalıtım yolu ile geçmesi ailelerde suçluluk 

duygusunun yaĢamasına neden olabilir. Buna ek olarak aileler çocuklarının tanı 

konulma sürecinde gecikmeler yaĢadığında benzer Ģekilde suçluluk duygusunu 

yaĢayabilmektedirler (56,58). Aileler, kronik hastalığın kendilerine bir ceza olarak 

verildiği düĢünebilirler. Böyle bir durumda ailelerin suçluluk duygularını ifade 

etmelerine müsaade edilmeli, varsa yanlıĢ ifadeler ve anlaĢılmalar düzeltilmelidir. 

Çocuğun kronik hastalığı sade ve açık bir dil ile ailelere belirtilmelidir. Ailelerin baĢa 

çıkma yöntemleri anlaĢıldığında, bu aĢamanın bittiğinin göstergesidir (5,56). 

Depresyon: Öfke ve suçluluk duyguları yaĢandıktan sonra depresyon geliĢir. 

Ailelerin kızgınlık ve baĢ kaldırmalarını sağlıklı bir Ģekilde belirtmemeleri depresyon 
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ihtimalini arttırır. Annede görülen depresyon, annenin hasta çocuğun bakımına katılma 

kalitesini ve ailenin diğer aile fertleri ile olan iliĢkisini bozabilir (58). 

Pazarlık evresi: Aileler FKÜ‟li çocuğunun diyet programının uygun olacak 

Ģekilde düzenlemesini ya da bir ömür yerine belli bir yaĢa kadar diyetin programının 

serbest bir Ģekilde olması konusunda pazarlık yapabilir (58). 

Kabullenme evresi: FKÜ hastalığı, bu evrede kabul edilmiĢtir. Ailelerin amacı, 

FKÜ‟nin yönetimini yaparak çocuklarının iyi bir tedavi almasını sağlamaktır. Sağlık 

profesyonelleri ile iĢ birliği içerisindedir. Aileler bu aĢamaya ulaĢana kadar kendilerinin 

ve FKÜ‟li çocuklarının güçlü ve zayıf yönlerini kabullenmeye baĢlarlar. Ancak pek çok 

aile bu aĢamaların üstesinden sağlıklı bir Ģekilde gelememektedir (22,56,58). Bu durum 

ailelerin baĢa çıkma tutumlarını olumsuz etkileyebilmektedir (58,60). 

FKÜ‟li çocukların tedavisi bir ömür devam etmektedir. Bu süreç aile iĢleyiĢinde 

ve rutinlerinde değiĢimlere neden olmaktadır. Aileler, FKÜ‟li çocuğun bakımını 

sağlama sürecinde pek çok zorluklarla karĢı karĢıya kalabilmektedir (16). Diğer kronik 

hastalıklarda yaĢanan zorlukların yanında, FKÜ‟de geç tanı, diyet programının sağlıklı 

yürütülememesi vb. durumlar çocukta beyninde geri dönüĢü olmayan hasarlara ve bazı 

olumsuzlukların (havale, büyüme-geliĢmede gerilme vb.)  görülmesine neden olması 

ailelerde stres kaynağı olabilmektedir (16,22,56). FKÜ‟li çocuklarının bakım 

gereksinimini karĢılayamayan ailelerin baĢa çıkma tutumları olumsuz etkilenebildiği 

aktarılmaktadır (60).  

 

2.1.9. Başa Çıkma Kavramı ve FKÜ‟li Çocukları Olan Ailelerin Başa 

Çıkma Tutumları 

Stres duygusu yoğun yaĢandığında insanlarda endiĢe duygusunda artıĢa neden 

olur. Bu kavram ile baĢa çıkmaya destek olabilecek mantıklı bir tavsiye ve makul bir 

tebessüm sunan bir kiĢinin varlığı pozitif bir durumdur. Fakat bu düĢünce her zaman 

karĢılık bulmayabilir. Ġnsanlar herhangi birinden destek almadan kendince baĢa çıkmak 

mecburiyetinde olabilir (61). 

Strese neden olan durum veya durumların olumsuz etkilerini azaltmak veya 

tamamen ortadan kaldırmak için bir takım baĢa çıkma tutumlarını devreye koymak 

evrensel bir davranıĢtır (19). BaĢa çıkma, kiĢinin kaynağının dıĢsal ya da içsel istekleri 

kontrol altına almak için verdiği biliĢsel ve davranıĢsal kabiliyetlerdir (62). Yani stresi 
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meydana getiren gerginliği azaltmak, ortadan kaldırmak veya gerilime karĢı koyabilmek 

amacıyla verilen tepkilerin tümü olarak tanımlanmaktadır (19). Literatürde baĢa çıkma 

ile ilgili farklı tanımlar vardır. Bu tanımların bir kısmı Ģu Ģekildedir. BaĢa çıkma, strese 

neden olan durum ve Ģartlarda fizyoloji, biliĢ ve duyguyu bilinçli irade kabiliyeti ile 

değiĢtirebilmektir (63). Bir baĢka tanım, kiĢilik yapıları ve kiĢideki var olanı ele alarak, 

stres etmenlerinin çevrenin kaynaklarına ve isteklerine hassas olmasına olanak tanıyan 

pek çok yönü olan bir süreçtir (64). Yine baĢka bir tanımda ise, stresli durumlar 

karĢısında çevreye adapte olmayı sağlayan ya da olumsuz neticelerden uzak durma 

olarak açıklanmaktadır. Bu kavram; yaratıcı kavrayabilme, esnek davranıĢlar, sorunları 

giderme ve Ģartlar ne olursa olsun geri bildirim alma vb. kabiliyetleri oldukça önemlidir 

(65). 

Folkman ve Lazarus baĢa çıkma tutumlarını problem ve duygu odaklı baĢa 

çıkma olmak üzere iki kategoride ele almıĢlardır. Problem odaklı baĢa çıkma, kiĢinin 

stresi meydana getiren durumu tamamen yok etmek için akılcı yaklaĢımı ve bilgisini 

devreye koymasıdır. Yani bu yöntem, stres oluĢturan durum ile birebir mücadele 

edildiği, çözüm metotlarının geliĢtirilmeye çalıĢıldığı, muhtemel çözüm stratejilerinin 

olumlu/olumsuz yönlerinin ele alındığı, harekete geçme planlaması ve strese neden olan 

etkenin kontrol altına alınmasını kapsamaktadır (66).  

Duygu odaklı baĢa çıkma, stresli durumlarda meydana gelen olumsuz duyguları 

kontrol etmeye çalıĢarak dikkati stres etmenlerinden uzaklaĢtırmadır. Yani stres 

kaynaklarının verdiği olumsuz duyguların minimize edilmesine yönelik uygulamalardır. 

Bu metotta kiĢi, inkâr, kaçınma vb. duyguları kullanarak stresten uzak durmaya 

çalıĢmaktadır. KiĢinin bu yaklaĢımı stresten uzak durması için kısa bir çözüm sunup bu 

süreçte kiĢinin sıkıntıdan ve üzüntüden kaçınmasını sağlamaktadır (67,68). 

Kronik hastalığı olan çocukların ailelerinin sağlıklı çocukların ailelerine nazaran 

daha fazla stres yaĢadıkları belirtilmektedir (58,69,70). Aileler, FKÜ tanılı çocuğunun 

günlük yaĢamlarında FKÜ‟nin gerektiği bakımın yanı sıra hastalığın yönetimi 

konusunda kaynaklanan stresle baĢa çıkmak için karmaĢık ve çeĢitli beceriler 

kazanmaları gerekmektedir (28,36,58,60,70). Ancak ailelerin çocuğunun yeni tanı almıĢ 

olması, özel beslenme tedavisine her gün uyma zorunluluğunun olması, ilaç kullanma 

gerekliliği, belli aralıklarla kan alma rutini, devamlı muayene izlemi, bazen il dıĢı 

muayene kontrolleri, hastalığa özgü ürünlerin tatlarının kötü olmasından dolayı çocuğun 
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ürünü reddetmesi, ürün piĢirilmesinde/hazırlanmasında yaĢanılan zorluklar, özel 

gıdalara ulaĢmada zorluk, maddi problemler, kalabalık aile (diyette kaçakların 

yaĢanmasına neden olması vb.), hastalığın yönetimine uyum sağlayamama, diyet 

hazırlamanın zor ve zaman alıcı olması, ailenin ekonomik ve kültürel durumu, hasta ve 

ailesinin psikolojik durumu, sağlık çalıĢanı ve hasta/aile arasındaki iletiĢimin zayıf 

olması, göçmen aileler, lokal/uluslararası tedavi standartlarının olmaması ya da çeliĢkili 

olması gibi nedenlerden dolayı çocuk ve ailesinin  FKÜ‟de bakım sürecini olumsuz 

etkileyebilmektedir.  KMH tanılı bireyler, ömür boyu beslenme ve sağlıkları ile ilgili 

konularda yakın izlem gereksinimleri olduğundan ailelerine daha çok bağımlıdırlar. 

Ailenin baĢa çıkmak zorunda olduğu durumlar (rutin kan izlemi, diyet vb.) vardır 

(36,58,70,71). Kısaca sık kan kontrolü, kısıtlı diyetin uygulaması, sık hastaneye gitme 

mecburiyeti gibi durumlardan dolayı FKÜ‟li çocukların ailelerinin baĢa çıkma 

tutumlarını etkileyebilmektedir (7,57,60,72). 

 

2.1.10. FKÜ‟de Hemşirelik Bakımı ve Ailelerin Güçlendirilmesi 

Fenilketonürili çocukların ailelerinde, maddi sorunlar, özel gıdaları sağlamada 

zorluk, hastalığa inanmada güçlük, suçluluk duygusu, yeni çocukta yaĢanan stres, 

kalabalık aile, mucize ilaç/operasyon ümidi, tükenmiĢlik sendromu, ileriye yönelik 

kuĢkular vb. sorunlar yaĢanabilmektedir. Çocuğun FKÜ tanısı almasının aileye maddi 

ve manevi yükü fazladır. Çocuğun geleceği hakkında kaygı yaĢarlar. Aileler defektin 

çocuğu etkilemesinden dolayı acı çekerler (58). Aileler, çocuğun hastalığını kendi 

baĢarısızlıkları olarak düĢünebilirler. Ailenin yaĢadığı bu duygular en yakınındakiler 

tarafından desteklenebilir (5,22,56). Örneğin, aile büyükleri, anneyi gebelik sürecinde 

bazı durumlara dikkat etmemesinden dolayı suçlayabilirler. Çocuğa tanı konulma 

sürecinde ailelerin edindikleri bilgiler, ailelerin anksiyete duygusunu yoğun 

yaĢamasından dolayı yanlıĢ anlaĢılmalara neden olabilir. Bu süreçte ailelerin hastalıkla 

ile ilgili bilgilerinin değerlendirilmesi, hatalı bilgilerin düzeltilmesi önemlidir. Hekim 

tarafından ailelere verilen bilgilerin ailelere sade bir dille anlatılması ve ailenin 

sorularının yanıtlanması hemĢirenin sorumluluğundadır. Ailelerin hastalık hakkında 

bilgi edinme süreci sağlıklı bir Ģekilde gerçekleĢirse; aileler çocuğunun hastalığına 

iliĢkin karĢılaĢabilecekleri yeni durumlarla daha etkili baĢa çıkabilirler (5). 
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Çocuk sağlığı ve hastalıkları hemĢireleri, sadece tıbbi tedaviye değil aynı 

zamanda hastalığa uyum sağlamanın psikososyal yönlerine de odaklanmaktadır (26). 

Ailelere yönelik çalıĢmaların ilk aĢamasını aile eğitimi oluĢturmaktadır. Bu aĢamada 

aileye FKÜ ve FKÜ‟nin yönetimi hakkında bilgi verilmelidir. Ek olarak uygulanacak 

tedavi ve özel eğitime ailenin kalıtımın sağlanması için ön eğitimden geçirilmesi 

gerekmektedir. Çocuk sağlığı ve hastalıkları hemĢiresi, bebeğin doğumunu takip eden 

ilk günlerinden itibaren gerek klinikte gerekse de aile sağlığı merkezinde çocukların 

bakım gereksinimlerinin sağlamasında rolü vardır (58). 

Ailelerin, FKÜ tanılı çocuğun yönetimini sağlaması aile uyumunun güçlü bir 

göstergesidir. Ġmkan verildiğinde ebeveynler mükemmel öğretmen olabilirler. Ailelerin 

tanı anından itibaren verdiği tepkilerin değerlendirilmesi, klinik bakımın ayrılmaz bir 

parçası olarak düĢünülmelidir (73). Ailelerin, FKÜ‟li çocukları olan baĢka ailelerle 

tanıĢtırmak ve çocuklarının hastalığı hakkında çeĢitli etkinliklere FKÜ diyetine uygun 

yemek piĢirme, geziler planlama vb. dahil etmek ailelerin baĢa çıkma tutumlarını 

desteklediği aktarılmaktadır (26).  

FKÜ‟de hemĢirelik bakımının amacı; aileye hastalığın muhtemel prognozu ile 

ilgili bilgi verilmesinin sağlanması gerekir. Çocuk doğar doğmaz kısa süre içerisinde 

tanı konulursa ve aile FKÜ diyetine uyarsa FA düzeyi normal aralıkta olur ve zekâ 

düzeyi normal olabilir. Fakat FKÜ diyeti uyum sağlanmaması halinde geri dönüĢü 

olmayan semptomlara neden olur. HemĢiresinin aileye diyet hakkında bilgi vermesi 

önemlidir. FA kısıtlı gıdaların tüketimini önermelidir. Protein değeri yüksek gıdaların, 

diyetten uzaklaĢtırılması veya çok az miktar kullanması gerektiğini aileye anlatılmalıdır. 

Bunun için ilgili muayene ve kontrollerinin yapıldığı sağlık merkezindeki diğer sağlık 

profesyonellerinin (hekim, diyetisyen vb.) önerilerinin dikkate alınması gerekmektedir 

(5). Ailelerin diyet hazırlarken karĢılattıkları sorunları ifade etmeye gereksinimleri 

olabilir. Çocuk büyüdükçe diyet ve diyet yönetimini sağlıklı bir Ģekilde yerine getirmesi 

zorlaĢabilmektedir. Aileler kan değerleri normal çıktığında çocuğunun diyet programına 

uyumu bozabilirler. Çocukların baĢka gıdaların tadını öğrenmesinden sonra FA kısıtlı 

mamaların tadını reddettikleri, bu mamaların temininde ulaĢım sorunu, pahalı olması 

vb. sorunların olması, muayene kontrol ve takiplerinin ekstra maddi yük getirmesi, 

ailelerin kendilerini sosyal yaĢamdan soyutlamaları, eĢlerin çocuk bakımı konusunda 

gerildikleri belirtilmektedir. FKÜ‟de bakım ekibini bir üyesi olan hemĢireler FKÜ‟li 
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çocuğun izlemini yaparken bütün bu durumları göz önünde bulundurmalı ve 

danıĢmanlık hizmeti vererek aileleri desteklemelidirler (36,70,74).  

Bütün kronik hastalıklarda olduğu gibi FKÜ‟de de hemĢirelik bakımının esas 

hedefi ailelerin güçlendirilmesi ve ailelerin baĢa çıkma tutumlarının arttırılması 

amaçlanmaktadır. Yapılan çalıĢmalarda, FKÜ‟li çocukların ailelerinde güçlendirme 

programının ailelerin baĢa çıkmalarını destekleyecek çalıĢmaların eksikliğine atıfta 

bulunmakta ve bu tür programların geliĢtirip uygulanması gerektiği aktarılmaktadır 

(60). 

Güçlendirme, ailelerde istenilen değiĢimi hissetmelerine destek olan bir 

hemĢirelik müdahalesi ve eğitim modelidir. HemĢireler baĢta olmak üzere diğer sağlık 

çalıĢanlarının ve hastaların rollerinin ve iliĢkilerinin yeniden belirlenmesinde ve 

etraflıca Ģekil almasında katkı sağlamaktadır (28). Güçlendirme programı, ailenin ve 

çocuğunun hastalık ve hastalığın yönetiminde bilgi sahibi olması, tutum ve 

davranıĢlarının desteklemesi, motivasyonlarının arttırılması ve sürecin sağlıklı bir 

Ģekilde sürdürülmesinde önemli rollerinin olduğu bildirilmektedir. Bu programda 

odaklanılan en önemli nokta; sağlığın geliĢtirilmesi katkı sağlayacak aile sisteminin 

ortaya çıkarılması veya desteklenmesinin olduğu aktarılmaktadır (28). Yapılan 

çalıĢmalarda aile güçlendirme programının; otizm (29), diyabet, kistik fibrozis  (24,30) 

vb. kronik hastalığa sahip çocuğu olan ailelerin baĢa çıkma tutumları üzerinde olumlu 

etkisini olduğu aktarılmaktadır (24,30). 

FKÜ tanılı çocuğu olan ailelerde hastalık ve hastalığın yönetimi ile ilgili 

ailelerin güçlendirilmesinin bilgi düzeyinin arttırılması ve baĢa çıkma tutumlarının 

desteklenmesinin hem aile hem çocuk açısından önemli bir konu olduğu gündeme 

gelmektedir. Bu nedenle hemĢirelik bakım uygulamalarında FKÜ çocuğu olan ailelerin 

güçlendirilmesinin ailelerin hastalık yönetimi ve baĢa çıkmaları üzerinde olumlu 

etkisinin olabileceği düĢünülmektedir.  

Bu çalıĢmada HGP, ailelere yüz yüze eğitimin verilmesi, telefon danıĢmanlığı, 

rehberlik edilmesi, ailelerin psikososyal desteklerinin (aile içindeki destek 

mekanizmalarının güçlendirilmesi gibi) giriĢimleri içermektedir. 
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3. GEREÇ VE YÖNTEM 

3.1. Araştırmanın Amacı 

Bu araĢtırma, Van Ġl Sağlık Müdürlüğüne bağlı bulunan Aile Sağlığı 

Merkezleri‟nde (ASM) izlemi yapılan 0-3 yaĢ arası FKÜ tanılı çocukların ailelerine 

verilen HGP‟nın, ailelerin baĢa çıkma tutumlarına ve çocukların FA düzeylerine etkisini 

belirlemek amacıyla yapıldı. 

 

3.2. Araştırmanın Şekli 

AraĢtırma, randomize kontrollü deneysel tiptedir. AraĢtırmaya dahil edilme 

kriterlerine uyan gönüllüler çalıĢmaya katıldıktan sonra randomizasyon tablosundaki 

gruplara göre atandı (Ek 6). 

 

3.3. Araştırmanın Yapıldığı Yer ve Özellikleri 

AraĢtırma ASM‟lerinde ve SBÜ-Van Eğitim ve AraĢtırma Hastanesi (SBÜ-

VEAH) Çocuk Metabolizma Polikliniğinde yapıldı. Van iline bağlı ASM‟lerde FKÜ 

tanısı alan 0-3 yaĢ arası çocukların aileleriyle saha çalıĢması olarak planlandı. Van Ġl 

Sağlık Müdürlüğü‟nün kayıtlarına göre; Van ilinde toplam 91 ASM bulunmaktadır. Van 

ilçelerinde bulunan ASM sayısı; Ġpekyolu 21, ErçiĢ 14, TuĢba 12, BaĢkale 6, Muradiye 

6, Çaldıran 6, Özalp 6, Gürpınar 4, GevaĢ 2, Saray 2, Edremit 1, Çatak 1 ve Bahçesaray 

1‟dir. 

AraĢtırmacı, Ġlçe Sağlık Müdürlükleri‟nin yenidoğan tarama birimine birime 

bağlı bulunan ASM‟lerin adres bilgilerine ulaĢtıktan sonra; ilgili ASM‟de çalıĢan sağlık 

çalıĢanlarına (hekim, hemĢire ve/veya ebelere) gerekli çalıĢma (Ek 7, Ek 8) ve kurum 

izinlerini (Ek 9, Ek 10) gösterdikten sonra FKÜ tanılı çocukların aileleri ile bir çalıĢma 

planladığını belirtti. Ġlgili ASM çalıĢanı, araĢtırmacıya FKÜ‟li çocuk ve/veya ailelerinin 

herhangi bir adres ve/veya telefon bilgilerini paylaĢmadan; rutin kontrole, aĢı 

uygulaması, kan numunesi, boy-kilo izlemi gibi iĢlemler için gelen aileye ilgili çalıĢma 

hakkında bilgi verildi. Ailelerin çalıĢmaya katılmak istemeleri halinde uygun oldukları 

bir zaman dilimi veya ASM izleminde (rutin iĢlem izlemlerinde) eğitimleri verildi. 

Ayrıca bağlı bulunduğu ASM‟ye takibi olmayan ve takibe gelmeyen, (Van ili sınırları 

içerisinde) adres değiĢikliği yapan, ulaĢılamayan, Van iline göç ile sonradan gelip 
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ASM‟de kaydı olmayan, (ikametgahı Van ilinde olup) FKÜ takibini baĢka bir ilin sağlık 

merkezinde yapıp sadece kan numunesi için polikliniğe gelen vb. ailelerin olma 

ihtimaline veya gözden kaçma durumlarına karĢı SBÜ-VEAH‟nden izin alınarak (Ek 

10), Çocuk Metabolizma Polikliniği‟nde haftanın üç günü poliklinik hizmetinin olduğu 

saatlerde poliklinik önünde muayeneye gelen FKÜ‟li çocukların ailelerine ulaĢılmaya 

çalıĢıldı. Muayene sırası bekleyen ailelerle poliklinik önünde görüĢülüp; araĢtırma 

kriterlerine uyan ve çalıĢmaya katılmayı kabul eden aileler araĢtırmaya alınarak ailelerin 

bağlı bulunduğu ASM‟de takibi yapıldı. 

ÇalıĢmanın 0-3 yaĢ aralığında seçilmesinin nedenleri arasında; ailenin yeni 

üyesinde (bebeğinde) kronik hastalık ihtimalinin düĢünülmemesi, Van ilinde çocuk 

metabolizma polikliniğinin ilgili yan dal sağlık hizmetini verecek olan hekimin göreve 

baĢlama veya görev süresinin bitimi gibi durumlarda yeni tanılı çocukların gözden 

kaçırılması, aileler açısından metabolik hastalıkların fiziksel hastalıklar kadar (fiziksel 

açıdan) dikkat çekmemesi,  ailelerin metabolik hastalığın tedavi ve kontrol süreçlerinde 

yeteri kadar önem göstermemesi, hastalığa inancının olmaması, çocuğun hastalığının 

ihmal edilmesi, il dıĢı sevklerde maddi, manevi vb. durumlardan ötürü ailenin 

zorlanması, rutin kan verme iĢleminde güçlüklerin yaĢanması, tedavi sürecinde ilgili 

tıbbi ürünlere ulaĢamama ve/veya kargolanma sürecindeki gecikmelerin vb. durumların 

olması sayılabilir. Dolayısıyla 0-3 yaĢ grubu kritik olduğundan bebeğin anne sütü ile 

beslenmesi, ailelere ek gıdaya geçiĢ, özel tıbbi beslenme tedavisi, özel durumlar ve 

ailelerin karĢılaĢabilecekleri sorunlara yönelik tavsiyelerin etkinliğini belirlemek için bu 

çalıĢma planlandı. 

 

3.4. Araştırmanın Evreni 

AraĢtırmanın evrenini, Van ili ve ilçelerine bağlı ASM‟lerde kayıtlı 0-3 yaĢ arası 

FKÜ tanısı almıĢ çocukların aileleri oluĢturdu. 

 

3.5. Araştırmanın Örneklemi 

Örneklem büyüklüğünü belirlemek G*Power v.3.1.9.4  programı ile hesaplama 

yapılan  güç analizi sonucunda (75); 2 grup 2 tekrarlı çalıĢma deseni için her bir grupta 

en az 17 katılımcı olması gerektiği saptandı (n1:17; n2:17). AraĢtırma örnekleminde 

çalıĢmayı belirtilen tarihlerde 39 (müdahale 20; kontrol 19) aile alındı. Ancak müdahale 
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grubundaki 1 hastanın kesin tanı almamasından ve kontrol grubunda ise 2 hastanın il 

merkezine uzak olması ve tedavi takip ve kontrollerini yapmamasından dolayı araĢtırma 

sürecinde çalıĢma dıĢında kaldı. AraĢtırma sonunda müdahale grubunda 19, kontrol 

grubunda ise 17 olmak üzere toplam 36 aile ile çalıĢma tamamlandığında testin gücü 

(Power, 1-β err prob) = 0.901 olarak saptandı. 

 

F tests -   ANOVA: Repeated measures, within-between interaction 

Analysis:  Post hoc: Compute achieved power  

Input:   Effect size f = 0.2875 

  α err prob = 0.05 

  Total sample size = 34 

  Number of groups = 2 

  Repetitions = 2 

  Corr among rep measures = 0.5 

  Nonsphericity correction ε = 1 

Output: Noncentrality parameter λ = 11.241250 

  Critical F = 4.149097 

  Numerator df = 1.000000 

  Denominator df = 32.000000 

  Power (1-β err prob)  = 0.901586 

 

 

-Örneklem hesaplamasına ait G*Power protokolü 
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Randomizasyon 

AraĢtırma örnekleminde, kriterlere uyan aileler bilgisayar ortamında (Research 

Randomizer programıyla) oluĢturulan randomizasyon tablosuna (Ek 6) göre müdahale 

ve kontrol grubuna ayrıldı. 

 

 
Şekil 3.1. CONSORT 2010 ÇalıĢmanın AkıĢ ġeması 

 

Körleme 

Seçim yanlılığını önlemek için tüm katılımcılarda tek körleme kullanıldı. 

Müdahale grubundaki aileler müdahale grubunda olduğunun farkındaydılar. Verilen 

toplanması, eğitimin verilmesi araĢtırmacı tarafından yapıldı.   
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Araştırmaya dahil edilme kriterleri 

Ebeveynlerin Van ilinde ikamet eden ve/veya çocuk metabolizma polikliniğinde 

takipli çocuğu olan, araĢtırmaya katılmayı kabul eden, okuryazar olan, Türkçe bilen ve 

anlayan, 18 yaĢ ve üzeri olan, oryantasyonu ve kooperasyonu tam ve iletiĢime açık olan, 

çocuğun birincil bakımını yapan bir ebeveynlerden biri (anne/baba) ve 0-3 yaĢ arası 

(≤3yaĢ) çocuğu olan klasik FKÜ (FA düzeyi ≥20 µmol/L) tanısı alan çocukların aileleri 

dahil edildi. 

 

Araştırmadan dahil edilmeme kriterleri 

Van ilinde ikamet etmeyen, araĢtırmaya katılmayı kabul etmeyen, okuryazar 

olmayan, Türkçe bilmeyen ve anlamayan, 17 yaĢ ve altında olan, oryantasyonu ve 

kooperasyonu tam ve iletiĢime açık olmayan, çocuğun birincil bakımını yapmayan 

ebeveyni/aile üyesi, çocuğu 3 yaĢından büyük (>3yaĢ) olan, uygulanacak eğitimi yarıda 

bırakan, çocuğunun takip ve tedavisine düzenli yapmayan, çocuğu FKÜ tanılı olmasına 

rağmen takip edilemeyen, tek baĢvurusu olan çocukların aileleri çalıĢmaya dahil 

edilmedi.  

 

3.6. Araştırmanın Değişkenleri 

Bağımlı değişkenler: Hastalık bilgi düzeyi, ailelerin baĢa çıkma durumunu 

değerlendirme ölçeği puan düzeyi, çocukların FA düzeyi.  

Bağımsız değişkenler: HemĢirelik güçlendirme programı. 

Kontrol değişkenleri: Aile ve çocuğun sosyodemografik özellikleri, çocuğun tanı alma 

zamanı, çocuğun kontrole getirilme sıklığı gibi özelliklerdir.  

3.7. Veri Toplama Araçları 

Verilerin toplanmasında aĢağıdaki formlar kullanıldı. 

a. Çocuk ve Aileyi Tanıtıcı Bilgi Formu (EK 1) 

b. Ailelerin Fenilketonüri ile Ġlgili Bilgi Düzeylerini Değerlendirme Formu (EK 2) 

c. BaĢa Çıkma Tutumlarını Değerlendirme Ölçeği (EK 3) 

a. Çocuk ve Aileyi Tanıtıcı Bilgi Formu: Veri toplama formu, anne ile 

çocuğun demografik özellikleri, çocuğun hastalığı, annenin çocuğuna verdiği bakımı ve 

kendi yaĢantısındaki iliĢkileri belirlemek amacıyla literatür taranarak oluĢturuldu 
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(28,76)  Veri formunda; anne-baba ve çocuğun yaĢı, anne-babanın eğitim durumu vb. 

sorulardan oluĢturuldu. Form 24 sorudan oluĢmaktadır (EK 1). Çocukların 

antropometrik (kilo, boy ve baĢ çevresinin) ölçümleri araĢtırmacı tarafından yapılıp 

Neyzi ve ark (2008) standartlarına göre değerlendirildi ve persentiller belirlendi (77). 

b. Ailelerin Fenilketonüri ile İlgili Bilgi Düzeylerini Değerlendirme 

(AFİBDD) Formu: Literatür doğrultusunda ve altı uzmanı (2 diyetisyen, 1 çocuk 

metabolizma hekimi, tez izleme komite üyelerinin) tavsiyelerini yansıtacak Ģekilde 

geliĢtirildi. Bu form; ailelerin FKÜ‟li çocuğunun hastalığı ve hastalık yönetimi 

hakkında bilgi düzeyi ölçüldü (5,36,51,74,78).  Form 20 sorudan oluĢmaktadır. 

Hazırlanan bu formda; 12 soru (1., 2., 3., 4., 5., 7., 8., 11., 12., 13., 15. ve 16. sorular) 

ailelerin hastalık bilgisini, 8 soru (soru; 6., 9., 10., 14., 17., 18., 19. ve 20. sorular) ise 

ailelerin diyet bilgisini ölçüldü. Formdaki maddelerin Ģıkları “doğru”, “yanlıĢ” ve 

“bilmiyorum” Ģeklindedir. AFĠBDD formundaki 17 sorunun cevap Ģıkkı „doğru‟ olarak 

kabul edilirken (1., 2., 3., 4., 5., 6., 7., 8., 10.,11., 12., 13., 15.,16., 17. ve 20. sorular), 4 

tanesinin (9., 14., 18., 19.,) cevap Ģıkkı „hayır‟ (ters yanıtlı sorular) olarak kabul edildi. 

Her bir sorunun doğru yanıtı beĢ (5) puandır. Ġlgili sorunun yanıtının yanlıĢ ve 

“bilmiyorum” Ģıkkının iĢaretlenmesi ise 0 (sıfır) puandır. Puanlama 0-100 puan 

aralığındadır. Bilgi değerlendirilmesi 20 soruya verilen yanıtların toplam puanı 

üzerinden değerlendirildi. Formda elde edilen doğru yanıt ortalamasının yükselmesi 

hastalığa iliĢkin bilgi düzeyinin iyi olduğunu göstermektedir (EK 2). 

c. Başa Çıkma Tutumlarını Değerlendirme Ölçeği: Carver, Scheier ve 

Weintraub tarafından 1989 yılında 15 alt boyut 60 madde olarak geliĢtirilen COPE 

ölçeği Zuckerman ve Gagne tarafından 2003 yılında Kendine Yardım, YaklaĢım, Uyum 

Sağlama, Sakınma-Kaçınma ve Kendine Ceza isimli 5 faktör ve 40 madde olarak revize 

edilmiĢtir (COPE-R). Revize edilen ölçek Dicle ve Ersanlı (2015) tarafından Türkçe‟ye 

uyarlandı. Uyarlanan ölçekte 5 faktör ve toplam 32 madde bulunmaktadır (61). Ölçek; 

kendine yardım, yaklaĢım, uyum sağlama, sakınma-kaçınma ve kendine ceza olmak 

üzere toplam beĢ alt boyuta sahiptir. Kendine yardım alt boyutu; 1, 2, 3, 4, 5 ve 6 

numaralı maddelerden, yaklaĢım alt boyutu; 7, 8, 9, 10, 11, 12 ve 13 numaralı 

maddelerden, uyum sağlama alt boyutu; 14, 15, 16, 17, 18, 19 ve 20 numaralı 

maddelerden, sakınma-kaçınma alt boyutu; 21, 22, 23, 24, 25 ve 26 numaralı 
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maddelerden ve kendine ceza alt boyutu; 27, 28, 29, 30, 31 ve 32 numaralı maddelerden 

oluĢmaktadır.  

Ölçek 4‟lü likert tipi bir ölçektir. Maddeler puanlanırken “Asla Böyle Yapmam” 

için 1, “Çok Az Böyle Yaparım” için 2, “Böyle Yaparım” için 3, “Çoğunlukla Böyle 

Yaparım” için 4 puan verilir. Ölçekte olumsuz madde yoktur. Ölçekten alınabilecek en 

yüksek puan 128, en düĢük puan 32‟dir. Ölçekten alınan yüksek puan baĢa çıkma tutum 

düzeyinin yüksek olması, düĢük puan ise baĢa çıkma tutum düzeyinin düĢük olması 

anlamına gelmektedir (61) (EK 3). 

Ölçeğin Türkçeye uyarlama geçerlik ve güvenirlik çalıĢmasında yer verilen iç 

tutarlık (Cronbach Alfa) katsayıları kendine yardım alt boyutu için 0.96; yaklaĢım alt 

boyutu için 0.98; uyum sağlama alt boyutu için 0.98; sakınma-kaçınma alt boyutu için 

0.98; kendine ceza alt boyutu için 0.98 ve ölçek toplam puanı için 0.97 Ģeklindedir 

(Dicle ve Ersanlı, 2015). Bu araĢtırmadan elde edilen Cronbach alfa katsayıları; kendine 

yardım alt boyutu için 0.783; yaklaĢım alt boyutu için 0.805; uyum sağlama alt boyutu 

için 0.723; sakınma-kaçınma alt boyutu için 0.708; kendine ceza alt boyutu için 0.754 

ve ölçek toplam puanı için 0.781‟dir. BÇTDÖ‟ye iliĢkin alt boyutların ve toplam puanın 

güvenilirlik katsayılarının incelendiğinde; bütün puanların güvenilirliğinin yüksek 

düzeyde olduğu belirlendi. 

d. Telefon Görüşmelerinde Eğitimi Pekiştirmeye Yönelik Soru Formu: 

Müdahale grubundaki ailelere, yüz yüze görüĢme sonrası eğitimi pekiĢtirmek ve telefon 

görüĢmelerinin verimli geçmesini sağlamak için araĢtırmacı tarafından hazırlanan soru 

formudur. Eğitimin birinci ve ikinci aĢamasında ailelerin almıĢ olduğu eğitim içeriği 

dikkate alınarak her bir aĢamada altıĢar sorudan oluĢmak üzere toplam 12 sorudan 

oluĢmaktadır (Ek 11). Müdahale grubundaki her bir aile toplamda 4 telefon görüĢmesi 

yapıldı. Her bir görüĢmesi süresi yaklaĢık 20 dakika sürmüĢtür. AraĢtırmacı ve aile 

arasındaki bilgi akıĢı, diyet değiĢiklikleri ve önerileri ailenin takipli olduğu hekim ve 

diyetisyen onayı doğrultusunda gerçekleĢtirildi. 

e. Fenilketonürili Çocuklarda Aile Güçlendirme Programı Eğitim Kitapçığı 

Eğitim kitapçığı literatür doğrultusunda olacak Ģekilde hazırlandı (Ek 12). 

Eğitim kitapçığının kapsam geçerliliği için uzman görüĢüne danıĢıldı.
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3.8. Araştırma Verilerinin Toplanması 

Aile Sağlığı Merkezleri ve/veya çocuk metabolizma polikliniğinde izlenen ve 

yaĢları 0-3 yaĢ arasında değiĢen FKÜ‟li çocukların aileleri ile yapıldı. AraĢtırmanın 

dahil edilme kriterlerine uyan ve araĢtırmaya katılmayı kabul eden aileler 

randomizasyon yöntemi ile müdahale ve kontrol gruplarına ayrıldı. AraĢtırmanın 

yapıldığı 24.11.2021-28.02.2023 tarih aralığında dahil edilme kriterlerine uyan ve 

araĢtırmaya katılmayı kabul eden aileler örneklemi oluĢturdu. ASM‟lerin eğitim 

odasında veya uygun bir odasında ebeveynlere eğitim verildi. Eğitim, araĢtırmacı 

tarafından verildi. 

Randomizasyonla gruplar (müdahale ve kontrol grubu Ģeklinde) belirlendikten 

sonra müdahale grubundaki aileler telefon ile aranarak; aile güçlendirmeye yönelik 

hemĢirelik giriĢimlerinin 10 hafta süreceği , bu süreçte iki defa ASM‟ye davet edileceği, 

birinci aşamada; haftanın herhangi bir günü ve bir seansta yaklaĢık 40 dakikalık yüz 

yüze verilen eğitim giriĢimi sonrası iki hafta boyunca haftada bir olmak üzere (2 telefon 

görüĢmesiyle) aranacakları, ikinci aşamada ise; bir seansta yaklaĢık 40 dakikalık yüz 

yüze ikinci eğitimin verileceği sonrasında ise aynı Ģekilde iki hafta boyunca haftada bir 

olmak üzere telefon (toplamda 4 telefon görüĢmesi) ile aranacakları konusunda 

bilgilendirildi. Müdahale grubundaki ailelere verilen eğitim ve telefon görüĢmelerinin 

tamamlanmasından 4 hafta sonra (10. haftada) son testlerin uygulanması amacıyla 

tekrar ASM‟ye ve/veya çocuk metabolizma polikliniğine çağrılacakları konusunda ve 

aile güçlendirmeye yönelik hemĢirelik eğitiminin tamamlanacağı konusunda bilgi 

verildi. 

Müdahale grubundaki ailelerde eğitime baĢlamadan önce “Çocuk ve Aileyi 

Tanıtıcı Bilgi Formu (EK 1)”, “Ailelerin Fenilketonüri ile İlgili Bilgi Düzeylerini 

Değerlendirme (AFĠBDD) Formu (EK 2)”, “Başa Çıkma Tutumlarını Değerlendirme 

Ölçeği (BÇTDÖ) (EK 3)” uygulanıp hemen sonrasında eğitim verildi. (1. Hafta). Eğitim 

ve telefon görüĢmelerinin bitiminden (6. haftadan) sonraki 4. haftada (10. haftada) ise 

AFĠBDD Formu (EK 2), BÇTDÖ (EK 3) son kez uygulandı (ġekil 3.2.). 

Her iki gruptaki (müdahale ve kontrol gruplarındaki) ailelere, 1. hafta ön testler 

(“Çocuk ve Aileyi Tanıtıcı Bilgi Formu”, “AFĠBDD Formu”, “BÇTDÖ”), 10. haftada 

ise son testler (“AFĠBDD Formu”, “BÇTDÖ”) uygulandı. 
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Her bir ailenin FKÜ hakkında edinmek istedikleri bilginin farklı alanlarda 

odaklanabileceği düĢünüldüğünden eğitimler; araĢtırmacı ve bir ebeveyn (istek halinde 

hem anne hem de baba) olacak Ģekilde yapıldı. Her aileye aynı eğitim materyali 

üzerinden spesifik bireysel eğitim verildi. ASM‟lerin uygun bir odasında, eğitimler, 

power-point sunu Ģeklinde yapıldı. Eğitimlerde beyin fırtınası, soru-cevap gibi teknikler 

kullanıldı. Her bir ailenin yüz yüze eğitimi en az 40 dakika sürdü. Her bir telefon 

görüĢmesi ise yaklaĢık 15 dakika sürdü. Telefon görüĢmelerinde ailelere verilen eğitim 

ve içeriği, ailelerin merak ettiği konuların/soruların yanıtlanması, ailelerin diyeti 

uygulama pratiğinin değerlendirilmesi, önerilerin verilmesi, danıĢmanlık gibi 

müdahaleleri içermektedir. Telefon görüĢmeleri ailelerin rahatsız olmayacağı sessiz bir 

ortamda yapıldı. Verilen eğitimin etkinliğini belirlemek için araĢtırmacı tarafından 

hazırlanan “AFĠBDD Formu” eğitim öncesi ve sonrası uygulandı (EK 2). 

Eğitim iki aĢamalı olarak yapıldı. Ebeveynleri desteklemeye yönelik eğitim 

programının Birinci aşamasında; FKÜ hastalığı hakkında genel bilgi, hastalığın 

tedavisi, hastalık süreci vb. konular ele alındı. İkinci aşamasında ise; FKÜ hastalığında 

diyetin önemi, diyet programı ve hakkında bilinmesi gerekenler, psikososyal destek 

(ailenin ev içindeki destek mekanizmaları, diyeti bozan kiĢi veya diğer etmenlere olan 

yaklaĢımlar ve çözüm önerileri vb. konular) hakkında bilgi verildi. Hazırlanan eğitim 

kitapçığı, eğitim sonrası ebeveynlere teslim edildi. 

Kontrol grubundaki ailelere ise rutin bakım ve hemĢirelik bakımı yapıldı. Bu 

kapsamdaki ailelere; çocuklarını düzenli kan numunesi vermesi ve izleminin yapılması, 

muayene rutinine devam ettirilmesi, sağlık profesyonellerinin ilgili önerilerinin (diyet 

değiĢiklikleri ve diyete uyum sağlama, ilaç kullanımı vb.), dikkate alması yer 

almaktadır. Kontrol grubundaki ailelere ilk testlerin uygulamasından 10 hafta 

sonrasında son testler uygulandı. Son testin uygulamasından kontrol grubundaki ailelere 

aynı eğitim verilerek eğitim kitapçığı teslim edildi.  

 

3.9. Verilerin Ön Uygulaması 

Veriler, Van il Sağlık Müdürlüğü‟ne bağlı ASM‟lerin eğitim odasında yapıldı. 

Ailelerin hastalığa iliĢkin bilgi düzeylerinin belirlenmesi amacıyla oluĢturan formdaki 

soruların anlaĢılırlığını değerlendirmek için bir FKÜ tanılı çocuğun ebeveynine formun 

ön uygulaması yapıldı. Eğitim sürecinde ailelerle telefon görüĢmelerinde eğitimi 

pekiĢtirmek ve ailelerin yaĢadığı durumları değerlendirmek için 12 sorudan oluĢan soru 

formu eklendi (Ek 11). 



34 

3.10. Araştırmanın Etik Boyutu 

AraĢtırmanın yapılabilmesi için; ailelerden aydınlatılmıĢ onam (Ek 4-5), ölçek 

(Ek 7) izni, etik kurul (Ek 8) (Toplantı sayısı: 110; Tarih: 02.04.2021) izni ve kurum 

izinleri (Ek 9-10) alındı. Deney grubundaki ailelere son testler uygulandıktan sonra 

müdahale grubuna uygulanan HGP‟ı uygulanıp eğitim kitapçığı teslim edildi. 

ÇalıĢmanın giderleri için herhangi bir destek alınmadı. Tüm masraflar araĢtırmacı 

tarafından karĢılandı. AraĢtırmanın Clinical Trials (ID) kayıt numarası 

NCT05497050‟dır.  
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Şekil 3.2. AraĢtırma AkıĢ ġeması 

1.hafta I. Eğitimin verilmesi 

-yüz yüze 

2.hafta 1. Telefon görüĢmesi 

3.hafta 2. Telefon görüĢmesi 

4.hafta II. Eğitimin verilmesi 

-yüz yüze 

5.hafta 3. Telefon görüĢmesi 

6.hafta 4. Telefon görüĢmesi 

 

ġubat- Aralık 2021 

AraĢtırma için gerekli izinlerin alınması 

Edremit 05 nolu ASM‟de aileye ön uygulamanın yapılması (n=1) 

 Kasım 2021-Ocak 2022 

Müdahale ve Kontrol Grupları Belirlendikten sonra Van iline 

bağlı ASM‟lerde verilerin toplanmaya baĢlanması 

Kasım 2021 – ġubat 2023 

Kontrol grubu(n=17) 

Eğitim verilmeyen grup 

 

Müdahale grubu (n=19)  

Eğitim verilen grup 

1. haftadan- 

10. haftaya 

kadar ailelere 

herhangi bir 

eğitim 

verilmedi. 

Verilerin analizi 

ġubat 2023 

10. haftanın sonunda her iki gruptaki aileler ASM‟lerde ziyaret edilerek form ve ölçekler uygulandı. 

Form ve Ölçeklerin Uygulanması (İkinci test verilerinin toplanması) 

-AFĠBDD Formu 

-BÇTDÖ 

Form ve Ölçeklerin Uygulanması (İlk test verilerinin toplanması) 

-Çocuk ve Aileyi Tanıtıcı Bilgi Formu 

-AFĠBDD Formu 

- BÇTDÖ 

Ġlk testlerin 

toplanmasın

dan sonraki 

10.  haftada 

4. telefon 

görüĢmesinin 

bitiminden sonraki 

4. haftada 

1 hasta çıkarıldı. 

(Kesin tanı 

almadığından) 

2 hasta çıkarıldı. 

(Tanı ve tedaviye 

devam 

etmediğinden) 
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3.11. Verilerin Değerlendirilmesi 

Ġstatistiksel analizler SPSS (IBM SPSS Statistics 27) adlı paket program 

kullanılarak yapılmıĢtır. Bulguların yorumlanmasında frekans tabloları ve tanımlayıcı 

istatistikler kullanıldı. 

Normal dağılıma uygun ölçüm değerleri için parametrik yöntemler kullanıldı. 

Parametrik yöntemlere uygun Ģekilde, iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle 

karĢılaĢtırılmasında “Independent Sample-t” test (t-tablo değeri); bağımlı iki grubun 

ölçüm değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Paired-Sample” test (t-tablo değeri) yöntemi ile 

yapıldı. Parametrik olmayan yöntemlere uygun Ģekilde, iki bağımsız grubun ölçüm 

değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Mann-Whitney U” test (Z-tablo değeri); bağımlı iki 

grubun ölçüm değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Wilcoxon” test (Z-tablo değeri) 

yöntemi kullanıldı. Ġki nitel değiĢkenin birbiriyle iliĢkilerinin incelenmesinde “Pearson-

χ
2
” çapraz tabloları kullanıldı. Normal dağılıma sahip olan iki nicel değiĢkenin 

birbiriyle iliĢkilerinin incelenmesinde “Pearson” korelasyon katsayısı; en az birinin 

normal dağılım göstermediği durumlarda ise “Spearman” korelasyon katsayısı 

kullanıldı. 

 

3.12. Araştırmanın Sınırlılıkları 

Veriler, Van Ġl Sağlık Müdürlüğüne bağlı ASM‟lerinde ve/veya SBÜ-VEAH 

takipli olan ve araĢtırma kriterlerine uyan FKÜ tanılı çocukların ailelerinden elde 

edildiği için araĢtırma verileri sadece bu kapsamdaki ailelerle genelebilir. 

 

3.13. Araştırmanın Güçlü Yönleri 

Ebeveynlerin çalıĢma ve kontrol grubuna ayırmak için randomizasyonun 

kullanılmasıı, katılımcıların yanıt yanlılığını önlemek için tek körleme kullanılması, 0-3 

yaĢ grubu aralığında FKÜ tanılı çocuğu olan annelerle yapılması araĢtırmanın güçlü 

yanlarındandır. Ayrıca araĢtırmanın baĢlangıç zamanı pandemi dönemine (COVĠD-19) 

denk geldiğinden gerek grupların belirlenmesi gerek maske-mesafe-hijyen kurallarının 

sıkı takip edilmesi, bu süreçte çocuk hasta ve ailelerin ulaĢım zorlukları 

düĢünüldüğünde tüm bunlara rağmen çalıĢmanın tamamlanması güçlü yönlerindendir. 

Telefon görüĢmelerinin katılımın oranı ve vaka kaybının az olması güçlü yönüdür. 
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3.14. Araştırmanın Zayıf Yönleri 

Kan FA sonuçları verilerinin toplanması ailelerin sözlü teyidi, ailelerden gelen 

bildirim mesajları veya mesajların ekran görüntüsü ile not edildi. Eğitimi veren 

araĢtırmacının, ikinci bir gözlemci olmaksızın ebeveynlerle yüz yüze görüĢerek veri 

toplaması çalıĢmanın zayıf yönünüdür. 
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4. BULGULAR 

ÇalıĢmada elde edilen verilerin analizinde müdahale ve kontrol gruplarının 

homojen olup-olmadığına iliĢkin bulgular, ailelere ve çocuklara ait sosyodemografik 

bulgular, Ailelerin Fenilketonüri ile Ġlgili Bilgi Düzeylerini Değerlendirme ve BaĢa 

Çıkma Tutumlarını Değerlendirme Ölçeği‟ne iliĢkin bulgular ve analizi sunulmaktadır. 
 

Tablo 4.1. Çocuk ve Ailelerin Tanıtıcı Özellikleri 

Değişken Deney Grubu Kontrol Grubu Toplam 

 X±SS Medyan 
(Min-
Max) 

X±SS Medyan 
(Min-
Max) 

X±SS Medyan 
(Min-Max) 

Çocuk yaşı 
(ay) 

18.32±12.74 15.0 [3.0-
36.0] 

20.00±13.68 24.0 [3,0-
36,0] 

19.11±13.03 15.5 [3.0-
36.0] 

Annenin Yaşı 
(yıl) 

29.63±60.12 30.0 
[18,0-
42,0] 

27.59±50.87 26.0 
[21.0-
40.0] 

28.67±6.01 26.5 [18.0-
42.0] 

Babanın Yaşı 
(yıl) 

34.26±60.42 35.0 
[25.0-
43.0] 

32.88±70.08 32.0 
[23.0-
48.0] 

33.61±6.68 33.0 [23.0-
48.0] 

Kardeş sayısı 2.47±10.17 2.0 [1.0-
5.0] 

2.52±10.37 2.0 [1.0-
6.0] 

2.50±1.25 2.0 [1.0-6.0] 

FKÜ hastası 
kaçıncı çocuk 

2.10±00.93 2.0 [1.0-
4.0] 

2.24±10.39 2.0 [1.0-
6.0] 

1.86±.035 2.0 [1.0-2.0] 

 n % n % n % 

Cinsiyet 

Kız 10 52.6 10 58.8 20 55.6 

Erkek 9 47.4 7 41.2 16 44.4 

Aile tipi 

GeniĢ aile 16 84.2 15 88.2 31 86.1 

Çekirdek aile 3 15.8 2 11.8 5 13.9 

Yaşanılan Yer 

Ġl 
Ġlçe 
Köy/kasaba 

3 
7 
9 

15.8 
36.8 
47.4 

3 
9 
5 

17.7 
52.9 
29.4 

6 
16 
14 

16.7 
44.4 
38.9 

Eşle akraba 

Evet 12 63.2 9 52.9 21 58.3 

Hayır 7 36.8 8 47.1 15 41.7 

Akrabalık derecesi 

1. derece 
2. derece 
3. derece 

8 
1 
3 

66.7 
8.3 

25.0 

7 
1 
1 

77.8 
11.1 
11.1 

15 
2 
4 

71.4 
9.6 

19.0 
Meslek 

Ev hanımı/iĢsiz 
Meslek sahibi 
Memur 

18 
- 
1 

94.7 
- 

5.3 

16 
1 
- 

94.1 
5.9 
- 

34 
1 
1 

94.4 
2.8 
2.8 

Anne eğitim 

Okuryazar 
Ġlköğretim 
Lise 
Üniversite 

5 
11 
- 
3 

26.3 
57.9 

- 
15.8 

2 
13 
2 
- 

11.8 
76.4 
11.8 

- 

7 
24 
2 
3 

19.4 
66.7 
5.6 
8.3 

 n % n % n % 

Ailede başka FKÜ‟li çocuk olma durumu 

Evet 
Hayır 

2 
17 

10.5 
89.5 

3 
14 

17.6 
82.4 

5 
31 

13.9 
86.1 
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ÇalıĢmaya katılan ailelerin ve çocukların tanımlayıcı özellikleri Tablo 4.1.‟de 

gösterildi. 

 

4.1. Ailelerin Sosyodemografik Özelliklerine Göre Dağılımı 

 

Tablo 4.2.  Müdahale ve Kontrol Grubundaki Çocuk ve Ailelerin Sosyodemografik Özelliklerine Göre 

Dağılımları ve Gruplar Arası KarĢılaĢtırılması 

Değişken Müdahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 
  ̅       Medyan 

[Min-Max] 
 ̅       Medyan 

[Min-Max] 

Çocuğun yaĢı (ay) 18.32±12.74 15.0 

[3.0-36.0] 

20.00±13.68 24.0 

[3,0-36,0] 

Z=-0.127 

p=0.899 

Anne yaĢı (yıl) 29.63±60.12 30.0 

[18,0-42,0] 

27.59±50.87 26.0 

[21.0-40.0] 

Z=-1.303 

p=0.193 

Baba yaĢı (yıl) 34.26±60.42 35.0 

[25.0-43.0] 

32.88±70.08 32.0 

[23.0-48.0] 

Z=-0.731 

p=0.465 

KardeĢ 

sayısı 

2.47±10.17 2.0 

[1.0-5.0] 

2.52±10.37 2.0 

[1.0-6.0] 

Z=-0.016 

p=0.987 

FKÜ hastası kaçıncı 

çocuk 

2.10±00.93 2.0 

[1.0-4.0] 

2.24±10.39 2.0 

[1.0-6.0] 

Z=-0.033 

p=0.974 
 n % n % χ2 

p 
Çocuğun cinsiyeti 
Kız 
Erkek 

10 
9 

52.6 
47.4 

10 
7 

58.8 
41.2 

χ2=0.139 
p=0.709 

Ailede başka FKÜ‟li çocuk sahibi olma durumu 
Evet 
Hayır 

2 
17 

10.5 
89.5 

3 
14 

17.6 
82.4 

χ2=0.380 
p=0.537 

Aile tipi      
Çekirdek aile 
GeniĢ aile 

16 
3 

84.2 
15.8 

15 
2 

88.2 
11.8 

χ2=0.122 
p=0.727 

Yaşanan yer      
Ġl 
Ġlçe 
Köy/kasaba 

3 
7 
9 

15.8 
36.8 
47.4 

3 
9 
5 

17.7 
52.9 
29.4 

χ2=1.286 
p=0.526 

Sosyal güvence      
Var 
Yok 

6 
13 

31.6 
68.4 

4 
13 

23.5 
76.5 

χ2=0.290 
p=0.590 

Eşle akrabalık durumu 
Evet 
Hayır 

12 
7 

63.2 
36.8 

9 
8 

52.9 
47.1 

χ2=0.385 
p=0.535 

Akrabalık derecesi
1 

1.derece 
2.derece 
3.derece 

8 
1 
3 

66.7 
8.3 

25.0 

7 
1 
1 

77.8 
11.1 
11.1 

χ2=0.651 
p=0.722 

Ebeveyn çalışma      
Evet 
Hayır 

5 
14 

26.3 
73.7 

4 
13 

23.5 
76.5 

χ2=0.037 
p=0.847 

Meslek      
Ev hanımı/iĢsiz 
Meslek sahibi 
Memur 

18 
- 
1 

94.7 
- 

5.3 

16 
1 
- 

94.1 
5.9 
- 

χ2=2.013 
p=0.366 

Anne eğitim düzeyi      
Okuryazar 
Ġlköğretim 
Lise 
Üniversite 

5 
11 
- 
3 

26.3 
57.9 

- 
15.8 

2 
13 
2 
- 

11.8 
76.4 
11.8 

- 

 
χ2=6.361 
p=0.095 
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Tablo 4.2.  Müdahale ve Kontrol Grubundaki Çocuk ve Ailelerin Sosyodemografik Özelliklerine Göre 

Ġncelenmesi (Devamı) 

Baba eğitim düzeyi      

Okuryazar 

Ġlköğretim 

Lise 

Üniversite 

2 

13 

2 

2 

10.5 

68.5 

10.5 

10.5 

1 

12 

4 

- 

5.9 

70.6 

23.5 

- 

 

χ2=2.938 

p=0.401 

*İki nitel değişkenin birbiriyle ilişkilerinin incelenmesinde “Pearson-χ2 çapraz tabloları” kullanıldı. 
1Eşle akrabalık durumuna „evet‟ diyenlerin dağılımı 

 

Müdahale ve kontrol gruplarında araĢtırma kapsamına alınan ebeveynler anneler 

idi. ÇalıĢmaya dahil edilen müdahale grubundaki çocukların yaĢ ortalaması 18.32±12.74 

ay, annelerin yaĢ ortalaması 29.63±60.12 yıl, babaların yaĢ ortalaması 34.26±60.42 yıl 

olduğu tespit edildi. Kontrol grubundaki çocukların yaĢ ortalaması 20.00±13.68 ay, 

annelerin yaĢ ortalaması 27.59±50.87 yıl, babaların yaĢ ortalaması 32.88±70.08 yıl 

olduğu belirlendi. Müdahale grubundaki ebeveynlerin hanedeki çocuk sayısının 

ortalaması 2.47±10.17, FKÜ tanılı çocuğun ailedeki sırasının ortalaması 2.10±00.93 

iken kontrol grubundaki ebeveynlerin hanedeki çocuk sayısının ortalaması 2.52±10.37, 

FKÜ tanılı çocuğun ailedeki sırasının ortalaması 2.24±10.39 olduğu belirlendi (Tablo 

4.2). 

Müdahale grubundaki çocukların %52.6‟sının kız, ailelerin %10.5‟inin ailede 

baĢka FKÜ‟li çocuk olduğu, ailelerin %84.2‟si çekirdek tip ailede yaĢadığı, %36.8‟i 

ilçede bulunduğu, %31.6‟sının sosyal güvencesinin olduğu, %63.2‟sinin akraba evliliği 

yaptığı ve bunların %66.7‟sinin birinci derece akraba olduğu, ailelerin %26.3‟ünün 

çalıĢtığı, %94.7‟sinin ev hanımı olduğu, annelerin %57.9‟unun ve babaların %68.5‟inin 

ilköğretim mezunu olduğu saptandı (Tablo 4.2). 

Kontrol grubundaki çocukların ise %58.8‟inin kız, ailelerin %17.6‟sının ailede 

baĢka FKÜ‟li çocuk olduğu, ailelerin %88.2‟sinin çekirdek tip ailede yaĢadığı, 

%52.9‟unun ilçede bulunduğu, %23.5‟inin sosyal güvencesinin olduğu, %52.9‟unun 

akraba evliliği yaptığı ve bunların %77.8‟inin birinci derece akraba olduğu, ailelerin 

%23.5‟inin çalıĢtığı, %94.1‟inin ev hanımı olduğu, annelerin %76.4‟ünün ve babaların 

%70.6‟sının ilköğretim mezunu olduğu saptandı (Tablo 4.2). Aile tipi, yaĢanan yer, 

sosyal güvence, ebeveynlerin akrabalık durumu, ebeveynlerin akrabalık derecesi, 

meslek, anne eğitim düzeyi ve baba eğitim düzeyi açısından gruplar istatistiksel yönden 

anlamlı fark olmadığı saptandı (p>0.05). Grupların belirtilen özellikler açısından 

homojen olduğu belirlendi. 
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Tablo 4.3.  Ailelerin ve Çocukların FKÜ Hakkında Tanıtıcı Özelliklerine Göre Dağılımları ve Gruplar 

Arasındaki Farklılıkların Ġncelenmesi 

Değişken  Müdahale grubu 

(n=19) 

Kontrol grubu 

(n=17) 

İstatistiksel analiz* 

Olasılık 

n % n % 

Kontrol sıklığı 

Ara sıra 

Ayda 1 kez 

3 ayda 1 kez 

1-2 haftada 1 kez 

2 

10 

1 

6 

10.5 

52.6 

5.3 

31.6 

2 

7 

3 

5 

11.8 

41.2 

17.6 

29.4 

 

χ2=1.514 

p=0.679 

Çocuğu Kontrole Götüren Kişi 

Anne ve baba 

Anne ve diğer aile üyesi1 

11 

8 

57.9 

42.1 

9 

8 

52.9 

47.1 

χ2=0.089 

p=0.765 

Çocuğun FKÜ için ilaç kullanma durumu 

Kullanmıyor 

Kullanıyor2 

11 

8 

57.9 

42.1 

13 

4 

76.5 

23.5 

χ2=1.393 

p=0.238 

Ebeveynde kronik hastalık durumu 

Evet3 

Hayır 

- 

19 

- 

100.0 

2 

15 

11.8 

88.2 

χ2=2.367 

p=0.124 

Daha önce FKÜ ile ilgili eğitim alma durumu 

Evet 

Hayır 

1 

18 

5.3 

94.7 

2 

15 

11.8 

88.2 

χ2=0.496 

p=0.481 

FKÜ ile ilgili yeterli bilgiye sahip olma 

Evet 

Hayır 

Kararsız 

7 

9 

3 

36.8 

47.4 

15.8 

1 

11 

5 

5.9 

64.7 

29.4 

χ2=5.105 

p=0.078 

*İki nitel değişkenin birbiriyle ilişkilerinin incelenmesinde “Pearson-χ2 çapraz tabloları” kullanıldı. 
1Diğer aile üyesi; abi, abla, kayınpeder, kayınbirader.  
2 Kullanılan ilaç Kuvan‟dır.; 3Kronik hastalık: Diyabet, Hipertansiyon. 

 

Müdahale grubundaki ailelerin %52.6‟sının çocuğunu ayda bir kez kontrole 

getirdiği, tümünün kronik rahatsızlığı bulunmadığı, %94.7‟sinin FKÜ ile ilgili herhangi 

bir eğitim almadığı, %47.4‟ünün yeterli bilgiye sahip olmadığı, çocukların %57.9‟unun 

ebeveynleri tarafından muayene kontrollerine götürüldüğü ve %42.1‟inin Kuvan 

(Kuvan, BH4‟tür. Kan FA‟nin düzeyini düĢürür) ilacını kullandığı belirlendi (Tablo 

4.3). 
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Kontrol grubundaki ailelerin %41.2‟sinin çocuğunu ayda bir kez kontrole 

getirdiği, %88.2‟sinin kronik hastalığının olmadığı, %88.2‟sinin daha önce FKÜ ile 

ilgili herhangi bir eğitim almadığı, 64.7‟sinin yeterli bilgiye sahip olmadığı, çocukların 

%52.9‟unun ebeveynleri tarafından muayene kontrollerine götürüldüğü ve %23.5‟inin 

Kuvan ilacını kullandığı saptandı (Tablo 4.3). 

Gruplar ile ebeveyn çalıĢma durumu, FKÜ hastası çocuğun cinsiyeti, baĢka FKÜ 

hastası çocuğun olması, kontrol sıklığı, kontrole götüren kiĢiler, FKÜ için ilaç 

kullanma, ebeveynde kronik hastalık, FKÜ eğitimi alma ve FKÜ hakkında yeterli 

hissetme durumu arasında istatistiksel olarak anlamlı bir fark yoktur (p>0.05). 

Müdahale ve kontrol grubunun belirtilen özellikler yönünden homojen olduğu belirlendi 

(Tablo 4.3). 



43 

Tablo 4.4. Çocukların Antropometrik Ölçümlerine Göre Dağılımları ve Gruplar Arası KarĢılaĢtırılması 

 Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 

Değişken  ̅       Medyan 

[Min-Max] 

 ̅       Medyan 

[Min-Max] 

T
O

P
L

A
M

 

Ağırlık (kg) 10.05±30.30 10.0 

[4.2-14.5] 

10.50±30.49 12.3 

[4.5-14.2] 

Z=0.460 

p=0.646 

Boy 

(cm) 

77.16±13.76 77.0 

[53.0-96.0] 

79.67±15.24 84.0 

[55.1-96.3] 

Z=-0.666 

p=0.506 

BaĢ 

çevresi(cm) 

45.33±30.34 46.0 

[38.6-49.5] 

45.62±30.87 47.3 

[37.7-50.0] 

Z=-0.634 

p=0.526 

K
IZ

 

Ağırlık (kg) 10.49±3.62 11.3 

[4.7-14.5] 

10.07±3.53 10.9 

[4.5-14.0] 

t=0.262 

p=0.796 

Boy 

(cm) 

79.50±16.11 82.5 

[53.0-96.0] 

77.39±15.20 79.5 

[55.1-95.0] 

t=0.301 

p=0.767 

BaĢ 

çevresi(cm) 

45.68±3.64 46.5 

[39.1-49.5] 

45.02±4.06 46.4 

[37.7-49.6] 

t=0.382 

p=0.707 

BKĠ 16.14±0.74 15.9 

[15.2-17.4] 

16.37±1.09 16.5 

[14.8-18.2] 

t=-0.555 

p=0.56 

E
R

K
E

K
 

Ağırlık (kg) 9.56±3.05 9.2 

[4.2-13.5] 

11.11±3.61 13.3 

[6.2-14.2] 

Z=-1.006 

p=0.314 

Boy 

(cm) 

74.57±10.96 73.0 

[56.2-90.0] 

82.93±15.88 93.0 

[61.0-96.3] 

Z=-1.217 

p=0.223 

BaĢ 

çevresi(cm) 

44.93±3.13 45.4 

[38.6-49.1] 

46.49±3.71 48.2 

[41.0-50.0] 

t=-0.908 

p=0.379 

BKĠ 16.68±1.49 16.7 

[13.3-18.7] 

15.84±0.64 15.9 

[15.1-16.7] 

t=1.384 

p=0.188 

*Normal dağılıma sahip olmayan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Mann-

Whitney U” test (Z-tablo değeri) istatistikleri kullanıldı. 

 

Müdahale grubundaki çocukların ağırlık ortalaması 10.05±30.30 kg, boy 

ortalaması 77.16±13.76 cm ve baĢ çevresi 45.33±30.34 cm olduğu saptandı. Kontrol 

grubundaki çocukların ağırlık ortalaması 10.50±30.49 kg, boy ortalaması 79.67±15.24 

cm ve baĢ çevresi 45.62±30.87 cm olduğu belirlendi. Müdahale ve kontrol gruplarındaki 

çocukların ağırlık, boy ve baĢ çevresine göre dağılımı açısında gruplar arası istatistiksel 

olarak anlamlı fark olmadığı görüldü (p>0.05), her iki grubun homojen olduğu 

belirlendi (Tablo 4.4). 
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Tablo 4.5.  Müdahale ve Kontrol grubundaki Çocukların Antropometrik Persentiller Arasındaki ĠliĢkilerin 

Ġncelenmesi 

 

Persentil  

Müdahale grubu 

(n=19) 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel analiz* 

Olasılık 

n % n % 

Ağırlık (%) 

0-3 

3-10 

10-25 

25-50 

50-75 

75-90 

1 

2 

5 

6 

5 

- 

5.3 

10.5 

26.3 

31.6 

26.3 

- 

1 

2 

1 

6 

6 

1 

5.9 

11.7 

5.9 

35.3 

35.3 

5.9 

 

χ2=3.658 

p=0.600 

Boy (%) 

0-3 

3-10 

10-25 

25-50 

50-75 

75-90 

2 

5 

3 

2 

6 

1 

10.5 

26.3 

15.8 

10.5 

31.6 

5.3 

3 

- 

1 

7 

5 

1 

17.6 

- 

5.9 

41.2 

29.4 

5.9 

 

χ2=8.985 

p=0.110 

Baş çevre (%) 

0-3 

3-10 

10-25 

25-50 

50-75 

75-90 

1 

3 

5 

3 

7 

- 

5.3 

15.8 

26.3 

15.8 

36.8 

- 

2 

1 

2 

6 

5 

1 

11.8 

5.9 

11.8 

35.2 

29.4 

5.9 

 

χ2=4.856 

p=0.434 

*Ġki nitel değiĢkenin birbiriyle iliĢkilerinin incelenmesinde “Pearson-χ2 çapraz tabloları” kullanıldı.   
 

Müdahale grubundaki çocukların %31.6‟sının ağırlık kilo ortalama persentil 

değeri 25-50, %31.6‟sının boy (cm) ortalama değeri 50-75 ve %36.8‟inin baĢ çevresi 

(cm) ortalama persentil değeri 50-75 aralığında olduğu; kontrol grubunda ise 

%35.3‟ünün ağırlık kilo ortalama persentil değeri 25-50 ve 50-75, %41.2‟sinin boy (cm) 

ortalama değeri 25-50 ve %35.2‟sinin baĢ çevresi (cm) ortalama persentil değeri 25-50 

aralığında olduğu saptandı. Gruplar ile ağırlık, boy ve baĢ çevresine iliĢkin persentil 

değer aralıkları açısından gruplar arasında istatistiksel olarak anlamlı fark olmayıp 

(p>0.05) grupların benzer olduğu görüldü (Tablo 4.5). 
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Tablo 4.6. Çocukların Tarama ve Tanı FA Değerlerinin KarĢılaĢtırılması 

 Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 

Değişken  ̅       Medyan  

[Min-Max] 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

 (µmol/L) (µmol/L) (µmol/L) (µmol/L)  

Tarama 

FA  

543.69±27.5 424.4 

[207.9-1213.9] 

690.76±57.2 354.7 

[269.4-2027.9] 

Z=-0.349 

p=0.727 

Tanı FA 1205.13±60.5 1153.8 

[505.8-2634.7] 

1652.36±78.8 1761.0 

[499.4-3250.9] 

t=-1.931 

p=0.062 

*Normal dağılıma sahip olan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Independent 

Sample-t” test (t-tablo değeri) istatistikleri kullanıldı. Normal dağılıma sahip olmayan verilerde iki bağımsız grubun 

ölçüm değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Mann-Whitney U” test (Z-tablo değeri) istatistikleri kullanıldı. 

 

Müdahale grubundaki çocukların tarama FA ortalaması 543.69±27.5 µmol/L ve 

tanı FA ortalaması 1205.13±60.5 µmol/L iken kontrol grubundaki çocukların tarama 

FA ortalaması 690.76±57.2 µmol/L ve tanı FA ortalaması 1652.36±78.8 µmol/L olduğu 

belirlendi. Gruplara göre tarama ve tanı FA değerleri açısından istatistiksel olarak 

anlamlı farklılık saptanmadı (p>0.05) (Tablo 4.6). 

 

Tablo 4.7. Kan FA Düzeylerinin Grup Ġçi ve Gruplar Arası KarĢılaĢtırılması 

Kan FA 

düzeyleri 

Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

 (µmol/L) (µmol/L) (µmol/L) (µmol/L)  

Ön test 608.13±503.51 391.0 

[115.0-1928.1] 

465.29±325.26 326.9 

[169.0-1200.8] 

Z=-0.396 

p=0.692 

Son test 325.17±161.10 292.4 

[103.8-757.8] 

525.59±330.76 421.1 

[152.6-1393.1] 

t=-2.269 

p=0.033 

Analiz 

Olasılık 

Z=-2.696 

p=0.007 

Z=-0.355 

p=0.723 

 

*Normal dağılıma sahip olan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karşılaştırılmasında “Independent 

Sample-t” test (t-tablo değeri) istatistikleri kullanıldı. Normal dağılıma sahip olmayan verilerde iki bağımsız grubun 

ölçüm değerleriyle karşılaştırılmasında “Mann-Whitney U” test (Z-tablo değeri); iki bağımlı grubun 

karşılaştırılmasında “Wilcoxon” test (Z-tablo değeri) istatistikleri kullanıldı. 
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Grafik 4.1. Kan FA düzeylerinin gruplara ve süreçlere göre dağılımı 

 

Kan FA düzeylerinin gruplara ve süreçlere göre dağılımı grafikte verildi (Grafik 4.1). 

 

Gruplara göre ön test kan FA düzeyleri açısından istatistiksel olarak anlamlı 

farklılık yoktu (p>0.05). Gruplara göre son test kan FA düzeyleri açısından anlamlı 

farklılık tespit edildi (t=-2.269; p=0.033). Müdahale grubundakilerin son test kan FA 

düzeyleri, kontrol grubundakilere göre anlamlı düzeyde daha düĢük olduğu belirlendi. 

Müdahale grubundakilerin ön test-son test kan FA düzeyleri açısından istatistiksel 

olarak anlamlı farklılık tespit edildi (Z=-2.696; p=0.007). Son test kan FA düzeyleri, ön 

teste göre anlamlı düzeyde daha düĢük olduğu belirlendi. Kontrol grubundakilerin ön 

test- son test kan FA düzeyleri açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık yoktu 

(p>0.05) (Tablo 4.7). 
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Tablo 4.8.  Ailelerin fenilketonüri ile ilgili bilgi düzeylerini değerlendirme puanlarının grup içi ve gruplar 

arası karĢılaĢtırılması 

 

AFİBDD 

Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 

 ̅       Medyan 

[Min-Max] 

 ̅       Medyan [Min-

Max] 

Toplam bilgi puanı (%) 

Ön test 51.84±17.01 50.0 

[25.0-85.0] 

44.42±15.70 45.0 

[20.0-80.0] 

t=1.356 

p=0.184 

Son test 93.15±40.15 95.0 

[85.0-100.0] 

53.24±18.20 50.0 

[25.0-90.0] 

Z=-4.875 

p<0.001 

Analiz 

Olasılık 

Z=-3.832 

p<0.001 

t=-2.985 

p=0.009 

 

Hastalık bilgi puanı (%) 

Ön test 33.94±13.18 35.0 

[10.0-60.0] 

28.53±11.42 30.0 

[10.0-50.0] 

t=1.310 

p=0.199 

Son test 58.68±02.26 60.0 

[55.0-60.0] 

35.00±11.44 35.0 

[15.0-55.0] 

Z=-5. 136 

p<0.001 

Analiz 

Olasılık 

Z=-3.744 

p<0.001 

t=-3.395 

p=0.004 

 

Diyet bilgi puanı (%) 

Ön test 17.89±8.55 20.0 

[5.0-30.0] 

15.88±6.90 15.0 

[5.0-30.0] 

Z=-0.638 

p=0.523 

Son test 34.48±3.69 35.0 

[30.0-40.0] 

18.24±7.89 15.0 

[5.0-35.0] 

Z=-4.547 

p<0.001 

Analiz 

Olasılık 

Z=-3.839 

p<0.001 

Z=-1.508 

p=0.132 

 

*Normal dağılıma sahip olan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karşılaştırılmasında “Independent Sample-t” 

test (t-tablo değeri); iki bağımlı grubun karşılaştırılmasında “Paired Sample” test (t-tablo değeri) istatistikleri kullanıldı. 
Normal dağılıma sahip olmayan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karşılaştırılmasında “Mann-Whitney U” 

test (Z-tablo değeri); iki bağımlı grubun karşılaştırılmasında “Wilcoxon” test (Z-tablo değeri) istatistikleri kullanıldı. 
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Grafik 4.2. AFĠBDD Toplam Puanlarının Gruplara ve Süreçlere Göre Dağılımı 

 

 

AFĠBDD puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı grafikte verildi (Grafik 

4.2.). 

 

Grafik 4.3. Ailelerin hastalık bilgi düzeylerinin gruplara ve süreçlere göre dağılımı 

 

 

Ailelerin hastalık bilgi düzeylerinin grup ve süreçlere göre dağılımı grafikte 

verildi (Grafik 4.3). 
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Grafik 4.4. Ailelerin diyet bilgi düzeylerinin gruplara ve süreçlere göre dağılımı 

 

 

Ailelerin diyet bilgi düzeylerinin gruplara ve süreçlere göre dağılımı grafikte 

verildi (Grafik 4.4). 

 

Gruplara göre ön test AFİBDD toplam bilgi puan ortalamaları açısından 

istatistiksel olarak anlamlı farklılık yoktu (p>0.05). Gruplara göre son test AFĠBDD 

açısından anlamlı farklılık tespit edildi (Z=-4.875; p<0.001). Müdahale grubundakilerin 

son test AFĠBDD, kontrol grubundakilere göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu ve 

ön test - son test AFĠBDD açısından anlamlı farklılık olduğu tespit edildi (Z=-3.832; 

p<0.001). Ailelerin son test AFĠBDD, ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek 

olduğu belirlendi. Kontrol grubundakilerin ön test-son test AFĠBDD açısından 

istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit edildi (t=-2.985; p=0.009). Son test AFĠBDD, 

ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi (Tablo 4.8; Grafik 4.2). 

Gruplara göre ailelerin hastalık bilgi düzeyleri ön test puan ortalaması 

açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık yoktur (p>0.05). Gruplara göre son test 

ailelerin hastalık bilgi düzeyleri açısından anlamlı farklılık tespit edildi (Z=-5.136; 

p<0.001). Müdahale grubundakilerin son test ailelerin hastalık bilgi düzeyleri, kontrol 

grubundakilere göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi, ön test - son test 

ailelerin hastalık bilgi düzeyleri açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık olduğu 

tespit edildi (Z=-3.744; p<0.001). Son test ailelerin hastalık bilgi düzeyleri, ön teste 
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göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi. Kontrol grubundakilerin ön test - 

son test ailelerin hastalık bilgi düzeyleri açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık 

olduğu görülmektedir  (t=-3.395; p=0.004) (Tablo 4.8; Grafik 4.3). 

Gruplara göre ön test ailelerin diyet bilgi düzeyleri açısından istatistiksel olarak 

anlamlı farklılık yoktur (p>0.05). Gruplara göre son test ailelerin diyet bilgi düzeyleri 

açısından anlamlı farklılık tespit edildi (Z=-4.547; p<0.001). Müdahale grubundakilerin 

son test ailelerin diyet bilgi düzeyleri, kontrol grubundakilere göre anlamlı düzeyde 

daha yüksek olduğu ve müdahale grubundakilerin ön test - son test ailelerin diyet bilgi 

düzeyleri açısından anlamlı farklılık olduğu tespit edildi (Z=-3.839; p<0.001). Son test 

ailelerin diyet bilgi düzeyleri, ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu 

belirlendi. Kontrol grubundakilerin ön test - son test ailelerin diyet bilgi düzeyleri 

açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık yoktu (p>0.05) (Tablo 4.8; Grafik 4.4). 

.  
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Tablo 4.9. BaĢa Çıkma Tutum Ölçeği Alt Boyut Kendine Yardım Puanlarının Grup Ġçi ve Gruplar Arası 

KarĢılaĢtırılması 

Kendine 

yardım 

puanları 

Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

Ön test 14.42±2.78 15.0 

[10.0-19.0] 

14.41±3.10 14.0 

[10.0-24.0] 

Z=-0.207 

p=0.836 

Son test 17.63±3.56 19.0 

[9.0-22.0] 

15.53±3.47 15.0 

[11.0-24.0] 

Z=-2.342 

p=0.019 

Analiz 

Olasılık 

Z=-3.109 

p=0.002 

Z=-1.978 

p=0.048 

 

*Normal dağılıma sahip olmayan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Mann-

Whitney U” test (Z-tablo değeri); iki bağımlı grubun karĢılaĢtırılmasında “Wilcoxon” test (Z-tablo değeri) 

istatistikleri kullanılmıĢtır. 

 

Grafik 4.5. Kendine yardım puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı 

 

 

Kendine yardım puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı grafikte verildi 

(Grafik 4.5). 
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Gruplara göre baĢa çıkma tutum ölçeği alt boyut ön test kendine yardım 

puanları açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık yoktu (p>0,05). Gruplara göre 

son test kendine yardım puanları açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit 

edildi (Z=-2.342; p=0.019). Müdahale grubundakilerin son test kendine yardım 

puanları, kontrol grubundakilere göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi. 

Müdahale grubundakilerin ön test- son test kendine yardım puanları açısından 

istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit edildi (Z=-3.109; p=0.002). Son test kendine 

yardım puanları, ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi. 

Kontrol grubundakilerin ön test- son test kendine yardım puanları açısından 

istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit edildi (Z=-1.978; p=0.048). Son test kendine 

yardım puanları, ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi (Tablo 

4.9; Grafik 4.5). 

 

Tablo 4.10.  BaĢa Çıkma Tutum Ölçeği Alt Boyut YaklaĢım Puanlarının Grup Ġçi ve Gruplar Arası 

KarĢılaĢtırılması 

Yaklaşım 

puanları 

Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

Ön test 20.79±4.19 21.0 

[10.0-28.0] 

21.12±4.69 21.0 

[15.0-28.0] 

Z=-0.175 

p=0.861 

Son test 23.95±3.09 23.0 

[19.0-28.0] 

22.76±4.31 24.0 

[16.0-28.0] 

Z=-0.990 

p=0.322 

Analiz 

Olasılık 

Z=-2.957 

p=0.003 

Z=-2.473 

p=0.013 

 

*Normal dağılıma sahip olmayan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Mann-

Whitney U” test (Z-tablo değeri); iki bağımlı grubun karĢılaĢtırılmasında “Wilcoxon” test (Z-tablo değeri) 

istatistikleri kullanıldı. 
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Grafik 4.6. YaklaĢım puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı

 

 

YaklaĢım puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı grafikte verildi (Grafik 

4.6). 

Gruplara göre baĢa çıkma tutum ölçeği alt boyut ön test yaklaşım puanları 

açısından anlamlı farklılık yoktu (p>0.05). Gruplara göre son test yaklaĢım puanları 

açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık yoktu (p>0.05) (Tablo 4.10; Grafik 4.6). 

Müdahale grubundakilerin ön test- son test yaklaĢım puanları açısından 

istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit edildi (Z=-2.957; p=0.003). Son test yaklaĢım 

puanları, ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi. 

Kontrol grubundakilerin ön test- son test yaklaĢım puanları açısından istatistiksel 

olarak anlamlı farklılık tespit edildi (Z=-2.473; p=0.013). Son test yaklaĢım puanları, ön 

teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi (Tablo 4.10; Grafik 4.6). 
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Tablo 4.11.  BaĢa Çıkma Tutum Ölçeği Alt Boyut Uyum Sağlama Puanlarının Grup Ġçi ve Gruplar Arası 

KarĢılaĢtırılması 

Uyum 

sağlama 

puanları 

Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

Ön test 19.11±3.34 19.0 

[14.0-27.0] 

17.64±3.79 18.0 

[11.0-23.0] 

t=1.226 

p=0.229 

Son test 22.63±2.75 23.0 

[18.0-27.0] 

19.18±4.05 20.0 

[12.0-26.0] 

t=2.959 

p=0.005 

Analiz 

Olasılık 

t=-5.497 

p<0.001 

t=-3.147 

p=0.006 

 

*Normal dağılıma sahip olan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Independent 

Sample-t” test (t-tablo değeri); iki bağımlı grubun karĢılaĢtırılmasında “Paired Sample” test (t-tablo değeri) 

istatistikleri kullanıldı. 

 

Grafik 4.7. Uyum sağlama puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı 

 

 

Uyum sağlama puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı grafikte verildi 

(Grafik 4.7). 

Gruplara göre baĢa çıkma tutum ölçeği alt boyut ön test uyum sağlama puanları 

açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık yoktu (p>0.05). Gruplara göre son test 

uyum sağlama puanları açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit edildi 
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(t=2.959; p=0.005). Müdahale grubundakilerin son test uyum sağlama puanları, kontrol 

grubundakilere göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi. 

Müdahale grubundakilerin ön test- son test uyum sağlama puanları açısından 

istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit edildi (t=-5.497; p<0.001). Son test uyum 

sağlama puanları, ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksektir. Kontrol 

grubundakilerin ön test- son test uyum sağlama puanları açısından anlamlı farklılık 

tespit edildi (t=-3.147; p=0.006). Son test uyum sağlama puanları, ön teste göre anlamlı 

düzeyde daha yüksekti (Tablo 4.11; Grafik 4.7). 

 

Tablo 4.12.  BaĢa Çıkma Tutum Ölçeği Alt Boyut Sakınma-Kaçınma Puanlarının Grup Ġçi ve Gruplar 

Arası KarĢılaĢtırılması 

Sakınma-

kaçınma 

puanları 

Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

Ön test 11.58±4.10 12.0 

[6.0-22.0] 

10.64±2.45 11.0 

[6.0-15.0] 

t=0.815 

p=0.421 

Son test 15.94±3.06 16.0 

[11.0-22.0] 

11.82±2.96 12.0 

[7.0-17.0] 

t=4.095 

p<0.001 

Analiz 

Olasılık 

t=-6.676 

p<0.001 

t=-2.311 

p=0.034 

 

*Normal dağılıma sahip olan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karşılaştırılmasında “Independent 

Sample-t” test (t-tablo değeri); iki bağımlı grubun karşılaştırılmasında “Paired Sample” test (t-tablo değeri) 

istatistikleri kullanıldı. 
 

 

 

Grafik 4.8. Sakınma-kaçınma puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı 
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Sakınma-kaçınma puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı grafikte 

verildi (Grafik 4.8). 

Gruplara göre baĢa çıkma tutum ölçeği alt boyut ön test sakınma-kaçınma 

puanları açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık yoktur (p>0.05). Gruplara göre 

son test sakınma-kaçınma puanları açısından anlamlı farklılık tespit edildi (t=4.095; 

p<0.001). Müdahale grubundakilerin son test sakınma-kaçınma puanları, kontrol 

grubundakilere göre anlamlı düzeyde daha yüksekti. 

Müdahale grubundakilerin ön test-son test sakınma-kaçınma puanları açısından 

anlamlı farklılık tespit edildi (t=-6.676; p<0.001). Son test sakınma-kaçınma puanları, 

ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi. 

Kontrol grubundakilerin ön test- son test sakınma-kaçınma puanları açısından 

istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit edildi (t=-2.311; p=0.034). Son test sakınma-

kaçınma puanları, ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksekti (Tablo 4.12; Grafik 4.8). 

 

Tablo 4.13.  BaĢa Çıkma Tutum Ölçeği Alt Boyut Kendine Ceza Puanlarının Grup Ġçi ve Gruplar Arası 

KarĢılaĢtırılması 

Kendine 

ceza 

puanları 

Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

Ön test 13.37±4.18 12.0 

[6.0-22.0] 

13.76±3.23 13.0 

[9.0-22.0] 

t=-0.315 

p=0.754 

Son test 16.79±3.42 17.0 

[12.0-23.0] 

14.00±3.34 14.0 

[9.0-22.0] 

t=2.470 

p=0.019 

Analiz 

Olasılık 

t=-6.573 

p<0.001 

t=-0.846 

p=0.410 

 

*Normal dağılıma sahip olan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karşılaştırılmasında “Independent 

Sample-t” test (t-tablo değeri); iki bağımlı grubun karşılaştırılmasında “Paired Sample” test (t-tablo değeri) 

istatistikleri kullanıldı. 
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Grafik 4.9. Kendine ceza puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı 

 

 

Kendine ceza puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı grafikte verildi 

(Grafik 4.9). 

Gruplara göre baĢa çıkma tutum ölçeği alt boyut baĢa çıkma tutum ölçeği alt 

boyut ön test kendine ceza puanları açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık 

yoktur (p>0,05). Gruplara göre son test kendine ceza puanları açısından istatistiksel 

olarak anlamlı farklılık tespit edildi (t=2.470; p=0.019). Müdahale grubundakilerin son 

test kendine ceza puanları, kontrol grubundakilere göre anlamlı düzeyde daha yüksekti. 

Müdahale grubundakilerin ön test - son test kendine ceza puanları açısından istatistiksel 

olarak anlamlı farklılık tespit edildi (t=-6.573; p<0.001). Son test kendine ceza puanları, 

ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi. Kontrol grubundakilerin 

ön test - son test kendine ceza puanları açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık 

yoktur (p>0.05) (Tablo 4.13; Grafik 4.9). 

 

Tablo 4.14. BaĢa Çıkma Tutumlarını Değerlendirme Ölçeği Toplam Puanlarının Grup Ġçi ve Gruplar 

Arası KarĢılaĢtırılması 

BÇTDÖ – 

toplam 

puanları 

Müdahale grubu (n=19)
 

Kontrol grubu (n=17) İstatistiksel 

analiz* 

Olasılık 
 ̅       Medyan  

[Min-Max] 
 ̅       Medyan  

[Min-Max] 

Ön test 79.26±9.01 80.0 

[58.0-100.0] 

77.59±8.91 79.0 

[59.0-96.0] 

t=0.560 

p=0.579 

Son test 96.95±8.08 98.0 

[77.0-108.0] 

83.29±9.03 84.0 

[69.0-103.0] 

t=4.786 

p<0.001 

Analiz 

Olasılık 

t=-10.782 

p<0.001 

t=-6.158 

p<0.001 

 

*Normal dağılıma sahip olan verilerde iki bağımsız grubun ölçüm değerleriyle karĢılaĢtırılmasında “Independent Sample-t” test (t-

tablo değeri); iki bağımlı grubun karĢılaĢtırılmasında “Paired Sample” test (t-tablo değeri) istatistikleri kullanıldı. 
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Grafik 4.10. BÇTDÖ – Toplam puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı 

 

 

BÇTDÖ-Toplam puanlarının gruplara ve süreçlere göre dağılımı grafikte verildi 

(Grafik 4.10). 

Gruplara göre ön test BÇTDÖ-toplam puanları açısından istatistiksel olarak 

anlamlı farklılık yoktur (p>0.05). Gruplara göre son test BÇTDÖ - toplam puanları 

açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit edildi (t=4.786; p<0.001). Müdahale 

grubundakilerin son test BÇTDÖ- toplam puanları, kontrol grubundakilere göre anlamlı 

düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi (Tablo 4.14; Grafik 4.10). 

Müdahale grubundakilerin ön test- son test BÖTDÖ - toplam puanları açısından 

istatistiksel olarak anlamlı farklılık tespit edildi (t=-10.782; p<0.001). Son test BÇTDÖ- 

toplam puanları, ön teste göre anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi. Kontrol 

grubundakilerin ön test- son test BÖTDÖ - toplam puanları açısından anlamlı farklılık 

tespit edildi (t=-6.158; p<0.001). Son test BÖTDÖ- toplam puanları, ön teste göre 

anlamlı düzeyde daha yüksek olduğu belirlendi (Tablo 4.14; Grafik 4.10). 
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Tablo 4.15.  Gruplara Göre BÇTDÖ ile Kan FA Düzeyi ve Ailelerin Fenilketonüri Bilgi Düzeyleri 

Puanları Arasındaki ĠliĢkilerin Ġncelenmesi 

*Normal dağılıma sahip olan iki nicel değiĢkenin iliĢkilerinin incelenmesinde “Pearson” korelasyon katsayısı; en az 

birinin normal dağılım göstermediği durumlarda ise “Spearman” korelasyon katsayısı kullanıldı. 

 

Müdahale grubundakilerin ön test kan FA düzeyi ve AFĠBDD düzeyleri ile 

kendine yardım, yaklaĢım, uyum sağlama, sakınma-kaçınma, kendine ceza, BÖTDÖ – 

Toplam puanlar arasında istatistiksel olarak anlamlı iliĢki yoktur (p>0.05). Müdahale 

grubundakilerin son test kan FA düzeyi ve AFĠBDD düzeyleri ile kendine yardım, 

yaklaĢım, uyum sağlama, sakınma-kaçınma, kendine ceza, BÖTDÖ – Toplam puanlar 

arasında istatistiksel olarak anlamlı iliĢki yoktur (p>0.05). 

Kontrol grubundakilerin ön test kan FA düzeyi ile sakınma-kaçınma arasında pozitif 

yönde, orta derecede ve istatistiksel olarak anlamlı iliĢki tespit edildi (r=0.549; 

p=0.022). Ön test kan FA düzeyi arttıkça, sakınma-kaçınma puanları artacaktır. 

Kontrol grubundakilerin ön test AFĠBDD düzeyleri ile yaklaĢım ve uyum 

sağlama arasında pozitif yönde, orta derecede ve istatistiksel olarak anlamlı iliĢki tespit 

edildi (p<0.05). Ön test AFĠBDD arttıkça, yaklaĢım ve uyum sağlama puanları 

artacaktır. 

 

 

Korelasyon* 

Müdahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) 

Kan FA düzeyi Ailelerin FKÜ 

bilgi düzeyleri 

Kan FA düzeyi Ailelerin FKÜ 

bilgi düzeyleri 

r p r p r p r p 

Ö
n
 t
es
t 

Kendine yardım 0.060 0.807 0.000 0.999 0.078 0.765 0.161 0.536 

Yaklaşım 0.239 0.324 0.283 0.241 -0.439 0.078 0.511 0.036 

Uyum sağlama 0.096 0.695 0.289 0.230 -0.225 0.384 0.516 0.034 

Sakınma-kaçınma 0.006 0.980 -0.331 0.167 0.549 0.022 -0.429 0.086 

Kendine ceza 0.088 0.721 -0.397 0.093 -0.037 0.888 0.114 0.663 

BÇTDÖ - 

Toplam 

0.104 0.671 -0.096 0.697 -0.209 0.421 0.382 0.130 

S
o

n
 t

es
t 

Kendine yardım -0.057 0.816 0.033 0.895 -0.042 0.873 0.016 0.952 

Yaklaşım 0.294 0.222 -0.055 0.824 -0.343 0.173 0.655 0.004 

Uyum sağlama 0.023 0.926 0.112 0.647 -0.657 0.004 0.552 0.022 

Sakınma-kaçınma -0.211 0.386 0.245 0.311 0.444 0.074 -0.221 0.395 

Kendine ceza 0.205 0.401 0.413 0.079 0.173 0.508 0.237 0.360 

BÇTDÖ - 

Toplam 

0.061 0.805 0.365 0.124 -0.269 0.297 0.501 0.047 
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Kontrol grubundakilerin son test kan FA düzeyi ile uyum sağlama arasında 

negatif yönde, orta derecede ve istatistiksel olarak anlamlı iliĢki tespit edildi (r=-0.657; 

p=0.004). Son test kan FA düzeyi arttıkça, uyum sağlama puanları azalacaktır. 

Kontrol grubundakilerin son test ailelerin Fenilketonüri bilgi düzeyleri ile 

yaklaĢım, uyum sağlama ve BÇTDÖ – Toplam puanları arasında pozitif yönde, orta 

derecede ve istatistiksel olarak anlamlı iliĢki tespit edildi (p<0.05). Son test ailelerin 

Fenilketonüri bilgi düzeyleri arttıkça, yaklaĢım, uyum sağlama ve BÇTDÖ – Toplam 

puanları artacaktır (Tablo 4.15). 
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5. TARTIŞMA 

Bu bölümde araĢtırmada elde edilen bulgular literatür eĢliğinde tartıĢıldı. 

Bu araĢtırmanın amacı, FKÜ‟li çocuğu olan ailelere verilen HGP‟ının; ailenin 

FKÜ ve FKÜ‟nin yönetimi, telefon görüĢmeleri ve danıĢmanlıktan oluĢan hemĢirelik 

müdahalelerinin; ailelerin FKÜ hakkında bilgi düzeyleri, baĢa çıkma tutumları ve 

çocukların kan FA düzeylerine etkisini belirlemektir. 

Gruplar arasında istatistiksel olarak anlamlı bir fark bulunmadı (p>0.05). Her iki 

grubun homojen olduğu belirlendi. FKÜ‟li çocuğun birincil bakımını yapan ebeveynin 

anne olmasından dolayı her iki grupta çalıĢmaya anneler katılım sağladı. Yapılan 

çalıĢmalarda; kronik hastalığı olan çocuğun bakımını en çok üstlenen ve çalıĢmalara 

katılan ebeveynin anne olduğu belirmektedir. Anneler, çocuklarının beslenmesi ve 

bakımıyla ilgilenmesinden dolayı sadece annelerin çalıĢmaya katılım sağlaması yapılan 

çalıĢmalarla benzerlik göstermektedir (79-81). 

ÇalıĢmaya katılım sağlayan müdahale (%63.2) ve kontrol (%52.9) gruplarındaki 

ailelerin yarısından fazlasının akraba evliliği yaptığı ve bunların büyük bir 

çoğunluğunun birinci derece akraba oldukları belirlendi (müdahale grubu: %66.7; 

kontrol grubu: %77.8). Bu durum akraba evliliği değiĢkenlerinin müdahaleye etkisinin 

en aza indirilmesi sağlamıĢtır. 

Akraba evliliği toplumumuzda sık karĢılaĢılan bir durumdur (42). Erdil 

(2010)‟ın ülkemiz ve Polonya‟daki FKÜ‟li ebeveynlerin karĢılaĢabildikleri sosyal 

problemlerin belirlenmesine yönelik araĢtırmasında; akraba evliliğinin Polonya‟da 

dörtte bir (%25) civarında olduğunu ülkemizde bu oranın daha yüksek (%60) olduğunu, 

ülkemizde birinci derece (yakın) akraba evliliklerinin beĢte bir (%20) oranında 

olduğunu, Polonya‟da ise bu oranın daha az olduğunu (%10) vurgulamaktadır (82). 

Fouad ve Abd (2016) FKÜ‟li çocukların bakıcılarına yönelik yaptığı çalıĢmada; 

ailelerin büyük bir çoğunluğunun birinci derece akraba (%89.3) evliliğini  yaptığını 

belirtmektedir (80). Top ve Alemdar (2015) ebeveynlerin büyük bir kısmının   akraba 

evliliği (%70) yaptıklarını belirtmektedir (71). Kayan (2018)‟ın yaptığı çalıĢmada ise 

ailelerin yarısından fazlasının akraba evliliği (%53.3) ve bunların yaklaĢık üçte birinin 

birinci derece akraba evliliği yaptığı (%28.3) belirtilmiĢtir (81). Bu araĢtırmada da 

FKÜ‟li çocuğu olan ebeveynlerin akraba evlilikleri yaptıkları görülmekte ve ilgili 
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araĢtırma bulguları çalıĢmayı desteklemektedir (p>0.05). FKÜ‟li çocukların 

ebeveynlerinde akraba evliliklerinin çok olduğu görüldü. Akraba evliliklerinin azalması 

genetik danıĢmanlık konusunda ailelerin bilgilendirilmesi ve risk grubundaki ailelerle 

birebir görüĢülmesi gerekmektedir.  

Bu araĢtırmada müdahale grubundaki ailelerin küçük bir kısmının ailesinde 

baĢka FKÜ çocuğunun olduğu (%10.5), yarısından fazlasının FKÜ‟li çocuğunun 

muayene kontrollerini ayda bir kez yaptığı (%52.6), çok az bir kısmının hastalık 

hakkında eğitim aldığı (%5.3) ve yaklaĢık beĢte ikisinin ise FKÜ hakkında yeterli 

bilgiye sahip olduğu (%36.8) belirlendi. Kontrol grubundaki ailelerin ise beĢte birinin 

ailesinde baĢka FKÜ çocuğun olduğu (%17.6), yarısına yakınının FKÜ‟li çocuğunun 

muayene kontrollerini ayda bir kez yaptığı (%41.2), az bir kısmının hastalık hakkında 

eğitim aldığı (%11.8) ve çok az bir kısmının da FKÜ hakkında yeterli bilgiye sahip 

olduğu (%5.9) saptandı (Tablo 4.3). 

Fouad ve Abd (2016) FKÜ‟li çocukların bakıcılarına yönelik yaptığı çalıĢmada; 

ailelerin büyük bir çoğunluğu çocuklarının muayene sıklığını ayda bir yaptığını 

(%79.7), yaklaĢık beĢte birinin de ailesinde baĢka FKÜ tanılı kardeĢ olduğunu (%18.3) 

belirtmektedir  (80). Kayan (2018)‟ın yaptığı çalıĢmada ise, FKÜ‟li çocuğun yaklaĢık 

beĢte birinin FKÜ tanılı kardeĢinin olduğu (%15) vurgulanmaktadır (81). FKÜ‟li 

çocuğu olan ailelerle yapılan çalıĢmada, ailelerin az bir kısmının ailesinde baĢka FKÜ 

tanılı çocuğun olduğu (%12.9), yaklaĢık beĢte birinin kontrol sıklığının ayda bir kez 

(%21) olduğu ve dörtte birinin daha önce FKÜ ya da diyet hakkında eğitim aldığı 

(%22.6) aktarılmaktadır (52,83). Ġlgili literatürde FKÜ tanılı pediatrik hastaların aileleri 

ile yapılan çalıĢmalarda; ailede baĢka FKÜ tanılı kardeĢin olma, muayene kontrol 

sıklığının (80,81,83,84) ve daha önce FKÜ hakkında eğitim alma (52,83) dağılımları 

arasında istatistiksel olarak anlamlı bir fark olmadığı saptandı (p>0.05). Ailelerin FKÜ 

hakkında eğitim gereksinimlerinin olduğu ifade edilebilir. 

Bu araĢtırmada, çocukların ulusal tarama programları dahilinde tarama FA 

değeri elde edilmiĢ olup tarama FA değerinin normal değerin üzerinde olması halinde 

çocukların ve ailelerinin ilgili tanı merkezine yönlendirilip tanı FA değerini elde ettiği 

görülmektedir. Müdahale 543.69±27.5 µmol/L ve kontrol 690.76±57.2 µmol/L 

grubundaki çocukların tarama kan FA değerlerinin yüksek olduğu görülmektedir. 
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Ayrıca kontrol grubundaki çocukların tanı FA değerlerinin 1652.36±78.8 µmol/L 

müdahale grubuna 1205.13±60.5 µmol/L göre yüksek olduğu belirlendi (Tablo 4.6).  

Güler (2019) FKÜ‟li çocuklarda anne sütü kullanımının çocukların kan FA ve 

büyüme üzerine etkisini araĢtırdığı çalıĢmada; tarama kan FA değerini 660 (aralık 207-

2100) µmol/L olduğunu, tanı FA değerini ise 1645 µmol/L olduğunu belirtmektedir 

(85). 

Campos ve ark (2018) yaptığı çalıĢmada ise tanı FA değerinin 1210.73 µmol/L 

olduğu görülmektedir (86). Banta-Wright ve ark. (2014) yaptığı çalıĢmada ise tanı FA 

değeri ABD kökenli ailelerin (n=89) çocuklarında 969 µmol/L iken Kanada‟lı ailelerin 

(n=14) çocuklarında ise 810 µmol/L olduğunu belirtmektedir (86). 

Bu araĢtırma sonuçlarının literatürden farklı çıkmasının FA‟dan kısıtlı diyetin, 

tüm diyet tedavileri arasında en kısıtlayıcı diyetlerden biri olmasına, FKÜ‟li çocukların 

diyete alıĢtırılmasının oldukça güç olmasına ve buna bağlı olarak kan FA değerinin 

normal aralığın üzerine çıkması ile iliĢkilendirebilir  (76,87). 

Bu araĢtırmada, çocukların ön test kan FA düzeyleri ortalamaları müdahale 

(608.13±503.51 µmol/L (aralık 115.0-1928.1)) ve kontrol (465.29±325.26 µmol/L 

(aralık 169.0-1200.8)) gruplarında beklenen değerin üzerinde olduğu görülmektedir. ilk 

12 yaĢ için önerilen kan FA değer aralığı: 120-360 µmol/L‟dir (22,74). Özel ve ark 

(2008) FKÜ‟li çocukların (1-15 yaĢ arası; n=144) annelerinin hastalık hakkındaki bilgi 

düzeyini ve kan FA değerini incelediği çalıĢmada; çocukların kan FA değerini beklenen 

değerin üzerinde olduğunu saptamıĢtır (76). 

Bu çalıĢmada, ön test kan FA değerinin yüksek çıkmasında; ebeveynin diyet 

uygulayamaması ve/veya diyetin denetimini sağlayamaması, ebeveynlerin bilgi 

düzeyinin yetersizliği/pratikte kullanamaması, motivasyon eksikliği, sosyoekonomik 

koĢulların yeterli olmaması, karmaĢık sosyodemografik Ģartların varlığı, düzenli kan FA 

izleminin yapılmaması vb. durumların neden  olduğu düĢünülmektedir (76). 

AraĢtırmanın yürütüldüğü ilde; çocuk metabolizma polikliniğinin (ilgili hekimin 

zorunlu hizmet yılı dolana kadar) belli aralıklarla sağlık hizmeti verip belli aralıklarla 

(yeni hekim ataması olana kadar) sağlık hizmetine ara vermesi, ailelerin il dıĢı sağlık 

hizmetlerine gitme için bazı olumsuz (ailenin hastalık hakkında bilincinın ve hastalığa 

olan inancının olmaması, çocuğun rutin kontrolünü ihmal etmesi veya ötelemesi, rutin 

kan örneğinin verilip ilgili sonucu değerlendirmek için il dıĢındaki polikliniğe gitmek 
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için zamanının olmaması vb.) durumların olması, ailelerin sosyoekonomik ve eğitim 

durumu, (aileler tarafından) kuru kan örneğinin kargolanma rutinindeki zorlukların 

olması, FA kısıtlı ürünlerin temininde zorluklar vb. durumlardan dolayı her iki grupta 

ön test kan FA değerinin yüksek çıkmasında bu koĢul/koĢulların rolü olduğu 

söylenebilir. 

Müdahale ve kontrol gruplarının son test kan FA karĢılaĢtırılmasında; müdahale 

grubunun kan FA (325.17±161.10 (µmol/L)) ortalamasının kontrol grubuna 

(525.59±330.76 (µmol/L)) göre belirgin bir Ģekilde azaldığı ve bu azalmanın anlamlı 

olduğu görülmektedir (p=0.033) (Tablo 4.7). Bu sonuç araĢtırmanın H1 hipotezi olan, 

“Fenilketonüri tanılı çocuğa sahip ailelere uygulanan hemĢirelik güçlendirme 

programının, çocukların fenilalanin düzeylerine etkisi vardır“ı doğrulamaktadır. 

Güçlendirme programının, ailelerin değiĢimini hissetmelerine destek olan bir hemĢirelik 

müdahalesi ve eğitim modelidir (28). FKÜ‟li çocuğun bakımı aile için karmaĢık 

süreçleri doğurmaktadır. Bu tür eğitim programları sayesinde ailelerin bu süreci olumlu 

yaĢamasında etkisinin olduğu düĢünülmektedir. 

Literatür incelendiği kadarıyla güçlendirme programının FA değerleri üzerine 

etkisini araĢtıran bir çalıĢmaya rastlanılmadıs. Bu nedenle araĢtırma bulgularının 

literatür için önemli kaynak oluĢturacağı düĢünülmektedir. Ayrıca araĢtırma sonucu 

hemĢirelik eğitim programının önemini göstermesi açısından değerlidir. 

Literatürde güçlendirme programının  FA değeri üzerinde etkisini araĢtıran bir 

çalıĢmaya rastlanılamadığından baĢka hasta grubu ile yapılan çalıĢmalar incelendiğinde; 

Azhdari Mamaghani ve ark . (2021) tip 2 diyabetli hastaları, iki müdahale (tele 

hemĢireli („telefon danıĢmanlığı ile eğitim‟) ve tele hemĢiresiz („yüz yüze eğitim‟) 

güçlendirme grubu ve kontrol grubu olmak üzere üçe ayırmıĢtır. Tele hemĢiresiz 

müdahale grubundaki hastalar 2 oturumda güçlendirilirken tele hemĢireli müdahale 

grubundaki hastalara 12 hafta boyunca telefon danıĢmanlığı ile güçlendirme yapılmıĢtır.  

Kontrol grubundaki hastalara ise herhangi bir müdahale yapılmamıĢtır. AraĢtırma 

sonunda HbA1c‟nin, kontrol grubunda arttığı; tele-hemĢirelik grubunda anlamlı Ģekilde 

düĢtüğü saptanmıĢtır (P<0.001) (88). Yapılan çalıĢmalarda; telefon takibinin diyabetli 

hastaların metabolik parametereler üzerinde olumlu etkisinin olduğu belirtilmektedir 

(89,90). 
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Bu araĢtırmadan elde edilen veriler neticesinde hemĢirelik güçlendirme 

programının kan FA değerinin azaltmada ve ailenin hastalık hakkında bilgi düzeyini 

arttırmada etkili olduğu literatür ile uyum göstermektedir 

Bu araĢtırmada, AFİBDD‟ne bakıldığında; müdahale ve kontrol grubundaki 

ailelerin ön test bilgi düzeyinin düĢük olduğu görülmektedir. Ayrıca müdahale 

grubunun FKÜ hakkındaki ön test bilgi düzeyi puan ortalaması (51.84±17.01) kontrol 

grubuna (44.42±15.70) göre yüksek olduğu görüldü (p>0.05) (Tablo 4.8). 

Özel ve ark. (2008) FKÜ‟li çocukların (n=144; 1-15 yaĢ arası) annelerinin 

(n=144) bilgi düzeyinin kan FA düzeyine etkisini araĢtırdığı çalıĢmada; annelerin bilgi 

puanının %61.5 olduğunu belirtmektedir (76). Öztürk (2018) anne-babaların (n=62) 

FKÜ hakkında bilgi düzeylerini ölçmek için yaptığı çalıĢmada; 1-3 yaĢ aralığında 

çocuğu olan anne/babaların FKÜ hakkında bilgi düzeyi puan ortalamasının 63±00 puan 

olduğunu belirtmektedir. Aynı çalıĢmadaki, diğer (7-9 yaĢ; 13-15 yaĢ;15 ve üzeri) yaĢ 

gruplarındaki anne-babaların bilgi düzeyi puan ortalamalarının, 1-3 yaĢ aralığındakilerin 

puan ortalamalısından daha yüksek olduğu belirtilmektedir. Bu çalıĢmadaki 1-3 yaĢ 

çocuğa sahip ailelerin bilgi düzeyi puanının (63 puan), araĢtırmamızdaki (ön test) bilgi 

düzeyi puan ortalamalarından (müdahale: 51.84±17.01 puan, 44.42±15.70 kontrol: 

puan)  daha yüksek olduğu gösterilmektedir (83). Bu durum; araĢtırmamızdaki 

örneklem grubunun 0-3 yaĢ aralığında çocuğu olan ailelerin dahil edilmiĢ olması ile 

açıklanabilir. ÇalıĢmamızda her iki gruptaki ailelerin ön test AFĠBDD tam puanına (100 

puana) uzak bir puan alması ailelerin bilgi gereksiniminin olduğunu veya eğitim 

programlarında boĢluk olduğunu gün yüzüne çıkarmaktadır. 

Gruplar arası karĢılaĢtırmaya bakıldığında; müdahale grubundaki ailelerin son 

test AFĠBDD puan ortalamasının, kontrol grubuna göre belirgin bir Ģekilde arttığı ve bu 

artmanın anlamlı olduğu belirlendi (p<0.001). Müdahale grubundaki ailelerin son test 

bilgi puanı (93.15) kontrol grubunun son test bilgi puanından (53.24) daha yüksek 

olduğu görüldü. Ayrıca müdahale grubundaki ailelerin eğitim sonrasında tam puana 

(100) yakın bir puan alması eğitimin etkinliğini göstermektedir (Tablo 4.8). 

Bu araĢtırmada, HGP uygulanan müdahale grubundaki AFĠBDD‟nin anlamlı 

olarak arttırması H2 hipotezi olan “Fenilketonüri tanılı çocuğa sahip ailelere uygulanan 

hemĢirelik güçlendirme programının, ailenin FKÜ ile ilgili bilgi düzeylerine etkisi 

vardır”ı doğrulamaktadır. HGP ile ailelerin bilgilendirilmesi, hastalık ve hastalığın 
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yönetimi konularında desteklenmesi, motivasyonlarının ve baĢa çıkma tutumlarının 

desteklenmesi ile son test kan FA değerinin (325.17±161.10 (aralık 103.8-757.8) 

µmol/L)  normal değer aralığına (120-360 µmol/L)  yaklaĢması ile açıklanabilir (70). 

Yapılan çalıĢmalarda çocuğun bakımını yapan bakım vericilerin, FKÜ ve FKÜ‟nün 

yönetimiyle ilgili bilgi düzeylerinin düĢük olmasının, çocuğun kan FA düzeyini 

olumsuz etkilerinin olabileceğe aktarılmaktadır (70,76). Ailelerin tümünün hastalık ve 

hastalık sürecini yönetme konusunda aynı becerilere sahip olması mümkün değildir. 

Dolayısıyla eğitim programlarında ailelerin eksik olduğu konuları, toplu/bireysel olarak 

çözüme kavuĢabilir. Eğitim programlarında aile desteği ve FKÜ yönetimi konusunda 

baĢarı oranın arttığı aktarılmaktadır (36,52,91,92). Ayrıca literatürde, ailelerin tanı 

anından itibaren ömür boyu devamlı görsel ve uygulamalı eğitimlerin verilmesi 

gerektiği vurgulanmaktadır (52,91). 

Bu araĢtırmada, HGP‟na dahil edilen ailelerin, eksik olduğu konuların gün 

ıĢığına çıkarılması sağlanmıĢ olup ailelere hem yüz yüze hem de telefon görüĢmeleri ile 

haftalık hatırlatmalar yapılarak diyet uygulaması ve denetiminin (doğru ürün değiĢimi, 

tartı kullanımı vs.), hastalık yönetiminin sağlaması gibi konularla aileler bilgilendirildi. 

HGP‟nın çocukların kan FA değerinin normal değer aralığında olmasına ve 

AFĠBDD‟ne katkı sağladığı görülmektedir. 

AraĢtırma bulgularımızda, kontrol grubundaki ailelerin son test AFĠBDD 

puanının ön test puanına göre anlamlı bir Ģekilde arttığı tespit edildi (Tablo 4.8). Bu 

durum literatürde; ailelerin çalıĢma verilerini toplanma aĢamasında AFĠBDD 

formundaki soruları anket üzerinde yanıtlaması ile bu durumun ailelerde merak 

uyandırması sonucunda ailelerin sağlık okuryazarlığının devreye girmesi, sağlık 

profesyonelleri (diyetisyen, hekim, hemĢire vb.) tarafından bilgilendirilmesi ile 

iliĢkilendirilmiĢtir (52,70). 

Literatürde, FKÜ‟li çocukların ailelerine verilen eğitimin ailelerin FA 

düzeylerine ve hastalık ile ilgili bilgi düzeylerine araĢtıran çalıĢmalar incelendiğinde; 

Macdonald ve ark. (2010) FKÜ‟li çocukları (1-10 yaĢ; n=26) olan annelerin FKÜ 

hakkında bilgi ve aile eğitimini kan FA üzerine etkisinin araĢtırdığı çalıĢmada; annelerin 

FKÜ hakkında bilgi düzeyleri ile çocukların kan FA değerleri arasında ters bir iliĢki 

olduğunu belirtmektedir. Annenin FKÜ hakkında bilgi sahibi olması yıllık kan FA 
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düzeyinin iyi olduğunu ancak aradaki farkın istatiksel olarak anlamlı olmadığı 

vurgulanmaktadır  (91) . 

Bekhof ve ark. (2003) FKÜ hastaların (n=223; 1-22 yaĢ arası) ebeveynlerinin 

bilgi düzeylerinin (son üç yıllık) kan FA değeri üzerine etkisini incelediği çalıĢmada; 

ebeveynlerin %52‟si ve hastaların %29‟u bilgi düzeyini ölçen 14 sorudan yaklaĢık 11 

tanesini doğru yanıtlayabildiği aktarılmaktadır. Bu çalıĢmada, FKÜ ile ilgili hasta ve 

ebeveyn bilgisinin yüksek olması daha düĢük kan FA değerleri ile iliĢkili olduğu 

vurgulanmaktadır (93). Özel ve ark. (2008) annelerin FKÜ ile ilgili bilgi düzeyinin 

artması kan FA üzerinde olumlu etkisinin olduğunu vurgulamaktadır (76). 

Literatürde eğitim programının FKÜ‟li çocuklar üzerine yapılan çalıĢmalara 

bakıldığında; Gleason ve ark. (1992) FKÜ‟li ergenler için hedef belirleme, kendi 

kendini izleme, sözleĢmeler ve ödülleri içeren bir tedavi programı uygulanıp bu eğitim 

öncesinde ve sonrasında FKÜ bilgisi ve kan FA değerlerini ölçtüğü pilot çalıĢmada; 

programa katılan 16 kiĢiden 7‟si davranıĢsal hedeflere ulaĢarak programı baĢarıyla 

tamamladığını belirtmektedir. Eğitimi tamamlayan 7 kiĢinin FKÜ bilgi düzeylerinin 

arttığı ve kan FA değerlerinin düĢtüğü ifade edilirken geriye kalan 9 kiĢinin ise eğitimi 

tamamlayamadığı aktarılmaktadır. Bu çalıĢmada, baĢlangıçta kan FA değerleri ile 

programın baĢarısı arasında istatiksel olarak anlamlı bir fark olduğu aktarılmaktadır 

(94). 

Literatür güçlendirme programının FKÜ dıĢında diğer kronik hastalıkların bilgi 

düzeyi ilgili çalıĢmalar açısından da incelenmiĢtir; Kargar ve ark. (2011) talasemi tanılı 

çocukların ailelerine uygulanan aile merkezli güçlendirme programının annelerin bilgi 

ve tutumları üzerinde etkili olduğunu vurgulamaktadır (95). Rajabi ve ark. (2016) aile 

merkezli güçlendirme programının astımlı çocukların annelerinin bilgi  düzeyine 

etkisini incelediği çalıĢmada; ailelerin astım ve astımın kontrolü üzerine bilgi sahibi 

olmasında etkisinin olduğunu belirtmektedir (96). Boshagh ve ark. (2022) aile merkezli 

güçlendirme programının lösemili çocukların annelerinin bilgi düzeyini incelediği 

çalıĢmada; müdahale grubuna 45 dakikalık beĢ oturum Ģeklinde eğitim verilmiĢtir. 

Kontrol grubuna ise herhangi, bir uygulama yapıldığı aktarılmaktadır. AraĢtırma 

sonucunda her iki grupta da ailelerin bilgi düzeylerinin arttığı belirlenmiĢ olup, 

müdahale grubundaki ailelerin bilgi düzeyinin kontrol grubundakilere göre anlamlı 

Ģekilde arttığı saptanmıĢtır (97). Gad Soliman Ebrahem ve ark. (2021) glikoz-6-fosfat 
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dehidrogenaz enzim eksikliği olan çocukların ailelerinde güçlendirme programının; 

ailenin hastalık hakkında bilgi düzeyi üzerinde olumlu etkisinin olduğunu belirtmektedir 

(98).  

Ailelerin, FKÜ‟li çocuklarının hastalığı hakkında bilgi sahibi olması ve 

eğitimdeki baĢarısının kan FA kontrolünün sağlanmasında önemli bir yeri olduğu 

belirtilmektedir (99,100). Ġlgili literatür ve çalıĢma örnekleri karĢılaĢtırıldığında, 

HGP‟nın ailelerin hastalık hakkında bilgi sahibi olmasına ve kan FA‟nin normal aralıkta 

olmasına katkı sağladığı görülmektedir. Ailelerin hastalık bilgisinin artmasının kan FA 

üzerinde olumlu etkisinin olduğu literatür ile uyum göstermektedir. 

Çocuğun FKÜ tanısı almasından sonra aileler bir ömür FKÜ‟li çocuğunun 

bakımı, tedavisi ve beslenmesi ile iliĢkili önemli bir sürece girmektedir. Bu durum 

ailenin yaĢam tarzını etkilemektedir. Ailelerin FKÜ ve FKÜ‟nün yönetimi ile ilgili 

sorumlulukların çok olmasından dolayı aileler diyet tedavisine ek olarak sosyal 

izolasyon, rutin poliklinik kontrolü ve kan verme iĢlemi vb. durumlardan dolayı stresi 

yönetmek ve kontrol etmek için çok yönlü ve basit olmayan tecrübelere hakim olması 

gerekmektedir. Metabolik ve psikolojik sonuçların ailenin baĢa çıkma tutumlarını 

etkilemesi beklenen bir durumdur (21). 

ÇalıĢma kapsamına alınan müdahale ve kontrol grubundaki annelerin ön test 

BÇTDÖ puan ortalamalarının birbirine yakın değerde olduğu görülmektedir. Gruplar 

arası karĢılaĢmaya bakıldığında; müdahale grubundaki annelerin son test BÇTDÖ puan 

ortalamasının kontrol grubundaki annelerin puan ortalamasına göre belirgin bir Ģekilde 

yükseldiği ve bu yükselmenin anlamlı olduğu belirlendi (p<0.001) (Tablo 4.14). 

Ailelere uygulanan HGP‟nin baĢa çıkma tutumlarını anlamlı olarak yükselttiği 

belirlendi. Bu sonuç çalıĢmanın H3 hipotezi olan “Fenilketonüri tanılı çocuğa sahip 

ailelere uygulanan hemĢirelik güçlendirme programının ailenin baĢa çıkma tutumlarına 

etkisi vardır”ı doğrulamaktadır. 

Aile güçlendirilmesinde esas ilke, ailelerin çocuğun kronik hastalık sorunlarıyla 

baĢa çıkma kabiliyetinin arttırılmasına yöneliktir. HGP‟nin de ailelerin kendi güçlerini 

bulmalarına, özgüvenlerinin artmasına, çocuğunun hastalık ve hastalığın yönetimi 

konusunda kontrolünü sağlamasına yönelik faydaları olduğundan ailelerin baĢa 

tutumlarının desteklendiği ifade edilebilir (101). Bu araĢtırmada da müdahale ve kontrol 

grubundaki ebeveynlerin ön test ve son test BÇTDÖ alt boyutlarının grup içi 
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karĢılaĢtırılmasında; müdahale grubunun eğitim öncesi (ön test) ve eğitim sonrası (son 

test) kendine yardım, yaklaĢım, uyum sağlama, sakınma-kaçınma ve kendine ceza alt 

boyut puan ortalamaları arasında istatistiksel olarak anlamlı bir fark olduğu bulundu 

(p<0.05). Kontrol grubundaki ebeveynlerin ön test ve son test BÇTDÖ alt boyutlarının 

grup içi karĢılaĢtırılmasında ise; kendine yardım, yaklaĢım, uyum sağlama ve sakınma-

kaçınma alt boyut puan ortalamaları arasında istatistiksel olarak anlamlı bir fark olduğu 

görüldü (p<0.05). Ancak kendine ceza alt boyut puan ortalaması arasında istatistiksel 

olarak bir fark görülmedi (p>0.05). Kontrol grubunda BÇTDÖ kendine ceza alt boyutu 

dıĢında diğer alt boyutlarında puan artıĢının anlamlı bulunmasında; seçilen ailelerin 

özelliklerine bağlı olduğu, ailelerin çalıĢma sürecine dahil edilme sürecinde FKÜ ile 

ilgili eksik olduğu konular hakkında sağlık profesyonellerinden (hekim, diyetisyen, 

hemĢire vb.) bilgi edinmesi, iletiĢim argümanlarını kullanması (internet vb.), rutin 

muayene ve kontrollerin hatırlatılması, ailelerin hastalığı merak etmesinin ve 

bilinçlenmesinin olduğu düĢünülmektedir. 

AraĢtırma kapsamına alınan her iki gruptaki ailelerin gruplar arası 

karĢılaĢtırılmasında; ön test BÇTDÖ alt boyut puan ortalamaları arasında istatistiksel 

olarak anlamlı bir fark olmadığı görüldü (p>0.05). Müdahale ve kontrol grubundaki 

ailelerin gruplar arası karĢılaĢtırılmasında; son test tüm BÇTDÖ alt boyutları puan 

ortalamaları arasında istatiksel anlamlı fark olduğu saptandı (p<0.05) (Tablo 4.9; Tablo 

4.10; Tablo 4.11; Tablo 4. 12; Tablo 4.13).  

Literatürde, HGP‟nın FKÜ‟li veya diğer kronik hastalığı olan çocukların 

ailelerinin baĢa çıkma tutumları üzerine etkisinin araĢtıran çalıĢmaya rastlanılamadı. 

Ancak Aboelel ve ark. (2023) FKÜ‟li çocukların aileleri ile yaptıkları çalıĢmada; aileler 

FKÜ çocuklarına bakım ve özel gıda sağlama konusunda zorlandıklarını belirlemiĢ ve  

ailelerin baĢa çıkma stratejilerini ve psikolojik iyi oluĢlarının geliĢtirmeye yönelik 

eğitim programlarının tasarlanıp uygulanmasının zorunluluğunun önemine vurgu 

yapmıĢtır (60). 

Amakali ve ark. (2012) kalp hastalığı olan çocukların ebeveynlerinin veya 

bakıcılarının evde bakım gereksinimleriyle baĢa çıktıklarını belirlemek ve 

ebeveynlerin/bakıcılarının baĢ etmelerini kolaylaĢtırmak için evde sağlık bakım 

programı geliĢtirmeyi amaçladığı nitel ve tanımlayıcı çalıĢmada; ailelerin çocuklarına 

bakım sağlama konusunda güçlendirme ihtiyacının olduğu aktarılmaktadır. Ailelerin 
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baĢa çıkmalarının desteklenmesi için müdahale programlarına gereksiniminin olduğu 

belirtilmektir (102). 

Literatetürde, FKÜ dıĢında baĢka kronik hastalığı olan veya özel beslenme 

gereksinimi olan çocukların ailelerinde eğitim programlarının etkisini vurgulayan 

çalıĢmalar bulunmaktadır. Bu çalıĢmalar incelendiğinde; Al-Oran ve ark. (2019) eğitim 

programının otizm tanılı çocukların ebeveynlerinde, ebeveynlik stresi ve baĢa çıkma 

mekanizmalarını incelediği çalıĢmada; eğitim programının ebeveynlerin stresini 

azalttığı ve baĢa çıkma mekanizmaları üzerinde olumlu etkisinin olduğunu 

belirtmektedir. Ayrıca hemĢirelerin bu hastalık grubuna eğitim programının 

düzenlenmesinde çok önemli bir rol oynadığı aktarılmaktadır (29). 

Mohammadzadeh ve ark. (2022) aile güçlendirme programının kimyasal yanığı 

olan çocukların yaĢam kalitesi ve ailelerinin stresi üzerine etkisini incelediği çalıĢmada; 

programın ailelerin stresini azalttığı vurgulanmaktadır (103). 

Jackson ve ark. (2016) yaptığı çalıĢmada; özel sağlık bakımına ihtiyaç duyan 

çocuklar için ebeveyn eğitim programlarının aile iĢleyiĢi üzerinde olumlu 

kazanımlarının olduğunu bildirmektedir (25).. 

Han ve ark. (2018) özel ihtiyaçları olan çocukların aileleri için yapısal bir aile 

güçlendirme modeli oluĢturduğu çalıĢmada; özel ihtiyacı olan çocukların ailelerinde 

stres faktörlerinin olumsuz etkilendiğini aktarmaktadır (104). 

ġanlı (2022) yaptığı çalıĢmada; otizm tanılı çocukların ailelerine verilen 

psikoterapi eğitiminin ailelerin stresle baĢa çıkma becerilerinde artma olduğunu 

vurgulamaktadır (105). 

Yeh ve ark. (2016) aile güçlendirme programının astımlı çocukların aile iĢlevi ve 

solunum iĢlevi üzerinde etkinliğini değerlendirdiği çalıĢmada; ilgili programın aile 

stresini azalttığı ve aile iĢlevini (uyum, çatıĢma çözümü vb.) arttırdığı belirtilmektedir. 

Müdahale grubundaki çocukların solunum fonksiyonları üzerinde olumlu etkisinin 

olduğu ve (ebeveynin gözlemine göre) öksürük, hırıltı ve nefes darlığı Ģikayetlerinde 

azalma olduğu vurgulanmaktadır (106). 

Gad Soliman Ebrahem ve ark. (2021) glikoz-6-fosfat dehidrojenaz enzim 

eksikliği olan çocukların ailelerinde, aile güçlendirme programının  ailelerin bilgi 

düzeyi ve stres düzeylerini incelediği çalıĢmada; güçlendirme programının annelerin 
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hastalık hakkında bilgi düzeyinin artmasına ve stres düzeylerinin azalmasına katkı 

sağladığını belirtmektedir (98). 

Etemadifar ve ark.  (2018) aile merkezli bir müdahale programının epilepsi 

hastalarına bakım veren ailelerde stres, kaygı ve depresyon üzerindeki etkisini 

araĢtırdığı çalıĢmada; güçlendirme programının aile bakıcılarının stresini, kaygısını ve 

depresyonunu azalttığını belirtmektedir. Bu program ile, bakıcıların psikolojik 

sorunlarına olumlu etkisinin olduğu, bakım verme durumundaki sorunları yönetmelerine 

yardımcı olduğu ve bakım sürecinde  psikolojik güç elde ettiğini belirtilmektedir (107). 

Ġlgili literatür ve çalıĢma örnekleri karĢılaĢtırıldığında; FKÜ tanılı veya baĢka 

kronik hastalığı olan çocukların ailelerine uygulanan güçlendirme programının baĢa 

çıkma üzerine etkili olduğu ifade edilebilir. 
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6. SONUÇ VE ÖNERİLER 

6.1. Sonuç 

FKÜ‟li çocukların ailelerine uygulanan HGP‟nın ailelerin baĢa çıkma 

tutumlarına ve çocukların kan FA düzeylerine etkisini belirlemek yapılan bu çalıĢma 

sonuçları aĢağıda özetlenmektedir. 

 

 Müdahale grubundaki ve kontrol grubundaki ailelerin ve çocukların sosyo-

demografik özelliklerine iliĢkin özelliklerin benzer olduğu, 

 HGP‟ındaki ailelerin çalıĢma öncesi ve çalıĢma sonrası BÇTDÖ toplam puan 

ortalamaları arasında anlamlı bir artıĢın olduğu ve BÇTDÖ toplam puan 

ortalamalarındaki artıĢın kontrol grubuna göre anlamlı olduğu, 

 HGP‟ındaki ailelerin çocuklarının çalıĢma öncesi ve çalıĢma sonrası kan FA 

değerlerindeki azalmanın anlamlı olduğu ve çocuklarının kan FA değerlerindeki 

azalmanın kontrol grubuna anlamlı olduğu, 

 HGP uygulanan ailelerin çalıĢma öncesi ve çalıĢma sonrası AFĠBDD toplam 

puan ortalamalarında anlamlı bir artıĢın olduğu, aynı zamanda bu değiĢimin 

kontrol grubundaki değiĢime göre anlamlı olduğu saptandı. 

 

6.2. Öneriler 

 Diğer yaĢ gruplarındaki ailelerin çocukları ile de benzer çalıĢmanın yapılması, 

 Eğitim programlarının ailenin ihtiyacına yönelik olarak verilmesi, 

 FKÜ‟li çocukların babaları ile çalıĢmaların yapılması, 

 Çocuk metabolizma polikliniği merkezlerinin arttırılması ve/veya ailelerin il dıĢı 

muayenelerinin sağlanmasında yol ücreti, konaklama, muayene randevusu, 

ailenin ulaĢım sağlayacağı telefon numarası gibi desteklerin sağlanması,  

 Ġlgili sağlık hizmetini veren hemĢirelerin FKÜ hakkında uzmanlaĢtırılması, 

 Gerek ASM gerekse kliniklerde FKÜ (diğer KMH) hemĢirelerin fenilketonüri 

tanılı çocuk ve aileye tedavi ve bakım konusunda eğitimler verilmesi, kurum içi 

içi eğitimlerin arttırılması, 

  FKÜ‟li çocuk ve ailelerinin (ev içinde yaĢayan aile üyeleri dahil edilerek) 

çocuğun hastalığı ve hastalığın yönetimi konusunda eğitimler verilmesi ve belli 

aralıklarla kontrolünün sağlanması, 

 Ülkemizde tüm yaĢ grubu FKÜ tanılı çocukların anne, baba ve diğer aile 

üyelerine güçlendirme programları yapılması önerilmektedir. 
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EKLER 

EK-1. Çocuk ve Aileyi Tanıtıcı Bilgi Formu 

1. Ailedeki konumunuz: (  ) Anne (  ) Baba 

2. YaĢ Durumlarınız:  

a) Çocuk: …/…/…….. (Doğum tarihini gün/ay/yıl Ģeklinde yazınız) 

b) Anne: ……….. yaĢ 

b) Baba: ……….. yaĢ 

3. Eğitim durumunuz;   

b) Anne eğitim durumu: 

( ) Okuryazar olmayan (  ) Okuryazar    ( ) Ġlköğretim         ( ) Lise () Üniversite 

c) Baba eğitim durumu: 

( ) Okuryazar olmayan (  ) Okuryazar    ( ) Ġlköğretim       () Lise     ( ) Üniversite  

4. Ebeveynin çalıĢma durumu; (  ) Evet                   (  ) Hayır 

5. FKÜ tanılı çocuğunuzun:  

Cinsiyeti (  ) Evet    (  ) Hayır 

Ağırlık (kg):…..…………….. 

Boy (cm):……………………  

BaĢ çevresi:………………… 

6. Çocuğunuzun FKÜ dıĢında herhangi bir kronik hastalığı var mı? 

 (  ) Evet (ise açıklayınız…………….)   (  ) Hayır 

7. FKÜ‟li çocuğunuz ile birlikte ailedeki birey sayısı? ( …) KardeĢ 

8. FKÜ‟li çocuğunuz ailenin kaçıncı çocuğu:…………… 

9. BaĢka FKÜ tanılı çocuğunuz var mı?  (  ) Evet  (ise sayısı……..)          (  ) Hayır 

10. FKÜ tanısı için topuk kanı(tarama testi) hangi sağlık kuruluĢundan alındı? 

(  ) Aile Hekimi (  ) Hastanede  (  ) Diğer (……………..) 

11. Test tekrarı kaç defa yapıldı?  (…..) defa 

12. Kan fenilalanin düzeyleri nedir? 

Eğitim öncesi:………mg/dl (alınma tarihini yazınız) 

Eğitim sonrası:……… mg/dl (alınma tarihin yazınız) 

13. Bir yıl içerisindeki kan fenilalanin düzeyleri nedir? 

(Son bir ay içerisindeki kan değeri) 
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Tarama F.A. : 

Tanı F.A.   :  

14. Aile tipi:(  ) Çekirdek aile (  ) GeniĢ aile     (  ) ParçalanmıĢ aile 

15. YaĢanılan yer:  (  ) Ġl                            (  ) Ġlçe  (  ) Köy/Kasaba 

16. Sosyal güvence:          (  ) Var                             (  ) Yok 

17. EĢinizle akraba mısınız? (  ) Evet (ise belirtiniz….kaçıncı derecede 

akrabasınız:……)  (  ) Hayır 

18. Mesleğiniz nedir? 

(  ) Ev hanımı/iĢsiz 

(  ) Meslek sahibi belirtiniz………….. 

(  ) ĠĢçi/memur 

(  ) Diğer belirtiniz..…………………. 

19. Çocuğunuzu ne sıklıkta kontrole (FKÜ kontrolü için) götürüyorsunuz?  

(  ) Ara sıra 

(  ) Ayda bir 

(  ) Üç ayda bir 

(  ) Bir-iki haftada bir 

20. Çocuğunuzu kontrole genellikle kiminle gider? 

(  ) Anne 

(  ) Baba 

(  ) Anne-baba 

(  ) Diğer (……………….) 

21. Çocuğunuz FKÜ için ilaç kullanıyor mu? 

(  ) Kullanmıyor 

(  ) Kuvan 

(  ) Neophe/protein tozu 

(  ) Balıkyağı/mineral/vitamin 

(  ) Fikrim yok 

22. (Ebeveynin) Kronik rahatsızlığınız var mı?  (  ) Evet    (  ) Hayır 

Tarih (…/…/…)…………..mg/dl  Tarih (…/…/…)…………..mg/dl  

Tarih (…/…/…)…………..mg/dl  Tarih (…/…/…)…………..mg/dl  
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23. FKÜ ile ilgili daha önce eğitim aldınız mı? Aldıysanız belirtebilir misiniz?  

(  ) Evet (Kimden aldığınızı belirtiniz?....................)       (  ) Hayır 

24. Çocuğunuzun hastalığı ve hastalığın yönetimi konusunda yeterli olduğunuzu 

düĢünüyor musunuz? 

(  ) Evet  (  ) Hayır  (  ) Kararsızım  

 



83 

EK-2. Ailelerin Fenilketonüri ile İlgili Bilgi Düzeylerini Değerlendirme 

Formu 

 

Değerli ebeveynler, 

Formdaki sorulara vereceğiniz yanıtlar, çocuğunuzun bakımı konusunda sizlere destek olacaktır. 

Katılımlarınız için teĢekkür ederiz. 

Sorular Doğru YanlıĢ Bilmiyorum 

HASTALIK HAKKINDA    

1. 1 Fenilketonüri (FKÜ) genetik (alevi geçiĢkenlik gösteren) bir hastalıktır.    

2.  FKÜ, tarama testlerinde belirlenebilmektedir.    

3.  FKÜ anne gebeyken bebeğe tanı konulabilen bir hastalıktır.    

4.  Erken tanı konulması olumsuz durumları (komplikasyonları) en aza indirir.    

5.  FKÜ‟li bebeklerin muayene ve kontrollerinin düzenli yaptırılması hastalığın seyri için 

önemlidir. 

   

6.  FKÜ‟li çocuklar hayatları boyunca fenilalaninden kısıtlı diyetle yaĢamak zorundadırlar.    

7.  FKÜ‟li bebek/çocuk tedavi edilmediğinde; zihinsel engellilik, açık saç ve ten, deride ve 

idrarda küflü/fare gibi vücut kokusu gibi durumlar (belirtiler) görülür. 

   

8.  FKÜ‟li bebek ve çocukların kan değeri ölçümleri 1 yaĢına gelene kadar haftalık; 1 ile 2 

yaĢ arasında ise 2 haftada 1 yapılması gerekir. 

   

9.  FKÜ‟li çocuklarda düĢük proteinli her gıdayı (ürünü) tüketilebilir. Örneğin; düĢük enerji 

içerikli (yapay bir tatlandırıcı olan)  aspartam FKÜ‟li çocuklarda kullanılması uygundur. 

   

10.  Ġki yaĢına kadar çocukların faydalanabileceği tıbbi mamalar (formulalar) sigorta 

kapsamındadır (ücretsiz verilmektedir). 

   

11.  Tanı konulduğu andan itibaren fenilalaninden kısıtlı diyet tedavisi uygulanan çocukta 

zeka (IQ) seviyesinin normal sınırlarda tutulması sağlanabilir. 

   

12.  FKÜ‟li çocuğun annesinin hastalık yönetimine iliĢkin bilgilendirilip eğitilmesi olası 

psikolojik problemleri azaltır. 

   

13.  Tedavisi yapılmayan FKÜ‟li bebekte olumsuz durumlar (komplikasyonlar) 6 aylıkken 

görülür. Bu bebeklerde oturma, emekleme ve ayakta durma gibi aktiviteleri öğrenmede 

gecikmeler yaĢanabilir. 

   

14.  Bebekler için tıbbi formulaların fenilalanin içeriği anne sütüne göre oldukça düĢüktür. 

Serbest bir Ģekilde istenilen miktarda verilmelidir.  

   

15.  6 aylık süreye kadar FKÜ tanılı bebeklerin ayda en az 500 gr ağırlık kazanması gerekir.    

16.  Bebeğin özel durumlarda (aĢı, diĢ çıkarma, hastalık vb.) topuk kanı alınarak kan değeri 

kontrolü yapılmalıdır. 

   

17.  Fenilalaninsiz tıbbi (formulalar) mamalar ilk 12 ay içinde 6-8 öğünde; iki yaĢına kadar 

günlük en az 3 öğüne bölünecek Ģekilde yemeklerle beraber verilmelidir.  

   

18.  Anne sütü, fenilalanin içerdiğinden ek gıdaya geçildiğinde; bebek derhal anne sütünden 

kesilmelidir (emzirilmemelidir). 

   

19.  FKÜ‟li bebeğin ek gıdaya geçiĢ sürecinde fenilalaninden kısıtlı gıda ilk verilme 

aĢamalarında ilgili gıdaya tuz, Ģeker vb. ürünler eklenmesi gıdanın lezzetinin tanınmasına 

destek olur. 

   

20.  Çocuğun bakımını verebilecek diğer aile üyelerinin de (baba, büyük kardeĢ gibi) yasaklı 

gıdaları bilmesi gerekmektedir.  
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EK-3. Başa Çıkma Tutumlarını Değerlendirme Ölçeği 

 

COPE-R 

Sevgili Anne - Babalar, 

AĢağıdaki ölçek ile insanların kendisi için stres oluĢturan olay ya da etkenlere karĢı direnmesi ve bu 

durumlara karĢı dayanma amacıyla gösterdiği biliĢsel, duygusal ve davranıĢsal tepkilerini araĢtırmayı 

amaçlamaktayız. Sizden ölçekteki maddeleri dikkatli bir Ģekilde okuyarak maddelerden görüĢlerinize en 

uygun seçeneği (“Asla Böyle Yapmam” için 1‟i, “Çok Az Böyle Yaparım” için 2‟yi, “Böyle Yaparım” 

için 3‟ü, “Çoğunlukla Böyle Yaparım” için 4‟ü) iĢaretlemeniz ve tüm maddeleri eksiksiz doldurmanız 

istenmektedir. ĠĢaretlediğiniz seçeneğin doğruluğu ya da yanlıĢlığı söz konusu değildir. Toplanılan veriler 

araĢtırmacılar tarafından araĢtırmanın amacı dıĢında kullanılmayacaktır. AĢağıda verilen maddeleri 

içtenlikle yanıtlayacağınızı umar, yardımlarınız için teĢekkür ederim.  

Saygılarımla. 
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EK-4. Aydınlatılmış Onam Formu-Müdahale Gurubu 

 

 

ADINIZ- SOYADINIZ: 

İMZA: 

Görüşme tanığının, 

Adı-Soyadı: 

imza:
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EK-5. Aydınlatılmış Onam Formu-Kontrol Gurubu 

 

Görüşme tanığının, 

Adı-Soyadı: 

Tarih(Gün/Ay/Yıl) ve imza: 
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EK-6. Randomizasyon Tablosu 

 

 

 

 

 

 

 

  

Müdahale Grubu 

(Eğitim Verilen Grup) 

A 

Kontrol Grubu 

(Eğitim Verilmeyen Grup) 

B 

1 2 

4 3 

5 10 

6 12 

7 14 

8 16 

9 19 

11 21 

13 24 

15 26 

17 28 

18 29 

20 31 

22 32 

23 33 

25 34 

27 36 
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35 39 
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EK-7. Ölçek İzin 
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EK-8. Etik Kurul Onayı 

 

 

 

 

 



 

91 
 

EK-9. Van İl Sağlık Müdürlüğü Kurum İzni 
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Ek-10. SBÜ Van Eğitim ve Araştırma Hastanesi Kurum  İzni 
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EK-11. Telefon Görüşmelerinde Eğitimi Pekiştirmeye Yönelik Soru Formu  

 1. Bölüm: Eğimin ilk aĢamasında FKÜ‟ye iliĢkin ailelerin aldıkları eğitimi 

pekiĢtirmeye yönelik soru formu-I  

 Evet Hayır 

1. Çocuğunuzun hastalığı ile ilgili kafanıza takılan herhangi bir konu 

var mı? 

  

2. Çocuğunuzun sağlık kontrollerini (kan takibi, boy kilo vb.) yapıyor 

musunuz? 

  

3. Çocuğunuzun (varsa) ilaçlarını/besin takviyesini düzenli 

kullanabiliyor musunuz? 

  

4. Bu süreçte çocuğunuzda (FKÜ dıĢında) herhangi bir hastalığa 

yakalandı mı? 

  

5. En çok hangi besinleri kısıtlama konusunda çocuğunuzda sorun 

yaĢıyorsunuz? 

  

6. Eğitim hakkında sormak istediğiniz herhangi bir soru var mı?   

 

2. Bölüm: Eğimini ikinci aĢamasında FKÜ‟ye iliĢkin ailelerin aldıkları eğitimi 

pekiĢtirmeye yönelik soru formu-II 

 Evet Hayır 

1. Çocuğunuzun diyeti hakkında bilgi verebilir misiniz?   

2. Çocuğunuzun emzirme ve ek gıdaya geçiĢ (durumu varsa bu konu) 

hakkında bilgi verebilir misiniz? 

  

3. Yakın zamanda „fenilalanin değiĢimi?‟ yaptınız mı?   

4. Çocuğunuza yemek hazırlarken nelere dikkat edersiniz? Sizi bu 

süreçte en çok hangi besini/öğünü hazırlamak zorladı? 

  

5. Çocuğunuzun diyetine uygun hazır gıdaları temin etme ve 

kullanma durumunuz hakkında bilgi verebilir misiniz?  

  

6. Eğitim hakkında sormak istediğiniz herhangi bir soru var mı?   
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EK-12. Fenilketonürili Çocuklarda Aile Güçlendirme Programı Eğitim 

Kitapçığı 
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İÇİNDEKİLER 
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İÇİNDEKİLER 
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1. GİRİŞ 

Fenilketonüri (FKÜ), çocuk, aile ve sağlık çalıĢanlarının da dahil olduğu uzun 

soluklu bir süreçtir. Ailelerin FKÜ tanılı çocuklarına verdiği bakım (diyet tedavisi, 

belli aralıklarla kan tahlilinin izlenmesi gibi durumlar)  aileleri zorlayabilmektedir. 

Bu çocukların bakımı ve tedavisi; aile iliĢkilerini, rutinlerini ve ebeveynlik tarzlarını 

etkileyebilmektedir. Hem ailenin hem de çocuğun bu süreci sağlıklı bir Ģekilde 

devam ettirebilmesi için ailelerin FKÜ yönetimi konusunda güçlendirilmesi 

gerekmektedir. Hazırlanan bu rehber, “Fenilketonürili Çocukların Ailelerine 

Uygulanan HemĢirelik Güçlendirme Programının, Ailelerin BaĢa Çıkma 

Tutumlarına ve Çocukların Fenilalaninin Düzeylerine Etkisi” isimli doktora tez 

çalıĢması kapsamında ailelere destek olması için kaleme alınmıĢtır. 

2. FKÜ NEDİR 

Fenilketonüri (FKÜ), ırsi (ailevi geçiĢkenlik gösteren) bir hastalıktır. Ülkemiz, 

FKÜ‟nin en sık görüldüğü ülkelerden biri olup her 3000-4500 doğumda bir görülür. 

Bu hastalık, bulaĢıcı değildir.  Tedavisi yapılmadığı takdirde, Ģiddetli zeka 

geriliğine, (nörolojik) nöbetlere ve can kaybına neden olur. Bu hastalığın tanısını 

alan çocuklarda, karaciğer enzimi olan fenilalanin hidroksilaz (FAH) enziminin 

eksikliği söz konusudur. Normalde FAH enziminin görevi fenilalanini tirozine 

çevirmektir. Ancak FAH eksikliğinde vücuttaki kan fenilalanin düzeyi yüksek 

seyredeceğinden beyin ve diğer vücut dokularında çok fazla miktarda fenilalanin 

birikir ve bazı hasarlara neden olur (Alparslan 2021; ÇavuĢoğlu 2015; Schwahn 

2013; Törüner and Büyükgönenç 2017). 

Hastalığın belirtileri; deride ve idrarda küf kokusu, kusma, havale (nöbet), 

egzamaya benzer kızarıklık, büyüme ve geliĢmede duraksama, zeka geriliği gibi 

belirtiler sayılabilir (ÇavuĢoğlu 2015; Schwahn 2013; Törüner and Büyükgönenç 

2017). Çocuk ilk birkaç haftada beslenme zorluğu, laterji, huzursuzluk Ģikâyetleriyle 

baĢvurabilir. Ancak bu belirtiler hastalığa özgü olmadığından (yani baĢka 

hastalıkların belirtileriyle karıĢtırılabileceğinden) tanı koymada güçlükler 

yaĢanmaktadır. FKÜ‟li çocuğun teni, sağlıklı kardeĢlerinin tenine nazaran daha 

açıktır (Schwahn 2013). 
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3. FENİLKETONÜRİ TANILAMA SÜRECİ 

Ülkemizde FKÜ testinin yapılması mecburidir. Yenidoğanın topuk kanı, özel 

olarak hazırlanmıĢ filtre kâğıdına damlatılır. Ardından bu kan örneğinin bulunduğu 

kâğıdın üzerinde fenilalaninin miktarı yönünden incelenir (Guthrie testi). FKÜ 

taraması için bebeğin en az 48 saat süreyle ağızdan (anne sütü/mama ile) beslenmiĢ 

olması önerilmektedir (ÇavuĢoğlu, 2015; Törüner ve Büyükgönenç, 2017; 

Alparslan, 2021). Ek olarak doğumdan sonra 2. ile 7. günlere kadar kan örneği 

alınabilmektedir. Ancak erken doğan (prematüre) veya hasta olan bebeklerde hatalı 

veya Ģüpheli sonuçlar verme ihtimali olduğundan bu gibi durumlarda baĢka testler 

(kuantitatif plazma amino asit analizi) yapılarak kesin tanı konulabilmektedir 

(Christian Schwahn ve ark 2013). Topuktan kan örneğinin alınması ile tanı 

konulabilmektedir. Kan numunesi alınan kâğıdın üzerine; bebeğin beslenme Ģekli, 

herhangi bir antibiyotik kullanıp kullanmama durumu ve çocuğa damardan kan 

verilip verilmediği yazılmalıdır(Törüner ve Büyükgönenç, 2017). Topuk kısmı, kan 

damarlarından zengin olduğundan kan örneğinin bu kısımdan alınması 

önerilmektedir. 

Bebek doğmadan bu tanının konulması mümkün değildir. Çünkü anne 

karnındaki bebeğin kan tahlilinin (amniyosentezden/korddan alınacak fenilalanin 

değerinin) sonucu annenin kan tahlil sonucunu yansıtacaktır. Dolayısıyla tahlil 

sonucu hatalı okunacaktır(ÇavuĢoğlu 2015). 

4. FENİLKETONÜRİ TEDAVİSİ 

Tedaviye mümkün olduğunca erken baĢlanması önemlidir. Tercihen yaĢamın 

ilk iki haftasında tedaviye baĢlanmalıdır. Tanı konur konmaz kan fenilalanin düzeyi 

mümkün olduğunca en kısa sürede istenilen tedavi aralığına düĢürülmelidir(Grisch-

Chan et al. 2019; A. MacDonald et al. 2020). 

Ġlk kan fenilalaninin seviyelerine bağlı olarak, kan fenilalanin seviyeleri tedavi 

aralığına yaklaĢana kadar ve ardından fenilalaninden kısıtlı diyetin baĢlatılması ve 

titrasyona kadar fenilalanin diyetten çıkarılabilir (Vockley et al. 2013). Bazı 

hekimler tedavide düĢük fenilalanin diyetinin yanında enzim, protein (mesela 

glikomakropeptit; peynir suyundan elde edilen bu karıĢım fenilalanin 

içermemektedir) ve/veya aminoasit ikameleri (yerine koyma) tedavi seçenekleri 
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olarak kullanabilmektedir(Blau, Van Spronsen, and Levy 2010; Grisch-Chan et al. 

2019). 

Amaç hastalığı mümkün olduğu kadar erken dönemde belirlemek, diyette 

protein alımını kısıtlamak, özel mama ve yiyeceklerle tedaviyi sürdürmektir. Esas 

tedavi olarak kabul görülen fenilalaninden kısıtlanmıĢ diyettir. FKÜ tedavisinin 

temeli olan beslenme tedavisi ile diyette FA kısıtlanır ve yetersiz olan tirozin yerine 

konur. Diyetten fenilalaninin tamamen uzaklaĢtırılması uygun olmaz. Çünkü 

fenilalaninin doku geliĢmesi için gerekli olan bir aminoasittir. Yani büyüme ve 

geliĢme için gereklidir. Dolayısıyla tedavide hakimiyetin sağlanabilmesi için iki 

hususa dikkat etmek gerekir. Birincisi; çocuğun en iyi geliĢme standartlarının 

yaklaĢmasını sağlamak için besleyici diyeti vermek, ikincisi ise; fenilalaninin 

değerinin normal aralıkta olmasını sağlamaktır(Alparslan 2021; ÇavuĢoğlu 2015; 

Schwahn 2013). 

Olması gereken fenilalanin düzeyleri (Alparslan 2021; Törüner and Büyükgönenç 

2017): 

 0-12 yaĢ aralığı için 2-6 mg/dl, 

 12-18 yaĢ için 10 mg/dl, 

 EriĢkin için ise 2-15 mg/dl‟dir. 

Proteinden zengin gıdalar (et, süt ürünleri) ve aspartam (E951) yüksek düzeyde 

fenilalanin içerdiği için diyette kullanımına izin verilmemelidir(Törüner and 

Büyükgönenç 2017). Ambalajlı/paketli  (gıda, ilaç vs.) ürünlerde bulunan aspartam 

yapay bir tatlandırıcı olup vücuda alındığında yarısından fazlası (%56‟sı) serbest 

fenilalanine dönüĢtürülür. Paketli ürünlerde aspartamın içeriği mutlaka yazılmalıdır. 

Sakızlara, tatlılara ve (gıdalarda kullanılan) jölelere aspartam eklenmektedir (A. 

MacDonald et al. 2020). 

Fenilalanin düzeyinin normal sınırlarda olması Ģartıyla anne bebeğini 

emzirilebilir. Fenilalaninden kısıtlı diyet bir ömür uygulanmalıdır(Törüner and 

Büyükgönenç 2017). Uzmanlar, gelecekteki olası tedaviler arasında enzim ikamesi ve 

gen tedavisi olabileceğini belirtmektedirler (van Wegberg et al. 2017). 
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5. TANI VE TEDAVİDE GEÇ KALINAN ÇOCUKLARDA GÖRÜLEN 

BULGULAR 

Tedavi edilmeyen FKÜ‟li çocuklarda mikrosefali (baĢ çevresinin normalden küçük 

olması), motor bozukluklar, otizm, ekzematöz döküntü, geliĢimsel sorunlar, anormal 

davranıĢlar ve psikiyatrik semptomlar görülebilmektedir (ÇavuĢoğlu 2015; Törüner and 

Büyükgönenç 2017; van Wegberg et al. 2017). Ek olarak epilepsiye (havaleye neden 

olan hastalığa) ve davranıĢ sorunlarına neden olur. Doğumdan sonra tedaviye geç 

kalınması nörolojik hasarın erken baĢlayabileceğini düĢündürebilmektedir(van Wegberg 

et al. 2017). 

Tedavisi yapılmayan FKÜ‟li çocukların büyük çoğunluğunun (yaklaĢık 

%90‟ınında) psikometrik değerlendirmede 30‟un altında zeka katsayısıyla ağır zeka 

geriliği (mental yetersizlik) olduğu aktarılmaktadır(Schwahn 2013). Smith ve 

arkadaĢlarının 1990 yılında yaptığı çalıĢmaya göre; FKÜ‟li çocuklarda tedaviye 

baĢlamada her 4 haftalık gecikmenin zeka düzeyi ölçüm puanlamalarında (IQ 

skorunda) ortalama 4 puan azalmaya neden olduğu belirtilmektedir (Smith, 

Beasley, and Ades 1990). 

6. FENİLKETONÜRİ DİYET TEDAVİSİ 

a. 0-1 Yaş Arası Bebeklerde Anne Sütü 

Avrupa FKÜ kılavuzları, fenilalanin kaynağı olarak bebek maması kullanmak 

yerine FKÜ‟li bebeklerin emzirilmesini teĢvik etmektedir. FKÜ‟li bebeklerin anne 

sütü alma konusunda yapılan çalıĢmalar mevcuttur (Demirkol et al. 2001; A 

MacDonald et al. 2006; Motzfeldt, Lilje, and Nylander 1999). Yapılan bir çalıĢmada; 

0-1 yaĢ aralığında olan FKÜ tanılı bebeklerin kan fenilalanin düzeylerinin anne sütü 

almayan bebeklere nazaran daha düĢük çıktığı belirtilmektedir. Ayrıca bu çalıĢmada 

anne sütü alan bebeklerin kilo alımının daha iyi olduğu vurgulanmaktadır(Kose et al. 

2018). 

Anne sütünün, standart mamalardan birçok avantajı vardır: 

 Fenilalanin düzeyi daha azdır(46mg/100ml) ve uzun zincirli çoklu 

doymamıĢ yağ asidi (örn: dokosaheksaenoik asit) içerir. 

 Emzirme anne-bebek bağlanmasında önemli bir rol oynar. 
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 Bebeğin emzirilmesi anneye beslenme sürecinde bir miktar kontrol 

sağlar(Kose et al. 2018; A. MacDonald et al. 2020; Viegas Stump et al. 

2012) 

 Bebeğin emzirilmesi biberonla beslenme sayısını azaltır((A. MacDonald et 

al. 2020). 

Ġlk on günde anne sütünün (matür sütün) her 100mL‟sinde 60-70 mg fenilalanin 

içerirken daha sonraki günlerde (yani matür süt olarak isimlendirilen) anne sütünün her 

100mL‟sinde 40-50mg fenilalanin içerdiği belirtilmektedir. Fenilketonürili bebeğin 

anne sütüyle beslenme planı Tablo 1 ve 2‟de görülmektedir (Öztürk and Sevkal Mutlu 

2010)  

 

Tablo 1. Fenilketonürili bebekte tanı anında anne sütü ile birlikte baĢlangıç diyet 

tedavisi(Öztürk and Sevkal Mutlu 2010) 

Tanı anında fenilalanin 

düzeyi mg/dL(μmol/L) 

Anne sütü Fenilalaninsiz amino asit 

karışımı 

6.6-10 (400-600) Bebek istedikçe 30 mLx3 

10-16 (600-1000) Bebek istedikçe 30 mLx3 

16-32 (1000-2000) 1-3 gün süreyle anne sütüne ara 

verilir, daha sonra bebek istedikçe  

1-3 gün üreyle 150-200mL/kg, daha 

sonra 45mLx5 

>32 (2000) 1-3 gün süreyle anne sütüne ara 

verilir, daha sonra bebek istedikçe 

1-3 gün süreyle 150-200 mL/kg, 

daha sonra 60mLx5 

Tablo 2. Anne sütü almakta olan fenilketonürili bebeğin kan fenilalanin düzeyine göre 

beslenme planı(Öztürk and Sevkal Mutlu 2010) 

Kan fenilalanin düzeyi 

mg/dL(μmol/L) 

Anne sütü Fenilalaninsiz tıbbi ürün 

<2  (<120) Bebek istedikçe, her zamankinden 

daha çok almalıdır 

5 öğünün her birinde 15mL olmak 

üzere toplam 75mL azaltılır 

2-6 (120-360) Bebek istedikçe DeğiĢiklik yapılmaz 

>6  (>360) Bebek istedikçe, her zamankinden 

daha az almalıdır 

5 öğünün her birinde 15mL olmak 

üzere toplam 75mL attırılır 

En yaygın rapor edilen emzirme yöntemi, her emzirme öncesi belirli (ölçülen) 

miktarda fenilalanin içermeyen bebek maması verilmesi ilkesine dayanmaktadır. 

Böylece mama ile beslenen bebeğin emzirme öncesi iĢtahı ve emmesi azalır. 

Dolayısıyla anne sütü alımı azalarak fenilalanin alımını da azalmıĢ olur. Ebeveynler, 
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bebeğin beslenmesini günü gününe kaydetmelidirler. Alternatif olarak emzirme ve 

(fenilalaninin içermeyen) bebek maması dönüĢümlü verilebilir. Günlük emzirme sayısı 

kan fenilalanin düzeyine bağlıdır(A. MacDonald et al. 2020). 

Tanı konması sürecinin ilk aĢamalarında annelerin devamlı olarak güvenceye ve 

pratik desteğe (beslenme ipuçları, sık görülen emzirme zorlukları gibi) ihtiyaçları 

vardır. Kan fenilalaninin düzeyi normal düzeye gelene kadar haftada iki defada kan 

tahlili yapılabilir. Bebeğin en az ilk 6 hafta haftalık kilo takibinin yapılması gerekir. Bu 

sayede anne sütünün yeterli olup olmadığı sonucuna varılabilir. Mümkün olduğu kadar 

anne sütüne devam edilmelidir (A. MacDonald et al. 2020). 

Bebeklere verilen anne sütü miktarının ölçümünün istenmesi durumunda; anne 

sütü biberonla verilebilir. Çocuğun sütten kesilmesi sağlıklı bebeklerinkinden farklı 

değildir. Ancak FKÜ‟li bebeklerde beslenmesi programında fenilalaninden düĢük 

protein vermesi gerekir(van Spronsen et al. 2021). 

b. Biberonla beslemek 

 Fenilalanin kaynağı olarak standart bebek maması ve fenilalaninin içermeyen 

bebek maması karıĢtırılıp bebeğe verilebilir(A. MacDonald et al. 2020; Pinto et al. 

2018). BaĢlangıçta standart bebek maması bebek formülünden kilogram baĢına 50 mg 

fenilalaninin verilir. Devamında ise kan fenilalaninin düzeyi dikkate alınarak mama 

miktarı ayarlanır (titre edilir). Bebek mamasının toplam miktarı 6 ile 7 beslenme arasına 

bölünür. Standart (fenilalaninin kaynağı) ve fenilalaninin içermeyen bebek mamasının 

hacmi 150-200 mL/kg/gün olmalıdır. Bütün esansiyel amino asitlerin doğru dengesini 

sağlamak için standart bebek maması (fenilalaninin içeren mama) ve fenilalaninin 

içermeyen bebek maması aynı beslenmede verilmelidir(A. MacDonald et al. 2020). 

Standart bebek maması ile fenilalaninin içermeyen bebek mamasının birlikte verilmesi 

bebeğin bu karıĢımın tadını bilmesine neden olup standart bebek mamasının miktarı 

azaltıldığında ya da diyetten tamamen çıkarıldığında bebeğin diğer mamayı 

reddetmesine yol açabilir(A. MacDonald et al. 2020; Pinto et al. 2018). 

 Bebeğe verilen standart mama miktarı; kan fenilalanin yoğunluğuna bağlı olarak 

25-50 mg/gün fenilalanine denk olacak Ģekilde ayarlanmalıdır. Eğer kan fenilalanin 

yoğunluğu 120  μmol/L altında ise standart bebek maması miktarı arttırılabilir. Eğer bu 

miktar 360  μmol/L üzerinde ise bebeğin iyi olması ve yeterli miktarda fenilalaninin 
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içermeyen bebek maması içmesi Ģartıyla diyet fenilalaninin miktarı 25-50mg/gün 

azaltılır(A. MacDonald et al. 2020). 

Sütten Kesme 

 Çocukların sütten kesilmesi konusunda kesin bir yaĢ sınırı tanımlanmamıĢtır. 

Ancak çocukların 17 ile 26 haftalıkken sütten kesilmesi (katı gıdalara geçilmesi) tavsiye 

edilmektedir(Evans et al. 2019).  

c. Fenilketonürili Bebeklerde Ek Gıdaya Geçiş 

Avrupa çapında ek gıdaya geçiĢ için en sık kullanılan gıdalar; sebze ve 

meyvelerdir. Bunların fenilalanin aralığının ≤75mg/100g olması gerekmektedir. Bu 

değer aralığında olanlara örnek verilecek olunursa; bal kabağı, elma, havuç, armut 

verilebilir(A. MacDonald et al. 2020). Bu gıdalar, değiĢimsiz gıdalardır. Yani serbest 

bir Ģekilde diyete eklenebilir(Pinto et al. 2019). Ġlk aĢamada günde bir defa verilmelidir. 

Ek gıdaların anne sütü veya aldığı mamalardan sonra verilmesi önerilmektedir. Bu 

sayede anne sütü alımı engellenmemiĢ olur. Ek gıdaya geçiĢte sütten kesme gıdalarının 

büyük bir kısmının enerji yoğunluğu düĢüktür. Dolayısıyla düĢük proteinli süt, yağ, 

tereyağı, margarin, bitkisel krema ya da düĢük proteinli tahıl ilave edilerek bebeğin 

enerji yoğunluğu arttırılmalıdır. Ek gıdalar aĢamalı olarak üç defaya kadar 

çıkarılabilir(A. MacDonald et al. 2020). Kademeli olarak anne sütü/formül mamalardaki 

proteinin (yani fenilalanin) yerini alacak fenilalaninin/protein eklenir. Bezelye, yoğurt, 

patates püresi, gevrek ekmek (peksimet), (teneke/kavanoz içinde satılan) bebek 

pirinci/bebek gevreği veya sebze bazlı vb. gıdalar yararlı değiĢimli gıdalardır(A. 

MacDonald et al. 2020). 

Yedinci aydan itibaren bebeğe; parmak yiyecekler (örneğin; proteinden fakir 

tost parmakları), yumuĢak sebze ve meyve (örneğin; muz, çilek, Ģeftali) çubukları, 

proteinden fakir peynir çubukları, ev yapımı proteinden fakir ekmek çubukları ve düĢük 

proteinli peksimet gibi parmak gıdalar verilebilir. 7. ayına gelmiĢ bir bebeğe biberondan 

su verilebilir(A. MacDonald et al. 2020).  

Dokuzuncu aydan itibaren bebeğe; düĢük proteinli makarna yemekleri 

(örneğin; düĢük proteinli peynir soslu düĢük proteinli makarna), proteinden fakir peynir 

ve ekmek ile yapılan sandviçler, doğranmıĢ düĢük proteinli burgerler veya fırında 

piĢmiĢ sebze cipsli sosisler veya proteinden fakir kıyma (ince doğranmıĢ mantardan 
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yapılmıĢ) patates püresi ve sebzelerle servis edilen uygun yiyeceklerdir(A. MacDonald 

et al. 2020). 

Altıncı aydan itibaren daha konsantre bir protein ikamesi (fenilalaninin 

haricinde, bedenin gereksinimi olan bütün aminoasitleri içeren tıbbi amaçlı mama) veya 

ikinci aĢama protein ikamesi verilmesi gerekli hale gelir. Toplam protein ihtiyacını 

karĢılamak için ikinci aĢama protein ikamesi miktarı kademeli olarak arttırılır. Protein 

ikamesi yarı katı, kaĢıklanabilir ya da jel Ģeklinde verilen tatlandırılmamıĢ toz protein 

ikamesi olabilir ve genelde altıncı aydan verilmesi uygundur. Az miktarda su karıĢtırılıp 

günde üç defa verilir. Alternatif olarak, ikinci aĢama protein ikamesi içecek olarak 

verilebilir. Ġçecek olarak verilmesi bebeğin iĢtahını azaltabileceği unutulmamalıdır(A. 

MacDonald et al. 2020). 

d. Fenilalanin Değişimleri 

Ġçeriğinde aynı miktarda fenilalanin bulunduran bir gıdanın baĢka bir gıda ile 

değiĢtirilmesi yöntemine fenilalanin değiĢimleri denir. Bir günde alınması gereken 

fenilalanin ihtiyacının besin gruplarıyla pay edilmesini sağlamaktadır. Bütün dünyada 

bu yöntem değiĢiklik göstermektedir. Fenilalanin içeriğinin belirlenmesinin mümkün 

olmadığı durumlarda ”1 g proteinin 50 mg fenilalanin içerdiği” varsayılmaktadır(Anita 

MacDonald, Gökmen-Özel, and Daly 2009; Öztürk and Sevkal Mutlu 2010). Birçok 

sebze-meyve her 1 g protein için yalnızca 30-40 mg fenilalanin içermektedir. Patates 

haricinde bütün meyve-sebzeler 100g‟da 75 mg‟den daha az fenilalanin içermektedir. 

Diğer serbest yiyecekler Ģeker, tatlı içecekler, yağ, reçel, özel düĢük proteinli/ihmal 

edilebilir düzeyde olan (fenilalanin içeriği<20mg/100g; Tablo 9) gıdalardır. Bu değiĢim 

yöntemi sayesinde besin çeĢitliliği sağlanarak çocukların besin reddetme durumları 

azalmıĢ olur. Böylece aileler, diyeti uygulama noktasında rahatlama sağlayabilmektedir. 

Çocuğa bir ürün verilmeden önce ambalaj bilgilerinin mutlaka göz önünde 

bulundurulması gerekir. Ambalaj üzerinde FKÜ için yasaklı ürünler veya herhangi bir 

bilgi yok ise ürün kullanılmamalıdır. Aynı Ģekilde düĢük proteinli her gıdanın FKÜ‟li 

çocuklarda kullanımı söz konusu olmamalıdır. Çünkü bazı düĢük proteinli ürünlerin bile 

fenilalanin içerdiği göz ardı edilmemelidir.  Buradaki esas nokta ise ürünün ya hiç 

fenilalanin içermemesi ya da çok az içermesidir (Anita MacDonald, Gökmen-Özel, and 

Daly 2009; Öztürk and Sevkal Mutlu 2010). Besin gruplarının fenilalanin değiĢimleri 

aĢağıda belirtilmiĢtir. 
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Tablo 3. Besin gruplarının değiĢim içerikleri(Anita MacDonald, Gökmen-Özel, 

and Daly 2009) 

 

Tablo 4. Sebze değiĢimleri (15 mg fenilalanin, 0.6 protein) (Öztürk and Sevkal Mutlu 

2010) 

Sebzeler Miktar (g) Ortalama Ölçü 

Asma yaprağı 10 4 yaprak 

Bakla (taze) 5 ½ küçük boy(tanesiz) 

Bamya 20 7 tane 

Bezelye 5 1 yemek kaĢığı 

Brokoli 10 1 küçük çiçek 

Biber (dolmalık) 35 1 orta boy 

Biber (kırmızı) 30 ½ orta boy 

Biber (40çarliston) 40 2 orta boy 

Domates 60 ½ küçük boy 

Enginar  20 ¼ küçük boy 

Havuç 50 1 küçük boy 

Ispanak 15 4 yaprak 

Kabak 30 1/3 KÜÇÜK BOY 

Kabak (bal) 50 1 kibrit kutusu 

Karnabahar 20 1 küçük çiçek 

Kereviz 30 ½ küçük boy 

Kıvırcık salata  30 5 yaprak 

Lahana 25 ¾ su bardağı (kıyılmıĢ) 

Lahana (brüksel) 10 1 adet 

Lahana (kırmızı) 30 1 su bardağı 

Maydanoz 10 1/6 demet  

Patates 20 ¼ küçük boy 

Patlıcan 50 ½ küçük boy  

Pırasa 10 5 adet kuĢbaĢı 

Salatalık 110 1 küçük boy 

Salça 5 1 çorba kaĢığı 

Semizotu 15 5 sap 

Sarımsak 5 3 küçük diĢ 

Soğan 15 ¼ küçük boy 

ġalgam 30 1/5 orta boy 

Taze fasulye (kıyılmıĢ) 20 ½ çay bardağı 

Taze soğan 60 3 orta boy 

Turp (kırmızı) 40 2 orta boy 

 PHE (mg) TYR (mg) Protein (g) Enerji (kcal) 

Tahıl değişimi  120 80 2.4 120 

Yağ değişimi 15 12 0.3 180 

Sebze değişimi 30 20 1.0 20 

Meyve değişimi 45 30 1.5 180 



 

106 

Tablo 5. Meyve değiĢimleri (15 mg fenilalanin, 0.6 protein) (Öztürk and Sevkal Mutlu 

2010) 

Meyveler Miktar (G) Ortalama Ölçü 

Armut 105 2 orta boy (dilim) 

Ayva 150 1 küçük boy 

Böğürtlen 40 6 tane 

Çilek 80 5 orta boy 

Dut 40 6 tane 

Elma 165 1.5 küçük boy (1 orta boy) 

Erik 80 4 orta boy 

Erik (sarı) 100 3 orta boy 

Hurma (medine) 25 6 orta boy 

Hurma (Trabzon) 50 ½ orta boy 

Ġğde 15 6 tane 

Ġncir 50 1 küçük boy 

Karpuz 170 1/8 orta boy 

Kayısı 170 4 tane 

Kiraz 60 10 

Limon 50 1 küçük boy 

Mandalina 50 1 küçük boy  

Muz 30 ½ küçük boy 

Portakal 50 ¼ orta boy  

ġeftali 110 1 orta boy 

Üzüm 120 1  su bardağı 

ViĢne 60 11 adet 

Tablo 6. Ekmek ve tahıl değiĢimleri (50 mg fenilalaninin, 1 g protein) (Öztürk and 

Sevkal Mutlu 2010) 

Besinler Miktar (g) Ortalama Ölçü 

Buğday unu 6 1 silme yemek kaĢığı 

Bulgur 5 1 silme kaĢığı 

Ekmek 12.5 ½ ince dilim ekmek 

Ġrmik 8 1 silme yemek kaĢığı 

Kestane 50 6 tane 

Makarna (çiğ) 10 1.5 yemek kaĢığı 

Mısır unu 15 2 silme yemek kaĢığı 

Pirinç (çiğ) 16 2 silme yemek kaĢığı 

Pirinç unu 9 1  silme çorba kaĢığı 

ġehriye (çiğ) 10 2 silme yemek kaĢığı 

PatlamıĢ mısır 10 ¾ su bardağı 

Kraker (balık/çubuk) - 8 tane 
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Tablo 7. NiĢasta değiĢimleri (5mg fenilalanin) (Öztürk and Sevkal Mutlu 2010) 

Besinler Miktar (g) Ortalama (Ölçü) 

Patates niĢastası 20 2 silme yemek kaĢığı 

Mısır niĢastası 40 4 silme yemek kaĢığı 

Buğday niĢastası 30 3 silme yemek kaĢığı 

Pirinç niĢastası 15 1 silme yemek kaĢığı 

Tablo 8. Yağ değiĢimleri (15 mg fenilalaninin, 0,5 g protein) 

Besinler Miktar (g) Ortalama (Ölçü) 

Tereyağı 5 1 tatlı kaĢığı 

Margarin 5 1 tatlı kaĢığı 

Zeytin 30 10 tane 

Zeytin ezmesi - 1 yemek kaĢığı 

Tablo 9. Fenilalanin içerikleri ihmal edilebilir seviyede olan sebze ve meyveler 

Sebzeler Meyveler 

Bal kabağı Armut 

Biber Ayva 

Domates Çilek 

Enginar Elma 

Havuç Karpuz 

Karnabahar Kavun 

Kereviz Kivi 

Lahana Nar 

Marul Portakal 

Maydanoz ġeftali 

Salatalık Taze incir 

Soğan Üzüm 

ġalgam  

YeĢil fasülye  
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e. Fenilketonürili Çocuklarda Besin Hazırlama  

Beslenme planları örnekleri; 

Örnek 1. Anne sütü, adapte mama ile beslenme Ģansı olmayan yeni tanı fenilketonürili 

30 günlük, vücut ağırlığı 3.8 kg ve boyu 50 cm olan bebek için beslenme planı(Öztürk 

and Sevkal Mutlu 2010): 

Protein  : 3×3.8= 11.4 g/gün 

Fenilalanin : 60×3.8=228mg/gün 

Enerji  : 125×3.8=475 Kcal/gün 

Sıvı  : 150×3.8=570mL/gün 

Hazırlanışı: 125 ml inek sütü, 445ml su karıĢtırılarak kaynatılır. Soğutulduktan 

sonra içerisine PKU 1, fantomalt, sıvı yağ ve Ģeker ilave edilerek iyice karıĢtırılır. 

Hazırlanan bu mama, biberon aracılığı ile 70-80 ml seviyesine kadar doldurulup bebeğe 

verilir. Bu Ģekilde bebek günde 7 veya 8 defa beslenir. Hazırlanan bu mama 

buzdolabında muhafaza edilir. Her beslenme zamanında mama buzdolabından 

çıkarılarak sıcak su dolu bir kapta ısıtılarak bebeğe verilir. 

  

Besinler Miktar Enerji (Kcal) Protein (g) Fenilalanin (mg) 

Ġnek sütü 125mL 75 4.0 225 

PKU 1 15g 45 7.5 - 

Fantomalt 10 ölçek 200 - - 

Sıvı yağ 1 tatlı kaĢığı (5mL) 45 - - 

ġeker 3 yemek kaĢığı (30g) 120 - - 

Su 2.5 su bardağı 

(445Ml) 

- - - 

Toplam  485Kcal 11.5g 225mg 
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Örnek 2. 

*30 günlük, vücut ağırlığı 3.8 kg ve boyu 50 bebeğin adapte mama ile beslenme planı 

örneği(Öztürk and Sevkal Mutlu 2010): 

Protein  : 3×3.8= 11.4 g/gün 

Fenilalanin : 60×3.8=228mg/gün 

Enerji  : 125×3.8=475 Kcal/gün 

Sıvı  : 150×3.8=570mL/gün 

 

 

Hazırlanışı: Su kaynatılıp soğutulduktan sonra içine bebek maması(yaĢına uygun 

olması Ģartıyla), PKU 1, sıvı yağ ve Ģeker karıĢtırılır. Bebek günde 7-8 defa, 70-80 ml 

olacak Ģekilde beslenir. Hazırlanan bu mama buzdolabında muhafaza edilir. Her 

beslenmede 70-80ml mama biberona dökülür, sıcak su dolu kapta ısıtılır. 

Besinler Miktar Enerji (Kcal) Protein (g) Fenilalanin 

(mg) 

Bebek maması 

(YaĢına uygun- 

Bebelac 1) 

11 ölçek 297 5.5 231 

PKU 1 10g 28 5 - 

Sıvı yağ 1 tatlı kaĢığı (5ml) 45 - - 

ġeker 3 yemek kaĢığı (30g) 120 - - 

Su YaklaĢık 3 yemek 

kaĢığı(570ml) 

- - - 

  490 10.5 231 
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Örnek 3. Fenilketonürili bebeklerde ek gıdaya geçiĢ diğer bebeklerde olduğu gibi 6. 

ayda baĢlanmalıdır(Öztürk and Sevkal Mutlu 2010). 

*6 aylık, vücut ağırlığı 7 kg ve boyu 64 cm bir bebeğin beslenme planı örneği; 

Protein : 2.5×7= 17.5 g/gün 

Fenilalanin : 50×7=350mg/gün 

Enerji  : 110×7=770 Kcal/gün 

Sıvı  : 100×7=700mL/gün 

Hazırlanışı: 600 ml su, 100 ml süt, 2 yemek kaĢığı mısır niĢastası ve 1 yemek kaĢığı 

zeytinyağı bir uygun bir kapta kısık ateĢte piĢirilir. AteĢten indirildikten sonra, 20g PKU 

1 ve 30g Ģeker eklenir. 

Sabah: 1 ince dilim ekmek, 1 yemek kaĢığı pekmez, 1.5 çay bardağı(150ml) mama 

karıĢtırılır. 

Öğle ve akşam: 1 küçük orta boy havuç 

1/3 orta boy kabak 

¼ küçük boy patates 

1 silme yemek kaĢığı dolusu pirinç 

2 tatlı kaĢığı zeytinyağı 

Sebzeler ayrı bir kapta iyi yıkanıp doğranarak pirinçle birlikte bir tencerede piĢirilir. Isı 

kaynağından indirildikten sonra zeytinyağı ilave edilerek çatal yardımıyla ezilir. Bu 

sebze çorbasının yarısı öğle yarısı da akĢam yemeklerinde bebeğe verilir. 

İkindi: 1 çay bardağı mama (100ml), 1 küçük boy muz 

Uyku öncesi: 1 su bardağı mama (200ml) 

Gece: 1.5 çay bardağı mama (150ml)

Besinler Miktar Enerji (Kcal) Protein (g) Fenilalanin (mg) 

PKU 1 20g 56 10 - 

Mısır niĢastası 2 yemek kaĢığı (20g) 80 - - 

Süt 1 çay bardağı (100ml) 60 3 180 

Sebze 3 değiĢim 85 1.8 45 

Meyve 2 değiĢim 80 1 30 

Ekmek 2 değiĢim 70 2 100 

Pekmez 1yemek kaĢığı (10ml) 40 - - 

Zeytinyağı 2 yemek kaĢığı (20 ml) 180 - - 

ġeker 3 yemek kaĢığı(30g) 120 - - 

Su 3 su bardağı (600ML) - -  

  770Kcal 17.8g 355mg 
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Örnek 4.  

*Bir yaĢında, vücut tartısı 9 kg ve boyu 72 cm olan kız çocuğunun beslenme 

planı(Öztürk and Sevkal Mutlu 2010); 

Protein  : 1.9×9=17.1g/gün 

Fenilalanin : 30×9=270mg/gün 

Enerji  : 100×9=900 Kcal/gün 

Hazırlanışı: Mama ve 15g PKU 1 karıĢtırılarak hazırlanır ve günde 6 defa 50ml verilir. 

Bu karıĢıma 300 ml meyve (elma vb.) suyu eklenir. 

Sabah: 2 ince dilim düĢük proteinli ekmek 

1 yemek kaĢığı pekmez 

1 tatlı kaĢığı tereyağı 

4 ölçek bebek maması (Aptamil 3) (120ml) su ile hazırlanır. 

Kuşluk: Yarım çay bardağı (50ml) hazırlanmıĢ mama ve 1 meyve değiĢimi 

Öğle ve akşam: 2 küçük boy patlıcan (180g) 

¼ kuru soğan (20g) 

1 küçük domates (120g) 

2 yemek kaĢığı zeytinyağı (10ml) ile hazırlanan sebze yemeğinin yarısı öğle diğer yarısı 

da akĢam verilir. 

1 ince dilim ekmek (25g) 

Öğle ve akĢam yemeğinden sonra yarım çay bardağı (50 ml) mama 

İkindi: Yarım çay bardağı (50ml) mama ve bir meyve değiĢimi 

Gece: Yarım çay bardağı (50ml) mama ve bir meyve değiĢimi 

f. FKÜ çocukların tüketmesi ve tüketmemesi gereken besinler 

Besinler Miktar Enerji (Kcal) Protein (g) Fenilalanin (mg) 

PKU 1 1.5g 42 7.5 - 

Bebek maması 

(yaĢına uygun-

Aptamil 3) 

4 ölçek 912 2 84 

Sebze 8 değiĢim 160 4.8 120 

Meyve 3 değiĢim 135 1.5 45 

DüĢük proteinli 

ekmek 

100g 244 0.8 25 

Pekmez 1 yemek kaĢığı 40 - - 

Tereyağı 1 tatlı kaĢığı 45 - - 

Zeytinyağı 2 yemek kaĢığı 180 - - 

  938 16.6 274 
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Fenilalanin içeren maddeler 

(Kaynak: Öztürk, Y. ve Sevkal Mutlu, S. (2010). Aileler Ve Hekimler İçin Fenilketonüri Rehberi. 

Ankara: Palme Yayıncılık.) 

Fenilalanin içermeyen maddeler 

(Kaynak: Öztürk, Y. ve Sevkal Mutlu, S. (2010). Aileler Ve Hekimler İçin Fenilketonüri Rehberi. 

Ankara: Palme Yayıncılık.) 

7. FENİLKETONÜRİLİ ÇOCUKLARDA BESLENME SORUNLARINI 

İYİLEŞTİRME STRATEJİLERİ 

Aileler olumlu rol model ve sosyal etkileĢimi teĢvik etmek için çocuklarla birlikte 

yemek yemelidir. Sofrada FKÜ‟li çocuğun diyetine uygun düĢük proteinli bir yemek 

yapılıp beraber tüketilmesi çocuğun yemekleri gözlemlemelerini ve yemeklerden 

memnun kalmalarında etkisi olur. Yemek rutini oluĢturarak çocuğun öğün saati belli 

düzene konulur. Bu sayede çocuğun ne zaman acıkacağı önceden tahmin edilebilir. 

FKÜ diyetine uygun, sağlıklı ve öğün çeĢitliliğinin olduğu düĢük proteinli diyet 

Arpa Kalsiyum kazeinat Buğday Tavuk ürünleri Yağsız süt tozu 

Gluten Hayvansal yağ Buğday kepeği Et ürünleri Whey/whey 

solidleri 

Aspartam Soya protein izolatı Keçiboynuzu Kuru maya Maya ekstreleri 

Jelatin Bira mayası Kraker Kuru whey Hidrolize sebze 

proteini 

Sodyum kazeinat Kazein Tavuk suyu Pirinç unu  

Adipik asit Ferröz sülfat Kalsiyum karbonat Lesitin Polisorbat 60 

Agar Folik asit Kalsiyum 

propiyonat 

Malik asit Pridoksin hidroklorit 

Alfa tokoferol Fumarik asit Kalsiyum steryl-2-

laktat 

Maltodekstrin Reçine 

Algi/alginat Guar gum Karamel Mannitol Renklendiriciler 

Asetil monogliserit Gliserin Karoten Metilsellüloz Riboflavin hidroklorid 

Askorbat ve askorbik 

asit 

Gliserol monostearat Karragenan Modifiye niĢasta Selüloz 

BHA ve BHT Gum Ksilitol Mono/digliserid Sistein hidroklorin 

Dekstroz Hidrojene yağlar Laktik asit Niasin Sitrik asit 

Disodyum fosfat Hindistan cevizi Laktoz Pektin  Sodyum fosfat 

Doğal çeĢniler ĠndirgenmemiĢ demir Sodyum sitrat Sorbitol Sodyum karbonat 

EDTA Ġnvert Ģeker Sodyum trifosfat Tiamin 

mononitrat 

Sodyum propiyonat 

Titanyum dioksit Trikalsiyum fosfat Vitamin A palmitat Vitamin B6  
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verilmelidir(A. MacDonald et al. 2020). Aynı öğün de çok fazla besin çeĢidi sunmak 

çocukta kafa karıĢıklığına ve (oyun çocuğu döneminde (1-3 yaĢa aralığında) ise) öfke 

nöbetlerine neden olabilir. Aileler her beslenme için çocuğa yeterli zaman 

ayırmalıdır(Daniels 2019; A. MacDonald et al. 2020). Çocuk, yemek yeme alıĢkanlığını 

kazandığı aĢamada ise yemek yeme süresini abartabilir ve yemek yemeyi ihmal edebilir. 

Bu durumda aileler çocuğa destek olarak bu süreyi yönetebilirler. Bir yemeğin tadına 

olan aĢinalığın artması, bu yemeğin kabul ihtimalini arttırır. Yeni yiyecekler çocuğa 

verilecek ise çocuğun bunu reddetme durumunun olabileceği unutulmamalıdır. Böyle 

bir durumda ilgili yiyecek birkaç kez verilebilir. Çocukların öğün vakitlerinin eğlenceli, 

geçmesi gerekir. Örneğin; düĢük proteinli bir pizzanın sebze sosları ile süslemesi veya 

düĢük proteinli bisküvinin süslenmesi gibi. Bazı etkinliklerde (doğum günü partilerinde, 

pikniklerde vs.) aile fertleri ve yakın arkadaĢ çevresi çağrılarak düĢük proteinli 

yiyecekler ile hazırlanmıĢ besin tüketilerek çocuğun kabullenme sürecine destek 

olunabilir(A. MacDonald et al. 2020). 

8. KAYNAKÇA 

Alparslan, Özgür. 2021. “Metabolik Sorunu Olan Yenidoğan.” In Ebeler İçin Yenidoğan Sağlığı ve 

Hastalıkalrı, eds. Rabia Ekti Genç and Hava Özkan. Elazığ: Anadolu Nobel Tıp Kitabevleri, 236–

66. 

Blau, Nenad, Francjan J. Van Spronsen, and Harvey L. Levy. 2010. “Phenylketonuria.” The Lancet 

376(9750): 1417–27. 

ÇavuĢoğlu, Hicran. 2015. Çocuk Sağlığı Hemşireliği. 12. Ankara: Sistem Ofset Basımevi. 

Daniels, Lynne Allison. 2019. “Feeding Practices and Parenting: A Pathway to Child Health and Family 

Happiness.” Annals of nutrition & metabolism 74 Suppl 2: 29–42. 

Demirkol, M et al. 2001. “Feasibility of Breast-Feeding in Inborn Errors of Metabolism: Experience in 

Phenylketonuria.” Ann Nutr Metab 45(Suppl 1): 497–98. 

Evans, Sharon et al. 2019. “Growth, Protein and Energy Intake in Children with PKU Taking a Weaning 

Protein Substitute in the First Two Years of Life: A Case-Control Study.” Nutrients 11(3). 

www.mdpi.com/journal/nutrients (September 6, 2021). 

Grisch-Chan, Hiu Man, Gerald Schwank, Cary O. Harding, and Beat Thöny. 2019. “State-of-the-Art 2019 

on Gene Therapy for Phenylketonuria.” Human Gene Therapy 30(10): 1274–83. 

https://clinicaltrials.gov. 

Kose, Engin et al. 2018. “The Effects of Breastfeeding in Infants With Phenylketonuria.” Journal of 

Pediatric Nursing 38: 27–32. 

MacDonald, A. et al. 2020. “PKU Dietary Handbook to Accompany PKU Guidelines.” Orphanet Journal 

of Rare Diseases 15(1). https://doi.org/10.1186/s13023-020-01391-y. 

  



 

114 

MacDonald, A et al. 2006. “S S I E M S Y M P O S I U M 2 0 0 5 Breast Feeding in IMD in Developing 

Guidelines for Feeding and for Clinical and Biochemical Monitoring for Breast-Fed Infants with 

IMDs.” J Inherit Metab Dis 29: 299–303. 

MacDonald, Anita, Hülya Gökmen-Özel, and Anne Daly. 2009. “Changing Dietary Practices in 

Phenylketonuria.” Turkish Journal of Pediatrics 51(5): 409–15. 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20112594. 

Motzfeldt, K, R Lilje, and G Nylander. 1999. Breastfeeding in Phenylketonuria. 

Öztürk, YeĢim, and Süheyla Sevkal Mutlu. 2010. AİLELER VE HEKİMLER İÇİN FENİLKETONÜRİ 

REHBERİ. Ankara: Palme Yayıncılık. 

Pinto, A. et al. 2018. “Early Feeding Practices in Infants with Phenylketonuria across Europe.” Molecular 

Genetics and Metabolism Reports 16: 82–89. 

Pinto, A et al. 2019. “Weaning Practices in Phenylketonuria Vary between Health Professionals in 

Europe.” Molecular Genetics and Metabolism Reports 18: 2214–4269. 

http://creativecommons.org/licenses/BY-NC-ND/4.0/ (September 24, 2021). 

Schwahn, BC. 2013. “Amino Asit ve Organik Asit Metabolizma Bozuklukları.” In Rudolph’s Pediatri, 

eds. CD Rudolph et al. Ankara: GüneĢ Tıp Kitabevleri, 561–63. 

Smith, I, M G Beasley, and A E Ades. 1990. “Intelligence and Quality of Dietary Treatment in 

Phenylketonuria.” Archives ofDisease in Childhood 65: 472–78. http://adc.bmj.com/ (June 29, 

2021). 

van Spronsen, Francjan J. et al. 2021. “Phenylketonuria.” Nature Reviews Disease Primers 7(1). 

www.nature.com/nrdp. 

Törüner, Ebru K, and Leyla Büyükgönenç. 2017. Çocuk Sağlığı Temel Hemşirelik Yaklaşımları. Ankara: 

Ankara Nobel Tıp Kitabevleri. 

Viegas Stump, Marisdalva et al. 2012. “Relato de Caso Case Report Dionísia Aparecida Cusin Lamônica 

1.” J Soc Bras Fonoaudiol 24(4): 3816–25. 

Vockley, Jerry et al. 2013. “Phenylalanine Hydroxylase Deficiency: Diagnosis and Management 

Guideline.” http://www.sign.ac.uk/. 

van Wegberg, A M J et al. 2017. “The Complete European Guidelines on Phenylketonuria: Diagnosis and 

Treatment.” Orphanet Journal of Rare Diseases 12(1): 162. 

http://ojrd.biomedcentral.com/articles/10.1186/s13023-017-0685-2. 

Alparslan, Özgür. 2021. “Metabolik Sorunu Olan Yenidoğan.” In Ebeler İçin Yenidoğan Sağlığı ve 

Hastalıkalrı, eds. Rabia Ekti Genç and Hava Özkan. Elazığ: Anadolu Nobel Tıp Kitabevleri, 236–

66. 

Blau, Nenad, Francjan J. Van Spronsen, and Harvey L. Levy. 2010. “Phenylketonuria.” The Lancet 

376(9750): 1417–27. 

ÇavuĢoğlu, Hicran. 2015. Çocuk Sağlığı Hemşireliği. 12. Ankara: Sistem Ofset Basımevi. 

Daniels, Lynne Allison. 2019. “Feeding Practices and Parenting: A Pathway to Child Health and Family 

Happiness.” Annals of nutrition & metabolism 74 Suppl 2: 29–42. 

  



 

115 

Demirkol, M et al. 2001. “Feasibility of Breast-Feeding in Inborn Errors of Metabolism: Experience in 

Phenylketonuria.” Ann Nutr Metab 45(Suppl 1): 497–98. 

Evans, Sharon et al. 2019. “Growth, Protein and Energy Intake in Children with PKU Taking a Weaning 

Protein Substitute in the First Two Years of Life: A Case-Control Study.” Nutrients 11(3). 

www.mdpi.com/journal/nutrients (September 6, 2021). 

Grisch-Chan, Hiu Man, Gerald Schwank, Cary O. Harding, and Beat Thöny. 2019. “State-of-the-Art 2019 

on Gene Therapy for Phenylketonuria.” Human Gene Therapy 30(10): 1274–83. 

https://clinicaltrials.gov. 

Kose, Engin et al. 2018. “The Effects of Breastfeeding in Infants With Phenylketonuria.” Journal of 

Pediatric Nursing 38: 27–32. 

MacDonald, A. et al. 2020. “PKU Dietary Handbook to Accompany PKU Guidelines.” Orphanet Journal 

of Rare Diseases 15(1). https://doi.org/10.1186/s13023-020-01391-y. 

MacDonald, A et al. 2006. “S S I E M S Y M P O S I U M 2 0 0 5 Breast Feeding in IMD in Developing 

Guidelines for Feeding and for Clinical and Biochemical Monitoring for Breast-Fed Infants with 

IMDs.” J Inherit Metab Dis 29: 299–303. 

MacDonald, Anita, Hülya Gökmen-Özel, and Anne Daly. 2009. “Changing Dietary Practices in 

Phenylketonuria.” Turkish Journal of Pediatrics 51(5): 409–15. 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20112594. 

Motzfeldt, K, R Lilje, and G Nylander. 1999. Breastfeeding in Phenylketonuria. 

Öztürk, YeĢim, and Süheyla Sevkal Mutlu. 2010. AİLELER VE HEKİMLER İÇİN FENİLKETONÜRİ 

REHBERİ. Ankara: Palme Yayıncılık. 

Pinto, A. et al. 2018. “Early Feeding Practices in Infants with Phenylketonuria across Europe.” Molecular 

Genetics and Metabolism Reports 16: 82–89. 

Pinto, A et al. 2019. “Weaning Practices in Phenylketonuria Vary between Health Professionals in 

Europe.” Molecular Genetics and Metabolism Reports 18: 2214–4269. 

http://creativecommons.org/licenses/BY-NC-ND/4.0/ (September 24, 2021). 

Schwahn, BC. 2013. “Amino Asit ve Organik Asit Metabolizma Bozuklukları.” In Rudolph’s Pediatri, 

eds. CD Rudolph et al. Ankara: GüneĢ Tıp Kitabevleri, 561–63. 

Smith, I, M G Beasley, and A E Ades. 1990. “Intelligence and Quality of Dietary Treatment in 

Phenylketonuria.” Archives ofDisease in Childhood 65: 472–78. http://adc.bmj.com/ (June 29, 

2021). 

van Spronsen, Francjan J. et al. 2021. “Phenylketonuria.” Nature Reviews Disease Primers 7(1). 

www.nature.com/nrdp. 

Törüner, Ebru K, and Leyla Büyükgönenç. 2017. Çocuk Sağlığı Temel Hemşirelik Yaklaşımları. Ankara: 

Ankara Nobel Tıp Kitabevleri. 

Viegas Stump, Marisdalva et al. 2012. “Relato de Caso Case Report Dionísia Aparecida Cusin Lamônica 

1.” J Soc Bras Fonoaudiol 24(4): 3816–25. 

  



 

116 

Vockley, Jerry et al. 2013. “Phenylalanine Hydroxylase Deficiency: Diagnosis and Management 

Guideline.” http://www.sign.ac.uk/. 

van Wegberg, A M J et al. 2017. “The Complete European Guidelines on Phenylketonuria: Diagnosis and 

Treatment.” Orphanet Journal of Rare Diseases 12(1): 162. 

http://ojrd.biomedcentral.com/articles/10.1186/s13023-017-0685-2. 

 

 


