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OZET

Fenilketoniirili Cocuklarin Ailelerine Uygulanan Hemsirelik Giiclendirme Programinin, Ailelerin

Basa Cikma Tutumlari ve Cocuklarin Fenilalanin Diizeylerine Etkisi

Bu arastirma, fenilketoniiri (FKU) tamis1 alan 0-3 yas arasi ¢ocuklarin ailelerine uygulanan
giiclendirme programinin; ailelerin basa ¢ikma tutumlarina, hastahiga iliskin bilgi diizeylerine ve
cocuklarin fenilalanin (FA) diizeylerine etkisini incelemek amaciyla randomize kontrollii olarak
yapildi.

Arastirmann verileri 24.11.2021-28.02.2023 tarihlerinde Van 1l Saghk Miidiirliigiine bagh
Aile Sagh@1 Merkezleri’nde toplandi. Arastirma, dahil edilme kriterlerine uyan 19 miidahale ve 17
kontrol grubunda olmak iizere toplam 36 FKU’li ¢ocugun ailesi ile tamamlandi. Miidahale
grubundaki ailelere 10 hafta boyunca hemsirelik giiclendirme programm (HGP) uygulandi. Bu
programin kapsami; hastahk yonetimine iliskin yiiz yiize egitimin, FKU tamsi alan ¢ocuklarin
aileleri icin hazirlanan egitim rehberinin (kitapciginin) verilmesinden, egitim siirecinde telefon
goriismelerinden ve damismanhk hizmetlerinden olusmaktadir. Kontrol grubundaki ailelere ise
arastirmanin uygulama siiresince rutin uygulama (diizenli kan izlemi, diyet uyumu vb.) ve
hemsirelik bakimi yapildi ve uygulama sonrasi aym egitim ve kitapcik verildi. Veriler; “Cocuk ve
Aileyi Tamtic1 Bilgi Formu”, “Ailelerin FKU ile Tlgili Bilgi Diizeylerini Degerlendirme Formu”,
“Basa Cikma Tutumlariin Degerlendirme Olgegi” ile toplandi.

Miidahale grubundaki ailelerin FKU ile ilgili bilgi diizeyi ortalamalar1 (93.15+40.15),
kontrol grubuna (53.24+18.20) gore istatiksel olarak anlamh diizeyde yiiksek oldugu saptandi
(p<0.05). Miidahale grubundaki ¢cocuklarin kan FA diizeyleri ortalamalari (325.17£161.10 pmol/L),
kontrol grubuna (525.59+330.76 nmol/L) gore istatiksel olarak anlamh diizeyde daha diisiik oldugu
belirlendi (p<0.05). Miidahale grubundaki ailelerin HGP sonrasi son testteki basa ¢ikma tutumlar:
toplam puan ortalamasi (96.95+8.08) kontrol grubundaki ailelerin puan ortalamasindan
(83.29+9.03) yiiksek oldugu saptand: (p<0.05).

Sonug¢ olarak, HGP’nin c¢ocuklarim kan FA degerinin referans arahginda olmasinda etkili

oldugu, ailelerin hastahk hakkinda bilgi diizeyini ve basa ¢ikma tutumlarim arttirdig saptand.

Anahtar kelimeler: Aile, Basa ¢ikma tutumlari, Egitim, Fenilketoniiri, Giiclendirme, Hemsirelik
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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 pmol/L) were found to be statistically significantly lower than the control group
(525.59+330.76 pmol/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.



1. GIRIS

1.1. Problemin Tanimi ve Onemi

Kalitsal metabolik hastaliklar (KMH), nadir olarak ortaya ¢ikmalarina karsin
cocukluk ¢ag1 hastaliklarinin 6nemli bir kismini olusturmaktadir. Bu hastaliklarin biiyiik
bir kismi otozomal resesif gecisli olup genelde hiicre metabolizmasindaki bir maddenin
(genellikle bir enzimin) yoklugu veya hasari sonucu olusur (1-3). Kalitsal metabolik
hastaliklarin; kronik olmasi, tedavilerinin bir émiir devam etmesi hem topluma hem
aileye maddi ve manevi agidan yiikk olmasi nedeniyle 6nemli bir konuma sahiptir.
Otozomal gegis gosteren KHM’ler arasinda en sik goriilen metabolik hastaliklardan biri
fenilketoniiri (FKU) dir. FKU nin kiiresel prevelansi1 1:23.390 iken iilkemizdeki orani
ise 1:6.667 dir (4).

Fenilketoniiri, karacigerden salgilanan fenilalanin hidroksilaz (FAH) enzim
eksikligi nedeniyle esansiyel bir amino asit olan fenilalanini (FA’ini) baska bir
aminoasit olan tirozine (esansiyel olmayan bir a. aminino asittir) doniistiirememesiyle
viicutta asirt miktarda FA birikir ve bunun sonucunda dokularda asiri miktarda FA
norotoksisiteye neden olur (5,6). FKU’nin yenidogan tarama programlarinda (YTP’da)
tan1 konulup erken tedaviye baslanmasi Onemlidir. Tedaviye baslama zamani
geciktiginde ¢ocukta baz1 sorunlar (mental retardasyon vb.) goriilebilmektedir (7-9).

Bebegin, FKU tanisi almast ailelerin yasamlarini temelden degistirir. Hastalik ve
hastaligin yonetimi konusunda basarili bir yol izlenmesi ailenin becerilerine baglidir
(10). Bu becerilerin, ¢ocugun norobilissel sonuglarini etkileyebilecegini bilmek aile i¢in
agir bir sorumluluktur (11). Fenilketoniiri tanili ¢ocuklara verilen ekstra bakim (diyet
tedavisi, kan fenilalaninin (FA) diizeyinin kontrolii vb.) cocuklarin aileleri tarafindan
saglanmaktadir (12,13). Aileler, bakimla iligkili stresi yonetmek ve kontrol etmek i¢in
karmasik becerilere (kan FA degerine bagl olarak degisen diyet gibi) ve ek zamana
ihtiya¢ duyarlar (10,11,14). FKU’li ¢ocuklarin tedavi ve bakim siireci aile rutinlerini,
iligkilerini ve ebeveynlik tarzlarini etkilemektedir. Cocuklarin ebeveynleri duygusal ve
ekonomik yiik yasamaktadir (13,15). Yapilan c¢alismalarda, FKU’li ¢ocuklarin
ailelerinin anksiyete, depresyon (16) ve stres diizeylerinin yiiksek (17) oldugu
belirtilmektedir. Ailelerin rutinlerinin degistigi (restoranlarda/¢ocugun oniinde yemek

yememek vb.) diyet uyumsuzlugunun kan FA diizeyine etkisi konusunda kaygi, bakim



siirecinde bunalmis hissi ve sugluluk hissi yasadigi aktarilmaktadir. Psikolojik ve
metabolik sonuclarin, ailelerin basa ¢ikma tutumlarni etkilemesi muhtemeldir
(15,17,18).

Bireyin, stres olusturan durum ya da faktorlerin istenmeyen etkileriyle
karsilasma durumlarini azaltmak veya biitiinlinii yok etmek i¢in bir takim basa ¢ikma
tutumlartyla tepki vermesi sonucu dogan bir davranistir. Bu davranis, bireyin stresli bir
durum karsisinda igsel veya digsal taleplerin hakimiyetini saglayabilmek igin
olusturdugu bilissel ve davranigsal ¢abalarin tiimii olarak agiklanmaktadir (19). Yapilan
bir ¢alismada, kronik beslenme sorunu yasayan ¢ocuklarin ailelerine verilen egitimin
ailelerin basa ¢ikmalarina etkisinin oldugu vurgulanmaktadir (20). FKU’li ¢ocuklarin
aileleri; cocuklarinin tedavi, baglilik, sosyal izolasyon ve diizenli kan FA izlemi gibi
durumlarla karsilagmasi durumunda stresi yonetme ve kontrol etme ¢abasi iginde olmasi
basa ¢ikmalarini etkilemesi beklenen bir durumdur (21). Basa ¢ikma, bir 6miir boyu
devam eden bir siiregtir (16,22,23).

Hemsirelik giiclendirme programi (HGP) veya egitim programlarinin, 6zellikle
kronik saglik sorunlari olan ¢ocuklarin ailelerinde etkili basa ¢ikmalarina ve hastaligin
yonetiminde yardimei olabilecegi vurgulanmaktadir (24-27). Ailelerin hastalik
hakkinda bilgi edinme siireci saglikli bir sekilde gercgeklesirse; aileler ¢ocugunun
hastaligina iliskin karsilasabilecekleri yeni durumlarla daha etkili basa ¢ikabilirler (5).
Gii¢lendirme, ailelerde istenilen degisimi hissetmelerine destek olan bir hemsirelik
miidahalesi ve egitim modelidir. Saglik profesyonelleri ve hastalarin rollerinin ve
iliskilerinin yeniden belirlenmesini kapsamaktadir (28). Gii¢lendirme programi, ailenin
motivasyon, psikoloji, bilgi, tutum ve algilanan tehdit iizerinde olumlu rolii oldugu ve
temel amacin sagligin gelistirilmesine yol acabilecek aile sistemini giliglendirme oldugu
vurgulanmaktadir (28). Aile giiglendirme programinin; otizm (29), diyabet, Kistik
fibrozis vb. kronik hastaliga sahip ¢ocugu olan ailelerin basa ¢ikma tutumlar {izerinde
olumlu etkisini oldugu aktarilmaktadir (24,30).

Cocuk saglig1 ve hastaliklart hemsireleri, FKU tamili cocuk ve ailelerine hastalik
ve hastaligin yonetimi konusunda bilgilendirme, egitim ve danismanlik gibi konularda
destek olabilirler. Bu baglamda bu calisma, FKU’li ¢ocuklarin ailelerine uygulanan
hemsirelik giiclendirme programinin, ailelerin hastalik ile ilgili bilgi diizeylerine, basa

¢ikma tutumlari ve ¢ocuklarin kan FA diizeylerine etkisini belirlemek amaciyla yapildi.



1.2. Arastirmanin Amaci

Bu arastirma, 0-3 yas aras1t FKU tamili ¢ocuklarin ailelerine verilen HGP nin,
cocuklarn FA diizeylerine, ailelerin FKU ile ilgili bilgi diizeylerine ve basa ¢ikma
tutumlarina etkisini belirlemek amaciyla yapilan randomize kontrollii deneysel bir

calismadir.

1.3. Arastirmamin Hipotezleri

Hoa: Fenilketoniiri tanili gocuga sahip ailelere uygulanan hemsirelik giiglendirme
programinin, ¢ocuklarin fenilalanin diizeylerine etkisi yoktur.

Ha: Fenilketoniiri tanil1 ¢ocuga sahip ailelere uygulanan hemsirelik giiclendirme
programinin, ¢ocuklarin fenilalanin diizeylerine etkisi vardir.

Hob: Fenilketoniiri tanili gocuga sahip ailelere uygulanan hemsirelik gliclendirme
programinin, ailenin FKU ile ilgili bilgi diizeylerine etkisi yoktur.

H,: Fenilketoniiri tanil1 ¢ocuga sahip ailelere uygulanan hemsirelik giiclendirme
programinin, ailenin FKU ile ilgili bilgi diizeylerine etkisi vardir.

Hoc: Fenilketoniiri tanili cocuga sahip ailelere uygulanan hemsirelik giiclendirme
programinin ailenin basa ¢ikma tutumlarina etkisi yoktur.

Hs: Fenilketoniiri tanili gocuga sahip ailelere uygulanan hemsirelik giiclendirme

programinin ailenin baga ¢ikma tutumlarina etkisi vardir.



2. GENEL BILGILER

2.1.Fenilketoniiri

2.1.1. Tarihce

Ingiliz doktor Archibald E. Garrod (1857-1936) tarafindan ilk defa 1902 yilinda
KMH terimi tanimlanmugtir. Ik tammladizn KMH ‘alkaptoniiri’dir. Devaminda
tanimlanan baska hastaliklarda (albinizm, sistiniiri, porfiri, pentoziiri) da vardir
(Shakya, 2017). KMH, viicuttaki biyokimyasal faaliyetlerdeki bozukluklar neticesinde
gelisir. Siklikla otozomal resesif gegisli olup hiicre metabolizmasindaki bir maddenin
(genellikle bir enzimin) yoklugu veya hasari sonucu olusurlar. Bu hastaliklarin bazilar
son derece nadir goriilmekle birlikte bir biitiin olarak degerlendirilmelerinde pediatri
alaninda 6nemli bir grubu olusturmaktirlar (5,22). KMH arasinda FKU dikkat ¢ekici bir
sekilde goz onlinde bulunmaktadir.

FKU, ilk olarak 1934 yilinda Norveg’te Dr. Asbjorn Folling tarafindan
tanimlanmistir. KMH’1n belirlenmesi ve tedavileri hakkinda 6nemli bir adim atilmigtir
(31). Bat1 Norveg’te 1934 yilinda Dr. Folling, mental retardasyonu olan iki kardesi
muayene etmistir. Anneleri yedi ve dort yasindaki erkek c¢ocugunu mental
retardasyonunun yaninda degisik bir viicut kokusu nedeniyle Dr. Folling’e getirmisti.
Biiytik kiz ¢ocugun birka¢ kelime ciimle kurabildigi ve yiirlimesinin spastik oldugu,
dort yasindaki erkek cocugun ise konusamadii, yiirliyemedigi ve beslenmesini bir
basina yapamadigini gézlemlemistir (31,32). Dr. Folling ¢ocuklarin, idrar 6rneklerini
alarak, idrarda keton olup olmadigini belirlemek i¢in bu idrar 6rnekelrine birkag damla
demir-3-kloriir ilave etmistir. Ilave edilen idrar érneginin keton cisimciklerini normalde
mor renge doniistiirmesi gerekirken yesil renge doniistiirdiigiinii gozlemlemistir.
Tekrarlanan idrar 6rneklerinde netice degismeyince Dr. Folling, bu iki kardesin saglikli
bireylerde olmayan kimyasal bir bilesigi idrarla attigini saptamistir. Sonrasindan
idrardaki renk degisimine ve idrarin kokmasina neden olan bu bilesigin ‘fenilpiriivik
asit’ (FA’in tirozine doniismesindeki yetersizlik nedeniyle olusan ara iiriin) oldugunu
belirlemistir. Bu maddeye daha 6nce dogada hi¢ rastlanilmamistir (2,6,31,33). Uzun
caligmalar neticesinde, Dr. Asbjorn Folling ayni metaboliti diger zeka engeli olan

hastalarin idrar Orneklerinde incelemis; 430 zeka Ozrii olan hastanin sekizinin idrar



orneginde bu metaboliti tespit etmistir. Idrarinda fenilpiirivik asit saptanan hastalarmn
egzama seklinde deri lezyonlarinin, sa¢ ve gz renginin agik ve spastik yiirliyiislerinin
olmasi1 doktorun dikkatini ¢ekmis ve bu hastalart rapor etmistir. Bu kayit edilen
hastalarin ii¢linlin ebeveynlerinin akraba olmas1 ve iki ebeveynin de ikinci evliliklerinde
dogan yedi ve bes c¢ocugun saglikli olmalar1 otozomal resesif genetik gegisi
diistindiirmistiir. Dr. Folling 1934 yilinda, diyetle alinan FA tiiretildigi kanisina varmis
ve bu duruma ‘fenilpiriivik oligofreni’ adimi vermistir (31,34). Hemen sonrasinda
ABD’de genetik uzmani L. Penrose “fenilketoniiri ”” adin1 koymustur (2,6,31,33). Jervis
1953 yilinda ise, karacigerde fenilalanin hidroksilaz (FAH) aktivitesindeki eksikligi
tanimlamistir (32). Penrose ise FKU ve mental retardasyonun genetigi ve FKU iizerinde
arastirmalar yapmistir. Bu bilim insani, tek genin hem mental retardasyon hem de
anormal kimya neden oldugunu savunmustur (31). 1954-1955 yillarinda Bickel, Woollf,
Armostrong ve Tyler diyetten FA kisitlandiginda zeki geriliginin engellendigini
belirtmistir. 1963 yilinda Gutrie ve Susi, topuktan alman bir damla kan drnegi ile FKU
hastaligini tespit eden ‘Gutrie testi’ni gelistirmislerdir. Bu test, filtre kagidindaki
kurumus kan numunesinin FA’i 6lgmek i¢in kullanilan bakteriyel inhibisyon analiz
mantifina dayali olarak ¢alismaktadir. Giivenilir ve kolay uygulanabilen bu test
giiniimiizde halen kullanilmaktadir. Boylece FKU tanis1 erken konulabilmekte ve
mental retardasyon ve diger norolojik problemlerin engellenmesine olanak
saglanmaktadir. FKU’de tedavi, tarama ve diyet programm ile diger metabolik

hastaliklar1 i¢in 6rnek olusturmaktadir (6,32).

2.1.2. Tamm

Fenilketoniiri ve hiperfenilalanemiler de dahil olmak iizere FA tirozine
dontistimiinii saglayan FAH (FAH, EC 1.14.16.1.) ya da bu enzimin kofaktorii olan
tetrahidrobiyopterinin yoklugu neticesinde goriilen heterojen bir grup hastaliktir (32).

Kan FA smiflandirilmasina bakildiginda;

e 360-600 pmol/L (6-10 mg/dL) konsantrasyonlar1 hafif hiperfenilalaninemi
(HFA),

e 600-900 umol/L (10-15 mg/dL) konsantrasyonlar1 olanlar hafif derecede FKU,

e 900-1200 umol/L (15-20 mg/dL) konsantrasyonlar igin orta derecede FKU,



e 1200 umol/L'nin ( >20 mg/dL) iizerindeki konsantrasyonlar klasik FKU olarak
siiflandirilmaktadir (6,35).
FKU disinda kan FA diizeyini attiran durumlar;

e Kalitsal nedenler: Klasik FKU; hafif hiperfenilalaninemiler,
tetrahidrobiyepterin metabolizma bozukluklari.

e Sonradan kazanilmis nedenler: Biiyilkk yaniklardan 0-7 giin sonra,
enfeksiyonlar, karaciger hastaliklari, bobrek yetmezligi, metotreksat tedavisi,

obezite, protein enerji malniitrisyonu vb. sayilabilir (32).

2.1.3. Epidemiyoloji

FKU, prevalans: iilkeden iilkeye farklilik gosterebilmektedir. Hillert ve ark
(2020), literatiir taramasi ve ulusal tarama merkezlerinden elde ettikleri raporlara
dayanarak, 64 iilke icin FKU prevalansi tahmin etmislerdir. Afrika, Asya, Giiney
Amerika ve Karayipler’in baz1 bolgeleri i¢in bilgi olmadig: aktarilmistir. Bu ¢aligmaya
gore yaklasik 0.45 milyon FKU hastasinin oldugu aktarilmaktadir. Kiiresel FKU
prevalansiin, 1:23.390 yenidogan oldugu tahmin edilmektedir. Ocak 1980 ile Ekim
2019 tarihleri arasinda yayinlanan ve diinyanin farkli bélgelerinde FKU’niin
epidemiyolojisi ve genetigini kapsayan makalelerin (1.118 adet makale) incelendigi
calismada bazi bdlgelerin FKU siklig1 belirtilmistir (Resim 1) (4):

FKU prevalansi, Avrupa ve bazi Orta Dogu popiilasyonlarinda en yiiksekti.
Italya (1:4.000) ve Irlanda (1:4.545), Iran, Urdiin (her ikisi de 1:5.000) ve Tiirkiye'den
(1:6.667) daha yiiksek bir yaygmliga sahip iken Suudi Arabistan (1:14.245), lrak
(1:14.286) ve Birlesik Arap Emirlikleri (1:14.493) daha diisiik FKU yaygmligia sahip
oldugu belirtilmektedir (4).

Orta Avrupa [Almanya (1:5.360), Cekya (1:5.521), Avusturya (1:5.764),
Slovakya (1:5.753)] ve Dogu Avrupa iilkelerinde [Estonya (1:7.143), Rusya (1:7.714),
Belarus/Beyaz Rusya(1:7.692), Hirvatistan (1:8.333) Slovenya (1:7.143) ve Polonya
(1:8.309)] FKU prevalans: yiiksek iken Bat1 Avrupa [Fransa (1:9.091), Birlesik Krallik
(1:10.000), Belgika (1:11.000), Hollanda (11.546)) ve Giiney Avrupa [Ispanya
(1:10,115), Portekiz (1:12.500)] iilkelerinde FKU prevalansinin daha diisiik oldugu
goriilmektedir. Kuzey Avrupa [Norve¢ (1:11.457), Isve¢ (1:12.681), Danimarka



(1:13.434) ve Finlandiya'da (1:112.000)] iilkeleri ise Avrupa'daki en diisik FKU
oranlarini sahip oldugu goriilmektedir (4).

Kanada'daki (1:15.000) FKU prevelans;, Amerika Birlesik Devletleri'den
(1:25.000) yiiksek bir orana sahiptir. En diisiik FKU prevelans1 Tayland (1:227.273),
Japonya (1:125.000), Filipinler (1:116.006) ve Singapur (1:83.333) gibi Asya
iilkelerinde oldugu bildirilmistir. Istisna olarak Cin’de ise bu oran 1:15.924 idi (Sekil
2.1) (4).
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2.1.4. Fenilalanin Metabolizmasi

Gidasal proteinlerin igeriginde bulunan FA, protein sentezi i¢in gerekli olan
esansiyel bir aminoasittir. Buna ek olarak kas proteinlerinin katabolizmas1 siirecinde
viicudun kullandigi alternatif bir enerji kaynagidir (36). FKU, FAH geninin
mutasyonlar1 ile karakterize dogustan gelen bir metabolizma hatasidir. Bu hastalik,
FAH genini mutasyonlar1 ile karakterize kalittm yolu ile gegen bir metabolizma
hastaligidir. FAH yoklugunda ya da BH4 (Tetrahidrobiopterinin) kofaktorii yapimi ile
dongiisii FA’i tirozine geri doniisiimsiliz olarak doniistiiriilemez. Metabolik dongiideki
bu hatali durum (enzim yoklugu) sonucunda viicutta FA birikir. Asir1 miktarda viicutta
bulunan FA, kan ve dokularda merkezi sinir sistemi hiicrelerine zarar veren bir toksik
madde olan fenilpiriivik asite doniisiir. Olusan bu {irlin, idrar ile viicuttan atilir (7).
FA’in ylikselmesinin bir baska nedeni ise karacigerin hasar gérmesi sonucu olusur.
[z6sin veya 18sin, metiyonin vb. aminoasitler viicutta normalin {izerinde oldugunda FA
diizeyine nazaran tirozin diizeyi normal ya da normalden oldukc¢a az bir orandadir.
Boylece diger aminoasitlerin seviyesi beklenen orandan fazladir ve HFA goriiliir. Kan
FA seviyesi normalin {izerinde olan prematiire bebeklerin izlemi yapilmalidir.
Prematiire bebeklerde tarama programinin yapilmasi erken tani konulmasi agisindan

onemli bir konuma sahiptir. FA fizyopatolojisi ile ilgili mekanizmalar Sekil 2.2 de
gosterildi (7,22,32).
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2.1.5. Klinik Bulgular

Fenilketoniirili bebek dogdugunda saglikli bebekten higbir farki yoktur. Ancak
bazi durumlarda kusma yakinmasi goriilebilirken bazi durumlarda da pilor stenozu
goriilebilir. Bebek anne siitii veya mama ile beslenmeye baslamasi ile birlikte viicutta
fazla miktarda bulunan ve metabolize olamayan FA ve FA yan diirlinleri norolojik
gelisimleri olumsuz yonden etkileyebilmektedir. Tedavisi yapilmayan bebeklerde, bu
olumsuzluklarin goriilme hiz1 oldukca yiiksektir. Bu bebeklerde dogumu takip eden
aylarda (tahmini ii¢ ay igerisinde) gelisimsel olarak geride oldugu fark edilir. Erken tani
konulmaz ise geri doniisii olmayan hasarlara neden olur. Yaklasik alti ay civarinda
akranlarindan geride oldugu belirlenebilir. FKU’li bebegin, emekleme, oturma vb.
motor gelisim evrelerinde gecikme olur ve gevresine karsi ilgili olmadig: fark edilebilir
(32,37).

Tedavi yapilamayan ¢ocuklarda mental retarde, asir1 hareketlilik, amaci olmayan
tekrarli hareketler, konusmada gecikme, ndbetler, mikrosefali, hipertoni, tremor,
hipotoni ve azalmis derin tendon refleksleri, psikososyal ve davranis sorunlar1 goriiliir
(6,32). FA, viicutta metabolize edilemediginde idrarda, viicut sivilarinda kiif kokusu,
sa¢ ve deri renginin agik bir tonda olmasi, deri kurulugu, skleroderma ve egzama gibi
deri lezyonlarimin varhigi, genis dis arali§i, bariz st c¢ene goriinimi (sekil
bozuklugu/kaymasi) sik goriilen klinik 6zelliklerindendir, beyin gelisiminde gerileme
oldugundan mikrosefali gelisir (6,32,37).

2.1.6. Tam

Diinyada, FKU taramasinda flometrik, enzimatik, Gutrie testi (8zel filtre kagid),
kagit ve ince tabaka kromatografi (bir karigimin bilesenlerini ayirma islemine dayanan
analitik yontem), yiiksek basing likid koromatografisi, vb. farkli yontemler
kullanilmaktadir. Ayrica glinlimiizde ‘tandem’ kiitle spektrometri de kullanilmaktadir.
Ulkemiz, FKU taramasinda diinyanin pek ¢ok yerinde oldugu gibi Gutrie testini
kullanmaktadir (32).

Gutrie testi, Basillus subtilis ad1 verilen bir bakterinin FA igermeyen kiiltiir
ortaminda hayatin1 devam ettirememesi mantigina dayanmaktadir. Besi alanina ilave
edilen beta-tiyenilalanin diger bakterilerin FA kullanmasini engeller. Besi yerine 60-80

adet, 3 mm capinda kesilmis kan 6rnekli filtre kagitlar1 konur. Hiperfenilalaninemi



olmast durumunda FA bu bakteri seviyesi ile orantili olarak artan iireme alani
gbzlemlenir. Bu testin duyarliligt %90, yalanci pozitiflik orant %1’in altindadir.
Ulkemizde yalanci pozitiflik oran1 %0.4 tiir. Pozitif sonug testin uygulandig1 yasa gore
deger almaktadir (7,32,38).

Tarama programina FKU ‘Neonatal Tarama Programi Genelgesi (2006/130), ve
YTP Genelgesi 2014/7° dahil edilmis ve uygulanmasi zorunludur. Testin dogru sonug
vermesi i¢in dogumu takip eden siiregte bebegin ilk beslenmesinin saglanmasi ve 24
saati agmis olmasi gerekmektedir. Tarama icin bebegin 48.-72. saatleri icerisinde topuk
kan1 alinmasi idealdir. Antibiyotik baslanan yenidoganlarda en az 48 saat gectikten
sonra Gutrie testi yapilmasi gerekmektedir. Otuz yedinci gebelik haftasindan once
dogan bebeklerde ise dogumu takip eden 10.-15. giinler arasinda kan 6rneginin alinmasi
dogru sonug verir (39). Tanida ge¢ kalinmanin 3 ay ila 7 yas araliginda oldugu
bildirilmektedir. FKU’li cocugun tedavisine erken baslanmamas1 ve ge¢ kalinan her 4
haftada bir 4 IQ puanin (zeka diizeyi Ol¢im puanlamalarinda) azalma oldugu
aktarilmaktadir (40). Norolojik hasarlarm engellenmesi igin FKU tamsi konulan
cocuklarda derhal tedaviye baslanmasi gerekmektedir. FKU’li bebek 10. giiniine
gelmeden tedaviye baslanmasi gerekmektedir (7,38).

Bebekten kan numunesinin alimi esnasinda bazi hususlara dikkat etmek gerekir.
Kan alinacak bacak kalp seviyesinden asagida olacak sekilde tutulmalidir. Boylece
vendz kan basimcinin arttirilmasi saglanarak bolge kanlanmig olur. Kan alinacak kisim
%70’lik alkol ile silinmelidir. Topuk kisminin i¢ veya dis kisimlarindan steril bir lanset
yardimiyla 2.5 mm’yi asmayacak sekilde dik bir sekilde topuk delinmelidir. Delinme
sonras1 topuktan gelen ilk kan steril gazli bez ile silinmelidir. Devaminda gelen kan,
filtre kagidinin her bir halkasina iyice yedirilmelidir. Kagittaki her bir daire halkasi, kan
Oornegini tasmayacak sekilde doldurulmalidir. Topuk yavas ve belli araliklarla
bastirilmalidir. Kan 6rnegi alimi esnasinda topuk asir1 sikilmamalidir. Kan 6rnegi
alindiktan sonra il Halk Saghg Miidiirliiklerine ardindan bagh bulundugu yenidogan
tarama laboratuvarlarina gonderilir (39). Ulkemizde, Halk Saghgi Genel Miidiirliigii,
Yenidogan Metabolik ve Endokrin Hastalik Tarama Programinda; FKU'nin akis semas1
mevcuttur (Sekil 2.3). Ulkemizde Pediatrik Beslenme ve Metabolizma Klinikleri;
Ankara, Istanbul, Izmir, Adana, Antalya, Bursa, Diyarbakir, Eskisehir, Elazig,

Gaziantep, Kayseri, Kirikkale, Koceali, Konya, Manisa, Samsun, Sanlmurfa kamu
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kuruluslar1 olarak hizmet verirken, Ankara ve Istanbul illerinde de iki adet Pediatrik
Beslenme ve Metabolizma Klinikleri o6zel saglik hizmeti vermektedir. Saglik
Bakanliginin resmi sitesinde 2023 yili itibari ile toplamda 20 adet FKU tedavi merkezi
bulunmaktadir (41).

Fenilketoniri Sonug¢ Degerlendirme

[ KAN ORNEGI J

\ v

[ UYGUNSUZ KAN ORNEGI ] [ UYGUN KAN ORNEGI ]

[ KAN ORNEGI TEKRARI H TARAMA LABORATUVARI ]

( <2 mg/dI ][ 2,1-3,9 mg/dl ]|| >4 mg/dl

[ TEKRAR KAN ORNEGI ]

NORMAL =2 .1mg/dl I’
4
PEDIATRIK

BESLENME ve
METABOLIZMA
KLINIGINE SEVK*

*Sonuglanin  ardindan bebegin tarama sonuce gipheli ize aile, pediaftrik beslenme-metabolizma
Kliniklerinden kendileri igin uygun olanma “Yenidogag Tarama Programi Web vygulamaszinda yer alan
laboratuvar scnucunu i:;.,'eren ciktivla birlikte standart sevk formu™ doldurularak yéalendirilic ve aile
hekimine bilgi verilir ya da aile hekimince yonlendirilmesi saglanir. Aile hekimi, aile ile temasa gecerek
bebegin pediatrilc beslenme-metabolizma klinifine gidip gitmedifini, gitti ize tedavisini izlemel ve kayit
tutmak ile yiikimlidiir. Bebegin akibeti ile ilgili bilgi aile hekiminden almnarak web uygulamasina [l Saglik
MMiidiirliza tarafindan “Klinik Tam Girigi” biliminden kaydedilir.
Sekil 2.3. FKU Sonug Inceleme Akis Semast (T.C. Saglik Bakanligi, 2023)

2.1.7. Tedavi Yaklasimlar:

FKU’li hastalarmin tedavisi bir émiir devam etmektedir. Bu tedavi, duyarlilikla
stirdiiriilen, sistemli ve pek ¢ok disipline ihtiya¢c duyulan bir yaklasimi kapsamaktadir.
FKU’li hastalara farmakolojik ve farmakolojik olmayan tedavi uygulanabilmektedir
(32).
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2.1.7.1. Diyet Tedavisi

Tedavide en 6nemli amag diyetten FA sinirlamak ve kan FA diizeyinin normal
aralikta olmasini saglamaktir. Tedavi ¢ocugun yasina, hastalik derecesine, altta yatan
neden bagl olarak degisiklik gostermektedir. FKU’li bebeklerde bir an dnce tedaviye
baslanmasi, ¢ocukluk ve ergenlikte hatta erigkinlikte siirdiiriilen bu FA kisith diyet en
uygun tedavi secenegi olarak kabul edilmektedir. Yasamin ilk iki senesinde sosyal
sorunlardan otiirli diyet tedavisi olmas1 gerektigi gibi yapilamayan ¢ocuklarda, yasamin
sonraki siireglerinde kan FA diizeyinin olmasi gereken diizeyde tutulmasi zor

olmaktadir (32,42). FKU de diyet hedefler;

e Kan FA diizeylerini 120-360 pmol/L araliginda olmasini saglamak,

e Kan Tirozin diizeylerini referans araliginda tutmak,

e Diyet hazirlanirken FA diizeyinin anabolizma i¢in en ideal miktar1 belirleyip
norotoksik metabolitleri en aza indirmek,

e Endojen protein katabolizmasini minimuma diisirmek ve 1ideal protein
seviyesini desteklemek,

e Kilinik, biyokimyasal ve nutrisyonel durumu takip etmek,

e Cocugun gelisim diizeyine, hastalik derecesine, kan diizeyi gibi durumlara gore
diyet Onerilerini ayr1 ayr1 hesaplamak,

e Diyet tedavisini uygulayan anne-babaya, hastalara veya aile iiyelerine FKU ve
FKU’nin yonetimi konusunda destek vermektir (36,43).

Fenilalanin esansiyel bir aminoasittir. Normal biiylime ve gelisme i¢in olmazsa
olmaz oldugundan eksojen (diyet) kaynaklardan temin edilmesi gerekmektedir. Ancak
FKU tanis1 almis bireyler fazla FA katabolize edilemediginden, alim anabolizma igin
olmas1 gereken diizeyde smirlandirilarak (sadece viicut igin gerekli miktara izin
verilerek) diyet programm diizenlenmektedir. FKU tanili birinin diyet programinda
uygun goriilen diizeyde FA alimina ‘FA tolerans1’ denilmektedir. Klasik FKU tanili
eriskin hastalarin, cogunlukla 200-500 mg/giin FA alim1 6nerilmektedir. Cocuklarda ise
bu oranin en az 150 mg/giin olmasi gerektigi belirtilmektedir (36).

Kan FA diizeyi normalin iizerinde olan bebeklerde 3 ile 7 giin igerisinde FA

icermeyen (0 mg/giin FA; 2 gr/kg/glin protein) diyet hazirlanarak beyin ve diger
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dokularda asir1 miktarda bulunan FA’nin viicuttan atilimi saglanir. Bu miidahaleye
‘bosaltma diyeti’ denilmektedir. Bebegin kan FA normal degere geldiginde hekim
tarafindan en uygun FA diyeti baslanir (44).

FKU'li bebekte Anne siitii ve mama ile besleme

FKU’li bebeklerde sadece anne siitii verilebilecegi gibi anne siitii+FKU mamalari
veya sadece FKU mamalar1 ile beslenme yapilabilecegi nerilmektedir (43). Avrupa
FKU yénergeleri, FA kaynag igin standart bebek mamasi kullanmak yerine anne siitii
kullanimini dnermektedir (43,45-47). FKU’li biiyiik ¢ocuklarda ve eriskinlerde ise
dogal protein kaynagi i¢in benzer miktarda FA igeren kati gidalardan temin edebilir
(36). Kan FA 360 umol/L ve iizerinde olan ve tan1 alan yenidogana, FA kisith diyet
baslanarak tedavi edilebilir. Bebek, FKU mamalari ile beslenebilecegi gibi belli oranda
anne siitli ya da standart bebek mamasi verilerek dogal protein alim miktar1 kontrol
altina alinabilir ve kan FA diizeyi normal diizeyde tutulabilir (36,43).

On giin ve iizerinde olan ve kan FA 1000 umol/L iizerinde olup tani konulan
yenidoganlarda; sadece FKU (FA icermeyen) mamasi, kan FA diizeyi <1000 umol/L
olana kadar verilmelidir (36,43). Sivi ihtiyacin1 sadece FKU mamalar ile karsilamak
durumunda kalan (miadinda) yenidoganlarda kan FA diizeyi giinliik yaklasik 400
umol/L diismesi beklenmektedir. FA igermeyen diyet programu, ilgili hekim tarafindan
belirli giin ile sinirlandirilip tedaviye FKU mama ile birlikte anne siitii ve/veya standart
bebek mamasina tekrar devam edilmelidir (36,43).

Anne siitiinlin standart bebek mamasina nazaran pek ¢ok avantaji vardir. Bu
avantajlar; anne siitiinde FA diizeyi standart bebek mamasina nazaran daha diistiktiir.
Emzirmenin anne ve bebek baglanmasinda onemli rolleri vardir. Annenin bebegini
emzirmesi biberona olan gereksinimi azaltir. Bebeklerin emzirme sikligi ve siiresi
bebekten bebege farklilik gosterebilmektedir. Dolayisiyla anne igin beslenme zaman
agisindan bir miktar kontrol saglamaktadir. Emzirme 6ncesi FKU mamasi verildikten
sonra anne siitliniin verilmesi 6nerilmektedir. Boylece bebegin istah1 azalir ve anne siitii
alim1 azalmis olur ve FA alimi azalir (43). Bebegin kan FA diizeyi normalin {izerinde de
ise FKU mamasi fazla verilir (hekim ve/veya diyetisyen oOnerisi ile), kan FA diizeyi
normal aralikta ise bebege FKU mamasi daha az verilir (36,43).

Diyette FA dagiliminin belirlenmesi, FKU tanili bireylerin yas, gelisim gibi
ozellikler dikkate alinarak hesaplanmalidir. Onerilen kan FA diizeyi ve giinliik FA
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tolerans1 lilkeden {ilkeye degisiklik gosterebilmektedir. Tabloda bazi iilkelerin yas
gruplarina gore hedef kan FA ve FA toleransi belirtilmektedir (48).

Tablo 2.1. Fenilketoniiride Yaslara Gore Onerilen Kan FA Toleransi, Hedef Kan FA Diizeyleri, FA
Icermeyen Amino Asit Karisimlarimi Tipi ve Miktarlar1 (48)

Protein FA Hedef kan FA diizeyleri FA’siz aminoasit

Yas Gereksinimi toleransi (nmol/L) karisimlari

(gr/kg/giin) (mg/giin)  Almanya  Ingiltere ABD Tip g/giin

0-3ay 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 yas 1.7 ~130-400 40-240 120-360 120-360 2 20-50
2-3 yas 1.7 200-400 40-240 120-360 120-360 2 20-50
4-6 yas 1.6 200-400 40-240 120-360 120-360 2 20-50
7-9 yas 1.4 200-400 40-240 120-480 120-360 2 20-50
10-12 yas 11 350-800 40-900 120-480 120-360 2 50-90
13-15 yas 1.0 350-800 40-900 120-700  120-600 2 50-90
16< yas 0.9 450-1000  40-1200  120-700 120-900 3 60-150

Standart biiyiime ve gelismenin saglanmasi i¢in FKU tanil1 bireylere hazirlanan
diyet programimin protein, karbonhidrat, vitamin, yag, mineral ve eser elementlerinin
miktarlarinin ideal oranlarda hazirlanmasi gerekmektedir. FKU’li bireylerin biiyiik bir
kismi et, balik, tavuk, siit, siit triinleri, peynir (hayvansal kaynakli), findik, kinoa,
tohum, bugday, arpa, cavdar, yulaf, soya, bakliyat, mercimek, aspartam, jelatin ve
spirulina gibi su yosunlar1 vb. yiiksek protein igeren gidalardan fakir bir diyet tedavisi
uygulanmaktadir  (32,36,43,49). Et, tavuk vb. hayvansal gidalar ve tahil protein
kaynaklariin (kahvaltilik gevrek, bugday unu vb.) her 1 graminda protein yaklasik 50
mg FA icerdigi kabul edilmektedir (proteinin %5°1 kadar). Bu gidalarin etiketlerinde
protein ve diger iirtinlerin bilgisi mevcut olup FA miktar1 hesaplanabilir. Genellikle
meyve-sebzenin her 1 graminda 20 ile 40 mg aras1 FA mevcuttur. Meyve-sebze paketli
triin  iceriklerindeki etiketlerin okunarak hesaplanmasi1 hatali hesaplamalar
verebilmektedir. Ornegin patates, 1spanak, bezelye, lahana, brokoli, misir FA orani
yiiksektir (36,43). Cocugun diyeti hazirlanirken hassas terazi kullanilmasi diyet
programinin saglikli bir sekilde yiiriitiilmesini saglar. Ulusal Gida Kompozisyon Veri

Tabani, tilkemizdeki iiriinleri igerik bilgileri ve FA hakkinda bilgi vermektedir (50).
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Diyet programindaki FA dagilimi kisilerin ve kisisel toleranslarina gore giinliik
FA miktar1 degisiklik gosterebilmektedir. Protein igerikli iirlinlerin kii¢iik miktarlar
yiiksek diizeyde fenilalanin igcerebilmektedir. Dolayisiyla FA degisimi ile besinlerin
icerisindeki FA miktarina gore siniflandirilma olarak tanimlanabilmektedir. Bu degisim
sayesinde benzer miktarda FA igeren besinler birbirinin yerine kullanilabilmektedir.
FKU diyet programinda FA/protein alimini siirdiirmek onemlidir. FA/protein alimi
hesaplanmasinda farkli yontemler kullanilmaktadir. Kimi tlkeler (Almanya) 50 mg’lik
degisim sistemini, kimi iilkelerde 15 mg’lik degisim sistemini (Ingiltere, ABD vb.)
kullanmaktadir. Herhangi bir yontemin diger yonteme nazaran basarisini gosteren
calisma sayisi fazla degildir. FA/protein giinliik alimini hesaplamak igin g protein ya da
mg FA ile hesaplanabilir. Kullanilan sistemlerden herhangi birinin kan FA diizeyini
normal deger araliginda tuttugu vurgulanmaktadir. Bu sayede giinliik alinabilecek FA
ierikleri ayarlanabilmektedir. Yani aile ve FKU’li birey protein iizerinden rahat bir
sekilde hesap yapabilmektedirler. Ek olarak FA igerigi <75mg/100 g olan sebze-meyve
serbest sekilde tiiketilebilir (36,43). Bu, giinlik FA analizinin bir pargasi olarak
hesaplanmadiklart anlamina gelir. Ancak patates ¢esitleri esas olarak 100 g‘inda en 75
mg FA (755 mg/100 g) igermesine ragmen her giin tiiketilecek patates miktari
yuksektir. Dolayisiyla giinliik FA miktar1 i¢inde patates c¢esitleri i¢in ayrica bir
hesaplama yapilmalidir. Giinliikk FA alimi i¢in, (i) FA degisim sistemi (mesela, 50,25,20
mg FA), (ii) 1 g protein degisimi (iii), 1 g protein degisimi (bu kisimda meyve-sebze
kullanilarak 50 mg FA olacak sekilde yapilan hesaplama), (iv) besinlerin FA icerigini
listeleyen ve (v) besinlerin protein igerigini listeleyen listeler ya da uygulama
sayilmaktadir (36,43).

Tiirkiye’de 15, 30 ve 50 mg FA iceren degisim sistemi kullanilmaktadir. FKU’li
bireylerin besin degisimi yaparak kan FA diizeyini referans araliginda tutmanin
saglandig1 pratik bir sistemdir (51).

Besin degisimi, FKU’li bireylerin miisaade edilen seviyede gidalarin yenilmesi
icin alternatifler sunan ve kan FA diizeyini referans araliginda tutmanin saglandigi
pratik bir sistemdir. Degisim siteminde tahil, meyve, sebze, ekmek-tahil, seker ve yag
degisimleri yapilabilmektedir. FA degisimlerinde, FA igerigi tespit edilemeyen
besinlerde 1 g proteinin 50 mg FA icerdigi kabuliine dayanmaktadir. FKU’li bireyin

giinliik almas1 gereken FA miktar1 hesaplanarak ilgili saglik profesyonelinin hazirlamig
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oldugu diyet programindaki degisim miktar1 belirlenip 6glinlere paylasimi yapilarak
‘FA degisimi’ yapilmasma miisaade edilir. Boylece FKU’li bireyin besin gesitliligi
saglanmis olur (36,52,53).

Fenilalaninden fakir diyet uygulanan bireylerde; FA kisitli diisiik proteinli tibbi
Ozel triinlerle, bireylerin enerji gereksinimleri ve o6giinlerdeki besin segeneklerinin
arttirilmasi ile meniideki alternatifler olusturularak diyet programinin saglikli bir sekilde
devam ettirilmesi saglanir. FKU’liler i¢in tibbi iiriinlerden bazilar1 makarna, 6zel soslar,
cips, bazi igecekler, piring, c¢ikolata, lahmacun, kurabiye, tostlar vb. sayilabilir
(7,36,43).

Yeterli ve dengeli bir FKU beslenme programinin saglanabilmesi icin dikkat

edilecek hususlar;

e Protein ikamelerini kullanimmin giinliik en az ii¢ 6giine pay edilmesi gerekir.
Protein ikamesinin yaninda mineraller, vitaminler ve uzun zincirli yag asitleri ile
birlikte kullanilmasi1 onerilmektedir. Protein ikamesinin kullaniminda istenilen
uyum saglanamazsa ekstra vitamin ve minerallarin kullanimi giindeme gelebilir.
Ayrica beslenme durumunu belirten kan parametrelerine (B12 vitamini vb. kan
degerleri) takibi ilgili saglik kuruluslarinda yapilabilir.

e FA alim giin igerisinde ayarlanacak sekilde boliinebilir.

e 10 g’inda 75 mg’dan az FA bulunan meyve ve sebzelerin alinmasi onerilebilir.
Ana Oglinlerinde yaninda iki ara 6giin olacak sekilde 5 porsiyon verilmesine
0zen gosterilmelidir.

e Kalori miktarim1 tutturmak, doygunlugu destek olmak ve besin zenginligini
arttirmak i¢in FKUli bireyler igin iiretilen tibbi iiriinlerin (ekmek, makarna vb.
besinlerin) kullanimi 6nerilmektedir.

e Protein ikamesi kullaniminda yeterli su tiiketimi konusunda bilgilendirilme
yapilmalidir.

e Rutin kan FA takibinin miimkiinse belirli giin ve saatte Olmasina Gzen
gosterilmelidir. Miimkiinse a¢ karna verilebilir.

e Senelik agiz bakimi ve dis muayeneleri yapilmas: konusunda bilgilendirme

yapilmalidir (36,43).
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2.1.7.2. Farmakolojik Tedavi ve Diger Yaklasimlar

Tetrahidrobiopterin  (BH4): FAH kofaktorii olan sentetik sapropterin
dihidroklorid (BH4) tedavi, BH4’¢ cevap veren hastalarda FAH aktivitesi artarak
diyette almis olduklari dogal proteinin artmasini saglamaktadir. Kan FA diizeyi en az
400 pmol/L olan bazi hastalarda bu tedavinin yanit verip vermedigini test etmek igin
ylkleme yapilmaktadir. Arastirmacilar, bu testi genotipler bu tedaviye cevap vermesi
ihtimali yiliksek olan hastalar igin tavsiye etmektedir (49). Bu tedavi, 2007 yilinda
Amerika’da, 2008 yilinda Avrupa’da ve 2010 yilinda da Kanada’da kullanilmaya
baslanmustir. BH4 tedavisi alan FKU’li bireylerde (tedavi i¢in onay uygun olanlarda),
dogal proteinleri serbest bir sekilde alabilmektedirler. Bu durumda FKU’li bireylerde
dogal protein aliminda artma olmakla birlikte mikro besin eksikligi goriilebilmektedir.
Aminoasit karisimlarin miktart diiserken, yeterli diizeyde protein ve mikro besin
aliminin alimasi énemlidir. BH4 tedavisine olumlu yanit veren FKU’li bireylerde tibb1
mamalarin devam ettirilmesi, metabolik kontrolii diizenlemek ve tat kabuliinii devam
ettirmek i¢in tibbi mamalar en az diizeyde verilebilir (36).

Biiyiik Nétral Amino Asit Takviyesi (LNAA): 1996 yilinda LNAA’lerin FA
kandan beyine gecisini azalttig1 saptanmustir. 1985’°ten giiniimiize kadar Danimarka’da
FKU vakalarinda kullanildig: aktarilmaktadir. 1976 yilinda da LNAA’lerin siganlarda
kan FA diizeyinin diigmesinde etkisi oldugu belirlenmistir. FA, beyinde ndtral aminoasit
tastyicisi ile taginmaktadir (32). LNAA’ler ile FA benzer yoldan emilip benzer sekilde
beyne ulasir. Agizdan fazla miktarda LNAA’ler alinirsa FA daha fazla emilmektedir.
Bu durumda plazmadaki FA beyne daha az gecmektedir. Ge¢ tam1 almis, tedavisi
yapilmamis, tat olarak FKU mamalarin1 alamayan, mental retarde, psikolojik ve
davranigsal bozukluklar gosteren eriskin ve addlesanlarda alternatif bir tedavi yontemi
olarak kullanilmaktadir. LNAA giinliik oral alimi, diyetle alinan toplam protein 1
gr/kg/giin (ideal viicut agirligi) olarak hesaplandiktan sonra, diyetin %60-70’1 dogal
proteinlerden, %30-40’1 LNAA’dan gelecek sekilde diyet planlanmaktadir. LNAA toz
ya da tablet sekilde diyet ayarlanabilmektedir. LNAA, bazilar1 vitamin-mineral
icerirken bazilar1 icermemektedir. LNAA eklemeleri biitiinciil FKU-formiilalar
olmadiklari i¢in vitamin-mineral yetersizlikleri yoniinden dikkatli olunmalidir (36).

Pegvaliase Tedavisi: Enzim ikamesi olarak kullanilan Pegvaliase, kan FA

diizeyini diisiik diizeyde amonyak ve toksik olmayan transsinnamik asite ¢evirir. Bu
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tedavi, FA’y1 FAH rezidiiel aktivitesinden bagimsiz olarak metabolize eder (36).
Eriskin FKU’li bireylerde Pegvaliase’nin kan FA diizeyini normal degerlerde
sabitleyebildigi belirtilmektedir. Pegvaliase tedavisi ile hem FA’den kisith diyet hem de
FA’den kisith olmayan diyet uygulayan hastalarin oldugu belirtilmektedir (36,54). Bu
ilag diyet tedavisine destek olabilir. Bir baska ifade ile diyet tedavisindeki kisitlamalari
azaltabilme segenegi sunabilmektedir. 2018 yilinda onay alan Pegvaliase, FKU’li
bireyler i¢in bir umut 15181 olabilmektedir. Bu tedavi heniiz yeni kullanilmaya
baslandigindan diyet ile olan iliskisinin arastirilmasi gerektigi aktarilmaktadir (54).

Fenilalanin Amonyak Liyaz (PAL): Deneysel yeni bir tedavi yaklagimi olan
PAL, FA’i transsinamik asit ve amonyaga cevirip viicudun tolere edebilir diizeye kadar
diisiirmesini  saglamaktadir. PAL, mantarlar, bazi bitki ve maya c¢esitlerinde
bulunmaktadir. Bunlarin yaninda E. Coli ve siyanobakterlerden sentezlenebilmektedir.
Bu tedavi yaklasimi; metabolik hastaliklarda olusan toksik maddelerin parcalanarak
viicuttan uzaklastirilmasi mantigina dayanir (49).

Gen tedavisi: FKU neden olan FAH geninde bes yiizden fazla mutasyonun
oldugu aktarilmaktadir (49). Mutasyonlarin fazla olmast FKU’de gen terapisi
giiclestirmektedir. Gen tedavisi ile FAH genindeki varyantlarin diizenlenmesi
hedeflenmektedir. Gen terapisi mutasyona ugramis genin diizenlenmesine yardimci
olabilecegi aktarilmaktadir. Giinlimiizde halen bu tedavi tlizerinde ¢alisilmakta ve tedavi

ile ilgili herhangi bir onay alinmamuistir (55).

2.1.8. Cocugu FKU Tams1 Alan Ailelerin Tepkileri

Aileler, ¢ocuk sahibi olmay1 planladiklarinda dogacak ¢ocuklarinin fiziksel ve
duygusal herhangi bir problemi olmaksizin biiyiitebilecegini planlar. Dogacak
cocuklarinin herhangi bir engeli olmaksizin saglikli bir sekilde dogmalarimi {imit
ederler. Ancak dogan cocuklarinin herhangi bir kronik hastalifinin olmasi aileyi
derinden tizmekte ve hayal kirikliklarini beraberinde getirmektedir. Yani aile bu
durumda bir kayip yasamaktadir (22,56) ve aile fertlerinin stres yasamalarina neden olur
(22,57). Cocugun kronik hastalig1 adeta ailenin yeni bir iiyesi olur. Kronik hastalig1 olan
ailelerde; aile tarz1 ve aile yasam kalitesini etkilenmektedir. Kronik hastalik, aileler i¢in

psikolojik olarak zorlayici bir stres kaynagidir (57).
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Seckin ve Demirkol (2011) saglik hizmeti verdikleri saglik merkezinde kronik
hastalikli ¢ocugu olan ailelerde gériilen genel problemler ve FKU’ye has problemlerin
oldugunu belirtmislerdir (58). Bunlar genellikle sunlardir;

Inkar _evresi: Tanilanmanmn baslangic asamalarindan itibaren aileler,
dayanilmas1 zor bir siire¢ ile kars1 karsiya kalirlar (22). Ilk olarak aile gocugunun
hastaligin1 reddeder. Taninin hatali oldugunu diisiiniip baska saglik kurulusuna gitmeyi
planyabilirler. Ailenin yasadigi bu inkar duygusu dayanilmayacak bir durumda olan
gercegin yarattigi panik, caresizlik ve kaygi duygularina karsi verdigi tepkidir (58).
Yapilan calismalarda, aileler ¢ocuklarmin FKU tanismi aldigin1 6grendiginde sok ve
inkar duygularin1 yasadigi bildirilmektedir (15,59). Ailelerin gostermis oldugu bu
tepkiler, bir savunma sistemidir (58). Hemsireler, ailelerin bu siiregte hastaligi inkéar
edeceginin bilincinde olmalidir. Bu durum karsisinda ailelere zaman verilerek bu siireci
saglikli bir sekilde gec¢irmesi beklenebilir. Tam1 ve tedavi icin ge¢ kalindigi gibi
sOylemlerle aileler su¢lanmamalidir. Bunun yerine ailenin hastaligi anlayabilmesine
firsat verilerek ailenin inkar duygusu onaylanmadan aileye destek olunmalidir. Ailenin
inkar evresi uzarsa ¢cocugun sagligi i¢in risk olabilecegi goz oniinde bulundurulmalidir
(22).

Ofke _evresi: Cocuklarmm tanist netlesen aileler inkar evresinden sonra
Ofkelerini diga vurabilirler. Bu 06fke esler arasinda olabilecegi gibi saglik
profesyonellerine de yansitilabilir. Aslinda bu duygu umutsuzluklarin, baskaldirilarin
bir yansimasidir (22,58).

Sucluluk _duygusu: Hastaligin kalitim yolu ile geg¢mesi ailelerde suc¢luluk

duygusunun yasamasina neden olabilir. Buna ek olarak aileler ¢ocuklarinin tani
konulma siirecinde gecikmeler yasadiginda benzer sekilde sugluluk duygusunu
yasayabilmektedirler (56,58). Aileler, kronik hastaligin kendilerine bir ceza olarak
verildigi disiinebilirler. BoOyle bir durumda ailelerin sugluluk duygularin1 ifade
etmelerine miisaade edilmeli, varsa yanlig ifadeler ve anlasilmalar diizeltilmelidir.
Cocugun kronik hastaligi sade ve agik bir dil ile ailelere belirtilmelidir. Ailelerin basa
¢ikma yontemleri anlagildiginda, bu agsamanin bittiginin gostergesidir (5,56).

Depresyon: Ofke ve sucluluk duygulari yasandiktan sonra depresyon gelisir.

Ailelerin kizginlik ve bas kaldirmalarini saglikli bir sekilde belirtmemeleri depresyon
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thtimalini arttirir. Annede goriilen depresyon, annenin hasta ¢ocugun bakimina katilma
kalitesini ve ailenin diger aile fertleri ile olan iliskisini bozabilir (58).

Pazarlik_evresi: Aileler FKU’li ¢ocugunun diyet programinmn uygun olacak

sekilde diizenlemesini ya da bir Omiir yerine belli bir yasa kadar diyetin programinin
serbest bir sekilde olmasi konusunda pazarlik yapabilir (58).

Kabullenme evresi: FKU hastalig1, bu evrede kabul edilmistir. Ailelerin amaci,

FKU’nin yonetimini yaparak ¢ocuklarmin iyi bir tedavi almasini saglamaktir. Saglik
profesyonelleri ile is birligi igerisindedir. Aileler bu asamaya ulasana kadar kendilerinin
ve FKU’li cocuklarinin giiclii ve zayif yonlerini kabullenmeye baslarlar. Ancak pek ¢ok
aile bu asamalarin iistesinden saglikli bir sekilde gelememektedir (22,56,58). Bu durum
ailelerin basa ¢ikma tutumlarini olumsuz etkileyebilmektedir (58,60).

FKU’li cocuklarin tedavisi bir dmiir devam etmektedir. Bu siire aile isleyisinde
ve rutinlerinde degisimlere neden olmaktadir. Aileler, FKU’li ¢ocugun bakimini
saglama siirecinde pek ¢ok zorluklarla karsi karsiya kalabilmektedir (16). Diger kronik
hastaliklarda yasanan zorluklarin yaninda, FKU’de geg tani, diyet programinin saglikli
yiiriitiilememesi vb. durumlar ¢ocukta beyninde geri doniisli olmayan hasarlara ve bazi
olumsuzluklarin (havale, biiylime-gelismede gerilme vb.) goriilmesine neden olmasi
ailelerde stres kaynagi olabilmektedir (16,22,56). FKU’li ¢ocuklarinin bakim
gereksinimini karsilayamayan ailelerin basa ¢ikma tutumlart olumsuz etkilenebildigi

aktarilmaktadir (60).

2.1.9. Basa Cikma Kavramn ve FKU’li Cocuklar1 Olan Ailelerin Basa
Cikma Tutumlari

Stres duygusu yogun yasandiginda insanlarda endise duygusunda artisa neden
olur. Bu kavram ile basa ¢ikmaya destek olabilecek mantikli bir tavsiye ve makul bir
tebesstim sunan bir kiginin varlig1 pozitif bir durumdur. Fakat bu diisiince her zaman
karsilik bulmayabilir. Insanlar herhangi birinden destek almadan kendince basa ¢ikmak
mecburiyetinde olabilir (61).

Strese neden olan durum veya durumlarin olumsuz etkilerini azaltmak veya
tamamen ortadan kaldirmak i¢in bir takim basa ¢ikma tutumlarini devreye koymak
evrensel bir davranistir (19). Basa ¢ikma, kisinin kaynaginin digsal ya da igsel istekleri

kontrol altina almak i¢in verdigi biligsel ve davranigsal kabiliyetlerdir (62). Yani stresi
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meydana getiren gerginligi azaltmak, ortadan kaldirmak veya gerilime karsi koyabilmek
amaciyla verilen tepkilerin tiimii olarak tanimlanmaktadir (19). Literatiirde basa ¢ikma
ile ilgili farkli tanimlar vardir. Bu tanimlarin bir kismi su sekildedir. Basa ¢ikma, strese
neden olan durum ve sartlarda fizyoloji, bilis ve duyguyu bilingli irade kabiliyeti ile
degistirebilmektir (63). Bir bagka tanim, kisilik yapilar1 ve kisideki var olan1 ele alarak,
stres etmenlerinin ¢evrenin kaynaklarina ve isteklerine hassas olmasina olanak tanityan
pek cok yonii olan bir siiregtir (64). Yine bagka bir tamimda ise, stresli durumlar
karsisinda ¢evreye adapte olmayi saglayan ya da olumsuz neticelerden uzak durma
olarak agiklanmaktadir. Bu kavram; yaratic1 kavrayabilme, esnek davranislar, sorunlari
giderme ve sartlar ne olursa olsun geri bildirim alma vb. kabiliyetleri olduk¢a 6nemlidir
(65).

Folkman ve Lazarus basa ¢ikma tutumlarini problem ve duygu odakli basa
cikma olmak iizere iki kategoride ele almiglardir. Problem odakli basa ¢ikma, kisinin
stresi meydana getiren durumu tamamen yok etmek ic¢in akilc1 yaklasimi ve bilgisini
devreye koymasidir. Yani bu yontem, stres olusturan durum ile birebir miicadele
edildigi, ¢6ziim metotlarinin gelistirilmeye calisildigi, muhtemel ¢6ziim stratejilerinin
olumlu/olumsuz yonlerinin ele alindigi, harekete gegme planlamasi ve strese neden olan
etkenin kontrol altina alinmasin1 kapsamaktadir (66).

Duygu odakli basa ¢ikma, stresli durumlarda meydana gelen olumsuz duygular
kontrol etmeye calisarak dikkati stres etmenlerinden uzaklastirmadir. Yani stres
kaynaklarinin verdigi olumsuz duygularin minimize edilmesine yonelik uygulamalardir.
Bu metotta kisi, inkar, ka¢inma vb. duygulari kullanarak stresten uzak durmaya
calismaktadir. Kisinin bu yaklagimi stresten uzak durmasi i¢in kisa bir ¢6ziim sunup bu
sliregte kisinin sikintidan ve tiziintiiden kaginmasini saglamaktadir (67,68).

Kronik hastalig1 olan ¢ocuklarin ailelerinin saglikli ¢ocuklarin ailelerine nazaran
daha fazla stres yasadiklar1 belirtilmektedir (58,69,70). Aileler, FKU tanili cocugunun
giinliik yasamlarinda FKU’nin gerektigi bakimin yami sira hastaligin yonetimi
konusunda kaynaklanan stresle basa c¢ikmak i¢in karmasik ve cesitli beceriler
kazanmalar1 gerekmektedir (28,36,58,60,70). Ancak ailelerin gocugunun yeni tan1 almis
olmasi, 6zel beslenme tedavisine her giin uyma zorunlulugunun olmasi, ila¢ kullanma
gerekliligi, belli araliklarla kan alma rutini, devamli muayene izlemi, bazen il dis1

muayene kontrolleri, hastaliga 6zgii iiriinlerin tatlarinin kotii olmasindan dolay1 cocugun
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irtinli  reddetmesi, iriin pisirilmesinde/hazirlanmasinda yasanilan zorluklar, 06zel
gidalara ulasmada zorluk, maddi problemler, kalabalik aile (diyette kagaklarin
yasanmasina neden olmast vb.), hastaligin yOnetimine uyum saglayamama, diyet
hazirlamanin zor ve zaman alic1 olmasi, ailenin ekonomik ve kiiltiirel durumu, hasta ve
ailesinin psikolojik durumu, saglik calisan1 ve hasta/aile arasindaki iletisimin zayif
olmasi, go¢men aileler, lokal/uluslararasi tedavi standartlarinin olmamasi ya da geliskili
olmasi gibi nedenlerden dolay1 ¢ocuk ve ailesinin FKU’de bakim siirecini olumsuz
etkileyebilmektedir. KMH tanili bireyler, dmiir boyu beslenme ve sagliklar ile ilgili
konularda yakin izlem gereksinimleri oldugundan ailelerine daha ¢ok bagimlidirlar.
Ailenin basa ¢ikmak zorunda oldugu durumlar (rutin kan izlemi, diyet vb.) vardir
(36,58,70,71). Kisaca sik kan kontrolii, kisitli diyetin uygulamasi, sik hastaneye gitme
mecburiyeti gibi durumlardan dolayr FKU’li g¢ocuklarin ailelerinin basa ¢ikma

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

2.1.10. FKU’de Hemsirelik Bakimi ve Ailelerin Giiclendirilmesi

Fenilketoniirili ¢ocuklarin ailelerinde, maddi sorunlar, 6zel gidalar1 saglamada
zorluk, hastaliga inanmada giiclik, sucluluk duygusu, yeni ¢ocukta yasanan stres,
kalabalik aile, mucize ilag¢/operasyon timidi, tiikenmislik sendromu, ileriye yonelik
kuskular vb. sorunlar yasanabilmektedir. Cocugun FKU tanis1 almasinin aileye maddi
ve manevi yiikii fazladir. Cocugun gelecegi hakkinda kaygi yasarlar. Aileler defektin
cocugu etkilemesinden dolay1 act gekerler (58). Aileler, cocugun hastaligini kendi
basarisizliklar1 olarak diisiinebilirler. Ailenin yasadigi bu duygular en yakinindakiler
tarafindan desteklenebilir (5,22,56). Ornegin, aile biiyiikleri, anneyi gebelik siirecinde
bazi durumlara dikkat etmemesinden dolay1 sucglayabilirler. Cocuga tan1 konulma
stirecinde ailelerin edindikleri bilgiler, ailelerin anksiyete duygusunu yogun
yasamasindan dolay1 yanlig anlagilmalara neden olabilir. Bu siirecte ailelerin hastalikla
ile ilgili bilgilerinin degerlendirilmesi, hatali bilgilerin diizeltilmesi énemlidir. Hekim
tarafindan ailelere verilen bilgilerin ailelere sade bir dille anlatilmasi ve ailenin
sorularmin yanitlanmasi hemsirenin sorumlulugundadir. Ailelerin hastalik hakkinda
bilgi edinme siireci saglikli bir sekilde gerceklesirse; aileler cocugunun hastaligina

iliskin karsilasabilecekleri yeni durumlarla daha etkili basa ¢ikabilirler (5).
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Cocuk sagligi ve hastaliklar1 hemsireleri, sadece tibbi tedaviye degil aym
zamanda hastalia uyum saglamanin psikososyal yonlerine de odaklanmaktadir (26).
Ailelere yonelik calismalarin ilk agamasini aile egitimi olusturmaktadir. Bu asamada
aileye FKU ve FKU’nin yonetimi hakkinda bilgi verilmelidir. Ek olarak uygulanacak
tedavi ve Ozel egitime ailenin kalittmin saglanmasi i¢in 6n egitimden gecirilmesi
gerekmektedir. Cocuk sagligi ve hastaliklart hemsiresi, bebegin dogumunu takip eden
ilk giinlerinden itibaren gerek klinikte gerekse de aile sagligt merkezinde ¢ocuklarin
bakim gereksinimlerinin saglamasinda rolii vardir (58).

Ailelerin, FKU tanili ¢ocugun ydnetimini saglamasi aile uyumunun giiclii bir
gostergesidir. Imkan verildiginde ebeveynler miikemmel 6gretmen olabilirler. Ailelerin
tan1 anindan itibaren verdigi tepkilerin degerlendirilmesi, klinik bakimin ayrilmaz bir
parcast olarak diisiiniilmelidir (73). Ailelerin, FKU’li ¢ocuklar1 olan baska ailelerle
tanistirmak ve ¢ocuklarmin hastalig: hakkinda cesitli etkinliklere FKU diyetine uygun
yemek pisirme, geziler planlama vb. dahil etmek ailelerin basa ¢ikma tutumlarini
destekledigi aktarilmaktadir (26).

FKU’de hemsirelik bakimmin amaci; aileye hastaligin muhtemel prognozu ile
ilgili bilgi verilmesinin saglanmasi gerekir. Cocuk dogar dogmaz kisa siire igerisinde
tan1 konulursa ve aile FKU diyetine uyarsa FA diizeyi normal aralikta olur ve zeka
diizeyi normal olabilir. Fakat FKU diyeti uyum saglanmamasi halinde geri doniisii
olmayan semptomlara neden olur. Hemsiresinin aileye diyet hakkinda bilgi vermesi
onemlidir. FA kisitli gidalarin tiiketimini onermelidir. Protein degeri yiiksek gidalarin,
diyetten uzaklastirilmasi veya ¢ok az miktar kullanmasi gerektigini aileye anlatilmalidir.
Bunun ig¢in ilgili muayene ve kontrollerinin yapildig: saglik merkezindeki diger saglik
profesyonellerinin (hekim, diyetisyen vb.) Onerilerinin dikkate alinmasi gerekmektedir
(5). Ailelerin diyet hazirlarken karsilattiklar1 sorunlar1 ifade etmeye gereksinimleri
olabilir. Cocuk biiyiidiik¢e diyet ve diyet yonetimini saglikl bir sekilde yerine getirmesi
zorlagabilmektedir. Aileler kan degerleri normal ¢iktiginda ¢ocugunun diyet programina
uyumu bozabilirler. Cocuklarin bagka gidalarin tadin1 6grenmesinden sonra FA kisith
mamalarin tadini1 reddettikleri, bu mamalarin temininde ulagim sorunu, pahali olmasi
vb. sorunlarin olmasi, muayene kontrol ve takiplerinin ekstra maddi yiik getirmesi,
ailelerin kendilerini sosyal yasamdan soyutlamalari, eslerin ¢ocuk bakimi konusunda

gerildikleri belirtilmektedir. FKU’de bakim ekibini bir iiyesi olan hemsireler FKU’li
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cocugun izlemini yaparken biitiin bu durumlar1 goéz Oniinde bulundurmali ve
danismanlik hizmeti vererek aileleri desteklemelidirler (36,70,74).

Biitiin kronik hastaliklarda oldugu gibi FKU’de de hemsirelik bakiminin esas
hedefi ailelerin gii¢clendirilmesi ve ailelerin basa ¢ikma tutumlarinin arttirilmasi
amaglanmaktadir. Yapilan ¢alismalarda, FKU’li cocuklarin ailelerinde giiglendirme
programinin ailelerin basa ¢ikmalari destekleyecek caligmalarin eksikligine atifta
bulunmakta ve bu tiir programlarin gelistirip uygulanmas1 gerektigi aktarilmaktadir
(60).

Giiclendirme, ailelerde istenilen degisimi hissetmelerine destek olan bir
hemsirelik miidahalesi ve egitim modelidir. Hemsireler basta olmak iizere diger saglik
calisanlarinin ve hastalarin rollerinin ve iligkilerinin yeniden belirlenmesinde ve
etraflica sekil almasinda katki saglamaktadir (28). Giiglendirme programi, ailenin ve
cocugunun hastalik ve hastalifin yonetiminde bilgi sahibi olmasi, tutum ve
davranislarinin desteklemesi, motivasyonlarinin arttirilmasi1 ve siirecin saghkli bir
sekilde siirdiiriilmesinde Onemli rollerinin oldugu bildirilmektedir. Bu programda
odaklanilan en Onemli nokta; saglhigin gelistirilmesi katki saglayacak aile sisteminin
ortaya ¢ikarilmas: veya desteklenmesinin oldugu aktarilmaktadir (28). Yapilan
calismalarda aile gii¢clendirme programinin; otizm (29), diyabet, Kistik fibrozis (24,30)
vb. kronik hastaliga sahip ¢ocugu olan ailelerin basa ¢ikma tutumlar1 {izerinde olumlu
etkisini oldugu aktarilmaktadir (24,30).

FKU tanili ¢ocugu olan ailelerde hastalik ve hastaligin yonetimi ile ilgili
ailelerin giiclendirilmesinin bilgi diizeyinin arttirilmas1 ve basa ¢ikma tutumlarinin
desteklenmesinin hem aile hem ¢ocuk agisindan 6nemli bir konu oldugu giindeme
gelmektedir. Bu nedenle hemsirelik bakim uygulamalarinda FKU c¢ocugu olan ailelerin
giiclendirilmesinin ailelerin hastalik yonetimi ve basa ¢ikmalart iizerinde olumlu
etkisinin olabilecegi diisiiniilmektedir.

Bu calismada HGP, ailelere yiiz yiize egitimin verilmesi, telefon danigsmanligi,
rehberlik edilmesi, ailelerin psikososyal desteklerinin (aile icindeki destek

mekanizmalarimin giiglendirilmesi gibi) girisimleri icermektedir.
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. Arastirmanin Amaci

Bu arastirma, Van i1 Saghk Midiirliigiine baglh bulunan Aile Saghg
Merkezleri’nde (ASM) izlemi yapilan 0-3 yas arast FKU tanili ¢ocuklarn ailelerine
verilen HGP’nin, ailelerin basa ¢ikma tutumlarina ve ¢ocuklarin FA diizeylerine etkisini

belirlemek amaciyla yapildi.

3.2. Arastirmanin Sekli
Arastirma, randomize kontrollii deneysel tiptedir. Arastirmaya dahil edilme
kriterlerine uyan goniilliller ¢alismaya katildiktan sonra randomizasyon tablosundaki

gruplara gore atand1 (Ek 6).

3.3. Arastirmamn Yapildigi Yer ve Ozellikleri

Arastirma ASM’lerinde ve SBU-Van Egitim ve Arastirma Hastanesi (SBU-
VEAH) Cocuk Metabolizma Polikliniginde yapildi. Van iline bagli ASM’lerde FKU
tanis1 alan 0-3 yas aras1 cocuklarin aileleriyle saha calismasi olarak planlandi. Van il
Saglik Miidiirliigii’niin kayitlarina gore; Van ilinde toplam 91 ASM bulunmaktadir. Van
ilgelerinde bulunan ASM sayis1; Ipekyolu 21, Ercis 14, Tusba 12, Baskale 6, Muradiye
6, Caldiran 6, Ozalp 6, Giirpinar 4, Gevas 2, Saray 2, Edremit 1, Catak 1 ve Bahgesaray
1°dir.

Arastirmaci, Ilge Saglik Miidiirliikleri’nin yenidogan tarama birimine birime
bagli bulunan ASM’lerin adres bilgilerine ulastiktan sonra; ilgili ASM’de calisan saglik
calisanlarina (hekim, hemsire ve/veya ebelere) gerekli ¢alisma (Ek 7, Ek 8) ve kurum
izinlerini (Ek 9, Ek 10) gosterdikten sonra FKU tanili ¢ocuklarin aileleri ile bir ¢calisma
planladigini belirtti. Tlgili ASM calisan1, arastirmaciya FKU’li ¢ocuk ve/veya ailelerinin
herhangi bir adres ve/veya telefon bilgilerini paylasmadan; rutin kontrole, asi
uygulamasi, kan numunesi, boy-kilo izlemi gibi islemler i¢in gelen aileye ilgili ¢alisma
hakkinda bilgi verildi. Ailelerin ¢alismaya katilmak istemeleri halinde uygun olduklari
bir zaman dilimi veya ASM izleminde (rutin islem izlemlerinde) egitimleri verildi.
Ayrica baglh bulundugu ASM’ye takibi olmayan ve takibe gelmeyen, (Van ili sinirlari

icerisinde) adres degisikligi yapan, ulasilamayan, Van iline gog¢ ile sonradan gelip
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ASM’de kayd1 olmayan, (ikametgah1 Van ilinde olup) FKU takibini baska bir ilin saglik
merkezinde yapip sadece kan numunesi i¢in poliklinige gelen vb. ailelerin olma
ihtimaline veya gozden kagma durumlarina karst SBU-VEAH nden izin alinarak (Ek
10), Cocuk Metabolizma Poliklinigi’nde haftanin ii¢ giinli poliklinik hizmetinin oldugu
saatlerde poliklinik 6niinde muayeneye gelen FKU’li ¢ocuklarin ailelerine ulasilmaya
calisildi. Muayene siras1 bekleyen ailelerle poliklinik 6niinde goriisiiliip; arastirma
kriterlerine uyan ve ¢aligmaya katilmay1 kabul eden aileler arastirmaya alinarak ailelerin
bagli bulundugu ASM’de takibi yapildi.

Calisgmanin 0-3 yas araliginda se¢ilmesinin nedenleri arasinda; ailenin yeni
tiyesinde (bebeginde) kronik hastalik ihtimalinin diisiiniilmemesi, Van ilinde ¢ocuk
metabolizma polikliniginin ilgili yan dal saglik hizmetini verecek olan hekimin goreve
baglama veya gorev siiresinin bitimi gibi durumlarda yeni tanili ¢ocuklarin gézden
kagirilmasi, aileler agisindan metabolik hastaliklarin fiziksel hastaliklar kadar (fiziksel
acidan) dikkat cekmemesi, ailelerin metabolik hastaligin tedavi ve kontrol siireglerinde
yeteri kadar onem gostermemesi, hastaliga inancinin olmamasi, ¢ocugun hastaligimnin
ihmal edilmesi, il dis1 sevklerde maddi, manevi vb. durumlardan Otiirii ailenin
zorlanmasi, rutin kan verme isleminde giicliiklerin yasanmasi, tedavi siirecinde ilgili
tibbi iiriinlere ulasamama ve/veya kargolanma siirecindeki gecikmelerin vb. durumlarin
olmasi sayilabilir. Dolayisiyla 0-3 yas grubu kritik oldugundan bebegin anne siitii ile
beslenmesi, ailelere ek gidaya gecis, 6zel tibbi beslenme tedavisi, 6zel durumlar ve
ailelerin karsilasabilecekleri sorunlara yonelik tavsiyelerin etkinligini belirlemek igin bu

calisma planlandi.

3.4. Arastirmanin Evreni
Aragtirmanin evrenini, Van ili ve ilgelerine baglit ASM’lerde kayitl 0-3 yas arasi

FKU tanis1 almis ¢ocuklarin aileleri olusturdu.

3.5. Arastirmanin Orneklemi

Orneklem biiyiikliigiinii belirlemek G*Power v.3.1.9.4 program ile hesaplama
yapilan gii¢ analizi sonucunda (75); 2 grup 2 tekrarli caligma deseni igin her bir grupta
en az 17 katilimcr olmasi gerektigi saptandi (ni:17; n,:17). Arastirma Srnekleminde

caligsmay1 belirtilen tarihlerde 39 (miidahale 20; kontrol 19) aile alindi. Ancak miidahale
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grubundaki 1 hastanin kesin tan1 almamasindan ve kontrol grubunda ise 2 hastanin il
merkezine uzak olmasi ve tedavi takip ve kontrollerini yapmamasindan dolay1 arastirma
stirecinde ¢alisma disinda kaldi. Arastirma sonunda miidahale grubunda 19, kontrol
grubunda ise 17 olmak {izere toplam 36 aile ile ¢alisma tamamlandiginda testin giicii

(Power, 1-B err prob) = 0.901 olarak saptandi.

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

Analysis: Post hoc: Compute achieved power

Input: Effect size f = 0.2875
o err prob = 0.05
Total sample size = 34
Number of groups =2
Repetitions =2
Corr among rep measures = 0.5
Nonsphericity correctione = 1

Output: Noncentrality parameter A = 11.241250
Critical F = 4.149097
Numerator df = 1.000000
Denominator df = 32.000000
Power (1-B err prob) = 0.901586

F tests - ANOVA: Repeated measures, within-between interactio
Number of groups = 2, Repetitions = 2, Corr among rep measures = 0.3,
Nonsphericity correction € = 1, Effect size f = 0.2875, « err prob = 0.0

e o o
bR LR G

Power (1-B err prob)

e 9o
| i

©
P

To ™ Jo " o 7 do T3

o ' 6o 70 '~ 40 ' do ' 100
Total sample size

-Orneklem hesaplamasina ait G*Power protokolii
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Randomizasyon

Arastirma ornekleminde, kriterlere uyan aileler bilgisayar ortaminda (Research

Randomizer programiyla) olusturulan randomizasyon tablosuna (Ek 6) gore miidahale

ve kontrol grubuna ayrildu.

[ Kayit } Uygunluk igin dededendirlen (N=39)

Arastirma drmeklemi
evreninin tamamindan
| olusmustur.

Randomize edilenler (n=39)

l [ Ayirma ] l
Midahale grbu (n=20) Kontrol grubu (n=19)
+ Hemgirelik Giiclendirme Programi uygulanmigtir + Rutin uygulama ve hemsirelik bakim
yapild
l [ izlem W l
bt s
izlemden ikt (n=1) izlemden cikti (n=2)
Takip ve tedaviye devam etmeme (n=1) Kesin tani alamama (n=1}
Takip ve tedaviye devam etmeme (n=1)

| o

Analiz edildi (n=19) Analiz edildi (n=17)

Sekil 3.1. CONSORT 2010 Calismanin Akis Semasi

Korleme

Sec¢im yanhligin1 6nlemek icin tiim katilimcilarda tek korleme kullanildi.
Miidahale grubundaki aileler miidahale grubunda oldugunun farkindaydilar. Verilen

toplanmasi, egitimin verilmesi aragtirmaci tarafindan yapilda.

28



Arastirmaya dahil edilme kriterleri

Ebeveynlerin Van ilinde ikamet eden ve/veya ¢ocuk metabolizma polikliniginde
takipli cocugu olan, arastirmaya katilmay1 kabul eden, okuryazar olan, Tiirk¢e bilen ve
anlayan, 18 yas ve iizeri olan, oryantasyonu ve kooperasyonu tam ve iletisime acik olan,
¢ocugun birincil bakimimni yapan bir ebeveynlerden biri (anne/baba) ve 0-3 yas arasi
(<3yas) cocugu olan klasik FKU (FA diizeyi >20 umol/L) tanis1 alan ¢ocuklarin aileleri
dahil edildi.

Arastirmadan dahil edilmeme kriterleri

Van ilinde ikamet etmeyen, arastirmaya katilmayi1 kabul etmeyen, okuryazar
olmayan, Tiirk¢e bilmeyen ve anlamayan, 17 yas ve altinda olan, oryantasyonu ve
kooperasyonu tam ve iletisime acik olmayan, ¢ocugun birincil bakimini yapmayan
ebeveyni/aile tiyesi, gocugu 3 yasindan biiyiik (>3yas) olan, uygulanacak egitimi yarida
birakan, ¢ocugunun takip ve tedavisine diizenli yapmayan, ¢cocugu FKU tanili olmasina
ragmen takip edilemeyen, tek basvurusu olan c¢ocuklarin aileleri caligmaya dahil

edilmedi.

3.6. Arastirmanin Degiskenleri

Bagimli _degiskenler: Hastalik bilgi diizeyi, ailelerin basa ¢ikma durumunu

degerlendirme 6l¢egi puan diizeyi, ¢ocuklarin FA diizeyi.

Bagimsiz degiskenler: Hemsirelik giiclendirme programi.

Kontrol degiskenleri: Aile ve ¢ocugun sosyodemografik 6zellikleri, cocugun tani alma

zamani, cocugun kontrole getirilme siklig1 gibi 6zelliklerdir.

3.7. Veri Toplama Araglari
Verilerin toplanmasinda asagidaki formlar kullanildi.
a. Cocuk ve Aileyi Tanitic1 Bilgi Formu (EK 1)
b. Ailelerin Fenilketoniiri ile ilgili Bilgi Diizeylerini Degerlendirme Formu (EK 2)
. Basa Cikma Tutumlarin1 Degerlendirme Olgegi (EK 3)

a. Cocuk ve Aileyi Tamtici Bilgi Formu: Veri toplama formu, anne ile
cocugun demografik ozellikleri, gocugun hastaligi, annenin ¢ocuguna verdigi bakimi ve

kendi yasantisindaki iligkileri belirlemek amaciyla literatiir taranarak olusturuldu
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(28,76) Veri formunda; anne-baba ve ¢ocugun yasi, anne-babanin egitim durumu vb.
sorulardan olusturuldu. Form 24 sorudan olusmaktadir (EK 1). Cocuklarin
antropometrik (kilo, boy ve bas cevresinin) Olgiimleri arastirmaci tarafindan yapilip
Neyzi ve ark (2008) standartlarina gore degerlendirildi ve persentiller belirlendi (77).

b. Ailelerin Fenilketoniiri ile Ilgili Bilgi Diizeylerini Degerlendirme
(AFIBDD) Formu: Literatiir dogrultusunda ve alti uzmani (2 diyetisyen, 1 gocuk
metabolizma hekimi, tez izleme komite iiyelerinin) tavsiyelerini yansitacak sekilde
gelistirildi. Bu form; ailelerin FKU’li ¢ocugunun hastaligi ve hastalik yonetimi
hakkinda bilgi diizeyi 6l¢ildi (5,36,51,74,78). Form 20 sorudan olusmaktadir.
Hazirlanan bu formda; 12 soru (1., 2., 3., 4., 5., 7., 8., 11, 12., 13., 15. ve 16. sorular)
ailelerin hastalik bilgisini, 8 soru (soru; 6., 9., 10., 14., 17., 18., 19. ve 20. sorular) ise
ailelerin diyet bilgisini Ol¢iildii. Formdaki maddelerin siklart “dogru”, “yanlis” ve
“bilmiyorum” seklindedir. AFIBDD formundaki 17 sorunun cevap sikki ‘dogru’ 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 sikki ‘hayir’ (ters yanitli sorular) olarak kabul edildi.
Her bir sorunun dogru yamiti bes (5) puandir. Ilgili sorunun yanitinin yanhs ve
“bilmiyorum” sikkinin isaretlenmesi ise 0 (sifir) puandir. Puanlama 0-100 puan
araligindadir. Bilgi degerlendirilmesi 20 soruya verilen yanitlarin toplam puani
tizerinden degerlendirildi. Formda elde edilen dogru yanit ortalamasinin yiikselmesi
hastaliga iliskin bilgi diizeyinin iyi oldugunu gostermektedir (EK 2).

c. Basa Cikma Tutumlarim Degerlendirme Olgegi: Carver, Scheier ve
Weintraub tarafindan 1989 yilinda 15 alt boyut 60 madde olarak gelistirilen COPE
Olcegi Zuckerman ve Gagne tarafindan 2003 yilinda Kendine Yardim, Yaklagim, Uyum
Saglama, Sakinma-Kag¢inma ve Kendine Ceza isimli 5 faktor ve 40 madde olarak revize
edilmistir (COPE-R). Revize edilen 6lgek Dicle ve Ersanli (2015) tarafindan Tiirkge’ye
uyarland1. Uyarlanan &lgekte 5 faktdr ve toplam 32 madde bulunmaktadir (61). Olgek;
kendine yardim, yaklagim, uyum saglama, sakinma-ka¢inma ve kendine ceza olmak
lizere toplam bes alt boyuta sahiptir. Kendine yardim alt boyutu; 1, 2, 3, 4, 5 ve 6
numarali maddelerden, yaklasim alt boyutu; 7, 8, 9, 10, 11, 12 ve 13 numaral
maddelerden, uyum saglama alt boyutu; 14, 15, 16, 17, 18, 19 ve 20 numaral
maddelerden, sakinma-kaginma alt boyutu; 21, 22, 23, 24, 25 ve 26 numarali
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maddelerden ve kendine ceza alt boyutu; 27, 28, 29, 30, 31 ve 32 numarali maddelerden
olusmaktadir.

Olgek 4°1ii likert tipi bir dlgektir. Maddeler puanlanirken “Asla Boyle Yapmam”
icin 1, “Cok Az Boyle Yaparim” i¢in 2, “Boyle Yaparim” i¢in 3, “Cogunlukla Bdyle
Yaparim” igin 4 puan verilir. Olgekte olumsuz madde yoktur. Olgekten alinabilecek en
yiiksek puan 128, en diisiik puan 32°dir. Olgekten alian yiiksek puan basa ¢ikma tutum
diizeyinin yiiksek olmasi, diisiik puan ise basa ¢ikma tutum diizeyinin diisiik olmasi
anlamina gelmektedir (61) (EK 3).

Olgegin Tiirkceye uyarlama gegerlik ve giivenirlik calismasinda yer verilen ic
tutarlik (Cronbach Alfa) katsayilar1 kendine yardim alt boyutu i¢in 0.96; yaklasim alt
boyutu i¢in 0.98; uyum saglama alt boyutu i¢in 0.98; sakinma-kag¢inma alt boyutu i¢in
0.98; kendine ceza alt boyutu i¢in 0.98 ve Olgek toplam puani i¢in 0.97 seklindedir
(Dicle ve Ersanli, 2015). Bu aragtirmadan elde edilen Cronbach alfa katsayilari; kendine
yardim alt boyutu i¢in 0.783; yaklagim alt boyutu i¢in 0.805; uyum saglama alt boyutu
icin 0.723; sakinma-ka¢inma alt boyutu i¢in 0.708; kendine ceza alt boyutu i¢in 0.754
ve dlgek toplam puani igin 0.781°dir. BCTDO’ye iliskin alt boyutlarin ve toplam puanin
giivenilirlik katsayilarinin incelendiginde; biitiin puanlarin giivenilirliginin yiiksek
diizeyde oldugu belirlendi.

d. Telefon Goriismelerinde Egitimi Pekistirmeye Yonelik Soru Formu:
Miidahale grubundaki ailelere, yiiz yiize goriisme sonrasi egitimi pekistirmek ve telefon
goriismelerinin verimli gegmesini saglamak icin aragtirmaci tarafindan hazirlanan soru
formudur. Egitimin birinci ve ikinci agamasinda ailelerin almis oldugu egitim igerigi
dikkate alinarak her bir asamada altisar sorudan olugmak {izere toplam 12 sorudan
olugmaktadir (Ek 11). Miidahale grubundaki her bir aile toplamda 4 telefon goriigmesi
yapildi. Her bir goriigmesi siiresi yaklagik 20 dakika siirmiistiir. Arastirmaci ve aile
arasindaki bilgi akisi, diyet degisiklikleri ve Onerileri ailenin takipli oldugu hekim ve
diyetisyen onay1 dogrultusunda gergeklestirildi.

e. Fenilketoniirili Cocuklarda Aile Giiclendirme Programi Egitim Kitap¢ig:

Egitim kitapgig1 literatlir dogrultusunda olacak sekilde hazirlandi (Ek 12).

Egitim  kitapgigimin  kapsam  gecerliligi i¢in uzman  gorlisiine  danisildi.
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3.8. Arastirma Verilerinin Toplanmasi

Aile Saglhigi Merkezleri ve/veya ¢ocuk metabolizma polikliniginde izlenen ve
yaslar1 0-3 yas arasinda degisen FKU’li gocuklarin aileleri ile yapildi. Arastirmanin
dahil edilme kriterlerine uyan ve aragtirmaya katilmayr kabul eden aileler
randomizasyon yontemi ile miidahale ve kontrol gruplarina ayrildi. Arastirmanin
yapildigr 24.11.2021-28.02.2023 tarih araliginda dahil edilme kriterlerine uyan ve
aragtirmaya katilmay1 kabul eden aileler Orneklemi olusturdu. ASM’lerin egitim
odasinda veya uygun bir odasinda ebeveynlere egitim verildi. Egitim, arastirmaci
tarafindan verildi.

Randomizasyonla gruplar (miidahale ve kontrol grubu seklinde) belirlendikten
sonra miidahale grubundaki aileler telefon ile aranarak; aile gliclendirmeye yonelik
hemsirelik girisimlerinin 10 hafta siirecegi , bu siirecte iki defa ASM’ye davet edilecegi,
birinci asamada; haftanin herhangi bir giinii ve bir seansta yaklasik 40 dakikalik yiiz
ylize verilen egitim girisimi sonrasi iki hafta boyunca haftada bir olmak tizere (2 telefon
goriismesiyle) aranacaklari, ikinci agamada ise; bir seansta yaklasik 40 dakikalik yiiz
yiize ikinci egitimin verilecegi sonrasinda ise ayn1 sekilde iki hafta boyunca haftada bir
olmak {lizere telefon (toplamda 4 telefon goriismesi) ile aranacaklari konusunda
bilgilendirildi. Miidahale grubundaki ailelere verilen egitim ve telefon goriismelerinin
tamamlanmasindan 4 hafta sonra (10. haftada) son testlerin uygulanmasi amaciyla
tekrar ASM’ye ve/veya ¢ocuk metabolizma poliklinigine ¢agrilacaklari konusunda ve
aile giiclendirmeye yonelik hemsirelik egitiminin tamamlanacagi konusunda bilgi
verildi.

Miidahale grubundaki ailelerde egitime baslamadan once “Cocuk ve Aileyi
Taminicr Bilgi Formu (EK 1)”, “Ailelerin Fenilketoniiri ile Ilgili Bilgi Diizeylerini
Degerlendirme (AFIBDD) Formu (EK 2)”, “Basa Cikma Tutumlarini Degerlendirme
Ol¢egi (BCTDO) (EK 3)” uygulanip hemen sonrasinda egitim verildi. (1. Hafta). Egitim
ve telefon gorlismelerinin bitiminden (6. haftadan) sonraki 4. haftada (10. haftada) ise
AFIBDD Formu (EK 2), BCTDO (EK 3) son kez uyguland: (Sekil 3.2.).

Her iki gruptaki (miidahale ve kontrol gruplarindaki) ailelere, 1. hafta 6n testler
(“Cocuk ve Aileyi Tanitict Bilgi Formu”, “AFIBDD Formu”, “BCTD0”), 10. haftada
ise son testler (“AFIBDD Formu”, “BCTDO”) uygulandh.
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Her bir ailenin FKU hakkinda edinmek istedikleri bilginin farkli alanlarda
odaklanabilecegi diistiniildiigiinden egitimler; arastirmaci ve bir ebeveyn (istek halinde
hem anne hem de baba) olacak sekilde yapildi. Her aileye aymi egitim materyali
tizerinden spesifik bireysel egitim verildi. ASM’lerin uygun bir odasinda, egitimler,
power-point sunu seklinde yapildi. Egitimlerde beyin firtinasi, soru-cevap gibi teknikler
kullanildi. Her bir ailenin yiiz yiize egitimi en az 40 dakika stirdii. Her bir telefon
goriismesi ise yaklasik 15 dakika siirdii. Telefon goriismelerinde ailelere verilen egitim
ve igerigi, ailelerin merak ettigi konularmn/sorularin yanitlanmasi, ailelerin diyeti
uygulama pratiginin degerlendirilmesi, Onerilerin verilmesi, damigsmanhk gibi
miidahaleleri igermektedir. Telefon goriigsmeleri ailelerin rahatsiz olmayacagi sessiz bir
ortamda yapildi. Verilen egitimin etkinligini belirlemek i¢in aragtirmaci tarafindan
hazirlanan “AFIBDD Formu” egitim 6ncesi ve sonras1 uygulandi (EK 2).

Egitim iki asamali olarak yapildi. Ebeveynleri desteklemeye yonelik egitim
programmnin Birinci asamasinda; FKU hastaligi hakkinda genel bilgi, hastaligin
tedavisi, hastalik siireci vb. konular ele alindi. Ikinci asamasinda ise; FKU hastaliginda
diyetin O6nemi, diyet programi ve hakkinda bilinmesi gerekenler, psikososyal destek
(ailenin ev i¢indeki destek mekanizmalari, diyeti bozan kisi veya diger etmenlere olan
yaklasimlar ve ¢oziim Onerileri vb. konular) hakkinda bilgi verildi. Hazirlanan egitim
kitap¢ig1, egitim sonrasi ebeveynlere teslim edildi.

Kontrol grubundaki ailelere ise rutin bakim ve hemsirelik bakimi yapildi. Bu
kapsamdaki ailelere; ¢cocuklarini diizenli kan numunesi vermesi ve izleminin yapilmasi,
muayene rutinine devam ettirilmesi, saglik profesyonellerinin ilgili 6nerilerinin (diyet
degisiklikleri ve diyete uyum saglama, ilag kullanimi vb.), dikkate almasi yer
almaktadir. Kontrol grubundaki ailelere ilk testlerin uygulamasindan 10 hafta
sonrasinda son testler uygulandi. Son testin uygulamasindan kontrol grubundaki ailelere

ayn1 egitim verilerek egitim kitapgig teslim edildi.

3.9. Verilerin On Uygulamasi

Veriler, Van il Saglik Miidiirligii’ne bagli ASM’lerin egitim odasinda yapildi.
Ailelerin hastaliga iliskin bilgi diizeylerinin belirlenmesi amaciyla olusturan formdaki
sorularin anlagilirligini degerlendirmek igin bir FKU tanili gocugun ebeveynine formun
On uygulamasi yapildi. Egitim siirecinde ailelerle telefon goriismelerinde egitimi
pekistirmek ve ailelerin yagsadigi durumlari degerlendirmek icin 12 sorudan olusan soru

formu eklendi (Ek 11).
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3.10. Arastirmanin Etik Boyutu

Arastirmanin yapilabilmesi i¢in; ailelerden aydinlatilmis onam (Ek 4-5), 6lgek
(Ek 7) izni, etik kurul (Ek 8) (Toplantt sayisi: 110; Tarih: 02.04.2021) izni ve kurum
izinleri (Ek 9-10) alindi. Deney grubundaki ailelere son testler uygulandiktan sonra
miidahale grubuna uygulanan HGP’1 uygulanip egitim kitapgigi teslim edildi.
Calismanin giderleri i¢in herhangi bir destek alinmadi. Tiim masraflar arastirmaci
tarafindan  karsilandi.  Arastirmanin  Clinical Trials (ID) kayit numarasi

NCT05497050’dur.
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Subat- Aralik 2021

Arastirma i¢in gerekli izinlerin alinmasi

v

Edremit 05 nolu ASM’de aileye 6n uygulamanin yapilmasi (n=1)

Kasim 2021-Ocak 2022

v

1 hasta ¢ikarildi.
(Kesin tan1

almadifandan) Kasim 2021 — Subat 2023

Miidahale ve Kontrol Gruplar1 Belirlendikten sonra Van iline
bagli ASM’lerde verilerin toplanmaya baslanmasi

2 hasta ¢ikarildi.
(Tan1 ve tedaviye
devam

/ etmediginden)

Miidahale grubu (n=19)
Egitim verilen grup

Kontrol grubu(n=17)
Egitim verilmeyen grup

v

\

Form ve Olceklerin Uygulanmas: (ilk test verilerinin toplanmasr)
-Cocuk ve Aileyi Tanitici Bilgi Formu

-AFIBDD Formu
-BCTDO

\’

v

lhafta I Egitimin verilmesi
-yliz yiize

2.hafta 1. Telefon goriigmesi

3.hafta 2. Telefon goriismesi

4.hafta  IL. Egitimin verilmesi
-yliz ylize

5.hafta 3. Telefon goriismesi

6.hafta 4. Telefon goriismesi

.\
1. haftadan-

10. haft .

k 3 a.lalya 11k testlerin
adar al e e're > toplanmasin
herhangi bir dan sonraki

egitim 10. haftada
verilmedi.
J

4. telefon
gOriismesinin
bitiminden sonraki
4, haftada

10. haftanin sonunda her iki gruptaki aileler ASM’lerde ziyaret edilerek form ve 6lgekler uygulandi.

V

Form ve Ol¢eklerin Uygulanmasi (ikinci test verilerinin toplanmasr)

-AFIBDD Formu
-BCTDO

v

Verilerin analizi
Subat 2023

Sekil 3.2. Arastirma Akis Semasi
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3.11. Verilerin Degerlendirilmesi

Istatistiksel analizler SPSS (IBM SPSS Statistics 27) adli paket program
kullanilarak yapilmistir. Bulgularin yorumlanmasinda frekans tablolar1 ve tanimlayici
istatistikler kullanildi.

Normal dagilima uygun Olgiim degerleri i¢in parametrik yontemler kullanildi.
Parametrik yontemlere uygun sekilde, iki bagimsiz grubun Olgiim degerleriyle
karsilagtirilmasinda “Independent Sample-t” test (t-tablo degeri); bagimli iki grubun
ol¢tim degerleriyle karsilastirilmasinda “Paired-Sample” test (t-tablo degeri) yontemi ile
yapildi. Parametrik olmayan yontemlere uygun sekilde, iki bagimsiz grubun O6l¢im
degerleriyle karsilastirilmasinda “Mann-Whitney U” test (Z-tablo degeri); bagimh iki
grubun Olglim degerleriyle karsilastirilmasinda “Wilcoxon™ test (Z-tablo degeri)
yontemi kullanildi. iki nitel degiskenin birbiriyle iliskilerinin incelenmesinde “Pearson-
¥*” capraz tablolari kullanildi. Normal dagilima sahip olan iki nicel degiskenin
birbiriyle iliskilerinin incelenmesinde ‘“Pearson” korelasyon katsayisi; en az birinin
normal dagilim gostermedigi durumlarda ise “Spearman” korelasyon Kkatsayisi

kullanildi.

3.12. Arastirmanin Sinirhliklar:
Veriler, Van Il Saglik Miidiirliigiine bagli ASM’lerinde ve/veya SBU-VEAH
takipli olan ve arastirma kriterlerine uyan FKU tanili gocuklarin ailelerinden elde

edildigi igin arastirma verileri sadece bu kapsamdaki ailelerle genelebilir.

3.13. Arastirmanin Giiclii Yonleri

Ebeveynlerin c¢alisma ve kontrol grubuna ayirmak i¢in randomizasyonun
kullanilmasi1, katilimeilarin yanit yanliligini 6nlemek igin tek korleme kullanilmasi, 0-3
yas grubu araliginda FKU tanili ¢ocugu olan annelerle yapilmasi arastirmanin giiclii
yanlarindandir. Ayrica aragtirmanin baslangic zamani pandemi dénemine (COVID-19)
denk geldiginden gerek gruplarin belirlenmesi gerek maske-mesafe-hijyen kurallarinin
sik1 takip edilmesi, bu siliregte ¢ocuk hasta ve ailelerin ulasim zorluklar
diisiiniildiiglinde tiim bunlara ragmen caligmanin tamamlanmas1 gii¢lii yonlerindendir.

Telefon goriismelerinin katilimin oran1 ve vaka kaybinin az olmasi gii¢lii yoniidiir.
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3.14. Arastirmanin Zayif Yonleri

Kan FA sonuglar1 verilerinin toplanmasi ailelerin sozli teyidi, ailelerden gelen
bildirim mesajlar1 veya mesajlarin ekran goriintlisii ile not edildi. Egitimi veren
aragtirmacinin, ikinci bir goézlemci olmaksizin ebeveynlerle yiiz yiize goriliserek veri

toplamasi ¢aligmanin zayif yoniintidiir.
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4. BULGULAR

Calismada elde edilen verilerin analizinde miidahale ve kontrol gruplarinin

homojen olup-olmadigina iligkin bulgular, ailelere ve gocuklara ait sosyodemografik

bulgular, Ailelerin Fenilketoniiri ile ilgili Bilgi Diizeylerini Degerlendirme ve Basa

Cikma Tutumlarim Degerlendirme Olgegi’ne iliskin bulgular ve analizi sunulmaktadir.

Tablo 4.1. Cocuk ve Ailelerin Tanitic1 Ozellikleri

Degisken Deney Grubu Kontrol Grubu Toplam
X+SS Medyan X+SS Medyan X+SS Medyan

(Min- (Min- (Min-Max)

Max) Max)
Cocuk yas1 18.32+12.74 15.0[3.0- 20.00+13.68 24.0[3,0- 19.11+13.03 15.5[3.0-
(ay) 36.0] 36,0] 36.0]
Annenin Yasi 29.63+60.12 30.0 27.59+50.87 26.0 28.67+6.01 26.5 [18.0-
(y1l) [18,0- [21.0- 42.0]

42,0] 40.0]
Babanin Yas1 34.26+60.42 35.0 32.88+70.08 32.0 33.61+6.68 33.0 [23.0-
(yi) [25.0- [23.0- 48.0]

43.0] 48.0]
Kardes sayisi 2.47+10.17  2.0[1.0-  2.524+10.37 2.0[1.0- 2.50+1.25 2.0 [1.0-6.0]

5.0] 6.0]
FKU hastasi 2.10+£00.93 2.0[1.0- 2.24+10.39 2.0[1.0- 1.86+.035 2.0 [1.0-2.0]
kaginci ¢ocuk 4.0] 6.0]
n % n % n %
Cinsiyet
Kiz 10 52.6 10 58.8 20 55.6
Erkek 9 47.4 7 41.2 16 44 .4
Aile tipi
Genis aile 16 84.2 15 88.2 31 86.1
Cekirdek aile 3 15.8 2 11.8 5 13.9
Yasanilan Yer
1 3 15.8 3 17.7 6 16.7
flge 7 36.8 9 52.9 16 444
Koy/kasaba 9 47.4 5 29.4 14 38.9
Esle akraba
Evet 12 63.2 9 52.9 21 58.3
Hayir 7 36.8 8 47.1 15 41.7
Akrabalik derecesi
1. derece 8 66.7 7 77.8 15 71.4
2. derece 1 8.3 1 111 2 9.6
3. derece 3 25.0 1 111 4 19.0
Meslek
Ev hanimi/igsiz 18 94.7 16 94.1 34 94.4
Meslek sahibi - - 1 5.9 1 2.8
Memur 5.3 - 1 2.8
Anne egitim
Okuryazar 5 26.3 2 11.8 7 194
[Ikogretim 11 57.9 13 76.4 24 66.7
Lise - - 2 11.8 2 5.6
Universite 3 15.8 - - 3 8.3
n % n % n %

Ailede baska FKU’li ¢ocuk olma durumu
Evet 2 10.5 3 17.6 5 13.9
Hayir 17 89.5 14 82.4 31 86.1
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Calismaya katilan ailelerin ve ¢ocuklarin tanimlayic1 6zellikleri Tablo 4.1.’de

gosterildi.

4.1. Ailelerin Sosyodemografik Ozelliklerine Gore Dagihm

Tablo 4.2. Miidahale ve Kontrol Grubundaki Cocuk ve Ailelerin Sosyodemografik Ozelliklerine Gore
Dagilimlar1 ve Gruplar Arasi Karsilastirilmasi

Degisken Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel
X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*

[Min-Max] [Min-Max] Olasilik

Cocugun yas1 (ay) 18.32+£12.74 15.0 20.00+£13.68 24.0 7=-0.127
[3.0-36.0] [3,0-36,0] p=0.899

Anne yas1 (y1l) 29.63+60.12 30.0 27.59+£50.87 26.0 Z=-1.303
[18,0-42,0] [21.0-40.0] p=0.193

Baba yas1 (y1l) 34.26+60.42 35.0 32.88+70.08 32.0 Z=-0.731
[25.0-43.0] [23.0-48.0] p=0.465

Kardes 2.47+£10.17 2.0 2.52+10.37 2.0 Z=-0.016

say1st [1.0-5.0] [1.0-6.0] p=0.987

FKU hastas1 kaginci 2.10+00.93 2.0 2.24+10.39 2.0 Z=-0.033

cocuk [1.0-4.0] [1.0-6.0] p=0.974

n % n % )rc;

Cocugun cinsiyeti

Kiz 10 52.6 10 58.8 ¥°=0.139

Erkek 9 47.4 7 41.2 p=0.709

Ailede baska FKU’li ¢cocuk sahibi olma durumu

Evet 2 10.5 3 17.6 ¥*=0.380

Hay1r 17 89.5 14 82.4 p=0.537

Aile tipi

Cekirdek aile 16 84.2 15 88.2 ¥°=0.122

Genis aile 3 15.8 2 11.8 p=0.727

Yasanan yer

1l 3 15.8 3 17.7 ¥°=1.286

flge 7 36.8 9 52.9 p=0.526

Koy/kasaba 9 47.4 5 29.4

Sosyal giivence

Var 6 31.6 4 235 ¥°=0.290

Yok 13 68.4 13 76.5 p=0.590

Esle akrabalik durumu

Evet 12 63.2 9 52.9 ¥°=0.385

Hayir 7 36.8 8 47.1 p=0.535

Akrabalik derecesi”

1.derece 8 66.7 7 77.8 ¥°=0.651

2.derece 1 8.3 1 111 p=0.722

3.derece 3 25.0 1 11.1

Ebeveyn calisma

Evet 5 26.3 4 235 ¥°=0.037

Hayir 14 73.7 13 76.5 p=0.847

Meslek

Ev hanimy/igsiz 18 94.7 16 94.1 ¥*=2.013

Meslek sahibi - - 1 5.9 p=0.366

Memur 1 5.3 - -

Anne egitim diizeyi

Okuryazar 5 26.3 2 11.8

flkogretim 11 57.9 13 76.4 x=6.361

Lise - - 2 11.8 p=0.095

Universite 3 15.8 - -
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Tablo 4.2. Miidahale ve Kontrol Grubundaki Cocuk ve Ailelerin Sosyodemografik Ozelliklerine Gore

Incelenmesi (Devami)

Baba egitim diizeyi

Okuryazar 2 10.5 1 5.9

i1k gretim 13 68.5 12 70.6 ¥*=2.938
Lise 2 105 4 235 p=0.401
Universite 2 10.5 -

*JKi nitel degiskenin birbiriyle iliskilerinin incelenmesinde “Pearson-y’ capraz tablolar1” kullanildi.
'Esle akrabalik durumuna ‘evet’ diyenlerin dagilim

Miidahale ve kontrol gruplarinda arastirma kapsamina alinan ebeveynler anneler
idi. Calismaya dahil edilen miidahale grubundaki ¢ocuklarin yas ortalamasi 18.32+12.74
ay, annelerin yas ortalamasi 29.63+60.12 yil, babalarin yas ortalamas1 34.26+60.42 yil
oldugu tespit edildi. Kontrol grubundaki ¢ocuklarin yas ortalamasi 20.00+13.68 ay,
annelerin yas ortalamasi 27.59+£50.87 yil, babalarin yas ortalamasi 32.88+70.08 yil
oldugu belirlendi. Miidahale grubundaki ebeveynlerin hanedeki ¢ocuk sayisinin
ortalamas1 2.47+10.17, FKU tanili ¢ocugun ailedeki sirasinin ortalamasi 2.10+00.93
iken kontrol grubundaki ebeveynlerin hanedeki ¢ocuk sayisinin ortalamasi 2.52+10.37,
FKU tamli ¢cocugun ailedeki sirasinin ortalamasi 2.24+10.39 oldugu belirlendi (Tablo
4.2).

Miidahale grubundaki ¢ocuklarin %52.6’sinin kiz, ailelerin %10.5’inin ailede
baska FKU’li ¢ocuk oldugu, ailelerin %84.2°si cekirdek tip ailede yasadigi, %36.8’i
ilgede bulundugu, %31.6’s1nin sosyal glivencesinin oldugu, %63.2°sinin akraba evliligi
yaptig1 ve bunlarin %66.7’sinin birinci derece akraba oldugu, ailelerin %26.3’{iniin
calistigi, %94.7’sinin ev hanimi oldugu, annelerin %57.9’unun ve babalarin %68.5’inin
ilkdgretim mezunu oldugu saptandi (Tablo 4.2).

Kontrol grubundaki ¢ocuklarin ise %58.8’inin kiz, ailelerin %17.6’sinin ailede
bagska FKU’li ¢ocuk oldugu, ailelerin %88.2’sinin ¢ekirdek tip ailede yasadigi,
%352.9’unun ilgede bulundugu, %23.5’inin sosyal gilivencesinin oldugu, %52.9’unun
akraba evliligi yaptig1 ve bunlarin %77.8’inin birinci derece akraba oldugu, ailelerin
%23.5’inin ¢alistig1, %94.1’inin ev hanimi oldugu, annelerin %76.4’iiniin ve babalarin
%70.6’smin ilkdgretim mezunu oldugu saptandi (Tablo 4.2). Aile tipi, yasanan yer,
sosyal giivence, ebeveynlerin akrabalik durumu, ebeveynlerin akrabalik derecesi,
meslek, anne egitim diizeyi ve baba egitim diizeyi acisindan gruplar istatistiksel yonden
anlamli fark olmadig:i saptandi (p>0.05). Gruplarin belirtilen ozellikler agisindan

homojen oldugu belirlendi.
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Tablo 4.3. Ailelerin ve Cocuklarm FKU Hakkinda Tanitict Ozelliklerine Gore Dagilimlar ve Gruplar

Arasindaki Farkliliklarin Incelenmesi

Degisken Miidahale grubu Kontrol grubu Istatistiksel analiz*
(n=19) (n=17) Olasiik
n % n %

Kontrol sikhig1

Ara sira 2 10.5 2 11.8

Ayda 1 kez 10 52.6 7 41.2 x’=1.514
3 ayda 1 kez 1 5.3 3 17.6 p=0.679
1-2 haftada 1 kez 6 31.6 5 29.4

Cocugu Kontrole Gétiiren Kisi

Anne ve baba 11 57.9 9 52.9 ¥*=0.089
Anne ve diger aile tiyesit 8 42.1 8 47.1 p=0.765
Cocugun FKU icin ila¢c kullanma durumu

Kullanmiyor 11 57.9 13 76.5 ¥*=1.393
Kullaniyor? 8 42.1 4 23.5 p=0.238
Ebeveynde kronik hastalik durumu

Evet® - - 2 11.8 ¥’*=2.367
Hayir 19 100.0 15 88.2 p=0.124
Daha énce FKU ile ilgili egitim alma durumu

Evet 1 5.3 2 11.8 x*=0.496
Hayir 18 94.7 15 88.2 p=0.481
FKU ile ilgili yeterli bilgiye sahip olma

Evet 7 36.8 1 5.9 ¥*=5.105
Hayir 9 47.4 11 64.7 p=0.078
Kararsiz 3 15.8 5 294

*JKi nitel degiskenin birbiriyle iliskilerinin incelenmesinde “Pearson-y’ capraz tablolar1” kullamldi.
'Diger aile iiyesi; abi, abla, kaympeder, kaymbirader.
? Kullamlan ila¢ Kuvan’dir.; °Kronik hastahk: Diyabet, Hipertansiyon.

Miidahale grubundaki ailelerin %52.6’simnin ¢ocugunu ayda bir kez kontrole
getirdigi, tiimiiniin kronik rahatsizlig1 bulunmadig1, %94.7’sinin FKU ile ilgili herhangi
bir egitim almadigi, %47.4’linlin yeterli bilgiye sahip olmadigi, ¢cocuklarin %57.9’unun
ebeveynleri tarafindan muayene kontrollerine gotiiriildigiic ve %42.1’inin Kuvan
(Kuvan, BH4’tiir. Kan FA’nin diizeyini distiriir) ilacin1 kullandigi belirlendi (Tablo
4.3).
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Kontrol grubundaki ailelerin %41.2’sinin ¢ocugunu ayda bir kez kontrole
getirdigi, %88.2’sinin kronik hastaliginin olmadigi, %88.2’sinin daha énce FKU ile
ilgili herhangi bir egitim almadigi, 64.7’sinin yeterli bilgiye sahip olmadigi, cocuklarin
%352.9’unun ebeveynleri tarafindan muayene kontrollerine gotiiriildiigii ve %23.5’inin
Kuvan ilacini kullandig1 saptandi (Tablo 4.3).

Gruplar ile ebeveyn calisma durumu, FKU hastas1 ¢ocugun cinsiyeti, baska FKU
hastast ¢ocugun olmasi, kontrol sikligi, kontrole gotiiren kisiler, FKU igin ilag
kullanma, ebeveynde kronik hastalik, FKU egitimi alma ve FKU hakkinda yeterli
hissetme durumu arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktur (p>0.05).

Miidahale ve kontrol grubunun belirtilen 6zellikler yoniinden homojen oldugu belirlendi
(Tablo 4.3).
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Tablo 4.4. Cocuklarin Antropometrik Olgiimlerine Gére Dagilimlari ve Gruplar Aras1 Karsilagtiriimasi

Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel
Degisken X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*
[Min-Max] [Min-Max] Olasihk
Agirlik (kg) 10.05+30.30 10.0 10.50+30.49 12.3 Z=0.460
[4.2-14.5] [4.5-14.2] p=0.646
<§E Boy 77.16£13.76 77.0 79.67+15.24 84.0 Z=-0.666
g (cm) [53.0-96.0] [55.1-96.3] p=0.506
. Bas 45.33+£30.34 46.0 45.62+30.87 47.3 Z=-0.634
gevresi(cm) [38.6-49.5] [37.7-50.0] p=0.526
Agirlik (kg) 10.49+3.62 11.3 10.07+3.53 10.9 t=0.262
[4.7-14.5] [4.5-14.0] p=0.796
Boy 79.50+16.11 82.5 77.39+15.20 79.5 t=0.301
N (cm) [53.0-96.0] [55.1-95.0] p=0.767
X  Bas 45.68+3.64 46.5 45.02+4.06 46.4 t=0.382
gevresi(cm) [39.1-49.5] [37.7-49.6] p=0.707
BKI 16.14+0.74 15.9 16.37<1.09 16.5 t=-0.555
[15.2-17.4] [14.8-18.2] p=0.56
Agirlik (kg) 9.56+3.05 9.2 11.11+3.61 13.3 Z=-1.006
[4.2-13.5] [6.2-14.2] p=0.314
Boy 74.57+£10.96 73.0 82.93+15.88 93.0 Z=-1.217
ﬁ (cm) [56.2-90.0] [61.0-96.3] p=0.223
E Bas 44.93+£3.13 45.4 46.49+3.71 48.2 t=-0.908
gevresi(cm) [38.6-49.1] [41.0-50.0] p=0.379
BKI 16.68+1.49 16.7 15.84+0.64 15.9 t=1.384
[13.3-18.7] [15.1-16.7] p=0.188

*Normal dagilima sahip olmayan verilerde iki bagimsiz grubun olgiim degerleriyle karsilastirilmasinda “Mann-
Whitney U” test (Z-tablo degeri) istatistikleri kullanildi.

Miidahale grubundaki g¢ocuklarin agirlik ortalamast 10.05£30.30 kg, boy
ortalamasi 77.16£13.76 cm ve bas g¢evresi 45.33£30.34 cm oldugu saptandi. Kontrol
grubundaki ¢ocuklarin agirlik ortalamasi 10.50+£30.49 kg, boy ortalamas1 79.67+15.24
cm ve bas gevresi 45.62+30.87 cm oldugu belirlendi. Miidahale ve kontrol gruplarindaki
cocuklarin agirlik, boy ve bas ¢evresine gore dagilimi agisinda gruplar arasi istatistiksel
olarak anlamli fark olmadigi gorilldi (p>0.05), her iki grubun homojen oldugu

belirlendi (Tablo 4.4).
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Tablo 4.5. Miidahale ve Kontrol grubundaki Cocuklarin Antropometrik Persentiller Arasindaki Iliskilerin

Incelenmesi
Miidahale grubu Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel analiz*
Persentil (n=19) Olasihk
n % n %
Agirhk (%)
0-3 1 5.3 1 5.9
3-10 2 10.5 2 11.7 ¥*=3.658
10-25 5 26.3 1 5.9 p=0.600
25-50 6 31.6 6 35.3
50-75 5 26.3 6 35.3
75-90 - - 1 5.9
Boy (%)
0-3 2 10.5 3 17.6
3-10 5 26.3 - - ¥*=8.985
10-25 3 15.8 1 5.9 p=0.110
25-50 2 10.5 7 41.2
50-75 6 31.6 5 29.4
75-90 1 5.3 1 5.9
Bas cevre (%0)
0-3 1 5.3 2 11.8
3-10 3 15.8 1 5.9 ¥*=4.856
10-25 5 26.3 2 11.8 p=0.434
25-50 3 15.8 6 35.2
50-75 7 36.8 5 29.4
75-90 - - 1 5.9

*iki nitel degiskenin birbiriyle iliskilerinin incelenmesinde “Pearson-x* gapraz tablolarr” kullanldi.

Miidahale grubundaki c¢ocuklarmm %31.6’sinin agirlik kilo ortalama persentil
degeri 25-50, %31.6’sinin boy (cm) ortalama degeri 50-75 ve %36.8’inin bas ¢evresi
(cm) ortalama persentil degeri 50-75 aralifinda oldugu; kontrol grubunda ise
%35.3’lintlin agirlik kilo ortalama persentil degeri 25-50 ve 50-75, %41.2’sinin boy (cm)
ortalama degeri 25-50 ve %35.2’sinin bas ¢evresi (cm) ortalama persentil degeri 25-50
araliginda oldugu saptandi. Gruplar ile agirlik, boy ve bas cevresine iligkin persentil
deger araliklar1 agisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark olmayip

(p>0.05) gruplarin benzer oldugu goriildii (Tablo 4.5).
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Tablo 4.6. Cocuklarin Tarama ve Tan1 FA Degerlerinin Karsilastirilmasi

Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel
Degisken X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*
[Min-Max] [Min-Max] Olasihk
(umol/L) (umol/L) (umol/L) (umol/L)

Tarama 543.69+27.5 4244 690.76+57.2 354.7 Z=-0.349
FA [207.9-1213.9] [269.4-2027.9] p=0.727
Tam FA 1205.13+60.5 1153.8 1652.36+78.8 1761.0 t=-1.931
[505.8-2634.7] [499.4-3250.9] p=0.062

*Normal dagilima sahip olan verilerde iki bagimsiz grubun 6l¢lim degerleriyle karsilastirilmasinda “Independent
Sample-t” test (t-tablo degeri) istatistikleri kullanildi. Normal dagilima sahip olmayan verilerde iki bagimsiz grubun
6lgiim degerleriyle karsilagtirilmasinda “Mann-Whitney U” test (Z-tablo degeri) istatistikleri kullanildi.

Miidahale grubundaki ¢ocuklarin tarama FA ortalamasi 543.69+27.5 pmol/L ve
tam1 FA ortalamasi 1205.13+60.5 pmol/L iken kontrol grubundaki ¢ocuklarin tarama
FA ortalamasi 690.76+£57.2 umol/L ve tan1 FA ortalamasi 1652.36+78.8 umol/L oldugu
belirlendi. Gruplara gore tarama ve tan1 FA degerleri agisindan istatistiksel olarak

anlamli farklilik saptanmadi (p>0.05) (Tablo 4.6).

Tablo 4.7. Kan FA Diizeylerinin Grup i¢i ve Gruplar Arasi1 Karsilastiriimasi

Kan FA Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel
diizeyleri X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*
[Min-Max] [Min-Max] Olasihik
(nmol/L) (nmol/L) (umol/L) (umol/L)

On test 608.13+£503.51 391.0 465.29+325.26 326.9 Z=-0.396
[115.0-1928.1] [169.0-1200.8] p=0.692

Sontest  325.17+161.10 2924 525.59+330.76 421.1 t=-2.269
[103.8-757.8] [152.6-1393.1]  p=0.033

Analiz Z=-2.696 Z=-0.355

Olasihik p=0.007 p=0.723

*Normal dagilima sahip olan verilerde iki bagimsiz grubun 6l¢iim degerleriyle karsilastirilmasinda “Independent
Sample-t” test (t-tablo degeri) istatistikleri kullanildi. Normal dagilima sahip olmayan verilerde iki bagimsiz grubun
olctim degerleriyle karsilastirilmasinda  “Mann-Whitney U” test (Z-tablo degeri); iki bagimh grubun
karsilagtirilmasinda “Wilcoxon” test (Z-tablo degeri) istatistikleri kullanild:.
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Grafik 4.1. Kan FA diizeylerinin gruplara ve siireglere gore dagilimi
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Kan FA diizeylerinin gruplara ve siireglere gore dagilimi grafikte verildi (Grafik 4.1).

Gruplara gore 6n test kan FA diizeyleri agisindan istatistiksel olarak anlamli
farklilik yoktu (p>0.05). Gruplara gore son test kan FA diizeyleri agisindan anlamli
farklilik tespit edildi (t=-2.269; p=0.033). Miidahale grubundakilerin son test kan FA
diizeyleri, kontrol grubundakilere gére anlamli diizeyde daha diisiik oldugu belirlendi.
Miidahale grubundakilerin 6n test-son test kan FA diizeyleri agisindan istatistiksel
olarak anlamli farklilik tespit edildi (Z=-2.696; p=0.007). Son test kan FA diizeyleri, 6n
teste gore anlamli diizeyde daha diisiik oldugu belirlendi. Kontrol grubundakilerin 6n
test- son test kan FA diizeyleri agisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik yoktu

(p>0.05) (Tablo 4.7).
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Tablo 4.8. Ailelerin fenilketoniiri ile ilgili bilgi diizeylerini degerlendirme puanlarinin grup igi ve gruplar

arasi karsilastirilmasi

Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) istatistiksel
AFIBDD X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan [Min- analiz*
[Min-Max] Max] Olasiik
Toplam bilgi puani (%)
On test 51.84+17.01 50.0 44.42+15.70 45.0 t=1.356
[25.0-85.0] [20.0-80.0] p=0.184
Son test 93.15+40.15 95.0 53.24+18.20 50.0 Z=-4.875
[85.0-100.0] [25.0-90.0] p<0.001
Analiz Z=-3.832 t=-2.985
Olasilik p<0.001 p=0.009
Hastalik bilgi puani (%)
On test 33.94+13.18 35.0 28.53+11.42 30.0 t=1.310
[10.0-60.0] [10.0-50.0] p=0.199
Son test 58.68+02.26 60.0 35.00+11.44 35.0 Z=-5.136
[55.0-60.0] [15.0-55.0] p<0.001
Analiz Z=-3.744 t=-3.395
Olasilik p<0.001 p=0.004
Diyet bilgi puani (%)
On test 17.89+8.55 20.0 15.88+6.90 15.0 Z=-0.638
[5.0-30.0] [5.0-30.0] p=0.523
Son test 34.48+3.69 35.0 18.24+7.89 15.0 Z=-4.547
[30.0-40.0] [5.0-35.0] p<0.001
Analiz Z=-3.839 Z=-1.508
Olasilik p<0.001 p=0.132

*Normal dagilima sahip olan verilerde iki bagimsiz grubun élgiim degerleriyle karsilastirilmasinda “Independent Sample-t”
test (t-tablo degeri); iki bagimhi grubun Kkarsilastirlmasinda “Paired Sample” test (t-tablo degeri) istatistikleri kullamildi.
Normal dagilima sahip olmayan verilerde iki bagimsiz grubun 6l¢iim degerleriyle karsilastirllmasinda “Mann-Whitney U”
test (Z-tablo degeri); iki bagimli grubun karsilastirilmasinda “Wilcoxon” test (Z-tablo degeri) istatistikleri kullanild.
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Grafik 4.2. AFIBDD Toplam Puanlarinin Gruplara ve Siireglere Gore Dagilini
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AFIBDD puanlarinin gruplara ve siireglere gore dagilimi grafikte verildi (Grafik
4.2.).

Grafik 4.3. Ailelerin hastalik bilgi diizeylerinin gruplara ve siireglere gore dagilimi
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DUZEYLERI

—&— Miidahale grubu (n=19) —f— Kontrol grubu (n=17)
70
60
50
40

30 —
20

10

ON TEST SON TEST

Ailelerin hastalik bilgi diizeylerinin grup ve siireclere gore dagilimi grafikte
verildi (Grafik 4.3).
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Grafik 4.4. Ailelerin diyet bilgi diizeylerinin gruplara ve siireglere gore dagilimi
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Ailelerin diyet bilgi diizeylerinin gruplara ve siireclere gore dagilimi grafikte
verildi (Grafik 4.4).

Gruplara gore 6n test AFIBDD toplam bilgi puan ortalamalar1 agisindan
istatistiksel olarak anlamli farklilik yoktu (p>0.05). Gruplara gore son test AFIBDD
acisindan anlamli farklilik tespit edildi (Z=-4.875; p<0.001). Miidahale grubundakilerin
son test AFIBDD, kontrol grubundakilere gére anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu ve
on test - son test AFIBDD agisindan anlamli farklilik oldugu tespit edildi (Z=-3.832;
p<0.001). Ailelerin son test AFIBDD, 6n teste gore anlaml diizeyde daha yiiksek
oldugu belirlendi. Kontrol grubundakilerin on test-son test AFIBDD agisindan
istatistiksel olarak anlaml farklilik tespit edildi (t=-2.985; p=0.009). Son test AFIBDD,
On teste gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi (Tablo 4.8; Grafik 4.2).

Gruplara gore ailelerin hastahk bilgi diizeyleri 6n test puan ortalamasi
acisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik yoktur (p>0.05). Gruplara gore son test
ailelerin hastalik bilgi diizeyleri agisindan anlamli farklilik tespit edildi (Z=-5.136;
p<0.001). Miidahale grubundakilerin son test ailelerin hastalik bilgi diizeyleri, kontrol
grubundakilere gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi, 6n test - son test
ailelerin hastalik bilgi diizeyleri acisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik oldugu

tespit edildi (Z=-3.744; p<0.001). Son test ailelerin hastalik bilgi diizeyleri, on teste
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gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi. Kontrol grubundakilerin 6n test -
son test ailelerin hastalik bilgi diizeyleri agisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik
oldugu goriilmektedir (t=-3.395; p=0.004) (Tablo 4.8; Grafik 4.3).

Gruplara gore On test ailelerin diyet bilgi diizeyleri acisindan istatistiksel olarak
anlaml farklilik yoktur (p>0.05). Gruplara gore son test ailelerin diyet bilgi diizeyleri
acisindan anlamli farklilik tespit edildi (Z=-4.547; p<0.001). Miidahale grubundakilerin
son test ailelerin diyet bilgi diizeyleri, kontrol grubundakilere gore anlamli diizeyde
daha yiiksek oldugu ve miidahale grubundakilerin 6n test - son test ailelerin diyet bilgi
diizeyleri agisindan anlamli farklilik oldugu tespit edildi (Z=-3.839; p<0.001). Son test
ailelerin diyet bilgi diizeyleri, on teste gore anlamli diizeyde daha yiliksek oldugu
belirlendi. Kontrol grubundakilerin 6n test - son test ailelerin diyet bilgi diizeyleri
acisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik yoktu (p>0.05) (Tablo 4.8; Grafik 4.4).
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Tablo 4.9. Basa Cikma Tutum Olgegi Alt Boyut Kendine Yardim Puanlarmin Grup I¢i ve Gruplar Arasi

Karsilagtirilmasi

Kendine Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel

yardim X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*

puanlari [Min-Max] [Min-Max] Olasiik

On test 14.42+2.78 15.0 14.41+£3.10 14.0 Z=-0.207
[10.0-19.0] [10.0-24.0] p=0.836

Son test 17.63+£3.56 19.0 15.53+3.47 15.0 7=-2.342
[9.0-22.0] [11.0-24.0] p=0.019

Analiz Z=-3.109 Z=-1.978

Olasilik p=0.002 p=0.048

*Normal dagilima sahip olmayan verilerde iki bagimsiz grubun 6l¢iim degerleriyle karsilagtirilmasinda “Mann-
Whitney U” test (Z-tablo degeri); iki bagimli grubun karsilagtirilmasinda “Wilcoxon” test (Z-tablo degeri)
istatistikleri kullanilmisgtir.

Grafik 4.5. Kendine yardim puanlarinin gruplara ve siireglere gore dagilimi
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Kendine yardim puanlarinin gruplara ve siireclere gore dagilimi grafikte verildi

(Grafik 4.5).
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Gruplara gore basa c¢ikma tutum Olgegi alt boyut on test kendine yardim
puanlar1 ag¢isindan istatistiksel olarak anlamli farklilik yoktu (p>0,05). Gruplara gore
son test kendine yardim puanlar1 agisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik tespit
edildi (Z=-2.342; p=0.019). Miidahale grubundakilerin son test kendine yardim
puanlari, kontrol grubundakilere gore anlaml diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi.

Miidahale grubundakilerin 6n test- son test kendine yardim puanlar1 agisindan
istatistiksel olarak anlamli farklilik tespit edildi (Z=-3.109; p=0.002). Son test kendine
yardim puanlari, 6n teste gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi.

Kontrol grubundakilerin 6n test- son test kendine yardim puanlari agisindan
istatistiksel olarak anlamli farklilik tespit edildi (Z=-1.978; p=0.048). Son test kendine
yardim puanlari, 6n teste gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi (Tablo
4.9; Grafik 4.5).

Tablo 4.10. Basa Cikma Tutum Olgegi Alt Boyut Yaklasim Puanlarinin Grup ici ve Gruplar Arasi

Karsilastirilmasi

Yaklasim Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel

puanlari X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*
[Min-Max] [Min-Max] Olasihk

On test 20.79+4.19 21.0 21.124+4.69 21.0 Z=-0.175
[10.0-28.0] [15.0-28.0] p=0.861

Son test 23.95+3.09 23.0 22.76+4.31 24.0 Z=-0.990
[19.0-28.0] [16.0-28.0] p=0.322

Analiz Z=-2.957 Z=-2.473

Olasihk p=0.003 p=0.013

*Normal dagilima sahip olmayan verilerde iki bagimsiz grubun 6l¢iim degerleriyle karsilastirilmasinda “Mann-
Whitney U” test (Z-tablo degeri); iki bagimli grubun Kkarsilagtirilmasinda “Wilcoxon” test (Z-tablo degeri)

istatistikleri kullanildi.
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Grafik 4.6. Yaklasim puanlarinin gruplara ve siireglere gore dagilimi
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Yaklasim puanlarinin gruplara ve siireglere gore dagilimi grafikte verildi (Grafik
4.6).

Gruplara gore basa ¢ikma tutum Olgegi alt boyut 6n test yaklasim puanlar
acisindan anlamli farklilik yoktu (p>0.05). Gruplara gore son test yaklasim puanlari
acisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik yoktu (p>0.05) (Tablo 4.10; Grafik 4.6).

Miidahale grubundakilerin 6n test- son test yaklasim puanlar1 agisindan
istatistiksel olarak anlamli farklilik tespit edildi (Z=-2.957; p=0.003). Son test yaklagim
puanlari, 6n teste gére anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi.

Kontrol grubundakilerin 6n test- son test yaklasim puanlar1 agisindan istatistiksel
olarak anlaml farklilik tespit edildi (Z=-2.473; p=0.013). Son test yaklasim puanlari, 6n
teste gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi (Tablo 4.10; Grafik 4.6).
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Tablo 4.11. Basa Cikma Tutum Olgegi Alt Boyut Uyum Saglama Puanlarinin Grup I¢i ve Gruplar Arasi

Karsilagtirilmasi

Uyum Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel

saglama X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*

puanlari [Min-Max] [Min-Max] Olasiik

On test 19.11+£3.34 19.0 17.64+3.79 18.0 t=1.226
[14.0-27.0] [11.0-23.0] p=0.229

Son test 22.63+2.75 23.0 19.18+4.05 20.0 t=2.959
[18.0-27.0] [12.0-26.0] p=0.005

Analiz t=-5.497 t=-3.147

Olasilik p<0.001 p=0.006

*Normal dagilima sahip olan verilerde iki bagimsiz grubun ol¢iim degerleriyle karsilastirilmasinda “Independent

Sample-t” test (t-tablo degeri); iki bagimli grubun karsilastirilmasinda “Paired Sample” test (t-tablo degeri)

istatistikleri kullanildi.

Grafik 4.7. Uyum saglama puanlarinin gruplara ve siireglere gore dagilimi
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Uyum saglama puanlarin gruplara ve siireglere gore dagilimi grafikte verildi

(Grafik 4.7).

Gruplara gore basa ¢ikma tutum 6lcegi alt boyut 6n test uyum saglama puanlari

acisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik yoktu (p>0.05). Gruplara gore son test

uyum saglama puanlar1 agisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik tespit edildi
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(t=2.959; p=0.005). Miidahale grubundakilerin son test uyum saglama puanlari, kontrol
grubundakilere gére anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi.

Miidahale grubundakilerin 6n test- son test uyum saglama puanlar1 agisindan
istatistiksel olarak anlamli farklilik tespit edildi (t=-5.497; p<0.001). Son test uyum
saglama puanlari, On teste gore anlamli diizeyde daha yiiksektir. Kontrol
grubundakilerin on test- son test uyum saglama puanlari agisindan anlamli farklilik
tespit edildi (t=-3.147; p=0.006). Son test uyum saglama puanlari, 6n teste gore anlamli
diizeyde daha yiiksekti (Tablo 4.11; Grafik 4.7).

Tablo 4.12. Basa Cikma Tutum Olgegi Alt Boyut Sakinma-Kacinma Puanlarinin Grup i¢i ve Gruplar

Arasi1 Karsilagtirilmasi

Sakinma- Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel
kacinma X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*
puanlari [Min-Max] [Min-Max] Olasilik
On test 11.58+4.10 12.0 10.64+2.45 11.0 t=0.815
[6.0-22.0] [6.0-15.0] p=0.421
Son test 15.94+3.06 16.0 11.824+2.96 12.0 t=4.095
[11.0-22.0] [7.0-17.0] p<0.001
Analiz t=-6.676 t=-2.311
Olasiik p<0.001 p=0.034

*Normal dagilima sahip olan verilerde iki bagimsiz grubun él¢iim degerleriyle karsilastiriimasinda “Independent
Sample-t” test (t-tablo degeri); iki bagimh grubun karsilastrilmasinda “Paired Sample” test (t-tablo degeri)
istatistikleri kullanildh.

Grafik 4.8. Sakinma-kaginma puanlarinin gruplara ve siireglere gore dagilimi
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Sakinma-kaginma puanlarinin gruplara ve siireglere gore dagilimi grafikte
verildi (Grafik 4.8).

Gruplara gore basa ¢ikma tutum Olgegi alt boyut On test sakinma-kaginma
puanlart agisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik yoktur (p>0.05). Gruplara gore
son test sakinma-kacinma puanlari agisindan anlaml farklilik tespit edildi (t=4.095;
p<0.001). Miidahale grubundakilerin son test sakinma-kaginma puanlari, kontrol
grubundakilere gore anlamli diizeyde daha yiiksekti.

Miidahale grubundakilerin 6n test-son test sakinma-kag¢inma puanlar1 agisindan
anlaml farklilik tespit edildi (t=-6.676; p<0.001). Son test sakinma-kaginma puanlari,
On teste gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi.

Kontrol grubundakilerin 6n test- son test sakinma-kaginma puanlar1 agisindan
istatistiksel olarak anlamli farklilik tespit edildi (t=-2.311; p=0.034). Son test sakinma-
kaginma puanlari, on teste gore anlamli diizeyde daha yiiksekti (Tablo 4.12; Grafik 4.8).

Tablo 4.13. Basa Cikma Tutum Olgegi Alt Boyut Kendine Ceza Puanlarinin Grup igi ve Gruplar Arast

Karsilastirilmasi

Kendine Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel

ceza X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*

puanlari [Min-Max] [Min-Max] Olasihik

On test 13.37+4.18 12.0 13.76+3.23 13.0 t=-0.315
[6.0-22.0] [9.0-22.0] p=0.754

Son test 16.79+3.42 17.0 14.00+3.34 14.0 t=2.470
[12.0-23.0] [9.0-22.0] p=0.019

Analiz t=-6.573 t=-0.846

Olasihk p<0.001 p=0.410

*Normal dagilima sahip olan verilerde iki bagimsiz grubun 6l¢iim degerleriyle karsilastiriimasinda “Independent
Sample-t” test (t-tablo degeri); iki bagimli grubun karsilagtiriimasinda “Paired Sample” test (t-tablo degeri)
istatistikleri kullanildl.

56



Grafik 4.9. Kendine ceza puanlarinin gruplara ve siire¢lere gore dagilimi
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Kendine ceza puanlariin gruplara ve siireclere gore dagilimi grafikte verildi
(Grafik 4.9).

Gruplara gore basa ¢ikma tutum OGlgegi alt boyut basa ¢ikma tutum Olgegi alt
boyut 6n test kendine ceza puanlari agisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik
yoktur (p>0,05). Gruplara gore son test kendine ceza puanlar1 agisindan istatistiksel
olarak anlamli farklilik tespit edildi (t=2.470; p=0.019). Miidahale grubundakilerin son
test kendine ceza puanlari, kontrol grubundakilere gore anlamli diizeyde daha yiiksekti.
Miidahale grubundakilerin 6n test - son test kendine ceza puanlari agisindan istatistiksel
olarak anlamli farklilik tespit edildi (t=-6.573; p<0.001). Son test kendine ceza puanlari,
On teste gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi. Kontrol grubundakilerin
On test - son test kendine ceza puanlar1 agisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik

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

Tablo 4.14. Basa Cikma Tutumlarini Degerlendirme Olgegi Toplam Puanlarmin Grup I¢i ve Gruplar

Aras1 Karsilastirilmasi

BCTDO — Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17) Istatistiksel
toplam X+S.S. Medyan X+S.S. Medyan analiz*
puanlari [Min-Max] [Min-Max] Olasihk
On test 79.26+9.01 80.0 77.59+8.91 79.0 t=0.560
[58.0-100.0] [59.0-96.0] p=0.579
Son test 96.95+8.08 98.0 83.29+9.03 84.0 t=4.786
[77.0-108.0] [69.0-103.0] p<0.001
Analiz t=-10.782 t=-6.158
Olasihik p<0.001 p<0.001

*Normal dagilima sahip olan verilerde iki bagimsiz grubun dl¢iim degerleriyle karsilastirilmasinda “Independent Sample-t” test (t-
tablo degeri); iki bagimli grubun karsilastirilmasinda “Paired Sample” test (t-tablo degeri) istatistikleri kullanildi.
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Grafik 4.10. BCTDO — Toplam puanlarinin gruplara ve siireclere gére dagilimi
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BCTDO-Toplam puanlarmin gruplara ve siireclere goére dagilimi grafikte verildi
(Grafik 4.10).

Gruplara gore 6n test BCTDO-toplam puanlari agisindan istatistiksel olarak
anlamli farklilk yoktur (p>0.05). Gruplara gore son test BCTDO - toplam puanlar
acisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik tespit edildi (t=4.786; p<0.001). Miidahale
grubundakilerin son test BCTDO- toplam puanlari, kontrol grubundakilere goére anlamli
diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi (Tablo 4.14; Grafik 4.10).

Miidahale grubundakilerin én test- son test BOTDO - toplam puanlari agisindan
istatistiksel olarak anlaml farklilik tespit edildi (t=-10.782; p<0.001). Son test BCTDO-
toplam puanlari, On teste gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi. Kontrol
grubundakilerin 6n test- son test BOTDO - toplam puanlari a¢isindan anlamli farklilik
tespit edildi (t=-6.158; p<0.001). Son test BOTDO- toplam puanlari, 6n teste gore
anlaml diizeyde daha yiiksek oldugu belirlendi (Tablo 4.14; Grafik 4.10).
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Tablo 4.15. Gruplara Gére BCTDO ile Kan FA Diizeyi ve Ailelerin Fenilketoniiri Bilgi Diizeyleri

Puanlar1 Arasindaki Iliskilerin Incelenmesi

Miidahale grubu (n=19) Kontrol grubu (n=17)
Kan FA diizeyi Ailelerin FKU Kan FA diizeyi Ailelerin FKU
Korelasyon* bilgi diizeyleri bilgi diizeyleri
r p r p r p r p

Kendine yardim 0.060 0.807 0.000  0.999 0.078 0.765 0.161  0.536

Yaklagim 0.239 0.324 0.283 0.241 -0439 0.078 0511  0.036

- Uyum saglama 0.096 0.695 0.289 0.230 -0.225 0.384 0516  0.034

«“—-: Sakinma-ka¢inma 0.006 0.980 -0.331 0.167 0549 0022 -0.429 0.086

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

BCTDO - 0.104 0.671 -0.096  0.697 -0.209 0421 0382 0.130
Toplam

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

Yaklasim 0.294 0.222 -0.055 0.824 -0.343 0.173  0.655  0.004

~  Uyum saglama 0.023 0926 0.112 0.647 -0.657 0.004 0552  0.022

é Sakinma-kaginma -0.211 0.386 0.245 0.311 0.444 0.074  -0.221 0.395

3 Kendine ceza 0.205 0.401 0.413 0.079 0.173 0508 0.237  0.360

BCTDO - 0.061 0.805 0.365 0.124 -0.269 0297 0501  0.047
Toplam

*Normal dagilima sahip olan iki nicel degiskenin iliskilerinin incelenmesinde “Pearson” korelasyon katsayisi; en az
birinin normal dagilim goéstermedigi durumlarda ise “Spearman” korelasyon katsayist kullanildi.

Miidahale grubundakilerin 6n test kan FA diizeyi ve AFIBDD diizeyleri ile
kendine yardim, yaklasim, uyum saglama, sakinma-kaginma, kendine ceza, BOTDO —
Toplam puanlar arasinda istatistiksel olarak anlamli iliski yoktur (p>0.05). Miidahale
grubundakilerin son test kan FA diizeyi ve AFIBDD diizeyleri ile kendine yardim,
yaklasim, uyum saglama, sakinma-kaginma, kendine ceza, BOTDO — Toplam puanlar
arasinda istatistiksel olarak anlamli iligki yoktur (p>0.05).

Kontrol grubundakilerin 6n test kan FA diizeyi ile sakinma-kaginma arasinda pozitif
yonde, orta derecede ve istatistiksel olarak anlamli iligski tespit edildi (r=0.549;
p=0.022). On test kan FA diizeyi arttik¢a, sakinma-kaginma puanlari artacaktir.

Kontrol grubundakilerin &n test AFIBDD diizeyleri ile yaklasim ve uyum
saglama arasinda pozitif yonde, orta derecede ve istatistiksel olarak anlamli iliski tespit
edildi (p<0.05). On test AFIBDD arttikca, yaklasim ve uyum saglama puanlari

artacaktir.
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Kontrol grubundakilerin son test kan FA diizeyi ile uyum saglama arasinda
negatif yonde, orta derecede ve istatistiksel olarak anlamli iliski tespit edildi (r=-0.657;
p=0.004). Son test kan FA diizeyi arttik¢a, uyum saglama puanlar1 azalacaktir.

Kontrol grubundakilerin son test ailelerin Fenilketoniiri bilgi diizeyleri ile
yaklasim, uyum saglama ve BCTDO — Toplam puanlar1 arasinda pozitif yonde, orta
derecede ve istatistiksel olarak anlamli iliski tespit edildi (p<0.05). Son test ailelerin
Fenilketoniiri bilgi diizeyleri arttik¢a, yaklasim, uyum saglama ve BCTDO — Toplam
puanlari artacaktir (Tablo 4.15).
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5. TARTISMA

Bu boliimde arastirmada elde edilen bulgular literatiir esliginde tartisildi.

Bu arastirmanim amaci, FKU’li ¢cocugu olan ailelere verilen HGP’1nin; ailenin
FKU ve FKU’nin yénetimi, telefon goriismeleri ve danismanliktan olusan hemsirelik
miidahalelerinin; ailelerin FKU hakkinda bilgi diizeyleri, basa ¢ikma tutumlar1 ve
cocuklarin kan FA diizeylerine etkisini belirlemektir.

Gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadi (p>0.05). Her iki
grubun homojen oldugu belirlendi. FKU’li ¢ocugun birincil bakimini yapan ebeveynin
anne olmasindan dolayr her iki grupta calismaya anneler katilim sagladi. Yapilan
caligmalarda; kronik hastali§i olan ¢ocugun bakimini en ¢ok iistlenen ve g¢alismalara
katilan ebeveynin anne oldugu belirmektedir. Anneler, ¢ocuklarinin beslenmesi ve
bakimiyla ilgilenmesinden dolay1 sadece annelerin ¢alismaya katilim saglamasi yapilan
calismalarla benzerlik gostermektedir (79-81).

Calismaya katilim saglayan miidahale (%63.2) ve kontrol (%52.9) gruplarindaki
ailelerin yarisindan fazlasinin akraba evliligi yaptigi ve bunlarim biiyiik bir
cogunlugunun birinci derece akraba olduklari belirlendi (miidahale grubu: %66.7;
kontrol grubu: %77.8). Bu durum akraba evliligi degiskenlerinin miidahaleye etkisinin
en aza indirilmesi saglamstir.

Akraba evliligi toplumumuzda sik karsilasilan bir durumdur (42). Erdil
(2010)’1n iilkemiz ve Polonya’daki FKU’li ebeveynlerin karsilasabildikleri sosyal
problemlerin belirlenmesine yonelik arastirmasinda; akraba evliliginin Polonya’da
dortte bir (%25) civarinda oldugunu iilkemizde bu oranin daha yiiksek (%60) oldugunu,
iilkemizde birinci derece (yakin) akraba evliliklerinin beste bir (%20) oraninda
oldugunu, Polonya’da ise bu oranin daha az oldugunu (%10) vurgulamaktadir (82).
Fouad ve Abd (2016) FKU’li cocuklarin bakicilarina yénelik yaptifi ¢alismada;
ailelerin bliyiik bir ¢ogunlugunun birinci derece akraba (%89.3) evliligini yaptiginm
belirtmektedir (80). Top ve Alemdar (2015) ebeveynlerin biiyiik bir kisminin  akraba
evliligi (%70) yaptiklarini belirtmektedir (71). Kayan (2018)’in yaptig1 ¢alismada ise
ailelerin yarisindan fazlasinin akraba evliligi (%53.3) ve bunlarin yaklasik iigte birinin
birinci derece akraba evliligi yaptigi (%28.3) belirtilmistir (81). Bu arastirmada da

FKU’li gocugu olan ebeveynlerin akraba evlilikleri yaptiklar1 goriilmekte ve ilgili
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arastirma bulgular1 calismay: desteklemektedir (p>0.05). FKU’li cocuklarn
ebeveynlerinde akraba evliliklerinin ¢ok oldugu goriildii. Akraba evliliklerinin azalmasi
genetik danigsmanlik konusunda ailelerin bilgilendirilmesi ve risk grubundaki ailelerle
birebir goriisiilmesi gerekmektedir.

Bu arastirmada miidahale grubundaki ailelerin kiigiik bir kismimin ailesinde
baska FKU c¢ocugunun oldugu (%10.5), yarisindan fazlasinin FKU’li ¢ocugunun
muayene kontrollerini ayda bir kez yaptigt (%52.6), ¢ok az bir kisminin hastalik
hakkinda egitim aldig1 (%5.3) ve yaklasik beste ikisinin ise FKU hakkinda yeterli
bilgiye sahip oldugu (%36.8) belirlendi. Kontrol grubundaki ailelerin ise beste birinin
ailesinde baska FKU cocugun oldugu (%17.6), yarisma yakinmnin FKU’li ¢ocugunun
muayene kontrollerini ayda bir kez yaptig1 (%41.2), az bir kisminin hastalik hakkinda
egitim aldig1 (%11.8) ve ¢ok az bir kismmin da FKU hakkinda yeterli bilgiye sahip
oldugu (%5.9) saptandi (Tablo 4.3).

Fouad ve Abd (2016) FKU’li ¢ocuklarin bakicilarina yonelik yaptig1 ¢alismada;
ailelerin biiyiik bir ¢ogunlugu c¢ocuklarmin muayene sikligim1 ayda bir yaptigim
(%79.7), yaklasik beste birinin de ailesinde baska FKU tamli kardes oldugunu (%18.3)
belirtmektedir (80). Kayan (2018)’in yaptig1 calismada ise, FKU’li ¢ocugun yaklagik
beste birinin FKU tanili kardesinin oldugu (%15) vurgulanmaktadir (81). FKU’li
cocugu olan ailelerle yapilan galismada, ailelerin az bir kisminin ailesinde bagka FKU
tanilt ¢cocugun oldugu (%12.9), yaklasik beste birinin kontrol sikliginin ayda bir kez
(%21) oldugu ve dértte birinin daha énce FKU ya da diyet hakkinda egitim aldig1
(%22.6) aktarilmaktadir (52,83). Ilgili literatiirde FKU tamili pediatrik hastalarin aileleri
ile yapilan calismalarda; ailede baska FKU tamli kardesin olma, muayene kontrol
sikligmin (80,81,83,84) ve daha 6nce FKU hakkinda egitim alma (52,83) dagilimlari
arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark olmadig1 saptandi (p>0.05). Ailelerin FKU
hakkinda egitim gereksinimlerinin oldugu ifade edilebilir.

Bu arastirmada, c¢ocuklarin ulusal tarama programlart dahilinde tarama FA
degeri elde edilmis olup tarama FA degerinin normal degerin {izerinde olmas1 halinde
cocuklarin ve ailelerinin ilgili tan1 merkezine yonlendirilip tam1 FA degerini elde ettigi
goriilmektedir. Midahale 543.69+27.5 pumol/L ve kontrol 690.76+£57.2 pmol/L

grubundaki g¢ocuklarin tarama kan FA degerlerinin yiiksek oldugu goriilmektedir.
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Ayrica kontrol grubundaki c¢ocuklarin tam1 FA degerlerinin 1652.36+78.8 pmol/L
miidahale grubuna 1205.13+60.5 pmol/L gore yiiksek oldugu belirlendi (Tablo 4.6).

Giiler (2019) FKU’li ¢ocuklarda anne siitii kullaniminin ¢ocuklarin kan FA ve
biiylime iizerine etkisini arastirdigi calismada; tarama kan FA degerini 660 (aralik 207-
2100) umol/L oldugunu, tan1 FA degerini ise 1645 pmol/L oldugunu belirtmektedir
(85).

Campos ve ark (2018) yaptig1 calismada ise tan1 FA degerinin 1210.73 pmol/L
oldugu goriilmektedir (86). Banta-Wright ve ark. (2014) yaptig1 ¢alismada ise tan1 FA
degeri ABD kokenli ailelerin (n=89) ¢ocuklarinda 969 umol/L iken Kanada’l1 ailelerin
(n=14) ¢ocuklarinda ise 810 pmol/L oldugunu belirtmektedir (86).

Bu arastirma sonuglarinin literatiirden farkli ¢ikmasinin FA’dan kisith diyetin,
tiim diyet tedavileri arasinda en kisitlayic1 diyetlerden biri olmasima, FKU’li ¢ocuklarin
diyete alistirllmasinin oldukg¢a giic olmasina ve buna bagli olarak kan FA degerinin
normal araligin {izerine ¢ikmasi ile iliskilendirebilir (76,87).

Bu arastirmada, ¢ocuklarin 6n test kan FA diizeyleri ortalamalar1 miidahale
(608.13£503.51 umol/L (aralik 115.0-1928.1)) ve kontrol (465.29+325.26 pmol/L
(aralik 169.0-1200.8)) gruplarinda beklenen degerin tizerinde oldugu goriilmektedir. ilk
12 yas igin onerilen kan FA deger araligi: 120-360 umol/L’dir (22,74). Ozel ve ark
(2008) FKU’li ¢ocuklarin (1-15 yas arasi; n=144) annelerinin hastalik hakkindaki bilgi
diizeyini ve kan FA degerini inceledigi ¢aligmada; ¢cocuklarin kan FA degerini beklenen
degerin tlizerinde oldugunu saptamistir (76).

Bu ¢alismada, 6n test kan FA degerinin yiiksek ¢ikmasinda; ebeveynin diyet
uygulayamamasi ve/veya diyetin denetimini saglayamamasi, ebeveynlerin bilgi
diizeyinin yetersizligi/pratikte kullanamamasi, motivasyon eksikligi, sosyoekonomik
kosullarin yeterli olmamasi, karmasik sosyodemografik sartlarin varligi, diizenli kan FA
izleminin yapilmamasi vb. durumlarin neden  oldugu disiiniilmektedir (76).
Arastirmanin  ylritiildiigii ilde; c¢ocuk metabolizma polikliniginin (ilgili hekimin
zorunlu hizmet yili dolana kadar) belli araliklarla saglik hizmeti verip belli araliklarla
(yeni hekim atamasi olana kadar) saglik hizmetine ara vermesi, ailelerin il dis1 saglik
hizmetlerine gitme i¢in baz1 olumsuz (ailenin hastalik hakkinda bilincinin ve hastaliga
olan inancinin olmamasi, ¢ocugun rutin kontroliinii ihmal etmesi veya dtelemesi, rutin

kan O6rneginin verilip ilgili sonucu degerlendirmek i¢in il disindaki poliklinige gitmek
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icin zamaninin olmamasi vb.) durumlarin olmasi, ailelerin sosyoekonomik ve egitim
durumu, (aileler tarafindan) kuru kan orneginin kargolanma rutinindeki zorluklarin
olmasi, FA kisith {irlinlerin temininde zorluklar vb. durumlardan dolay: her iki grupta
on test kan FA degerinin yiiksek ¢ikmasinda bu kosul/kosullarin rolii oldugu
sOylenebilir.

Miidahale ve kontrol gruplarinin son test kan FA karsilastirilmasinda; miidahale
grubunun kan FA (325.174161.10 (umol/L)) ortalamasimnin kontrol grubuna
(525.594+330.76 (umol/L)) gore belirgin bir sekilde azaldig1 ve bu azalmanin anlaml
oldugu goriilmektedir (p=0.033) (Tablo 4.7). Bu sonug arastirmanin H; hipotezi olan,
“Fenilketoniiri tanili ¢ocuga sahip ailelere uygulanan hemsirelik giliclendirme
programinin, c¢ocuklarin fenilalanin diizeylerine etkisi vardirt dogrulamaktadir.
Gii¢lendirme programinin, ailelerin degisimini hissetmelerine destek olan bir hemsirelik
miidahalesi ve egitim modelidir (28). FKU’li ¢ocugun bakimi aile igin karmasik
stirecleri dogurmaktadir. Bu tiir egitim programlari sayesinde ailelerin bu siireci olumlu
yasamasinda etkisinin oldugu diistiniilmektedir.

Literatiir incelendigi kadariyla giiclendirme programinin FA degerleri {izerine
etkisini arastiran bir caligmaya rastlanilmadis. Bu nedenle arastirma bulgularinin
literatiir i¢in O6nemli kaynak olusturacagi distliniilmektedir. Ayrica arastirma sonucu
hemsirelik egitim programinin 6nemini gostermesi agisindan degerlidir.

Literatiirde gili¢lendirme programimin FA degeri iizerinde etkisini arastiran bir
calismaya rastlanilamadigindan bagka hasta grubu ile yapilan ¢alismalar incelendiginde;
Azhdari Mamaghani ve ark . (2021) tip 2 diyabetli hastalari, iki miidahale (tele
hemsireli (‘telefon danigsmanhigr ile egitim’) ve tele hemsiresiz (‘yliz ylize egitim’)
giiclendirme grubu ve kontrol grubu olmak iizere lige aymrmistir. Tele hemsiresiz
miidahale grubundaki hastalar 2 oturumda giiglendirilirken tele hemsireli miidahale
grubundaki hastalara 12 hafta boyunca telefon danismanligi ile giiclendirme yapilmustir.
Kontrol grubundaki hastalara ise herhangi bir miidahale yapilmamistir. Arastirma
sonunda HbA1c¢’nin, kontrol grubunda arttig1; tele-hemsirelik grubunda anlamli sekilde
distiigi saptanmustir (P<0.001) (88). Yapilan ¢alismalarda; telefon takibinin diyabetli
hastalarin metabolik parametereler {izerinde olumlu etkisinin oldugu belirtilmektedir

(89,90).
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Bu arastirmadan elde edilen veriler neticesinde hemsirelik giliclendirme
programinin kan FA degerinin azaltmada ve ailenin hastalik hakkinda bilgi diizeyini
arttirmada etkili oldugu literatiir ile uyum gostermektedir

Bu arastirmada, AFIBDD’ ne bakildiginda; miidahale ve kontrol grubundaki
ailelerin On test bilgi diizeyinin diisiik oldugu goriilmektedir. Ayrica miidahale
grubunun FKU hakkindaki 6n test bilgi diizeyi puan ortalamas1 (51.84+17.01) kontrol
grubuna (44.42+15.70) gore yiiksek oldugu goriildii (p>0.05) (Tablo 4.8).

Ozel ve ark. (2008) FKU’li ¢ocuklarin (n=144; 1-15 yas arasi) annelerinin
(n=144) bilgi diizeyinin kan FA diizeyine etkisini arastirdig1 ¢calismada; annelerin bilgi
puanmin %61.5 oldugunu belirtmektedir (76). Oztiirk (2018) anne-babalarin (n=62)
FKU hakkinda bilgi diizeylerini lgmek igin yaptigi ¢aligmada; 1-3 yas araliginda
¢ocugu olan anne/babalarin FKU hakkinda bilgi diizeyi puan ortalamasinin 6300 puan
oldugunu belirtmektedir. Ayn1 ¢alismadaki, diger (7-9 yas; 13-15 yas;15 ve lizeri) yas
gruplarindaki anne-babalarin bilgi diizeyi puan ortalamalarinin, 1-3 yas araligindakilerin
puan ortalamalisindan daha yiiksek oldugu belirtilmektedir. Bu calismadaki 1-3 yas
cocuga sahip ailelerin bilgi diizeyi puaninin (63 puan), arastirmamizdaki (6n test) bilgi
diizeyi puan ortalamalarindan (miidahale: 51.84+17.01 puan, 44.42+15.70 kontrol:
puan) daha yiiksek oldugu gosterilmektedir (83). Bu durum; arastirmamizdaki
orneklem grubunun 0-3 yas araliginda ¢ocugu olan ailelerin dahil edilmis olmasi ile
aciklanabilir. Calismamizda her iki gruptaki ailelerin 6n test AFIBDD tam puanina (100
puana) uzak bir puan almasi ailelerin bilgi gereksiniminin oldugunu veya egitim
programlarinda bosluk oldugunu giin yiiziine ¢ikarmaktadir.

Gruplar arasi karsilastirmaya bakildiginda; miidahale grubundaki ailelerin son
test AFIBDD puan ortalamasinin, kontrol grubuna gére belirgin bir sekilde arttig1 ve bu
artmanin anlamli oldugu belirlendi (p<0.001). Miidahale grubundaki ailelerin son test
bilgi puani (93.15) kontrol grubunun son test bilgi puanindan (53.24) daha yiiksek
oldugu goriildii. Ayrica miidahale grubundaki ailelerin egitim sonrasinda tam puana
(100) yakin bir puan almasi egitimin etkinligini géstermektedir (Tablo 4.8).

Bu arastirmada, HGP uygulanan miidahale grubundaki AFIBDD’nin anlamli
olarak arttirmasi H; hipotezi olan “Fenilketoniiri tanili gocuga sahip ailelere uygulanan
hemsgirelik giiglendirme programmin, ailenin FKU ile ilgili bilgi diizeylerine etkisi

vardir’t dogrulamaktadir. HGP ile ailelerin bilgilendirilmesi, hastalik ve hastaligin
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yonetimi konularinda desteklenmesi, motivasyonlarinin ve basa ¢ikma tutumlarinin
desteklenmesi ile son test kan FA degerinin (325.17+£161.10 (aralik 103.8-757.8)
umol/L) normal deger araligia (120-360 umol/L) yaklasmasi ile agiklanabilir (70).
Yapilan galismalarda ¢ocugun bakimimi yapan bakim vericilerin, FKU ve FKU’niin
yonetimiyle ilgili bilgi diizeylerinin diisiik olmasinin, ¢ocugun kan FA diizeyini
olumsuz etkilerinin olabilecege aktarilmaktadir (70,76). Ailelerin tiimiiniin hastalik ve
hastalik siirecini yonetme konusunda ayni becerilere sahip olmasi miimkiin degildir.
Dolayisiyla egitim programlarinda ailelerin eksik oldugu konulari, toplu/bireysel olarak
¢dziime kavusabilir. Egitim programlarinda aile destegi ve FKU y&netimi konusunda
basart oranin arttigi aktarilmaktadir (36,52,91,92). Ayrica literatiirde, ailelerin tam
anindan itibaren Omiir boyu devamli gorsel ve uygulamali egitimlerin verilmesi
gerektigi vurgulanmaktadir (52,91).

Bu arastirmada, HGP’na dahil edilen ailelerin, eksik oldugu konularin giin
15181na ¢ikarilmasi saglanmis olup ailelere hem yiiz yiize hem de telefon goriismeleri ile
haftalik hatirlatmalar yapilarak diyet uygulamasi ve denetiminin (dogru {iriin degisimi,
tart1 kullanimi vs.), hastalik yonetiminin saglamas1 gibi konularla aileler bilgilendirildi.
HGP’nin ¢ocuklarin kan FA degerinin normal deger araliginda olmasina ve
AFIBDD’ne katki sagladig1 goriilmektedir.

Aragtirma bulgularimizda, kontrol grubundaki ailelerin son test AFIBDD
puaninin On test puanina gore anlaml bir sekilde arttig1 tespit edildi (Tablo 4.8). Bu
durum literatiirde; ailelerin ¢alisma verilerini toplanma asamasinda AFIBDD
formundaki sorular1 anket iizerinde yanitlamasi ile bu durumun ailelerde merak
uyandirmast sonucunda ailelerin saglik okuryazarliinin devreye girmesi, saglik
profesyonelleri (diyetisyen, hekim, hemsire vDb.) tarafindan bilgilendirilmesi ile
iliskilendirilmistir (52,70).

Literatirde, FKU’li ¢ocuklarin ailelerine verilen egitimin ailelerin FA
diizeylerine ve hastalik ile ilgili bilgi diizeylerine arastiran c¢aligmalar incelendiginde;
Macdonald ve ark. (2010) FKU’li ¢ocuklar1 (1-10 yas; n=26) olan annelerin FKU
hakkinda bilgi ve aile egitimini kan FA {izerine etkisinin arastirdig1 calismada; annelerin
FKU hakkinda bilgi diizeyleri ile ¢ocuklarin kan FA degerleri arasinda ters bir iliski
oldugunu belirtmektedir. Annenin FKU hakkinda bilgi sahibi olmasi yillik kan FA
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diizeyinin 1iyi oldugunu ancak aradaki farkin istatiksel olarak anlamli olmadigi
vurgulanmaktadir (91) .

Bekhof ve ark. (2003) FKU hastalarin (n=223; 1-22 yas aras1) ebeveynlerinin
bilgi diizeylerinin (son ii¢ yillik) kan FA degeri iizerine etkisini inceledigi ¢alismada;
ebeveynlerin %52’s1 ve hastalarin %29’u bilgi diizeyini 6l¢en 14 sorudan yaklasik 11
tanesini dogru yanitlayabildigi aktarilmaktadir. Bu ¢alismada, FKU ile ilgili hasta ve
ebeveyn bilgisinin yiiksek olmasi daha diisitk kan FA degerleri ile iliskili oldugu
vurgulanmaktadir (93). Ozel ve ark. (2008) annelerin FKU ile ilgili bilgi diizeyinin
artmasi kan FA iizerinde olumlu etkisinin oldugunu vurgulamaktadir (76).

Literatiirde egitim programinim FKU’li ¢ocuklar iizerine yapilan calismalara
bakildiginda; Gleason ve ark. (1992) FKU’li ergenler igin hedef belirleme, kendi
kendini izleme, sozlesmeler ve ddiilleri iceren bir tedavi programi uygulanip bu egitim
oncesinde ve sonrasinda FKU bilgisi ve kan FA degerlerini 6lctiigii pilot calismada;
programa katilan 16 kisiden 7’si davranigsal hedeflere ulasarak programi basariyla
tamamladigini belirtmektedir. Egitimi tamamlayan 7 kisinin FKU bilgi diizeylerinin
arttig1 ve kan FA degerlerinin diistiigii ifade edilirken geriye kalan 9 kisinin ise egitimi
tamamlayamadig1 aktarilmaktadir. Bu c¢alismada, baslangicta kan FA degerleri ile
programin basarisi arasinda istatiksel olarak anlamli bir fark oldugu aktarilmaktadir
(94).

Literatiir giiglendirme programmin FKU disinda diger kronik hastaliklarin bilgi
diizeyi ilgili ¢alismalar agisindan da incelenmistir; Kargar ve ark. (2011) talasemi tanili
cocuklarin ailelerine uygulanan aile merkezli gli¢lendirme programinin annelerin bilgi
ve tutumlari tizerinde etkili oldugunu vurgulamaktadir (95). Rajabi ve ark. (2016) aile
merkezli giiclendirme programinin astimli ¢ocuklarin annelerinin bilgi  diizeyine
etkisini inceledigi caligmada; ailelerin astim ve astimin kontrolii lizerine bilgi sahibi
olmasinda etkisinin oldugunu belirtmektedir (96). Boshagh ve ark. (2022) aile merkezli
giiclendirme programimin l6semili ¢ocuklarin annelerinin bilgi diizeyini inceledigi
calismada; miidahale grubuna 45 dakikalik bes oturum seklinde egitim verilmistir.
Kontrol grubuna ise herhangi, bir uygulama yapildigi aktarilmaktadir. Arastirma
sonucunda her iki grupta da ailelerin bilgi diizeylerinin artti§1 belirlenmis olup,
miidahale grubundaki ailelerin bilgi diizeyinin kontrol grubundakilere gore anlamli

sekilde arttig1 saptanmustir (97). Gad Soliman Ebrahem ve ark. (2021) glikoz-6-fosfat
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dehidrogenaz enzim eksikligi olan gocuklarin ailelerinde giiclendirme programinin;
ailenin hastalik hakkinda bilgi diizeyi tizerinde olumlu etkisinin oldugunu belirtmektedir
(98).

Ailelerin, FKU’li ¢ocuklarmin hastaligi hakkinda bilgi sahibi olmasi ve
egitimdeki basarisinin kan FA kontroliiniin saglanmasinda 6nemli bir yeri oldugu
belirtilmektedir (99,100). Ilgili literatiir ve calisma ornekleri karsilastirildiginda,
HGP’nin ailelerin hastalik hakkinda bilgi sahibi olmasina ve kan FA’nin normal aralikta
olmasina katki sagladigi goriilmektedir. Ailelerin hastalik bilgisinin artmasinin kan FA
tizerinde olumlu etkisinin oldugu literatiir ile uyum gostermektedir.

Cocugun FKU tanis1 almasindan sonra aileler bir émiir FKU’li ¢ocugunun
bakimi, tedavisi ve beslenmesi ile iligkili dnemli bir siirece girmektedir. Bu durum
ailenin yasam tarzini etkilemektedir. Ailelerin FKU ve FKU’niin yonetimi ile ilgili
sorumluluklarin ¢ok olmasindan dolay1 aileler diyet tedavisine ek olarak sosyal
izolasyon, rutin poliklinik kontrolii ve kan verme islemi vb. durumlardan dolay1 stresi
yonetmek ve kontrol etmek i¢in ¢ok yonlii ve basit olmayan tecriibelere hakim olmasi
gerekmektedir. Metabolik ve psikolojik sonuglarin ailenin basa ¢ikma tutumlarini
etkilemesi beklenen bir durumdur (21).

Calisma kapsamina alinan miidahale ve kontrol grubundaki annelerin 6n test
BCTDO puan ortalamalarinin birbirine yakin degerde oldugu gériilmektedir. Gruplar
aras1 karsilasmaya bakildiginda; miidahale grubundaki annelerin son test BCTDO puan
ortalamasinin kontrol grubundaki annelerin puan ortalamasina gore belirgin bir sekilde
yiikseldigi ve bu yilikselmenin anlamli oldugu belirlendi (p<0.001) (Tablo 4.14).
Ailelere uygulanan HGP’nin basa ¢ikma tutumlarmmi anlamli olarak yiikselttigi
belirlendi. Bu sonu¢ c¢alismanin H3 hipotezi olan “Fenilketoniiri tanili ¢ocuga sahip
ailelere uygulanan hemsirelik gliclendirme programinin ailenin basa ¢ikma tutumlarina
etkisi vardir’1 dogrulamaktadir.

Aile gii¢lendirilmesinde esas ilke, ailelerin cocugun kronik hastalik sorunlartyla
basa ¢ikma kabiliyetinin arttirilmasina yoneliktir. HGP’nin de ailelerin kendi gii¢lerini
bulmalarina, 6zgilivenlerinin artmasina, ¢ocugunun hastalik ve hastaligin yonetimi
konusunda kontroliinii saglamasina yonelik faydalar1 oldugundan ailelerin basa
tutumlariin desteklendigi ifade edilebilir (101). Bu arastirmada da miidahale ve kontrol

grubundaki ebeveynlerin 6n test ve son test BCTDO alt boyutlarimn grup igi
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karsilastirilmasinda; miidahale grubunun egitim 6ncesi (0n test) ve egitim sonrasi (son
test) kendine yardim, yaklasim, uyum saglama, sakinma-kaginma ve kendine ceza alt
boyut puan ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark oldugu bulundu
(p<0.05). Kontrol grubundaki ebeveynlerin 6n test ve son test BCTDO alt boyutlarinin
grup ici karsilastirilmasinda ise; kendine yardim, yaklasim, uyum saglama ve sakinma-
kaginma alt boyut puan ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark oldugu
goriildii (p<0.05). Ancak kendine ceza alt boyut puan ortalamas: arasinda istatistiksel
olarak bir fark gériilmedi (p>0.05). Kontrol grubunda BCTDO kendine ceza alt boyutu
disinda diger alt boyutlarinda puan artisinin anlamli bulunmasinda; secilen ailelerin
ozelliklerine bagli oldugu, ailelerin ¢alisma siirecine dahil edilme siirecinde FKU ile
ilgili eksik oldugu konular hakkinda saglik profesyonellerinden (hekim, diyetisyen,
hemsire vb.) bilgi edinmesi, iletisim arglimanlarin1 kullanmasi (internet vb.), rutin
muayene ve kontrollerin hatirlatilmasi, ailelerin hastaligi  merak etmesinin ve
bilinglenmesinin oldugu diisiiniilmektedir.

Aragtirma kapsamima alman her iki gruptaki ailelerin gruplar arasi
karsilastirilmasinda; on test BCTDO alt boyut puan ortalamalar1 arasinda istatistiksel
olarak anlamli bir fark olmadigi goriildi (p>0.05). Miidahale ve kontrol grubundaki
ailelerin gruplar aras1 karsilastirilmasinda; son test tiim BCTDO alt boyutlar1 puan
ortalamalar1 arasinda istatiksel anlamli fark oldugu saptand: (p<0.05) (Tablo 4.9; Tablo
4.10; Tablo 4.11; Tablo 4. 12; Tablo 4.13).

Literatiirde, HGP’nin FKU’li veya diger kronik hastaligi olan g¢ocuklarin
ailelerinin basa ¢ikma tutumlar iizerine etkisinin arastiran ¢alismaya rastlanilamadi.
Ancak Aboelel ve ark. (2023) FKU’li ¢cocuklarin aileleri ile yaptiklar1 calismada; aileler
FKU ¢ocuklarina bakim ve dzel gida saglama konusunda zorlandiklarini belirlemis ve
ailelerin basa c¢ikma stratejilerini ve psikolojik iyi oluslarimin gelistirmeye yonelik
egitim programlarinin tasarlanip uygulanmasinin zorunlulugunun O6nemine vurgu
yapmustir (60).

Amakali ve ark. (2012) kalp hastaligi olan g¢ocuklarin ebeveynlerinin veya
bakicilarinin  evde bakim gereksinimleriyle basa ciktiklarimi  belirlemek ve
ebeveynlerin/bakicilarinin  bas etmelerini  kolaylastirmak i¢in evde saglik bakim
programi gelistirmeyi amagladigi nitel ve tanimlayici ¢alismada; ailelerin ¢ocuklarina

bakim saglama konusunda giiclendirme ihtiyacinin oldugu aktarilmaktadir. Ailelerin
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basa ¢ikmalarinin desteklenmesi i¢cin miidahale programlarina gereksiniminin oldugu
belirtilmektir (102).

Literatetiirde, FKU diginda baska kronik hastaligi olan veya 6zel beslenme
gereksinimi olan c¢ocuklarin ailelerinde egitim programlarmin etkisini vurgulayan
calismalar bulunmaktadir. Bu ¢alismalar incelendiginde; Al-Oran ve ark. (2019) egitim
programinin otizm tanili ¢ocuklarin ebeveynlerinde, ebeveynlik stresi ve basa ¢ikma
mekanizmalarin1 inceledigi ¢alismada; egitim programinin ebeveynlerin = stresini
azalttigi ve basa c¢ikma mekanizmalart {izerinde olumlu etkisinin oldugunu
belirtmektedir. Ayrica hemsirelerin bu hastalik grubuna egitim programinin
diizenlenmesinde ¢ok dnemli bir rol oynadigi aktarilmaktadir (29).

Mohammadzadeh ve ark. (2022) aile giiclendirme programinin kimyasal yanigi
olan ¢ocuklarin yasam kalitesi ve ailelerinin stresi iizerine etkisini inceledigi calismada;
programin ailelerin stresini azalttigi vurgulanmaktadir (103).

Jackson ve ark. (2016) yaptigi ¢alismada; 6zel saglik bakimina ihtiyag duyan
cocuklar i¢in ebeveyn egitim programlarinin aile isleyisi {izerinde olumlu
kazanimlarinin oldugunu bildirmektedir (25)..

Han ve ark. (2018) 6zel ihtiyaglar1 olan ¢ocuklarin aileleri i¢in yapisal bir aile
gliclendirme modeli olusturdugu calismada; 6zel ihtiyaci olan ¢ocuklarin ailelerinde
stres faktorlerinin olumsuz etkilendigini aktarmaktadir (104).

Sanli (2022) yaptigi c¢alismada; otizm tanili ¢ocuklarin ailelerine verilen
psikoterapi egitiminin ailelerin stresle basa ¢ikma becerilerinde artma oldugunu
vurgulamaktadir (105).

Yeh ve ark. (2016) aile giiclendirme programinin astimli ¢ocuklarin aile islevi ve
solunum iglevi lizerinde etkinligini degerlendirdigi calismada; ilgili programin aile
stresini azalttig1 ve aile islevini (uyum, ¢atisma ¢oziimii vb.) arttirdig: belirtilmektedir.
Miidahale grubundaki g¢ocuklarin solunum fonksiyonlar1 iizerinde olumlu etkisinin
oldugu ve (ebeveynin gbézlemine gore) Oksiiriik, hiriltt ve nefes darligi sikayetlerinde
azalma oldugu vurgulanmaktadir (106).

Gad Soliman Ebrahem ve ark. (2021) glikoz-6-fosfat dehidrojenaz enzim
eksikligi olan ¢ocuklarin ailelerinde, aile gii¢clendirme programinin ailelerin bilgi

diizeyi ve stres diizeylerini inceledigi calismada; gliglendirme programinin annelerin
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hastalik hakkinda bilgi diizeyinin artmasina ve stres diizeylerinin azalmasina katki
sagladigin belirtmektedir (98).

Etemadifar ve ark. (2018) aile merkezli bir miidahale programinin epilepsi
hastalarina bakim veren ailelerde stres, kaygi ve depresyon iizerindeki etkisini
arastirdig1 calismada; giiclendirme programinin aile bakicilariin stresini, kaygisini ve
depresyonunu azalttigin1 belirtmektedir. Bu program ile, bakicilarin psikolojik
sorunlarina olumlu etkisinin oldugu, bakim verme durumundaki sorunlar1 yonetmelerine
yardimci oldugu ve bakim siirecinde psikolojik gii¢ elde ettigini belirtilmektedir (107).

Ilgili literatiir ve calisma ornekleri karsilastirildiginda; FKU tanili veya baska
kronik hastaligi olan ¢ocuklarin ailelerine uygulanan giiclendirme programinin basa

cikma tizerine etkili oldugu ifade edilebilir.
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6. SONUC VE ONERILER

6.1. Sonuc¢
FKU’li ¢ocuklarm ailelerine uygulanan HGP’nin ailelerin basa ¢ikma
tutumlarina ve cocuklarin kan FA diizeylerine etkisini belirlemek yapilan bu calisma

sonuglari asagida 6zetlenmektedir.

e Miidahale grubundaki ve kontrol grubundaki ailelerin ve g¢ocuklarin sosyo-
demografik 6zelliklerine iligskin 6zelliklerin benzer oldugu,

e HGP’indaki ailelerin galisma dncesi ve ¢alisma sonrast BCTDO toplam puan
ortalamalar1 arasinda anlamli bir artigm oldugu ve BCTDO toplam puan
ortalamalarindaki artisin kontrol grubuna gore anlamli oldugu,

e HGP’indaki ailelerin ¢ocuklarinin ¢alisma oncesi ve c¢aligma sonrasi kan FA
degerlerindeki azalmanin anlamli oldugu ve ¢ocuklarinin kan FA degerlerindeki
azalmanin kontrol grubuna anlamli oldugu,

e HGP uygulanan ailelerin ¢alisma dncesi ve ¢alisma sonrast AFIBDD toplam
puan ortalamalarinda anlamli bir artisin oldugu, aym1 zamanda bu degisimin

kontrol grubundaki degisime gore anlamli oldugu saptandi.

6.2. Oneriler

e Diger yas gruplarindaki ailelerin ¢ocuklari ile de benzer ¢alismanin yapilmasi,

e [Egitim programlarinin ailenin ihtiyacina yonelik olarak verilmesi,

e FKU’li ¢ocuklarm babalari ile ¢alismalarin yapilmast,

e Cocuk metabolizma poliklinigi merkezlerinin arttirilmasi ve/veya ailelerin il dig1
muayenelerinin saglanmasinda yol {icreti, konaklama, muayene randevusu,
ailenin ulasim saglayacag telefon numarasi gibi desteklerin saglanmasi,

e Illgili saglik hizmetini veren hemsirelerin FKU hakkinda uzmanlastirilmast,

e Gerek ASM gerekse kliniklerde FKU (diger KMH) hemsirelerin fenilketoniiri
tanil1 cocuk ve aileye tedavi ve bakim konusunda egitimler verilmesi, kurum igi
i¢i egitimlerin arttirilmast,

e FKU’li ¢ocuk ve ailelerinin (ev i¢inde yasayan aile iiyeleri dahil edilerek)
cocugun hastalig1 ve hastaligin yonetimi konusunda egitimler verilmesi ve belli
araliklarla kontroliiniin saglanmasi,

e Ulkemizde tiim yas grubu FKU tamili ¢ocuklarin anne, baba ve diger aile

iyelerine gili¢lendirme programlar1 yapilmasi 6nerilmektedir.
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EKLER

EK-1. Cocuk ve Aileyi Tanitic1 Bilgi Formu
1. Ailedeki konumunuz: ( ) Anne ( ) Baba

2. Yas Durumlariniz:

a) Cocuk: .../.../........ (Dogum tarihini giin/ay/y1l seklinde yaziniz)
b) Anne: ........... yas
b) Baba: ........... yas

3. Egitim durumunuz;

b) Anne egitim durumu:

() Okuryazar olmayan () Okuryazar () Ilkogretim () Lise () Universite

) Baba egitim durumu:

() Okuryazar olmayan () Okuryazar ()Ilkogretim () Lise () Universite
4. Ebeveynin ¢aligma durumu; ( ) Evet ( ) Haywr
5. FKU tanili gocugunuzun:

Cinsiyeti ( ) Evet () Hayir

6. Cocugunuzun FKU diginda herhangi bir kronik hastalig1 var nu?
( ) Evet (ise agiklayniz................ ) () Hayir

7. FKU’li cocugunuz ile birlikte ailedeki birey say1s1?  ( ...) Kardes

8. FKU’li ¢ocugunuz ailenin kaginci gocugu:. ..............

9. Baska FKU tanmili gocugunuz var mi? ( ) Evet (ise sayisi........ ) ( ) Hayrr

10. FKU tanis1 i¢in topuk kani(tarama testi) hangi saglik kurulusundan alind1?
( ) Aile Hekimi () Hastanede ()Diger (c.ovvevinnnnnn, )

11. Test tekrar1 kag¢ defa yapildi? (.....) defa

12. Kan fenilalanin diizeyleri nedir?

Egitim Oncesi:......... mg/dl (alinma tarihini yaziniz)

Egitim sonrast:......... mg/dl (alinma tarihin yaziniz)

13. Bir yil igerisindeki kan fenilalanin diizeyleri nedir?

(Son bir ay icerisindeki kan degeri)
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Tarith (.../.../...) e mg/dl  Tarth (.../.../...) o, mg/dl

Tarih (.../.../...) e mg/dl  Tarth (.../.../... )i, mg/dl

Tarama F.A. :
Tam F.A. :
14. Aile tipi:( ) Cekirdek aile ( ) Genis aile ( ) Pargalanmus aile

15. Yaganilan yer: ()1l () 1lge ( ) Koy/Kasaba
16. Sosyal giivence: () Var () Yok
17. Esinizle akraba misinz? ( ) Evet (ise belirtiniz....kacinci

akrabasiniz:...... ) () Hayir
18. Mesleginiz nedir?
( ) Ev hanim1/issiz
( ) Meslek sahibi belirtiniz..............
() Isci/memur
( ) Diger belirtiniz........................
19. Cocugunuzu ne siklikta kontrole (FKU kontrolii i¢in) gétiiriiyorsunuz?
() Arasira
( ) Ayda bir
( ) Ug ayda bir
( ) Bir-iki haftada bir
20. Cocugunuzu kontrole genellikle kiminle gider?
( ) Anne
( ) Baba
( ) Anne-baba
()Diger(covvvvvvnnnnnnnn.. )
21. Cocugunuz FKU igin ilag kullantyor mu?
( ) Kullanmiyor
( ) Kuvan
( ) Neophe/protein tozu
( ) Balikyagi/mineral/vitamin
( ) Fikrim yok
22. (Ebeveynin) Kronik rahatsizliginiz var m1? ( ) Evet ( ) Hayir
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23. FKU ile ilgili daha 6nce egitim aldimiz m1? Aldiysamz belirtebilir misiniz?
( ) Evet (Kimden aldiginizi belirtiniz?.................... ) ( ) Hayir
24. Cocugunuzun hastalig1 ve hastaligin yénetimi konusunda yeterli oldugunuzu
diisiiniiyor musunuz?

() Evet ( ) Hayir ( ) Kararsizim
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Formu

EK-2. Ailelerin Fenilketoniiri ile Ilgili Bilgi Diizeylerini Degerlendirme

Degerli ebeveynler,

Formdaki sorulara vereceginiz yanitlar, cocugunuzun bakimi konusunda sizlere destek olacaktir.

Katilimlarimiz igin tesekkiir ederiz.

Sorular

Dogru

Yanls

Bilmiyorum

HASTALIK HAKKINDA

1. 1 | Fenilketoniiri (FKU) genetik (alevi gegiskenlik gosteren) bir hastaliktir.

2 FKU, tarama testlerinde belirlenebilmektedir.

3 FKU anne gebeyken bebege tan1 konulabilen bir hastaliktir.

4. Erken tani konulmasi olumsuz durumlari (komplikasyonlart) en aza indirir.

5 FKU’li bebeklerin muayene ve kontrollerinin diizenli yaptirilmasi hastaligin seyri igin
6nemlidir.

6. FKU’li ¢ocuklar hayatlar1 boyunca fenilalaninden kisith diyetle yasamak zorundadirlar.

7. FKU’li bebek/cocuk tedavi edilmediginde; zihinsel engellilik, acik sag ve ten, deride ve
idrarda kiiflii/fare gibi viicut kokusu gibi durumlar (belirtiler) gorilir.

8. FKU’li bebek ve gocuklarin kan degeri 6lgiimleri 1 yasina gelene kadar haftalik; 1 ile 2
yas arasinda ise 2 haftada 1 yapilmasi gerekir.

9. FKU’li cocuklarda diisiik proteinli her gidayi (iiriinii) tiiketilebilir. Ornegin; diisiik enerji
igerikli (yapay bir tatlandirici olan) aspartam FKU’li cocuklarda kullanilmasi uygundur.

10. Iki yasina kadar gocuklarin faydalanabilecegi tibbi mamalar (formulalar) sigorta
kapsamindadir (iicretsiz verilmektedir).

11. Tan1 konuldugu andan itibaren fenilalaninden kisith diyet tedavisi uygulanan ¢ocukta
zeka (IQ) seviyesinin normal sinirlarda tutulmasi saglanabilir.

12. FKU’li gocugun annesinin hastalik ydnetimine iliskin bilgilendirilip egitilmesi olast
psikolojik problemleri azaltir.

13. Tedavisi yapilmayan FKU’li bebekte olumsuz durumlar (komplikasyonlar) 6 aylikken
goriiliir. Bu bebeklerde oturma, emekleme ve ayakta durma gibi aktiviteleri 6grenmede
gecikmeler yasanabilir.

14. Bebekler i¢in tibbi formulalarin fenilalanin igerigi anne siitiine gore oldukga diisiiktiir.
Serbest bir sekilde istenilen miktarda verilmelidir.

15. 6 aylik siireye kadar FKU tanili bebeklerin ayda en az 500 gr agirlik kazanmasi gerekir.

16. Bebegin 6zel durumlarda (as1, dis ¢ikarma, hastalik vb.) topuk kani alinarak kan degeri
kontrolii yapilmalidir.

17. Fenilalaninsiz tibbi (formulalar) mamalar ilk 12 ay i¢inde 6-8 6gilinde; iki yasina kadar
giinliik en az 3 6gline boliinecek sekilde yemeklerle beraber verilmelidir.

18. Anne siitii, fenilalanin igerdiginden ek gidaya ge¢ildiginde; bebek derhal anne siitiinden
kesilmelidir (emzirilmemelidir).

19. FKU’li bebegin ek gidaya gegis siirecinde fenilalaninden kisith gida ilk verilme
asamalarinda ilgili gidaya tuz, seker vb. tirlinler eklenmesi gidanin lezzetinin taninmasina
destek olur.

20. Cocugun bakimini verebilecek diger aile liyelerinin de (baba, biiyiik kardes gibi) yasakli
gidalar1 bilmesi gerekmektedir.
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EK-3. Basa Cikma Tutumlarim1 Degerlendirme (")lg:egi

COPE-R

Sevgili Anne - Babalar,

Asagidaki 6lgek ile insanlarin kendisi i¢in stres olusturan olay ya da etkenlere karsi direnmesi ve bu
durumlara kars1 dayanma amaciyla gosterdigi bilissel, duygusal ve davranigsal tepkilerini aragtirmay1
amagclamaktayiz. Sizden 6l¢ekteki maddeleri dikkatli bir sekilde okuyarak maddelerden goriislerinize en
uygun segenegi (“Asla Boyle Yapmam” i¢in 1’1, “Cok Az Bdyle Yaparim” i¢in 2’yi, “Boyle Yaparim”
icin 3’1, “Cogunlukla Boyle Yaparim” igin 4’1i) isaretlemeniz ve tiim maddeleri eksiksiz doldurmaniz
istenmektedir. Isaretlediginiz secenegin dogrulugu ya da yanlishgi séz konusu degildir. Toplanilan veriler
aragtirmacilar tarafindan arastirmanin amact disinda kullanilmayacaktir. Asagida verilen maddeleri

ictenlikle yanitlayacaginizi umar, yardimlariniz igin tesekkiir ederim.

Saygilarimla.
3
s | |
hﬁ
) -
o -
B 3
1ERHE
&' i
= Q = E
T d | 8]
< M| O [ L
;| Duygularimi ifade etmek igin zaman ayinirim. 1 2 3| a
5 | Duvgulanmi - hislerimi agifa vurmaya ¢aligirim. 1 2 3 4
5 | Duygulanm bagkalaniyla tartisinm. 1 7 3 | 1
Arkadaslanmdan veya akrabalanmdan duygusal destek
4 | almaya galigirm. 1 : 3| 4
- | Ne hissettigimi birileriyle paylaginm. 1 7 3 4
Bir durumla ilgili daha fazla bilgi almak icin birilerivle
& | konugurum. 1 Z 8
; | Bufin gicimle yaptifim ige yogunlagimm. 1 2 3| 1
5 | Problemi cozimlemek icin farkli yollart denerim. 1 7 3| a
Problemin fistesinden gelebflmelk icin hemen harekete
5 | gecerim. 1 2 3| 4
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1o | Bir sevler yaparagim zaman adim adm ilerlerim. 1 1 |3 ]a
T Yapacaiim 1zle 1lgih bor straten balirlemevs calizinm. 1 1 |3 |a
13 | Admlarmm diginerek atanm. 1 I ERr
Yaptizmm 1ze bazka seylerm engel chmazim énlemak 1pm
131 voEum paba harcanm. N
14 | Her durumda iyimser olmaya gahismm. 1 1 |3 |a
| Her ne iizermde gahigirsam galizaymm olumle duygularla
13| yola pikarm. 1 ERE
Bir sevler kotil pozikse bale yaphizim 132 olumlu
16| bakmayz devam ederim_ 1 ERE
17 Yem fikarlere gabuk wyum saglanm. 1 7 |3
1% Ortaya pikan dvrumun gercekhzing kabulleninm, 1 7 |3
Bir sevi daha olumlu géstermek 1pm onu baska bir
].SI ﬂ.l;ldﬂﬂ g&me’}ﬂ& ca]ﬂm 1 2- 3 "1'
0 Onemsedizim baska bir sevler bulmava palzinm. 1 7 3|4
1 Eendime “bu durumun zergek olmadizim” sévlenm. 1 7 |3 |4
37 | Ortaya pikan durum gerpekten olmanug gibi davrammm. 1 R ERE
Ortaya pikan durumlz bas edemeyacagimi kabul eder ve denemeyi
22 | burakarm, 11 2 |3 |4
24 [stedifim sevi almak igin girisimde bulmmam. B RERF
| Bagima gelen bar izle ilzli bagkalanm veya bagka bir .
23| sevi suplarm, 1 2 |3 )4
16 | Her 32y unutmaya gahgnm. 1 R
27 Eendimi suglanm. 1 RERE
g Problemin kaynag: olarak kendimi gorarim. 1 I ERE
1g Eendmmi alastinir veva azarlanm. 1 7 13 |4
10 Bana zorun vazatan zey zthninu sirskl: mesgul eder. 1 7 13 |4
3] | B problenu takont: yapip tekrar tekrar onu yaganm. 1 7 |3 |4
37| Preblemimi siirekl: kara kara diiguniriim. 1 I ERE
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EK-4. Aydinlatilmis Onam Formu-Miidahale Gurubu

Sayin katilimey;

Bu ¢aligma, Fenilketoniiri tanis1 alan gocugun ailesine verilen planli editim girigiminin, ailenin
bilgi diizeyine, basa ¢ikma tutumlarma ve gocugun kan fepilalanin diizevine etkisini belirlemek
amaciyla planlandi.

Fenilketonin(FKU), anne ve babadan kalitsal olarak gecen bir hastaliktr. Teshis konuldugu
gibi bir an once tedavi baslanmalhdir. Hastaligin tedavisi ve bakimu biiviik bir dikkat ve emek ister.
Dolayistyla hastaltk hakkinda bilgi sahibi olunmamast ve hakimivetinin saglan(a)mamas: ailelert
zorlavabilmektedir.

Bu caliyma ailelere uygulanan egitim girigiminin ailelerin bilgi diizeyvlerine, basa gikma
tutumlarina ve ¢ocugun fenilalanin diizevine etkisini belirlemek amaciyla vapilacaktir. Bu ¢alisma 10
hafta siirecektir. Size iki defa viiz yiize egitim vapilacaktir. Ayrnica dort telefon gériismesi ile de egitim
desteklenecektir. Bu uygulamalarin basinda ve sonunda size anketler/formlar uvgulanacaktir.

Bu calisma ile ilgili aragtirmacinin dnerilerine ve planlanan bireysel egitimler igin verilen
belirlenen egitim randevu saatlerine uyma sorumlulugunuz olacaktir. Bu aragtirma sizin ve gocufunuz
igin herhangi bir risk durumu tagimamaktadir.

Bu ¢aligma, arastuma amagl yapimakta ve katiim gonillilik esasmna dayalidir. Cahismaya
katilim tamamen gondillik esasma dayali olup, katilimimiz nedenivle herhangi bir Gicret ddemesi
yapilmayacaktir veya talep edilmeyecektir. Sizin bagh bulundugunuz sosval givenlik kuruluguna
herhangi bir aragtirma gideri yviklenmevecektir. Katilimeilann caligmayi red etme veya herhangi bir
asamada ¢aliymadan aynlma hakkl bulunmaktadic. Bovle bir durumla 1lgili saglik calisanlanyla olan
iligkileriniz olumsuz vonde etkilenmeyecektir. Gerek aragtirma yiiriitilirken, gerekse vayimlandiginda
¢ocugunuzun kimlifi gizli tutulacaktyr. Ancak etik kurullar ve resmi makamlar size ait bilgilere
vlagabilir. Araghirma esnasinda size ait bir bilgi s0z konusu oldufunda, bu size veya yasal
temstleilerinize bildirilecektir.

Bu caliyma konusunda sorulanm vamtlandi ve yukanda vyer aldifi gibi veterince
bilgilendirildim. Bu ¢aligmaya hicbir bask: altinda kalmadan, katilmayi kabul ediyorum

Katilimimiz ve igbirliginiz igin tegekkiir ederiz.
SCahiymanin yoneticisi:
Prof, Dr. Senay CETINKAYA
Arastirmaci:
{Er, Gar. Fahri ASKAN
Saghk Bilimleri Enstitisii Hemsirelik AB.D.
GEM: 0541 ¥+ +*

ADINIZ- SOYADINIZ:
IMZA:

Goriisme taniginin,
Adi-Soyadi:

imza:
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EK-5. Aydinlatilmis Onam Formu-Kontrol Gurubu

Degerli Katilimes;

Bu calisma, FenilketoniciFKU) tanist alan cocufun ailesine verilen planli egitim
girigiminin, ailenin bilgi diizeyine, basa ¢ikma tutumlanna ve gocufun kan fepilalanin dilzevine
etkisini belirlemek amacivla planland:.

Fenilketoniiri anne ve babadan kalitsal olarak gecen bir hastaliktir. Teshis konuldugu gibi
bir an once tedavi baglanmalidir. Hastalifin tedavisi ve bakinu blyik bir dikkat ve emek ister.
Dolayisivla hastalik hakkinda bilgi sahibi olunmamas: ve hakimivetinin saflan(a)mamasi aileleri
zorlavabilmektedir.

Bu c¢aligma ailelere uygulanan efitim girisiminin ailelerin bilgi dizeylerine, basa cikma
tutumlarina ve cocugun fenilalanin diizeyine etkisini belirlemek amaciyla vapilacaktr. Calismanin
bagmnda (1. haftada) ve sonunda (10. haftada) size anketler/formlar uygulanacalktr.

Belirlenen randevu saatlerine uyma sorumlvlugunuz olacaktir. Bu arastirma sizin ve
cocufunuz icin herhangi bir risk durumu tagmmamalkctadir.

Bu ¢alisma, arastirma amacgli vapilmakta ve katihm géniillilik esasma dayalidir. Calismaya
katilim tamamen goniillilk esasina davali olup, katilimimiz nedenivle herhangi bir iicret ddemesi
vapimayacaktir veya talep edilmeyecektir. Sizin bagh bulundufunuz sosyal givenlik kumilusuna
herhangi bir aragtirma gideri yiklenmevecektir. Katthmeilann ¢aligmayi red etme veya herhangi bir
agamada caligmadan ayrilma haklk bulunmaktadir. Béyle bir duromla ilgili saglik caliganlarryla
olan iliskileriniz olumsuz vinde etkilenmeyecektir. Gerek aragtirma viiritilirken, gerekse
vayimlandifinda gocufunuzun kimlifi gizli tutulacaktir. Ancak etik kuvrullar ve resmi makamlar
size ait bilgilere ulasabilir. Aragtirma esnasinda size ait bir bilgi séz konusu oldugunda, bu size veya
vasal temsilcilerinize bildirilecelktir.

Bu ¢alisma konusunda sorulanm  yvamtlands ve yukanda ver aldifs gibi yeterince
bilgilendirildim. Bu ¢alismaya higchir bask: altinda kalmadan, katilmayv: kabul edivorum

Katiliminiz ve ighirliginiz igin tegekkir ederiz.

Cahsmanmn yineticisi:

Prof. Dr. Senay CETINKAYA
Arastirmacy: Qgp, Gor. Fahri ASHAN
Saghk Bilimleri Enstitiisii
Hemsirelik A.B.D,

GSM: 0541 *** ** "

ADINIZ- SOYADINIZ:
IMZA:
Goriisme taniginin,
Adi-Soyadi:

Tarih(Giin/Ay/Y1l) ve imza:
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EK-6. Randomizasyon Tablosu

Miidahale Grubu Kontrol Grubu
(Egitim Verilen Grup) (Egitim Verilmeyen Grup)
A 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
30 37
35 39
38 40
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EK-7. Olgek izin

Htmta v WA b~ -

Yt Olgek kullnm i hakdanda

fehil agian P
Kz Al Neosi D 1032600 (e THA

Ghoderili: 31 Mart M2L Carnata 1515
Wi b aghan <
Teone B gk kubene fpmi hainda
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EK-8. Etik Kurul Onay1

T.C. CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKDLTESI GIRISIMSEL OLMAYAN

KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULU

Toplant Sayist

Tarih

110

2 Nisan 2021

KARAR NO 31- Qukurova Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiist Hemgirelik Anabilim Dah
Doktora Programinda, Dog. Dr, Senay Cetinkaya yonetiminde, Ogret. Gor, Fahri Askan
tarafindan  yiiriititlmesi  Sngdrillen, “Fenilketoniirili  Cocuklarin  Ailelerine  Uygulanan
Hemgirelik Gfiglendirme Programimin, Ailelerin Baga Cikma Tutumlan ve Cocuklann
Fenilalanin Diizeylerine Etkisi” bashkhi doktora tez projesi aragtwma ctigi ybniinden
degerlendirildi. Toplantiya kanlan fiyelerin ayhirlifiyle uygun olduguna karar verildi.

Frof Dr Selim Kadioglu
BASKAN | . Tarihi ve Etik e lim Dal
Prol Dr Davut Alptekin
Tibbi Diyoloji Anabilim Dals
Prof Dr Ninger Vilddag
Cocuk Saghi ve Hastaliklan Apabilim Dah
Prof Dr Giilgah Seydaogla
Bivoistatistik Anabilim Dal
Prof Dr Giirhan Sakman
Genel Cerrahi Anabilim Dali
Dog Dr Zehra Hatlpogiu
Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dals
Doktor Ofiretim Uyesi Yasemin Savgideger
Gugiis Hastaliklan Anabilim Dali
Av Simay SSnmezates
Hukukgu Uye
D1 Nege Kaynn
Kurum Disi Uye

IIYELER
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EK-9. Van i1 Saghk Miidiirliigii Kurum izni

T.LC.
VAN VALILIGE
il Saghk Midiirlaga

Ek-2

Say1
Konu : Anket Aragtirma izin Talebi
{Dog.DrSenay CETINKAYA,
Ogr. Gar.Fahri ASKAN)
MODUTRLUK MAKAMINA

g : FAHRI ASKAN'm 01/11/2021 tarihli dilekgesi.

llgi tarih sayih bagvuruya istinaden Cuburova Universitesi Saghk Bilimleri Fakiiltesi Cocuk
Saghgi ve Hastahklan Hemsirelik Anabilim Dal'nda DogDrSenay CETINEAYA'min somumiu
arastrmact oldugu, Van Yizincd Y Oniversitesi Saghk Bilimleri Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
Hastahklan Hemsgirelik Anabilim Dal'nda OfrGirFahri ASKANN yardimer aragtrmac: oldugn
"Fenilketoniirili Cocuklarm  Ailelerine  Uygulanan Hemgirelik  Giiglendirme  Programmm,
Ailelerin Basa Cikma Tutumlan ve Cocuklann Fenilalanin Diizevlerine Etkisi" bashkh doktora
tezinin miitalaa edilmesi amaciyla Halk Saghg Hizmetlen Baskanhgmmzea 08.11.2021 tarihinde saat
14:00 de [l Saghk Midirligi Toplant Salonunda “Birinci Basamak Saglk Hizmetleri Alanmda
Yaplacak (lan Arasgtrma Taleplerini Degerlendirme Komisyonu™ olusgturnimas: gerekmektedir. lgili
komisyona Halk Saghf Hizmetleri Bagkam Dr.Cavit TORKER baskanhmda, Toplum Saghg
Hizmetlern Binmm Uzmam Reyhan CINIK, Aile Hekimhig lzleme ve Degerlendirme Binni Usman
Cigdem GUNDUZ BAYBURE, Saghkh Beslenme ve Obezite Birmi'nden Divetisyen Zeynep
KARAKUS we Cocuk Ergen Ve Ureme Saghfn Birimi'nde girevli Ebe Nurcan AKTAS'|m
girevlendinlmesi hususumu;

(Hurlanmza arz edenm.

Dr.Cavit TURKER
Halk Saghi Hizmetleri Baghkam

OLUR
Prof. Dr. Mahmut SUNNETCIOGLU
il Saghk Miidiiri

91




Ek-10. SBU Van Egitim ve Arastirma Hastanesi Kurum Izni
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EK-11. Telefon Goriismelerinde Egitimi Pekistirmeye Yonelik Soru Formu
1. Béliim: Egimin ilk asamasinda FKU’ye iliskin ailelerin aldiklar1 egitimi

pekistirmeye yonelik soru formu-I

Evet | Hayir

1. Cocugunuzun hastaligi ile ilgili kafaniza takilan herhangi bir konu

var m1?

2. Cocugunuzun saglik kontrollerini (kan takibi, boy kilo vb.) yapiyor

musunuz?

3. Cocugunuzun (varsa) ilaglarini/besin takviyesini diizenli

kullanabiliyor musunuz?

4. Bu siirecte cocugunuzda (FKU disinda) herhangi bir hastaliga

yakalandi m1?

5. En ¢ok hangi besinleri kisitlama konusunda ¢ocugunuzda sorun

yastyorsunuz?

6. Egitim hakkinda sormak istediginiz herhangi bir soru var m1?

2. Béliim: Egimini ikinci asamasinda FKU’ye iliskin ailelerin aldiklar1 egitimi

pekistirmeye yonelik soru formu-I|

Evet | Hayir

1. Cocugunuzun diyeti hakkinda bilgi verebilir misiniz?

2. Cocugunuzun emzirme ve ek gidaya ge¢is (durumu varsa bu konu)

hakkinda bilgi verebilir misiniz?

3. Yakin zamanda ‘fenilalanin degisimi?’ yaptiniz m1?

4. Cocugunuza yemek hazirlarken nelere dikkat edersiniz? Sizi bu

siirecte en ¢ok hangi besini/6glinii hazirlamak zorladi?

5. Cocugunuzun diyetine uygun hazir gidalar1 temin etme ve

kullanma durumunuz hakkinda bilgi verebilir misiniz?

6. Egitim hakkinda sormak istediginiz herhangi bir soru var m1?
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1. GIRIS

Fenilketoniiri (FKU), ¢ocuk, aile ve saglik ¢alisanlarinin da dahil oldugu uzun
soluklu bir siiregtir. Ailelerin FKU tanili gocuklarina verdigi bakim (diyet tedavisi,
belli araliklarla kan tahlilinin izlenmesi gibi durumlar) aileleri zorlayabilmektedir.
Bu ¢ocuklarin bakimi ve tedavisi; aile iliskilerini, rutinlerini ve ebeveynlik tarzlarini
etkileyebilmektedir. Hem ailenin hem de ¢ocugun bu siireci saglikli bir sekilde
devam ettirebilmesi igin ailelerin FKU yonetimi konusunda giiglendirilmesi
gerekmektedir. Hazirlanan bu rehber, “Fenilketoniirili Cocuklarin Ailelerine
Uygulanan Hemsirelik Giiglendirme Programinin, Ailelerin Basa Cikma
Tutumlarina ve Cocuklarin Fenilalaninin Diizeylerine Etkisi” isimli doktora tez
calismasi kapsaminda ailelere destek olmasi i¢in kaleme alinmustir.

2. FKU NEDIR

Fenilketoniiri (FKU), wrsi (ailevi gegiskenlik gosteren) bir hastaliktir. Ulkemiz,
FKU’nin en sik goriildiigii iilkelerden biri olup her 3000-4500 dogumda bir gériiliir.
Bu hastalik, bulasict degildir.  Tedavisi yapilmadig:1 takdirde, siddetli zeka
geriligine, (norolojik) nobetlere ve can kaybina neden olur. Bu hastaligin tanisini
alan ¢ocuklarda, karaciger enzimi olan fenilalanin hidroksilaz (FAH) enziminin
eksikligi s6z konusudur. Normalde FAH enziminin gorevi fenilalanini tirozine
cevirmektir. Ancak FAH eksikliginde viicuttaki kan fenilalanin diizeyi yiiksek
seyredeceginden beyin ve diger viicut dokularinda ¢ok fazla miktarda fenilalanin
birikir ve bazi hasarlara neden olur (Alparslan 2021; Cavusoglu 2015; Schwahn
2013; Tortiner and Biiylikgoneng 2017).

Hastaligin belirtileri; deride ve idrarda kiif kokusu, kusma, havale (nobet),
egzamaya benzer kizariklik, biiyiime ve gelismede duraksama, zeka geriligi gibi
belirtiler sayilabilir (Cavusoglu 2015; Schwahn 2013; Tortiner and Biiyiikgoneng
2017). Cocuk ilk birkag haftada beslenme zorlugu, laterji, huzursuzluk sikayetleriyle
bagvurabilir. Ancak bu belirtiler hastalia 0zgli olmadigindan (yani baska
hastaliklarin ~ belirtileriyle karistirilabileceginden) tam1  koymada  giicliikler
yasanmaktadir. FKU’li ¢cocugun teni, saglikli kardeslerinin tenine nazaran daha

aciktir (Schwahn 2013).
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3. FENILKETONURI TANILAMA SURECI

Ulkemizde FKU testinin yapilmas1 mecburidir. Yenidoganin topuk kani, 6zel
olarak hazirlanmis filtre kdgidina damlatilir. Ardindan bu kan 6rneginin bulundugu
kagidin iizerinde fenilalaninin miktar1 yoniinden incelenir (Guthrie testi). FKU
taramasi i¢in bebegin en az 48 saat siireyle agizdan (anne siitii/mama ile) beslenmis
olmast Onerilmektedir (Cavusoglu, 2015; Toriiner ve Biiylikgoneng, 2017;
Alparslan, 2021). Ek olarak dogumdan sonra 2. ile 7. giinlere kadar kan 6rnegi
alinabilmektedir. Ancak erken dogan (prematiire) veya hasta olan bebeklerde hatali
veya slipheli sonuglar verme ihtimali oldugundan bu gibi durumlarda baska testler
(kuantitatif plazma amino asit analizi) yapilarak kesin tam1 konulabilmektedir
(Christian Schwahn ve ark 2013). Topuktan kan oOrneginin alinmasi ile tani
konulabilmektedir. Kan numunesi alinan kagidin iizerine; bebegin beslenme sekli,
herhangi bir antibiyotik kullanip kullanmama durumu ve ¢ocuga damardan kan
verilip verilmedigi yazilmahidir(Toriiner ve Biiyiikgoneng, 2017). Topuk kismi, kan
damarlarindan  zengin oldugundan kan Orneginin bu kisimdan alinmasi
Onerilmektedir.

Bebek dogmadan bu taninin konulmasi miimkiin degildir. Ciinkii anne
karnindaki bebegin kan tahlilinin (amniyosentezden/korddan alinacak fenilalanin
degerinin) sonucu annenin kan tahlil sonucunu yansitacaktir. Dolayisiyla tahlil
sonucu hatali okunacaktir(Cavusoglu 2015).

4. FENILKETONURI TEDAVISi

Tedaviye miimkiin oldugunca erken baslanmasi 6nemlidir. Tercihen yasamin
ilk iki haftasinda tedaviye baslanmalidir. Tan1 konur konmaz kan fenilalanin diizeyi
miimkiin oldugunca en kisa siirede istenilen tedavi araligina distiriilmelidir(Grisch-
Chan et al. 2019; A. MacDonald et al. 2020).

Ik kan fenilalaninin seviyelerine bagli olarak, kan fenilalanin seviyeleri tedavi
araligina yaklasana kadar ve ardindan fenilalaninden kisitl diyetin baslatilmas1 ve
titrasyona kadar fenilalanin diyetten c¢ikarilabilir (Vockley et al. 2013). Bazi
hekimler tedavide diisiik fenilalanin diyetinin yaninda enzim, protein (mesela

glikomakropeptit; peynir suyundan elde edilen bu karisim fenilalanin

icermemektedir) ve/veya aminoasit ikameleri (yerine koyma) tedavi secenekleri
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olarak kullanabilmektedir(Blau, Van Spronsen, and Levy 2010; Grisch-Chan et al.
2019).

Amag¢ hastaligi miimkiin oldugu kadar erken donemde belirlemek, diyette
protein alimini kisitlamak, 6zel mama ve yiyeceklerle tedaviyi stirdiirmektir. Esas
tedavi olarak kabul goriilen fenilalaninden kisitlanmus diyettir. FKU tedavisinin
temeli olan beslenme tedavisi ile diyette FA kisitlanir ve yetersiz olan tirozin yerine
konur. Diyetten fenilalaninin tamamen uzaklastirilmas1 uygun olmaz. Ciinki
fenilalaninin doku gelismesi i¢in gerekli olan bir aminoasittir. Yani bilylime ve
gelisme i¢in gereklidir. Dolayisiyla tedavide hakimiyetin saglanabilmesi igin iki
hususa dikkat etmek gerekir. Birincisi; ¢ocugun en iyi gelisme standartlarinin

yaklagmasini saglamak icin besleyici diyeti vermek, ikincisi ise; fenilalaninin

degerinin normal aralikta olmasini saglamaktir(Alparslan 2021; Cavusoglu 2015;
Schwahn 2013).
Olmas1 gereken fenilalanin diizeyleri (Alparslan 2021; Toriiner and Biiylikgoneng
2017):
% 0-12 yas aralig1 i¢in 2-6 mg/dl,
s 12-18 yag igin 10 mg/dl,
+¢ Eriskin igin ise 2-15 mg/dl’dir.

Proteinden zengin gidalar (et, siit iiriinleri) ve aspartam (E951) yiiksek diizeyde
fenilalanin icerdigi i¢in diyette kullanimma izin verilmemelidir(Toriiner and
Biiylikgébneng 2017). Ambalajli/paketli (gida, ilag vs.) iiriinlerde bulunan aspartam
yapay bir tatlandirici olup viicuda alindiginda yarisindan fazlasi (%56°s1) serbest
fenilalanine doniistiiriiliir. Paketli iiriinlerde aspartamin igerigi mutlaka yazilmalidir.
Sakizlara, tatlilara ve (gidalarda kullanilan) jolelere aspartam eklenmektedir (A.
MacDonald et al. 2020).

Fenilalanin diizeyinin normal sinirlarda olmasi1 sartiyla anne bebegini
emzirilebilir. Fenilalaninden kisith diyet bir Omiir uygulanmalidir(Toriiner and
Biiytlikgoneng 2017). Uzmanlar, gelecekteki olasi tedaviler arasinda enzim ikamesi ve

gen tedavisi olabilecegini belirtmektedirler (van Wegberg et al. 2017).
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5. TANI VE TEDAVIDE GEC KALINAN COCUKLARDA GORULEN
BULGULAR

Tedavi edilmeyen FKU’li cocuklarda mikrosefali (bas ¢evresinin normalden kiigiik

olmasi), motor bozukluklar, otizm, ekzematéz dokiintii, gelisimsel sorunlar, anormal

davranislar ve psikiyatrik semptomlar goriilebilmektedir (Cavusoglu 2015; Toriiner and

Biiyiikgoneng 2017; van Wegberg et al. 2017). Ek olarak epilepsiye (havaleye neden

olan hastalifa) ve davranis sorunlarina neden olur. Dogumdan sonra tedaviye gec

kalinmasi norolojik hasarin erken baslayabilecegini diisiindiirebilmektedir(van Wegberg
et al. 2017).

Tedavisi yapilmayan FKU’li c¢ocuklarin biiyiik ¢ogunlugunun (yaklasik
%90’1ninda) psikometrik degerlendirmede 30’un altinda zeka katsayisiyla agir zeka
geriligi (mental yetersizlik) oldugu aktarilmaktadir(Schwahn 2013). Smith ve
arkadaslarmin 1990 yilinda yaptig1 ¢alismaya goére; FKU’li ¢ocuklarda tedaviye
baslamada her 4 haftalik gecikmenin zeka diizeyi 6l¢iim puanlamalarinda (1Q
skorunda) ortalama 4 puan azalmaya neden oldugu belirtilmektedir (Smith,
Beasley, and Ades 1990).

6. FENILKETONURI DIYET TEDAVISI
a. 0-1 Yas Arasi1 Bebeklerde Anne Siitii

Avrupa FKU kilavuzlari, fenilalanin kaynagi olarak bebek mamasi kullanmak
yerine FKU’li bebeklerin emzirilmesini tesvik etmektedir. FKU’li bebeklerin anne
sitii alma konusunda yapilan ¢alismalar mevcuttur (Demirkol et al. 2001; A
MacDonald et al. 2006; Motzfeldt, Lilje, and Nylander 1999). Yapilan bir ¢alismada;
0-1 yas araliginda olan FKU tanili bebeklerin kan fenilalanin diizeylerinin anne siitii
almayan bebeklere nazaran daha diisiik ¢iktig1 belirtilmektedir. Ayrica bu ¢alismada
anne siitii alan bebeklerin kilo alimmnin daha iyi oldugu vurgulanmaktadir(Kose et al.
2018).

Anne siitiiniin, standart mamalardan bir¢ok avantaji vardir:

e Fenilalanin diizeyi daha azdir(46mg/100ml) ve uzun zincirli ¢oklu

doymamis yag asidi (6rn: dokosaheksaenoik asit) igerir.

e Emzirme anne-bebek baglanmasinda dnemli bir rol oynar.
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e Bebegin emzirilmesi anneye beslenme siirecinde bir miktar kontrol

saglar(Kose et al. 2018; A. MacDonald et al. 2020; Viegas Stump et al.

2012)

e Bebegin emzirilmesi biberonla beslenme sayisini azaltir((A. MacDonald et

al. 2020).

Ik on giinde anne siitiiniin (matiir siitiin) her 100mL’sinde 60-70 mg fenilalanin

icerirken daha sonraki giinlerde (yani matiir siit olarak isimlendirilen) anne siitiiniin her

100mL’sinde 40-50mg fenilalanin igerdigi belirtilmektedir. Fenilketoniirili bebegin

anne siitiiyle beslenme plan1 Tablo 1 ve 2’de gériilmektedir (Oztiirk and Sevkal Mutlu

2010)

Tablo 1. Fenilketoniirili bebekte tani aninda anne siitii ile birlikte baslangic diyet
tedavisi(Oztiirk and Sevkal Mutlu 2010)

Tam aninda fenilalanin Anne siitii Fenilalaninsiz amino asit
diizeyi mg/dL(pmol/L) karisimi

6.6-10 (400-600) Bebek istedik¢e 30 mLx3

10-16 (600-1000) Bebek istedik¢e 30 mLx3

16-32 (1000-2000)

1-3 giin siireyle anne siitiine ara

verilir, daha sonra bebek istedik¢e

1-3 giin iireyle 150-200mL/kg, daha
sonra 45mLx5

>32 (2000)

1-3 giin siireyle anne siitiine ara

verilir, daha sonra bebek istedik¢e

1-3 giin siireyle 150-200 mL/Kkg,
daha sonra 60mLx5

Tablo 2. Anne siitii almakta olan fenilketontirili bebegin kan fenilalanin diizeyine gore

beslenme plani(Oztiirk and Sevkal Mutlu 2010)

Kan fenilalanin diizeyi Anne siitii Fenilalaninsiz tibbi iiriin
mg/dL(pmol/L)
<2 (<120) Bebek istedikge, her zamankinden 5 6giiniin her birinde 15mL olmak
daha ¢ok almalidir tizere toplam 75mL azaltilir
2-6 (120-360) Bebek istedikge Degisiklik yapilmaz

>6 (>360)

Bebek istedik¢e, her zamankinden

daha az almalidir

5 6giiniin her birinde 15mL olmak

tizere toplam 75mL attirilir

En yaygin rapor edilen emzirme yontemi, her emzirme oncesi belirli (Slgtilen)

miktarda fenilalanin icermeyen bebek mamasi verilmesi ilkesine dayanmaktadir.

Boylece mama ile beslenen bebegin emzirme Oncesi istah1 ve emmesi azalir.

Dolayisiyla anne siitii alimi1 azalarak fenilalanin alimin1 da azalmis olur. Ebeveynler,
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bebegin beslenmesini giinii giliniine kaydetmelidirler. Alternatif olarak emzirme ve
(fenilalaninin icermeyen) bebek mamas1 doniisiimlii verilebilir. Giinliik emzirme sayisi
kan fenilalanin diizeyine baglidir(A. MacDonald et al. 2020).

Tan1 konmasi siirecinin ilk agamalarinda annelerin devamli olarak glivenceye ve
pratik destege (beslenme ipuglari, sik goriilen emzirme zorluklar1 gibi) ihtiyaglari
vardir. Kan fenilalaninin diizeyi normal diizeye gelene kadar haftada iki defada kan
tahlili yapilabilir. Bebegin en az ilk 6 hafta haftalik kilo takibinin yapilmas1 gerekir. Bu
sayede anne siitlinlin yeterli olup olmadig1 sonucuna varilabilir. Miimkiin oldugu kadar
anne siitiine devam edilmelidir (A. MacDonald et al. 2020).

Bebeklere verilen anne siitii miktarmin Ol¢iimiiniin istenmesi durumunda; anne
stitii biberonla verilebilir. Cocugun siitten kesilmesi saglikli bebeklerinkinden farkli
degildir. Ancak FKU’li bebeklerde beslenmesi programinda fenilalaninden diisiik
protein vermesi gerekir(van Spronsen et al. 2021).

b. Biberonla beslemek

Fenilalanin kaynag1 olarak standart bebek mamasi ve fenilalaninin icermeyen
bebek mamasi karigtirilip bebege verilebilir(A. MacDonald et al. 2020; Pinto et al.
2018). Baslangigta standart bebek mamasi bebek formiiliinden kilogram basina 50 mg
fenilalaninin verilir. Devaminda ise kan fenilalaninin diizeyi dikkate alinarak mama
miktar1 ayarlanir (titre edilir). Bebek mamasinin toplam miktar1 6 ile 7 beslenme arasina
boliiniir. Standart (fenilalaninin kaynagi) ve fenilalaninin igermeyen bebek mamasinin
hacmi 150-200 mL/kg/giin olmalidir. Biitiin esansiyel amino asitlerin dogru dengesini
saglamak icin standart bebek mamasi (fenilalaninin iceren mama) ve fenilalaninin
icermeyen bebek mamasi ayni beslenmede verilmelidir(A. MacDonald et al. 2020).
Standart bebek mamasi ile fenilalaninin icermeyen bebek mamasinin birlikte verilmesi
bebegin bu karisimin tadini bilmesine neden olup standart bebek mamasinin miktari
azaltildiginda ya da diyetten tamamen c¢ikarildiginda bebegin diger mamay1
reddetmesine yol agabilir(A. MacDonald et al. 2020; Pinto et al. 2018).

Bebege verilen standart mama miktari; kan fenilalanin yogunluguna bagli olarak
25-50 mg/giin fenilalanine denk olacak sekilde ayarlanmalidir. Eger kan fenilalanin
yogunlugu 120 umol/L altinda ise standart bebek mamas1 miktar arttirilabilir. Eger bu

miktar 360 pmol/L {izerinde ise bebegin iyi olmasi ve yeterli miktarda fenilalaninin
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icermeyen bebek mamasi igmesi sartiyla diyet fenilalaninin miktar1 25-50mg/giin
azaltilir(A. MacDonald et al. 2020).
Stitten Kesme

Cocuklarin siitten kesilmesi konusunda kesin bir yas sinir1 tanimlanmamustir.
Ancak cocuklarin 17 ile 26 haftalikken siitten kesilmesi (kat1 gidalara gecilmesi) tavsiye
edilmektedir(Evans et al. 2019).

C. Fenilketoniirili Bebeklerde Ek Gidaya Gegis

Avrupa capinda ek gidaya gecis icin en sik kullanilan gidalar; sebze ve
meyvelerdir. Bunlarin fenilalanin araliginin <75mg/100g olmasi1 gerekmektedir. Bu
deger aralifinda olanlara Ornek verilecek olunursa; bal kabagi, elma, havug, armut
verilebilir(A. MacDonald et al. 2020). Bu gidalar, degisimsiz gidalardir. Yani serbest
bir sekilde diyete eklenebilir(Pinto et al. 2019). ilk asamada giinde bir defa verilmelidir.
Ek gidalarin anne siitii veya aldigi mamalardan sonra verilmesi Onerilmektedir. Bu
sayede anne siitli alimi engellenmemis olur. Ek gidaya geciste siitten kesme gidalarinin
biiyiik bir kisminin enerji yogunlugu diistiktiir. Dolayisiyla diisiik proteinli siit, yag,
tereyagi, margarin, bitkisel krema ya da diisiik proteinli tahil ilave edilerek bebegin
enerji yogunlugu arttirilmahdir. Ek gidalar asamali olarak ¢ defaya kadar
cikarilabilir(A. MacDonald et al. 2020). Kademeli olarak anne siitii/formiil mamalardaki
proteinin (yani fenilalanin) yerini alacak fenilalaninin/protein eklenir. Bezelye, yogurt,
patates piiresi, gevrek ekmek (peksimet), (teneke/kavanoz iginde satilan) bebek
pirinci/bebek gevregi veya sebze bazli vb. gidalar yararli degisimli gidalardir(A.
MacDonald et al. 2020).

Yedinci aydan itibaren bebege; parmak yiyecekler (6rnegin; proteinden fakir
tost parmaklar1), yumusak sebze ve meyve (Ornegin; muz, ¢ilek, seftali) cubuklari,
proteinden fakir peynir ¢ubuklari, ev yapimi proteinden fakir ekmek ¢ubuklar1 ve diistik
proteinli peksimet gibi parmak gidalar verilebilir. 7. ayma gelmis bir bebege biberondan
su verilebilir(A. MacDonald et al. 2020).

Dokuzuncu aydan itibaren bebege; diisilk proteinli makarna yemekleri
(6rnegin; diisiik proteinli peynir soslu diisiik proteinli makarna), proteinden fakir peynir
ve ekmek ile yapilan sandvigler, dogranmis diisiik proteinli burgerler veya firinda

pismis sebze cipsli sosisler veya proteinden fakir kiyma (ince dogranmis mantardan
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yapilmig) patates piiresi ve sebzelerle servis edilen uygun yiyeceklerdir(A. MacDonald
et al. 2020).

Altinct aydan itibaren daha konsantre bir protein ikamesi (fenilalaninin
haricinde, bedenin gereksinimi olan biitiin aminoasitleri igeren tibbi amagli mama) veya
ikinci asama protein ikamesi verilmesi gerekli hale gelir. Toplam protein ihtiyacim
karsilamak icin ikinci asama protein ikamesi miktar1 kademeli olarak arttirilir. Protein
ikamesi yar1 kati, kasiklanabilir ya da jel seklinde verilen tatlandirilmamis toz protein
ikamesi olabilir ve genelde altinct aydan verilmesi uygundur. Az miktarda su karistirilip
giinde li¢ defa verilir. Alternatif olarak, ikinci asama protein ikamesi igecek olarak
verilebilir. Igecek olarak verilmesi bebegin istahini azaltabilecegi unutulmamalidir(A.
MacDonald et al. 2020).

d. Fenilalanin Degisimleri

Igeriginde aym miktarda fenilalanin bulunduran bir gidanin bagka bir gida ile
degistirilmesi yontemine fenilalanin degisimleri denir. Bir giinde alinmasi gereken
fenilalanin ihtiyacinin besin gruplariyla pay edilmesini saglamaktadir. Biitiin diinyada
bu yontem degisiklik gostermektedir. Fenilalanin igeriginin belirlenmesinin miimkiin
olmadig1 durumlarda 1 g proteinin 50 mg fenilalanin icerdigi” varsayilmaktadir(Anita

MacDonald, Gokmen-Ozel, and Daly 2009; Oztiirk and Sevkal Mutlu 2010). Birgok

sebze-meyve her 1 g protein igin yalnizca 30-40 mg fenilalanin igermektedir. Patates
haricinde biitiin meyve-sebzeler 100g’da 75 mg’den daha az fenilalanin icermektedir.
Diger serbest yiyecekler seker, tathi icecekler, yag, regel, 6zel diisiik proteinli/ihmal
edilebilir diizeyde olan (fenilalanin i¢erigi<20mg/100g; Tablo 9) gidalardir. Bu degisim
yontemi sayesinde besin cesitliligi saglanarak cocuklarin besin reddetme durumlari
azalmis olur. Boylece aileler, diyeti uygulama noktasinda rahatlama saglayabilmektedir.
Cocuga bir iirlin verilmeden Once ambalaj bilgilerinin mutlaka gbéz Oniinde
bulundurulmasi gerekir. Ambalaj iizerinde FKU igin yasakl iiriinler veya herhangi bir
bilgi yok ise iiriin kullamlmamalidir. Aym sekilde diisiik proteinli her gidanin FKU’li
cocuklarda kullanim1 s6z konusu olmamalidir. Cilinkii baz1 diisiik proteinli iiriinlerin bile
fenilalanin icerdigi goéz ardi edilmemelidir. Buradaki esas nokta ise {iriiniin ya hig
fenilalanin igermemesi ya da ¢ok az icermesidir (Anita MacDonald, Gokmen-Ozel, and
Daly 2009; Oztiirk and Sevkal Mutlu 2010). Besin gruplarinin fenilalanin degisimleri
asagida belirtilmigtir.
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Tablo 3. Besin gruplarinin degisim igerikleri(Anita MacDonald, Gokmen-Ozel,

and Daly 2009)

PHE (mg) TYR (mg) Protein (g) Enerji (kcal)
Tahil degisimi 120 80 24 120
Yag degisimi 15 12 0.3 180
Sebze degisimi 30 20 1.0 20
Meyve degisimi 45 30 15 180

Tablo 4. Sebze degisimleri (15 mg fenilalanin, 0.6 protein) (Oztiirk and Sevkal Mutlu

2010)
Sebzeler Miktar (g) Ortalama Olgii

Asma yapragi 10 4 yaprak

Bakla (taze) 5 Y2 kiiciik boy(tanesiz)

Bamya 20 7 tane

Bezelye 5 1 yemek kasig1

Brokoli 10 1 kiigiik ¢icek

Biber (dolmalik) 35 1 orta boy

Biber (kirmiz1) 30 Y, orta boy

Biber (40garliston) 40 2 orta boy

Domates 60 14 kiigiik boy

Enginar 20 Ya kiigiik boy

Havug 50 1 kiigiik boy

Ispanak 15 4 yaprak

Kabak 30 1/3 KUCUK BOY

Kabak (bal) 50 1 Kibrit kutusu

Karnabahar 20 1 kiigiik ¢igek

Kereviz 30 Y2 kiigiik boy

Kuvireik salata 30 5 yaprak

Lahana 25 % su bardagi (kiy1lmig)

Lahana (briiksel) 10 1 adet

Lahana (kirmizi) 30 1 su bardagt

Maydanoz 10 1/6 demet

Patates 20 Y4 kiiglik boy

Patlican 50 14 kiigiik boy

Pirasa 10 5 adet kugbas1

Salatalik 110 1 kii¢iik boy

Salga 5 1 corba kasigi

Semizotu 15 5 sap

Sarimsak 5 3 kiigiik dis

Sogan 15 Ya kiigiik boy

Salgam 30 1/5 orta boy

Taze fasulye (kiy1lmis) 20 Y2 cay bardagi

Taze sogan 60 3 orta boy

Turp (kirmizi) 40 2 orta boy
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Tablo 5. Meyve degisimleri (15 mg fenilalanin, 0.6 protein) (Oztiirk and Sevkal Mutlu

2010)

Meyveler Miktar (G) Ortalama Olgii
Armut 105 2 orta boy (dilim)
Ayva 150 1 kiigiik boy
Bogiirtlen 40 6 tane
Cilek 80 5 orta boy
Dut 40 6 tane
Elma 165 1.5 kii¢iik boy (1 orta boy)
Erik 80 4 orta boy
Erik (sar1) 100 3 orta boy
Hurma (medine) 25 6 orta boy
Hurma (Trabzon) 50 Y, orta boy
igde 15 6 tane
Incir 50 1 kiiciik boy
Karpuz 170 1/8 orta boy
Kayist 170 4 tane
Kiraz 60 10
Limon 50 1 kii¢iik boy
Mandalina 50 1 kiigiik boy
Muz 30 Y kiiciik boy
Portakal 50 Vs orta boy
Seftali 110 1 orta boy
Uziim 120 1 su bardag:
Visne 60 11 adet

Tablo 6. Ekmek ve tahil degisimleri (50 mg fenilalaninin, 1 g protein) (Oztiirk and

Sevkal Mutlu 2010)

Besinler Miktar (g) Ortalama Olgii
Bugday unu 6 1 silme yemek kasigi
Bulgur 5 1 silme kasig1
Ekmek 12.5 Y% ince dilim ekmek
Trmik 8 1 silme yemek kas1g1
Kestane 50 6 tane
Makarna (¢ig) 10 1.5 yemek kasig1
Misir unu 15 2 silme yemek kasig1
Piring (¢ig) 16 2 silme yemek kasi1g1
Piring unu 9 1 silme ¢orba kasigi
Sehriye (¢ig) 10 2 silme yemek kasig1
Patlamis musir 10 % su bardag1
Kraker (balik/gubuk) - 8 tane
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Tablo 7. Nisasta degisimleri (5mg fenilalanin) (Oztiirk and Sevkal Mutlu 2010)

Besinler Miktar (g) Ortalama (Olgii)
Patates nisastast 20 2 silme yemek kasig1
Misir nisastasi 40 4 silme yemek kasig1
Bugday nisastasi 30 3 silme yemek kasig1
Piring nisastasi 15 1 silme yemek kasig1

Tablo 8. Yag degisimleri (15 mg fenilalaninin, 0,5 g protein)

Besinler Miktar (g) Ortalama (Olgii)
Tereyagi 5 1 tath kasig1
Margarin 5 1 tath kasig1
Zeytin 30 10 tane
Zeytin ezmesi - 1 yemek kasig1

Tablo 9. Fenilalanin icerikleri ihmal edilebilir seviyede olan sebze ve meyveler

Sebzeler Meyveler
Bal kabag1 Armut
Biber Ayva
Domates Cilek
Enginar Elma
Havug Karpuz
Karnabahar Kavun
Kereviz Kivi
Lahana Nar
Marul Portakal
Maydanoz Seftali
Salatalik Taze incir
Sogan Uziim
Salgam

Yesil fasiilye
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e. Fenilketoniirili Cocuklarda Besin Hazirlama

Beslenme planlar: ornekleri;

Ornek 1. Anne siitii, adapte mama ile beslenme sans1 olmayan yeni tami fenilketoniirili
30 giinliik, viicut agirlig1 3.8 kg ve boyu 50 cm olan bebek icin beslenme plani(Oztiirk
and Sevkal Mutlu 2010):

Protein :3x3.8=11.4 g/giin
Fenilalanin  : 60x3.8=228mg/giin
Enerji : 125%3.8=475 Kcal/giin
Sivi : 150%3.8=570mL/glin

Besinler Miktar Enerji (Kcal) Protein (g) Fenilalanin (mg)
Inek siitii 125mL 75 4.0 225
PKU 1 159 45 7.5
Fantomalt 10 olgek 200
Sivi yag 1 tath kasig1 (SmL) 45
Seker 3 yemek kasig1 (30g) 120
Su 2.5 su bardag:

(445MI)

Toplam 485Kcal 11.5¢ 225mg

Hazirlamist: 125 ml inek siitii, 445ml su karistirilarak kaynatilir. Sogutulduktan
sonra igerisine PKU 1, fantomalt, sivi yag ve scker ilave edilerek iyice karistirlir.
Hazirlanan bu mama, biberon araciligi ile 70-80 ml seviyesine kadar doldurulup bebege
verilir. Bu sekilde bebek giinde 7 veya 8 defa beslenir. Hazirlanan bu mama
buzdolabinda muhafaza edilir. Her beslenme zamaninda mama buzdolabindan

cikarilarak sicak su dolu bir kapta 1sitilarak bebege verilir.
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Ornek 2.

*30 giinliik, viicut agirlig: 3.8 kg ve boyu 50 bebegin adapte mama ile beslenme plani

ornegi(Oztiirk and Sevkal Mutlu 2010):

Protein :3x3.8=11.4 g/giin
Fenilalanin  : 60x3.8=228mg/giin
Enerji : 125%3.8=475 Kcal/giin
Sivi : 150%3.8=570mL/giin
Besinler Miktar Enerji (Kcal) Protein (g) Fenilalanin
(mg)
Bebek mamasi 11 dlgek 297 5.5 231
(Yasina uygun-
Bebelac 1)
PKU 1 10g 28 5
Sivi yag 1 tath kas1g1 (Sml) 45 -
Seker 3 yemek kasig1 (30g) 120
Su Yaklasik 3 yemek
kas181(570ml)
490 105 231

Hazirlamisi: Su kaynatilip sogutulduktan sonra i¢ine bebek mamasi(yasina uygun

olmasi sartiyla), PKU 1, siv1 yag ve seker karistirilir. Bebek giinde 7-8 defa, 70-80 ml

olacak sekilde beslenir. Hazirlanan bu mama buzdolabinda muhafaza edilir. Her

beslenmede 70-80ml mama biberona dokiiliir, sicak su dolu kapta 1sitilir.
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Ornek 3. Fenilketoniirili bebeklerde ek gidaya gegis diger bebeklerde oldugu gibi 6.
ayda baslanmalidir(Oztiirk and Sevkal Mutlu 2010).

*6 aylik, viicut agirligi 7 kg ve boyu 64 cm bir bebegin beslenme plan1 6rnegi;
Protein: 2.5x7=17.5 g/giin

Fenilalanin ~ : 50x7=350mg/giin

Enerji : 110x7=770 Kcal/giin

Sivi : 100%7=700mL/giin

Besinler Miktar Enerji (Kcal) Protein (g) Fenilalanin (mg)
PKU 1 20g 56 10
Misir nigastast 2 yemek kasig1 (20g) 80 - -
Siit 1 cay bardagi (100ml) 60 3 180
Sebze 3 degisim 85 1.8 45
Meyve 2 degisim 80 1 30
Ekmek 2 degisim 70 2 100
Pekmez lyemek kagig1 (10ml) 40 -
Zeytinyagi 2 yemek kasig1 (20 ml) 180
Seker 3 yemek kas181(30g) 120
Su 3 su bardag: (600ML) - -
770Kcal 17.89 355mg

Hazirlanisi: 600 ml su, 100 ml siit, 2 yemek kasig1 misir nisastast ve 1 yemek kasigi
zeytinyagi bir uygun bir kapta kisik ateste pisirilir. Atesten indirildikten sonra, 20g PKU
1 ve 30g seker eklenir.

Sabah: 1 ince dilim ekmek, 1 yemek kasig1 pekmez, 1.5 ¢cay bardagi(150ml) mama
karistirilir.

Ogle ve aksam: 1 kiigiik orta boy havug

1/3 orta boy kabak

Y4 kiiciik boy patates

1 silme yemek kasig1 dolusu piring

2 tatli kagig1 zeytinyagi

Sebzeler ayri bir kapta iyi yikanip dogranarak piringle birlikte bir tencerede pisirilir. Is1
kaynagindan indirildikten sonra zeytinyagi ilave edilerek c¢atal yardimiyla ezilir. Bu
sebze ¢orbasinin yaris1 6gle yaris1 da aksam yemeklerinde bebege verilir.

Ikindi: 1 cay bardagi mama (100ml), 1 kiiciik boy muz

Uyku oncesi: 1 su bardagi mama (200ml)

Gece: 1.5 ¢ay bardagi mama (150ml)
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Ornek 4.
*Bir yasinda, viicut tartis1 9 kg ve boyu 72 c¢cm olan kiz ¢cocugunun beslenme

plani(Oztiirk and Sevkal Mutlu 2010);

Protein : 1.9x9=17.1g/giin

Fenilalanin  : 30x9=270mg/giin

Enerji : 100x9=900 Kcal/giin

Besinler Miktar Enerji (Kcal) Protein (g) Fenilalanin (mg)

PKU 1 1.59 42 7.5 -

Bebek mamasi 4 dlgek 912 2 84

(yasimna uygun-

Aptamil 3)

Sebze 8 degisim 160 4.8 120

Meyve 3 degisim 135 15 45

Diisiik proteinli 100g 244 0.8 25

ekmek

Pekmez 1 yemek kasigi 40 -

Tereyagi 1 tath kagig1 45 -

Zeytinyagi 2 yemek kasigi 180 - -
938 16.6 274

Hazirlamisi: Mama ve 15g PKU 1 karistirilarak hazirlanir ve giinde 6 defa 50ml verilir.

Bu karisima 300 ml meyve (elma vb.) suyu eklenir.

Sabah: 2 ince dilim diisiik proteinli ekmek

1 yemek kas181 pekmez

1 tath kasig1 tereyagi

4 6l¢ek bebek mamasi (Aptamil 3) (120ml) su ile hazirlanir.

Kusluk: Yarim ¢ay bardagi (50ml) hazirlanmis mama ve 1 meyve degisimi
Ogle ve aksam: 2 kiiciik boy patlican (180g)

Ya kuru sogan (20g)

1 kiigiik domates (120g)

2 yemek kas1g1 zeytinyagi (10ml) ile hazirlanan sebze yemeginin yarist 6gle diger yarisi
da aksam verilir.

1 ince dilim ekmek (25g)

Ogle ve aksam yemeginden sonra yarim ¢ay bardagi (50 ml) mama

ikindi: Yarim ¢ay bardagi (50ml) mama ve bir meyve degisimi

Gece: Yarim ¢ay bardagi (50ml) mama ve bir meyve degisimi

f. FKU ¢ocuklarin tiiketmesi ve tiiketmemesi gereken besinler

111



Fenilalanin iceren maddeler

Arpa Kalsiyum kazeinat Bugday Tavuk tirtinleri Yagsiz siit tozu
Gluten Hayvansal yag Bugday kepegi Et tirtinleri Whey/whey
solidleri
Aspartam Soya protein izolati Kegiboynuzu Kuru maya Maya ekstreleri
Jelatin Bira mayasi Kraker Kuru whey Hidrolize sebze
proteini
Sodyum kazeinat Kazein Tavuk suyu Piring unu

(Kaynak: Oztiirk, Y.

ve Sevkal Mutlu, S. (2010). Aileler Ve Hekimler Icin Fenilketoniiri Rehberi.
Ankara: Palme Yayincilik.)

Fenilalanin icermeyen maddeler

Adipik asit Ferroz stilfat Kalsiyum karbonat | Lesitin Polisorbat 60
Agar Folik asit Kalsiyum Malik asit Pridoksin hidroklorit
propiyonat
Alfa tokoferol Fumarik asit Kalsiyum steryl-2- Maltodekstrin Regine
laktat
Algi/alginat Guar gum Karamel Mannitol Renklendiriciler
Asetil monogliserit Gliserin Karoten Metilselliiloz Riboflavin hidroklorid
Askorbat ve askorbik | Gliserol monostearat | Karragenan Modifiye nisasta | Seliiloz
asit
BHA ve BHT Gum Ksilitol Mono/digliserid | Sistein hidroklorin
Dekstroz Hidrojene yaglar Laktik asit Niasin Sitrik asit
Disodyum fosfat Hindistan cevizi Laktoz Pektin Sodyum fosfat
Dogal ¢esniler Indirgenmemis demir | Sodyum sitrat Sorbitol Sodyum karbonat
EDTA Invert seker Sodyum trifosfat Tiamin Sodyum propiyonat
mononitrat
Titanyum dioksit Trikalsiyum fosfat Vitamin A palmitat | Vitamin B6

(Kaynak: Oztiirk, Y. ve Sevkal Mutlu, S. (2010). Aileler Ve Hekimler Icin Fenilketoniiri Rehberi.
Ankara: Palme Yaymecilik.)

7. FENILKETONURILI COCUKLARDA BESLENME SORUNLARINI
IYILESTIRME STRATEJILERi
Aileler olumlu rol model ve sosyal etkilesimi tesvik etmek i¢in ¢ocuklarla birlikte
yemek yemelidir. Sofrada FKU’li ¢cocugun diyetine uygun diisiik proteinli bir yemek
yapilip beraber tiiketilmesi g¢ocugun yemekleri gozlemlemelerini ve yemeklerden
memnun kalmalarinda etkisi olur. Yemek rutini olusturarak ¢ocugun &giin saati belli
diizene konulur. Bu sayede c¢ocugun ne zaman acikacaglr onceden tahmin edilebilir.

FKU diyetine uygun, saghkli ve 6giin cesitliliginin oldugu diisiik proteinli diyet
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verilmelidir(A. MacDonald et al. 2020). Ayn1 6giin de ¢ok fazla besin ¢esidi sunmak
cocukta kafa karigikligina ve (oyun ¢ocugu doneminde (1-3 yasa araliginda) ise) 6fke
nobetlerine neden olabilir. Aileler her beslenme i¢in c¢ocuga yeterli zaman
ayirmalidir(Daniels 2019; A. MacDonald et al. 2020). Cocuk, yemek yeme aligkanligini
kazandig1 agsamada ise yemek yeme siiresini abartabilir ve yemek yemeyi ihmal edebilir.
Bu durumda aileler ¢ocuga destek olarak bu siireyi yonetebilirler. Bir yemegin tadina
olan aginaligin artmasi, bu yemegin kabul ihtimalini arttirir. Yeni yiyecekler ¢cocuga
verilecek ise ¢ocugun bunu reddetme durumunun olabilecegi unutulmamalidir. Boyle
bir durumda ilgili yiyecek birkag¢ kez verilebilir. Cocuklarin 6&iin vakitlerinin eglenceli,
gecmesi gerekir. Ornegin; diisiik proteinli bir pizzanin sebze soslari ile siislemesi veya
diisiik proteinli biskiivinin slislenmesi gibi. Bazi etkinliklerde (dogum giinii partilerinde,
pikniklerde vs.) aile fertleri ve yakin arkadas cevresi cagrilarak diisiik proteinli
yiyecekler ile hazirlanmis besin tiiketilerek cocugun kabullenme siirecine destek
olunabilir(A. MacDonald et al. 2020).
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