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0z
Amac: Calismanin amaci annelerin besleme davraniglarinin, Fenilketonuri (PKU)'li gocuklarin beslenme durumlari ve
davraniglarina etkisini saptamaktir.

Gerec ve Yontemler: PKU Aile Dernegi’'ne Uye 2-11 yas araligindaki PKU’lu cocuklar ve annelerine, ylz ylze gérisme
metodu kullanilarak, ailenin sosyodemografik dzelliklerini ve annenin gocugu besleme davranislarini belirlemeye yonelik
anket formu uygulanmis, ¢cocuklarin antropometrik dlgtimleri alinmistir. Geriye dontik bir glnlik besin tiketim kayitlari
alinarak, beslenme bilgi sistemi bilgisayar programi ile gunltk alinan enerji, makro ve mikro besin égeleri hesaplanmisg
ve gunlik gereksinimleri karsilama duizeyleri belirlenmistir. Cocuklann antropometrik degerlendirmesi WHO AnthroPlus
Programi ile yapilmis, yasa gore agirlk z-skoru (WAZ), yas gdre boy z-skoru (HAZ) ve yas gére BKi z-skoru (BAZ)
degerleri hesaplanmigtir.

Bulgular: Cocuklarin ortalama WAZ degerinin 0.1+£0.9, HAZ degerinin -0.3+1.7 ve BAZ degerinin 0.4+1.8 oldugu,
annenin besleme davranisinin gocugun antropometrik dlcllerini etkiledigi tespit edilmistir (p<0.05). Cocuklarn enerji
gereksinimleri %77.7 oraninda karsilanirken, protein, B6, B12 ve C vitamini alimlarinin énerilerin Uzerinde, folat aliminin
ise 6nerilerin altinda oldugu saptanmistir. Annenin gocugun beslenmeyi reddettiginde gdsterdigi besleme davraniginin,
gocugun makro ve mikro besin 6gesi alimlari ile kan fenilalanin dizeyini etkilemedigi bulunmustur (p>0.05). Cocuklarin
buylk gogunlugunun (%86.7) diyetine uyumlu oldugu, diyetine uyumlu ¢ocuklarin annelerinin yaslarinin ise daha ylksek
oldugu saptanmistir (p=0.03). Besin alimini reddeden ¢ocuklarin annelerinin siklikla gocugu beslemekten vazgecmedidi
(%80.0), bir stire bekledikten sonra tekrar besledigi (%26.7) ve oyun haline donutstlrerek besledigi (%23.3) belirlenmistir.

Sonugc: Annelerin besleme davraniglari cocuklarin beslenme durumunu etkilemektedir. PKU’lu ¢ocuklarin yasam boyu
uyguladiklarn diyet tedavisine uyumu arttirmak icin ebeveynlere destekleyici beslenme egitimleri planlanarak, tedavinin bir
parcasl haline getirilmesi saglanmalidir.
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ABSTRACT

Objective: The aim of this study was to determine the effect of maternal feeding behavior on nutrition status and behaviors of children
with phenylketonuria (PKU).

Material and Methods: The PKU Family Association’s 2-11 year-old children and their mothers were administered face to face
questionnaire to determine the sociodemographic characteristics of the family, mothers’ feeding attitudes of their children and
anthropometric measurements of the children. One-day food consumption records were taken retrospectively, daily energy, macro and
micro nutrients were calculated by the Nutrition Information System computer program and the level of meeting daily requirements was
determined. Children’s anthropometric evaluation was done with WHO AnthroPlus Program, weight for age z-score (WAZ), height for age
z-score (HAZ) and BMI for age z-score (BAZ) were calculated.

Results: It was found that the mean WAZ value of the children was 0.1 + 0.9, the HAZ value was -0.3 + 1.7 and the BAZ value was 0.4
+ 1.8 and the feeding behavior of the mother affected the anthropometric measures of the child (p<0.05). While energy requirements were
met by 77.7%, protein, vitamin B6, B12 and C intake was above the recommendations and folate intake was below the recommendations.
It was detected that the feeding behavior of the mother when child refused food intake, did not affect the child’s blood phenylalanine
level and macro-micro nutrient intake (p>0.05). The majority of the children (86.7%) were found to be compatible with their diet and their
mothers were found to higher age (p = 0.03). It was determined that the majority of mothers (80.0%) did not give up when they refused
to feed and that feeding (26.7%) after feeding them for a while and trying to feed them into games (23.3%).

Conclusion: Feeding attitudes of mothers affect the nutritional status of children. In order to increase compliance with the lifelong dietary

treatment of children with PKU, supportive nutrition education for parents should be planned and provided part of the treatment.
Key Words: Maternal behavior, Nutritional status, Eating behavior, Phenylketonuria, Metabolic disorders

GIiRiS

Metabolizma hastaliklarinda; karbonhidrat, yag ve protein sentez
ya da katabolizmasindaki metabolik yollarda enzim eksikligine
bagl toksik etki gdsterebilecek metabolitler birikmekte ya da
son Urdn Uretilememektedir. Bu hastaliklar genellikle otozomal
resesif olarak tasinmaktadir. TUrkiye Istatistik Kurumu Aile Yapisi
Arastirma Raporu 2006 verilerine gore TUrkiye'de akrabasiyla
evli olan 18 yas ve Uizeri bireylerin orani %20.9’dur (1). Ulkemizde
akraba evliliginin ylksek olmasi kalitsal hastaliklarin gérulme
sikligini da artirmaktadir (2,3). Dinyada en sik gortilen amino asit
metabolizma bozuklugu olan fenilketondri, fenilalanin hidroksilaz
(PAH) enziminin yetersizligine bagl gelisen kalitsal metabolik bir
bozukluktur (4-6). Fenilalanin hidroksilaz, fenilalanini tirozine
geviren, kofaktorl tetrahydrobiopterin (BH,) olan karacigerde
Uretilen bir enzimdir. Fenilalanin hidroksilaz yetersizliginde
kanda fenilalanin dUzeyleri yUkselir ve yuksek dUzeydeki
fenilalanin beyinde toksik etki gdstermektedir (5). Turkiye Halk
Saglig Kurumu verilerine gére Turkiye’de PKU gortlme sikligi
1/6228’dir. Fenilalanin hidroksilaz enzim yetersizligi ise her 2600
canli dogumda 1’dir. Avrupa Ulkelerinde bu oran 1/10000 canli
dogum olup, diger Ulkelerle karsilastinidiginda Turkiye oldukca
ylksek bir insidansa sahiptir (7,8).

Dogumsal metabolik hastaliklarda diyet tedavisi, toksititeye
sebep olan 6genin diyetten ¢ikariimasi veya miktarinin azaltiimasi
ile merkezi sinir sistemi korunmakta, normal bdytme ve gelisme
saglanmakta, biyokimyasal parametreler dizenlenmekte ve
diyet tedavisiyle yeterli enerii, protein, vitamin ve mineral alimi
saglanmaktadir (9). Bu nedenle mimkin olan en kisa strede
diyet tedavisine baslanmall ve diyet tedavisine dmir boyu
devam edilmelidir. FenilketonUrili ¢ocuklarin aileleri yagam
boyu cocugun diyetini dizenleyerek tedavilerinde etkin rol
oynamaktadir. Bu suregte ebeveynlerin tutum ve davranigi kadar

gevrenin tutum ve davranisi da ¢ocugun diyetine uyumunda
Onem arz etmektedir. Bu durum dogrudan ¢ocugun blytme
ve gelismesini etkilemektedir (10). Fenilketonuri hastalari yUksek
miktarda fenilalanin iceren et, stt ve sut GrGnleri, yumurta,
balk ve tavuk gibi protein kaynaklarini, yagl tohumlari, normal
ekmek ve unlari, kuru baklagilleri ve aspartam iceren besinleri
tiketmemektedir. Fenilalanin ihtiyaclan sebze ve meyve gibi
dUsuk miktarda protein igeren besinlerden karsilanmakta, ancak
bu besinlerin de alim miktarlarn kisitlanmaktadir (11). Blylme
ve gelisme igin gerekli gunlik protein ihtiyaci ise fenilalanin
icermeyen Ozel amino asit karngimlarindan saglanmaktadir
(12). Ayrica; protein ve fenilalanin icerigi dusuk, eneriji icerigi
yUksek 6zel Urtnlerden de destek alinmaktadir. Bu Urlinler;
dusuk proteinli 6zel sutler, icecekler, makarna gesitleri, piring,
un, ekmek, cikolata, kurabiye, bisklvi ve yumurta ikamesi gibi
besinlerdir (13). FenilketonUrili hastalarin diyetlerinde nisasta,
seker ve yaglar 6nemli enerji kaynaklarndir. Tium bu etmenler
¢ocuklarin diyetine uyumunu zorlastirmakta ve besin reddetme
yonunde davraniglar da beraberinde getirmektedir. Protein
destek UrUnleri, amino asitler, gece beslenme uygulamalar
cocuklarin  beslenmelerinde zorluklara neden olabilmektedir.
Kullanilan UrUnlerin tatlarinin begenilmemesi, besin ¢esitliliginin
yetersiz olmasi ve 6gun sulrelerinin ¢ok uzun olmasli, yasam
boyu stren beslenme programina uyumda bikkinlik, diyetinde
olmayan yiyeceklere istekteartis gibi ¢esitli nedenler cocuklarda
beslenme sorunlarinin temelini olusturmaktadir (14). Ayrica eslik
eden norolojik ya da psikososyal sorunlar, kisitl diyetten kaynakli
besin Ogesi yetersizlikleri ve 6zel besinlerin maliyetinin ylksek
olmasli da diyet tedavisinin diger zorluklarindandir (15). Bu kisitli
diyete uyma cabasl hem aileler hem de cocuklarda belirgin
bir stres yaratmaktadir (16). Fenilketondrili cocuklarda sinirli
beslenme duzeni, karsllasilan yeni besine karsi olumsuz tutuma
neden olmakta, besin kabull ve tat tercihlerini etkilemektedir
(7).
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Literatirde PKU’lu gocuklarin yeme tutum ve davraniglarina
yonelik galismalar sinirhdir. Bu ¢alismanin amaci; PKU’lu
cocuklarin beslenme tutum ve davranislarina annelerin besleme
davraniglarinin etkisini belirlemektir.

GEREC ve YONTEMLER

Kesitsel, tanimlayici tipteki bu calisma istanbul ilinde, PKU Aile
Dernegi’ne Uye 30 aile ile Nisan - Mayis 2016 tarihleri arasinda
yUrattimustr. Galismanin evrenini PKU Aile Dernegi’ne Uye, PKU
hastaligina sahip, 2-11 yas araliginda, oral alimi olan, génullt
cocuklar ve anneleri olusturmustur. Calismanin yapilabilmesiicin
Marmara Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisi’nden etik kurul
izni (28.03.2016-16) ve PKU Aile Dernegi’'nden gerekli izinler
ile birlikte galismaya katllan gocuk ve ebeveynlerin onamlari
alinmistir.

Alleye ve c¢ocuga iliskin  sosyodemografik  &zellikler,
antropometrik  dzellikler, ¢ocugun beslenme programi ile
beslenme tutum ve davraniglarini belirlemeye yonelik bilgiler
bir anket araciigiyla edinilmistir. Anket formu arastirmacilar
tarafindan gocuk ve anne ile yliz ylze gorusulerek uygulanmigtir.
Cocugun son kontrol sirasindaki kan fenilalanin dizey bilgisi
takip dosyasindan alinmisti. Cocugun diyetine uyumu anne
beyanina dayanmaktadir.

Anneden geriye donuk olarak cocugun 1 gunlik besin tiketim
kaydi alinmis, BeBIS® Bilgisayar Programi ile ginlik alinan
enerji, makro ve mikro besin ogeleri hesaplanmistir. Bu besin
ogelerinin gunltk gereksinimleri karsilama durumlar Turkiye'ye
Ozgli Beslenme Rehberi kullanilarak belirlenmistir (18).

Cocuklarin boy uzunluklart ve vicut agrliklan PKU Aile
Dernegi’nde standartlara uygun olarak olgtimus, beden kutle
indeksi (BKI) “viicut agirigi (kg) / boy uzunlugu (m)? formdli
kullanilarak hesaplanmistir. Antropometrik degerlendirme WHO
AnthroPlus Programi ile “WHO 5-19 yas grubu c¢ocuklar igin
referans degerleri-2007” kullanilarak yapiimis, yasa gore agirlk
z-skoru (WAZ), yasa gore boy z-skoru (HAZ) ve yasa gore BKi
z-skoru (BAZ) degerleri hesaplanmigtir (19).

istatistiksel Analiz

Calismanin veri analizi SPSS versiyon 15.0 istatistik Programi ile
yaplimistir. Degiskenlerin normal dagiim gosterip gdstermedigi
Kolmogrov-Simirnov  Testi  kullanilarak  degerlendiriimistir.
Parametreler normal dagilima uygunluk gostermediginden Ki-
kare, Mann-Whitney U ve Kruskal Wallis testleri uygulanmistir.
Calismanin anlamlilik diizeyi p<0.05 olarak kabul edilmistir.

BULGULAR

Calismaya katilan annelerin gogu (% 60.0) 30-39 yas araliginda,
% 43.3'U lise ve Uzeri egitim seviyesine sahip ve %66.7’sinin
ekonomik durumu gelirleri giderlerine esittir. Annelerin ortalama
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Tablo I: Cocugda iliskin antropometrik élgtimler.

Ang?gﬁims:"k S d:g'ljter dgg;:r
Viicut agirhgi (kg) 24.4+8.3 11.0 45.0
Boy uzunlugu (cm) 119.5+17.6 83.0 155.0
BKI 16.9+3.01 7.9 24.0
WAz 0.1+0.9 -1.84 1.41
HAZ -0.3+1.7 -4.41 4.91
BAZ 0.4+1.8 -6.95 2.85

Tablo II: Cocuklarin diyetlerinin eneriji ile bazi mikro ve makro
besin 6gelerini karsilama durumu.

Karsilama ylizdesi

Enerji ve besin

6geleri Ort+SS Alt deger Ust deger
Enerji (kkal) 77.7+34.1 29.5 167.7
Protein (g) 187.5+£125.3 23.0 519.2
B6 vitamini (mg) 375.9+252.0 63.3 978.3
B12 vitamini (mcg) 136.0£51.9 0.0 215.0
Folik asit (mcg) 70.0+32.6 31.0 169.2
C vitamini (mg) 354.2+192.1 71.1 825.8
Demir (mg) 240.6+168.1 28.8 609.0
Kalsiyum (mg) 184.3+156.3 12.1 558.7

yasinin 34.6+5.6 yil, ¢ocuklarin ortalama yasinin ise 7.0+2.3
yll oldugu belilenmistir. Cocuklarin % 40’ inin ailenin birinci
gocugu, oldugu tespit edilmistir. Cocuklarin kan fenilalanin
dUzeylerinin 6.6 +3.1 mg/dL (Alt-Ust deger= 3.0-14.9 mg/dL)
ve %43.3'UnUn kan fenilalanin dizeyinin normal degerlerin
Uzerinde oldugu belirlenmigtir.

Cocuklann ortalama vlicut agrhiginin 24.4+8.3 kg, boy
uzunlugunun 119.5+£17.6 cm oldugu bulunmustur. Cocuklarin
ortalama z-skoru degerleri incelendiginde WAZ degerinin
0.1£0.9, HAZ degerinin -0.3+1.7, BAZ degerinin 0.4+1.8
oldugu gorilmustir. Cocuklarin ortalama z-skor deg@erlerinin
normale yakin oldugu belirlenirken, HAZ degeri ortalamasinin
sifinn altinda oldugu tespit edilmistir (Tablo I). Uygulanan diyet
programlarinin bUydk cogunlugu (%96.7) diyetisyen tarafindan
olusturulmus olup, diyet takibinin %70.0 oraninda 6 ayda bir
yapildigi saptanmistir.

Besin tuketim kayitlar degerlendirildiginde gunlik ortalama
enerji alimi 1425.0+618.9 kkal, protein alimi 15.4+7.5 g, yag
alimi 32.7+9.8 g, karbonhidrat aliminin ise 51.8+9.3 g oldugu
tespit edilmistir. B,, B,,, C vitamini ve folat alm ortalamalarinin
ise siraslyla 2.4+1.5 mg, 1.7+0.7 mcg, 222.4+117.2 mg ve
151.4+64.4 mg oldugu saptanmistir. Gunlik ortalama kalsiyum
aliminin 1.6 g ve ortalama demir aliminin 23.6+16.9 mg oldugu
bulunmustur. Tablo II’'de gocuklarin gunlik enerji ile bazi makro
ve mikro besin 6gesi alimlarnnin onerileri karsilama ylzdeleri
verilmistir. Enerji ve folat aiminin 6nerilerin altinda; protein, BG,

B,, ve C vitamini ile demir ve kalsiyum alimlarinin énerilerin
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Tablo IlI: Cocuklarin diyete uyumu ile enerii ile bazi makro ve mikro besin 6gesi 6nerilerini karsilama durumunun karsilastinimasi.

Diyetine uyumliu Diyetine uyumlu degil u z P
Enerji (%) 65.5 95.3 31.0 -1.2 0.20
Protein (%) 153.0 285.9 29.0 -1.4 0.16
Fenilalanin (%) 59.6 73.2 35.0 -1.0 0.30
B, vitamini (%) 299.8 587.5 25.0 -1.6 0.10
B,, vitamini (%) 150.0 127.5 42.5 -0.5 0.56
Folat (%) 65.2 64.7 46.0 -0.3 0.71
C vitamini (%) 299.5 514.9 28.0 -1.4 0.14
Demir (m%) 205.8 329.8 29.0 -1.4 0.16
Kalsiyum (%) 162.9 285.5 23.0 =17 0.07
Tablo IV: Cocugun diyete uyumu ile besin alimini reddetme ydntemi ve annenin besleme davranis ¢zellikleri.
n %
Cocugun diyet tedavisine uyumu
Diyet tedavisine uygun olarak her seyi tiketme 26 86.7
Tabagini bitirmeme/diyet tedavisi disinda besinler tiketme 4 183
Q‘ocugun besin alimini reddetme yéntemi
Istemedigini sdyleme 18 60.0
Agizda bekletme 7 23.3
Agzini agmama 2 6.7
Kafasini cevirme 2 6.7
Eliyle kasigi itme 1 3.3
Cocuk besin alimini reddettiginde annelerin davranisi
Beslemekten vazgecmeme 24 80.0
Bir sure sonra tekrar beslemeye calisma 8 26.7
Oyun haline déntstirme 7 23.8
Televizyon agma 5 16.6
Odul teklif etme 2 6.7
Zorla yedirme 2 6.7
Beslemekten vazgecme 6 20.0

Uzerinde oldugu belirlenmigtir.

Tablo lI'te cocugun diyete uyumu ile besinlerle fenilalanin alimi,
makro-mikro besin 6gesi alimlarinin énerileri karsilama durumlari
gosteriimisti. Cocugun diyete uyumunun bu parametreleri
etkilemedigi saptanmistir (p>0.05).

Tablo IV’te gocuklarnn blyUk ¢ogunlugunun (%86.7) diyetine
uyumlu oldugu ve besin alimini reddettiginde dogrudan
istemedigini sdyledigi (%60.0) gdzlenmistir. Cocuklar besin
alimini reddettiginde annelerin  blydk cogunlugu (%80.0)
cocuklarini beslemekten vazgegmedigi; genellikle annelerin
bir stre bekledikten sonra tekrar beslemeye calisma (%26.7)
ve oyun haline dénUsturerek gocugun besin almini sagladigi
(%23.3) belirlenmistir.

Tablo V'te gocuklarin diyet tedavisine uyumlar ile anne yasgl,
ailedeki cocuk sayisi ve gocuk yasi arasindaki iliski ve cocuklarin
z-skor degerleri karsilastirimistir. Diyetine uyan c¢ocuklarin
annelerinin - ortanca yasinin  diyetine uymayan cocuklarin
annelerinden dahayUtksek oldugu gézlenmistir (o =0.03). Ailedeki
cocuk sayisi ve gocugun yasl ile cocuklarin z-skor deg@erleri ile
¢ocugun diyete uyumu arasinda anlamli bir fark bulunmamistir (p

> 0.05). Cocuk besini reddettiginde annenin besleme davranisi
ile gocugun antropometrik dlctimleri karsilastiriimis ve gocuk
besin almini reddettiginde beslemeye devam eden annelerin
cocuklarinin HAZ z-skor degerinin beslemeyi birakan annelerin
cocuklarinkinden daha dusUk oldugu bulunmustur (p=0.02).
Cocuk besin almini reddettiginde, ¢ocugu beslemekten
vazgegen annelerin gcocuklarinin BAZ degerlerinin, beslemekten
vazgegmeyen annelerin gocuklarinkinden daha yUksek oldugu
bulunmustur (p=0.01). Cocuk besin almini reddettiginde
annenin ¢cocugu beslemekten vazgecip vazgecmemesi ile
annenin yasl, ailedeki cocuk sayisi, cocugun yasl arasinda
anlamli bir fark bulunmamistir (p>0.05).

Diyete uyumun ve annenin besleme davranisinin gocugun kan
fenilalanin dtizeyini etkilemedigi belirlenmistir (0>0.05).

Gocuk besin alimini reddettiginde annenin besleme davranigini
ile kan fenilalanin dizeyleri, makro ve mikro besin 6Jesi alimlari
arasindaki iliski Tablo VI'da gdsterilmistir. Annelerin cocuklarini
beslemeye ydnelik davranislarinin, makro ve mikro besin 6gesi
alimlarini etkilemedigi belirlenmistir (p>0.05).
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Tablo V: Cocugun diyete uyumu ve annelerin cocuklarini besleme davranislarinin bazi degiskenlerle karsilastirimasi.

Diyete uyum Anne besleme davranisi
Degiskenler
Uyumiu Uyumlu degil p Beslemeye devam eden Beslemeyi birakan P
Anne yasi (yil) 35.0 30.0 0.03* 34.0 36.0 0.07
Ailedeki ¢cocuk sayisi 2.0 2.0 0.94 2.0 2.5 0.32
Cocugun yasi (yil) 7.0 7.0 0.66 6.5 8.5 0.07
Cocugun WAZ degeri 0.07 0.08 0.76 0.20 -0.19 0.26
Cocugun HAZ degeri -0.35 0.12 0.42 -0.48 0.80 0.02
Cocugun BAZ degeri 0.62 0.45 0.60 0.75 -1.27 0.01

0<0.05

Tablo VI: Cocuk besini reddettiginde annenin besleme davranisi ile cocugun kan fenilalanin diizeyi ve makro-mikro besin 6gesi alimlarinin

karsilastirnimasi.

Annenin davranisi (ortanca (sira ortlamasi))

Degiskenler Televizyon Oyun haline Ara vererek . . P
esliginde  doniistirme  Yemeve tekrar  Odil teklif etme  DoSiemeVi
zorlama birakma
beslenme beslenme beslenme
Besinlerle alinan 253.7 317.7 258.0 315.4 378.8
fenilalanin (mg) (11.40) (13.99) oz | ST E LIS (18.50) (20.17) eEs
; 1091.6 1208.7 1625.5 829.2 2072.1 1296.9
Enerji (kkal) (13.40) (14.86) (19.50) (12.50) (23.00) (18.17) Gliees
. 58.8 46.1 81.5 55.6 86.5 56.0
FIEEDIE) (12.80) (14.57) (25.50) (13.50) (21.00) (16.39) Gl
5 45.4 61.6 727 37.4 84.3 64.5
Yag (9) (14.60) (14.29) (12.50) (11.88) (24.00) (20.67) b5
_ 153.7 162.9 157.0 139.6 239.8 166.5
T eI ) (12.60) (15.29) (19.50) (12.62) (23.50) (18.00) Cres/
L 81.1 144.2 135.8 159.0 157.2 123.0
AEEEREGTE) (9.00) (15.71) (18.00) (18.75) (16.50) (15.17) Gley
N 226 1.81 268 0.95 3,66 274
ZoTETI re) (14.00) (16.57) (18.00) (11,25) (21.00) (18.5) Bhees
N 1.4 1.6 1.8 21 1.9 1,02
=TT (et (14.50) (15.00) (19.75) (17.69) (17.75) (11.89) G
T ——— 184.39 190.44 072.82 217.30 281.90 191.42 0756
9 (11.20) (15.71) (21.50) (16.12) (19.50) (14.67) :
P 1515.1 1355.2 0063.2 355.9 0806.3 1503,3 0503
v 9 (14.20) (17.00) (20.00) (18.18) (21.00) (17.67) :
T 203 19.7 31.7 9.7 39.0 213 0701
9 (14.60) (16.57) (19.00) (11.75) (21.50) (16.83) :
TARTISMA beslenme programina uyan PKU’lu gocuklarin normal lineer

Fenilketonlri tedavisi icin yeni ydntemler arastinimakla birlikte
temel tedavi yaklagsimi fenilalaninden kisith diyettir. Erken
cocukluk déneminde ve reproduktif cagda diyete uyum sosyal
nedenlerle azalmaktadir (10). TUrkiye istatistik Kurumu (TUIK)
Hane Halki Arastrmasi sonuglarna goére 0-5 yas saglki
cocuklarin %4.1’i Z skoru de@erlerine gore dusitk kilolu olarak
belirtilmistir. 2008 yilinda yapilan arastirmada ise %1.7 olarak
tespit edilmistir (20). Acosta ve ark. (2), 2 ile 13 yas arasl
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bldyUme sergilediklerini gdstermistir. Ayrica, galismanin sonunda
ortalama BAZ-skorlari bircok ¢ocugun asir kilolu oldugunu
gostermistir (21). Fenilketontrili cocuklar diyet icin uzun streli
rutin olarak izlense bile, bu popllasyonda fazla kilolulugun
sk gortldugu  belirtimisti. Bu nedenle pediatristlerin - ve
diyetisyenlerin, PKU hastalarinda enerji alimi, fiziksel aktivite ve
agirlik yonetimini dikkatle takip etmeleri gerektigi belirtimektedir
(22). Bu calismada ise benzer olarak BAZ-skorlarina gére
obezitenin zayifliga kiyasla daha yaygin ve cocuklarin %40.0’nin
obez, %6.7’sinin ise zayif oldugu belirlenmistir.



Japonya’da 2016 ylinda yapilan bir calismada PKU’lu 10
cocugun enerji ve besin 6gesi alimlari dnerilen yeterli alim
dizeyi (RDA) ile karsllastiriimis ve ¢ocuklarin eneriji ihtiyaclarinin
ortalama %100.6+18.4 oraninda karsilandidi tespit edilmistir
(23). Bu calismada yasa gore enerji gereksiniminin diyet
tedavisiyle karsilanma yUzdesinin ortalama 77.7+34.1 oldugu
goralmustdr. Bu durumun sosyo-kulttrel farkliliklara bagl olarak
ailelerin ve cocuklarin yeme davranigl, diyete uyum oranlari
ve ailelerin disiplin anlayisindaki farkliliktan kaynaklanabilecegi
dusUnulmistar.

Fenilketonurili cocuklar icin olusturulan diyet programini strekli
olarak uygulamak ve denetlemek ebeveynlik becerisine ve
disiplinine baglidir. Cocugun uyumu; ebeveynlerin  dusuk
fenilalanin iceren diyeti saglama durumundan, uygulamadaki
becerilerinden, ailenin sosyal desteginden, ailedeki bireylerin
hastalik ve diyetle bas etme becerilerinden etkilenmektedir (24).
Ustuner Top ve Alemdar. (17), PKU’lu gocuklar ve aileleriyle
yaptigi ¢alismada, gocuklarin 6zel beslenme UrUnlerini temin
etmede ailelerin ekonomik guclik yasadiklar belirtilmistir. Ayrica
normal kan fenilalanin dtzeyinde diyeti esnetmeleri, cocuklarin
6zel beslenme Urlnlerinden sikiimalar nedeniyle yaptiklari
kagamaklar, ailelerin  okulda c¢ocuklarini  kontrol etmekte
zorlanmalari, esler arasinda gocugun bakimikonusunda gerginlik
yasanmasi gibi sebeplere bagliolarak diyete uyumdahemailelerin
hem de gocuklarin gesitli gUglUklerle karsilastiklan gézlenmistir
(17). Bu galismada ise ¢cocuklarin buytk cogunlugunun (%86.7)
diyetine uyumlu oldugu gézlenmistir. Cocuklarin cogunlugunun
bir besini tiketmek istemediginde bunu sdzel olarak belirttigi
saptanmistr (%60). Iki-lc yas grubunda gocuklarin agzini
acmayarak ve kafasini cevirerek besini tuketmek istemedigini
belirtirken, 4-6 yas grubunda ¢ocuklarin istemedigini séyledigi
ve agzinda beklettigi belirlenmistir. Yedi-10 yas grubundaki
cocuklar  cogunlukla istemediklerini  sdylerken, agzinda
bekletmenin de yaygin oldugu, 11-14 yasinda ise istemediklerini
soyledikleri gorbimastar.

Beslenme kontroliinin yetersiz olmasi genellikle daha bulyUk
cocuklann diyete uyumunun azalmasi ile iligkili oldugu,
ayni zamanda ebeveynler tarafindan daha rahat bir diyet
yaklasiminin saglanmasi ve diyetle iligkili hatalarin artmasindan
da kaynaklanabilmektedir (24). Cocuklar besin alimini
reddettiginde anneler genelde (%80) gocuklarini beslemekten
vazgegmemekte, bir stre bekledikten sonra tekrar beslemeye
calisma (%26.7) ile oyun haline donusturerek (%23.3) cocugun
besin almini saglamaya calistigl gérulmustdr. Tanmlayici tipte
yapilan bu galismada ¢ocugun yasina gore degerlendirildiginde,
sadece 7-10 grubunda c¢ocuklar olan anneler beslemeyi
birakmakta iken (n=6), diger yas grubundaki anneler beslemeye
devam etmek icin caba sarf ettiklerini belirtmistir. iki-Gc yas
grubunda anneler daha ¢ok televizyon esliginde beslenmeyi
tercih ederken, 4-6 yas grubunda anneler oyun haline
getirme ve bir sUre bekledikten sonra tekrar beslemeyi tercih
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etmistir. Yedi-10 yas grubunda cocuklari olan anneler bir
stre bekledikten sonra tekrar beslemeyi, zorla yedirmeyi ve
odul teklif ettigi belirlenmistir. 11-14 yas grubunda gocuklari
olan anneler ise oyun haline getirmeyi ve bir stire bekledikten
sonra tekrar beslemeyi tercih etmistir. Yas grubuna gore
degerlendirdigimizde annelerin farkli yaklagimlara sahip olduklari
goérulmustlr. Annenin beslenme davranisinin cocugun enetji,
makro ve bazi mikro besin 6gesi alimlarina anlamli bir etkisi
olmadigr gdézlenmistir. Bu durumun érneklem boyutunun kiguk
olmasindan kaynaklandigr dustndlmastur.

Hane geliri, ebeveyn yasi ve aile buyUkligu gibi demografik
faktorlerin  genel kontrol (gcocugun diyeti, kan fenilalanin
dlzeyleri, vb) Uzerine etkisi olmadigi tespit edilmistir (24). Bu
calismada cocuklarin diyete uyumlari ile annelerin yasinin ilikili
oldugu, diyetine uyumlu ¢ocuklarin annelerinin yasinin daha
buydk oldugu gdzlenmistir. Bu durum hassas takip ve izlem
gerektiren PKU’lu gocuklarin  beslenmesinde anne yasinin,
artan tecribeyle iliskili olumlu sonuclara yol acgabilecegini
dUstndUrmektedir.

Gocugun diyete uyumu ile WAZ, HAZ ve BAZ skoru arasinda
anlamli farklar gdzlenmemistir. Besin reddine karsi annenin
beslenme davranisinin  ¢ocugun antropometrik  olgtmlerini
etkiledigi saptanmistir. Buna goére c¢ocuk besin almini
reddettiginde gocuklarini beslemekten vazgegmeyen annelerin
cocuklarinin HAZ degeri daha dusuk iken, BAZ degerinin daha
yuksek oldugu bulunmustur.

Orneklem sayisinin kiictik olmasi, besin tiiketim kaydinin geriye
donuk 24 saatlik besin tUketim kaydina dayanmasi bu galismanin
siniriliklarini olusturmaktadir. Besin tUketimlerini tespit etmeye
yonelik, ailelerden birden fazla gtnu iceren tiketim kayitlarinin
alinmasi verilerin gtvenilirligini arttirabilir. Fenilketontrili cocuklar
ve aileleri ile yuz ylze goérisme saglanmis olup, calismanin
planlama asamasinda ailelerin Uye olduklari dernek ile is birligi
icerisinde calisiimis olmasi hastaligin beslenme ile iligkisine dair
gdzden kagabilecek noktalarin tespit edilmesi acisindan faydali
olmustur.

Sonug olarak; ¢ocuklarin diyete uyumunu ailenin ve gocugun
bakimindan sorumlu kisinin etkiledigi gordlmustur. FenilketonUrili
cocuklarin  besin almini reddetme tutumlarini ve diyette
olmayan bir besinle karsilasildiginda istedikleri halde yemekten
kacinmalarinin, tanidan itibaren diyet uyumu gelistirmeleriyle
iliskili oldugu dustnulmusttr. Cocuklarn diyete uyumunu
zorlastiran etmenlerin ve bu etmenleri etkileyen cevresel
faktorlerin de arastirimasi dnemlidir. Farkl egitim yontemleri ile
cesitli yaklasimlar gelistiriimeli ve ebeveynler ile cocuklarin bilgi
islem kapasitesindeki bireysel farkliliklari dikkate alinarak egitim
programlari dizenlenmelidir. Ayrica drneklem boyutu artirilarak
beslenme davranislarinin detayli incelenmesi saglanmalidir.
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