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ONSOZ

Tiim PKU’lu bireylere ve ailelerine ithaf olunur...

Fenilketoniiri (PKU) dogustan aminoasit metabolizma hastalig1 olup prevelansi
iilkemizde oldukca yliksektir. PKU hastalarinin yasam boyu uygulamasi gereken
Fenilalaninden kisitl bir diyet bulunmaktadir. Diger insanlarin tiiketebildigi bircok
besini tiiketemeyen veya c¢ok sinirli miktarda tiiketen PKU hastalar1 diyetleri
nedeniyle sosyal yasamda birgok sorunla karsilasabilmektedir. Ulkemizde PKU
hastalarinin sorunlarin1 dile getiren yeterli ¢alisma bulunmamaktadir. PKU’lu
bireyler ve ebeveynleri i¢in 6zel olarak gelistirilen bir ol¢ek, bu calisma ile birlikte
tilkemizde ilk defa uygulanmistir. Bu calisma PKU’lu bireylerin beslenme
aligkanliklar1 ile sosyal yasamda karsilastiklar1 sorunlar1 6n plana ¢ikarmayi

amaclamaktadir.

Akademik hayatim boyunca bana yol gosteren, tez donemim boyunca
yardimlarin1 eksik etmeyen danigman hocam saym Prof. Dr. Funda Pmar
CAKIROGLU na géstemis oldugu ilgi, sevgi, anlayis ve iizerimdeki emeklerinden
tiim Ankara Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Beslenme ve Diyetetik Boliimii
akademik personeline saygilarimi sunarmm. Ozellikle tez verilerinin toplanmasi
asamasinda yardimlarimi esirgemeyen ve akademik hayatin kazandirdigi giizel
dostlar olan Ars. Gér. Hact Omer YILMAZ, Ars. Gor. Serap BALABAN, Ars. Gor.
Mustafa OZGUR, Ars. Gor. Onur CIRAK arkadaslarima sevgilerimi, PKU Aile
Dernegi Bagskani sayin Deniz YILMAZ ATAKAY a, meslektasim ve ayni1 zamanda
PKU’lu olan sayin Ekinsu KANBUR’a tesekkiirlerimi sunarim.

Yasamim boyunca insanlara karsiliksiz faydali isler yapmayir o6grendigim,
dedem Kazim ALPTEKiN’e, babam Metin ALPTEKIN’e, annem Zahire
ALPTEKIN’e, rahmetli babaannem Hava ALPTEKIN’e ve akademik anlamda
destek¢im dayim Prof. Dr. Ismail CALISKAN’a sevgi ve saygilarimi sunarmm.
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1. GIRIS

Dogustan otozomal resesif bir hastalik olan Fenilketoniirinin (PKU), 12.
kromozom {izerinde yer alan Fenilalanin Hidroksilaz (PAH) genindeki mutasyondan
dolay1r gelistigi ileri siiriilmektedir (Santos ve ark., 2010). Bu gende meydana gelen
mutasyon sonucunda Fenilalanin (Phe) aminoasidi Tirozin (Tyr) aminoasidine
doniisememekte ve kanda diizeyi ylikselerek 6zellikle beyinde birikmesi ile kalict

hasarlara yol agmaktadir.

Ulkemiz agisindan prevelanst diger iilkelere gore oldukga yiiksek olan PKU
hastaliginin biyokimyasi temel olarak; insanlarda aminoasit sentezinde elzem olan
Phe aminoasidini norotransmitter sentezinde Onemli fonksiyonlari olan Tyr
aminoasidine doniistiren PAH enzimindeki degisiklik ya da eksikliklere
dayandirilmaktadir. Metabolik hastaliklar arasinda en sik gorilen PKU'nun
iilkemizde diger iilkelerden daha fazla ortaya ¢ikmasina akraba evliliklerinin fazla

olmasinin neden oldugu diisiiniilmektedir (William ve ark., 2008).

Fenilketoniirinin mekanizmasina genel olarak bakildiginda, kanda fenilalanin
miktarinin artmasi (hiperfenilalaninemi) bu hastaligin biyokimyasal gostergesi olarak
kabul edilmektedir. Ayrica, PAH enziminin bu mekanizmadaki islevinde kofaktor
olarak gorev yapan BH,'deki defektler de hiperfenilaleninemiye yol agabilmektedir.
PAH genindeki bozukluk kanda Phe miktarinin normal diizeylerin iizerine ¢iktig

hiperfenilalaninemide en sik goriilen nedendir (Guldberg ve ark., 1998).

PKU sadece biyokimyasal agidan arastirilmamis, diyet kurallarina bagl olarak
PKU'lu bireylerin sosyal yasamlarinda karsilastiklar: sorunlar ve zorluklar tizerinde

yeterli olmasa da ¢aligmalar yapilmistir.

Thimm ve ark. (2013) yaptig1 bir ¢aligmaya, 50 ¢ocuk ve addlesan ile aileleri
dahil edilmistir. Saglikla ilgili yasam kaliteleri, 1ilgili 6l¢cek kullanilarak



belirlenmistir. PKU'lu bireyler ile saglikli akranlari1 arasinda bireyin kendi kendine
degerlendirilen tiim bireysel boyutlardaki alanlarda yasam kalitesi agisindan farklilik
bulunmamistir. Ayrica PKU'lu bireylerin ebeveynleri ile saglikli bireylerin
ebeveynlerinin yasam Kkaliteleri arasinda fiziksel iyilik, duygusal iyilik, benlik
saygisi, aile ve arkadaslar boyutlar1 icin bireysel skorlarda anlamli farklilik
bulunmamistir. Fakat giinliik islerle ilgili yasam kalitesinde (okul ya da anaokulu
gibi), PKU hastas1 ebeveynlerinin saglikli cocuk ebeveynlerinden 6nemli Olgiide
daha diisiik skora sahip oldugu bulunmustur. Fiziksel olarak iyi durumda olmasina
ragmen, PKU'lu bireylerin ailelerinin, PKU'lu ¢ocuklariin okul basarilariin diisiik

olmasindan endiseli olduklar1 da belirtilmistir.

PKU'lu ebeveynler ile yapilan bir calismada, ebeveynlerin g¢ocuklarinin
durumlan ile iyi basa ¢iktiklari, yasam kalitelerinin ve aile streslerinin anlamh

derecede normalin altinda oldugu belirlenmistir (Astrid Fidika ve ark., 2013).

PKU'lu bireyler ve aileleri ile, PKU' nun bu bireyler iizerindeki etkilerinin
degerlendirilmesi amaciyla yapilan bir c¢alismada; PKU'lu bireylerin anket
sonuglarinin iyi oldugu, fakat PKU ile bas etmenin duygusal etkileri gibi olumsuz

yonlerinin oldugu gosterilmistir (Bosch ve ark., 2015).

Ulkemizdeki prevelans: diinya geneline gore yiiksek olmasina ragmen PKU
konusunda vyeterli calisma bulunmamaktadir. Ozellikle PKU’lu bireylerin ve
ailelerinin sosyal yasamda karsilagtiklar1 sorunlar degerlendirilmelidir. Dogru bir
degerlendirmenin yapilabilmesi i¢cin de PKU durumuna 0Ozgli materyaller
kullnilmalidir. Bu ¢alismada PKU’lu bireyler ve aileleri i¢in 6zel olarak gelistirilen
Olceklerin iilkemizde ilk defa bu tez calismasi ile kullanilmis olmasi ¢alismaya
Ozgiinliik kazandirmasinin yaninda iilkemizdeki ¢ok sayidaki PKU’lu ailenin benzer
sorunlarin1 ortaya ¢ikartmistir. Daha sonraki kapsamli arastirmalara da kaynak
olacaktir. Bu nedenle bu ¢alisma amaci PKU’lu bireylerin beslenme aligkanliklar ve

yasam kalitelerinin degerlendirilmesini amaglamaktadir.



1.1. Fenilketoniirinin Tanim ve Tarihgesi

Elzem ve aromatik bir aminoasit olan Phe, Tyr aminoasidi ve epinefrin,
norepinefrin, dopamin ve tiramin gibi katekolaminlerin 6ncli maddesidir ve merkezi
sinir sisteminde bir¢ok ndropeptidi olusturmaktadir. PAH enzimi, molekiiler oksijen
ve tetrahidrobiopterin (BH,) kofaktorii varliginda elzem aminoasit olan Phe elzem
olmayan Tyr aminoasidine tersinmez bir tepkime ile doniistiiriilmektedir (Sekil 1.1.)
Mekanizmadaki PAH enzimi veya BH, kofaktorii yoklugunda ortaya ¢ikan durum
“’Fenilketoniiri (PKU)’’ olarak adlandirilmaktadir.

OH
tetrahidrobiopterin dihidrobiopterin
COO~ / \ COO™

O»> H>O

fenilalanin tirozin

Sekil 1.1. Fenilalanin aminoasidinin trozin aminoasidine dontisiimii (Wurtman ve Caballero, 1988).

Fenilalanin aminoasidi protein sentezi i¢in kullanilmadiginda, 12. kromozom
tizerinde yer alan PAH enzimi ile tirozin aminoasidine dontstiiriiliir. Bu enzimdeki
aktivitenin azalmasi sebebiyle ortaya c¢ikan PKU dogustan metabolik hastaliklar
arasinda yerini almaktadir. Sonugta kullanilamayan fenilalanin farkli metabolik
yolaklara girerek fenil asetik asit, fenil laktik asit ve fenil piirivik asit gibi fenil
ketonlarna dontismektedir (Sekil 1.2). Aslinda hastaligin ismi de buradan

gelmektedir.
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Sekil 1.2. Fenilalanin ve trozin aminoasitlerinin farkli metabolik yolaklarda olugturduklar: bilesikler
(William ve ark., 2008, Scriver ve Kaufman, 2001)

Ik kalitsal metabolik hastaliklar arasinda sayilan ve kiiresel olarak oldukga
yiiksek bir prevelansa sahip olan PKU (Strisciuglio ve Concolino, 2014) ilk defa
1934 yilinda Asbjorn Folling tarafindan "ciddi derecede zihinsel bozukluk, motor
problemi ve cilt anormallikleri ile karakterize kalitsal metabolik hastalik" olarak
tanimlanmistir (Christ, 2003). 1950'lerde PKU tedavisi i¢in Horst Bickel tarafindan
diisiik fenilalaninli diyet gelistirilmistir (Bickel ve ark.,1953). Ayn1 yillarda, PKU'da
PAH aktivitesindeki eksiklik belirlenmistir. 1960'lara gelindiginde Robert Guthrie,
hiperfenilalaninemi teshisi i¢in, giiniimiizde de diinya genelinde yaygin olarak
kullanilmakta olan bir tani testi (Guthrie testi) gelistirmistir (Guthrie ve Susi, 1963).
1980'li yillarda insan PAH geni lizerinde arastirmalar artmis ve bu genin haritasi
cikarilmistir. 1990'1 yillardan sonra PKU'lu bireyler i¢in 6zel iirtinler gelistirilmis ve

PKU'lu bireylerin sosyal yasamda karsilastiklar1 sorunlar ele alinmaya baslanmistir.

Fenilalanin aminoasidi; aromatik aminoasitler grubunda yer alan Phe, Tyr ve
katekolaminlerin (epinefrin, norepinefrin, dopamin ve tiramin) onciisii olarak iglev
goren ve bircok merkezi sinir sistemi ndropeptidinin bir bileseni olan biyolojik
olarak elzem bir aminoasittir (Sekil 1.3.). Normal sartlarda Phe aminoasidi PAH
enzimi ve BH; kofaktorii araciligi ile Tyr aminoasidine donistiiriilmektedir. Bu

mekanizmadaki enzim eksikligi ile birlikte kandaki Phe konsantrasyonu artmakta ve



beyin i¢in toksik diizeylere ulagsmaktadir. Mental retardasyon gibi olumsuz sonuglar

doguracak sekilde kan beyin bariyerinde birikmektedir.

O

OH
NHz

Sekil 1.3. Fenilalaninin biyokimyasal yapisi (Tizin ve Galili, 2010).

Fenilalanin aminoasidi, metiyonin aminoasidi haricinde, izomerler arasindaki
doniisiimii saglayan enzim sayesinde, L ve D izomerleri esit olarak emilebilen tek
aminoasittir. Fenilalaninin sentetik izomeri olan D- formu insanlarda hemen
emilmekte ve L- formuna doniistiirilmektedir (Lehmann ve ark., 1983). Ayrica,
diger biiyiikk nétral aminoasitler (asparagin, sistein, glutamin, histidin, is6l0ysin,
16ysin, metiyonin, serin, treonin, tirozin, triptofan ve valin) gibi, Phe de L-tipi

aminoasit tastyicilart araciligi ile kan beyin bariyeri izerinde taginmaktadir.

PKU’lu bireylerde genellikle gozlenen bir durum olan yiiksek Phe diizeyleri
diger biiyiik notral aminoasitlerin beyne girisini azaltmaktadir (Pietz et al., 1999;
Koch et al., 2003; Kanai and Endou, 2003). Tirozin ve triptofan gibi bazi nétral
aminoasitler, noérotransmitterlerin prekiirsorleridir ve bozulmus norotransmitter
sentezinin PKU’da gozlenen biligsel bozuklukluklara neden olan diger faktorler
olabilecegi diisiiniilmektedir (Sekil 1.4.). (Pietz et al., 1999; Surtees and Blau, 2000;
Weglage et al., 2002; Koch et al., 2003; Matalon et al., 2003).
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Sekil 1.4. Fenilalanin ve diger aminoasitlerin kan beyin bariyerinden ge¢isi (De Aguiar ve Carvalho,
2006).

Ayrica klinik olarak 6nemli bir aminoasit olan Phe, endojen depresyonu ve
dikkat eksikligi durumunun tedavisinde ve kronik agr1 opiat analjezi potensiyatorii
olarak kullanilmaktadir (Heller ve ark.,1978, Balagot ve ark., 1983, Wood ve
ark,1985). PKU’lu bireylerde goriilen mental retardasyon ve bazi biligsel hasar

durumlart Phe’nin klinik olarak 6nemini ortaya koymaktadir.

Trozin aminoasidi; beyin ndropeptitlerinin dnemli bir prekiirsorii olarak gorev
yapmaktadir. Aromatik aminoasit yapisina sahip olan Tyr aminoasidi nétral bir
yapida olup PAH enzimi ile Phe aminoasidinin tersinmez bir reaksiyonu ile
olusmaktadir (Sekil 1.5).

OH

NH,
HO
Sekil 1.5. Tirozin aminoasidinin biyokimyasal yapist (Tizin ve Galili, 2010).

Elzem bir aminoasit olan Phe saglikli bireylerde elzem olmayan trozin
aminoasidine doniismektedir. Fakat bu doniisiimii saglayan PAH enzim defektlerine

veya eksikligine bagli olarak bu doniisiim gerceklesememektedir. Bu doniisiimiin



gerceklestigi saglikli bireylerde ise Trozin aminoasidi dopamin gibi katekolamin
transmitterlerinin sentezlenmesinde yer almaktadir (Sekil 1.6).

0 /\ Femlalamn hldroksﬂaz Trozm hidroksilaz oM
NN; Teu'ahldrobloptenn ' Tetrahldrobloptenn
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Adrenalin Noradrenalin Dopamin

Sekil 1.6. Fenilalaninden olusan trozin aminoasididin diger néropeptitleri olusturmasi (New World
Encyclopedia, 2016).

Kanda bulunan Tyr aminoasidi diger biiyiikk ndtral amino asitlerle (LNAA)
yarigarak bir tasiyict aracilign ile beyne tasinir. Daha sonra Tyr aminoasidi,
katekolaminlerin sentezinde anahtar rolii olan trozin hidroksilaz enzimini igeren
noronlarda dihidroksifenilalanine (DOPA) déniistiiriiliir. Dihidroksifenilalanin de
aromatik L-amino asit dekarboksilaz enzimi ile katalize edilerek dekarboksilasyon
sonucu dopamine doniisiir. Dopamin ise monoamin oksidaz enzimi ile baslatilan
reaksiyonda dihidroksifenilasetikasite (DOPAC) metabolize edilir ve katekol-
ometiltransferaz enzimi ile homovanilik aside katabolize edilebilir (John Fernstrom,
2013) (Sekil 1.7).
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Sekil 1.7. Beyin néronlarinda tirozin aminoasidinden dopamin sentezi. LNAA; Biiyiik notral
aminoasit, TYR; Tirozin aminoasidi, DOPA,; Dihidroksifenilalanin, DA; Dopamin, HVA,
Homovanilik asit) (John Fernstrom, 2013).

Fenilalanin Hidroksilaz enzimi; BH,4 kofaktorii ve molekiiler oksijen esliginde
L-fenilananin aminoasidini L-trozin aminoasidine katalizler. PAH dimerik formu ile
dengede olan tetramerik yapili bir enzimdir (Bjergo ve ark., 2001; Martinez ve ark.,
1995) (Sekil 1.8.).

Sekil 1.8. PAH enziminin 3 boyutlu biyokimyasal yapisi (National Academy of Sciences, 2016).

1.2. Fenilketoniiri’nin Siniflandirilmasi

Enzim defektine, hastalifin genotipine ve siddetine bagli olarak farkli klinik
fenotipteki PKU'nun gesitli formlar1 tanimlanmistir (Blau ve ark., 2011). Karacigerde
PAH enzimi yoklugu veya azlig1 sonucu olusan ve kan Phe diizeyleri yiiksek olan
Klasik PKU (>20mg/dL veya 1200 mmol/L), kan Phe diizeylerinin daha diisiik
oldugu Orta Derecede PKU (15-20mg/dL), en hafif tip olan Hafif Derece PKU

(<15mg/dL), beslenme tedavisi gerekli olmayabilen tip Hafif-Hiper Fenilalaninemi



(<10mg/dL), PAH enzim aktivitesi igin gerekli olan BH4; kofaktoriindeki
biyokimyasal defektlere bagli olarak gelisen BHs Kofaktor Defektler (Koksal ve
Gokmen Ozel, 2013) ve Maternal Fenilketoniiri gibi genel olarak tipleri olmasina

ragmen ortak bir fenotip siiflamasi bulunmamaktadir.

PKU'nun kesfedilmesinden giiniimiize kadar degismeyen tek kural 6miir boyu
diyetin gerekliligidir. PKU'lu bireyler igin gelistirilen ilaglarin kullanimi da
onemlidir fakat protein kisitli diyetlerin 6miir boyu devam etmesi elzemdir. Bu
nedenle erken tani alan PKU'lu bireyler fizyolojik olarak normale yakin olsa da

sosyal anlamda oldukga fazla problem yasayabilmektedirler (Thimm ve ark., 2013).

1.3. Epidemiyoloji

Ozalp ve ark. (2001) yaptiklari ¢alismada PKU insidansmi Tiirkiye igin
1:4200; Kimura ve ark. (2001) Japonya igin 1:80500; Desviat ve ark. (2001) Kiiba
icin 1:20000 olarak bulmuslardir. Yapilan baska bir ¢alismada PKU gelismesine
neden olan PAH enzimi eksikliginin Tiirkiye'deki canli dogan bebeklerde 1:2600 gibi
cok yiiksek bir oranda oldugu saptanmustir (Ozalp ve ark., 1986). Aoki ve Wada
(1988) bu oranlar1 Japonya igin 1:143000 olarak bulmuslardir. Ozellikle iilkemizde
diger iilkelere gore yiiksek oranda goriilen PKU ve PAH enzimindeki eksiklik,
tilkemizdeki akraba evliliklerinin de olduk¢a fazla olmasimna baglanmaktadir
(Williams ve ark., 2008).

Ghiasvand ve ark. (2009) iran'da yaptiklar1 bir calismada yaklasik 5 bin engelli
mahkumdan 104%niin (%2,1) PKU tanis1 aldigini tespit etmislerdir. Baskent
Tahran’da verilerin daha yiiksek ¢ikmasini, topuk kani gibi tani testlerinin kirsal

kesimlere gore daha siki takip edilmesine baglamislardir.

Hardelid ve ark., (2007), PKU erken tan1 ve tedavi agisindan yeni dogan

taramalarmin 6nemine vurgu yaptiklari ¢alismada, Giiney Ingiltere'de 1994-2004



yillar1 arasinda 167 PKU tanisinin konuldugunu (1:10.000 canli dogum) ve beyaz

irklarda daha fazla goriildiigiinii belirtmislerdir.

Yapilan baska bir ¢alismada, bir¢cok iilkede PKU i¢in ulusal programlarin
gelistirildigi, bazi iilkelerde ekonomik sebeplerle gelistirilemedigi belirtilmistir ve 37
tilkede yaklasik 6 milyon yeni dogan tarama sonucunda PKU sayis1 743 (1:8.034)
olarak bulunmustur (Loeber, 2007).

1.4. Tam ve Tedavi

PKU'nun mekanizmasinin anlasilabilmesi ve tedavisinin gelistirilebilmesi i¢in
uzun yillar birgok ¢aligma yapilmistir. Bireylerin kan fenilalanin diizeylerinin normal
degerlere ulasilabilmesinin sadece PKU'ya uygun beslenme sekli ile olabilecegi
vurgulanmaktadir (Akosta, Gokmen Ozel, 2016). Guthrie testi ile 6zellikle erken

teshis edilen bireyler i¢in ise ilag tedavileri gelistirilmeye ¢alisilmstir.

PKU'lu bireylerin diyetle tedavilerinin basarili olabilmesi i¢in diyet kurallari
kan Phe diizeylerine gore diizenlenmektedir. Normal kan Phe diizeyi 50-110 umol/L
'e kiyasla, PKU’lu hastalar kan Phe diizeylerine bagli olarak klasik PKU’lu (>1200
pumol /L), hafif PKU’lu (600-1200 umol/L) ve hafif fenilalaninemili (120-600
pmol/L) olarak smiflandirilmaktadir (Blau ve ark., 2010). Bu siniflandirma 1518inda
PKU’lu hastalarin biliylime ve gelismeleri i¢in kritik sinirlar belirlenmistir ve olmasi
gereken sinirlar iilkeler arasinda farklilik gosterebilmektedir. Ulkemizde tiim yas
gruplart i¢in tavsiye araligr 60-240pumol/L iken ABD'de yetiskin bireyler i¢in 120-
900 umol/L olarak belirtilmektedir (Blau ve ark., 2010).

Ayrica, yapilan arastirmalarda, PKU'lu bireylerde A, C, E, B,, Bg, B
vitaminleri ve selenyum, folat, demir, kalsiyum mineralleri gibi bircok mikrobesin
Ogesinin gereksinmelerinin altinda alindigi saptanmistir (Demirkol ve ark. 2011).

PKU, teorik olarak bir derece kolay gibi goriinen fakat pratik olarak arka planda
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oldukga zorlu bir durumdur. Crujeiras ve ark. (2015) yaptig1 kesitsel-gzlemsel bir
calismada, PKU'lu bireylerin 6zellikle prealbiimin ve selenyum degerlerinde anlamli
derecede eksiklik oldugunu, folik asit miktarinda ise anlamli derecede artis
oldugunu, B12 ve fosfor diizeylerinin ise daha diisiik oldugunu bulmuslardir. Bu

nedenle diyet tedavisinin de kapsamli olmas1 gerekmektedir.

1.4.1. ila¢ Tedavisi

PKU hastaliginin metabolik sisteminde yer alan PAH enzimi 1980'lerde
klonlanarak ilk mutasyonlar tanimlanmistir (Woo ve ark., 1988). Daha sonraki
calismalara 11k tutan PAH enzimi tizerindeki bu arastirmalar ile birlikte PAH enzim
mekanizmasi da anlasilmaya baslanmistir. Bobreklerde de gerceklestigi belirtilmekle
birlikte Phe katabolizmasinin temel olarak karacigerde gerceklestigi saptanmistir
(Richardson ve ark., 1993).

Fenilalanin aminosidinin Tyr aminosidine doniisiimiinde BH, kofaktor olarak
gorev yapmaktadir ve PKU hastalarinda ila¢ tedavisinde temel etken olarak
kullanilmaktadir. Bu 6nemli kofaktor PAH enzimi aktivitesini arttirarak kan Phe

diizeylerini azaltmakta ve diyet Phe toleransini arttirmaktadir (Muntau ve ark., 2002).

PKU hastaliginda PAH enzimi eksikligi veya BHs kofaktorii eksikligi ve
hidroksillenememesi nedeniyle Phe'den Tyr olusumuna alternatif olarak fenillaktat,
feniletilamin ve fenilasetat gibi saglik acisindan olumsuz fenilketonlar1 olusmaktadir
(Ho ve Christodoulou, 2013). PKU hastalarinin, gesitli sebeplerle kanda artan Phe
diizeylerinin olumsuz sonuclarindan etkilenmemesi veya azaltmasi i¢in proteinden

siirli diyet tedavisi ve/veya BH, igeren ilag tedavisi (kuvan tablet) uygulanmaktadir.

Trefz ve ark. (2009) sapropterin (BH,) tedavisi almis 33 PKU'lu bireyde kan
Phe diizeylerinde azalma oldugu sonucuna varmislar boylece Phe toleransinin ve

diyetlerinde alabilecekleri Phe miktarmin arttigini belirtmiglerdir.
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Son zamanlarda, PKU'ya alternatif bir tedavi yontemi olarak, fenilalanini
amonyum ve trans-sinnamik asite dontistiiren Fenilalanin Amonyum Liyaz (PAL)
enzimi klinik olarak uygulanmaktadir. PAH'tan daha az kompleks olarak gorev
yapan bu enzim ayrica bir kofaktor gerektirmemektedir (Bélanger-Quintana ve ark.
2011).

1.4.2. Diyet tedavisi

flag tedavisinin yaninda PKU hastalar1 i¢in ¢ok dnemli olan diyet tedavilerinin
temeli protein (Phe) kisitlamaya yoneliktir. Kisilere 6zel olarak hazirlanan bu diisiik
Phe diyetleri, PKU hastalarinda kan Phe diizeylerinin normal seyri ve beynin normal
gelisimi i¢in elzemdir (Macleod ve ark., 2010). Ayrica PKU'lu bireylerin
diyetisyenler tarafindan beslenme durumlarinin izlenmesi ¢ok onemlidir. Ciinki
yetersiz enerji alimi ile katabolize edilen {irlinler sonucunda da Phe miktar
artabilmektedir. Bu olumsuz sonuglara neden olabilecek tablonun olugsmamasi
agisindan siirekli takip yapilmasi gerekmektedir. PKU'lu bireylere verilebilecek Phe

miktari, kan Phe diizeyine gore ayarlanmalidir.

PKU tedavisinde; diyetsiz tedavilere yonelim olmasina ragmen diyetin gelecek
yillarda da baslica tedavi olacagi, bu nedenle PKU'lu bireyler i¢in diyet tedavileri
gelistirmeye yonelik caligmalarin artmasi gerektigi disiiniilmektedir (MacDonald ve
ark., 2009).

Kan Phe diizeyini normal biiylimeyi saglayacak, beyin harabiyetini dnleyecek
veya en aza indirecek diizeyde tutmak, diyetle hiperfenilalaninemiye yol agmayacak,
biiyiime ve gelisme igin yeterli olacak Phe, protein, enerji, vitamin ve eser
elementleri saglamak, hasta i¢in diyetin tat gesitlilik gibi yonlerden kabul edilebilir
olmasini saglamak, degisim listeleri ile diyetin tekdiizeligini yok etmek, en 6nemlisi
hastaytr doyurmak, hastanin izlem sirasinda agirlik kaybi ve diger katabolik

olaylardan etkilenmemesini saglamak, teorik olarak hastanin Phe, protein ve enerji
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gereksinimlerini bireysel olarak saptamak, hasta biiylidiikce diyet kapsaminda bazi
degisiklikler olmakla birlikte hastanin yasam boyu kendisine verilen diyeti
tilkketmesini saglamak, diyetisyen ve doktor tarafindan hasta ve ailesine hastalik,
beslenme tedavisi ve kullanilan aminoasit karisimlari, diisiik proteinli {riinler ve
degisim listeleri hakkinda gerekli egitimi vermek, PKU’nun diyet tedavisinde primer
amaclar arasinda yer alabilirler (Koksal ve Gokmen Ozel, 2013). Ayrica PKU
hastalarmin giinlik diyetlerinin enerji, protein ve Phe alimlar1 da ozellikle takip
edilmelidir. Cizelge 1.1’de PKU’da enerji, protein ve Phe gereksinmeleri
gosterilmektedir (Koksal ve Gokmen Ozel, 2013).

Cizelge 1.1. PKU’da enerji, protein ve Phe gereksinimleri*

Yas Phe (mg/kg)** Protein (g/kg)** Enerji (kkal/kg)**
Prematiire 90 3,2 125-130
0-3 ay 60-70 3,0 120-125
3-6 ay 50-70 2,5 115-120
6 ay-1 yil 40-50 2,4 110-115
1-3 yag 30-40 2,0 90-105
4-6 yas 25-30 1,7 80-90
7-9 yas 15-25 1,6 70-90
10+ yas 10-20 15 70-80
Gebelik 10-15 13 40-50

* Mevcut enzim eksikligi ile elzem hale gelen tirozin mutlaka saglanmalidir.
** Bu degerler hastanin kan Phe degerlerine gére degismektedir.

Enerji: Fenilalaninden fakir beslenmede sivi yaglar ve saf karbonhidratlar
(seker, nisasta) onemli enerji kaynaklaridir. Bu amacgla ¢ocuklara yaslarina gore
seker, bal, recel, pekmez, s1v1 yag, nisasta, limonata, ithlamur, ¢ay verilebilir. Ayrica
protein icerigi diisiik, buna bagli olarak Phe miktar1 ¢ok az ve enerji igerigi yliksek
olan diisiik Phe ve diisiik proteinli iirlinlerin kullanimi bu hastalarda enerji aciginin
giderilmesinde dnem tasgimaktadir (Koksal ve Gokmen Ozel, 2013). Yapilan bir
caligmada, Phe kisith diyet tedavisi alan 11-15 yas araligindaki PKU’lu addlesanlarin
(n=16), kontrol grubuna gore (n=14) daha diisiik enerji aldiklar1 belirlenmistir
(Gropper ve ark, 1993).
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Protein: Temel amag kan Phe diizeyini normal sinirlar igerisinde tutmak olmasi
sebebiyle PKU hastalarinin diyetlerinde protein kisitlamasi yapilmalidir. Bu sebeple
diyette yliksek protein iceren et, yumurta, siit Uiriinleri gibi besinler yer almamalidir.
Ancak protein kisitlanirken hastalarin protein ihtiyaclari da g6z Oniinde
bulundurularak Phe icermeyen veya sinirli miktarda Phe iceren sebze, meyve gibi

besinlerle veya Phe icermeyen PKU 0zel iiriinleri ile takviye yapilmalidir.

Fenilalanin: Diyet tedavisi baslangicinda dokularda biriken Phe bosaltilmasi
gerekmektedir. Bu diyete bosaltma diyeti denilmektedir. Kanda, dokularda ve idrarda
biriken Phe normal diizeylere c¢ekilmesi, bdylelikle beyin harabiyetinin Oniine

gecilmesi amaglanmaktadir (Koksal ve Gokmen Ozel, 2013).

Kan Phe diizeylerinin normal diizeyde tutulabilmesi i¢in uygulanan diyetin
diyette yer alan besinlerin Phe igeriklerine gore diizenlenmesi, ayrica diyette
cesitlilik saglanmasi acisindan, besinlerin Phe igeriklerinin PKU diyetini
hazirlayanlar tarafindan bilinmesi gerekmektedir. Cizelge 1.2°de ve Cizelge 1.3’te
baz1 besinlerin Phe ve protein degisimleri gosterilmektedir (Koksal ve Gokmen Ozel,
2013).
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Cizelge 1.2. Bazi sebzelerin Phe ve protein degisimleri (1 degisim sebze 15mg Phe

ve 0.6g protein igerir)

Besin Gram Ol¢ii
Asma yapragi 10g 4 Yaprak
Aysberg 359 3/4 su bardagi (kiyilmis)
Bakla (taze) 5¢ 1/2 kii¢iik boy (tanesiz)
Bamya 209 7 adet
Bezelye 109 1 yemek kasig1
Brokoli 10g 1 kiigiik ¢igek
Biber (dolmalik) 35¢g 1 orta boy
Biber (kirmizi) 30g 1/2 orta boy
Biber (Carliston) 409 2 orta boy
Domates 60g 1/2 kiigiik boy
Enginar 20g 1/4 kiigiik boy
Havug 50g 1 kiigiik boy
Ispanak 15¢ 4 yaprak
Kabak 30g 1/3 kiigiik boy
Kabak (bal) 509 1 kibrit kutusu
Karnabahar 20g 1 kiigiik ¢igek
Kereviz 30g 1/2 kiigiik boy
Kivireik 30g 5 yaprak
Lahana 35¢ 3/4 su bardagi (kiyilmis)
Lahana (briiksel) 10g 1 adet
Lahana (kirmiz1) 35¢ 1/2 su bardag (kiyilmis)
Mantar 20g 1 orta boy
Maydanoz 59 5 dal
Misir 159 1 silme yemek kasig1
Pancar 35¢g 1/4 kiiciik boy
Patates 159 1/4 kiigtik boy
Patlican 30g 1/3 kiigtik boy
Pazi 15¢ 1 yaprak
Pirasa 25¢ 3 parga
Salatalik 105¢g 1 orta boy
Salca 10g 2 tath kasig
Sarimsak 10g 2 kiigtik dis
Semizotu 35¢ 10 kiigiik dal
Sogan 45¢ 1/2 orta boy
Sogan (yesil) 35¢g 4 adet ince sogan
Salgam 50g 1 kiigiik boy
Taze fasiilye 20g 3 kiictik boy
Turp (kara) 35¢g 1/2 kii¢iik boy
Turp (kirmizi) 409 2 orta boy
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Cizelge 1.3. Bazi meyvelerin Phe ve protein degisimleri (1 degisim sebze 15mg Phe

ve 0.5¢g protein igerir)

Besin Gram Ol¢ii
Ananas 105¢g 2 orta boy (dilim)
Armut 115¢ 1 kiigiik boy
Avakado 15¢ 1 ince dilim (1/20)
Ayva 150g 1 kii¢lik boy
Bogiirtlen 409 6 adet
Cilek 60g 5 orta boy
Dut 409 6 adet
Elma 165¢g 1,5 kiigiik boy (1 orta boy)
Erik 115¢g 4 orta boy
Erik (sar1) 1009 3 orta boy
Greyfurt 1509 1/2 biliyiik boy
Hurma (Medine) 259 6 orta boy
Hurma (Trabzon) 509 1/2 kiigiik boy
Igde 15¢ 6 adet
Incir 509 1 kiigiik boy
Karpuz 105g 1 ince dilim
Kavun 709 1/2 ince dilim
Kayist 45¢ 2 kiigiik boy
Kiraz 95¢ 10 biiyiik boy
Kivi 60g 1/2 orta boy
Limon 85¢g 1 orta boy
Mandalina 70g 1 kiigiik boy
Muz 45¢ 1 kiigiik boy
Nar 859 1/2 orta boy
Portakal 759 1/4 orta boy
Seftali 859 1/2 kiigtik boy
Thlysiiz seftali 709 1/2 kii¢iik boy
Visne 95¢g 10 adet
Yenidiinya 85¢ 4 adet
Uziim 100g 1 kiiciik su bardag:
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PKU’lu bireylerde diyet tedavisi elzem olmakla beraber diyete olan
uyum/baglilik da olduk¢a 6nemlidir. PKU’lu bireylerde diyete olan bagliligin artmasi
ile birlikte kan Phe diizeyleri dengelenmekte ve olumlu sonuglara yol agmaktadir.
Cotugno ve ark. (2011), erken tanmi alan 41 PKU’lu birey iizerinde yaptiklar1 bir
arastirmada, bireylerin diyete olan bagliliklarint ve yasam kalitelerini
degerlendirmislerdir. Bireylerin %56,0'sinin diyetlerine uydugunu ve farkli bir
calismadaki Italyan popiilasyonundan olusan saglikli referans gruba gore (n=788)
mental saglik, fiziksel fonksiyon ve aile aktiviteleri alanlarnda olumsuz olarak
anlaml farkliliklar belirlemislerdir. Sadece kendine giivenme skoru referans gruptan

daha yiiksek bulunmustur.

Yapilan arastirmalarda, diisiik Phe diyeti, BH4 veya Fenilalaninden kisith 6zel
aminoasit icerikli tirtinler ile tedavinin PKU'lu bireylerin yasam kalitelerini arttirdigi
belirtilmistir (Burton ve ark., 1977, Koch ve ark., 2003, Gassié ve ark., 2003,
Cabalska ve ark.,2010).

PKU diyeti, temel olarak Phe igerikleri baz alinarak segilen sebze ve
meyvelerden, degisken miktarlarda diisiik fenilalanin igeren besinlerden, uygun
Olglilerde olan ve elzem aminoasitleri saglayan fenilalanin icermeyen sentetik
triinlerden olusmaktadir (Demirkol ve ark. 2011). Uygun besinlerin se¢iminde
PKU'lu bireyin egitimi, besinler ve miktarlar1 hakkindaki bilgisi de son derece

onemlidir.

PKU diyet tedavisinde yer alan proteinlerin ¢ogu Phe igermeyen
aminoasitlerden saglanmaktadir (Macdonald ve ark. 2011). Son zamanlarda PKU'lu
bireylerin diyetlerine uygun besin gelistirme ¢alismalar1 yapilmaktadir. Tibbi triinler
de bulunmakla birlikte calismalar 6zellikle peynir alt1 suyundan elde edilen, whey-
protein smifinda olan ve Phe gibi aromatik aminoasitler igermeyen
glikomakroprotein (GMP) iizerinde yogunlagsmaktadir. GMP, Phe igermeyisi
bakimindan PKU'lu bireyler i¢in essiz bir aminoasit Oriintiisiine sahiptir (Calcar ve

ark., 2012). Cesitli besinler elde etmek igin, 1sil iglem vasitasiyla peynir alti
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suyundan GMP elde etmenin miimkiin oldugu belirtilmektedir (Rojas ve Torres,

2013).

Yapilan bir calismada GMP ile hazirlanmis ¢esitli yiyecek ve iceceklerdeki tat,
koku, goriiniis Ozelliklerine bakilmis ve PKU'lu bireylerin tercihleri genel olarak
belirtilmistir. En fazla tercihi ¢ilek pudingi almis ve bu tiir ¢aligmalarin arttirtlmasi

tavsiye edilmistir (Lim ve ark., 2007).

Ney ve ark. (2008) ratlar {izerinde yaptig1 bir ¢alismada, GMP ile beslenen
ratlarda, plazmadaki ve beyindeki Phe diizeylerinin azaldigin1 saptamislar (sirasiyla
%11,0 ve %20,0) ve PKU'lu bireyler i¢in Phe icermeyen alternatif bir protein

kaynagi olabilecegini belirtmislerdir.

Calcar ve ark. (2009) yaptigi baska bir ¢alismada, Phe icermeyen diyet ile
beslenen PKU’lu bireyler ile GMP igerikli iirtinleri tiiketen PKU'lu bireylerin plazma
Phe diizeyleri olgiilmiis ve iki grup arasinda aglik Phe diizeyleri arasinda anlamli
farkliliklar bulunmustur. Sonug¢ olarak GMP'nin PKU'lu bireyler i¢in tibbi {iriinlere

giivenli bir alternatif oldugu vurgulamiglardir.

On bes PKU'lu bireyle yapilan bagka bir ¢alismada, saflastirilmis GMP eklenen
yiyecegin Phe igeriginin diger gruplardakine goére c¢ok daha diisiik oldugu
saptanmustir (2.6+0.6 mg/g) ve o6zellikle PKU'lu bireylerin diyetlerine uyumunu ve

yasam kalitelerini gelistirebilecegi belirtilmistir (Laclair ve ark., 2009).

PKU'lu bireylerin diyetlerindeki kisitlamalardan dolay1 biiylime gelisme ve
malnutrisyon riskleri de olduk¢a fazladir (Mereu T., 1967). Yapilan calismalarda,
PKU'lu bireylerde gelismenin daha yavas oldugu belirtilmektedir (Verkerk ve ark.,
1994, Dhondt ve ark., 1995). Bu nedenle, PKU'nun erken teshis edilmesi oldukga
onemlidir. Fakat erken teshis edilmesi ile hastaligin siddeti azaltilsa bile, diyet

tedavisi PKU'lu bireylere ayr1 ayr1 6zel olarak ayarlanmalidir.
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Fenilalanin, elzem aminoasitlerden oldugu i¢in, PKU'lu bireylerin diyetinden
tamamen ¢ikartilmamasi1 gerekmektedir. Bireylerin biyokimyasal kan sonuglarina
gore diyet plan1 yapilmasi bu sebeple ¢cok dnemlidir. Bu sekilde hem bireylerin diyet
uyumlart arttirilacak, hem gereksinmeleri saglanacak hem de yasam kaliteleri bir

derece arttirilmis olacaktir.

1.4.2.1. Diyet tedavisinde enteral ve 6zel iiriinler

PKU’lu bireyler i¢in 6zel olarak gelistirilen {irlinler bulunmaktadir ve diyet
tedavisinin 6nemli bir kismini olusturmaktadir. Aminoasit karisimlari PKU’da
basarili diyet tedavisinde biitiiniin bir parcasidir. Proteinlerin yani sira, vitamin,
mineral, eser element, az miktarda karbonhidrat ve yag icermektedirler (Cizelgel.4.).
(Biiylikkasap, 2013). Ancak iilkemize bu firlinler yurt disindan gelmekte, maddi
olarak pahali olabilmekte ve her zaman tedarik edilmeyebilmektedir. Ayrica
piyasada bulunan Phe igermeyen tahil {irtinleri, biskiivi ve mama ¢esitleri de ¢ok
sinirli ve pahali olmakla birlikte bulunmaktadir. PKU’lu bireylerin diyetlerine besin
degeri, cesitlilik, tat gibi 6zellikler agisindan ele alindiginda enteral ve 6zel iiriinlere

yonelik iiriin gelistirmeleri ve ¢alismalara ihtiyag¢ vardir.
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Cizelge 1.4. PKU diyet tedavisinde yer alan aminoasit karisimlarinin icerikleri

) Uriin Aminoasit icerigi Protein kaynag Lipid kaynag Karbonhidrat kaynag: Enerji dagilhim I(E::;:/I
(Ozel diyet mamasi) (mg/100g) (9/1009) (9/1009) (9/12009) (%) 100g)
Phe Tyr Trp L-AA | Lipid | CHO

Lofenalac 80 80 195 | 15 L-aminoasit kazein hidr. (18 misir yagi 60 misir surubu, tapyoka nis. 13 35 52 460
Periflex - 1850 270 | 20 L-Aminoasit 17 misir yagi 40  musir surubu 23 37 40 395
XPhekid - 1500 170 15 L-Aminoasit - - 89 - - 297
XPheJunior - 3000 340 |30 L-Aminoasit | - 90 - - 300
XP Analog - 1370 300 | 13 L-Aminoasit D,9 findik yag: hind. cevizi 59  musir surubu 11 39 50 475
XP Maxamaid - 26,5 570 25 L-Aminoasit <1,0 eklenmemis R sakkaroz, misir nis. hidr. 17 - 83 350
XP Maximum - 4030 890 39 L-Aminoasit <1,0 eklenmemis b sakkaroz, misir nis. hidr. 46 - 54 301
Phenly Free - 2000 280 19,8 L-Aminoasit 6,6 musir yagi, hind. cevizi 66 sak., tapyoka nis.,misir nis. 20 15 65 410
PKU 1 - 3400 100 | 50 L-Aminoasit - 19 sakkaroz 28 - 72 280
PKU 2 - 4500 1400 | 67 L-Aminoasit - 7 sakkaroz 90 - 10 300
PKU 3 - 6000 1400 | 68 L-Aminoasit - B sakkaroz 95 - 5 290
PKU 1 mix - 920 210 10 L-Aminoasit 27,6 n-3,n-6 LCP 56 laktoz 9 48 43 514
Phenyldon formula - 1000 220 12,5 L-Aminoasit 25,5 misir yagi 54 glukoz, malt. polisakkarit 10 44 46 469
Phenyldon mixturel - 100 220 53 L-Aminoasit - 16,3 76 - 24 278
Phenyldon mixture2 - 100 220 | 58 L-Aminoasit - 20 80 - 20 288
Phlexy-10 kapsiil - 970 220 8 L-Aminoasit - - 97 - - 142

Phe; Fenilalanin, Tyr; Trozin, Trp; Triptofan, L-AA; L-aminoasit, CHO; Karbonhidrat.

0c¢




1.5. PKU'lu Bireylerin Sosyal Yasamda Karsilastiklar1 Sorunlar ve Zorluklar

PKU'nun 19. yiizyillda kesfedilmesinin ardindan gilinlimiize kadar birgok
arastirma yapilmis, mekanizmasi, ¢esitleri belirlenmistir. Ayrica tan1 ve tedavi
alaninda calismalar yapildig1 ve yapilmakta oldugu goriilmektedir. Son zamanlarda
calismalar PKU’lu bireylerin ve ailelerinin sosyal yasamda karsilastiklar1 sorunlara

yonelmistir.

Di-Ciommo ve ark. (2012) yapmis olduklar1 kantitatif bir ¢alismada, bireylere
PKU ile yasadiklar1 sorunlar ile ilgili gesitli sorular sormus ve "Okulda dgle
vemeginde tiim arkadaslarimla birlikte iken yemegimin farkl sekilde hazirlanmasini
istivorum ve kendimi diglanmuig, farklt ve garip hissediyorum', "Okul gezilerine
utandigim igin gitmiyorum ve PKU'lu oldugumu ailem disinda kimse bilmiyor bu
sebeple farkl bir insan oldugumu diigiiniiyorum", "'Arkadaslarimla disarida yemek
vemeye  gittigimiz zaman kendimi  yikilmis ve ¢okmiis  hissediyorum,"
"Arkadaglarimla yemek yerken digerlerinin karsisinda huzursuz oluyorum, ilag¢ ve

ozel tiriinlerimi farkl yerlerde tiiketiyorum' seklinde cevaplar almiglardir.

PKU'lu bireylerin yasam kalitelerini yasam Kalitesi anketi (QOL) kullanarak
arastiran bir ¢alismaya 17 yas lizeri ve erken teshis almis 104 PKU'lu birey dahil
edilmistir. Olgek sonuglarina gore, kontrol grubu ve PKU'lu bireyler arasinda fiziksel
fonksiyon, psikolojik fonksiyon, pozitif ruh hali, negatif ruh hali, sosyal fonksiyon,
sosyal yonden iyi olma hali ve semptom sayilar1 konularinda anlamli bir farklilik
bulunmamuistir. Fakat PKU'lu bireyler arasinda erkeklerin kadinlara gére daha pozitif
bir ruh halinde ve daha iyi fizyolojik fonksiyon gosterdikleri saptanmistir (Simon ve
ark., 2008). Bu sonuglar ile PKU'nun fiziksel fonksiyonlar agisindan diger metabolik
hastaliklara nispeten diizeltilebilir bir hastalik oldugu sdylenebilir. Ancak PKU'lu
bireyler ile saglikli bireyler arasinda sosyal anlamda farklilik olmadigin1 gosteren
caligmalar da bulunmaktadir (Weglage ve ark., 1993, Landolt ve ark., 2002, Bosch
ve ark., 2007).
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Bilginsoy ve ark. (2005) yaptig1 calismada, 2-18 yas araliginda aileleriyle
birlikte yasayan PKU'lu bireylerin ¢ogunun 06zel {iriin tiikettikleri, diyet kurallarini
bildikleri, besinlerin Phe igeriklerini kontrol ettikleri, enerji igeriklerini kontrol
etmedikleri bulunmustur. Cogunun modifiye diistik proteinli iirlinler tiiketmediginin
belirlendigi ¢alismada, hastalarin biiyiik kismmin hekim ve diyetisyen kontroliine
gittikleri sonucuna ulasilmistir. Ayrica, ebeveynlerin ve PKU'lu bireylerin biiyiik
cogunlugu diyete uymak icin ¢ok c¢aba harcadiklarini, kan Phe diizeylerinin diizenli
olarak evde Olglilebilmesi ile PKU diyetinin daha dikkatli bir sekilde
yiiriitiilebileceklerini belirtmiglerdir. PKU'lu bireylerin ve ailelerinin PKU konusunda
yeterli bilgiye sahip olduklari fakat hastaligin siirekli takip edilmesi, hastaneye

gidilmesi ve diyete uyma konularindan sikayet¢i olduklari sonucuna varilmistir.

PKU'lu bireylerin yagsam kalitelerini diinya saglik orgiitii tarafindan gelistirilen
yagsam kalitesi anketi (QOL) kullanarak Olgen bir c¢alismada; ilag tedavisi
(sapropterin, BH;) goren 22 birey ve diyet tedavisi géren 21 birey ¢alismaya dahil
edilmistir. Hafif ve klasik PKU olarak siniflandirilan gruplarin QOL skorlar1 arasinda
anlaml farklilik olmamasina ragmen, bu skorlarin ila¢ tedavisi alan hafif PKU'lu
bireylerde diyet tedavisi alan klasik PKU'lu bireylerden 6nemli derecede fazla
oldugu saptanmistir. Ayrica, QOL skorlarinin uzun siire takip edilen bireylerde daha
fazla oldugu ve egitimi yiiksek olan kadinlarda da daha yiiksek oldugu belirlenmistir
(Cazzorla ve ark., 2014).

Bosch ve ark. (2007) yaptig1 bir ¢alismada, 18-30 yas aralifinda, 24,6 yas
ortalamasina sahip erken teshis almis 32 PKU'lu bireyle yaptiklar1 bir ¢alismada,
yasam kalite anketi, saglik aragtirma anketi ve yasam kalitesi skalalarin1 kullanarak
PKU'lu  bireylerin  yasam  kalitelerini ve  yasamlarmin  gidisatlarini
degerlendirmislerdir. PKU'Iu bireyler ile karsilagtirilan grup (501 saglikli birey)
arasinda yasam kalitesi agisindan anlamli  bir farklilik olmadigi, yasam

gidisatlarindaki gelismelerin benzer oldugu sonucuna ulasilmistir.
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Olsson ve ark. (2007), 41 PKU'lu birey ve aileleri ile yaptiklar1 bir ¢aligmada,
Phe diizeyleri ve hastaligin siddetinden yola ¢ikarak aile durumlar ve diyet
kontrollerini ele almiglardir. PKU'lu bireylerin  ¢ogunlugunun tiiketmeyi
istemedikleri yiyecekleri tiikettikleri belirlenmistir. Anketlerde, ailelere sorulan
sorular ""Cocugumuz seyahate cikarken ozel yiyecekler hazirlariz", "Ozel giinlerde,
cocugumuza bizim hazirladigimiz yiyeceklere benzerlerini tiiketmesine izin veririr",
"Cocugumuz hastalandiginda, onun kalori ihtiyacini nasil olursa olsun karsilamaya
calisiriz", "Kan testlerinin sonuglart geldiginde, ekstra bir diyet planlariz" seklinde
belirtilmis ve biiyiik cogunlugun bu sorulara katildigi sonucuna ulasgilmistir. PKU'da
diyete baglilik zor olmasma ragmen, PKU'nun tedavisinde diyetisyenlerin
yonetiminin temel etken oldugunun alti ¢izilmistir. Ayrica, tedaviye uygunlugunu
oOlgen bir 6lgegin olmadigr ve gelistirilmesi gerektigi vurgulanmistir. Ancak Regnault
ve ark. (2015) son =zamanlarda PKU'lu bireylerin yasam kalitelerini

degerlendirebilecek 6zel dlgekler gelistirmislerdir.

PKU'lu bireylerin evleri ziyaret edilerek, onlara bakan bireylere evlerinde
egitim verilmesinin ¢ocuklarinin kan Phe diizeylerine etkisine bakilan sinirli sayidaki
aragtirmalarin birinde, 2-12 yas araligindaki 36 PKU'lu ¢ocugun aileleri evlerinde
ziyaret edilmistir. Detayl1 bir egitim verildikten sonra 1, 4, 12, 24 ve 48 hafta sonra
PKU'lu bireylerin kan Phe diizeyleri kontrol edilmistir. Ziyaretlerden 1 ve 4 hafta
sonra PKU'lu bireylerin kan Phe diizeylerinde diisiis oldugu, 1. hafta sonundaki

verilerin anlaml derecede diisiik oldugu saptanmistir (Ozel ve ark., 2011).

Hoedt ve ark. (2011), randomize kontrollii ve 10 ay siireli, yaptiklar1 bir
calismaya 38 PKU'lu bireyi dahil etmistir. Diyetisyenlerin telefon ve e-mail ile ve bir
web sitesi hazirlanarak ulasilan iki farkli grup olusturulup bireylerin kan Phe
diizeyleri elde edilmistir. Calisma Oncesinde ve siirecinde bireylerin kan Phe
diizeyleri arasinda anlamli bir farklilik olmadigi ve PKU'nun yonetiminde bu tiir yeni
yontemlerin tiim bireyler ve aileleri tarafindan desteklendigi ve memnun olduklari
sonucuna ulagilmigtir. Ayrica diger kronik hastalar i¢in yapilan yagam kalitesi 6lgme

calismalarinin PKU'lu bireyler i¢in de gelistirilmesi gerektiginin alt1 ¢izilmistir.
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Bosch ve ark. (2015), PKU'lu bireylerin yasam Kalitelerini 6l¢gmeyi
amacladiklar1 bir ¢alisma yapmislardir. PKU'lu bireyler i¢in 6zel olarak gelistirilen
6lgekleri (PKU-QOL) kullanarak ¢alismay1 yiiriitmislerdir. PKU'lu bireyler (n=306)
ve ebeveynler (n=253) calismaya dahil edilmistir. Anketlerin saglik kisimlarinda
katilimeilar skorlarinin iyi oldugu bulunmustur. Fakat PKU'nun PKU'lu bireylerin
yasamlar1 lizerindeki etkilerinin en fazla "PKU'nun duygusal etkileri”, "Kan Phe
diizeylerindeki endise", '"Diyette kisitlamalarina veya fenilalaninsiz aminoasit
supleman kullanimindaki zayif baghlik nedeni ile su¢luluk duyma"” ve "Hamilelik
swrasindaki kan Phe diizeyleri ile ilgili endise" boliimlerindeki skorlarin olumsuz

olduguna dikkat ¢ekmislerdir.

Yapilan bagka bir ¢calismada; erken teshis almig 34 PKU’lu birey ve ailesi ile
calismaya dahil edilmistir. Calismaya katilan bireylerin, sosyal yasam durumlari,
hastaliklar1 ve diyetleri ile ilgili gelistirilen anketler kullanilarak psikolojik ve sosyal
bulgulart degerlendirilmistir. Hastalar durumlarindan dolayi tiim sosyal yasamlarinin
kisitl  oldugunu belirtmistir. Biiylikk cogunlugu ailelerinin yardimi olmadan
diyetlerinin uyumunun ¢ok zor oldugunu belirtmistir. Hastalar normal 1Q diizeyinde
olmalarima ragmen, genel populasyonun oldukca altinda yer almislardir. Kontrol
grubu (2832) ve PKU'lu bireyler kiyaslandiginda, PKU'lu bireylerin sosyal
durumlarinin toplam degeri kontrol grubundan anlamli derecede diigiikk bulunmustur.
Ayrica PKU'lu bireylerin %77'si diyetlerini siirdiirmenin ¢ok zor oldugunu

vurgulamistir (Weglage ve ark. 1992).

Bushueva ve ark. (2014) PKU'lu ¢ocuklarin yagam kalitelerini degerlendirdigi
bir calismada, saglikli cocuklar ile PKU'lu ¢ocuklar kiyaslandiginda, PKU'lu
cocuklarin fiziksel, duygusal, sosyal ve rol isleyisi konularinda anlamli derecede
daha diisiik olduklari bulunmustur. PKU'nun erken teshis edilmesi ve diyet
tedavisinin yaninda PKU'lu bireylerin yasamlarin1 gelistirecek yonde PKU'lu

bireylere ve ailelerine destek verilmesi tavsiye edilmistir.
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PKU diyet uyumunun oldukg¢a zor bir siire¢ oldugu diisiiniildiigiinde, PKU'lu
bireylerin ailelerine ve saglik calisanlarina biiyiik sorumluluk diismektedir. PKU'lu

bireylerin sosyal yasamlarini ele alacak ¢alismalara daha fazla ihtiyag vardir.

PKU'lu bireylerin sosyal yasamda karsilastiklari sorunlari, bireylerin
tecriibelerinden faydalanarak ele alan calismalar bulunmaktadir. Sharman ve
ark.(2013), PKU'lu bireylerden "Bunu nasil yemezsin, vejeteryan misin? seklinde
soran insanlar... Bu bazen gergekten ¢ok sinir bozucu oluyor ve 6gretmen, herkes
soracagi icin devam ederek tekrar tekrar sdylemesi ¢cok fazla oluyor, ¢iinkii onlar ben
bunu yiyorum, neler oluyor seklinde diisiiniiyorlar", "Basit bir sekilde vejeteryanim
diyorum. Bu durumu anlatmanin en kisa yolu oluyor. Hi¢ et tiiketmedigimi
sOyliiyorum, yiyemedigimi ya da tercih etmedigimi sdylemiyorum. Onlar ise
gercekten benim se¢imim olmadigini diisiinerek hi¢ bir sey sdylemiyor". "Karaciger
nakli olamaz misin seklinde soran insanlar oluyor, (katilimcilarin geneli) ben 20.000
papel etmem diyorum”. "Bunu nasil diizeltebilirsin? Daha iyi nasil olabilirsin?
Olamaz mism? seklindeki sorularin daha kolay: var: insanlar bu durumu anlayamaz
mi1?", "Diger insanlar bu durumu anlamiyor (katilimcilarin geneli)", "Bir¢ok insan bu
tan1 ne zaman konuldu diye soruyor? Siirekli soruyorlar. Deniyorum ve dogustan
oldugunu ve hayatimzin geri kalaninda bununla olacagimizi sdyliiyorum, bu
iistesinden gelebileceginiz bir sey degil". Ileri yastaki bireyler alistigim belirtirken
gen¢ olanlardan "Bazen utaniyorum" seklinde cevaplar almislardir. Ayrica PKU'lu
bireylerin 6zel olarak tiikettikleri formulalari hazirlamakta zorlandiklarini ve gerek
okuldaki gerek is yerlerindeki diger insanlarin tiikettikleri {irtinlere karsi1 bakis
acilarindan rahatsiz olduklarini dile getirmislerdir. " Birinin pisirdigi bir sey ve ¢ok
cazip... Fakat biliyorum ki normal saghigimi siirdiirebilmem i¢in yiyemeyecegim",
giizel gorlinen ve kokan yemekleri gordiiklerinde " onu alamayacagimi bildigim igin,
onu asla pisirmiyorum", PKU'lu bireyler ayrica ev disinda, restaurantlarda yemek
yemelerinin de oldukca zor olduguna deginmislerdir. PKU'nun kesfedildigi yillarda
yapilan arastirmalarin da benzer sonuglar gostermesi (Hudson ve ark., 1963,

Friedman ve ark., 1968), PKU ile yasamanin oldukg¢a zor oldugunu gostermektedir.
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Yapilan bagka bir c¢alismada, PKU'lu bireyler ile kontrol grubu
karsilastirildiginda, PKU'lu bireylerde depresyon, anksiyete ve stres goriilme

oranlarinda anlamli derecede fazla oldugu bulunmustur (Clacy ve ark., 2014).

Vegni ve ark., (2009) yaptiklar1 kalitatif bir arastirmada, PKU'lu bireylerin
PKU durumlarini asir1 derecede sinir bozucu, yorucu gibi negatif olarak
gormediklerini; "PKU'yu normal olarak goriiyorum, artik ona alistim", "Kisisel
olarak diiriistge soyleyebilirim ki; PKU problem edilecek mesele degil, sizin parcaniz
haline  geldigini neredeyse fark ediyorsunuz"” seklinde cevaplar alarak
gostermislerdir. Ayrica diyetleri ile ilgili "Deli dana hastaligini duydugum zaman et
tiiketen diger c¢ocuklar: diisiindiigiimde diger insanlardan daha gsansh oldugumu
soyledim", "Sonugta biiyiiyorum, bu yiizden, eger yedigimi yiyerek biiyiirsem bu
problem degil" cevaplar alinmistir. Fakat bu bireylerin diger insanlardan gelen
tepkilere de dikkat cekilmistir. "Onemli bir nokta olan su ki, yemek masasinda
birlikte oturmamiz, Evimize yemege geldiginizde, evet bu benim i¢in bir problem
olur", "Baskalar: ile yemek yemek baskalarini bir araya getirir fakat ¢ogu zaman
sizin goriilmemenizi gerektirebilir'', "Goriinmez olmalyim. Yemek yedigimizde
ortadan kaybolmalyim. Bir anlamda, bir baskasi benim tabagim ile digerlerinin
tabaklari arasindaki farki anlamamali, gormemeli, yani goriilmezse iyi olur", " Farkl
oldugum kafamda belirdiginde, bir kitabin karsisina oturup okurum. Farkl
beslendigim i¢in farkli hissederim", "Birisiyle takilana kadar problem olmaz, ben
normal bir kigiyim, sen de normal bir kisisin, fakat konu yemege geldiginde evet bu
bir problem” olarak cevaplar almiglardir. Diger ¢alismalarda da belirtildigi gibi, bu
calismada da diger insanlara durumlarim1 aciklama konusunda problem yasandig
belirtilmistir. PKU'lu bireyler "Bu diyetle problem yasamiyorum, fakat baska birine
anlatmak zorunda oldugum zamanlari kendime problem olarak goriiyorum",
"Baskalarina anlatma geregi... sebebini anlamiyorum, yani konusacak ¢ok seyimiz
var. Arkadaslarimla hi¢ konusmadik. Bu benim ozelim, kendi ozelim, ben oyle
gortiyorum. Bu benim hastaligim diye arkadaglarima soyleme geregini
duymuyorum”. Ayrica baz1 PKU'lu bireyler PKU'yu hastalik olarak degil bir tiir diyet

olarak gordiiklerini belirtmislerdir.
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Zwiesele ver ark. (2015), 7-12 yas araligindaki PKU'lu ¢ocuklar ve aileleri ile
yaptiklar1 c¢alismada, PKU ile yasamanin farkli hissedilmesini ele almiglardir.
Ebeveynlerin ¢ogu, ¢ocuklarinin kendilerini 6zellikle PKU'dan dolay: tiikettikleri
besinler nedeniyle farkli hissettiklerini belirtmislerdir.
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2. GEREC VE YONTEM

2.1. Arastirma Yeri, Zamam ve Orneklem Sec¢imi

Bu ¢alisma, PKU Aile Dernegi araciligi ile ulasilan ve PKU tanis1 almis ¢ocuk
ve aileleri, PKU tanis1 almis ad6lesan ve aileleri ile PKU tanis1 almis yetiskinlerin
dahil edildigi tanimlayici niteliksel bir aragtirma tiriidiir. Calisma verileri Ocak

2016-Subat 2017 tarihleri arasinda toplanmustir.

Aragtirmanin 6rneklem grubunu, 20 PKU’lu ¢ocuk (9-11 yas), 22 PKU’lu
adolesan (12-17 yas), 21 PKU’lu yetiskin (18-35 yas) ve 42 ebeveyn olmak iizere 4
grup seklinde toplam 105 kisi olusturmaktadir. Kullanilan 6lgegin 6zelligine uygun
olarak katilimcilar, ¢ocuklar 9-11 yas araliginda, ad6lesanlar 12-17 yas araliginda ve
yetiskinler 18 yasinin iizerinde olacak sekilde gruplara ayrilmistir. Calismaya
katilmda goniillillik esas olarak alinmis ve yas disinda baska bir kriter

gozetilmeksizin PKU tanisi almis bireyler ile calisma tamamlanmastir.

Bu calisma i¢in Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Onkoloji Egitim ve
Arastirma Hastanesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’ndan 2016-004 protokol kodlu
etik kurul onayr alimmustir (EK-1). Bireylere ulasilabilmesi i¢in PKU Aile
Dernegi’nin yazili izin belgesi alinmistir (EK-2). Ayrica PKU’lu bireyler i¢in 6zel
olarak gelistirilmis ve literatiire yeni kazandirilmis olan PKU-QOL 6l¢eklerinin

kullanilabilmesi i¢in yazarlar ile iletisime gegilmis ve izinleri alinmistir (EK-3).

2.2. Arastirma Verilerinin Toplanmasi ve Degerlendirilmesi

Arastirma verileri, anket formu ve PKU-QOL o6l¢eginin gorlisme teknigi
kullanilarak doldurulmasiyla toplanmistir. Calismaya katilim goniilliilik esas1

dogrultusunda oldugu icin katilmayi kabul eden bireylere ¢alismanin detaylarinin
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anlatildigi ve iletisim bilgilerinin oldugu bilgilendirilmis goniilld olur formu
imzalatilmigtir (EK-4).

2.2.1. Anketlerin icerigi

Calisma poplilasyonunun genel olarak degerlendirilebilmesi i¢in hazirlanan
anket formlar1, 1. Genel bilgiler, 1l. PKU’lu bireylerin BKI smiflamasi, 11l. PKU’lu
bireylerin diyetlerine ait beslenme aliskanliklari, IV. PKU’lu bireylerin PKU iiriinleri
ile ilgili distinceleri, V. PKU’lu bireylerin ve ebeveynlerinin PKU ile yasamak
konusundaki duygu ve diislinceleri olmak iizere 5 boliimden olugmaktadir. 9-11 ve
12 17 yas PKU’lularin anketlerinde 18 soru (EK-5a), 18-35 yas PKU’lu yetiskinlerin
anketlerinde 26 soru (EK-5b) ve ebeveynlerin anketlerinde 24 soru (EK-5c)

bulunmaktadir.

2.2.2. PKU’lu bireylerin BKi siniflamasi

PKU’lu bireyler i¢in herhangi bir 6zel siniflama olmadigindan kendilerinin ve
ebevenlerinin beyanlarina dayanilarak alinan viicut agirligt ve boy uzunlugu
degerleri kullanilarak beden kiitle indeksleri (BKI) hesaplanmistir. 18 yas iistii
bireyler viicut agirhginin (kg) boy uzunlugunun karesine (m?) béliinerek elde edilen
BKIi degerlerine gore degerlendirilmistir. Hesaplama sonucunda elde edilen BKi
degeri <19,9 kg/m2 ise “’zayif”’, 20,00-24,99 kg/m2 ise “’normal’’ ve >25,0 kg/m2 ise
sisman olarak simiflandirilmistir (Baysal ve ark., 2011). BKI simiflamasinda 9-18 yas
araligindaki bireylerin degerleri yasa gore BKI verilerinden elde edilen persentil
degerlerinin simiflamalar1 belirlenerek degerlendirilmistir (WHO, 2007). Yasa gore
BKI degeri <15. Persentilde ise ’zayif”’, 15-85. Persentilde ise ‘’normal”> ve >85.

Persentilde ise ‘’sisman’’ olarak siniflandirilmistir.
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2.2.3. PKU-QOL olcekleri ve skorlarin degerlendirilmesi

PKU’lu bireyler i¢in 6zel olarak 7 farkli dilde (Almanca, Fransizca, Almanca,
Italyanca, Ispanyolca, Ingiliz ve Tiirkce) gelistirilen, gegerlilik-giivenirliligi
arastirmacilarca yapilan ve bunlar arasinda dili Tiirkge olaninin kullanim izni

alinarak 4 grup i¢in farkli 4 adet 6l¢ek kullanilmigtir (Regnault ve ark., 2015).

Tim olgekler 1. PKU semptomlari, Il. Genel olarak PKU, lll. Fenilalanin
icermeyen protein suplemani, IN. Protein kisitli diyet olmak iizere 4 boliimden
olugmaktadir ve bireylerden tiim sorulara son bir haftaya gore cevap verilmesi
istenmistir. Ayrica her bolim farkli sorularin kombinasyonu ile olusan farkli
alanlardan olusmaktadir. Alanlarda yer alan her sorunun 0-4 araliginda skoru

bulunmaktadir.

Alan skorlar1, “’Alan skoru = (alandaki sorulardan alinan skorlar toplami) |
(alandaki tiim soru sayisi) * (25)° formiiliinden hesaplanmistir ve 0-100 araliginda
skorlar elde edilmistir. Eger bir birey alandaki sorularn %70’den daha azini
cevaplamis ve/veya uygulanamaz segenegini isaretlemis ise o alan i¢in kayip olarak
degerlendirilmistir. Skorlarin degerlendirilmesinde medyan ve interkuartil (1. ve 3.)

degerleri dikkate alinmustir.

Birinci boliimi olusturan “’PKU Semptomlari’’nda skor 0-25 ise PKU
semptomlarinin siddeti “’etkisiz’’, 26-50 ise “’orta etki’’li, 51-100 ise °’siddetli

etki’’li olarak yorumlanmistir.

“PKU’nun genel etkileri’’nin degerlendirildigi ikinci boliimde diisiik skor

PKU’nun diisiik etkili olmas1 olarak yorumlanmaistir.
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Ugiincii ve dordiincii boliimlerdeki (Fenilalanin igermeyen supleman kullanimi
ve protein kisith diyet) baglilik skorlarinin diigiik olmasi ‘daha iyi baglilik’” olarak

yorumlanmustir.

2.2.3.1. 9-11 yas grubu PKU’lu ¢ocuk grubunun PKU-QOL o6l¢cegi

Cocuk grubuna ait dlgek 4 bolimden, 28 alandan (19’u tek sorulu, 9’u ¢ok
sorulu) ve 40 farkli sorudan olugsmaktadir (EK-8). Sorularin olusturdugu alanlar ve

alanlarin olusturdugu béliimler detayli olarak EK-8a dosyasinda verilmistir.

2.2.3.2.12-17 yas grubu PKU’lu addlesan grubunun PKU-QOL dl¢egi

Adolesan grubuna ait 6lgek 4 boliimden, 31 alandan (19’u tek sorulu, 12’si ¢ok
sorulu) ve 58 farkli sorudan olusmaktadir (EK-9). Sorularin olusturdugu alanlar ve

alanlarin olusturdugu béliimler detayli olarak EK-9 dosyasinda verilmistir.

2.2.3.3. 18-35 yas grubu PKU’lu yetiskin grubunun PKU-QOL o6lcegi

Yetigkin grubuna ait dlgek 4 boliimden, 35 alandan (23’ tek sorulu, 12’°si ¢ok
sorulu) ve 65 farkli sorudan olusmaktadir (EK-10). Sorularin olusturdugu alanlar ve

alanlarin olusturdugu boliimler detayli olarak EK-10a dosyasinda verilmistir.

2.2.3.4. Ebeveyn grubunun PKU-QOL olcegi

Ebeveyn grubuna ait 6lgek 4 boliimden, 30 alandan (21°1 tek sorulu, 9’u ¢ok
sorulu) ve 54 farkli sorudan olusmaktadir (EK-11). Sorularin olusturdugu alanlar ve

alanlarin olusturdugu béliimler detayli olarak EK-11a dosyasinda verilmistir.
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2.3. Verilerin Istatistiksel Olarak Degerlendirilmesi

Calismadan elde edilen veriler Statistical Package for the Social Sciences
(SPSS) paket programu ile degerlendirilmistir. Calisma verileri degerlendirilirken
tamimlayic istatistiki degiskenler olan ortalama, standart sapma, alt-iist, ortanca ve
25. ve 75. persentil ¢eyrek yiizdelik quartil (Q1-Q3) degiskenleri kullanilmistir.
Degiskenlerin normalite dagilimlart belirlenirken parametrelerin anlamlilik diizeyleri
Shapiro-Wilk testi sonuglarina gore belirlenmistir. Gruplar arasinda farklilik olup
olmamasi belirlenirken degiskenlerin normallik dagilimlarina gore (parametrik,
nanparametrik); kategorik veri tiplerinde Pearson Ki-Kare Bagimsizlik Testi veya
Fisher Exact Ki-Kare Bagimsizlik Testi, sayisal veri tiplerinde ise iki gruplu
degiskenlerde t-testi veya Mann-Whitney U Testi, ikiden daha fazla grup sayili
degiskenlerde ise One-Way ANOVA veya Kruskal Wallis Tek Yonlii Varyans
Analizi yontemi kullanilmigtir. Tiim test sonuglari %95,0 giiven araliginda ve
anlamlilik durumu p<0,05 diizeyinde degerlendirilmistir (Giiris ve Astar, 2004,
Stimbiiloglu ve Stimbiiloglu, 2009).
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3. BULGULAR

PKU’lu bireyler ve ailelerinin dahil edildigi c¢alismanin bu bdliimiinde
PKU’lularla ilgili genel bilgiler, bazi antropometrik dl¢iimleri ve BKI siniflamalarr,
diyetlerine ait bazi bilgiler, PKU iiriinleri ile ilgili diisiinceleri, PKU-QOL dlgegi

verileri ve PKU ile yasamak konusundaki duygu ve diistinceleri yer almaktadir.

3.1. Genel Bilgiler

Calismaya katilan bireylerin bazi demografik bilgileri Cizelge 3.1°de

verilmistir.

Calismaya katilan bireylerin genel toplaminin ¢ogunlugunu %68,7 ile kadinlar
ve %31,3’iini erkekler olusturmaktadir. PKU’lu gruplarda; 9-11 yas araligindaki
PKU’lu cocuklarin %55,0’1 kiz, %45,0’1 erkek, 12-17 yas araligindaki PKU’lu
addlesanlarin  %54,5’1 kiz, %45,5’1 erkek, 18-35 yas aralifindaki PKU’lu
yetiskinlerin %85,7’si kadin, %14,3’ii erkektir. Ebeveynlerin %90,5’ini anneler

olusturmakta, % 9,5’ini ise babalar olusturmaktadir.

PKU’lu yetiskinlerin %28,6’s1 lise mezunu, %14,3’i iiniversite mezunudur,
%81°1 bekar iken %19°u evlidir, %85,7’s1 herhangi bir iste calismamakta ve %14,3’1
bir iste calismaktadir. Ebeveynlerin %38,1’1 lise mezunu, %21,4’l iiniversite
ogrencisidir, %97,6’s1 evli, %2,4’1i bosanmistir, %54°8’1 bir iste ¢calismakta %45,2’si

ise herhangi bir iste calismamaktadir.

PKU’lu bireylerin ailelerindeki birey sayis1 ortalamast 9-11 yas grubunda
3,9+£0,7 kisi, 12-17 yas grubunda 3,9+1,1 kisi, 18-35 yas grubunda 3,9+1,2 kisi
olarak benzer bulunmustur. Ailedeki PKU’lu birey sayilar1 incelendiginde her grupta
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ailede biiyiik ¢ogunlukla bir kiginin PKU’lu oldugu goriilmektedir (siras1 ile %95,0,
%86,4 ve %90,5).

Yas ortalamalarina bakildiginda, 9-11 yas araligindaki PKU’lu ¢ocuklarin
18-35 yas

10,2+0,6 yil,

12-17 yas araligindaki adélesanlarmm 13,3£1,1 yil,

araligindaki PKU’lu yetigkinlerin 23,5+5,1 yil ve ebeveynlerin ise 35,6+4,8 yildir.

Cizelge 3.1. Katilimcilara ait genel bilgiler

9-11 Yas 12-17 Yas 18-35 Yas Ebeveyn Genel
PKU’lular PKU’lular PKU’lular (Anne- Toolam
(Cocuk)  (Adélesan)  (Yetiskin) Baba) (n—p105)
(n=20) (n=22) (n=21) (n=42)
n % n % n % n % n %
Kadin 11 55,0 12 545 18 857 38 905 79 68,7
Cinsiyet  Erjek 9 450 10 455 3 143 4 95 26 313
Ilkokul - - 2 4,8
Ortaokul - - 6 143
Lise 6 286 16 38,1
Egitim Universite 3 143 4 95
Durumu  Lisansiistii/Doktora 1 48 5 119
Universite 6grencisi 11 524 21,4
Evli 4 19,0 41 97,6
Medeni Bekar 17 810 - -
durum Bosanmis - - 1 24
Herhangi Calistyor 3 14,3 21 54,8
bir iste
calisma Caligmiyor 18 85,7 19 4572
XS 3,9+0,7 3,9+1,1 3,9+1,2
Aliledeki  5rtanca 4,0 4,0 4,0
birey
Alt-Ust 3-6 3-7 1-6
sayisl
Ailedeki | kigi 19 950 19 864 19 905
PKU’lu
birey 2 kisi 1 50 3 136 2 95
sayisl
X+$ 10,2+0,6 13,3+1,1 23,5+5,1 35,6+4,8
Ortanca 10 13 22 36
Yas
Alt-Ust 9-11 12-15 18-35 26-46
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3.2. PKU’lu Bireylerin BKI Siiflamasi

Cizelge 3.2’de, calismaya katilan PKU’lu bireylerin boy uzunlugu, viicut
agirhg ve BKI ortalamalarr gosterilmektedir. 9-11 yas grubunun boy uzunluklari
ortalamas1 133,1£9.4 cm, viicut agirliklar1 ortalamas1 29,7+3,9 kg, BKI ortalamas1
16,8+1,8 kg/mz’ dir. 12-17 yas grubunun boy uzunluklar1 ortalamasi 152,6+7,8 cm,
viicut agirliklar ortalamas1 44,7+9,5 kg, BKI ortalamas1 19,1+3,2 kg/mz’dir. 18-35
yas grubunun boy uzunluklar1 ortalamasi 162,2+6,9 cm, viicut agirliklar1 ortalamasi

59,9+9,7 kg, BKI ortalamas1 22,8+3,7 kg/ m? olarak bulunmustur.

Cizelge 3.2. PKU’lularin boy uzunlugu ve viicut agirliklarinin ortalama, standart
sapma, alt-iist degerleri

9-11 Yas 12-17 Yas 18-35 Yas
PKU’lular PKU’lular PKU’lular
(Cocuk) (Adolesan) (Yetiskin)
(n=20) (n=22) (n=21)
Boy X£S 133,1+9,4 152,6+7,8 162,2+6,9
uzunlugu Ortanca 131,0 152,0 160,0
(cm) Alt-Ust 120,0-151,0 130,0-165,0 150,0-182,0
Viieut XS 29,7+3,9 44,7+9,5 59,9+9,7
agirhg1  Ortanca 30,0 47,5 60,0
(kg) Alt-Ust 22,0-37,0 30,0-60,0 47,0-90,0
. XS 16,8+1,8 19,1+3,2 22,8+3,7
BKI
, Ortanca 17,6 19,6 22,5
kg/m _
Alt-Ust 13,3-18,6 13,3-25,0 18,4-33,9

Cizelge 3.3’te, 9-18 yas araligindaki PKU’lu bireylerin persentil degerlerine
gbre, 18 yas iisti PKU’lu bireylerin ise BKI degerlerine gére elde edilen BKI
siiflamasi gosterilmektedir. 9-11 yas grubunun %55,0’1 zayif, %30,0’u normal
agirhikta %15,0°’1 ise sismandir. 12-17 yas grubunun %61,2’si normal agirlikta,
%18,2’s1 ise zayiftir. 18 yas iistii grubunun ise %76,2’si normal agirlikta, %19,0’u
sisman, %4,8’1 zayiftir (p<0,05).
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Cizelge 3.3. PKU’lularin viicut agirliklarinin degerlendirilmesi

9-11 Yas 12-17 Yas 18-35 Yas
PKU’lular  PKU’lular  PKU’lular
(Cocuk) (Adolesan) (Yetiskin)
(n=20) (n=22) (n=21)

n % % n % x? p

Zayif 11 55,0 4 18,2 1 4.8
BKi grubu Normal 6 300 18 618 16 76,2 20,1 0,000

Sisman 3 15,0 - - 4 19,0

Pearson Ki-Kare Bagimsizlik Testi

3.3. PKU’lu Bireylerin Diyetlerine Ait Bazi Bilgiler

Bu boélimde PKU’lularin yeterli ve dengeli beslenme durumlari, diyet

programlarint kimin diizenledigi, Fenilalanin miktarinin saptanma sikligi, saglik

personeli ile goriisme sikligi, diyetlerinde kagamak yapma durumlari, ev dis1 yemek

tiketimleri ve sikligi, ev disi yemek yemenin zorlugu gibi bazi bilgiler yer

almaktadir (Cizelge 3.4.).
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Cizelge 3.4. PKU’lu bireylerin diyetlerine ait baz1 bilgiler

9-11 Yas 12-17 Yas 18-35 Yas
PKU’lular PKU’lular PKU’lular
(Cocuk) (Adolesan) (Yetiskin)
(n=20) (n=22) (n=21)
n % n % n % x? p
Yeterli ve Evet 12 60,0 11 50,0 17 810
dengeli beslenme Hayrr 8 400 11 _500 4 190 4,59 0,101
durumu
Diyet Diyetisyen 19 76,0 18 72,0 20 86,9
programini Doktor 5 200 160 3 131 - -
diizenleyen kisi*  Ajlem 1 4,0 12,0 - -
Tiiketilen Her giin 4 200 10 455 2 9,5
besinlerin Cogu zaman 8 400 364 14 667
Fenilalanin Bazen 1 5,0 9,1 47 13,81 0,080
miktarint Nadiren 4 200 - - 143
saptama sikhig: Hig saptamadim 3 15.0 2 91 48
Yilda ikiden fazla 15 750 11 500 5 238
Saghk personeli Y1lda bir defa 3 15,0 27.3 13 619
ile goriisme = 24,17 0,020
Sikiig Yilda iki defa 5,0 91 4,8
iki y1lda bir defa 5,0 13,6 9,5
Diyetle ilgili Evet 3 150 11 500 10 47,6
kagamak yapma = - 17 80 11 500 11 524 06 0036
durumu
Ev dis1i yemek Evet 10 50,0 18 81,8 19 905
tiiketimi Hayr 10 50 4 182 2 95  >/8 0007
durumu
Cok sik 1 5,0 2 9,1 2 9,5
Genellikle 1 50 6 273 9 428
sE.vm?gl?l yeme Nadiren 6 300 7 318 7 333 1089 0213
Cok nadir 2 10,0 3 13,6 1 49
Hig 10 50,0 4 1872 2 9,5
Cok zor 4 40,0 12 66,6 8 42,1
Evdisi yemek 20T 4 400 4 22 8 421 519 0509
yemenin zorlugu  Orta derecece 1 10,0 1 5,6 3 158
Cok kolay 1 10,0 1 5,6 - -

Pearson Ki-Kare Bagimsizlik Testi, *Birden fazla cevap verilmistir.

PKU’lu bireylere sorulan ’Sizce yeterli ve dengeli besleniyor musunuz?’’
sorusuna; 9-11 yas grubu %60,0 oraninda, 12-17 yas grubu %50,0 ile ve 18-35 yas
grubu ise %81,0 ile “’evet’” olarak cevaplamistir ve gruplar arasinda istatistiksel

olarak anlamli bir farklilik bulunmamaistir (p>0,05).
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Cizelgede gorildigi gibi gruplarin tamaminda diyetin diizenlenmesinde
diyetisyenin etkisi en yiiksek oranda belirlenmistir. Bu oran 9-11 yas grubunda
%76,0 (doktorun etkisi %20,0, ailenin etkisi %4,0), 12-17 yas grubunda %72,0
(doktor etkisi %16,0 ailenin etkisi %12,0), 18-35 yas grubunda ise %86,9 (doktorun
etkisi %13,1) olarak belirlenmistir.

Fenilalanin miktarmi1 saptama sikligi sorgulandiginda; 9-11 yas grubunun
aileleri en fazla %40,0 ile “’¢ogu zaman’’, 12-17 yas grubunun aileleri en fazla
%45,5 ile “’her gilin’’ saptadiklarini belirtmislerdir. 18-35 yas grubu ise en fazla

%66,7 ile “’cogu zaman’’ saptadiklarini belirtmislerdir.

Saglik personeli ile goriisme sikligina bakildiginda; 9-11 yas grubu bireyler en
fazla %75,0 oraninda “’yilda ikiden daha fazla sayida’ PKU ile ilgili olarak saglik
personeli ile goriistiigiinii belirtirken, 12-17 yas grubunda bu oran %50,0 dir. 18-35
yas grubu bireyler ise en fazla %61,9 orani ile “’yilda bir defa’” PKU ile ilgili olarak

saglik personeli ile goriistiiklerini bildirmislerdir.

PKU’lu  bireylerin  diyetle ilgili  kacamak  yapma  durumlan
degerlendirildiginde; 9-11 yas grubunun %15,0°1 diyeti ile ilgili kagamak yaptigim
belirtirken bu oran 12-17 yas grubunda %50,0, 18-35 yas grubunda %47,6 olarak
bulunmustur. Bu durum gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli bulunmustur

(p<0,05).

Ev disi yemek tiketim durumlarina bakildiginda; 9-11 yas grubunun
ailelerinden alinan bilgilere gore %50,0’sinin ev disinda yemek tiikettigi ve bunun
sikligiin en fazla %30,0 ile “’nadiren’’ oldugu belirlenmistir. 12-17 yas grubunun
ailelerinden alinan bilgilere gore %81,8’inin ev disinda yemek tiikettigi ve tiiketme
sikligimin en fazla %31,8 sikliginda “’nadiren’’ oldugu belirlenmistir. Ev disinda
yemek tiiketen 18-35 yas grubu %90,5’dir ve bunun sikligi en fazla %42.8 ile
“’genellikle’” olarak bulunmustur. Yas gruplar arasinda bu durum istatiksel olarak

anlamli bulunmamustir (p>0,05).
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PKU’lu bireylerin ¢ogunlugunun zor olarak degerlendirdikleri “'Sizce ev
disinda yemek yemenin zorlugu nedir?’’ sorusunu 9-11 yas grubunun %40,0’1 “’¢ok
zor”’, %40,0°1 “’zor”’, %10,0’u “’orta derecede’” ve %10,0’u “’¢ok kolay’’ olarak
degerlendirmistir. Ayni soruyu 12-17 yas grubunun %66,6’s1 “’¢ok zor’’, %22,2’si
“zor’”’, %5,6’s1 “orta derecede’” ve %5,6’s1 “’kolay’’ olarak degerlendirmistir. 18-
35 yas grubu ise ev disinda yemek yeme zorlugunu %42,1 ile “’¢ok zor’’, %42,1 ile
“zor”’, %]15,8 ile “’orta derecede’’ olarak degerlendirmistir ve bu grupta kolay

oldugunu diistinen kimse olmamistir. Gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli bir

farklilik bulunmamistir (p>0,05).

9-11 yas grubu PKU’lu ¢ocuklarin ve ebeveynlerinin diyete ait bazi sorulara
verdikleri cevaplarmin karsilagtiritlmasi ve sorular ile ilgili degerlendirmeleri Cizelge

3.5’te gosterilmektedir.
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Cizelge 3.5. 9-11 yas PKU’lu c¢ocuklar ile ebeveynlerinin diyete ait bazi sorulara
yonelik cevaplarinin karsilastirilmast

9-11 Yas
PKU’lular

(Cocuk)
(n=20)

Ebeveyn
(Anne-Baba)
(n=20)

n % n % X2 p

Yeterli ve dengeli Evet

12 60,0 7 350 250 0,205*

beslenme durumu  Hayir

8 40,0 13 65,0

PKU’lu

bireyler

Ciinkii yeterli iirtinler bulunmuyor

Istedigim gidalar1 bulamadigim igin ve de gidalardan tat alamadigim
icin

Yeterli ve dengeli
beslenememe

nedeni Ebeveynler

Bana gore doymuyor

Ciinkii iki gocugum normal, onlar giinliik protein miktarini alabiliyorlar
ozellikle et triinlerinde sikint1 yasiyorum onlar yerken o bakiyor bu
sefer ben zorlaniyorum dengeli beslenmedigini diisiiniiyorum

Uriinlerimiz ¢ok pahali, maddiyattan dolay1 herseyi alamiyoruz, bu

neredeyse biitiin PKU ailesinin yagadig1 biiyiik bir sorun

Yemiyor, bazen de vakit ayiramiyorum

Tiirkiye’deki iirlin yetersiz

Uriinlere ulasamama ve pahali oldugu igin

Yeteri kadar protein ve kalsiyum alamadig1 i¢in

Uriinleri maddi durumdan alamadigimiz icin, bir de yeterli iiriin

bulamadigimiz i¢in

Birgok sey yiyemiyor

Tiim besinleri yiyememesi nedeniyle

Kalsiyum, omega, demir vitaminleri eksikligi, et ve et {irlinlerindeki
6zel vitaminlerin eksikligi 6zellikle By, vitamini ve siit tiriinlerindeki
0zel vitaminleri alamadigi igin

Diyet ile ilgili Evet

3 150 4 200 017  0,500"

kacamak yapma Hayir

durumu

17 85,0 16 80,0

PKU’Iu
bireyler

Arada sirada cips, kraker yiyorum

Okula gittigim i¢in arkadaslarimdan kagamak yapiyorum

Diyet ile ilgili
kacamak yapma

nedeni Ebeveynler

Bizim ekmegi genellikle yiyor ve gordiigiim zaman agzindan aliyyorum

¢linkii kendi ekmegi belli bir zaman sonra sertlesiyor yemiyor

Ben ¢ocugumu bagkalarina emanet edince yasak olan yiyecekleri

veriyorlar

Her seyi alamadigimiz i¢in ve {iriinlerin lezzet olarak pek de giizel

olmayisindan

Et kokusuna dayanamiyor, bir lokma verince kagak yapmiyor ama

vermeyince kagiriyor, ¢ok nadir ama. Ciinkii devamli anlatiyorum.

Segenekleri sununca itiraz etmiyor ve kagak yapmryor

*Pearson Ki-Kare Bagimsizlik Testi, * Fisher Exact Ki-Kare Testi
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Cizelge 3.5. (devam) 9-11 yas PKU’lu ¢ocuklar ile ebeveynlerinin diyete ait bazi
sorulara yonelik cevaplarinin karsilastirilmast

9-11 Yas

PKU’lular Ebeveyn
(Anne-Baba)
(Cocuk) (n=20)
(n=20)
n % n % x2 p
Cok zor 8 40,0 12 60,0
Zor 8 40,0 7 35,0
Ev disinda yemek -
. Orta derece 2 10,0 - - 5,86 0,162
yemenin zorlugu
Kolay - - 1 5,0
Cok kolay 2 10,0

* Pearson Ki-Kare Bagimsizlik Testi, * Fisher Exact Ki-Kare Testi

Yeterli ve dengeli beslenme ile ilgili olarak 9-11 yas grubu ¢ocuklarin %60,0’1
yeterli ve dengeli beslendigini belirtirken %40,0°1 yeterli ve dengeli beslenemedigini
diistinmektedir. Ebeveynlerin %35,0°1 ¢ocuklarinin yeterli ve dengeli beslendigini,
%65,0’1 ise yeterli ve dengeli beslenemedigini diisiinmektedir. Cocuklar ile

ebeveynleri arasinda istatiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamastir (p>0,05).

Diyet ile ilgili kagamak yapma durumu 9-11 yas grubu ¢ocuklar ile ebeveynleri
arasinda degerlendirildiginde, cocuklarin %15,0’1 kagamak yaptigin1 belirtirken
%85,0’1 kacamak yapmadigini belirtmistir. Benzer olarak ailelerin %80,0’1
cocuklarinin kagamak yapmadigini %20,0’si ise kacamak yaptigini belirtmistir.
Cocuklar ve ebeveynleri arasinda diyetle kagamak yapma durumunu degerlendirme

acisindan istatiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamistir (p>0,05).

9-11 yas grubu PKU’lu c¢ocuklar ile ebeveynler gruplarindan c¢ocuklarin
%40,0’1 ev disinda yemek yeme zorluguna “’¢ok zor’’ olarak degerlendirirken benzer
olarak ailelerin de %60,0’1 “’cok zor’’ olarak degerlendirmistir ve iki grup arasinda

istatiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamistir (p>0,05).
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12-17 yas grubu PKU’lu ¢ocuklarin ve ebeveynlerinin diyete ait bazi sorulara

verdikleri cevaplarinin karsilastirilmasi ve sorular ile ilgili degerlendirmeleri Cizelge

3.6°da gosterilmektedir.

Cizelge 3.6. 12-17 yas PKU’lu ad6lesanlar ile ebeveynlerinin diyete ait baz1 sorulara

yonelik cevaplarinin karsilastirilmasi

12-17 Yas
Ebeveyn
PKU’lular
(Anne-Baba)
(Adolesan)
(n=22)
(n=22)
n % n % X2 p
Yeterli ve dengeli Evet 11 50,0 10 45,5 0,09 0,763*
beslenme durumu  Hayir 11 50,0 12 55,5
Hastaligimdan dolay1 secici oldugum igin
Uriinleri istedigimiz gibi alamiyoruz
Uriinlere ulasamiyoruz ve ¢ok pahali, iilkemizde yeterli iiriin yok
PKU’Iu
. Fenilketontiri. ..
bireyler
Hastaligimdan dolay1
Yemek sectigim i¢in
Herseyi yiyemedigim i¢in
Uriinleri bulmakta zorluk ¢ekiyoruz
Istedigimizi yiyemiyoruz
Istenilen gidalara ulasamiyoruz
Yiyebildikleri ¢ok sinirli ve ¢ok seciyor
Yeterli ve dengeli Kendi triinlerini yemek istemiyor belki de tadini begenmiyor bazen
beslenememe stirekli ayn1 seyi yemek istemiyor
nedeni Yeterli oldugunu diisiinmiiyorum, bagisiklik sistemi acisindan, direncli
olmadigindan, sosyal olmasini engellediginden, maalesef sebze ve
meyve yeterli olmuyor’
Ebeveynler

Sebze yemeklerinden toksin diye yemek istemiyor

Yeterli gidalar1 her zaman bulamiyoruz

Okula gittikleri zaman ve ev disna ¢iktiginda beslenme diizenleri

bozuluyor

Maddi durumum elvermedigi i¢in higbir iiriin alamiyorum

Uriin azhgr. ..

Yagsitlarina gore zayif

Meyve sevmiyor onun yerine Fenilalanin eksigini daha ¢ok ekmek ya

da sebze olarak kullaniyoruz

* Pearson Ki-Kare Bagimsizlik Testi

42



Cizelge 3.6. (devam) 12-17 yas PKU’lu adolesanlar ile ebeveynlerinin diyete ait bazi

sorulara yonelik cevaplarinin karsilastirilmast

12-17 Yas
Ebeveyn
PKU’lular
(Anne-Baba)
(Addlesan)
(n=22)
(n=22)
n % n % X p*
Diyet ile ilgili kagamak Evet 8 36,4 7 31,8
0,09 0,763
yapma durumu Hayir 14 63,6 15 68,2

Canim istiyor

Glinliik miktardan fazlasim tiiketiyorum

EiI::)I/I:: Yasak yemiyorum, ama doymadigim igin kendi yiyeceklerimi fazla
yiyorum
Cok canim gekiyor
Diyet ile ilgili kacamak Okula gidince kontrol edilemiyor
yapma nedeni Ne kadar anlatsam da anlamiyor, merak galiba

Patatesi ¢ok seviyor ve ekmek de

Ebeveynler  Ev disinda mecbur kaldig1 zaman

Bazen ¢ocuklarm elinde goriince yapiyor’

Okulda ya da digsarida yaninda gétiirebilecegi iiriiniin yok olmasi

Gizli yiyor
Cok zor 14 63,6 16 72,7
Zor 6 27,3 6 27,3
Ev disinda yemek
) Orta derece 1 45 - - 2,04 0,864
yemenin zorlugu
Kolay - - - -
Cok kolay 1 4,5 - -

* Pearson Ki-Kare Bagimsizlik Testi

12-17 yas grubu adolesanlara bakildiginda, %50,0’si yeterli ve dengeli

beslendigini belirtirken %50,0°s1 yeterli ve dengeli beslenmedigini belirmistir.

Ebeveynlerin %45,5’1 cocuklarmin yeterli ve dengeli beslendigini diislinlirken

%54,5’1 ise yeterli ve dengeli beslenmedigini diisiinmektedir. Adolesanlar ile

ebeveynleri arasinda istatiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamistir (p>0,05).

12-17 yas grubu adolesanlar ile ebeveynleri diyet ile ilgili kacamak yapma

acisindan degerlendirildiginde; cocuklarin %36,4°1i kacamak yaptigini belirtirken,

%63,6’s1 kacamak yapmadigini belirtmistir. Benzer sekilde ebeveynlerin %68,2’si
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cocuklarinin kagamak yapmadigint %31,8’1 ise g¢ocuklarinin kacamak yaptigini
belirtmislerdir. Iki grup arasinda istatiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamustir

(p>0,05).

12-17 yas grubu addlesanlar ile ebeveynleri ev disinda yemek yeme zorlugu
acisindan degerlendirildiklerinde, ev disinda yemek yemeyi ¢ocuklarin %63,6’s1
“cok zor’’ olarak degerlendirirken ailelerin %72,7°si  “’cok zor’’ olarak
degerlendirmistir ve iki grup arasinda istatiksel olarak anlamli bir farklilik

bulunmamaistir (p>0,05).

3.4. Ebeveynlerin ve PKU’lu Yetiskinlerin PKU Uriinleri ile ilgili Diisiinceleri

Cizelge 3.7°de 9-11 yas PKU’lu ¢ocuklarin ve 12-17 yas PKU’lu addlesanlarin
aileleri ile 18-35 yas PKU’lu bireylerin PKU 6zel iiriinleri ile ilgili diisiincelerine

yonelik veriler gosterilmektedir.
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Cizelge 3.7. PKU’lu bireylerin PKU f{iriinleri ile ilgili diistinceleri

9-11 Yas 12-17 Yas
18-35 Yas
PKU’lu PKU’lu
PKU’lular
cocuklarm adolesanlari
] . (Yetiskin)
ebeveynleri ebeveynleri (n=21)
n=
(n=20) (n=22)
n % n % n %
Recete edilmis iiriin Evet 20 100,0 19 86,4 18 85,7
kullanimi Hayir - - 3 13,6 3 14,3
. Evet 11 55,0 19 86,4 16 76,2
Ila¢ kullanimm
Hayir 9 45,0 3 13,6 5 23,8
<30 dakika - - - 2 9,5
30 dakika-1 saat 6 30,0 6 27,3 13 61,9
PKU’ya uygun yemek 1-1,5 saat 8 40,0 11 50,0 6 28,6
hazirlamada harcanan zaman 1,5-2 saat 1 50 2 9,1 - -
2-2,5 saat 4 20,0 3 13,6 - -
>3 saat 1 50 - - - -
. Evet 20 100,0 22 100,0 19 90,5
Ozel PKU iiriinii kullanimi
Hayir - - - - 2 9,5
Cok kolay 1 5,0 - - - -
. Kolay 3 15,0 3 13,6 8 42,1
Uriin bulmada zorluk
Zor 9 45,0 8 36,4 10 52,6
Cok zor 7 35,0 11 50,0 1 53
Yeterli - - - - 1 53
Tam olarak 1 50 4 18,2 3 15,7
Piyasadaki iiriin yeterliligi yeterli _degﬂ
Yetersiz 1 5,0 4 18,2 6 31,6
Kesinlikle 18 90,0 14 63,6 9 47,4
yetersiz

9-11 yas grubu ebeveynleri %100,0 oraninda regete edilmis Ozel iiriin
kullandiklarini belirtirken, 12-17 yas grubunun ebeveynleri %86,4, 18-35 yas grubu
PKU’lu yetiskinler %85,7 oraninda kullandiklarini belirtmislerdir. ila¢ kullanimi
yiizdeleri 9-11, 12-17 ve 18-35 yas grubu PKU’lu bireyler i¢in sirasiyla %55,0,
%86,4 ve %76,2 olarak bulunmustur. Ayrica PKU’ya yonelik 6zel yemeklerin
hazirlanmasi i¢in harcanan siirelerin ortalamalar1 9-11 ve 12-17 yas grubu ailelerde

1-1,5 saat, 18-35 yas grubu PKU’lu bireylerde 30 dakika-1saat olarak bulunmustur.
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9-11 ve 12-17 yas grubundaki ailelerin tamami (%100,0) PKU 6&zel iirtinleri
kullandiklarin belirtirken bu oran 18-35 yas PKU’lu bireylerde %90,5°tir. PKU 6zel
irtini bulma konusunda zorluk durumlarima bakildiginda, 9-11 yas grubunun
ailelerin en fazla %45,0 oraninda “’zor’’, 12-17 yas grubunun ailelerin en fazla
%350,0 oraninda “’¢ok zor’’, 18-35 yas grubu PKU’lu bireylerin %52,6 oraninda
“zor’’ olarak belirttikleri goriilmektedir. Ayrica 9-11 yas grubunun ailelerinin
%90,0’1, 12-17 yas grubunun ailelerinin %63,6’s1 ve 18-35 yas PKU’lu bireylerin
%47,4’1 piyasada bulunan PKU {iriinlerinin “’kesinlikle yetersiz’’ oldugunu

belirtmislerdir.

3.5. PKU-QOL Olgegi Bulgular

Bu bolimde, PKU’lu bireyler arasindaki, 9-11 yas PKU’lu ¢ocuklar ile
ebeveynleri arasindaki ve 12-17 yas PKU’lu adodlesanlar ile ebeveynleri arasindaki

Olceklerin 4 alt boliimiinden aldiklar skorlarin karsilastirma sonuglar1 verilmistir.

3.5.1. PKU-QOL él¢eginin ’PKU Semptomlarr’’ béliimiinden alinan skorlar

Bu boliimiin alt alanlarin1 “’Bas agrisi”’, “’Karmn agris1”’, “’Yorgunluk”,
“’Konsantrasyon eksikligi’’, “’Yavas diistinme’’, *’Sinirlilik’’, ©’Saldirganlik’’, ’Ruh
hali degiskenligi>’, <’Uziintii”’, “’Endise’” alanlar1 olusturmaktadir. <Oz saghk”’
alan1 12-17 yas adolesanlar ile 18-35 yas yetigkinlerin 6lgeginde bulunmaktadir. “’El
titremesi’’ alan1 ise sadece 18-35 yas yetiskin grubunun 6l¢eginde yer almaktadir.

Ebeveynlere ¢ocuklarinin sagligini nasil gordiikleri ayrica sorulmustur.
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3.5.1.1. PKU’lu bireylerin karsilastirilmasi

Cizelge 3.8. PKU’lu bireylerin PKU-QOL o6l¢eklerinin PKU semptomlari
boliimii ve 6z saglik alanindan aldiklar1 skorlarin ortalama, standart sapma, alt-list,
ortanca ve Q1-Q3 degerlerini gostermektedir. Istatistiksel farkliliklar ayrica Sekil

3.1°de gosterilmektedir.
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Cizelge 3.8. PKU’lu bireylerin PKU-QOL dl¢eginin

“PKU semptomlar1’

boliimiinden aldiklar skorlarin ortalama, standart sapma, alt-ilist, ortanca ve Q1-Q3

degerleri
9-11 Yas 12-17 Yas 18-35 Yas
PKU’lular PKU’lular  PKU’lular
Alanlar (Cocuk) (Adolesan) (Yetiskin) 2fz p
(n=20) (n=22) (n=21)
Ortalama+S - 56,8+17,5 59,5+£21,6
Oz saglik (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (25,0-100,0) 04 0,647
durumu Ortanca 50,0 50,0 ! !
(Q1-Q3) (50,0-75,0)  (50,0-75,0)
Ortalama+S 42,5421,6 20,4+19,9 25,0.22.4
. (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-50,0) (0,0-75,0) .
Basagnst 5 tanca 375 25,0 25,0 9.8 0,007
(Q1-Q3) (25,0-50,0) (0,0-31,2)  (0,0-50,0)
Ortalama=S 65,0+17,1 20,4+£22.6 20,2203
3 (Alt-Ust) (50,0-100,0)  (0,0-75,0) (0,0-75,0) ab*
Karmagnst o tonca 62,5 25,0 25,0 322 0,000
(Q1-Q3) (50,0-75,0)  (0,0-31,2) (0,0-25,0)
OrtalamaxS 46,2+20.3 3524252  41,6£30,9
(Alt-Ust) (25,0-75,0)  (0,0-100,0)  (0,0-100,0) 2,4 .
Yorgunluk 5 anca 50,0 25,0 50,0 0,301
(Q1-Q3) (25,0-68,7) (25-50,0)  (12,5-75,0)
OrtalamaxS 65,0£28,5 31,8+26,9 25,0£17,6
Koonnsa””as' (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-750)  (0,0-50,0) 184 0.000%"
stikli“i Ortanca 75,0 25,0 25,0 * *
& (Q1-Q3) (25,0-75,0)  (25,0-50,0)  (12,5-75,0)
Ortalama=S 7754323 22,7+30,7 17,8+26,4
Yavas (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-100,0)  (0,0-100,0) 26.3 0.000%"
¢ disiinme Ortanca 100,0 25,0 0,0 ' ’
= (Q1-Q3) (37,5-100,0)  (0,0-25,0) (0,0-25,0)
E Ortalama=S N ; 16,6£19.9
= . . (Alt-Ust) (0,0-50,0)
§ El titremesi Ortanca 0.0
o (Q1-Q3) (0,0-25,0)
E Ortalama+S 68,7+22,7 21,6£17,7 20,3+18,7
- (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-50,0) (0,0-75,0) ab
Sinirlilik Ortanca 75.0 25.0 25.0 33,1 0,000
(Q1-Q3) (50,0-75,0)  (0,0-25,0) (0,0-25,0)
Ortalama+S 32,5¢11,7 14,7+£22.7 5,9+13,4
(Alt-Ust) (25,0-50,0)  (0,0-75,0) (0,0-50,0) ab
Saldirganlik Ortanca 250 0,0 0.0 24,1 0,000
(Q1-Q3) (25,0-50,0)  (0,0-25,0) (0,0-0,0)
Ortalama=S 43,7£17,9 12,5+£12,8 41,6+£22,8
Ruh hali (Alt-Ust) (25,0-75,0)  (0,0-250)  (0,0-100,0) 71 0.000°"
degiskenligi  Ortanca 50,0 12,5 50,0 ! '
(Q1-Q3) (25,0-50,0)  (0,0-250)  (25,0-50,0)
Ortalama+S 50,0421,4 17,1222.3 34,5231
N (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-75,0) (0,0-75,0) "
Uziinti Ortanca 50,0 0,0 25,0 174 0,000
(Q1-Q3) (25,0-68,7)  (0,0-25,0)  (25,0-50,0)
Ortalama=S 55,0£26,4 15,9414,5 28,5253
. (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-50,0) (0,0-75,0) -
Endise Ortanca 50,0 25,0 25,0 221 0,000
(Q1-Q3) (31,2-68,7)  (0,0-25,0) (0,0-50,0)

*Kruskal Wallis Tek Y6nlii Varyans Analiz Testi, ** Mann-Whitney U testi. a; 9-11/12-17 yas

gruplari, b; 9-11/18-35 yas gruplari, ¢; 12-17/18-35 yas gruplar.
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Varyans Analiz Testi; *p<0,05.




PKU’lu 12-17 ve 18-35 yas grubundaki bireylerin 6z sagliklarini
degerlendirme sonuglarinin ortanca degerleri benzer sekilde 50,0 (50,0-75,0) “’iyi’’
olarak bulunmustur ve iki grup arasinda anlamli bir farklilik bulunmamaktadir

(p>0,05).

PKU’nun genel semptomlar1 arasinda yer alan “’bas agrisi”’ semptomunun
ortanca degeri 9-11 yas grubunda 37,5 (25,0-50,0) ile “’orta etki’’li, 12-17 yas
grubunda 25,0 (0,0-31,2) ile “’etkisiz’’ ve 18-35 yas grubunda 25,0 (0,0-50,0) ile
“’etkisiz’’ olarak bulunmustur. Gruplar arasinda istatiksel olarak anlaml bir farklilik

bulunmaktadir (p<0,05).

“’Karm agris1’’ semptomu ortanca degeri 9-11 yas grubunda 62,5 (50,0-75,0)
degerinde ‘siddetli etki’’li, 12-17 yas grubunda 25,0 (0,0-31,2) degerinde “’etkisiz”’,
18-35 yas grubunda 25,0 (0,0-25,0) degerinde ’etkisiz’’ olarak bulunmustur ve

gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0,05).

“Yorgunluk’” semptomu ortanca degeri 9-11 yas grubunda degerinde ‘’orta
derecede etki’’li (50,0 (25,0-68,7)), 12-17 yas grubunda “’etkisiz’’ (25,0 (25,0-50,0)),
18-35 yas grubunda “’orta derecede etki’’li (50,0 (12,5-75,0)) olarak bulunmustur.

Gruplar arasinda anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0,05).

“’Konsantrasyon eksikligi’’ semptomu ortanca degeri 9-11 yas grubunda 75,0
(25,0-75,0) degerinde “’siddetli etki’’li olarak bulunmustur. 12-17 yas grubunda 25,0
(25,0-50,0) ve 18-35 yas grubunda 25,0 (12,5-75,0) ile “’etkisiz’’ olarak bulunmustur

ve gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0,05).

“Yavas diisiinme’” semptomunda ortanca deger 9-11 yas grubunda 100,0
(37,5-100,0) degerinde ‘’siddetli etki’’li, 12-17 yas grubunda 25,0 (0,0-25,0)
degerinde ve 18-35 yas grubunda 0,0 (0,0-25,0) degerinde ’etkisiz’’ olarak
bulunmustur. Gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir

(p<0,05).
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Sadece 18-35 yas grubunda degerlendirilen “’¢l titremesi’’ semptomu ortanca

degeri 0,0 (0,0-25) degerinde “’etkisiz’’ olarak bulunmustur.

Katilimeilarin, 9-11 yas grubunda 75,0 (50,0-75,0) degerinde “’siddetli etki’’li,
12-17 ve 18-35 yas gruplarinda ise 25,0 (0,0-25,0) degerinde ’etkisiz’’ olarak
“sinirlilik’” semptomuna sahip olduklar1 belirlenmistir ve gruplar arasinda anlaml

olarak farklilik bulunmustur (p<0,05).

3

PKU semptomlar1 arasinda ii¢ grupta da en az degerleri alan “’saldirganlik’’
skoru ortanca degeri 9-11 yas grubunda 25,0 (25,0-50,0) ile, 12-17 yas grubunda 0,0
(0,0-25,0) ile, 18-35 yas grubunda 0,0 (0,0-0,0) ile “’etkisiz’’ olarak bulunmustur ve

gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0,05).

9-11 yas grubunda 50,0 (25,0-68,7) degerinde “’orta derecede etki’’li, 12-17
yas grubunda 12,5 (0,0-25,0) degerinde ‘’etkisiz’’, 18-35 yas grubunda ise 50,0
(25,0-50,0) degerinde “’orta derecede etki’’li seviyelerinde “’ruh hali degiskenligi’’

belirlenmistir ve gruplar arasinda anlamli bir farklilik bulunmustur (p<0,05).

“Uziintii’> ve “’endise’> semptomlarinin ortanca degerleri gruplar arasinda
anlamli olarak farkli bulunmustur (p<0,05). 9-11 yas grubunun 50,0 (31,2-68,7)
degerinde “’orta derecede etki’’li, 12-17 yas grubunun 25,0 (0,0-25,0) ve 18-35 yas
grubunun 25,0 (0,0-50,0) degerlerinde “’etkisiz’’ seviyelerinde iizgiin ve endiseli

olduklar1 belirlenmistir.
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3.5.1.2. 9-11 yas grubu ¢ocuklar ile ebeveynlerinin ve 12-17 yas grubu

adolesanlar ile ebeveynlerinin karsilastirilmasi

9-11 yas araligindaki PKU’lu ¢ocuklar ile ebeveynlerinin PKU-QOL 6lgeginin
PKU semptomlar1 boliimiinden aldiklari skorlarin karsilagtirilmast Cizelge 3.9’da
gosterilmektedir. Ebeveynlerin  bu  bdliimdeki skorlar1 cocuklarinin

degerlendirilmesidir, yani ¢ocuklarindaki gézlemledikleri semptomlardir.
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Cizelge 3.9. 9-11 yas grubu PKU’lu ¢ocuklar ile ebeveynlerinin PKU-QOL 6lgeginin
“PKU Semptomlar1’” boéliimiinden aldiklar1 skorlarin ortalama, standart sapma, alt-
iist, ortanca ve Q1-Q3 degerleri

9-11 Yas

, Ebeveynler
Alanlar PKU’lular (Anne-Baba) z p*

(Cocuk) (n=20)

(n=20)
Ortalama+S - 65,0+18,8
Cocugun saglik (Alt-Ust) (25,0-100,0)
durumu Medyan 75,0

(Q1-Q3) (50,0-75,0)

Ortalama=S 42,5421,6 5,0+£10,2

Bas agns: (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-25,0)
Medyan 375 0,0 -5,16 0,000

(Q1-Q3) (25,0-50,0) (0,0-0,0)

Ortalama+S 65,0+17,1 27,5+£34,3

Karin agns: (Alt-Ust) (50,0-100,0)  (0,0-100,0)
Medyan 62,5 25,0 -3,58 0,000

(Q1-Q3) (50,0-75,0) (0,0-43,7)

Ortalama%S 46,2+20,3 21,2+18,8

(Alt-Ust) (25,0-75,0) (0,0-50,0)
Yorgunluk Medyan 50,0 25,0 337 0,001

(Q1-Q3) (25,0-68,7) (0,0-25,0)

Ortalama+£S 65,0+28,5 26,2+23,6

Konsantrasyon (Alt-Ust) (25,0-100,0) (0,0-75,0)
eksikligi Medyan 75,0 25 -3,75 0,000

(Q1-Q3) (25,0-75,0) (0,0-43,7)

c Ortalflma:i:S 77,5£32,3 23,7427,4

2 vavediome (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-100,0)
g 3 Uy Medyan 100,0 25,0 -4,15 0,000

= (Q1-Q3) (37,5-100,0)  (0,0-50,0)

£ OrtalamaS 68,7422,  362+297

2 sinirilik (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-100,0)
Y Medyan 75,0 25,0 -3,38 0,001

A (Q1-Q3) (50,0-75,0)  (25,0-50,0)

Ortalama+S 32,5+11,7 13,7+£23,6

Alt-Ust) (25,0-50,0) 0,0-75,0)
Saldirganlik g\/ledyan 25,0 0,0 331 0,001

(Q1-Q3) (25,0-50,0) (0,0-25,0)

Ortalama+S 43,7+17,9 22,5+12,5

Ruh hali (Alt-Ust) (25,0-75,0) (0,0-75,0)
degiskenligi Medyan 50,0 12,5 2,73 0,008

(Q1-Q3) (25,0-50,0) (0,0-50,0)

Ortalama+S 50,0+£21.,4 26,2+27,4

. Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-75,0)
Uziintd g\/ledyan 50,0 25,0 2,78 0,006

(Q1-Q3) (25,0-68,7) (0,0-50,0)

OrtalamazS 55,0+£26.4 6,2+13,7

. (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-50,0)
Endise Medyan 50,0 0,0 5,18 0,000

(Q1-Q3) (31,2-68,7) (0,0-0,0)

*Mann-Whitney U testi
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Ailelerin ¢ocuklarinin saglik durumlar ile ilgili aldiklar1 skorun ortanca degeri
75,0 (50,0-75,0) olarak belirlenmistir ve genel olarak aileler ¢ocuklarinin sagligini

“’cok 1yi1’’ olarak degerlendirmislerdir.

Cocuklarda “’bas agrist’’ skorlarinin ortanca degeri 37,5 (25,0-50,0) iken
ebeveynlerinde bu deger 0,0 (0,0-0,0) olarak belirlenmistir ve her iki grupta bu
semptomun siddeti “’etkisiz’’> olarak bulunmustur. Yapilan istatistiksel analiz

sonucunda iki grup arasinda anlamli bir farklilik saptanmistir (p<0,05).

“Karin agrist’’ skorlarimin ortanca degerlerinde ¢ocuklar ve ebeveynleri
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0,05) ve degerler
sirastyla 62,5 (50,0-75,0) “’siddetli etki’’li ve 25,0 (0,0-43,7) “’etkisiz’’ olarak

belirlenmistir.

“Yorgunluk’’ skorlar1 degerlendirildiginde, ¢ocuklarin aldig1 skorlarin ortanca
degeri 50,0 (25,0-68,7) “’orta etki’’li, ebeveynlerinin aldig1 skorlarin ortanca degeri
ise 25,0 (0,0-25,0) “’etkisiz’’ olarak belirlenmistir ve bu durum istatistiksel olarak

anlamlilik gostermektedir (p<0,05).

“’Konsantrasyon eksikligi’” durumunu ¢ocuklar ‘’siddetli etki’’1i (75,0 (25,0-
75,0) ve ebeveynleri ise “’etkisiz’’ (25,0 (0,0-43,7) olarak belirtmislerdir. Her iki

grup arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0,05).

Cocuklarin “’yavas diistinme’” alanindan aldiklar1 skorun ortanca degeri
“’siddetli etki’’li (100,0 (37,5-100,0)) iken bu deger ebeveynlerde “’etkisiz’’ (25,0
(25,0-50,0)) olarak bulunmustur ve iki grup arasinda anlamli bir farklilik
bulunmaktadir (p<0,05).

Ebeveynler c¢ocuklarmin ’sinirlilik’” semptomunu “’etkisiz’’ (25,0 (25,0-

50,0)), cocuklar ise “’siddetli etki’’li (75,0 (50,0-75,0)) olarak belitmislerdir ve
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istatistiksel olarak ebeveynler ile c¢ocuklart arasinda anlamli bir farklilik

bulunmaktadir (p<0,05).

“’Saldirganlik’” skorlarinin ortanca degerlerine bakildiginda cocuklarda ve
ebeveynlerinde ’etkisiz’’ olarak belirttikleri goriilmektedir. Cocuklarin ortanca
degeri 25,0 (25,0-50,0), ebeveynlerin ise 0,0 (0,0-25,0) olarak bulunmustur ve
gruplar arasindaki farklilik istatistiksel olarak anlamlidir (p<0,05).

Cocuklarm “’ruh hali degiskenligi’’ skorlarinin ortanca degeri 50,0 (25,0-50,0)
iken ebeveynlerinin degeri 12,5 (0,0-50,0) bulunmustur. Cocuklar bu durumu “’orta

etki’’li, ebeveynler ise ‘’etkisiz’’ olarak degerlendirmistir ve gruplar arasindaki

farklilik anlamlidir (p<0.05).

“Uziintii’> ve “’endise’” skorlarmin ortanca degerleri gocuklarda sirastyla 50,0
(25,0-68,7) ve 50,0 (31,2-68,7) “’orta etki’’li iken bu degerler ebeveynlerinde
sirasiyla 25,0 (0,0-50,0) ve 0,0 (0,0-0,0) “’etkisiz’’ olarak belirlenmistir. Her iki
alanda Gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir

(p<0,05).

PKU-QOL o6l¢eginin PKU semptomlart boliimiinde 12-17 yas araligindaki
PKU’lu adodlesanlar ile ebeveynlerinin aldiklar1 skorlarin sayisal verileri Cizelge

3.10°da gosterilmektedir.
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Cizelge 3.10. 12-17 yag PKU’lu addlesanlar ile ebeveynlerinin PKU-QOL 6lgeginin
“PKU Semptomlar1’” boéliimiinden aldiklar1 skorlarin ortalama, standart sapma, alt-
iist, ortanca ve Q1-Q3 degerleri

12-17 Yas
PKU’lular Ebeveynler
Alanlar . (Anne-Baba) z p*
(Adolesan) (n=22)
(n=22)
OrtalamazS 56,81£17,56 67,1£16,1
. (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (50,0-100,0)
0z saglik durumu Ortanca 50,0 75,0 19 0,049
(Q1-Q3) (50,0-75,0)  (50,0-75,0)
OrtalamatS  20,4+19,9 12,5185
§ (Alt-Ust) (0,0-50,0) (0,0-50,00)
Bas agrist Ortanca 25,0 0,0 1,4 0,152
(Q1-Q3) (0,0-31,2) (0,0-25,0)
OrtalamatS  20,4422.6 15.9426.2
§ Alt-Ust) (0,0-75,0) (0,0-100,0)
Karmn agrisi E)rtanca 25,0 0,0 1,0 0,313
(Q1-Q3) (0,0-31,2) (0,0-25,0)
Ortalama+S 3524252 21,6£17,7
(Alt-Ust) (0,0-100,0) (0,0-50,0)
Yorgunluk Ortanca 25,0 25,0 1,8 0,068
(Q1-Q3) (25-50,0) (0,0-25,0)
Ortalama+S 31,8+£26,9 26,1+21,1
Konsantrasyon (AlIt-Ust) (0,0-75,0) (0,0-75,0)
eksikligi Ortanca 25,0 25,0 -0,7 0,473
£ (Q1-Q3) (25,0-50,0)  (18,75-25,0)
g OrtalamaS  22,7+30,7 22,7254
2 - (Alt-Ust) (0,0-100,0)  (0,0-100,0)
§ Yavas diisiinme Ortanca 25,0 25,0 0,40 0,686
5 (Q1-Q3) (0,0-25,0) (0,0-31,2)
X OrtalamatS 21,6177 29,5+19,8
. (Alt-Ust) (0,0-50,0) (0,0-75,0)
Sinirlilik Ortanca 25,0 25,0 13 0,189
(Q1-Q3) (0,0-25,0) (25,0-50,0)
Ortalama+S 14,7+22,7 9,1+16,4
Alt-Ust 0,0-75,0 0,0-50,0
Saldirganlik E)rtanca) ( 0,0 ) ( 0,0 ) 0,7 0,441
(Q1-Q3) (0,0-25,0) (0,0-25,0)
Ortalama%S 12,5+12,8 23,8424,9
Ruh hali (Alt-Ust) (0,0-25,0) (0,0-75,0)
degiskenligi Ortanca 12,5 25,0 1,4 0,152
(Q1-Q3) (0,0-25,0) (0,0-25,0)
Ortalama+S 17,1422,3 23,8424.9
P (Alt-Ust) (0,0-75,0) (0,0-75,0)
Uzint Ortanca 0,0 25,0 11 0,310
(Q1-Q3) (0,0-25,0) (0,0-25,0)
OrtalamatS  15,90+145 7,0+16,1
. (Alt-Ust) (0,0-50,0) (0,0-50,0)
Endise Ortanca 25,0 0,0 21 0,036
(Q1-Q3) (0,0-25,0) (0,0-6,2)

*Mann-Whitney U testi
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Cizelge incelendiginde 6z saglik’’ alan1 degerlendirmesinde iki grup arasinda
anlamli bir farklilik bulunmustur ve ebeveynler ¢ocuklarinin degerlendirmesine gore

cocuklariin daha saglikli oldugunu diistinmektedir (p<0,05).

Yine aymi ¢izelgede “’endise’’ alaninda her iki grupta “’etkisiz’’ olarak
degerlendirmesi yapmis olmasina ragmen ortanca degerler (¢ocuklar 25,0 (0,0-25,0),

ebeveynler 0,0 (0,0-6,2)) arasindaki farklilik anlamlidir (p<0,05).

Bu alanlarin disinda kalan alanlarda (bas agrisi, karin agrisi, yorgunluk,
konsantrasyon eksikligi, yavas diisiinme, sinirlilik, saldirganlik, ruh hali degiskenligi,
lizlintli) ebeveynlerin ve ¢ocuklarin aldiklari skorlarin ortanca degerleri “’etkisiz’’
olarak belirlenmigtir ve gruplar arasindaki farkliliklar anlamli bulunmamistir

(p>0.05).

3.5.2. PKU-QOL oél¢eginin ’Genel Olarak PKU”’ béliimiinden alinan skorlar

Bu boliimiin tiim olgeklerdeki ortak alanlart “’PKU’nun duygusal etkileri’’,
“PKU’nun giinliik islere etkileri’’, ’PKU’nun sosyal etkileri’’, ’PKU’nun genel
etkileri’’, “’Endiseler-kan testleri’’, ‘’Endiseler-yiiksek kan Fenilalanin diizeyleri’’
alanlaridir. Ayrica “’Endiseler-hamilelik esnasindaki Phe diizeyleri’’, ’PKU’nun
ekonomik etkileri’> ve “’PKU ile ilgili bilgi diizeyi’’ alanlar1 sadece 18-35 yas
PKU’lu yetigkinlerin 6l¢eginde bulunmaktadir.

3.5.2.1. PKU’lu bireylerin karsilastirilmasi

PKU-QOL ol¢eklerinin ikinci boliimii olan Genel olarak PKU skorlarinin
ortalama, standart sapma, medyan ve Q1-Q3 degerleri Cizelge 3.11°de
gosterilmektedir. Gruplar arasindaki istatistiksel farkliliklar ayrica Sekil 3.2°de

verilmisgtir.
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Cizelge 3.11. PKU’lu bireylerin PKU-QOL &lgeginin “’Genel Olarak PKU”’
boliimiinden aldiklar1 skorlarin ortalama, standart sapma, alt-iist, ortanca ve Q1-Q3

degerleri
9-11 Yas 12-17 Yas 18-35 Yas
Alanlar PKU’lular PKU’lular PKU’lular 2 p**
(Cocuk) (Addlesan) (Yetiskin)
(n=20) (n=22) (n=21)
PKU'uy  Ortalamass 50+15,5 37,7+18,0 39,5+15,6
duygusal (Alt-Ust) (33,3-833)  (125-68,7)  (18,7-56,2)
ctkileri Ortanca 50,0 46,8 37,5 3,8 0,150
(Q1-Q3) (35,4-625)  (18,7-50,0)  (21,8-56,2)
PKU’nun OrtalamazS 58,1+£27,2 34,8+29,7 39,06£33,6
giinliik (Alt-Ust) (25,0-87,5) (0,0-91,6) (6,2-81,2)
islere Ortanca 50,0 33,3 34,3 5,9 0,052
etkileri (Q1-Q3) (28,1-87,5)  (0,0-41,6) (9,3-73,4)
PKU’nun Ortalflma:l:S 51,2272 21,96+19,5 17,8+14,5
sosyal (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-58,3) (0,0-50,0)
stkileri Ortanca 375 8,3 16,6 20,1 0,000*°
(Q1-Q3) (33,3-83,3) (8,3-41,6) (8,3-25,0)
PKUquy  OrtalamasS 52,9255 36,711,9 25386
_— (Alt-Ust) (31,2-78,1)  (20,4-56,8)  (10,0-43,3)
etkileri Ortanca 50,0 36,3 22,9 31,5 0,000%0¢
S (Q1-Q3) (39,1-68,7) (25,0-48,3)  (19,3-34,5)
E . Ortalama+S 53,1£17,1 23,8+34.,0 6,5+15,1
Endise - ..
x kan (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-100,0) (0,0-50,0)
3 : Ortanca 50,0 0,0 0,0 274 0,000*°
o [festler (Q1-Q3) (50,0-500)  (0,0-43,7)  (0,0-6.2)
% Endiseler OrtalamazS 67,5£35.4 52,2438,5 51,1£31,1)
o -yliksek (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-100,0)  (0,0-100,0)
kan Phe Ortanca 87,5 50,0 50,0 2,7 0,260
sonuglari (Q1-Q3) (25,0-100,0)  (25,0-100,0)  (25,0-75,0)
Endiseler Ortalama=S - - 59,7+33,3
-hamilelik  (Alt-Ust) (0,0-100,0)
esnasinda  Ortanca 62,5
ki Phe (Q1-Q3) (25,0-100,0)
diizeyleri*
s Ortalama+S - - 29,7+31,2
PRUnun =\ 1 rst) (0,0-100,0)
ekonomik
etkileri Ortanca 25,0
(Q1-Q3) (0,0-50,0)
. Ortalama+S - - 77,3+24,8
ﬁ;ﬁ t')':gi (Alt-Ust) (25,0-100,0)
diizeyi Ortanca 75,0
(Q1-Q3) (62,5-100,0)

Phe; Fenilalanin. **Kruskal Wallis Tek Yonlii Varyans Analiz Testi, *Sadece kadin bireyler
cevaplamigtir (n=18), a; 9-11/12-17 yas gruplari, b; 9-11/18-35 yas gruplari, c¢; 12-17/18-35 yas

gruplari.
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PKU’nun  “’duygusal etkileri’” alan skorlarnin medyan degerleri
incelendiginde; 9-11 yas grubunun 50,0 (35,4-62,5), 12-17 yas grubunun 46,8 (18,7-
50,0), 18-35 yas grubunun ise 37,5 (21,8-56,2) degerine sahip oldugu goriilmiistiir ve
gruplar arasinda anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0,05). Bu durumda en iyi

degere 18-35 yas grubu sahiptir.

PKU’nun “’giinliik islere etkileri’’ alan skorlarinin medyan degerleri 9-11 yas
grubu i¢in 50,0 (28,1-87,5), 12-17 yas grubu i¢in 33,3 (0,0-41,6), 18-35 yas grubu
icin ise 34,3 (9,3-73,4) degerinde saptanmistir ve gruplar arasinda anlamli bir

farklilik bulunmamaktir (p>0,05).

9-11, 12-17 ve 18-35 yas gruplarmin PKU’nun ‘’sosyal etkileri’’ alanindan
aldiklar1 skorlarin sirasiyla 37,5 (33,3-83,3), 8,3 (8,3-41,6) ve 16,6 (8,3-25,0)
medyan degerlerine sahip oldugu belirlenmistir. En iyi skora 12-17 yas grubu
sahiptir ve gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir

(p<0,05).

“PKU’nun genel olarak etkileri’’ alan skorlar1 degerlendirildiginde ise 9-11
yas grubunun 50,0 (39,1-68,7), 12-17 yas grubunun 36,3 (25,0-48,3), 18-35 yas
grubunun ise 22,9 (19,3-34,5) medyan degerine sahip oldugu belirlenmistir ve grup

skorlar1 arasinda anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0,05).

“’Endiseler-kan testi’” alan skorlar1 9-11 yas grubunda 50,0 (50,0-50,0), 12-17
yas grubunda 0,0 (0,0-4,3), 18-35 yas grubunda 0,0 (0,0-6,2) olarak bulunmustur ve
gruplar arasinda anlaml farklilik vardir (p<0,05).

Genel olarak PKU boéliimiinde bireylerin yiiksek oranda skor aldiklari
“’Endiseler-yliksek kan Fenilalanin sonuglar1’” alanidir. Skorlarin ortanca degerleri 9-
11 yas grubu, 12-17 yas grubu ve 18-35 yas grubu bireylerde sirasiyla 87,5 (25,0-
100,0), 50,0 (25,0-100,0) ve 50,0 (25,0-75,0) olarak belirlenmistir ve gruplar

arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0,05).
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Sadece 18-35 yas grubu 6l¢eginde bulunan “’Endiseler- hamilelik esnasindaki
yiiksek Fenilalanin diizeyleri’’, “’PKU’nun ekonomik etkileri’” ve “’PKU ile ilgili
bilgi diizeyi’’ alanlarinin skorlar1 sirasiyla 62,5 (25,0-100,0), 25,0 (0,0-50,0) ve 75,0
(62,5-100,0) olarak belirlenmistir.

3.5.2.2. 9-11 yas grubu ¢ocuklar ile ebeveynlerinin ve 12-17 yas grubu

adolesanlar ile ebeveynlerinin karsilastirilmasi

PKU’nun genel etkileri bolimii degerlendirildiginde alan skorlari arasinda
sadece PKU’nun duygusal etkileri alaninda 9-11 yas grubu cocuklar [50,0 (35,4-
62,5)] ve ebeveynleri [59,3 (56,2-75,0)] arasinda anlamli bir farklilik bulunmaktadir
(p<0,05).

PKU’nun giinliik islere etkileri, PKU’nun sosyal etkileri, PKU’nun genel
olarak etkileri, endiseler-kan testleri, endiseler-yiiksek kan Phe diizeyleri alanlarinda
ise iki grubun ortanca degerleri birbirine yakin olup, aralarinda anlamli bir farklilik

yoktur (p>0,05) (Cizelge 3.12.).

Ayrica sadece ebeveynlerin Olgeginde yer alan “’Endise-¢ocuklarin
endiselerinin etkisi”’, “PKU’nun ekonomik etkileri’” ve “PKU ile ilgili bilgi
diizeyi’’ alan skorlarinin ortanca degerleri sirasiyla 68,7 (28,1-96,8), 75,0 (50,0-
100,0) ve 75,0 (50,0-93,7) olarak saptanmustir (Cizelge 3.12.).
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Cizelge 3.12. 9-11 yas grubu PKU’lu cocuklar ile ebeveynlerinin PKU-QOL
Olceginin “’Genel olarak PKU’’ bdliimiinden aldiklari skorlarin ortalama, standart
sapma, ortanca ve Q1-Q3 degerleri

9-11 Yas Ebeveynler
PKU’lular
Alanlar (Anne-Baba) z p*
(Cocuk) (n=20)
(n=20)
PKU’nun OrtalflmaiS 50+15,5 60,6+14,7
duygusal (Alt-Ust) (33,3-83,3) (25,0-81,2) 24 0.017
etkileri Medyan 50,0 59,3 ' '
(Q1-Q3) (35,4-62,5) (56,2-75,0)
et -Ust ,\U-o/, ,U-oU,
g;ll(l’::lelﬁ islere Medyan 500 40,0 -1,54 0,128
(Q1-Q3) (28,1-87,5) (22,5-62,5)
Ortalama+S 51,2272 48,0+£25,9
PKU’nun sosyal  (Alt-Ust) (25,0-100,0) (6,2-87,5) -0,51 0.620
etkileri Medyan 37,50 36,2 '
(Q1-Q3) (33,3-83,3) (30,0-75,0)
Ortalama+S 52,9+£25.5 61,9+20,7
PKU’nun genel  (Alt-Ust) (31,2-78,1) (17,3-92,8) 15 0.131
etkileri Medyan 50,0 66,1 ' '
2 (Q1-Q3) (39,1-68,7) (42,8-78,5)
¢ Ortalama<S 53,1%17,1 48,1£34.9
s Endise - kan (Alt-Ust) (25,0-100,0) (0,0-100,0)
S testleri Medyan 50,0 50,0 8 0,602
T (Q1-Q3) (50,0-50,0) (15,6-75,0)
8 Endise - Ortalama=S - 58,1+35,1
gocuklarin (AlIt-Ust) (0,0-100,0)
kaygilarmin Medyan 68,7
etkisi (Q1-Q3) (28,1-96,8)
Ortalama+S 55,0+26,4 56,2+443
Endiseler - Phe  (Alt-Ust) (25,0-100,0) (0,0-100,0) 09 0.369
diizeyleri Medyan 50,0 62,5 ' '
(Q1-Q3) (31,2-68,7) 6,2-100,0)
s Ortalama+S - 70,0+28,8
PKUnun (Alt-Ust) (25,0-100,0)
ekonomik
ctkileri Medyan 75,0
(Q1-Q3) (50,0-100,0)
OrtalamazS - 68,7+29,1
PKU ile ilgili (AIt-Ust) (0,0-100,0)
bilgi diizeyi Medyan 75,0
(Q1-Q3) (50,0-93,7)

*Mann-Whitney U testi
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12-17 yas grubu adélesanlar ile ebeveynleri arasinda, Genel olarak PKU
boliimiiniin alt alanlar1 olan; PKU’nun duygusal etkileri, PKU’nun sosyal etkileri,
PKU’nun genel olarak etkileri, Endise-kan testleri ve Endise-fenilalanin diizeyleri
alanlarindan ebeveynlerin ve c¢ocuklarinin aldiklari skorlarin ortanca degerleri
arasindaki farklilik anlamli bulunmustur (p<0,05). Sadece PKU’nun giinliik islere
etkileri alaninda gruplar arasinda farklilik (¢ocuklarda 33,3 (0,0-41,6), ebeveynlerde
45,0 (30,0-55,0)) anlamli bulunmamstir (p>0,05) (Cizelge 3.13.).

Sadece ebeveyn grubunun Ol¢eginde yer alan alanlarda ortanca degerler
cocuklarinin kaygilarinin etkisi-kan testleri 68,7 (46,8-75,0); PKU’nun ekonomik
etkileri 75,0 (50,0-81,2); PKU ile ilgili bilgi diizeyi 87,5 (75,0-100,0) olarak
bulunmustur (Cizelge 3.13.).
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Cizelge 3.13. 12-17 yas PKU’lu addlesanlar ile ebeveynlerinin PKU-QOL 6l¢eginin
“’Genel olarak PKU’’ boliimiinden aldiklar1 skorlarin ortalama, standart sapma, alt-
iist, ortanca ve Q1-Q3 degerleri

12-17 Yas
PKU’lular Ebeveynler
Alanlar . (Anne-Baba) z p*
(Adolesan) (n=22)
(n=22)
PKU’nun OrtalftmaiS 37,7+18,0 61,3+13,1
duygusal (Alt-Ust) (12,5-68,7) (25,0-75,0)
etkileri Medyan 46,8 62,5 4,1 0,000
(Q1-Q3) (18,7-50,0) (54,6-70,3)
PKU’nun OrtalftmaiS 34,84+29,7 43,5+11,8
giinliik islere (Alt-Ust) (0,0-91,6) (25,0-55,0)
etkileri Medyan 33,3 45,0 0,217
(Q1-Q3) (0,0-41,6) (30,0-55,0)
Ortalama+S 21,96+19,5 44,4£22 4
PKU’nun sosyal  (Alt-Ust) (0,0-58,3) (20,0-93,7)
etkileri Medyan 8,3 37,5 3,2 0,001
(Q1-Q3) (8,3-41,6) (30,0-53,1)
Ortalama+S 36,7£11,9 58,7+16,3
PKU’nun genel  (Alt-Ust) (20,4-56,8) (33,9-87,5)
olarak etkileri Medyan 36,3 62,50 3,7 0,000
2 (Q1-Q3) (25,0-48,3) (42,4-69,2)
< Ortalama+S 23,8+34,0 60,8+31,1
g Endise - kan (Alt-Ust) (0,0-100,0) (0,0-100,0)
o) testleri Medyan 0,0 50,0 3,3 0,001
E (Q1-Q3) (0,0-43,7) (37,5-87,5)
8 Cocuklarin Ortalama=S - 60,8+26,4
kaygilarinin (Alt-Ust) (0,0-100,0)
etkisi-kan Medyan 68,7
testleri (Q1-Q3) (46,8-75,0)
Endiseler - Ortalflma:l:S 52,2+38,5 77,2+£32.6
Fenilalanin (Alt-Ust) (0,0-100,0) (0,0-100,0)
diizeyleri Medyan 50,0 100,0 2,1 0,032
(Q1-Q3) (25,0-100,0) (50,0-100,0)
s Ortalama=+S - 68,1+£23,3
zéﬁo’:;i (Alt-Ust) (25,0-100,0)
etkileri Medyan 5.0
(Q1-Q3) (50,0-81,2)
Ortalama+S - 82,9+23.6
PKU ile ilgili (Alt-Ust) (0,0-100,0)
bilgi diizeyi Medyan 87,5
(Q1-Q3) (75,0-100,0)

*Mann-Whitney U testi
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3.5.3. PKU-QOL bl¢eginin “’Fenilalanin icermeyen Protein Supleman

Kullanimr’’ béliilmiinden alinan skorlar

Bu bolimiin alt alanlari; “’Supleman kullanimina baglilik’’, “’Supleman
kullaninminin  glinliik islere etkileri’’, “’Supleman kullanim1 baghligina eksiklik
olmast durumunda sugluluk duyma’’, “’Supleman kullaniminin aile i¢i iliskilere
etkileri’’ ve “’Suplemanlarin tadi’’ alanlaridir. ’Supleman kullanimin yonetimi’’

alani ise sadece ebeveynlerin 6l¢eginde yer almaktadir.

3.5.3.1. PKU’lu bireylerin karsilastirilmasi

Cizelge 3.14’te PKU’lu bireylerin Fenilalanin icermeyen supleman
kullanimlarina yonelik skorlarinin  sonuglart  verilmistir. Gruplar arasindaki

istatistiksel farklililar ayrica Sekil 3.3°te gosterilmektedir.
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Cizelge 3.14. PKU’lu bireylerin PKU-QOL &lceginin *’Fenilalanin Igermeyen
Protein Supleman Kullanim1’’ boliimiinden aldiklar1 skorlarin ortalama, standart

sapma, alt-iist, ortanca ve Q1-Q3 degerleri

9-11 Yas 12-17 Yas 18-35 Yas
Alanlar PKU’lular PKU’lular PKU’lular 2 D
(Cocuk) (Addlesan) (Yetiskin)
(n=20) (n=22) (n=21)
Phe Ortalama+S 43,1+14,3 48,8+13,3 27,7+20,9
icermeyen (Alt-Ust) (25,0-62,5) (18,7-75,0) (8,3-50,0)
protein Ortanca 50,0 43,7 (8,3) 32,8 0,000°¢
suplemanla-  (Q1-Q3) (25,0-50,0) (43,7-54,6) -
rma baglilik
Phe Ortalama+S 62,5+35,8 38,9+28,4 36,6+21,3
icermeyen (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-100,0) (12,5-75,0)
protein Ortanca 50,0 31,2 37,5 6,3 0,0412P
supleman (Q1-Q3) (25,0-100,0)  (18,7-56,2)  (18,7-56,2)
_ kullanimi-
E nm giinliik
‘:‘ islere
2 etkileri
5  Phe Ortalama+S 71,2+18,6 53,4+33,0 40,4+£33,9
£ icermeyen (Alt-Ust) (50,0-100,0)  (0,0-100,0)  (0,0-100,0)
S protein Ortanca 75,0 50,0 25,0 10,9 0,004 20
2 supleman (Q1-Q3) (50,0-75,0)  (25,0-100,0)  (25,0-50,0)
% kullanimi
g bagliliginda
S zayiflik
g varsa
§ sucluluk
= duymak
'g Phe Ortalama+S 53,7424,7 20,4+23,9 11,9+21,8
< igermeyen (Alt-Ust) (25,0-75,0) (0,0-100,0) (0,0-75,0)
S protein Ortanca 75,0 25,0 0,0 249 0,000%°
* supleman (Q1-Q3) (25,0-75,0) (0,0-25,0) (0,0-25,0)
kullanimi-
nin aile igi
iligkilere
etkileri
Phe Ortalama+S 55,0+23,7 44,3+34,4 44,1£26,1
icermeyen (Alt-Ust) (25,0-75,0) (0,0-100,0) (0,0-75,0)
protein Ortanca 75,0 50,0 50,0 2,2 0,324
suplemanla-  (Q1-Q3) (25,0-75,0)  (18,7-56,2) (25,0-62,5)
rinin tadi

Phe; Fenilalanin. Kruskal Wallis Tek Yonlii Varyans Analiz Testi, a; 9-11/12-17 yas gruplari, b; 9-

11/18-35 yas gruplari, c; 12-17/18-35 yas gruplari
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9-11 yas grubunun “’supleman kullanimina baglilik’’ alan skorunun ortanca
degeri 50,0 (25,0-50,0), 12-17 yas grubununki 43,7 (43,7-54,6), 18-35 vyas
grubununki ise 8,3 olarak bulunmustur ve gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli
farklilik oldugu belirlenmistir (p<0,05). Dolayis1 ile 18-35 yas grubunun supleman

kullanimina baglilig1 daha iyi bulunmustur.

“’Supleman kullaniminin giinliik islere etkileri’” alan skorlarmin ortanca
degerleri 9-11, 12-17 ve 18-35 yas grubunda sirasiyla 50,0 (25,0-100,0), 31,2 (18,7-
56,2) ve 37,5 (18,7-56,2) olarak belirlenmistir. Gruplar arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0,05).

“’Supleman kullanim1 bagliligina eksiklik olmasi durumunda sugluluk duyma’’
alan skorlarinin ortanca degerleri 9-11 yas grubunda 75,0 (50,0-75,0), 12-17 yas
grubunda 50,0 (25,0-100,0) ve 18-35 yas grubunda 25,0 (25,0-50,0) olarak
belirlenmistir. Gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir

(p<0,05).

“’Supleman kullaniminin aile i¢i iligkilere etkileri’” alan skorlarmin ortanca
degerleri degerlendirildiginde 9-11 yas grubunda 75,0 (25,0-75,0), 12-17 yas
grubunda 25,0 (0,0-25,0) ve 18-35 yas grubunda 0,0 (0,0-25,0) skorlar
belirlenmistir. Yapilan analiz sonucunda gruplar arasinda anlamli bir farklilik

bulunmamaistir (p<0,05).

Olgegin bu boliimiinde bireyler tiikettikleri suplemanlarin tadini  da
degerlendirmistir. 9-11 yas grubu suplemanlarin tadini begenmedigini belirtmis ve
skorlar1 75,0 (25,0-75,0) olarak bulunmustur. Bu skor 12-17 yas grubunda 50,0
(18,7-56,2), 18-35 yas grubunda ise 50,0 (25,0-62,5) olarak belirlenmistir ve gruplar

arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p>0,05).
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3.5.3.2. 9-11 yas grubu ve 12-17 yas grubu ile ebeveynlerinin karsiklastirilmasi

9-11 yas grubu g¢ocuklar ve ebeveynlerinin Fenilalanin icermeyen supleman

kullanimina ait degerlendirme skorlar1 Cizelge 3.15°te gosterilmektedir.

Cizelge 3.15. 9-11 yas grubu PKU’lu ¢ocuklar ile ebeveynlerinin PKU-QOL
dlgeginin  “’Fenilalanin Icermeyen Protein Supleman Kullanimi’> béliimiinden
aldiklar skorlarin ortalama, standart sapma, ortanca ve Q1-Q3 degerleri

PQI;II}’:; ?:r Ebeveynler
Alanlar (Anne-Baba) z p*
(Cocuk) (n=20)
(n=20)

Phe igermeyen Ortalama+S 43,1+14,3 10,0+14.,9

protein (Alt-Ust) (25,0-62,5) (0,0-50,0)

suplemanlarma ~ Medyan 50,0 0,0 -4.7 0,000
~ baglilik (Q1-Q3) (25,0-50,0) (0,0-50,0)
S Phe icermeyen Ortalama+S - 27,5433,3
= protein (Alt-Ust) (0,0-100,0)
2 suplemanlarmin ~ Medyan 12,5
g yOnetimi (Q1-Q3) (0,0-50,0)
£ Phe igermeyen  Ortalama<S 62,5+35.8 59,5+19,7
= protein (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (33,3-100,0)
2 suplemanlarinin -~ Medyan 50,0 58,3 01 0,925
'g giinliik islere (Q1-Q3) (25,0-100,0) (43,7-75,0)
& etkileri
S Phe igermeyen Ortalama+S 71,2+18.6 76,2+£23,6
g protein (Alt-Ust) (50,0-100,0)  (25,0-100,0)
§ suplemanlari Medyan 75,0 75,0 1,1 0,327
= atlandiginda (Q1-Q3) (50,0-75,0) (75,0-100,0)
E sugluluk
= hissetme
E Phe icermeyen  Ortalama+S 53,7424, 25,0198
= protein (Alt-Ust) (25,0-75,0) (0,0-50,0)

suplemanlarmin ~ Medyan 75,0 25,0 -3,3 0,001

aile igi iliskilere  (Q1-Q3) (25,0-75,0) (0,0-50,0)

etkileri

Phe; Fenilalanin, *Mann-Whitney U testi

Incelendiginde iki grup arasinda ‘’supleman kullanimina baglilik>> (cocuklarda
50,0 (25,0-50,0), ebeveynlerde 0,0 (0,0-50,0)) ve “’supleman kullaniminin aile igi
iliskilere etkileri’” (gocuklarda 75,0 (25,0-75,0), ebeveynlerde 25,0 (0,0-50,0))
alanlarinda istatistiksel olarak anlamli farklilik oldugu (p<0,05), diger alanlarda ise

anlamli bir farkliligin bulunmadigi (p>0,05) goriilmektedir.
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Sadece ebeveynlerin 6l¢eginde yer alan ‘’supleman kullaniminin yonetimi’’

alan skorunun ortanca degeri 12,5 (0,0-50,0) olarak belirlenmistir.

Cizelge 3.16’da 12-17 yas addlesan grubu ile ebeveynlerinin PKU-QOL
Olgeginin Fenilalanin igermeyen protein supleman kullanimi bolimiinden aldiklar

ortalama, standart sapma, alt-iist, ortanca ve Q1-Q3 degerlerini verilmistir.

Cizelge 3.16. 12-17 yas PKU’lu adolesanlar ile ebeveynlerinin PKU-QOL 6lgeginin
“Fenilalanin Igermeyen Protein Supleman Kullammi’® béliimiinden aldiklart
skorlarin ortalama, standart sapma, alt-list, ortanca ve Q1-Q3 degerleri

lilzglljzll‘l{l?ni Ebeveynler
Alanlar A (Anne-Baba) z p*
(Adolesan) (n=22)
(n=22)
Supleme Ortalama=S 48,8+13,3 14,7+16,6
_ kullanimina (Alt-Ust) (18,7-75,0) (0,0-50,0)
§ baghlik Medyan 437 12,5 -4.8 0,000
E (Q1-Q3) (43,7-54.,6) (0,0-25,0)
2 Suplemanlarin ~ Ortalama=S$ - 18,1424,6
= yonetimi (Alt-Ust) (0,0-75,0)
E, Medyan 0,0
= (Q1-Q3) (0,0-50,0)
2 Supleman Ortalama=S 38,9428.4 67,4425 3
2 kullaniminin (Alt-Ust) (0,0-100,0)  (25,0-91,67)
e giinliik iglere Medyan 31,2 75,0 31 0,002
5 etkileri (Q1-Q3) (18,7-56,2) (41,6-91,6)
g Supleman Ortalflma:kS 53,4+33,0 82,94+22.3
5 atlandiginda (Alt-Ust) (0,0-100,0)  (25,0-100,0)
': sugluluk Medyan 50,0 87,5 2,8 0,004
'5 hissetme (Q1-Q3) (25,0-100,0) (75,0-100,0)
= Supleman OrtalamaS 20,4+23.9 25,0+£20,4
S kullanimimnimn (Alt-Ust) (0,0-100,0) (0,0-75,0)
- aile ici iliskilere =~ Medyan 25,0 25,0 1,1 0,308
etkileri (Q1-Q3) (0,0-25,0) (0,0-31,2)

*Mann-Whitney U testi

Iki grup arasinda supleman kullanimina baglilik (cocuklarda 43,7 (43,7-54,6),
ebeveynlerde 12,5 (0,0-25,0)), supleman kullaniminin giinliik islere etkileri (31,2
(18,7-56,2), ebeveynlerde 75,0 (41,6-91,6)) ve supleman kullanimi atlandiginda
sugluluk hissetme (¢ocuklarda 50,0 (25,0-100,0), ebeveynlerde 87,5 (75,0-100,0))
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skorlarimin ortanca degerleri acisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik

bulunmaktadir (p<0,05).

Supleman kullaniminin aile igi iliskilere etkileri alami i¢in ise iki grubun

ortanca degerleri arasinda anlamli bir farklilik goriilmemektedir (p>0,05).

Sadece ebeveynlerin 6lgeginde yer alan ’supleman kullanimin yonetimi’’ alani

skorunun ortanca degeri ise 0,0 (0,0-50,0) olarak bulunmustur.

3.5.4. PKU-QOL ol¢eginin “’Protein Kisith Diyet’’ boliimiinden alinan skorlar

“Diyet proteini kisitlamasina baglilik’’, “’Diyete olan baghlikta zayiflik
oldugunda sugluluk duyma’ ve ‘’Yemekten keyif alma’’ alanlar1 tiim gruplarin
Olceklerinde yer almaktadir. ’Yiyeceklerin cazibesi’’, ‘’Diyetin sosyal etkileri’’,
“’Disiik proteinli besinlerin tadi’’, ’Diyete uyumun genel zorlugu’’ alanlar1 sadece
PKU’lu bireylerin dlgeklerinde bulunmaktadir. “’Diyetin giinliik islere etkileri’” ve
“Diyetin genel etkileri’’ alanlar1 sadece 12-17 yas addlesanlar ve 18-35 yas
yetiskinlerin Olgeginde yer almaktadir “’Diyetin yOnetimi’® alan1 ise sadece

ebeveynlerin 6l¢eginde yer almaktadir.

3.5.4.1. PKU’lu bireylerin karsiklastirilmasi

PKU’lu bireylerin protein kisith diyet boliimiinden aldiklar skorlar ve gruplar

arasindaki istatistiksel farkliliklar Cizelge 3.17°de ve Sekil 3.4’te gosterilmektedir.
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Cizelge 3.17. PKU’lu bireylerin PKU-QOL 0l¢eginin “’Protein Kisitli Diyet™’
boliimiinden aldiklar skorlarin ortalama, standart sapma, alt-list, ortanca ve Q1-Q3

degerleri
9-11 Yas 12-17 Yas 18-35 Yas
Alanlar PKU’lular PKU’lular PKU’lular 217 o
(Cocuk) (Adolesan) (Yetiskin)
(n=20) (n=22) (n=21)
Yiyecekle- Ortalama+£S 58,1+£25,0 26,7425,9 30,9+£35,1
rin cazibesi  (Alt-Ust) (25,0-875)  (0,0-75,0)  (0,0-100,0)
(diger Ortanca 62,5 12,5 12,5 12,4 0,002%%"
besinlere (Q1-Q3) (28,1-84,3)  (0,0-50,0) (0,0-50,0)
arzu)
Diyet Ortalama+S 78,7+15,2 40,9+8,1 42,1+13,1
protein (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (25,0-50,0)  (25,0-66,6)
kisitlamasi-  Ortanca 75,0 41,6 41,6 31,5 0,000a’b*
nabaghlk  (Q1-Q3) (75,0-87,5)  (33,3-50,0)  (32,3-50,0)
Diyetin Ortalama+£S 55,0+24,5 25,2429,1 17,9+20,4
sosyal (Alt-Ust) (25,0-850)  (0,0-950)  (0,0-87,5)
etkileri Ortanca 52,5 7,5 10,0 18,5 0,000%*"
(Q1-Q3) (27,5-80,0)  (5,0-45,0) (4,5-29,1)
Diyetin Ortalama+S - 39,1£16,7 49,3£10,9
giinliik (Alt-Ust) (21,4-785)  (28,5-71,4) 2 0,012
iglere Ortanca 35,7 50,0 !
] etkileri (Q1-Q3) (21,4-47,3)  (41,1-58,9)
A& Diyetin Ortalama%S - 30,6+33,5 35,4£12,7
£ genel (Alt-Ust) (0,0-100,0)  (15,3-78,8) -
5 olarak Ortanca 25,0 32,7 ’ 0,022¢"
£ etkileri (Q1-Q3) (0,0-100,0)  (27,0-43,2)
"-'é Diisiik Ortalama=S 66,2+18,6 28,4+24.7 29,7425,7
&  proteinli (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (0,0-75,0) (0-75)
besinlerin Ortanca 75,0 25,0 25,0 22,6 0,000%°"
tad (Q1-Q3) (50,0-75,0)  (0,0-50,0) (0,0-50,0)
Diyete Ortalama%S 68,7+£22,7 54,5+£35,1 58,3+£33,8
bagllikta (Alt-Ust) (25-100) (0,0-100,0)  (0,0-100,0)
zayiflik Ortanca 75,0 50,0 75,0 1,6 0,435
varsa (Q1-Q3) (50,0-75,0)  (25,0-100,0)  (25,0-75,0)
sucluluk
duymak
Diyete Ortalama+£S 41,2423,3 30,6+33,5 38,1+£35,1
uyumun (Alt-Ust) (25-75) (0-100) (0-100)
genel Ortanca 25,0 21,8 50,0 2,3 0,312
zorlugu (Q1-Q3) (25,0-75,0)  (14,5-416)  (0,0-50,0)
Yemekten Ortalama+S 72,5+24,1 53,4+23,5 61,9+34,1
keyif almak  (Alt-Ust) (50,0-100,0)  (0,0-100,0)  (0,0-100,0)
Ortanca 62,5 50,0 75,0 54 0,067
(Q1-Q3) (50,0-100,0)  (50,0-75,0)  (50,0-75,0)

*Kruskal Wallis Tek Yonlii Varyans Analiz Testi, **Mann-Whitney U Testi, a; 9-11/12-17 yas
gruplari, b; 9-11/18-35 yas gruplari, c; 12-17/18-35 yas gruplar.
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Varyans Analiz Testi; *p<0,05.



“Yiyeceklerin cazibesi’” alaninda diyetin disinda kalan besinlerin en fazla 9-11
yas grubunu cezbettigi bulunmus olup skorlarin ortanca degeri 62,5 (28,1-84,3)’dur.
Diyet dis1 besinlerin 9-12 ve 18-35 yas gruplarim1 cezbetme skorlar1 ise 12,5 (0,0-
50,0) olarak bulunmustur ve skorlar arasinda anlamhi derecede farklilik

bulunmaktadir (p<0,05).

“’Diyet proteini kisitlamasina baglilik’’ alan skorlarina bakildiginda 9-11 yas
grubunun ortanca degeri 75,0 (75,5-87,5), 12-17 yas grubunun ortanca degeri 41,6
(33,3-50,0), 18-35 yas grubunun ortanca deger 41,6 (32,3-50,0) olarak bulunmustur.

Gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0,05).

“Diyetin sosyal etkileri’’ alan skoru ortanca degerleri 9-11 yas grubunda 52,5
(27,5-80,0), 12-17 yas grubunda 7,5 (5,0-45,0), 18-35 yas grubunda ise 10,0 (4,5-
29,1) olarak belirlenmistir ve gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
bulunmaktadir (p<0,05). 9-11 yas grubu PKU’lu ¢ocuklar diyetin sosyal etkilerini
daha fazla hissetmektedirler.

“Diyetin giinliik islere etkileri’” alam1 12-17 ve 18-35 yas gruplarinda yer
almaktadir ve skorlarin ortanca degerleri sirasiyla 35,7 (21,4-47,3) ve 50,0 (41,1-
58,9) olarak belirlenmistir ve iki grup arasindaki farklilik istatistiksel olarak
anlamlidir (p<0,05). Ayn1 sekilde sadece 12-17 ve 18-35 yas gruplarinin 6lgeklerinde
yer alan ‘’diyetin genel olarak etkileri’” alan skorlar1 degerlendirildiginde skorlarin
ortanca degerleri sirasiyla 25,0 (0,0-100,0) ve 32,7 (27,0-43,2) olarak bulunmustur

ve istatistiksel olarak anlamli derecede farklilik gostermektedir (p<0,05).

PKU’lu bireylerin diyetlerinde yer alan “’diisiik proteinli besinlerin tadi’’ alani
skorlarinin ortanca degerleri ise 9-11 yas grubunda daha olumsuz olarak 75,0 (50,0-
75,0), 12-17 yas ve 18-35 yas gruplarinda ise daha olumlu olarak 25,0 (0,0-50,0)
degerinde bulunmustur ve istatistiki olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir

(p<0,05).
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Diyete olan baglhilikta zayiflik oldugunda ii¢ grupta da su¢luluk duyma skorlar
benzer olarak ¢ikmustir (75,0 (50,0-75,0), 50,0 (25,0-100,0), 75,0 (25,0-75,0),
p>0,05).

“’Diyete uyumun genel zorlugu’’ alan skorlari degerlendirildiginde ortanca
degerin 9-11 yas grubunda 25,0 (25,0-75,0), 12-17 yas grubunda 21,8 (14,5-41,6) ve
18-35 yas grubunda 50,0 (0,0-50,0) oldugu bulunmustur ve gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0,05). Bu durumda 18-

35 yas grubu diyete uyumda daha fazla zorlanmaktadir.

Protein kisith diyete ragmen “yemekten keyif alma’ alan skorlar
incelendiginde ise 9-11 yas grubunun ortanca degeri 62,5 (50,0-100,0), 12-17 ve 18-
35 yas gruplarinin ortanca degerleri ise 50,0 (50,0-75,0) olarak benzer bulunmustur.
[statistiksel olarak gruplar arasinda anlaml bir farklilik yoktur (p>0,05).

3.5.4.2. 9-11 yas grubu ve 12-17 yas grubu ile ebeveynlerinin karsilastiriimasi

9-11 yas grubu PKU’lu ¢ocuklarin ve ebeveynlerinin 6lgegin diyet proteini
kisitlamasi alanindan aldiklar1 skorlarin ortalama, standart sapma, alt-iist, ortanca ve

Q1-Q3 degerleri Cizelge 3.18’de gosterilmektedir.
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Cizelge 3.18. 9-11 yas grubu PKU’lu cocuklar ile ebeveynlerinin PKU-QOL
6l¢eginin “’Protein Kisitl Diyet’” boliimiinden aldiklar1 skorlarin ortalama, standart

sapma, ortanca ve Q1-Q3 degerleri

9-11 Yas

, Ebeveynler
Alanlar PKUlular (Anne-Baba) z p*
(Cocuk) (n=20)
(n=20)
Ortalama+S 78,7152 92,5+14,2
. . (Alt-Ust) (25,0-100,0)  (50,0-100,0)
Diyete baghlik o van 75,0 100,0 3,2 0,002
(Q1-Q3) (75,0-87,5) (81,2-100,0)
Ortalama+S - 3434223
Diyetin (Alt-Ust) (4,1-83,3)
- yonetimi Medyan 29,1
2 (Q1-Q3) (16,6-54,1)
A OrtalamazS - 64,118,1
E Diyetin giinlik  (Alt-Ust) (32,1-92,8)
2z islere etkileri Medyan 66,1
5 (Q1-Q3) (54,4-77,6)
£ . OrtalamaS 68,7+£22,7 80,0:£26,4
A Diyete ..
ayulmadiginda (Alt-Ust) (25-100) (25,0-100,0)
sugluluk duyma Medyan 75,0 87,5 1,8 0,086
(Q1-Q3) (50,0-75,0) (75,0-100,0)
Ortalama=S 72,5£24,1 55,0+£23,7
Yemekten keyif  (Alt-Ust) (50,0-100,0) (0,0-100,0)
almak Medyan 62,5 50,0 -1,9 0,072
(Q1-Q3) (50,0-100,0) (50,0-75,0)

*Mann-Whitney U testi

alanda her iki grup arasindaki farklilik anlamli bulunmustur (p<0,05).

Hem ebeveynlerin hem de gocuklarin dlgeklerinde bulunan “’diyete baghilik’’

alanindan elde edilen skorlar sirasi ile 100,0 (81,2-100,0) ve 75,0 (75,0-87,5) dir. Bu

Her iki grubun 6l¢eginde bulunan “’diyete uyulmadiginda sugluluk duyma’’ ve

“diyetten keyif alma’’ alanlarinda ebeveynlerin ortanca degerleri 87,5 (75,0-100,0)
ve 50,0 (50,0-75,0), cocuklarinki 75,0 (50,0-75,0) ve 62,5 (50,0-100,0) olarak

belirlenmistir ve aralarinda anlamli bir farklilik yoktur (p>0,05).

Sadece ebeveylerin 6lgeginde bulunan *’diyetin yonetimi’” ve *’diyetin giinliik

islere etkileri’’ alanlarindan elde edilen skorlarin ortanca degerleri 29,1 (16,6-54,1)

ve 66,1 (54,4-77,6) olarak bulunmustur.
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12-17 yas grubunun ebeveynlerinin diyet kisitlamasi boliim skorlariin ortanca
degerleri “’diyete baglilik’” 100,0 (75,0-100,0), ’diyetin giinliik islere etkileri’’ 69,6
(60,7-79,4), diyete uyulmadiginda sug¢luluk hissetme 75,0 (75,0-100) ve yemekten

keyif alma 25,0 (0,0-75,0) olarak, sadece ebeveynlerin 6l¢eginde bulunan diyetin

yonetimi alan skorunun ortanca degeri ise 33,3 (25,0-37,5) olarak bulunmustur

(Cizelge 3.19.).

Cizelge 3.19. 12-17 yas PKU’lu addlesanlar ile ebeveynlerinin PKU-QOL o6lgeginin
“’Protein Kisitli Diyet’’ boliimiinden aldiklari skorlarin ortalama, standart sapma, alt-
iist, ortanca ve Q1-Q3 degerleri

12-17 Yas

, Ebeveynler
Alanlar PKI_,J hular (Anne-Baba) z p*
(Adolesan) (n=22)
(n=22)
Ortalama=S 40,9+8,1 86,3167
. 5 Alt-Ust) (25,0-50,0) (50,0-100,0)
Diyete baghlik f\/ledyan 416 100,0 5,6 0,000
(Q1-Q3) (33,3-50,0) (75,0-100,0)
Ortalama=S - 32,7+13,3
Diyetin (Alt-Ust) (4,1-62,5)
- yonetimi Medyan 33,3
2 (Q1-Q3) (25,0-37,5)
_ OrtalamazS  39,12+16,69 69,3+11,7
§ Diyetin giinliik (Alt-Ust) (21,43-78,57) (46,4-92,8)
% islere etkileri Medyan 35,71 69,6 47 0,000
z (Q1-Q3) (21,42-47,32)  (60,7-79,4)
2 ) Ortalama+S 54,5+35,1 79,74+25,7
- Diyete ..
ayulmadiginda (Alt-Ust) (0,0-100,0) (25,0-100,0)
sucluluk Medyan 50,0 75,0 2,3 0,020
(Q1-Q3) (25,0-100,0)  (75,0-100,0)
Ortalama+S 53,4+23.,5 31,8+32,9
Yemekten keyif  (Alt-Ust) (0,0-100,0) (0,0-100,0)
almak Medyan 50,0 25,0 2,4 0,016
(Q1-Q3) (50,0-75,0) (0,0-75,0)

*Mann-Whitney U Testi

Iki grup arasinda istatistiksel degerlendirmeler yapildiginda tiim alanlar

arasinda anlamli bir farklilik bulunmustur (p<0,05).

77



3.6. PKU’lu Bireyler ve Ebeveynlerinin PKU Semptomlari ile Hastalik fliskisine

Yonelik Diisiinceleri

Cizelge 3.20°de PKU semptomlar1 bulunan bireylerin (9-11 yas grubu PKU’Iu
cocuklar hari¢) bu semptomlarin PKU ile iligski olup olmadig1 yoniindeki diisiinceleri

gosterilmektedir.

Bas agris1i, yorgunluk, konsantrasyon eksikligi, yavas diisiinme ve {iziintii
semptomlar1 agisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak fark bulunmakta iken
(p<0,05) diger semptomlar (karin agrisi, sinirlilik, saldirganlik, ruh hali degiskenligi

ve endise) agisindan anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0,05).

Cizelge incelendiginde semptomlarin PKU ile iligkili oldugunu diistinenler en
yiksek oranda; bas agrisinda %76,9 ile addlesanlar, karin agrisinda %50,0 ile
adodlesanlar, yorgunlukta %66,7 ile ebeveynler, konsantrasyon eksikliginde %36,4 ile
ebeveynler ve addlesanlar, yavas diisiinmede %68,4 ile ebeveynler, sinirlilikte %60,0
ile ebeveynler, saldirganlikta %45,5 ile ebeveynler, ruh hali degiskenliginde %43,8
ile yetigkinler, iiziintiide %71,4 ile ebeveynler ve endisede %75,0 ile ebeveynler
oldugu belirlenmistir.

Sadece yetiskin PKU’lularin 6lgeginde yer alan el titremesi semptomuna ise
bireyelerin %50,0’si “’bilmiyorum’’, %30,0’u “’evet’’ ve %20,0’si “’hayir’’ olarak

cevap vermistir.
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Cizelge 3.20. Ebeveynlerin ve PKU’lu bireylerin PKU-QOL 6l¢egindeki PKU semptomlarinin PKU ile iliskisine yonelik diisiinceleri

Ebeveynler 12-17 Yas PKU’lular  18-35 Yas PKU’lular Genel Toplam 7 p*
Semptomlar PKU ile iliski n % n % n % n %

Evet 2 51 10 76,9 1 7,7 13 100,0 21,59 0,000
Bas agnsi H_aylf 10 47,6 1 4,8 10 47,6 21 100,0
Bilmiyorum - - 2 40,0 3 60,0 5 100,0
Toplam 12 30,8 13 33,3 14 35,9 39 100,0

Evet 4 40,0 5 50,0 1 10,0 10 100,0 5,92 0,214
Karm agnisi H.aylr- 13 48,1 4 14,8 10 37,0 27 100,0
Bilmiyorum 3 375 3 375 2 25,0 8 100,0
Toplam 20 44,4 12 26,7 13 28,9 45 100,0

Evet 10 66,7 3 20,0 2 13,3 15 100,0 14,39 0,011
Yorgunluk Hayir 14 41,2 7 20,6 13 38,2 34 100,0
Bilmiyorum 4 28,6 9 64,3 1 7,1 14 100,0
Toplam 28 44,4 19 30,2 16 254 63 100,0

Evet 12 36,4 12 36,4 9 27,3 33 100,0 10,46 0,030
Konsantrasyon Hayir 8 50,0 3 18,8 5 31,3 16 100,0
eksikligi Bilmiyorum 11 84,6 - - 2 154 13 100,0
Toplam 31 50,0 15 242 16 25,8 62 100,0

Evet 13 68,4 3 15,8 3 15,8 19 100,0 12,71 0,007
Yavas diisinme Hjaylr- 10 66,7 4 26,7 1 6,7 15 100,0
Bilmiyorum 1 9,1 5 454 5 455 11 100,0
Toplam 24 53,3 12 26,7 9 20,0 45 100,0
Evet - - - - 3 100 3 100,0
. . Hayir - - - - 2 100 2 100,0
El titremesi Bilmiyorum - - - - 5 100 5 100,0
Toplam 100,0

Evet 15 60,0 2 8,0 8 32,0 25 100,0 7,97 0,079
Sinirlilik Hayir 10 41,7 9 37,5 5 20,8 24 100,0
Bilmiyorum 8 61,5 4 30,8 1 7,7 13 100,0
Toplam 33 53,2 15 242 14 22,6 62 100,0

*Perarson Ki-Kare Testi
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Cizelge 3.20. (devam) Ebeveynlerin ve PKU’lu bireylerin PKU-QOL 6lgegindeki PKU semptomlarinin PKU ile iliskisine yonelik

diisiinceleri
Ebeveynler 12-17 Yas PKU’lular 18-35 Yas PKU’lular Genel Toplam 7 p*
Semptomlar PKU ile iliski n % n % n % n %
Evet 5 45,5 3 27,3 3 27,3 11 100,0 5,20 0,409
Saldirganlik Hayir 4 40,0 5 50,0 1 10,0 10 100,0
Bilmiyorum 3 100,0 - - - - 3 100,0
Toplam 12 50,0 8 333 4 16,7 24 100,0
Evet 4 25,0 5 31,3 7 43,8 16 100,0 16,08 0,002
Ruh hali degiskenligi Hayir 10 35,7 6 21,4 12 42,9 28 100,0
Bilmiyorum 10 100,0 - - - - 10 100,0
Toplam 24 44 .4 11 21,4 19 35,2 54 100,0
Evet 10 71,4 4 28,6 - - 14 100,0 15,53 0,001
Uziintii Hayir 8 28,6 17,9 15 53,6 28 100,0
Bilmiyorum 8 72,7 1 9,1 2 18,2 11 100,0
Toplam 26 49,1 10 18,9 17 32,1 53 100,0
Evet 3 75,0 - - 1 25,0 4 100,0 6,81 0,187
Endise Hayir 5 17,9 11 39,3 12 429 28 100,0
Bilmiyorum 1 25,0 2 50,0 1 25,0 4 100,0
Toplam 9 25,0 13 36,1 14 38,9 36 100,0

* Perarson Ki-Kare Testi




3.7. PKU’lu Bireyler ve Ebeveynlerin PKU ile Yasamak Konusundaki Duygu ve

Diisiinceleri

Anketin son kisminda bireylerin hastaliklar1 ile ilgili ve ailelerin PKU’lu
¢ocuga sahip olmanin nasil bir duygu oldugu ile ilgili diistincelerine yer verilmistir.
Anketin bu kismimi dolduran bireylerin ifadeleri Cizelge 3.21. ve Cizelge 3.22°de
gosterilmektedir. ifadeler yazilirken sadece imla ve yazim hatalarn diizeltilmis ve

metnin orijinalligi korunmustur.

Cizelge 3.21. PKU’lu bireylerin ve ebeveynlerin PKU ile ilgili duygu ve diisiinceleri

Yas Cinsiyet PKU’lu Bireylerin “PKU ile Yasamak’ ile ilgili duygu ve diisiinceleri (n=32)
9 - Biitiin bagka yiyeceklerin tadini bazen ¢ok merak ediyorum, birileri yediginde canim
yemek istiyor, haksizlik oldugunu diisiiniiyorum.
Hayat hep yasaklarla dolu... Cevrenizdekilere anlatamiyorsunuz. Egitimsiz olduklarindan
9 Kiz bir kereden bir sey olmaz diyerek yasakli iiriinleri yedirmeye calisiyorlar. Kisaca hayat
yasak olanlar, kisitli serbest olanlar ve serbest olanlardan ibaret.
10 Erkel Uriinlerimiz yurtdisindan geliyor, burada secenek az. Ben de markete gidip kendi
iiriinlerimden almak istiyorum.
10 Kiz Zor degil aslinda aligtim iiriinlerim kolay ve ¢abuk bulunsa daha iyi olur.
11 Kiz PKU'lu olmak ¢ok kétii bir duygu degil ama ben de diyetimin olmasini istemezdim.
11 Kiz Ik zamanlar zorlanmistim ama... Simdi diger yiyeceklerin tadini bilmiyorum.
12 Kiz Zor degil aslinda aligtim, iirtinlerim kolay ve ¢abuk bulunsun olsa daha iyi olur.
Her seyin 6l¢iilii, limitli olmasi ¢ok zor. Ailem okulun meniisiine gore bana her 6glen
e K yemek hazirliyor. Her giin yemegimi tastyorum. Her giin menii planlama ile ugrastyoruz.
12 Erkek Cok zor yorucu ve tziicii.
Zor bir yagam sekli. Okul okudugum igin digardan besleniyorum. Yedigim sadece salata.
13 Kiz Arada bir patates kizartmasi. Ama diyetimi bunca yil bozmadigim igin saglikli ve de

mutluyum®.

13 Erkek Zor oluyor, dzellikle disarida ve okulda oldugumda.

13 Erkek PKU'lu yagsamak zor bir duygu mesela disariya ¢iktigimizda yiyecek bir sey bulamiyoruz.

13 Kiz Cok iizgiin oldugumuzu belirtebiliriz ama aligtik.

13 Erkek Anlatilmasi zor.

14 Erkek Cok zor disarda yiyebileceginiz sadece patates kizartmasi.
15 Erkek Uziinti......

Cok zor lokantalar, marketler, parklar bizim i¢in zor. Baskalar1 yerken siz bakiyorsunuz,
15 Erkek size ikram edilen bir seyi alamiyorsunuz ve gevreniz size bir bagka sanki aciyorlar gibi

bakiyorlar. Bu da ¢ok rahatsiz edici birsey.

21 Kadm Zor ve kisith bir yasam. Digarida yemek bulma sikintisi ¢ok fazla.
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Cizelge 3.21. (devam) PKU’lu bireylerin ve ebeveynlerin PKU ile ilgili duygu ve

disiinceleri
Yas Cinsiyet PKU’lu Bireylerin “°PKU ile Yasamak”’ ile ilgili duygu ve diisiinceleri
18 Kad PKU yasam boyu siiregelen bir diyet bigimi ben artik PKU’yu yasam bi¢imi gibi gérdiim
adin

PKU benim en yakin arkadagim gibi ve hi¢ kimseye anlatmaktan ¢ekinmiyorum.

Oldukga zor. Herkesten farkli olmak kolay degildir. Ben en ¢ok da ileri de ¢ocuklarimda
18 Kadm olma ihtimali yiliksek oldugu igin iiziilityorum, benim i¢in diyetten baska yapacak bir sey

kalmadi ¢iinkii.

Cocukluktan yetiskinlige gectikge PKU bir hastalik olmaktan daha ¢ok yasam tarzimiz

20 Kad haline geliyor ve disar1 ¢ikmaya basladigimizda daha da ¢ok durumun farkina variyor,
adin

zorlaniyoruz. Fakat genel olarak PKU ile yasamak iiriin yetersizliginden ve bilingsizlikten

dolay1 zor.

o1 Kad Diyet zor olabilir ama o benim, ne kadar da diyetli olsak da Allah verince veriyor bize
adim
sabretmek diisiiyor.

Cok kotii. Stirekli agiklama yapmak zorunda kaliyorum. Etraftakilerin sagma sapan sorulart

’1 q ya da acimalarindan biktim. Disaridan yemekten biktim ya salata yada patates &. Bir iliski
Kadm

yasamaktan korkuyorum. Hep yalniz kalacagimin farkindayim. Kisacasi PKU ile yagamak

berbat bir sey.

PKU ile yasamak zaman zaman ¢ok zorluklari olsa da benim hayatima c¢ok biiyiik
giizellikler getirdi. Ayrica 6niime biiyiikk hedefler koymama vesile oldu. PKU’yu ben
hastalik olarak degil kesinlikle bir yasam tarzi olarak goriiyorum. PKU benim hayatima
22 Kadin daima giizellikler getirdi ancak yaptigim en ufak bir kacamagin veya diyetime
uyamadigim zamanlarda zekamin ve beynimin etkileniyor olma endisesini ¢ok sik
yastyorum. PKU ile ilgili beni iizen ve ¢ok fazla endiselenmeme neden olacak tek koti

faktor bu. Donem donem bu endise beni ortoreksiya nervosa diizeyine bile tastyabiliyor.

PKU g¢ocuklarin yaglari itibariyle anlayamayacaklari bir hastalik. Yetiskinler i¢in daha
22 Kadm anlagilabilir. PKU bizim i¢in bir yasam bi¢imi olmali. Ancak o zaman alisiriz. PKU

zordur ama bir ¢ocuk i¢in.

PKU ile yasamak zor. Insanlar yadirgiyor ve tepki almamak igin hastahgimi gizliyorum.

Karaciger rahatsizligi dedigimde bulasici hastalikmig gibi davraniyorlar. PKU hakkinda

2 Kadmn bilgileri eksik oldugu i¢in zeka 6ziirli muamelesi yapryorlar. Zekam normal desem de
kabul gormiiyor... Disarida yiyecek bir sey bulamryorum... PKU’nun tanitilmasi énemli...
23 Kadin Hayatta daima bir savas i¢inde kalmak gibi ama alisiyorsun.
Genellikle zorlanmasam da disarda rahatga ne yiyecegim diye diisiinmeden yemek
’s Kadin isterdim ve kisitlamasiz yemek yemek camim istediginde ¢ikolata yemek bazen

arkadaglarima da sorun oluyorum gibi geliyor ¢ok siikiir anlayisl bir ¢evrem var anlayish

bir ¢evren oldun mu seni 6zel bile hissettiriyorlar.

35 Kadin Yetiskin bir birey i¢in zor.
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Cizelge 3.21. (devam) PKU’lu bireylerin PKU ile ilgili duygu ve diisiinceleri

Yas Cinsiyet PKU’lu Bireylerin “°PKU ile Yasamak”’ ile ilgili duygu ve diisiinceleri

Bence keyif verici bir duygu yasim geregi mutluluk veriyor bana ¢ilinkii her
zaman saglikli beslendigimi disiinliyorum  ve bu ylizdende ¢ok sikinti yagamiyorum
baz1 kisith ve yasak olan firlinlerim var bunlart da  arttk hayatim boyunca
uyguluyorum zorlugunu evet hayir desem de mutlaka goriiyorum ¢iinkii bende bir
PKU’u gencim  bir yere ¢iktigimda bir misafirlige gittigimde zorlugunu yasiyorum
iirlin konusunda agirlikli olarak ama yine de PKU’u oldugum i¢in mutluyum ¢iinkii
20 Erkek bu benim  yasam tarzim saglikli ve dogal besleniyorum ozellikle bir insana bu
durumumu izah etmek beni gururlu hissetmemi sagliyor hem de ¢ok ¢iinkii orada bir
insana bir bilgi  veriyorsun belki de bellimi olur bir hayat veriyorsun dur
hastaligimi herkesle paylagmay1 ¢ok seviyorum ve gurur duyuyorum bunu bahsederken

de  herzamanda cilimlelerimin sonunda Bir “’Damla Kan Hayat Kurtarir’’

diyorum....

5 Kad Biraz sabir gerektiriyor normal zamanda kolay olsa da 6zel zamanlarda yas biiyiidiik¢e
adm
evlilik hamilelik gibi olaylarda biraz daha zorlayici

35 o] Benim i¢in yagam tarzi ve bu yasam tarzi beni 6zel kisi oldugumu hissettiriyor. Ayrica bir
admn
PKU’lu bir anne olarak da kendimi ¢ok iyi hissediyorum.

Cizelge 3.22. PKU’lu ¢ocuga sahip ebeveynlerin PKU ile ilgili duygu ve diisiinceleri

Ebeveyn PKU’lu ¢cocuga sahip ebeveynlerin “°PKU ile Yagamak”’ ile ilgili duygu ve diisiinceleri

Bu iilkede bu hastalikla yasamak zor. Ciinki fenilalanin hesabi bir kere zor protein hesabi
Anne yapilsa iiriin yelpazesi genisleyebilir ve iilkemizde iiriin iiretimi olmamasi yeterince biiyiik bir

zorluk. Aileler yeterince bilingli degil toplum hastaligin farkinda degil

Oglum ile heniiz evde bir sikint1 yagsamiyoruz ancak ozellikle sosyal ortamlarda onun yasak
Anne seylerden yemesini engellemek beni ¢ok iiziiyor. Hemen eline kendi 6zel ¢ubuk krakerini verip

onu oradan uzaklastirmaya ¢alistyorum.

Geg tan1 kondugu i¢in konusamiyor ama tek tek biitiin kelimeleri s6yliiyor ama bizler gibi akict
dile dokmek istediginde zorlaniyor kelimeleri yutarak konusuyor zaten ge¢ tani kondugu i¢in
biraz darbe aldi hi¢ olmazsa o kadar diyetine dikkat ediyorum bari darbe almasaydi.
Uziiliiyorum ¢iinkii. Hayatta benim bagima gelse ne olur. Ne yapar kim bakar ama hastalik konsa
Anne bile darbe almasaydi en azindan normal insanlar gibi kendi yasamina bakardi o yilizden ¢ok dua
ediyorum biran evvel tedavisi ¢iksin. Benimki aldi darbeyi en azindan &teki ¢ocuklara bir sey

olmasin 6zel egitimler 6zel dersler, psikologlar, konusma terapileri, hipoterapiler. Inanin ¢ok

yoruldum ve artik kaldiramiyorum.

Cocuguma hep iiziiliiyorum. Can1 bir seyler ¢ektiginde yiyememesi onu da iiziiyor farkindayim.
Anne Ama her zaman tedavisi olan bir durum oldugu i¢in siikrediyorum. Bu yiizden de sonuna kadar

elimden geleni yapacagim onun saglig1 igin.
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Cizelge 3.22. (devam) PKU’lu ¢ocuga sahip ebeveynlerin PKU ile ilgili duygu ve

diisiinceleri
Ebeveyn PKU’lu ¢ocuga sahip ebeveynlerin “°PKU ile Yasamak”’ ile ilgili duygu ve diisiinceleri

Siikiir ki hafif PKU’lu benim ¢ocugum klasik PKU’lular ¢ok daha zor seyler yasiyorlar bir kere
bunun farkindayim ama yine de ¢ok zor bazen hatta ¢ogu zaman sorularina cevap veremiyorum
bende yemek istiyorum ben neden yiyemiyorum neden bana yasak benim neden yumurtam
peynirim yok bir biri ardina gelen sorulara kifayetsiz kaliyorum hastasin demeden ona neden
Anne yasak oldugunu anlatmak gercekten ¢ok zor gerek maddiyat gerekse tiriinlerin zor bulunmasi ve
tabi ki lrlinlerimizin lezzet bakimindan g¢ok sikintisini yasiyoruz ve bazen o kadar ¢ok
yoruluyoruz ki inanm yeter artik diye bagirmak geliyor i¢imden ve yavrumun da i¢inden
gectigine eminim ufak oldugu igin biraz duruluyor ama biiyiidiikce git gide zorlaniyoruz... @@

Rabbim yardimcimiz olsun demekten bagka bir sey gelmiyor elimizden....!

Uziicii bir durum. Sofra kuruldugunda bu bu diye istemesi verememek sonradan aglamas: ¢ok
Anne iiziicii :( herkes her istegini cocuguna verebiliyor. Durup bakiyorum gozlerim doluyor buna da

stikiir diyorum. Oldugum ortamdan ayriliyorum. :(

A Cocugumuzun gelecek yasantisi i¢in endiseleniyoruz 6zel iiriinlere ulasmak zor ve pahali PKU
nne
bizleri hem psikolojik hem de maddi olarak kot etkiliyor.

Cok buruk farkli bir duygu o ¢irkin mamasimi yedirirken benim bile midem bulaniyor yasak
yiyeceklerden istedigi zaman Hayir demek igimi acitiyor bogazima diigiimleniyor yiyecekler
Anne ona yardimci olup hayatini iyi bir sekilde idame ettirebilmesi i¢in giiglii olmaya ¢alisiyorum ben
iyi olursam ona bakabilirim biitiin hayatim1 ona adadim biitiin tarifleri deniyorum en giizel nasil
olabilir en iyisini nasil yapabilirim diye c¢irpintyorum hi¢ bir seyden mahrum birakmak

istemiyorum onu suan iyi giinlerdeyiz daha ¢ok kiigiik zor giinler bizi bekliyor biliyorum...

Cok zor bir durum. Ciinkii evde 2 kizim daha var onlar normal kendi yiyeceklerinde yerken
PKU'lu kizim da istiyor yasak oldugunu soyluyoruz ama kiigiik oldugu i¢in anlamiyor disarida
yani okula ve parka gittigimizde oradaki c¢ocuklarin yediginden istiyor aileleri ¢ikarip
Anne uzatiyorlar yasak oldugunu soyluyoruz kimi aileler anliyor kimileri de zehirli degil ¢ocuk
aglamasin yesin diyor halimizden anlamiyorlar bu durum bizleri ¢ok iiziiyor onun igin disar1
¢ikmak hi¢ istemiyorum bizler her seyden yerken onun bizlere bakmasi anne mama diye

istemesi yani kelimelere sigmayacak kadar {iziicii bir durum. Rabbim bundan asag1 diigiirmesin.

Miicadele, dram, endise ve belirsizlik hep bizimle beraber. En giizel anlarin birden kabusa

Bab doniismesi cocugunuzun bir dondurma vb. isteyivermesine bakiyor. Cok zor, tarifi imkansiz bir
aba

kabusunuz var ve her giin goriiyorsunuz ve bununla yasamaya yasatmaya alismalisiniz. Tek

fark bu gercek.

Baba Cok zor bir durum...

Bab Maalesef ¢ok zor onu PKK’dan etkilenmemesi icin ve yemeklerini almak, yapmak igin ¢ok
apna
ugrastyoruz. Bu durum hem psikolojik hem de maddi anlamda bizi olumsuz etkiliyor.

Baba Buna ¢ok siikiir daha da beteri olabilirdi. Daha ge¢ 6grenebilirdik hastaligini.

Oncelikle Rabbim’den gelen her seye sonsuz siikiirler kizimm bizler gibi yiyip icememesi
Baba sofrada yemek yerken neden bende sizlerle ayni yemegi yiyemiyorum demesi neler

hissettirdigini tarif bile edemiyorum, tesekkiirler...

Baba Toplum i¢inde diken iistiinde yastyoruz....
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Cizelge 3.22. (devam) PKU’lu ¢ocuga sahip ebeveynlerin PKU ile ilgili duygu ve

disiinceleri
Ebeveyn PKU’lu ¢ocuga sahip ebeveynlerin “°PKU ile Yasamak”’ ile ilgili duygu ve diisiinceleri
Anne Cok zor...

Cok zor. Yemek yiiziinden sosyal hayatiniz yok denecek kadar azaliyor. Tatile gidemiyorsunuz.
Gitseniz yemek problemi yasiyorsunuz. Giinii birlik yolculuklarda bile yaninizda yemek tagimak
Anne zorundasiniz. O yemekleri 1sitacak yer artyorsunuz. Bir yere yemege gidince gocuk diger
¢ocuklarin ve sizin yediklerinize 6zeniyor. Sizde biitiin bunlarin iizerine bir yere gitmek,

gezmek istemiyorsunuz. Evde oturuyorsunuz ve asosyal oluyorsunuz maalesef.

En 6nemlisi stirekli takip ve 6zen istemesi. Tiim irtinleri agir1 pahali oldugundan paraniz yoksa o

kisitli yediklerine dahi ulagamiyorsunuz. Paranizla da olsa her iiriinii bulamiyorsunuz. Yurt

Baba
disinda marketlerde satilan {riinlerin Tiirkiye’de olmamasi ve internetten satin alsaniz da
giimriikten gegmiyor olmasi.

Baba Ekonomik, psikolojik... Her bakimdan ¢ok zor...
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4. TARTISMA

Tirkiye akraba evliligi oranmin yiiksek olmasi sebebiyle PKU prevelansi
acisindan bircok iilke arasinda ilk sirada yer almaktadir (Williams ve ark., 2008).
Ozalp ve ark. (2001) yaptiklar1 bir ¢alismada PKU insidansim1 Tiirkiye i¢in 1:4200
olarak bulmuslardir. Literatiirde, PKU ile ilgili bir¢ok ¢alisma bulunmaktadir; fakat
prevelans1 diger iilkelere kiyasla c¢ok yiiksek olan iilkemizde yeterli g¢alisma

bulunmamaktadir.

PKU’ya bagli semptomlarin azalmasi ve PKU’lu bireylerin daha saglikli bir
yasam siirmeleri i¢in proteinden kisith diyet tedavisine siirekli uymalar
gerekmektedir. Kisacasi yasam boyu proteinden kisith bir diyet programi takip
edilmelidir. Yapilan c¢alismalarda diyet kurallarima uyan bireylerde semptomlarin
daha nadir oldugu ve bireylerin normal bir yasam siirdiikleri belirtilmektedir (Lee ve
ark., 2009, Evans ve ark., 2014, Crujeiras ve ark., 2015). PKU’lu bireyler ve aileleri
uygulanan diyetin yasam boyu siirdiigii (Camp ve ark., 2014), ¢esitli kisitlamalara
sahip oldugu ve 0Ozel iriin kullanimi gibi uygulamalar gerektirdigi igin sosyal
yasamda cesitli zorluklar ile karsilagabilmektedirler. Thimm ve ark. (2013) yaptiklari
bir calismada PKU’lu ¢ocuga sahip ailelerin ¢ocuklarinin egitim-okul durumlarindan

oldukca endiseli olduklarini belirtmislerdir.

PKU’lu bireylerin ve PKU’lu ¢ocuga sahip ailelerin Phe kisith diyetleri ve
PKU ile ilgili giinliik yasamda karsilastiklar1 sorunlari ele alan arastirmalar oldukga
yetersizdir. PKU agisindan Avrupa'da en yiiksek prevelansa sahip olan Tiirkiye igin,
PKU'lu bireylerin sahip olduklari hastaligin, kendilerinin ve ailelerinin sosyal
yagsamlarindaki zorluklarinin anlagilabilmesi adina konuya farkli bir boyut getirmek

acisindan bu calisma 6nem kazanmaktadir.
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4.1. Genel Bilgilerin Degerlendirilmesi

Caligmaya katilan 105 bireyin 20’si 9-11 yas grubu, 22’si 12-17 yas grubu, 21’1
18-35 yas grubu ve 42’si ebeveyn grubudur. Katilimcilarin biiyliik ¢ogunlugunu
%68,7 ile kadmlar olustururken %31,3’linii erkekler olusturmaktadir. PKU’lu
cocuklarin yas ortalamasi 10,2+0,6 yil, adolesanlarin yas ortalamasi 13,3+1,1 yil,
yetiskinlerin yas ortalamasi 23,5+5,1 yil; ebeveynlerin yas ortalamasi ise 35,6+4,8

yildir.

PKU’lu gruplar BKI’lerine gore siniflandirildiklarinda en yiiksek oranlar ile 9-
11 yas grubu PKU’lu ¢ocuklar zayif (%55,0), 12-17 yas grubu PKU’lu addlesanlar
(%61,8) ve 18-35 yas grubu PKU’lu yetiskinler (%76,2) normal agirlikta
bulunmustur. Genel olarak degerlendirildiginde kiigiik yas grubunda zayifligin daha
fazla oldugu ve biiyiimeye bagl olarak BKI siniflamasinin normal aralik ydniinde
artis gosterdigi gorilmektedir. Fakat zayiflik yiizdesi azalmakla birlikte sismanlik
yiizdesi de artis gostermektedir. Bu durum PKU ile obezite iligkisini
diistindiirmektedir. Ancak PKU’lu bireylerde obezite gelisimi ile ilgili yeterli ¢aligma
bulunmamaktadir (Dokoupil ve ark., 2012).

Robertson ve ark. (2013) tarafindan yapilan ve yas ortalamas: 26,0+7,0 yil
olan, protein kisith diyet uygulayan 236 PKU’lu bireyin dahil edildigi caligmada;
yasa bagl olarak BKI degerlerinin arttig1 ve obezite riski ile paralellik gosterdigi 6ne

siirlilmistiir.

Tiirkiye ve Avrupa iilkelerinin yer aldig1 retrospektif kesitsel bir caligmaya 19
yas alt1 (n=783) ve 19 yas istii (n=164) PKU’lu birey dahil edilmis ve sonugta
obezitenin yasa bagli olarak artt1§1 bulunmustur (Gokmen Ozel ve ark, 2014).

Huemer ve ark. (2007) tarafindan, ortalama yaslar1 8,7+3,9 yil olan 34 ¢ocuk

ile yapilan ve BKI durumlarini Z-skoru ve persentillere gére degerlendirilen bir
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calismada, PKU grubu cocuklar ile kontrol grubu arasinda anlamli bir farklilik

bulunmamastir.

Rocha ve ark. (2013) tarafindan yapilan bir ¢alismaya yas ortalamasi 14,4+6,6
yil olan PKU’lu bireyler (n=89) ile yas ortalamasi1 15,9+7,1 yil olan kontrol grubu
(n=78) dahil edilmistir. 19 yas altindaki PKU’lular ve kontrol grubu arasinda Z-
skorlart acisindan anlamli bir farkliligin bulunmadigi, PKU’lularin ise negatif Z-
skorlarina sahip olduklar1 bulunmustur. Sonug olarak erken taninin hem PKU hem de

obezite riski agisindan 6nemli oldugu vurgusu yapilmistir.

Rocha ve ark. (2012) tarafindan yapilan, yas ortalamast 14,4+6,6 yil olan 89
PKU’lu bireyin ve yas ortalamasi 16,3+7,9 yil olan 79 kontrol grubunun dahil
edildigi calismada, persentil degerlerine gore hesaplanan BKI degerleri WHO
kriterleri ile karsilastirilmistir. Sonugta iki grup arasinda obezite agisindan anlamli
bir farklilik olmadigi bulunmustur ve daha fazla c¢alisma yapilmasina ihtiyag

duyuldugu vurgulanmistir.

Yas ortalamas1 8,9 yil olan 38 PKU’lu cocuk ile yliriitiilen baska bir calismada
ise, PKU’lu ¢ocuklarin Z-skoru ve persentil degerlerine gore ortalama 46. Persentil

degerinde oldugu ve kontrol gurubuna gore daha zayif olduklari sonucuna varilmistir

(Arnold ve ark.,2002).

Bu calismada cocuklarda zayifligin fazla oldugu, yas artmasiyla birlikte viicut
agirh@min arttign dolayisiyla BKI degerlerinin normale yaklastign saptanmistir.
Ancak PKU’lu bireylerin diyetlerinde protein kisitlamast oldugu igin enerji
gereksinmesi karbonhidrat ve yaglardan saglanmaktadir. Bu durum PKU’lularda
adipozite ve lipogenezin artmasina bagli olarak obezite riskini de arttiracaktir. Bu
nedenle PKU’lu bireylerin diyet programlar1 diizenlenirken obezite riskinin de g6z

oniinde bulundurulmas: gerekmektedir.
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4.2. PKU’lu Bireylerin Diyetleri ile Tlgili Genel Beslenme Ahskanliklarinin

Degerlendirilmesi

PKU’nun tedavisinin temelini diyet tedavisi olusturmaktadir. Dolayisiyla
PKU’lu bireylerin diyetlerinin besinsel yeterlili§inin saptanmasinda ve biiylime-

gelismenin izlenmesinde diyetisyenlerin rolii olduk¢a dnemlidir (NSPKU, 2004).

Calisma sonuclarinda  diyet programini diizenleyen kisi agisindan
degerlendirildiginde {ic yas grubunda da en fazla diyetisyenin etkili oldugu
goriilmiistiir ve diyetisyenin Onemi ortaya c¢ikmustir. Ayrica bireylerin saglik
personeli ile goriisme sikliklart degerlendirildiginde; 9-11 yas grubunun %75,0 ile
“’yilda ikiden daha fazla’’, 12-17 yas grubunun %50,0 ile “’yilda ikiden daha fazla’’
ve 18-35 yas grubunun ise %61,9 ile “’yilda bir defa’ goriistiigii saptanmuistir.
PKU’lu bireylerin yasiin arttik¢a saglik personeli ile gériisme sikliginin azaldig:
belirlenmistir. Yillar gectikce uyulmasi gereken diyet kurallarinin daha iyi bilindigi

ve kisinin kendi sorumlulugunu aldig1 diistiniilmektedir.

Tiiketilen besinlerin Phe igeriklerinin hesaplanmasi boliimiinde 9-11 yas grubu
%40 ile “’cogu zaman’’, 12-17 yas grubu %45,5 ile “’her giin’’, 18-35 yas grubu ise

%606,7 ile “’cogu zaman’’ saptadigini belirtmistir.

Yas ortalamasi 8,145,2 yi1l olan PKU’lularin aileleri ile yapilan bir ¢alismada
Phe hesaplama ile ilgili ailelerin %37,5’inin “’her zaman’’ saptadiklari, %25,0’inin

ise “’cogu zaman’’ saptadiklar1 belirlenmistir (Bilginsoy ve ark., 2005).

Bu ¢aligmada Phe saptanma sikligindan yola ¢ikilarak gruplarin Phe konusunda

yeterli bilgiye sahip olduklar diisiiniilmektedir.

9-11 yas grubunun %60,0’1, 12-17 yas grubunun %50,0’si ve 18-35 yas

grubunun ise %81,0°1 yeterli ve dengeli beslendigini belirtmistir ve gruplar arasinda

89



anlamli bir farklilikk bulunmamistir. Yeterli ve dengeli beslenmedigini diisiinen
bireyler genel olarak degerlendirildiginde, diyetlerindeki kisitlamalar yiiziinden

besinlerdeki besin 6gelerini yeterli alamadiklarini sebep olarak géstermislerdir.

Hiperfenilalaninemisi olan hastalar ile (n=156) yapilan bir ¢alismada, 16 yas
altindaki ¢ocuk grubunun yeterli ve dengeli beslenememesi sonucu plazma
prealbumin ve selenyum yiizdesinin énemli 6l¢iide az oldugu belirlenmistir. Sonugta
bu durumun diyete bagliligin artmasi ile pozitif olarak anlamli oldugu ve normal

degerlere yaklastig1 belirtilmistir (Crujeiras ve ark., 2015).

PKU’lularin diyetleri ile ilgili kagamak yapma durumlar degerlendirildiginde
yasa bagli olarak kacamak yapma ylizdesi artmistir. Kagamak yapma ylizdesinin
%50,0 ile en fazla 12-17 yas grubunda oldugu dikkat ¢ekmektedir. Bu durumun
addlesan grubun ev disinda daha fazla zaman ge¢irmesinden, arkadaglar1 ile sosyal
ortamlarda daha fazla bulunmalarindan kaynaklandigi diistiniilmektedir. Ev dis1
yemek tliketim durumlarina bakildiginda gruplar arasinda anlamli bir farklilik
bulunmaktadir ve yasa bagli olarak ev disinda yemek tiiketim ortalamasi artis
gostermistir. Yasa bagli olarak sosyal ¢evrenin genislemesi okul ve is i¢in disarida
daha fazla bulunmasi ile birlikte disarida yemek yeme sikliginin da artmis olacagi

disiiniilmektedir.

Ev dis1 yeme sikligin1 9-11 ve 12-17 yas gruplar1 benzer olarak “’nadiren’’, 18-
35 yas grubu bireyler ise %42,8 ile “’genellikle’’ olarak belirtmislerdir. Bu durum bir
onceki hipotezi destekleyici sonug olarak ¢ikmistir. Ev disinda yemek yeme zorlugu
soruldugunda ise her ii¢ grupta da sirastyla %40,0, %66,6 ve %42,1 ile en fazla “’gok

zor’’ cevabini vermistir.

Yapilan bir ¢caligmada PKU’lu grup ile kontrol grubu arasinda disarda yemek
yendiginde yeni besinleri denemeyi isteme ile ilgili olarak anlamli bir farklilik
bulunmustur (Evans ve ark., 2015). Bagka bir ¢alismada ise katilimcilara diizenlenen

egitim ile ilgili olarak katilimcilarin %55,0°1 disarida yemek yeme ile ilgili verilen
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egitimin ¢ok faydali oldugunu belirtmistir (Durham-Shearer ve ark., 2008).
Calismamizda ozellikle addlesan donemde sosyallesme ve arkadas edinme gibi
cevresel faktorlerin de etkisi ile birlikte PKU’lu bireylerin disarida yemek yeme

konusunda oldukga zorlandiklar1 sonucu ortaya ¢ikmuistir.

Bu c¢alismadaki 9-11 yas grubu cocuklar ile aileleri ve 12-17 yas grubu
adolesanlar ile aileleri arasinda ’yeterli ve dengeli beslenme’’, “’diyet ile ilgili

kacamak yapma’’, “’ev disinda yemek yeme zorluklar1’’ durumlar agisindan anlamh

bir farklilik bulunmamustir.

4.3. PKU’lu Bireylerin PKU Uriinleri ile ilgili Baz1 Diisiincelerinin

Degerlendirilmesi

PKU iriinlerine yonelik verilere bakildiginda, 9-11 ve 12-17 yas grubunun
tamami 6zel tirlin kullandigini belirtirken bu oran 18-35 yas grubunda %90,5’tir. 9-
11 yas grubu ebeveynleri %45,0 ile 6zel {iriin bulmanin “’zor’” oldugunu, 12-17 yas
grubu aileleri ise %50,0 oraninda “’¢ok zor’’ oldugunu, 18-35 yas PKU’lular %52,6
oraninda “’zor’’ oldugunu belirtmislerdir. Piyasadaki 6zel {riinlerin yeterlilik
durumuna 9-11 yas grubu ebeveynleri %90,0 oraninda ’kesinlikle yetersiz’’, 12-17
yas grubunun ebeveynleri %63,6 oraninda “’kesinlikle yetersiz’’ ve 18-35 yas grubu
yetiskinler ise %47,4 oraninda ‘’kesinlikle yetersiz’’ demislerdir. Piyasadaki
tiriinlerin yeterli oldugunu diislinen sadece 1 kisi olup yetiskin grubunda % 5,3
oranina sahiptir. PKU’ya yonelik piyasada bulunan iiriinlerin yeterli olmadig1 ve

PKU’lu bireylerin ve ailelerin bu iriinlere ulagsmada olduk¢a zorlandiklari

saptanmuistir.

Ulkemizde PKU igin &zel olarak yer alan iiriinlerin piyasada az oldugu,
piyasada yer alan liriinlere ise ulasimin zor oldugu sonucuna varilmistir. Bu nedenle
iilkemizdeki prevelanst Avrupa’dan daha yiiksek olan PKU agisindan iiriin konusu

ele alinmasi gereken en dnemli konulardan bir tanesidir.
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Pena ve ark. (2015) tarafindan Avrupa iilkelerinde yer alan 6zel iriinler ile
ilgili yapilan bir ¢alismada; Italya’nin en fazla iiriine sahip oldugu, iilkemizde ise
gercegi yansitan sayisal bir verinin olmadigi saptanmistir. Ulkemiz ile Avrupa
tilkeleri arasindaki farkliliklarin belirlenmesinin gerekli oldugu ve bunun Avrupa
capinda metabolik kontrolii saglamak i¢in hastalar arasindaki farkliliga katki

saglayabilecegi vurgulanmustir.

PKU’lu bireylerin diyetlerine uygun yemek hazirlamak zaman alici
olabilmektedir (Awiszus ve Unger, 1990). PKU’lu bireylerin yemek hazirlama
stireleri 9-11 ve 12-17 yas grubu bireylerin evlerinde 1-1,5 saat iken 18-35 yas grubu
bireylerin evinde 30 dakika-1 saat olarak belirlenmistir. Ailelerin PKU diyetine

uygun olarak yemek yapmakta zorlanmadiklari sonucuna varilabilir.

Bu konuya yonelik yapilan bir yiiksek lisans tez c¢aligmasinda (n=12) evde
PKU diyetine uygun yemek hazirlamanm 1,5+1,08 saat siirdiigii, PKU’lu olmayan

evlerde ise benzer olarak 1,17+0,83 saat siirdiigli belirlenmistir (Hollinger, 2013).

PKU’lu ¢ocuklara sahip ailelerin PKU’ya uygun yemek hazirlamak i¢in uygun
bir zamanlama yaptiklart sonucuna ulasilmistir. Saglikli bireyler i¢in yemek
hazirlama siiresine benzer sonuglar bulunmustur ve ailelerin bu konuda zorluk

yasamadiklar1 diigiiniilmektedir.

4.4. PKU’lu bireylerin ve ailelerinin 6l¢ek skorlarinin degerlendirilmesi

Sosyal yasamda PKU’lu bireylerin ne gibi zorluklar yasadiklarinin ve
PKU’nun hayatlarin1 nasil etkilediginin anlasilabilmesi PKU’lu bireylerin normal
yasamlarinin devami icin olduk¢a 6nemlidir. PKU’lu bireylerin sosyal yasamlarinin
degerlendirilebilmesi ve Oneriler verilebilmesi icin c¢aligmalara ailelerin de dahil

edilmesi gerekmektedir. Ciinkii PKU’lu ¢ocuklar ve ebeveynleri arasinda PKU’ya
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yaklasim ag¢isindan ¢esitli farkliliklar bulunabilmektedir (De Los Reyes A., 2011).
Bu ¢alismada da bir¢ok alanda ebeveynler ile PKU’lu ¢ocuklar1 arasinda PKU-QOL

Olceginden aldiklar1 skorlar arasinda farkliliklar bulunmustur.

4.4.1. PKU semptomlari boliimiiniin degerlendirilmesi

Otozomal resesif gegisli ve dogustan Fenilalanin aminoasit metabolizmasi
bozuklugu olan PKU’nun, norofizyolojik bazi semptomlara sahiptir (Moyle ve ark.,
2007, Bilder ve ark., 2016). Bu semptomlar PKU’lu bireylerin yagamini olumsuz
etkileyebilmektedir. Stemerdink ve ark. (2000) yaptiklar1 bir ¢alismada, 30 PKU’Iu
addlesan grubunu (n=30), kontrol grubu (n=23) ile karsilastirdiklarinda daha

hiperaktif olduklarini ve okul performanslarinin daha diistik oldugunu bulmuslardir.

PKU-QOL 6l¢eginin “’PKU semptomlar1’’ boliimiine genel olarak bakildiginda
yasin artmasiyla birlikte semptomlarin ortanca degerlerinde azalma goriilmektedir.
Bas agrisi, karmn agrisi, konsantrasyon eksikligi, yavas diisiinme, sinirlilik,
saldirganlik, ruh hali degiskenligi, iiziintii ve endise alanlarinda gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli farkliliklar bulunmakta iken, gruplar arasindaki farkliligin
anlamli ¢ikmadigr tek alan yorgunluk semptomudur. 9-11 yas grubunda en fazla
goriilen semptomun 100,0 (37,5-100,0) ortanca degeri ile “’yavas diisiinme’” oldugu,
yasin artmasi ile birlikte bu semptomun anlamli derecede diistiigii goriilmektedir. 12-
17 yas grubunda en fazla goriilen semptomun ’yorgunluk’’ ve ‘’konsantrasyon
eksikligi’> oldugu [25,0 (25,0-50,0)], 18-35 yas grubunda ise en fazla goriilen
semptomun ’yorgunluk’’ [50,0 (12,5-75,0)] oldugu goriilmektedir.

17 yas tstii 67 PKU’lu birey ile yapilan bir ¢calismada, PKU’ya bagli olarak
geligebilen semptomlar arasinda en sik goriilenlerin “’bag agrisi”’ ve “’zayif hafiza™
oldugu, 25 yas tustii PKU’lularin genc¢ olanlara gore daha fazla semptoma sahip
olduklar1 ancak istatistiksel farkliligin bulunmadig1 saptanmistir. Kontrol grubu ile

kiyaslandiginda ise yasam kalitesini etkileyebilen semptomlar agisindan anlamli bir
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farkliligin bulunmadigi belirlenmistir ve erken taninin 6nemine dikkat ¢ekilmistir

(Simon ve ark., 2008).

PKU semptomlari iizerine yapilan baska bir ¢calismaya ise 17 yas iistii PKU’lu
birey (n=35) ile kontrol grubu (n=181) dahil edilmistir. iki grup arasinda semptomlar
acisindan; ruh hali degiskenligi, sinirlilik ve endise semptomlar: alanlar1 igin
istatistiksel olarak anlamli farkliliklar bulunmustur; bas agrisi, karin agrisi,

saldirganlik semptomlari i¢in anlamli farklilik bulunmamistir (Pietz ve ark., 1997).

Bu calismada semptomlarin kiiclik yas grubunda daha fazla goriildiigii, yasin
artmasi ile birlikte semptomlarda azalma oldugu goriilmektedir. Yasa bagli olarak
semptomlarin azalma nedenlerinin, PKU ile ilgili bilgi diizeyinin artmasina, diyet
tedavisinin 6neminin daha ¢ok anlasilmasina ve hastalifa olan toleransin artmasina

bagli olabilecegi sonucuna varilabilir.

PKU semptomlart béliimiinde tiim semptomlar agisindan 9-11 yas grubu
cocuklar ile ebeveynleri arasinda istatistiki olarak anlamli farklilik vardir. Tiim
semptomlarda c¢ocuklarin semptom skoru ortanca degeri ebeveynlerinkinden daha
yiiksektir ve aileler cocuklarinin sagligini olduk¢a iyi olarak degerlendirirken
cocuklarin semptom belirtileri ailelerine gore oldukca yiiksek bulunmustur (Cizelge
3.9.). Bu durum c¢ocuklarin semptomlari yanlis degerlendirmesinden veya
ebeveynlerinin eksik gozlemlerinden kaynaklandigr diistindiirtmektedir. Adolesan
grup ve ebeveynleri arasinda ise 6z saglik durumu ve endise alanlari agisindan
anlamli farklilik bulunurken, diger tiim alan skorlar1 birbirine benzer bulunmustur.
Aileler ¢ocuklarmin saglik durumlarimi “’cok 1iyi’” olarak degerlendirmisken,
cocuklart ise “’iyi’’ olarak degerlendirmislerdir. Ayrica aileler ¢ocuklarim
“endisesiz’’ gormekte iken, c¢ocuklar1 ise ‘’nadiren’’ endiseli olduklarini
belirtmislerdir (Cizelge 3.10.). Endise PKU’daki en yaygin semptomlar arasinda
gosterilmektedir (Koch ve ark., 2002).
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PKU semptomlar1 boliimiinde PKU’lu grunun yaslarinin artmasi ile birlikte
ebeveynler ve c¢ocuklar1 arasindaki skor degerlerinin birbirine yaklasarak

farkliliklarin da olumlu yonde azaldig1 goriilmiistiir.

4.4.2. PKU’nun genel etkileri boliimiiniin degerlendirilmesi

PKU-QOL 6lgeginin ’PKU’nun genel etkileri’” bdliimiine (duygusal etkilerin,
giinliik islere etkilerin ve sosyal etkilerin ortalamasi) bakildiginda gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunmaktadir ve bu etkiler yas artisina bagh
olarak genel anlamda azalmaktadir. PKU’nun duygusal etkileri en fazla 9-11 yas
grubunu etkilerken [50,0 (35,4-62,5)], en az 18-35 yas grubunu etkilemistir [37,5
(21,8-56,2)]. Gruplar arasinda “’PKU’nun sosyal etkileri’’, ’PKU’nun genel olarak
etkileri’” ve “’Endise-kan testleri’’ alanlar1 arasinda anlamli farkliliklar bulunmakta
iken, ’PKU’nun duygusal etkileri’’, ’PKU’nun giinliik islere etkileri’” ve “’Endise-
yiiksek kan Phe diizeyleri’’ alanlar1 arasinda anlamh farklilik bulunmamaktadir.
Ortanca degerler genel olarak degerlendirildiginde, {i¢ grubun ortanca degerlerinde
yasin artmasiyla birlikte diisme goriilse de en fazla diisiis *’Endise-yiiksek kan Phe

diizeyleri’’ alanindadir.

Yapilan bir meta analiz c¢alismasinda, PKU’lu bireylerin duygusal ve
davranigsal yonden etkilenmeye oldukga agik oldugu dolayisiyla diyet takibinin daha
zor olabilecegi, PKU’lu bireylerin duygusal yonden de arastirllmasi gerektigi

sonucuna varilmistir (Sullivan ve ark., 1999).

Vegni ve ark. (2009) yaptiklar1 yasa bagli nitel bir ¢alismaya 47 PKU’lu (8-23
yas) birey dahil etmiglerdir. Yasa bagli olarak PKU’lularin normal olduklar:1 fakat
sosyal ortamda sikint1 yasadiklar1 ve hastalik ile ilgili bilgi diizeylerinin gelistirilmesi
gerektigi sonucuna varmislardir. Calismamizda da PKU’lu kadin yetiskinlerin

hamilelik konusunda biiyiik ¢cekince yasadiklar1 goriilmektedir.
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Oniki yas alt, 12-17 yas aras1 ve 18 yas iizeri olmak {izere 3 grubun dahil
oldugu, ayni yas grubundaki kontrol gruplar ile iliskilerin incelendigi ve sosyal
durumlara yonelik bir olgegin kullanildig1 ¢alismada, addlesan ve yetiskin grubu
PKU’lularin sosyal-biligsel olarak eksikliklerinin oldugu, ¢ocuk grubunda ise anlamli

farkliliklarin olmadig1 sonucuna varilmistir (Jahja ve ark., 2016).

Genel olarak PKU boliimiinde en fazla etkilenen grubun 9-11 yas grubu oldugu
acitkca goriilmektedir. Bu durumda kiiclik yastaki c¢ocuklarin hastaliklarini
kabullenme, anlayabilme, kavrayabilme noktasinda sorun yasadigi sonucu

c¢ikarilabilir.

PKU’nun duygusal etkileri alaninda 9-11 yas grubu ¢ocuklar ile ebeveynleri
arasinda anlamli bir farklilik bulunurken, diger alanlar (PKU’nun giinliik islere
etkileri, sosyal etkileri, genel olarak etkileri, endise-kan testleri, endise-yiiksek kan
Phe diizeyleri) arasinda anlamli bir farklilik bulunmamustir (Cizelge 3.12.). Adélesan
grup ve ebeveynleri arasinda ise PKU nun duygusal etkileri, sosyal etkileri, genel
olarak etkileri, endise-kan testleri, endise-yiiksek Phe diizeyleri alanlar1 arasinda
ebeveynleri ve c¢ocuklart arasinda anlamli farklilik bulunurken, sadece PKU’nun

glinliik iglere etkileri alaninda anlamli bir farklilik bulunmamustir (Cizelge 3.13.).

Yapilan bir ¢alisgmada PKU’lu ¢ocugu olan ebeveynler ve saglikli cocugu olan
ebeveynler karsilastirilmistir.  Sonug¢ olarak, PKU’lu c¢ocuga sahip aileler
cocuklarimin daha az mutlu, daha az neseli ve daha az inanch olduklarini, bu
durumun ise PKU’nun duygusal etkilerinden kaynaklanabilecegini belirtmislerdir

(Landolt ve ark., 2002).

Genel olarak degerlendirildiginde, 9-11 yas grubu ve ebeveynlerinin
karsilastirilmasinda oldugu gibi, 12-17 yas grubu ve ebeveynleri arasindaki
farkliligin da ebeveynlerden dolayr oldugu goriilmektedir. PKU’nun semptomlari
boliimiine benzer sekilde, PKU’ nun genel olarak etkileri bolim skorlart PKU’lu

bireyler i¢in yasa bagli olarak azalmistir, fakat ebeveynler agisindan tam tersi bir

96



durum goézlenmistir. Ebeveynler ¢ocuklarinin yasiin artmasiyla sosyal ortamlarda
bulunma zamanlariin da artmasini ve gelecekteki yasamlarini etkilemesi nedeniyle

oldukg¢a endiseli olduklar1 dikkat cekmektedir.

PKU’nun genel olarak etkileri bolimiinde PKU’lu bireylerin yasinin
artmastyla; PKU’nun ¢ocuk iizerindeki etkilerinin azaldigi, ebeveynler iizerindeki
etkisinin ise arttig1 sonucuna ulagilmistir. Calismamizda yasin artmasi ile birlikte
PKU’ya 6zgii semptomlarda da azalma goriilmesine ragmen diyete uyulmadiginda
ortaya ¢ikan bu semptomlar PKU’lu bireylerin sosyal yasam kalitelerini dogrudan
etkilemektetir. Fenilalanin mekanizmasina bagli olarak gelisen bu semptomlarin en
aza indirilebilmesi i¢cin PKU’ya uygun beslenilmesi gerekmektedir. Sonug olarak
PKU’lu bireylerin yas artis1 ile birlikte semptomlarindaki belirgin azalmanin diyetin

oneminin anlasilmasina ve PKU’ya uygun beslenmelerine baglanabilir.

4.4.3. Fenilalanin icermeyen supleman kullanim béliimiiniin degerlendirilmesi

Protein kisith diyet ile birlikte PKU’ya 6zel tirtinler de PKU tedavisinin énemli
bir kismint olusturmaktadir (Cleary ve ark., 2006 ). Bu ¢alismada gruplar arasinda
sadece “’PKU supplemeninin tadi>> alaninda anlamli farklilik bulunmamaktadir. Ug
PKU’lu grup da benzer olarak suplemanlarin tadin1 begenmemektedir ve 9-11 yas
grubu digerlerine gore daha kotii bulmaktadir [75,0 (25,0-75,0)]. Diger alanlarda ise
gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli farkliliklar bulunmaktadir. “’Supleman
kullanimina baglhlik’’, “’supplemen kullanimi atlandiginda sucluluk hissetme’” ve
“’supplemen kullaniminin aile igi iliskilere etkileri’’ alanlarinda yas arttik¢a skorlarin

diistiigli, sonuglarin daha pozitif oldugu goriilmektedir.

PKU-QOL o&lgeginin Fenilalanin igermeyen protein supleman kullanimi
bolimiinde yer alan “’supleman kullanimina baghilik’’ ve “’supleman kullaniminin
aile ici iliskilere etkileri’’ alanlarinda 9-11 yas grubu ve ebeveynleri arasinda anlaml

bir farklilik bulunurken, “’supleman kullaniminin gilinliik islere etkileri’” ve
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“’supleman kullanimi atladiginda sugluluk hissetme’’ alanlari arasinda anlamli bir
farklilik bulunmamigtir. Supleman kullanimina ebeveynler ¢ocuklarinin sadik
kaldigin1 diigiinmesine ragmen c¢ocuklar 3-5 kere atladiklarini belirtmislerdir. Ayrica
ebeveynler supleman kullaniminin aile igi iliskilerini ¢ocuklara gore ¢ok daha az
etkiledigini belirtmislerdir. Benzer durum protein kisitl diyet boliimiinde de
goriilmistiir. Adolesan grup ve ebeveynleri arasinda ise “’supplemen kullanimina

[3

baglilik’’, “’supleman kullaniminin giinliik islere etkileri’’ ve ’supleman kullanimi
atlandiginda sucluluk hissetme’” skorlar1 arasinda anlamli fark bulunurken,
“’supleman kullaniminin aile i¢i iliskilere etkileri’’ alan skorlar1 arasinda anlamli
farklilik bulunmamustir. Protein kisitli diyet bolimiindeki tiim alanlarda gruplar

arasinda anlamli farklilik bulunmustur (Cizelge 3.16.).

Shearer ve ark. (2008) yiiriittiikkleri bir caligmada katilimcilarin %57,0’s1
supplemen kullaniminin faydali oldugunu belirtmislerdir. Baska bir ¢alismada ise
PKU suplemanlarinin bazilarinin tat ve tiiketilebilirliginin yetersiz oldugu
belirtilmistir (Macleod ve ark., 2010). Benzer ¢aligmalarda da supplemen kullanan
PKU’lu bireyler i¢gin supleman tiiketilebilirligi ve tadina yonelik ¢aligmalar yapilmasi

gerektigi vurgulanmstir (Prince ve ark., 1997, MacDonald ve ark., 2006).

Calismamizdaki gruplar genel olarak degerlendirildiginde; PKU’lu bireylerin
cogunun PKU’lu bireyler icin gelistirilen Phe igermeyen protein suplemanlarinin
tadin1 begenmedigi ve suplemanlara yonelik iiriin gelistirme calismalarina ihtiyag

oldugu sonucuna varilmstir.

4.4.4. Protein kisith diyet boliimiiniin degerlendirilmesi

PKU’lu bireyler i¢in en énemli sorunlardan bir tanesi diyete olan bagliliktir.
Yapilan bir ¢calismada PKU’lu bireylerde protein kisith diyete baghligin yas arttikca
azaldig saptanmustir (Finkelson ve ark., 2001). Bu ¢alismada da benzer sekilde yasin

artmasi ile birlikte diyete olan bagliligin azaldig1 ve gruplar arasinda anlamli bir
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farklilik oldugu belirlenmistir. Sonugta yiyeceklerin kiiciik yas grubunu daha ¢ok
cezbettigi ve tiikketemedikleri besinleri daha ¢ok arzuladiklari sonucuna varilmastir.
Ayrica disiik proteinli besinlerin tadi alaninda da benzer sekilde gocuk grubu
besinlerin tadini1 kotii bulurken, yasin artmasiyla birlikte tat begenisi artmaktadir. Bu
durum yasin artmasi ile birlikte uyguladiklart diyeti ve tiiketemeyecekleri besinleri
tilketmeme nedenlerini 6grenmeleri ile ilgili olabilir. Ancak bireylerin diyetlerine
olan baglilikta zayiflik olmasi durumunda sugluluk duyma alanindan aldiklari
skorlarin ortanca degerleri birbirine benzer olarak bulunmustur. Diyete uyulmadigi
zaman bireyler kendilerini olduk¢a suclu hissetmektedir ve gruplar arasinda anlaml

bir farklilik bulunmamaktadir.

PKU’lu bireylerin uyguladiklari protein kisith diyet PKU’lu bireylerin sosyal
hayatlarini olumsuz olarak etkileyebilmektedir (Gentile ve ark., 2010). Bu ¢alismada
ise sosyal olarak en fazla etkilenen grubun 9-11 yas araligindaki ¢ocuklar oldugu
belirlenmistir ((52,5 (27,5-80,0)). 12-17 yas grubu addlesanlar (7,5 (5,0-45,0)) ve 18-
35 yas grubu yetiskinlerin (10,0 (4,5-29,1)) skorlar1 birbirine yakin olmakla birlikte
aralarinda anlamli bir farklihik oldugu goriilmektedir. Sosyal etkiler agisindan
incelendiginde, ¢ocuklarin daha ¢ok okulda zorlandiklari, diyetlerini ve kullandiklar
0zel triinleri diger insanlara anlatmakta giigliik ¢ektikleri saptanmistir. Yas artist ile
birlikte bu durum daha pozitiftir. Adolesanlar ile yetiskinler “’diyetin genel olarak
etkileri’’ ve “’diyetin giinliik islere etkileri’’ yoniinden degerlendirildiginde alan
skoru ortanca degerleri arasinda anlamli bir farklilik bulunmustur ve yasin artmasi ile

birlikte etkilenme orani artmustir.

Literatiirde bulunan PKU’lu bireylerin sosyal anlamda olumsuz olarak
etkilendiklerini ortaya koyan arastirmalar bu ¢alismadaki bulgular1 desteklemektedir
(Weglage ve ark., 1993, Zeman ve ark., 1996).

Yas ortalamas1 27,5 yil olan yetiskin PKU’lular (n=15) ile yapilan baska bir

calismada ise, katilimcilarin %60,0°1 protein kisitl diyet ile birlikte yasam kalitesinin
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artigini, %13,0’4 ise diyetin sosyal yasamlarini oldukca fazla etkiledigini

belirtmislerdir (Gassio ve ark., 2003).

Literatiirde yer alan calismalar daha ¢ok PKU’lu yetiskinleri kapsamaktadir.
Yetiskin PKU’lu bireylere yonelik farkli 6l¢ekler kullanilarak yapilan ve birbirini
destekleyen ¢alismalar, yetiskin PKU’lularin yasam kalitelerinin normale daha yakin
oldugunu belirtmektedir (Bosch ve ark., 2007, Simon ve ark., 2008, Miitze ve ark.,
2011).

Cotugno ve ark. (2011) cocuklar ve adélesanlar ile yaptiklar1 bir calismada
¢ocuklarin adblesanlara gore fiziksel ve psikolojik olarak daha diisiik skorlara sahip

olduklarini saptamiglardir.

Diyete baglilik alaninda 9-11 yas grubu ve ebeveynleri arasinda anlamli bir
farklilik bulunurken, diyete uyulmadiginda sucluluk duyma ve yemekten keyif alma
alanlarinda ise anlamli bir farklilik bulunmamistir. Ebeveynler ¢ocuklarinin
“’daima’’ diyete sadik kaldiginmi belirtirken, ¢ocuklar “’siklikla’’ sadik kaldiklarini
belirtmislerdir. Bu durum c¢ocuklarin yas olarak kiiciik olmasi nedeni ile PKU’dan
psikolojik ve sosyal olarak oldukca etkilendikleri anlamina gelebilir. Addlesan grup
ve ebeveynlerinde ise; ebeveynler cocuklarinin diyete ‘’daima’ sadik kaldigim
belirtirken, ¢ocuklar1 “’bazen’’ sadik kaldigimi belirtmistir. Bu durum ¢ocuklarin
yasinin artmasindan, ¢evrelerinin sosyal olarak genislemesinden ve ailelerin takibinin
bir dl¢iide zorlasmis olmasindan kaynaklanabilir. PKU’lu ¢ocuklar adélesan doneme
gectiklerinde ve bagimsizlik kazanmaya bagladiklarinda 6nemli  zorluklarla
karsilasabilmektedirler (Gentile ve ark., 2010). Bu durum c¢alismamizdaki bulgular
desteklemektedir.

Diyet ve supleman kullanimma baghlik 6zellikle ¢ocukluk yillarinda beyin
fonksiyonlarmin gelisimi agisindan kritik dneme sahiptir ancak bu durum addlesan
donemde de olduk¢a 6nemlidir (Moyle ve ark., 2007, Gentile ve ark., 2008). PKU
ile iliskili stres durumu ve kisitlayict diyetin yiikii, PKU’lu bireylerde psikiyatrik
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semptomlarin artmasinda rol oynayabilmektedir (Weglage ve ark., 1994, Weglage ve
ark., 1996). Diyet kisitlamas1 gerektiren PKU ve Tip 2 Diyabet ile iliskili yeme
davranig1 ve aligkanliklarinin karsilastirildigi bir ¢alismada, yasa bagli olarak iki grup
arasinda farkliligin olmadigi, yeme davranisi 6l¢egi skorlarina gére ise PKU’lularin
daha diisiik puan aldig1 (kadinlarda) ve diyet kisitlamasinin bu iki kronik hastalik
acisindan yeme davranisint olduk¢a olumsuz etkiledigi sonucuna varilmigtir

(Antisdel ve Chrisler, 2000).

PKU’lu ¢ocuklar ve ebeveynleri iizerine yapilan smirli ¢alismalarin birinde,
metabolik kontrol agisindan iyi olan ailelerin daha koétii ailelere oranla ¢ocuklarinin
genel olarak (okul basarisi, gilinliik isler) PKU’dan daha ¢ok etkilendigini
diisiindiikleri ve iki grup arasindaki korelasyonun istatistiksel olarak anlamli oldugu,
PKU’lu ¢ocuklar arasinda ise anlamli bir farkliligin olmadigi sonucuna varilmistir

(Thimm ve ark., 2013).

Yas ortalamast 9,0+5,2 yil olan PKU’lu ¢ocuklarin ebeveynleri (n=89) ile
yapilan bir ¢aligmada, PQOL (Ebeveyn yasam kalitesi Ol¢egi) kullanilmistir ve
ebeveynlerin bilyiik cogunlugunun ¢ocuklarinin PKU durumunu yénetmede oldukga
basarili olduklari, ancak ailesel stres ylikiinlin fazla oldugu bulunmustur. Sonugcta
PKU’lu ailelere gerekli sosyal destegin verilmesi gerektigi vurgulanmistir (Fidika ve
ark., 2013). Aym 6lcegin kullanildig1 benzer bir calismada da ebeveynlerin PQOL
skorlar1 sonucuna gore yasam kalitelerinin normal oldugu belirlenmistir (ten Hoedt

ve ark., 2011).

Ten Hoedt ve ark. (2011), PKU’lu veya galaktozemili olan ¢ocuklarin
ebeveynlerinin yasam kalitelerini saglikli ¢ocugu olan ebeveynler ve diger metabolik
hastalikli ¢ocugu olan ebeveynler ile karsilastirdiklar1 ¢alismada, PKU’lu ¢ocugu
olan ebeveynlerin saglikli cocugu olan ebeveynler ile arasinda anlamli bir farklilik
bulunmazken, diger metabolik hastalikli cocugu olan ebeveynlerden daha iyi skora
sahip olduklar1 bulunmustur (p<0,001). Ayrica PKU’lu ¢cocugu olan ebeveynlerinin

mental skorlarinin, ¢ocuklarinin yasindan anlamli 6lgiide pozitif olarak etkilendigi
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sonucuna varilmigtir. Bu durum PKU’nun olumsuz yonlerinin diyet ile tolere
edilebilecegini  gostermektedir. Calismamizdaki sonuglar da bu durumu

desteklemektedir.

Wu ve ark. (2011), yaptiklar1 bir ¢alismaya, okul ¢agindaki PKU’lu ¢ocuklar,
PKU’lu adoélesanlar ve saglikli ¢ocuklart dahil etmislerdir. Calisma sonucunda
PKU’lu gruplarin, yagam kalitesini etkileyebilecek ¢ogu alan skorlarinin normal
aralikta oldugunu, saglikli grup ile arasinda anlamli farkliligin bulunmadigini, sadece
depresyon alaninda PKU’lularin daha yiiksek skora sahip oldugunu saptamislardir
(p<0,05).

Olsson ve ark. (2007), 8-12 yas araligindaki ¢ocuklar (n=21) ve 13-19 yas
araligindaki adolesanlar (n=20) ile yaptiklar1 bir ¢alismada, yasin artmas ile birlikte
PKU’lularin diyet sorumluguna daha fazla sahip olduklarini, ebeveynlerinin ise diyet
ve supleman takibini rahat bir sekilde yiiriittiikleri sonucuna varmiglardir. Bu durum

daha dnceki benzer bir ¢calisma ile desteklenmektedir (Crone ve ark., 2005).

Calismamizin PKU-QOL o0lgegi boliimleri ve alt alanlar1 genel olarak
degerlendirildiginde sonug olarak; PKU’ nun kiiclik cocuklar1 daha fazla etkiledigi ve
bu etkilerin yas artig1 ile azaldig1 goriilmistiir. Ayrica yas artig1 ile birlikte 6zellikle
sosyal ortamlarin da artmast nedeniyle PKU’lu bireylerin diyetlerini daha 1yi
kavradiklar1 ancak bu durumu diger insanlara agiklama konusunda endiseli olduklar1
belirlenmistir. Ebeveynlerin PKU ile ilgili yeterli bilgiye sahip olduklari,
cocuklarinin hastaligir ile yakindan ilgilendikleri ve c¢ocuklarinin durumundan
duygusal olarak oldukca fazla etkilendikleri sonucuna ulasilmistir. Ayrica
ebeveynlerin diyetin zorlugu ve PKU 06zel iiriinlerinin yetersizligi sebebiyle
PKU’dan ekonomik olarak oldukc¢a fazla etkilendikleri belirlenmistir. Ebeveynlerin
supleman kullanimi ve protein kisith diyetin yonetiminde basarili olduklar1 ancak

PKU’nun giinliik islerini olduk¢a fazla etkiledigi sonucuna varilmistir.
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4.5. PKU’lu Bireylerin ve Ailelerinin PKU ile ilgili Duygu ve Diisiinceleri

Cocuklarin diyetlerinde en fazla yasak triinler olmasindan dolay1 zorlandiklari
ve diger besinlerin tadin1 merak ettikleri 6n plana ¢ikmaktadir. Addlesanlarda daha
cok okul, arkadas ortami gibi sosyal ortamlarda diyetleri yiiziinden zorlandiklari
goriilmektedir. Yetiskinlerde ise, diyetin zorluklarina alisildig1 ancak diger insanlara
PKU’yu anlatmanin zor oldugu sonucuna ulagilmigtir. PKU’lu bireylerin yas artisi ile
birlikte PKU ile yasamaya alistiklar1 belirlenmistir. PKU’lu ¢cocuga sahip ailelerde en
fazla 6zel iirlinlerin yetersiz oldugu, piyasada bulunan 6zel iiriinlerin pahali oldugu,
cocuklarinin sosyal ortamlar1 genisledikge diger insanlara agiklama yapma
konusunda psikolojik olarak zorlandiklari sonucu ortaya ¢ikmistir. PKU’lularin ve
ebeveynlerin bu boliimdeki degerlendirmeleri, Olcek skorlarinda ortaya ¢ikan

durumlart destekler niteliktedir.

Yagslar1 8-23 arasinda olan c¢ocuk, addlesan ve yetiskin PKU’lularin (n=20)
dahil oldugu ve yasam tecriibelerinin degerlendirildigi nitel bir c¢alismada,
PKU’lularin yeterli bilgi diizeyine sahip olmadiklari, kendilerini hasta gibi
gormedikleri, yasam kalitelerinin ise 6zellikle diyetleri nedeniyle olumsuz etkilendigi
saptanmistir (Di Ciommo ve ark., 2012). Yapilan bagka bir caligmada ise, yasam
kalitesi 6lgegi kullanilarak ilag tedavisi alan (n=22) ve diyet uygulayan (n=21) 43
PKU’lu bireyin (6-35 yas aralig1) yasam kaliteleri degerlendirilmistir. Olgek skorlari
degerlendirildiginde, hem yetiskin hem de ¢ocuk grubunda, ila¢ kullanan grubun
diyet uygulayan gruba gore daha yliksek puan aldigi, yetiskinler arasinda ise
erkeklerin ve egitim diizeyi diisiik olanlarin daha diisiik skorlar aldiklari

belirlenmistir (Cazzorla ve ark., 2014).
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5. SONUC VE ONERILER

Calisma 9-11 yas araligindaki 20 PKU’lu c¢ocuk (%19,1), 12-17 yas
araligindaki 22 PKU’lu adélesan (%20,9), 18-35 yas araligindaki 21 PKU’lu yetiskin
(%20,0) ve ¢ocuk ve addlesanlarin ebeveynleri (%40,0) olmak {izere toplam 105 kisi
lizerinde yiiriitiilmiistiir. Cocuk grubunun %55,0°1 kiz iken %45,0’1 erkek, addlesan
grubun %54,5’1 kiz iken %45,5’1 erkek, yetiskin grubunun ise %85,7’s1 kadin iken
%14,3’ii erkektir. Ebeveynlerin ise %90,5’1 anne iken %9,5’1 babadir. PKU’lu
gruplar BKI’lerine gore degerlendirildiklerinde, ¢ocuklarm %55,0’i zayif,

addlesanlarin %61,8’1 normal ve yetiskinlerin %76,2’si normal araliktadir.

Aragtirma bulgular literatiirdeki diger galismalarca desteklenir niteliktedir. Bu
sonuclar iilkemize 0zgii profillerin ¢ikarilabilmesi ve PKU’lu bireylere destek
olabilmesi acisindan 6nem tasimaktadir. Ulkemizdeki PKU’lu bireylerin yasam
kalitelerinin degerlendirilmesine yonelik bilimsel bir ¢alisma bulunmamaktadir. Bu
acidan 6zgiinliik anlaminda 6nemli bir arastirma olabilecek bu calismanin sonuglar

ve Onerileri asagida 6zetlenmistir;

PKU’lu gruplar beslenme aliskanliklarina gore degerlendirildiklerinde,
cogunun yeterli ve dengeli beslendigini diislindiigii goriilmiistiir. Ev dis1 yemek
tilketim sikliklarinda ve ev dis1 yemek yemenin zorlugu konusunda gruplar arasinda
sonuclar benzer bulunmustur. Kacamak yapma ve ev dis1 yemek tiiketme durumunda
ise yasin artmasi ile birlikte artis goriilmistiir. En fazla kagamak yapan grubun
%50,0 ile addlesan grubu, en az kacamak yapan grubun ise %15,0 ile ¢ocuk grubu
oldugu sonucu ortaya ¢ikmistir. En fazla ev dis1 yemek tiiketen grup ise %90,5 ile
yetiskin PKU’lular olmustur. Tiim gruplar ev dist yemek yemenin zorlugunu
degerlendirirken en fazla “’¢ok zor’’ olarak cevap vermislerdir. PKU’lu ¢ocuk ve
addlesanlar, yeterli ve dengeli beslenme ile kagcamak yapma alanlarinda ebeveynleri
ile karsilastirildiklarinda aralarinda anlamli  bir farklilik bulunmamistir ve
ebeveynlerinin ¢ocuklarinin diyet takibinde basarili olduklar1 sonucuna varilmistir.

PKU’lu gruplarin biiyiik ¢ogunlugunun recete edilmis iiriine sahip oldugu, ilag
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kullandiklari, 6zel PKU iiriinlerini tlikettikleri belirlenmistir. Katilimeilar piyasada
PKU diyetine uygun firiin bulmada en fazla ‘’zor’’-“’cok zor’’, piyasada bulunan

tirtinlerin yeterliligi konusunda ise ‘’kesinlikle yetersiz’’ cevabini vermislerdir.

PKU’lu bireylerin ve ebeveynlerinin PKU-QOL o6l¢ekleri degerlendirildiginde;
PKU semptomlart boliimiinde; g¢ocuklari en fazla olumsuz etkileyen semptom
“yavag diisiinme’’, adolesanlar1 en olumsuz etkileyen “’yorgunluk’ ve
“’konsantrasyon eksikligi’’, yetiskinleri ise en olumsuz etkileyen semptom
“’yorgunluk’’ olarak belirlenmistir. Genel olarak degerlendirildiginde, semptomlarda

yasa bagli olarak azalma oldugu saptanmustir.

PKU semptomlar1 boliimiinde; 9-11 yas grubu PKU’lu ¢ocuklar ve ebeveynleri
arasinda tiim alanlar agisindan istatistiksel olarak anlamli farkliliklar bulunmustur.
Tiim alanlarda ¢ocuklar ebeveynlerinden daha yiiksek skorlar almistir, ebeveynlerin
cocuklarini degerlendirmeleri daha olumlu iken ¢ocuklarin verdikleri cevaplar daha
olumsuz olmustur. Ayrica ebeveynler ¢ocuklarinin saglik durumlarini iyi olarak
degerlendirmisler, ancak ¢ocuklar PKU’nun semptomlarindan olumsuz olarak
etkilendiklerini belirtmiglerdir. 12-17 yas grubu ve ebeveynleri arasinda ise sadece
cocugun saghigmin degerlendirilmesi ve endise alanlarinda iki grup arasinda anlamh
bir farklilik bulunmustur. Adolesanlarin ebeveynleri ¢ocuklarina gore ¢ocuklarininin
daha saglikli oldugu diisiinmekte iken, addlesanlar daha fazla endiseli olduklarini
belirtmislerdir. Cocuk grubu ve ebeveynlerinin aksine adodlesan ebeveynlerinin
cocuklarinin durumunu daha iyi gozledikleri sonucuna varilmistir. Ayrica ¢ocuk
grubu ve adolesan grubu PKU semptomlar1 agisindan degerlendirildiginde, yasin
artmasi ile semptomlarda azalma oldugu ve bunun da diyete olan baghilik ve PKU

bilincinin olusmasindan kaynaklanabilecegi diisiiniilmektedir.

Genel olarak PKU boéliimiinde; PKU, her ti¢ PKU’lu grubun en fazla
“’Endiseler- yiiksek kan Phe diizeyleri’’ alani etkilemistir. PKU’nun genel etkileri
degerlendirildiginde ise yasa bagli olarak olumlu anlamda bir azalma saptanmistir.

Ozellikle ¢ocuklar kan testlerinden diger iki gruba gére daha fazla endise duymustur.
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Genel olarak PKU boliimiinde; 9-11 yas grubu PKU’lu c¢ocuklar ve
ebeveylerinin skor ortanca degerleri birbirine benzer olarak bulunmustur ve sadece
PKU’nun duygusal etkileri alan1 arasinda anlamli bir farklilik bulunmustur.
Cocuklarin ebeveynlerine gore PKU’dan duygusal olarak daha ¢ok etkilendikleri
goriilmektedir. 12-17 yas grubu ve ebeveynleri arasinda PKU’nun giinliik islere
etkileri alan1 haricindeki diger alanlar agisindan iki grup arasinda anlamh farkliliklar
belirlenmistir. Iki grubun da en yiiksek skoru, ¢ocuk ve ebeveynlerine benzer sekilde,
kan Phe diizeylerinin yiiksek ¢ikmasindan endise duyma alaninda aldiklar
bulunmustur. Genel olarak degerlendirildiginde ise ebeveynlerin ¢ocuklarina gore

PKU’dan daha ¢ok etkilendigi sonucuna varilmistir.

Fenilalanin icermeyen supleman kullanimi béliimiinde; supleman kullanimina
baglilik, supleman kullanimina baglilikta zayiflik olursa sugluluk duyma ve
supleman kullaniminin aile ig¢i iliskilere etkileri alanlarinda yasa bagli olarak
istatistiksel olarak anlamli bir azalma tespit edilmistir. Suplemanlarin tadi alaninda
gruplar arasinda anlamli bir faklilik bulunmamistir ve PKU’lu bireylerin biiyiik

cogunlugu suplemanlarin tadini kotii olarak degerlendirmistir.

Fenilalanin icermeyen supleman kullanim1 bdliimiinde; 9-11 yas grubu PKU’lu
cocuklar ve ebeveyleri arasinda supleman kullanimmna baglilik ve supleman
kullaniminin aile i¢i iligkilere etkileri alanlarinda anlamli bir farklilik bulunmus iken
diger alanlar benzer olarak bulunmustur. 12-17 yas grubu ve ebeveynleri arasinda
supleman kullanimina baglilik ve supleman kullanimi atlandiginda sucluluk duyma
alanlarinda anlamli farklilik bulunurken diger alanlar i¢in farklilik bulunmamistir.
PKU’lu bireylerde yasin artmasi ile birlikte supleman kullanimina olan adaptasyonun
arttig1, ailelerin ise supleman kullaniminin yonetiminde basarili olduklar1 ancak

tiriinlerin yetersiz oldugu sonucuna ulasilmistir.

Protein kisith diyet boliimiinde; yasin artmasiyla diyette yer almayan besinlerin

cazibesinde azalma, diyet protein kisitlamasina baglilikta azalma, diyetin sosyal
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etkilerinde olumlu yo6nde azalma, diisiik proteinli besinlerin tadini begenmede

azalma oldugu gorilmiistiir.

Protein kisith diyet boliimiinde; diyete baglilik alaninda 9-11 yas grubu
PKU’lu ¢ocuklar ve ebeveyleri arasinda anlamli bir farklilik bulunmustur. Ayrica
anket sonuglar1 (kagamak yapma boliimii) ile karsilastirildiginda benzer sonuglar
oldugu fakat ¢ocuklarin diyete olan bagliliginin ebeveynlerin diisiindiigiinden daha
az oldugu bulunmustur. 12-17 yas grubu ve ebeveynleri arasinda tiim alanlarda
istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmustur. PKU diyetinin adélesan
grubunun ebeveynlerini daha fazla etkiledigi sonucu ortaya ¢ikmistir. Ebeveynlerin
diyetin yonetiminde zorlanmadiklari ancak diyetin giinlik islerini olduk¢a fazla

etkiledigi sonucuna ulasilmstir.

PKU’lu adélesanlarin, PKU’lu yetiskinlerin ve PKU’lu ¢cocuk ve addlesanlarin
ebeveynlerinin PKU’nun semptomlar1 boéliimiinde yer alan semptomlarin PKU ile
ilgili olup olmadig1 sonuglarmma gore; bas agrisi, yavas diisiinme ve Uziinti
semptomlar1 agisindan gruplar arasinda anlaml bir farklilik bulunmakta iken diger
semptomlar acisindan anlamli  bir farklihk bulunmamistir. Sonug¢ olarak
semptomlarin PKU ile iligkili oldugu en fazla diisiiniilen alanlar ‘’konsantrasyon
eksikligi”” (%53,2), “’saldirganlik’” (%45,8), “’yavas diisiinme’” (%42,2) ve

“sinirlilik’” (%40,3) oldugu sonucuna varilmastir.

Anketin son kisminda yer alan ve niteliksel olarak degerlendirilen ’PKU ile
Yasamak’’ ile ilgili duygu ve diisiinceler degerlendirildiginde, PKU’lu gruplarda
cocuk grubunda diyette yer almayan besin istekleri, diyetteki yasaklar konusunda
zorlandiklar1 belirlenmistir. Adolesan grupta ise diyete alisildigi ancak ozellikle
okulda zorlandiklari, diyetleri nedeniyle ev disinda besin bulamamaktan dolay1
tizlildiikleri sonucuna ulasilmistir. Yetigkinlerde ise, PKU ile yasamanin oldukga zor
olmasina ragmen PKU’nun daha fazla benimsendigi, hastaliktan ziyade yasam tarzi
olarak goriildiigli fakat diger insanlara anlatma geregi duyma konusunda

zorlandiklar1 sonucuna varilmistir. Ebeveynler degerlendirildiginde ise 6zellikle 6zel
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tirtinlerin eksikliginden ve pahali olmasindan sikayetci olduklari, duygusal anlamda
oldukca etkilendikleri ve c¢ocuklarinin yas1 arttikga Ozellikle gelecekteki
yasamlarindan endise duyduklar1 sonucu ortaya ¢ikmistir. Tiim bireylerin duygu ve
distinceleri ile 0Olceklerinden aldiklar1 skorlar arasinda anlamli  bir iliski
goriilmektedir. Ayrica buradaki veriler ve Olgek skorlari arasindaki bu iliski

calismanin amacini ve hipotezi desteklemektedir.
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ONERILER

Olgek ve anket sonuglar1 genel olarak degerlendirildiginde PKU’lu bireylerin
sosyal yasamda olduk¢a zorlandiklar1 gériilmektedir. Ozellikle ev disinda iiriin
bulunmamas1 veya pahali olmasi, diyetlerinde yer alan suplemanlarin toplum i¢inde
tikketiminde ¢ekindikleri ve ebeveylerin baska ¢cocuk sahibi olma konusunda endiseli

olduklar1 goriilmektedir. Toplumu bilinglendirici faaliyetlerin arttirilmas: gereklidir.

PKU’lu bireylerde yasin artmasiyla hastaligin daha fazla benimsendigi ancak
ebeveynlerin ise daha fazla endise duyduklar1 sonucu ortaya ¢ikmustir. Ozellikle
PKU konusunda toplumun bilinglendirilmesi gerekmektedir. Ayrica PKU 6zel
triinlerinin  gelistirilmesine yonelik ¢alismalar yapilmali ve piyasadaki {iriin

cesitliligi arttirilmalidir.

PKU tedavisinde temel etken olan diyet tedavisi, diyetisyen kontroliinde iyi
planlanmali ve multidisipliner yaklasim ¢ercevesinde PKU hastalarina ve ailelerine

gerekli psikolojik destek de saglanmalidir.

PKU’lu bireylerin diyetle birlikte normal ve saglikli olabilecekleri yapilan
arastirmalar ile desteklense de, PKU agisindan 6zellikle yiliksek bir prevelansa sahip
olan iilkemizde PKU’ya yonelik ¢alismalar olduk¢a yetersizdir. PKU’lu bireylerin
diyetlerinden dolay1 sosyal yasamda karsilastiklar1 sorunlari elen alan niteliksel
arastirmalara ihtiya¢ vardir. Bu sebeple bu ¢alismada PKU’lu bireylerin beslenme
aligkanliklar1 ve yasam kalitelerinin degerlendirilmesi amaglanmistir. PKU’lu
bireylere ulasim zor olmakla beraber, lilkemizde yapilacak caligmalara kaynak
olabilmesi agisindan bu calismanin 06zgiinliigii 6nem kazanmaktadir. Fakat bu
calismadaki bireylerin besin tiiketim kayitlari, PKU siniflamalar1 (klasik, hafif, orta),
ilag kullanimlar1 gibi etmenler ¢alismada yer almamaktadir. ilerleyen ¢alismalarda

bu faktorler de gbz oniinde bulunduruldugunda daha nitelikli ¢alismalar olabilecektir.
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OZET

Fenilketoniiri Hastalarinin Beslenme Alskanliklar: ve Yasam Kalitelerinin
Degerlendirilmesi

Bu c¢alisma, PKU’lu bireylerin beslenme aligkanliklar1 ve yasam kalitelerinin
degerlendirilmesi amaciyla yapilmistir. PKU Aile Dernegi araciligi ile ulasilan 9-35yas
araliginda bulunan goniillii ve PKU tanis1 almis 20 PKU’lu cocuk (%19,1), 22 addlesan
(%20,9), 21 yetiskin (%20,0) ile 42 ¢ocuk ve adolesanlarin ebeveynleri (%40,0) katilmigtir.
(n=105). PKU’lu bireylerin demografik ozellikleri, beslenme aliskanliklari, PKU ile ilgili
durumlar1 ve duygu ve diislinceleri anket formu ile saptanmistir. Yasam kaliteleri ise
Regnault ve ark. (2015) tarafindan gelistirilen ve izni alinan 6l¢ekler ile degerlendirilmistir.
Cocuklarin yas ortalamasi 10,2+0,6, adolesanlarin yas ortalamasi 13,3%1,1, yetiskinlerin yas
ortalamasi 23,5+5,1 ve ebeveynlerin yas ortalamasi 35,6+4,8 olarak belirlenmistir. PKU’Iu
gruplar BKI’lerine gore degerlendirildiginde zayif (%25,4), normal (%63,5) ve sisman
(%11,1) olarak bulunmustur, ayrica zayiflik en fazla ¢ocuklarda iken sigsmanlik en fazla
yetiskinlerdedir ve gruplar arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli bulunmustur (p<0,05).
PKU’lular arasinda Yyeterli ve dengeli beslenme, ev disi yeme sikligi ve ev dist yemek
yemenin zorlugu kisimlarinda anlamli farklilik bulunmamakta iken (p>0,05), ka¢amak
yapma ve ev dis1 yemek tiikketim durumlari arasinda anlamli farklilik bulunmustur (p<0,05).
Diyet ile ilgili kagamagi en fazla addlesanlarin yaptigi ve yasin artmasiyla ev dis1 yemek
tilketim durumunda artis oldugu saptanmustir. Ayrica ozellikle addlesanlar icin ev dis1 yemek
yemenin ¢ok zor oldugu sonucuna ulagilmigtir. Bu alanlar agisindan ebeveynler ve ¢ocuklari
arasinda anlamli bir farklilik bulunmamigtir (p>0,05). Evde yemek pisirme siiresi ¢ocuk ve
adolesan ailelerinde 1-1,5 saat iken yetiskin PKU’lularda 30dakika-1 saattir ve bireylerin
tamamma yakimi PKU  6zel {irlnleri  kullanmaktadir. PKU-QOL  6lgekleri
degerlendirildiginde PKU’lu gruplar arasinda; PKU semptomlar1 boliimiinde bas agrisi, karin
agris1, konsantrasyon eksikligi, yavas diisiinme, sinirlilik, saldirganlik, ruh hali degiskenligi,
iiziintli ve endise alanlari; Genel olarak PKU bdliimiinde PKU’nun sosyal etkileri, PKU nun
genel etkileri, endise-kan testleri alanlari; Phe i¢ermeyen supleman kullanimi boéliimiinde
supleman tad1 haricindeki tiim alanlar; Protein kisitli diyet boliimiinde yiyeceklerin cazibesi,
diyete baglilik, diyetin sosyal etkileri ve diigiik proteinli besinlerin tadi alanlar1 acisindan
anlaml farklilik bulunmaktadir (p<0,05). Sonug olarak yas arttikga PKU’nun PKU’lu birey
tizerindeki etkileri azalirken, ebeveynleri {izerindeki etkilerinin arttigi sonucuna varilmistir.
Cocuklar ve adodlesanlar ile ebeveynleri degerlendirildiginde ¢ocuk grubunun skorlarmin
addlesan grubuna gore daha fazla alanda ebeveynlerinden farklilik gosterdigi saptanmustir.
Bu calisma, PKU’da oldukga yiliksek prevelansa sahip olan Tirkiye agisindan 6nemli ve
Ozgilin bir ¢aligmadir. PKU’lu bireylerin sosyal yasamda karsilastiklar1 sorunlari ele alan
calismalarin artmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Beslenme, Fenilketoniiri, Yasam Kalitesi
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SUMMARY

Evaluation of Eating Habits and Quality of Life Patients With Phenylketonuria

This study was conducted to evaluate the nutritional habits and quality of life
patients with phenylketonuria. Accessed by PKU Family Association, in the 9-35 age range,
volunteer and diagnosed with PKU, 20 children with PKU (19,1%), 22 adolescents (20,9%),
21 adults (20,0%) and 42 patients of children and adolescents (40%) were participated (n =
105). The demographic characteristics, eating habits, status and feelings and thoughts about
PKU of individuals with PKU were determined by survey. Quality of life theese groups was
evaluated with questionnaires developed byRegnault et al. (2015) and were get permission.
The mean age of the children was 10.2 £ 0.6, of the adolescents was 13.3 £ 1.1, of the adults
was 23.5 + 5.1 and of the parents was 35.6 + 4.8. PKU groups were found to be as weak
(25.4%), normal (63.5%) and obese (11.1%) when evaluated according to BMI, also
weakness is the most common in children while obesity is the most in adults and the
difference between groups was found to be statistically significant (p<0,05). While there is
not a significant difference between individuals with PKU in sections of adequate and
balanced diet, frequency of eating outside, difficulty of eating outside (p>0,05), there was a
significant difference in terms of eating something forbidden and eating outside. It was been
determined that the eating something forbidden is the most in adolescents and that the
increase in age leads to an increase in the eating out. Moreover it was resulted with the
eating out is very difficult especially for adolescents. There was no significant difference
between parents and children in terms of these sections (p>0,05). The duration of cooking at
home is 1-1.5 hours in children and adolescents while in adult PKUs is 30 minutes-1 hour
and most of the individuals are using PKU special products. When it comes to PKU-QOL
questionnaires are evaluated: in terms of domains of headache, stomach ache, lack of
concentration, slow thinking, irritability, aggressiveness, moodiness, sadness and anxiety in
the PKU symptoms module; domains of social impact of PKU, overall impact of PKU and
anxiety - blood test in the PKU in general module; all domains except supplement taste in
the Supplement administration module; domains of food temptation, adherence to dietary
protein restriction, social impact of dietary protein restriction and taste - low-protein food in
the Dietary protein restriction module, there is a significant difference among groups with
PKU (p<0,05). In conclusion, the effects of PKU on patients with PKU were decrease as the
age increases while these effects were increase on parents. When evaluated the children,
adolescents and their parents, the differences of domain scores between parents of the
children group were higher than adolescent group. This study is an important and unique
study for Turkey which has a very high prevalence in PKU. There is a need for further
studies dealing with problems faced individuals with PKU in social life.

Key Words: Nutrition, Phenylketonuria, Quality of Life
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Research Trust

User agreement

Special Terms

Mapi Research Trust, a non-for-profit organisation subject to the terms of the French law of 1st July 1901, registered in Carpentras under number
453 979 346, whose business address is 27 rue de la Villette, 63003 Lyon, France, hereafter referred to as “MRT" and the User, as defined herein,
(each referred to singularly as a “Party” and/or collectively as the “Parties”), do hereby agree to the following User Agreement Special and General
Terms:

Mapi Research Trust
Information Support Unit

27 rue de la Villette

69003 Lyon

France

Telephone: +33 (0)4 72 13 65 75
Fax: +33 (0)4 72 13 66 82
Email: -

Recitals

The User acknowledges that it is subject to these Special Terms and to the General Terms of the Agreement, which are included in Appendix 1 to
these Special Terms and fully incorporated herein by reference. Under the Agreement, the Questionnaire referenced herein is licensed, not sold, to
the User by MRT for use only in accordance with the terms and conditions defined herein. MRT reserves all rights not expressly granted to the
User.

The Parties, in these Special Terms, intend to detail the special conditions of their partnership.

The Parties intend that all capitalized terms in the Special Terms have the same definitions as those given in article 1 of the General Terms included
in Appendix 1.

In this respect, the Parties have agreed as follows:

Article 1. Conditions Specific to the User

Section 1.01 Identification of the User

User name Micahit ALPTEKN

Legal Form NOT FUNDED ACADEMIC USER

Address Ukrilye Mah. Plevne Cad. Akta Kava No:5 PK: 06340
Country Turkey

Name of the contact in charge Ismail Micahit ALPTEKN
of the Agreement

Telephone number 05063042109

Fax number

Email address mucahit.alptekin@ankara.edu.tr
if different:

Legal Form

Address

Country

Section 1.02  Identification of the Questionnaire

Title Phenylketonuria impact and treatment Quality Of Life Questionnaire (PKU-QOL)

Author(s) Merck Serono

Owner PKU-QOL © Merck Serono S.A. - Geneva — April 2010 — All Rights Reserved
henylketonuria impact and treatment Quality Of Life Questionnaire_UserAgresment  March2014_2.0

Mapi Research Trust, December 1994, 2016 The unauthorized modification and use of any portion of this document is prohibited 1/3
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Copyright PKU-QOL © Merck Serono S.A. - Geneva — April 2010 - All Rights Reserved

Original bibliograhic references

A, Burlina A, and to assess

of e
impact of on patients’ and parents' quality of life: the phenylketonuria —
quality of life (PKU-QOL) questionnaires. Orphanet J Rare Dis. 2015 May 10;10(1):59 (Full Text Article)

Article 2. Rights to Use

Section 2.01 Context of the Use of the Questionnaire

The User undertakes to only use the Qu ionnaire in the of the Study as defined hereafter.
Context of use Other project
Title Evaluation of the eating habits and quality of life patients with phenylketonuria(PKU)
Disease or condition Phenylketonuria (PKU)
Description of the project It's my master thesis. These documents will be used in PKU patients living in Turkey and their
parents.
Presentation format of project Paper and seminar
Section 2.02 [+ for Use

The User undertakes to use the Questionnaire in accordance with the conditions for use defined hereafter.

(a) Rights transferred
Acting in the Owner's name, MRT transfers the following limited, non-exclusive rights, to the User (the “Limited Rights”)

(i) to use the Questionnaire, only as part of the Study; this right is made up exclusively of the right to communicate it to the Beneficiaries
only, free of charge, by any means of communication and by any means of remote distribution known or unknown to date, subject to respecting the
conditions for use described hereafter; and

(ii) to rep! the Qu ionnaire, only as part of the Study; this right is made up exclusively of the right to physically establish the
Questionnaire or to have it physically established, on any paper, electronic, analog or digital medium, and in particular documents, articles, studies,
observations, publications, websites whether or not protected by restricted access, CD, DVD, CD-ROM, hard disk, USB flash drive, for the
Beneficiaries only and subject to respecting the conditions for use described hereafter; and

(iii) Should the Questionnaire not already have been translated into the language the User is itled to transiate the
Questionnaire or have it translated in this language, subject to informing MRT of the same beforehand by the signature of a Translation
Agreement indicating the terms of it and to providing a copy of the translation thus ined as soon as i to MRT.

The User acknowledges and accepts that it is not entitled to amend, modify, condense, adapt, reorganise the Questionnaire on any medium
whatsoever, in any way whatsoever, even minor, without MRT's prior specific written consent.

(b) Specific conditions for the Questionnaire
® Use in Individual clinical practice or Research study / project

The User undertakes never to duplicate, transfer or publish the Questionnaire without indicating the Copyright Notice.
® Use in a publication or on a website with unrestricted access:

In the case of a publication, article, study or observation on paper or electronic format of the Questionnaire, the User undertakes to respect the

ing special i 1S:
- not to include any full copy of the Q ionnaire, but a pr version with the indication “sample copy, do not use without permission”
- to indicate the name and copyright notice of the Owner
- toinclude the e publications of the Qu ionnaire
- to indicate the details of MRT for any information on the Questionnaire as follows: contact information and permission to use: Mapi
Research Trust, Lyon, France. E-mail: i i - — Internet: i

- to provide MRT, as soon as possible, with a copy of any publication regarding the Questionnaire, for information purposes

- to submit the screenshots of all the Pages where the Questionnaire appears to MRT before release to check that the above-mentioned
requirements have been respected.

* Use for dissemination:
- On a website with restricted access:

In the case of publication on a website with restricted access, the User may include a clean version of the Questionnaire, subject to this version
being protected by a sufficiently secure access to only allow the Beneficiaries to access it.

The User undertakes to also respect the following special obligations:

- to indicate the name and copyright notice of the Owner
- to include the reference pL ions of the Qu ionnaire

Phenylketonuria impact and treatment Qualily Of Life Questionnaire_UserAgreement_ March2014_2.0
@ Mapi Research Trust, December 1984, 2016 The unauthorized modification and use of any portion of this document is prohibited
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- to indicate the details of MRT for any information on the Questionnaire as follows: contact information and permission to use: Mapi
Research Trust, Lyon, France. E-mail: i i i-| — Internet: www.proqolid.org

- to submit the screenshots of all the Pages where the Questionnaire appears to MRT before release to check that the above-mentioned
requirements have been respected.

- On promotional / marketing documents

In the case of publication on promotional/marketing documents, the User undertakes to respect the following special obligations:

- to indicate the name and copyright notice of the Owner

- to include the reference publications of the Qu ionnaire
- to indicate the details of MRT for any information on the Questionnaire as follows: contact information and permission to use: Mapi
Research Trust, Lyon, France. E-mail: i - - Internet: I

www.progolid.org
- to provide MRT, as soon as possible, with a copy of any publication regarding the Questionnaire, for information purposes
- to submit the screenshots of all the Pages where the Questionnaire appears to MRT before release to check that the above-mentioned
requirements have been respected.

For any other use not defined herein, please contact MRT for the specific conditions of use and access fees (if applicable).

Article 3. Term

MRT transfers the Limited Rights to use the Questionnaire as from the date of delivery of the Questionnaire to the User and for the whole period of
the Study.

Article 4. Beneficiaries

The Parties agree that the User may communicate the Questionnaire in accordance with the conditions defined above to the Beneficiaries involved
in the Study only, in relation to the Study defined in section 2.01.

Article 5. Territories and Languages

MRT transfers the Limited Rights to use the Questionnaire on the following territories and in the languages indicated in the table below:

Language

Turkish for Turkey

Versions/Modules

PKU-QOL - Adolescent PKU-QOL - Adult PKU-QOL - Child PKU-QOL - Parent

Article 6. Price and Payment Terms
The User undertakes in relation to MRT to pay the price owed in return for the availability of the Questionnaire, according to the prices set out

below, depending on the languages requested and the costs of using the Questionnaire, in accordance with the terms and conditions described in
section 6.02 of the General Terms included in Appendix 1.

Agreed and acknowledged by

User's name: Micahit ALPTEKN

Date:
11/01/2016
henylketonuria impact and treatment Quality Of Life Questionnaire_UserAgreement_ March2014_2.0
 Mapi Research Trust, December 1994, 2016 The unauthorized modification and use of any portion of this document is prohibited 3/3
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ARASTIRMA AMACLI CALISMA iCiN BILGILENDIRILMiS GONULLU OLUR FORMU

Prof. Dr. Funda Pinar CAKIROGLU’ nun damgmanhiginda fenilketoniiri tanisi almug bireylerin beslenme ve
sosyal yasam durumlarini arastiriyoruz. Arastrmanin ismi  “Fenilketoniiri hastalarmin  beslenme
ahgkanhklar1 ve yagam Kalitelerinin degerlendirilmesi® dir. Aragtirmamizda herhangi bir tam ve tedavi
olmayacaktir. Anket ile kisisel bilgiler, dlgek ile yasam kalitesi degerlendirilecektir. Yaklagtk 100 birey
¢alismaya dahil edilecek olup galisma yaklasik 1 yil siirecek, fakat kisisel olarak doldurulan anket ve lgegin
yaklagik 30 dakika siirmesi 6ngoriilmektedir. Arastirmamiza katilmada goniilliliik esas olup, katilimer anket ve
Olgekleri doldurma esnasinda ve/veya doldurduktan sonra istedigi zaman, higbir cezaya veya yaptirima maruz
kalmadan ¢alismadan ayrilabilir. Katilimeilardan anket ve ol¢egi doldurmalart diginda herhangi bir veri, 6lgiim
(kan, idrar vs.) istenmeyecektir. Elde edilen kisisel bilgiler baska kisiler/kurumlar ile paylasilmayacak,
kesinlikle gizli kalacaktir. Calisma sonucunda yayinlama asamasinda dahi bireylerin kimlikleri gizli kalacaktir.

Katihmer Beyam

Bilgilendirilmis goniillii olur formundaki tiim agiklamalari okudum. Yazili ve szlii olarak asagida adi gegen
aragtirmaci tarafindan bilgilendirmeler yapildi. Kendi bagima belli bir diisinme siiresi sonunda adi gecen bu
aragtirma  projesine “goniilli katihmer” olarak yer alma kararini verdim, istedigim zaman aragtirmadan
gerekgeli veya gerekgesiz ayrilabilecegimi biliyorum. S6z konusu aragtirmaya, herhangi bir baski veya zorlama
olmadan ¢aligmanin amacinda belirtilen gonillillik esasina uygun olarak kendi rizamla katilmay1 kabul
ediyorum. [mzali bu form kagidinin bir kopyasi bana verilecektir.

Goniilli Katihmer
Adi Soyads :
Tarih :
imza :

Katimea ile goriigen ¢cahismaci

Ars. Gor. 1.Miicahit ALPTEKIN

Sorumlu Arastirmaci: Prof. Dr. Funda Pmar CAKIROGLU

Yardime! aragtirmaci: Ars. Gor. Ismail Miicahit ALPTEKIN
Ankara Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi

Beslenme ve Diyetetik Boliimii

Cep tel: 0506 3042109
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EK-5a: 9-11 Yas ve 12-17 Yas PKU’lularin Anket Formu

Anket No: .......... i i e Tarih: ...... /... / 20....
ANKARA UNiVERSITESI
SAGLIK BILIMLERI ENSTITUSU
BESLENME VE DIYETETiK ANABILiM DALI

FENILKETONURI TANISI ALMIS BIREYLERIN YASAM KALITELERININ
DEGERLENDIRILMESI

Caligmaya katildiginiz kurum: 1. Cocuk Hematoloji Onkoloji Hastanesi 2. PKU Aile Dernegi

I. GENEL BILGILER
1. Dogum Tarihiniz ~ : giin........ i\ B T | e

2. Cinsiyet : 1. Kadin 2. Erkek
3. Boy uzunlugunuz ~ : .......... (cm)
4. Viicut agirhginiz E TrrmienealKE)

5. Okuyor musunuz?

L BYEE ciesonmmmnsnensnvones (simfimzi belirtiniz) 2. Hayir
6. Kag kardesiniz var (sizden bagka) ? .............cco......
7. Yasadiginiz Sehir & oo,

II. FENILKETONURi(PKU) iLE iLGILI DURUM DEGERLENDIRMESI
8. Ailenizde sizden baska fenilketoniiri 'li birey var mi? Varsa sayisini belirtiniz.
1. Bvet s kisi 2. Hayir
9. Fenilketoniiri tanisi kag yil 6nce konuldu?
1.1Yil 2.2Y1l 3.3 Yil 4.4 Y1l 5.5Y1
6.6 Yil 7.>6 Yl 8.<1Yll

10. Fenilketoniiri diyet programinizi kim planliyor?
1. Diyetisyen 2. Doktor 3.Kendim 4. Ailem 5. Diger(Belirtiniz).........cccccevvenrivninciennnn.

11. Tiikettiginiz besinlerin fenilalanin miktarlarin1 kim saptiyor siklikla saptiyorsunuz?
1. Doktor 2. Diyetisyen 3. Annem 4. Babam 5. Hig kimse

12. Fenilketoniiri kontrolii i¢in doktor, diyetisyen gibi saglik personelleri ile ne siklikla goriisiiyorsunuz?

1.Yilda 2'den daha fazla 2. Yilda bir defa 015 |00 T T N5 = R ————

I11. BESLENME ALISKANLIKLARI
13. Sizce yeterli ve dengeli besleniyor musunuz?

1. Evet
20 HAYIE «ocoovsmvommnsnansonsnsans sovsnananasnsvnsvananesansesses o 4S8 E8E 808 aATRRSHS (sebebini belirtiniz)
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EK-5a (Devam): 9-11 Yas ve 12-17 Yas PKU’lularin Anket Formu

14. Diyetiniz ile ilgili kagamak yapiyor musunuz?

............................................................................................. (sebebini belirtiniz)

15. Ev diginda yemek yiyor musunuz? (Cevabiniz " Hayir " ise 18. soruya geginiz)
1. Evet 2. Hayir

16 Ne siklikla ev diginda yemek yiyorsunuz?
1. Cok Sik 2. Genellikle 3. Nadir 4. Cok Nadir 5. Hig

17. Sizce PKU tanisi almug bir birey igin ev diginda yemek yemenin zorluk derecesi nedir?
1. 5(Cok Zor) 2.4(Zor) 3.3(Orta Derece)  4.2.(Kolay) 5. 1. (Cok Kolay)

18. Sizce PKU ile yasamak nasil bir duygu?

..................................................................................................................................

.......................................................................................

........................................................................................................
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EK-5b: 18-35 Yas PKU’lu Yetiskinlerin Anket Formu

AnketNo: .......... T.C. Tarih: .....  —— /20.
ANKARA UNIVERSITES]
SAGLIK BiLIMLERi ENSTITUSU
BESLENME VE DIYETETiK ANABILIM DALI

FENILKETONURI TANIS] ALMIS BIREYLERIN YASAM KALITELERINiN
DEGERLENDIRILMES]

Caligmaya katildigimz kurum: 1. Cocuk Hematoloji Onkoloji Hastanesi 2. PKU Aile Dernegi

I. GENEL BiLGILER

LYas(Yy .
2. Cinsiyet : 1. Kadin 2. Erkek
3. Boy uzunlugunuz - vessevanne(C)
4. Viicut agirhginiz U tsanaesni(kg)
S. Egitim durumunuz 1. flkokul 2. Ortaokul ~ 3.Lise 4. Universite mezunu
5. Universite Ogrencisi 6, Lisansiisti/Doktora
6. Medeni durumunuz - 1. Evli 2. Bekar 3. Bosanmig/Dul
7. Herhangi bir iste caligiyor musunuz? 1. BVE ciisiicommmmmnssssnsassnisansicsad (mesleginiz) 2. Hayir
8. Sizle birlikte ailenizdeki birey sayisi : ............ kigi
9 Yasadgimz Sehir

I1. FENiLKETONURi(PKU) ILE iLGILi DURUM DEGERLENDIRMES]|
10. Ailenizde sizden baska fenilketoniiri 'li birey var m1? Varsa sayisini belirtiniz.
I.Evet.... kisi 2. Hayir
11. Fenilketoniiri tanisy kag yil 6nce konuldu?

1.1Y1l 2.2Yil 3.3 Yil 4.4 Y1l 5.5l

6.6 Yl 7.>6 Y1l 8.<1Yil
12. Fenilketoniiri diyet programimzi kim planliyor?

1. Diyetisyen 2. Doktor 3.Kendim 4. Diger(Belirtiniz).............oooovvvvvoooooo
13. Tiikettiginiz besinlerin fenilalanin miktarlariny ne siklikla saptiyorsunuz?

1. Her giin 2. Cogu zaman 3. Bazen 4. Nadiren 5. Hig saptamadim

14. Fenilketontiri kontrolii i¢in doktor, diyetisyen gibi saglik personelleri ile ne siklikla gortigiiyorsunuz?
1.Y1lda 2'den daha fazla 2. Yilda bir defa 3.Iki yilda bir defa 4. Diger ....oovmririiceie

15. Fenilketoniiri diyet programiniz igin doktor/diyetisyen tarafindan regete edilen tiriiniiniiz var m1?
1. Evet 2. Hayir
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EK-5b (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskinlerin Anket Formu

aman aliyor?

1. <30 dk 2.30dk -1saat 3. 1-1.5saat 4. 1.5-2saat 5.2-3saat 6. 3> saat
17. Fenilketoniiri i¢in herhangi bir ilag kullaniyor musunuz?
A S (ilacin ady)................. .. (gtinliik doz miktart) 2. Hayir
I1I. BESLENME ALISKANLIKLARI
18. Sizce yeterli ve dengeli besleniyor musunuz?
1. Evet
S A (sebebini belirtiniz)
19. Diyetiniz ile ilgili kacamak yapiyor musunuz?
BT ettt et (sebebini belirtiniz)
2. Hayir
20. Piyasada bulunan &ze] PKU iiriinlerini kullaniyor musunuz? (Cevabimz "Hayir" ise 23. soruya geginiz)
1. Evet 2. Hayir
21. Piyasada bulunan PKU triinlerine kolay bir sekilde erigebiliyor musunuz?
1. Cok Kolay 2. Kolay 3. Zor 4. Cok Zor

22. Piyasada bulunan PKU trtinleri yeterli midir?
1. Kesinlikle Evet 2. Evet 3. Tam olarak degil 4. Hayir 5. Kesinlikle Hayir

23. Ev disinda yemek yiyor musunuz? (Cevabiniz " Hayir " ise 26. soruya geginiz)
1. Evet 2. Hayir

24 Ne siklikla ev disinda yemek yiyorsunuz?
1. Cok Sik 2. Genellikle 3. Nadir 4. Cok Nadir 5. Hig

25. Sizce PKU tanis; almg bir birey i¢in ev disinda yemek yemenin zorluk derecesi nedir?
1. 5(Cok Zor) 2. 4(Zor) 3.3(Orta Derece) 4. 2. (Kolay) 5. 1. (Cok Kolay)

26. Sizce PKU ile yasamak nasil bir duygu?
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EK-5c: Ebeveynlerin Anket Formu

Anket No: .......... T.C. Tarih: ....../....... / 20....
ANKARA UNIVERSITESI
SAGLIK BiLIMLERi ENSTITUSU
BESLENME VE DIYETETIK ANABILiM DALI

FENILKETONURI TANISI ALMIS BIREYLERIN AILELERININ YASAM KALITELERININ
DEGERLENDIRILMES]

Calismaya katuldigimz kurum: 1. Cocuk Hematoloji Onkoloji Hastanesi 2. PKU Aile Dernegi

I. GENEL BILGILER
1. Yag(Y1l) o
2. Cinsiyet : 1. Kadin 2. Erkek
3. Egitim durumunuz(en son bitirilen): 1. flkokul 2. Ortaokul 3. Lise 4. Universite 5. Lisansiistii/Doktora
4. Medeni durumunuz : 1. Evli 2. Bekar 3. Boganmug/Dul
5. Ne ig yapiyorsunuz?
I.Evhamm 2. Igci 3. Memur 4. Serbest Meslek 5. Diizenli bir isi yok
6. Caligmiyor 7. DIZer ......oooevuveeeeiinseeesoieee (belirtiniz)
6. Sizle birlikte ailenizdeki birey sayisi : ............. kisi
7. Yasadiginz Sehir

II. FENILKETONURI(PKU) iLE iLGILI DURUM DEGERLENDIRMES]

8. Ailenizdeki fenilketoniiri'li birey sayisi?
1.1 2.2 3.3 4. diger (belirtiniz) .........

9. Cocugunuzun Fenilketoniiri tanis1 kag yil 8nce konuldu?
Birinci Cocugunuz

1.1Yil 2.2l 3311l 4.4 Y1l 5.5Y1l
6.6 Yil 7.>6 Yl 8. <1Yil
INBEEICEL 55 v stvasins s afisss s s wewwan s e wwmuwen s oumuwan s358 (belirtiniz)

10. Cocugunuzun Fenilketoniiri diyet programini kim planliyor?

1. Diyetisyen 2. Doktor 3. Kendim 4. Diger(Belirtiniz)...........coovvevverironiienennn,
11. Cocugunuzun tiikettigi besinlerin fenilalanin miktarlarini ne siklikla saptlyorsgnuz‘?
1. Her giin 2. Cogu zaman 3. Bazen 4. Nadiren 5. Hig saptamadim
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EK-5c (Devam): Ebeveynlerin Anket Formu

12. Fenilketoniiri kontrolii iin doktor, diyetisyen gibi saglik personelleri ile ne siklikla goriigliyorsunuz?
1.Yilda 2'den daha fazla 2. Yildabirdefa 3. Iki yilda bir defa

LAL T S
13. Cocugunuzun Fenilketoniiri diyet programi igin doktor/diyetisyen tarafindan regete edilen iriiniiniiz var
m1?
1. Evet 2. Hayir
14. Evinizde, fenilketoniiri diyetine uygun yemek hazirlanmas giinde ne kadar zaman aliyor?
1. <30 dk 2.30dk -1saat  3.1-1.5saat  4.1.5-2saat 5. 2-3saat 6. 3> saat
15. Fenilketoniirili gocugunuz igin herhangi bir ilag kullaniyor musunuz?
LBVt oo 41T (giinliik doz miktary)
2. Hayir
[1I. BESLENME ALISKANLIKLARI
16. Sizce fenilketoniirili gocugunuz yeterli ve dengeli besleniyor musunuz?
1. Evet
B VBT s amnpyvanh s AR S mmm o s eSS RS SR S s (sebebini belirtiniz)
17. Fenilketoniirili gocugunuz diyeti ile ilgili kagamak yapiyor musunuz?
1. Evet
2. Hayir

18. Cocugunuz igin piyasada bulunan 6zel fenilketoniiri tiriinlerini kullaniyor musunuz? (Cevabiniz

"Hayir"
ise 21. soruya geginiz)
1. Evet 2. Hayir
19. Piyasada bulunan fenilketoniiri iiriinlerine kolay bir sekilde erigebiliyor musunuz?
1. Cok Kolay 2. Kolay 3. Zor 4. Cok Zor
20. Piyasada bulunan PKU tirtinleri yeterli midir?
1. Kesinlikle Evet 2. Evet 3. Tam olarak degil 4. Hayir 5. Kesinlikle Hayir
21. Cocugunuz ev disinda yemek yiyor mu? (Cevabimz " Hayw " ise 24. soruya geginiz)
1. Evet 2. Hayir
22. Cocugunuz ne siklikla ev diginda yemek yiyor? . |
1. Cok Sik 2. Genellikle 3. Nadir 4. Cok Nadir 5. Hig
23. Sizce fenilketoniiri tanis1 almig bir birey igin ev diginda yemek yemenin zorluk derecesi nedir?
1. 5(Cok Zor) 2.4(Zor) 3.3(Orta Derece) 4. 2. (Kolay) 5. 1. (Cok Kolay)
24. Fenilketoniiri 'li bir gocuk ile yagamak konusunda neler hissediyorsunuz?.................ccooooorvvvvovoovevoersrsesssonn.
2
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EK-6a: 9-11 Yas PKU’lu Cocuk Grubunun P KU-QOL Olcegi

PKU-QOL

Fenilketoniiri ve onur 2iindelik yasaminiz
uzerine et asi
- Cocuklar (9-11 yasinda) -

Bu soru formunu doldurmadan 6nc > !i’fer. bugliniin tarihini yaziniz.

L LN 4B ]

gun ay y

e Bu soru formu fenilketonarili (PKU'lu) olmanin,  asil ir ¢ 2y oldugunu sorgulamaktadir.

e PKU mama derken her giin duzenli olarak icmek zorunda oldugunuz toz veya icecekten (PKU
iceceginden) s6z ediyoruz.

e Durumun sizin igin nasil oldugunu bize anlatm ix 1y ir da re igine bir “X” koyunuz. Ornegin:
Tatillerim sirasinda, okula gittigim zamankine gére daha gok uyurum:

Hig degil Biraz Orta dere ece Cok Son derece

o O X O Q

e Cevaplarin "dogru"su veya "yanlis"i yoktur.
e Eger sorulardan birini anlamazsaniz lutfen bir LLylkten yardim isteyiniz.
e Lutfen bu soru formunu sessiz bir yerde dold. run z.

e Litfen ihtiyag duydugunuz kadar stre kullaniniz.

Bu sorulara cevap verdiginiz i¢in ¢ok tesekkur ed_ri=.

Cevaplariniz anababaniza ya da bask: h' /h ngi birine bildirilmeyecektir.

Turkge strim — Gocuklar — 10/11/2015 — Gizli 1/9
PKU-QOL © Merck Serono S.A. - Cenevre — Nisan 2010 — Bitiin Hakla.1 Sar 'dir
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EK-6a (Devam): 9-11 Yas PKU’lu Cocuk Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

SAGLIGINIZ 1

PKU olan bazi gocuklarin yasayabilecekleri bazi geyler agagidadir. Lutfen, her bir ciimle igin,

gectigimiz 7 giin icinde nasil oldugunuza ¢ n uy ,... olan dairenin igine bir “X” koyunuz.

1.  Gegtigimiz 7 giin iginde, bag agnlarim oldu

Higbir zaman Cok az Bazen Siklikla

o) O O

2. Gegtigimiz 7 giin iginde, karmim a¢ 1di

O
o

Higbir zaman Cok az Dazen Siklikla Cok sik

o) O O

3. Gectigimiz 7 giin icinde, giin iginde yorgundum

O
O

Higbir zaman Cok az Bazen Siklikla

o) O :)

4. Gegctigimiz 7 guin iginde, her sey beni “uzd’:u:

O
O

Higbir zaman Cok az bizen Siklikla

o) O O

5. Gegtigimiz 7 giin iginde, o kadar kiz¢ ncim ‘i, bir geye veya birisine vurmak istedim

O
(i

Hicbir zaman Cok az Bazen Siklikla Cok sik

o O O

6. Gegtigimiz 7 giin iginde, hizli bigimde bir sevingli, bir lizgiin oldum

®
O

Higbir zaman Cok az " azen Siklikla Cok sik

0 O Q

O
O

Turkge surum — Gocuklar — 10/11/2015 — Gizli 219
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EK-6a (Devam): 9-11 Yas PKU’lu Cocuk Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

L SAGLIGINIZ (devain cuiyor) ‘

7. Gectigimiz 7 giin iginde, Gizgiindiim
Hicbir zaman Cok az Baz o Siklikla Cok sik

o O O O Q

8. Gegtigimiz 7 giin iginde, Urktiim ya da korktum:
Hicbir zaman Cok az Bazen Siklikla Cok sik

o O ») O

9. Gegctigimiz 7 giin iginde, okuldayken, dikkatimi toplamak zor oldu

Hicbir zaman Cok az Bazen S la Gok sik Tatildeydim

10. Gegtigimiz 7 giin iginde, okulda bir sey iize’.ne ¢ li;iir nek icin arkadaglarimdan daha uzun sureye
ihtiyacim oldu

Hicbir zaman Cok az Bazen Sik'ikla Gok sik Tatildeydim
4
0 o o O

Turkge sirim — Gocuklar - 10/11/2015 — Gizli 3/9
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EK-6a (Devam): 9-11 Yas PKU’lu Cocuk Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

PKU DIYETIMIZ VE ) MAMANIZ

Kendi diisiik proteinli PKU diyetleri ile PKU ma nali r /vapay mama ya da tibbi gida) alan gocuklarin
diginebilecekleri bazi gseyler agagidadir. Liitfen, her bir cliimle icin, gectigimiz 7 giin icinde nasil
hissettiginize en yakin olan dairenin icine bir “X” nuv anuz.

PKU mama derken her giin diizenli olarak igmek zorunda oldugun toz veya igecekten (PKU
iceceginden) so6z ediyoruz.

11. Gegtigimiz 7 giin iginde, her giin defalarca “KU mamalarimi almak almam zordu

PKU mama
icmiyorum

- o o 0 O O

12. Gegtigimiz 7 giin iginde yalnizca yasak « "maya ¢ leri yemem/igmem zordu

Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece

PKU diyeti
uygulamiyorum

o ® O G Q Q

13. Gectigimiz 7 giin icinde, 6teki gocuklarin yedigi seyleri yiyemedigim igin kendimi farkh hissettim

PKU diyeti
uygulamiyorum

0 O O O Q Q

14. Gegtigimiz 7 giin icinde, PKU mamamin taai sdyieydi:

Hic degil Biraz Orta derece( 2 Cok Son derece

Hic degil Biraz Orta dereced Cok Son derece

- PKU mama
Cok iyi lyi |dare eder Kotu Gok kotu icmiyorum

o O O O Q Q

15. Gegtigimiz 7 giin iginde, digiik prof i~ " iyeceklerimin (6rne@in biskiivi, kek, makarna,

kurabiye, ekmek, gorbanin vb.) tadi gdyleyur.
Dusuk proteinli

Cok iyi lyi |dare eder Kot Gok kotu yiyeoek yemedim
Turkge surim — Gocuklar — 10/11/2015 — Gizli 419
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EK-6a (Devam): 9-11 Yas PKU’lu Cocuk Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

PKU DIYETINiZ VE PKU MAMANIZ (devam ediyor)

16. Gegtigimiz 7 giin icinde, PKU diyetin yiiz :=22n annemle veya babamla tartigtim

Higbir zaman Gok az Bazen Hietmaer Daima PKU diyet

zaman uygulamiyorum
. o o 0 O O

17. Gegctigimiz 7 giin iginde, baskalarinin benim yiyemedigim yiyecegi yedigini gérmek zor oldu

Hicbir zaman Cok az 1zen Hemen.har Daima PKU diyeti

zaman uygulamiyorum

- o o 0 O O

18. Gegctigimiz 7 giin iginde, diyetimde bulunmayan yiyecekleri yemek aklima geldi

Hicbir zaman Cok az lazan Hamen her Daima PKU diyeti
zaman uygulamiyorum

o O O O Q Q

19. Gegtigimiz 7 giin iginde, bagkalari.an yiyew...digi seyleri yemek istedim

s Hemen her ; PKU diyeti
Higbir zaman Cok az Bazen i Daima uygulamiyorum

o O O O Q Q

20. Gegtigimiz 7 giin iginde, 6teki cocukl7 ~= Yirlikte yemek yerken, PKU yiiziinden utandim

Hemen her g PKU diyeti
zaman ol uygulamiyorum

0 O C O Q Q

21. Gegtigimiz 7 giin icinde, PKU diye im yii {inden kendimi dislanmis, yalmz kalmis hissettim

Hicbir zaman Cok az Bazen

— ! Hemen her § PKU diyeti
Hicbir zaman Cok az vacuil SoTair Daima uygulamiyorum
~
o O )
Tarkge sirim — Gocuklar — 10/11/2015 — Gizli 519
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EK-6a (Devam): 9-11 Yas PKU’lu Cocuk Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

PKU DIYETINiZ VE PKU MAMANIZ (devam ediyor)

22. Gegtigimiz 7 giin iginde PKU diyeti ni u_ ranladim

Hemen her Daima PKU diyeti
zaman uygulamiyorum

. o o O O O

23. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU m: nam yiiz inden annemle veya babamla tartigtim

Hicbir zaman Cok az Bazen

. Hemen her « PKU mama
Higbir zaman Cok az Bazen Zaman Daima icmiyorum

o O O O Q Q

24. Gegtigimiz 7 giin iginde 6teki cozu'lla; n 6 linde PKU mamami igerken utandim

Hemen her ; PKU mama
zaman Gk igmiyorum

.o o 0 O O

25. Gegtigimiz 7 giin iginde, yemeklerimden hoglandim

Higbir zaman Cok az Pazon

Hicbir zaman Cok az Bazen Hemen her zaman Daima
: O O O

26. Gegtigimiz 7 giin iginde, yememem .e1 *ken bazi gseylerden gizlice atigtirdim.
PKU diyeti

Higbir zaman 1yada 2 kere 3 -5 kere 6 ya da 7 kere 7 kez'den fazla uygulamiyorum
o o o O O
27. Gegtigimiz 7 giin iginde, bazi PKJ wnan alarini atladim
, PKU mama
Hicbir zaman 1 yada 2 kere > Eke - 6 ya da 7 kere 7 kez'den fazla icmiyorum

0 o O O @ Q

Turkge surum — Gocuklar — 10/11/2015 - Gizli 619
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EK-6a (Devam): 9-11 Yas PKU’lu Cocuk Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

PKU iLI GUNDELjK HAYATINIZ W

PKU olan gocuklarin yasayabilecekleri bazi seyler asagidadir. Litfen her bir ciimle icin, gectigimiz

7 giin iginde size ne olduguna en yakin dairenin igine bir “X” koyunuz.

28. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU'm igin y.....dk zorunda oldugum seyleri yapmak zordu

Higcbir zaman Cok az Bazen Hemen her zaman Daima

o O . Q Q
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EK-6a (Devam): 9-11 Yas PKU’lu Cocuk Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

PKU HAKKINDA GENEL OLARAK DUYGULARINIZ T

PKU hakkinda bazi gocuklarin hissedebilecekl ri b 171 seyler agagidadir. Litfen, her bir ciimle igin,
genel olarak nasil hissettiginize en uygun olan caire..... :gine bir “X” koyunuz.

Genel olarak:

29. Kolumdan kan alinmasi gerektiginde korku, ===

Hic degil Biraz Orta derecede

o) O Q

30. Parmak ucumdan kan alinmasi gerektiginde korkuyorum

Son derece

®)
O

Hic degil Biraz Orta derece e

o) O Q

31. Kan sonucum yiiksek gikacak diye endiy ‘eniy ‘ru 1

Son derece

Q
o
=

O
O

Hig degil Biraz Ort~ derecede

o) O Q

32. PKU igin doktoruma gitmek beni rahatsiz ediyor

Son derece

L Q)
o
=

O
O

Hic degil Biraz Orta derecede

o) O (;

Son derece

L Q)
[e]
=

O
O

33. PKU'lu olmak beni kizgin birisi yapiyor
Hic degil Biraz Orta r <. 2de

O O

34. Baskalarina siirekli PKU hastaligini agik.ar.ak _or

Son derece

L)
(o)
=

O

O
O

Son derece

O
o
=

Hic degil Biraz Orta derecede

o O Q)

O
O

35. PKU hakkinda annemle ya da babamla konugmak benim igin zor
Hig degil Biraz Orl de =c le

o O »

Son derece

OF
O
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EK-6a (Devam): 9-11 Yas PKU’lu Cocuk Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

PKU HAKKINDA GENEL OLA Ak ™'YGULARINIZ (devam ediyor) }

Genel olarak:

36. PKU nedeniyle arkadas edinmek benim igiv =~
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece

o @) O Q

37. PKU ile yagsamak kolay

O

Hig degil Biraz Ort derec de Cok Son derece
7N
o
O @, O

38. Boyle olmaktan memnunum

O

Hig degil Biraz orta duretede Cok Son derece
P o O O

39. Yememem gereken bir seyi yedikten sonra kendimi kéti hissederim

O

Hig degil Biraz Orta derecec' Cok Son derece PKU diyeti
uygulamiyorum

o O O O Q Q

40. Bir PKU mamayi atlarsam kendimi kétii hif seu rim

Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece PKU mama
icmiyorum

0 ® C O Q Q

Litfen bitiin sorulari cev pl .m ; oldugunuzu kontrol ediniz.
Bu sorular cevaplamak igin ayirdiginiz zamana tesekkiir ederiz.
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EK-6b: Cocuklarin PKU-QOL Olgeginin Alt Béliimleri ve Alanlar

Boliim Alan Alan Alan Alan
soru sorulari skor
sayisl1 arahgi

Semptomlar Bas agrilan 1 1 0-100
Karin agrilar 1 2 0-100
Yorgunluk 1 3 0-100
Sinirlilik 1 4 0-100
Saldirganlik 1 5 0-100
Ruh hali degigkenligi 1 6 0-100
Uziintii 1 7 0-100
Endise 1 8 0-100
Konsantrasyon eksiklikligi 1 9 0-100
Yavas diisiinme 1 10 0-100
Genel olarak PKU’nun duygusal etkileri 3 33+ 37+ 38 0-100
PKU PKU’nun giinliik uygulamali iglere 2 28 + 32 0-100
etkileri
PKU’nun sosyal etkileri 3 34+35+36 0-100
PKU’nun genel olarak etkileri 8 28+32+33+ 0-100
34+35+36+
37 +38
Endise-kan testleri 2 29 + 30 0-100
Endise-Phe seviyeleri 1 31 0-100
Fenilalanin Suplemen kullanimina baglilik 2 11 + 27 0-100
icermeyen Suplemen kullaniminda zayiflik 1 40 0-100
protein suplemen  oldugunda sugluluk hissetme
kullanim Suplemen kullaniminin aile igi 1 23 0-100
iligkilere etkileri
Suplemen kullaniminin giinliik 1 24 0-100
uygulamali islere etkileri
Suplemenlerin tad1 1 14 0-100
Protein kisith Besinlere arzu 2 18 +19 0-100
diyet Diyet proteini kisitlamasina baglilik 2 22+ 26 0-100
Diyetin sosyal etkileri 5 13+16+17+ 0-100
20+ 21
Diyet takibinin genel zorluklar1 1 12 0-100
Diyete uygulanmadiginda sugluluk 1 39 0-100
hissetme
Diisiik proteinli besinlerin tadi 1 15 0-100
Yemekten keyif almak 1 25 0-100
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EK-7a: 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

Fenilketoniiri ve ¢ niin giindelik yasaminiz
uzerine etkisi
- Ergenler (12-17 yasinda) -

Bu soru formunu doldurma lan 6:i:2 Y, liitfen bugiiniin tarihini yaziniz.

L bl g L]

gin ay yil

e Bu soru formu, fenilketonurinin (PKU'nun) ve onun tedavisinin gundelik hayati nasil

etkiledigini anlamak igin, PKU'su olan ': sile in yardimiyla hazirlanmistir.

* PKU mama derken, doktorun yazuigi uru..den veya igecekten (PKU igeceginden) séz

ediyoruz.

e Baska bir talimat veriimedikge, bu : or nori cevaplandirirken lutfen gectigimiz 7 giini
dikkate aliniz.

e Bu soru formunu lutfen sessiz bir yerde ve mumkiinse, anababanizin yardimi olmadan

doldurunuz.
e Eger nasil cevap vereceginizi bilmiyorsaniz, lutfen sizin igin en uygun olan cevabi seginiz.

e Liatfen bize PKU ile ilgili deneyim’zrii ‘zi @ .fatiniz; cevaplarin “dogru’su veya “yanlis”|
yoktur.

e Litfen ihtiyag duydugunuz kadar sire kullaniniz.

Katiliminiz igin gok tesekkurler.

Bu soru formundaki bilgil r} s 1likle gizli ve isimsiz kalacaktir.

Cevaplariniz anababaniza ya ¢  Las._a herhangi birine bildirilmeyecektir.
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EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

SAZ ISINIZ

PKU'lu kisilerin bagina gelebilecek bazi g« yler 2eagidadir. Litfen, her bir ciimle igin, size en uygun

olan kutuya igaret koyunuz.

1. Gegtigimiz 7 giin icinde, benim yasir.daki 6teki kigilere gére genel olarak benim saghgim,

sanirm...
Kotuydu Ortaydi lyivdi Gok iyiydi Mukemmeldi
DO D1 r_ D3 D4

2a. Gegtigimiz 7 giin iginde, bag agnlarim oldu
Higbir zaman Nadiren Sazen Siklikla Cok sik
0o 0, 0, O, 0.
- 2b. Bas agrnilariniz olduysa, bu agrilarin PKU hastahgiyia ilgili oldugunu

mu digiliniiyorsunuz?

Evet H yir Bilmiyorum
O, [ 1y 0.

3a. Gegtigimiz 7 giin iginde, karnim agndi

Higcbir zaman Nadiren Bewzen Siklikla Cok sik
O, 0, (S 0O, O,
— 3b. Karniniz agndiysa, bu agrilarin PKU hastahigiyla ilgili oldugunu mu
diguniyorsunuz?
Evet | layir Bilmiyorum
O, O, O,

4a. Gegtigimiz 7 giin iginde, giin icinde yoraundum
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
O, 0, 0O, O, O,
“ 4b. Kendinizi giin iginde yorgun hissettiyseniz, bunun PKU hastaligiyla
ilgili oldugunu ru Mg arr “yorsunuz?

Evet dayir Bilmiyorum
0O, L, 0.
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EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL

SAGL!2"Z ‘4~yam ediyor)

5a. Gegtigimiz 7 giin iginde, konsantre olmada glcliik gektim
Hicbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
DO D1 Dz D3 D4
—~ 5b. Konsantre olm' A= giicliik gektiyseniz, bunun PKU hastaligiyla ilgili
oldugunu mu diistiniiyorsunuz?
Evet Hayir Bilmiyorum

DO 2- 1 Dg

6a. Gectigimiz 7 giin icinde, bir sey iizerinde diisiiniirken, yasitim olan arkadaslarima gére dah
fazla zamana ihtiyacim oldu
Hicbir zaman Nadiren B: zen Siklikla Cok sik
O, mp L1, 0O, O,
— 6b. Dusiinmek icin onlardan daha fazla zamana ihtiyaciniz olduysa,
bunun PKU hasta!;§"yi~ ilgi'* oldugunu mu diisiiniiyorsunuz?

Evet 2y Bilmiyorum
O, c, 0O,
7a. Gegctigimiz 7 giin icinde, éteki insanlar “eni :2'ayca sinir etti
Hicbir zaman Nadiren Ba.on Siklkla Gok sik
O, O, o O, O,
— 7b. Eger bdyle hissettiyseniz, bunun PKU hastaligiyla ilgili oldugunu mu
disuniyorsunuz?
Evet R Bilmiyorum
O, 0O, O,
8a. Gegctigimiz 7 giin iginde, o kadar kizgindir \ ki, bir seye veya birisine vurmak istedim
Hicbir zaman Nadiren Lazen Siklikla Cok sik
O, 0O, L, O, O,
— 8b. Eger boyle hi~rettiyseniz, bunun PKU hastaligiyla ilgili oldugunu mu
disiniyorsunuz”
Evet b oayir Bilmiyorum
O, O, 0,
9a. Gegtigimiz 7 giin icinde, ruh halim de Jiske: di
Hicbir zaman Nadiren | azen Siklikla Cok sik
O, O, 0O, O, 0O,
— 9b. Eger bdyle hissettiy.eniz, bunun PKU hastaligiyla ilgili oldugunu mu
diisiiniiyorsunuz?
Evet H ar Bilmiyorum
O, 0, O,
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EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL

SAGLIGINI ! (d¢ .= ediyor)

10a. Gegtigimiz 7 giin iginde, kendimi iizgiin hissettim
Hicbir zaman Nadiren Ba-en Siklikla Cok sik
O, 0, M. O, 0O,
“ 10b. Eger kendinizi {izgiin hissettiyseniz bunun PKU hastaligiyla ilgili
oldugunu mu diigiinivarsunuz?

Evet Hayrr Bilmiyorum
O, (Y 0,

11a. Gegtigimiz 7 giin iginde kaygiliydim
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
O, 0, L, 0, O,
“ 11b. Eger kendinizi kaygili hissettiyseniz bunun PKU hastaligiyla ilgili
oldugunu mu diigii fiyors\ wyz.

Evet Hay. Bilmiyorum
O, 0, 0O,
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EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL

PKU DIV TiNIZ vE PKU MAMANIZ

Kendi PKU diyetleri ile PKU mamalan h: kkir 2~ “isilerin diisunebilecekleri bazi seyler asagidadir.
Lutfen, her bir climle igin, size en uygun olan kutuya isaret koyunuz.

PKU mama derken, doktorun yazdig {iriind :n veya icecekten (PKU iceceginden) séz ediyoruz.

12. Gegtigimiz 7 giin iginde, her giin defalarca PKU mamami almam zordu

Hig degil Biraz Orta lerecedz Cok Son derece PKU nama
icmiyorum
O, 0, 0O, O, O, O;

13. Gegtigimiz 7 giin iginde, yalnizca ge eken eyleri yemem/igmem zordu

Hig degil Biraz Orta derecede Cok Son derece PKU diyeti
uygulamiyorum
DO D1 D’z Dg D4 D5

14. Gegctigimiz 7 giin iginde, bagkalar nir. yd.§i _eyleri yiyemedigim igin kendimi farkli hissettim

. L s PKU diyeti
Hi¢ degil Biraz Orta derecede Cok Son derece uygulamiyorum
DO D1 rlz D3 D4 D5

15. Gectigimiz 7 giin iginde, PKU mamanin tadi séyleydi:

- ; = e s PKU mama
Cok iyi Iyi Idare 2di Kot Cok két igmiyorum
O, 0, C, O, O, O

16. Gectigimiz 7 giin iginde, diisiik proteinli yiyeceklerimin (6rnedin biskiivi, kek, makarna,
ekmek, corbanin vb.) tadi séyleydi:

s ) 5 e Dusguk proteinli
Cok iyi lyi Idare eder Koéta Cok kot yiyacak yemedim
O, O, 0. O, O, O

17. Gegtigimiz 7 giin icinde, besinimd. ki /0’ .ini tartmak veya tahmin etmek sinir bozucu idi

. . ’ PKU diyeti
Hicbir zaman Nadiren Bazen Hezr:rir;:er Daima uygulgnglg,grum
DO D1 ja D3 D4 DS

18. Gegctigimiz 7 giin icinde, PKU diyetim yiiziinden annemle veya babamla tartistik

S— . — Hemen her g PKU diyeti
Hicbir zaman Nadiren Ba s SEFHER Daima uygulamiyorum
O, O, .y O, O, Os
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EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL

[ PKU DIYETINIZ VE PKU MAMANIZ (devam ediyor)

19. Gegctigimiz 7 giin icinde, bagkalarinin beuun yiyemedigim yiyecegi yedigini gérmek zor oldu

Higbir zaman Nadiren Bazen Hemen her Daima PKU diyeti
zaman uygulamiyorum
DU Dw [ 2 D:s D4 Ds

20. Gegtigimiz 7 giin iginde, diyetimde bulunmayan yiyecegi yeme konusu aklima geldi

Higbir zaman Nadiren Baze Hemen her Daima PKU diyeti
zaman uygulamiyorum
D0 DI Dz D3 D4 Ds

21. Gegtigimiz 7 giin iginde, bagkalarinin viyehildi#i geyleri yemek istedim

I . , Hemen her : PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Bzze: it Daima uygulamiyorum
DD D\ DZ D3 D4 DS

22. Gegtigimiz 7 gin iginde, 6teki cocukls rl. bi.'«te yemek yerken, PKU yiiziinden utandim

_— s Hemen her : PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Bazen Zaman Daima uygulamiyorum
O, O, O, O, O, O

23. Gegtigimiz 7 giin icinde, PKU diyeti yi riiide. kendimi diglanmig hissettim

A . Hemen her : PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Bazen Saman Daima uygulamiyorum
DO D1 DZ DS D4 DS

24. Gegtigimiz 7 giin icinde, PKU diyetim yiiziinden kendimi daha az ézgiir hissettim (érnegin
digari yemege gikma, arkadaslari ve ba<ka aileleri ziyaret etme...)

o ; Hemen her . PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Ba. =n SAMEn Daima uygulamiyorum
O, 0, O, 0O, O, Os

25. Gegctigimiz 7 giin iginde, PKU diyetin :**zii iden digarda yemek benim igin zor oldu

-

-y : Hemen her : PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Bazen Sarman Daima uygulamiyorum
Do D1 Dp D3 D4 DS
26. Gegtigimiz 7 gun icinde, PKU diyetim s.dik kaldim
; H her : PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Bazen ezZrenr;n Daima uygulamlsl/orum
D0 D1 DZ D3 DA DS
Tirkge sirtm — Ergenler — 10/11/2015 — Gizli 6/11
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EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL

PKU DIYETINIZ VE PKU MAMANIZ (devam ediyor)

27. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU diyetime 1 ym: k zorunda olsam da yemek yemekten keyif aldim

e : Hemen her 2 PKU diyeti
Hicb N
icbir zaman adiren Bazen SarAdR Daima uygulamiyorum
Do D1 Dz Dg D4 DS

28. Gegctigimiz 7 giin iginde, PKU mama yiiziinden annemle veya babamla tartistik

Hicbir zaman Nadiren Bazen FietRn bier Daima PKU Al
zaman icmiyorum
DO D'I D; Dg D4 Ds

29. Gegtigimiz 7 giin icinde, 6teki gocuklarin 6niinde PKU mamalarimi igmekten utandim

Higbir zaman Nadiren Bazen hewen hee Daima PKU mee
zaman icmiyorum
Do D1 Dg Da Da DS

30. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU marmr4 ,iii."nd: 1 kendimi daha az 6zgiir hissettim (6rnegin
digari yemege ¢ikma, arkadaslan ve has ta a. 2l i ziyaret etme...)

g ; Hemen her : PKU mama
Hicbir zaman Nadiren Bazen arean Daima icmiyorum
O, 0O, O, 0O, O, Os

31. Gegctigimiz 7 giin icinde, PKU mamam yiiziinden disarda yemek benim igin zor oldu

Hicbir zaman Nadiren Bazen Hezr:;r;:er Daima ‘i)(;(n?iync:raur?na
DO D1 DZ DS D4 D5
32. Gegctigimiz 7 giin iginde, bazi PKU mamalarini atladim
T PKU mama
Higbir zaman 1 ya da 2 kere 3 -5 kere 6 ya da 7 kere 7 kereden fazla icmiyorum
Do D1 Dz Ds D4 DS

33. Gegtigimiz 7 giin icinde, yememem gr.eh~n wa . seyler konusunda kagcamak yaptim

PKU diyeti
Hicbir zaman 1 ya da 2 kere 3-5kuere R jada7 kere 7 kereden fazla uygu|am|))(/orum
Tirkge sram — Ergenler — 10/11/2015 — Gizli [ 7/11

PKU-QOL © Merck Serono S.A. - Cenevre — Nisan 2010 — Bitiin Haklari Saklidir

152



EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL

PKU ILE GUNDELIK HAYATINIZ

PKU ile yasayan kigilerin bagina gelebilece k b: 71 =eyler agagidadir. Liitfen, her bir ciimle igin, size
en uygun olan kutuya igaret koyunuz. Eg.. yemek pigirmiyor ya da kendi égiinlerinizi
planlamiyorsaniz, liitfen "Uygulanamaz" kutusuna isaret koyunuz.

34. Gegtigimiz 7 giin iginde, 6giinlerimi 6n7.eden planlamak kolaydi

Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
O, O, O- O, O, O,
35. Gegtigimiz 7 giin igcinde, PKU 6giinle ini hazir »mak (tartma, pigirme) zaman kaybettiriciydi
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
O, mp 0. O, O, Os
36. Gegtigimiz 7 giin iginde, diigiik proteinn wesni pigirmek kolaydi
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
O, O, ri, 0O, O, Os

37. Gegtigimiz 7 giin iginde, okul nedeni:'le PKU mamami atladim

. ) Hemen her ; Okula PKU mama
Higbir zaman Nadiren Bazen ST Daima gitmiyorum icmiyorum
O, 0O, O, L, O, Os O

38. Gegctigimiz 7 gin iginde, okul nedeniyle yememem gerekenleri yedim

o s : F:mel her ; Okula PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Bazen A hn Daima gitmiyorum uygulamiyorum
Do D1 Dz [:13 D4 Ds De

39. Gegtigimiz 7 giin iginde, is nedeniyle PK".' mamami atladim

5 rien en her . PKU mama
Hig¢bir zaman Nadiren Bazen 2arai Daima Caligmiyorum icmiyorum
Dc D1 D2 D3 D4 DS DG

40. Gegtigimiz 7 giin iginde, is nedeniy ! ye 1er em gerekenleri yedim

== : Hemen her : PKU diyeti
aligmiyorum
Higbir zaman Nadiren Bazen SAtRaR Daima Caligmiy uygulamiyorum
O, O, O, 0O, O, Os O
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EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL
L PKU iLE GUNDELiK HAYATINIZ (devam ediyor)
41. Gegtigimiz 7 giin icinde, PKU yiiziinden iste yapmak istedigim seyleri yapamadim (6rnegin ise
konsantre olmak, iste verimli olmak, isleri hatirlamak gibi)
Higbir zaman Nadiren Bazen Hle:r?]r;:er Daima Calismiyorum
DO D1 D2 D3 D4 Ds

42. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU'm icin y2",mcya i'ttiyac duydugum her seyi yapmak zordu
Hicbir zaman Nadiren Bazaii

Hemen her zaman Daima
O 0O, O, O, 1,
43. Bu gunlerde, tatile veya okul gezilerine gider en PKU mamalarini yanimda tasimak kolay ve
pratik degil
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece PKU TG
icmiyorum
O, 0O, 0O, O, O, O,

44. Bu giinlerde, tatile veya okul gezilerine giderken hastaligimla ilgili 6zel yiyeceklerimi yanimda
tasimak kolay ve pratik degil

; ai : a Herhangi 6zel bir

Hig degil Biraz Orta derec .ac Cok Son derece Besin almiyartm
O, O, O, O, B O,

Turkge surim — Ergenler — 10/11/2015 — Gizli 9/11
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EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL

PKU HAKKINDA GENEL OLARAK DUYGULARINIZ

— s — |

PKU ile ilgili olarak insanlarin hissedebilc cek eri bazi seyler agagidadir. Liitfen, her bir ciimle igin

genel olarak nasil hissettiginizi en iyi gost :rer kutucugun igine isaret koyunuz.

Genel olarak:

45. Kolumdan kan alinacak diye korkuyor..m

Hi¢ degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
O, 0, a, O, O,

46. Parmak ucumdan kan alinacak diye “~:k.yc. :m

Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
O, 0, 2, O, 0.

47. Kan sonucum yiiksek gikacak diye enuigeleniyorum

Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
DD D1 r._ D3 D4

48. PKU igin doktoruma / diyetisyenime gitmek beni rahatsiz ediyor

Hig degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
O 0, L. O, O,

49. PKU'lu olmak beni kizgin birisi yapiyor

Hig degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
g
O, 0, 11, O, O,

50. Bagkalarina hep PKU’yu agiklama mecburiyetinde olmak zor

Hic degil Biraz Orta derecede Gok Son derece
O, 0O, O, O, 0.

51. PKU hakkinda annemle veya babamla konugmak benim igin zor

Hic degil Biraz Ortr. ar-2cede Cok Son derece
O, 0, J; O, 0.

52. PKU nedeniyle arkadag edinmek benim igin zor

Hic degil Biraz Orl | derecede Cok Son derece
D0 D\ Dz Da D4

Turkge surim — Ergenler — 10/11/2015 — Gizli | 10711
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EK-7a (Devam): 12-17 Yas PKU’lu Adélesan Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL

L PKU HAKKINDA GENEL OLARAK DUYGULARINIZ (devam ediyor)

Genel olarak:

53. PKU'nun gelecekteki sagligimi ne yénde degistirebileceginden endiseleniyorum

Hic degil Biraz Orta de’ ecede Cok
O, 0O, d, 0O,

54. PKU’yu gelecekteki gocuklarima gegirmekten korkuyorum

Hig degil Biraz Jrta dere. 2de Cok
DO D1 Dz D3

55. PKU ile yasamak kolay

Hic degil Biraz O adere ede Cok
O, 0, 1, O,

56. Bodyle olmaktan memnunum
Hig degil Biraz . ‘ace we e Cok

Do D1 JZ D3
57. Yememem gereken bir seyi yedikten son—1 ke~.. mi suglu hissediyorum

Hic degil Biraz Orta derec zde Cok Son derece
D0 D1 Dz Dg D4

58. Eger bir PKU mamayi atlarsam kendimi : ug u hissediyorum

Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
D0 D1 Dg D3 D4

Liitfen biitiin sorulan cevaplamis oldugunuzu kontrol ediniz.

Bu sorulari cevaplamak igi n ayir iginiz zamana tesekkiir ederiz.

Son derece
O,

Son derece

O,

Son derece

O,

Son derece

O,

PKU diyeti
uygulamiyorum

Os

PKU mama
icmiyorum

Os

Tirkge surim — Ergenler — 10/11/2015 — Gizli
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EK-7b: Adélesanlarin PKU-QOL Olgeginin Alt Béliimleri ve Alanlar

Béliim Alan Alan Alan Alan
soru sorulari skor
sayisli araligi

Semptomlar Oz saglik durumu 1 1
Bas agrilari 1 2a 0-100
Karn agrilar 1 3a 0-100
Yorgunluk 1 4a 0-100
Konsantrasyon eksiklikligi 1 5a 0-100
Yavas diisinme 1 6a 0-100
Sinirlilik 1 7a 0-100
Saldirganlik 1 8a 0-100
Ruh hali degiskenligi 1 9a 0-100
Ugziintii 1 10a 0-100
Endise 1 1la 0-100
Genel olarak PKU  PKU’nun duygusal etkileri 5 49 +53 +54 +55 0-100
+ 56
PKU’nun giinliik uygulamali islere etkileri 3 43 +44 + 48 0-100
PKU’nun sosyal etkileri 3 50 + 51 +52 0-100
PKU’nun genel olarak etkileri 11 41 +42+48+49  0-100
+50 +51+52 +
53 + 54 + 55 + 56
Endise-kan testleri 2 45 + 46 0-100
Endise-Phe seviyeleri 1 47 0-100
Fenilalanin Suplemen kullanimina baglilik 4 12+32+37+39 0-100
icermeyen protein  Suplemen kullaniminda zayiflik oldugunda 1 58 0-100
suplemen kullanim  sugluluk hissetme
Suplemen kullaniminin aile i¢i iligkilere 1 28 0-100
etkileri
Suplemen kullaniminin giinliik uygulamali 4 29+30+31+43 0-100
islere etkileri
Suplemenlerin tadi 1 15 0-100
Protein kisith diyet _ Besinlere arzu 2 20+21 0-100
Diyet proteini kisitlamasina baglilik 4 26+33+38+40 0-100
Diyetin giinliik uygulamali islere etkileri 7 17+24+25+ 34
+35+36+44
Diyetin sosyal etkileri 5 14+18+19+22 0-100
+23
Diyetin genel olarak etkileri 12 14+18+19+22 0-100
+23+17+24 +
25+34+35+36
+44
Diyet takibinin genel zorluklari 1 13 0-100
Diyet uygulanmadiginda sugluluk hissetme 1 57 0-100
Diisiik proteinli besinlerin tadi 1 16 0-100
Yemekten keyif almak 1 27 0-100
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EK-8a: 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

Fenilketoniiri ve onun glindelik yagsaminiz
uzerine etkisi
- Eriskinler -

Bu soru formunu doldurmadan 6nce, lutfen bugiiniin tarihini yaziniz.

L FR W ) L

gun ay yil

e Bu soru formu, fenilketontri (PKU) olan kisilerin yardimiyla hazirlanmistir. Bu form PKU'nun
ve onun tedavisinin giindelik hayatini-.c aki etkisini anlamak igin gelistirilmistir.

e PKU ek besini derken, doktorun yazdigi urinden veya igecekten (PKU igeceginden) s6z
ediyoruz.

e Baska bir talimat verilmedikge, bu soi ilg 1 =€ vaplandirirken lutfen gegtigimiz 7 giinii dikkate
aliniz.

e Bu soru formunu lutfen sessiz bir yerfe ve mumkinse kendi basiniza doldurunuz. Eger

sorulardan birini anlamazsaniz lutfen ys =+ m isteyiniz.
e Eger nasil cevap vereceginizi bilmiyorsaniz, lutfen sizin i¢cin en uygun olan cevabi seginiz.
e Lutfen bize PKU ile ilgili deneyimler iizi 1nia* .1z; cevaplarin “dogru’su veya “yanlis”i yoktur.

e Lutfen ihtiyag duydugunuz kadar sire kullaniniz.

Katiliminiz igin gok tesekkdirler.

Bu soru formundaki bilc len ke sinlikle gizli ve isimsiz kalacaktir.

Turkge stram — Erigkinler — 10/11/2015 — Gizli 1/12
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EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

SAGLIGINIZ

PKU'lu kigilerin bagina gelebilecek bazi eyl = 2sa@idadir. Liitfen, her bir ciimle icin, size en uygun
olan kutuya igaret koyunuz.

1. Gegctigimiz 7 giin iginde, benim yasim saki 6teki kigilere gore genel olarak benim saghgim,
sanirm...
Kotuydu Ortaydi lyiydi Cok iyiydi Mikemmeldi
O, O, 0, 0O, O,
2a. Gegtigimiz 7 giin icinde, bas agril. m olriu
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
O, 0O, O, O, O,

~ 2b. Bas agnlan nz olc 1ysa, bu agrilarin PKU hastahgiyla ilgili oldugunu mu
digliniiyorsunuz ?

Evet Hayir Bilmiyorum
O, (mp O,
3a. Gegtigimiz 7 giin iginde, karnim agr 1
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
O 0, 0, 0O, 0.

~ 3b. Karniniz afniys~ bu agnlarin PKU hastaligiyla ilgili oldugunu mu
disguniyorsun z?

Evet Hayir Bilmiyorum
Do D1 D2
4a. Gegtigimiz 7 giin iginde, giin iginde ,or jun lum
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
O, 0, 0. 0O, 0.

— 4b. Kendinizi giir ici1de yorgun hissettiyseniz, bunun PKU hastahgiyla ilgili
oldugunu mu diiguniiyorsunuz?

Evet Hayir Bilmiyorum
0O, 7, 0O,
Turkge surum — Erigkinler — 10/11/2015 — Gizli [ 2712

PKU-QOL © Merck Serono S.A. - Cenevre — Nisan 2010 — Bitiin Haklari Saklidir

159



EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL
F SAGLIGINIZ (devam ediyor)
5a. Gectigimiz 7 giin icinde, konsantre vimuu« yligliik gektim
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
DO Dl D2 D3 D4

~ 5b. Konsantre o' nada giicliik gektiyseniz, bunun PKU hastahgiyla ilgili
oldugunu mu diisiiniyorsunuz?
Evet Hayir Bilmiyorum

m O, (m

6a. Gegctigimiz 7 giin icinde, bir sey ‘1izerinde diisiiniirken, yasitlarima goére daha fazla zamana
ihtiyacim oldu
Hicbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Gok sik
O, O, 0. O, O,
— 6b. Diisiinmek igin onlardan daha fazla zamana ihtiyaciniz olduysa, bunun
PKU hastalgiyla ilgili oldugunu mu diigiiniiyorsunuz?

Evet Hayir Bilmiyorum
Do D1 D2
7a. Gegtigimiz 7 giin icinde, ellerim titriyordu
Hicbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
O, O, O, 0, O,
~ 7b. Eger elleriniz titrediyse, bunun PKU hastaligiyla ilgili oldugunu mu
disiiniiyorsunuz?
Evet Hayir Bilmiyorum
D0 D1 DZ
8a. Gegctigimiz 7 giin icinde, kolayca sinir oldum
Hicbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
O, 0O, O, O, O,

- 8b. Eger boyle hissettiyseniz, bunun PKU hastahgiyla ilgili oldugunu mu
disiiniiyorsunvz’s

Evet Hayir Bilmiyorum
O, 0O, O,
9a. Gegctigimiz 7 giin i¢inde, saldirgar »='2 reldim
Hicbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
O, O, O, O, O,

— 9b. Eger boyle hissettiyseniz, bunun PKU hastahgiyla ilgili oldugunu mu
disiiniiyorsunu 7

Evet Hayir Bilmiyorum
O, 0O, 0.
Tirkge siirim — Erigkinler — 10/11/2015 — Gizli [ 3/12

PKU-QOL © Merck Serono S.A. - Cenevre — Nisan 2010 — Butiin Haklar Saklidir

160



EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

SAGLIGINIZ (devam ediyor)

10a. Gegtigimiz 7 giin iginde, ruh halim de¢ ke i

Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
O, O, O, 0, O,
— 10b. Eger boyle hiss sttiyseniz, bunun PKU hastaligiyla ilgili oldugunu mu
diugiiniyorsunuz?
Evet Hayir Bilmiyorum
O, O, 0,
11a. Gegctigimiz 7 giin icinde, kendimi iizgii> hissettim
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Gok sik
O, 0, 0, O, O,

“~ 11b. Eger kendini i iiz¢ in hissettiyseniz bunun PKU hastahgiyla ilgili
oldugunu mu diigliniyorsunuz?
Evet Havir Bilmiyorum
O, |, O,

12a. Gegtigimiz 7 giin iginde, endiseli hissettim
Higbir zaman Nadiren D~zen Siklikla Cok sik
O, 0, 1, O, 0.

— 12b. Eger kendinizi enaigeli hissettiyseniz bunun PKU hastaligiyla ilgili
oldugunu mu diigiiniiyorsunuz?

Evet tayir Bilmiyorum
O, P 0O,
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EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

PKU DIYETIiNiZ VE PKU EK BESINLERINiz

Kendi PKU diisiik proteinli diyetleri ile PKI' !%zel) ek besinleri (yapay mama ya da tibbi gida)
hakkinda kisilerin diisiinebilecekleri bazi seyler asagidadir. Liitfen, her bir ciimle icin size en uygun
olan kutuya isaret koyunuz.

PKU ek besini derken doktorun yazdig iiri «den veya igecekten (PKU igeceginden) s6z ediyoruz.

13. Gectigimiz 7 giin icinde, her giin def2!arca PKU ek besinimi almam zordu

. : ; it PKU ek besini
Hig degil Biraz Ort. dereceic Cok Son derece imiyorum
O, O, . O, O, | 3

14. Gectigimiz 7 giin icinde, yalnizca ge eken : eyleri yemem/igmem zordu

; : : PKU diyeti
Hig degil Biraz Orta derecede Cok Son derece uygulamiyorum
DO D! D2 D3 D4 D5

15. Gegctigimiz 7 giin iginde, baskalarimun yed ji: 2yleri yiyemedigim igin kendimi farkli hissettim

: : : PKU diyeti
Hig degil Biraz Orta derecede Cok Son derece uygulamiyorum
O, O, 74}, 0O, O, Os

16. Gegtigimiz 7 giin icinde, PKU ek besinimin tadi séyleydi:

N ; e en _ PKU ek besini
Cok iyiydi lyi Idar- ecr Kotu Cok kotu igmiyorum
Do D1 ]2 D3 D4 D5

17. Gegtigimiz 7 gin icinde, diisiik proteinli yiyeceklerimin (6rnegin biskiivi, kek, makarna,
kurabiye, ekmek, ¢orbanin vb.) tadi &' (e vdi:

- ) e i Dusuk proteinli
Cok iyiydi lyi Idare eder Kotl Cok kotu yiyecek yemedim
DO D1 '?z D3 D4 Ds

18. Gegtigimiz 7 giin icinde, besinimd ki y of .ni artmak veya tahmin etmek sinir bozucu idi

— ; Hemen her . PKU diyeti
Hicbir zaman Nadiren Bazen ~aman Daima uygulamiyorum
O, O, L, O, O, O,

19. Gegtigimiz 7 giin icinde, ailem, arkadaslanm ya da esimle, PKU diyetim yiiziinden tartistik

s y Hemen her . PKU diyeti
Hicbir zaman Nadiren Bazen >5mian Daima uygulamiyorum
D0 D1 12 D3 D4 D5
Tarkge siram — Erigkinler — 10/11/2015 — Gizli [ 5/12

PKU-QOL © Merck Serono S.A. - Cenevre — Nisan 2010 - Butin Haklan Sakhdir

162



EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

PKU DIYETINiZ VE PKU EK BESINLERINIZ (devam ediyor)

20. Gegtigimiz 7 giin iginde, bagkalarinin b nin 5%, 2medigim yiyecegi yedigini gérmek zor oldu

Higbir zaman Nadiren Bazen Hemen her Daima PKU diyeti
Zaman uygulamiyorum
O, O, O, O, O, O

21.  Gegtigimiz 7 giin iginde, diyetimde bulut.==;an yiyecegi yeme konusu aklima geldi

Highir zaman Nadiren Bazen Hemen her Daia PKU diyeti
zaman uygulamiyorum

22. Gegtigimiz 7 giin iginde, bagkalarinin yiyebildigi seyleri yemek istedim

- Hemen her ; PKU diyeti
Hicb y
igbir zaman Nadiren Baze | SSFOEN Daima uygulamiyorum
DO D1 Dz Da D4 Ds
23. Gegtigimiz 7 giin iginde, bagkalarinin éniinde PKU diyetimi uygulama ile ilgili olarak mahcubiyet
hissettim
; , Hemen her . PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Bazen Ly Daima uygulamiyorum
O, 0O, O, O, O, Os

24. Gegtigimiz 7 giin igcinde, PKU diyeti yiiziinden kendimi diglanmis hissettim

S ’ - Hemen her : PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Baze Farman Daima uygulamiyorum
O, 0, O, 0, 0. Os

25. Gegctigimiz 7 giin icinde, PKU diyetim yiiziinden kendimi daha az 6zgiir hissettim (6rnegin digar

yemege gitmek, arkadas ve aile ziyaretler ¢ibi...)

. . Hemen her . PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Bazen Ry Daima uygulamiyorum
D', D| D" D3 D4 DS

26. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU diyetim viiz .n’ :n rhgarda yemek benim igin zor oldu

oo : Hemen her . PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Bazen Zsman Daima uygulamiyorum
O, 0, C, O, 0. O
27. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU diyetime sadik kaldim
: Hemen her 3 PKU diyeti
Higbir zaman Nadiren Baze- e Daima uygulamnyorum
O, 0, 0. O, 0O, O
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EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

PKU DIYETINIZ VE PKU EK BESINLERINIZ (devam ediyor)

28. Gegctigimiz 7 giin icinde, PKU diyetim »Im; =1ina ragmen yemek yemekten keyif aldim

Higbir zaman Nadiren Bazen Hormer Tist Daima PKU divefi
zaman uygulamiyorum
Do l:]1 Dz Ds D4 Ds
29. Gegtigimiz 7 giin iginde, ailem ya da es’mle PKU ek besinim yiiziinden tartistik
_— < Hemen her , PKU ek besini
Hicbi
icbir zaman Nadiren Bazen e Daima igmiyorum
DO D1 Jz Da D4 D5

30. Gegtigimiz 7 giin icinde, baskalarinin éniinde PKU ek besinlerimi igmekle ilgili olarak
mahcubiyet hissettim

— , 1 5 Hemen her ; PKU ek besini
Hicbir zaman Nadiren Ba: =n SARAR Daima igmiyorum
O, 0O, 0, O, O, O,

31. Gectigimiz 7 giin icinde, PKU ek L <inin yii inden kendimi daha az ézgiir hissettim (6rnegin
disan yemege gitmek, arkadas veya ~ufe ziyarcideri gibi...)

Hicbir zaman Nadiren Bazen Hemen her Daima PKU ?k besini
Zaman Icmiyorum
O, O, Ci 0O, O, Os
32. Gegctigimiz 7 giin icinde PKU diyetim veya PKU ek besini yiiziinden disarda yemek benim igin zor
oldu
— : ! 3 Hemen her ; PKU ek besini
Higbir zaman Nadiren Ba: :n Faman Daima icmiyorum
O, 0, 0O, O, O, O,
33. Gegctigimiz 7 giin icinde, bazi PKU ek br <i lerini atladim
& g PKU ek besini
Higbir zaman 1 yada 2 kere 3 -5 kere 6 ya da 7 kere 7 kereden fazla igmiyorum
Do D| r-:z DS D4 Dﬁ
34. Gegtigimiz 7 giin icinde, yememem geieken wazi seyleri yedim
Higbir zaman 1 ya da 2 kere 3-5kere 6 ya da 7 kere 7 kereden fazla ungL}ﬁgn?l';s::xm
DO D1 :4 Da D4 DS
35. Gegtigimiz 7 giin igcinde, yememem gereken seyleri yemegi tercih ettim
Hicbir zaman 1 ya da 2 kere 3-5 (et 6 ya da 7 kere 7 kereden fazla uygplﬁgnielfrt:: -
O, mp L O, O, 0O
Trkge sram — Erigkinler — 10/11/2015 — Gizli = a 7/12
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EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Ol¢egi

PKU-QOL

PKU iLE GUNDELIK HAYATINIZ i

PKU ile yagsayan kisilerin bagina gelebile~~“ 4z~ sayler aga@idadir. Liitfen, her bir ciimle icin size en
uygun olan kutuya isaret koyunuz. Ege &g anierinizi planlamiyor ya da pisirmiyorsaniz, litfen
"Uygulanamaz" kutusuna igaret koyunuz.

36.

37.

38.

39.

40.

Gectigimiz 7 giin iginde, 6giinlerimi énce 4en planlamak kolaydi

Hic degil Biraz Orta dereceue Cok Son derece Uygulanamaz
DO DI Dz D3 D4 Ds

Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU 6giin rini haz) 'amak (tartma, pigirme) zaman kaybettiriciydi

Hic degil Biraz Orta der xcede Cok Son derece Uygulanamaz

0o O, 0, O, O. Os

Gegtigimiz 7 giin iginde, diigiik protei Ili 6ze besini pigirmek kolaydi

Hig degil Biraz Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
O, 0O, O, O, O, Os

Gegtigimiz 7 giin iginde, kendi yiyeme ece_in yiyecegi bagkalar igin pisirmek zordu

Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
DU D1 D? D3 D4 D5
Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU il". ilg'li resmi evrak iglerini (formlarnn doldurmak, telefon

gorugmeleri yapmak, sigortadan para almak vb.) yapmak zaman kaybettiriciydi

Hig degil Biraz Orta de 2c¢ ‘e Cok Son derece Uygulanamaz
O, 0, L O, 0. O
41. Gegtigimiz 7 giin iginde, isimin beni kisitlamasi nedeniyle PKU ek besinlerimi atladim
Heme'. hr i PKU ek
Higbir zaman Nadiren Bazen e ‘n Daima yuzinden  Galigmiyorum besini
e caligmiyorum icmiyorum
Do D] Dz D3 D4 Ds De D7
42. Gegtigimiz 7 giin iginde, isimin ben kisi am si nedeniyle yememem gerekenleri yedim
Higbir Hemen her P PKU diyeti
! i i iz ligmiyorum
zaman INBdIrRG Bazen zaman Deltna ggrszmu?yiiﬂm Galgmyo uygulamiyorum
Do D1 Dz 3 D4 D5 De D?
43. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU ig hayatimi etkiledi (6rnegin igime konsantre olmak, iste verimli
olmak, isleri hatirlamak gibi...)
3 ; PKU yuzinden
Higbir zaman Nadiren Bazen F;: ;‘r;:er Daima t;ahs)rlnlyorum Caligmiyorum
0o 0, 0, 0, 0. Os O
Turkge surum — Erigkinler — 10/11/2015 — Gizli B 8712

PKU-QOL © Merck Serono S.A. - Cenevre — Nisan 2010 — Bitun Haklari Sakhdir

165



EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

PKU ILE GUNDEL i 4AVATINIZ (devam ediyor)

44. Gegtigimiz 7 gin iginde, liniversite/yiiksekokuldaki kisitlamalar nedeniyle yememem gerekenleri

yedim
Universite ya
s ; He nen her " da PKU diyeti
Hicbir zaman Nadiren Bazen aran Daima yiksekokula  uygulamiyorum
gitmiyorum
Do D1 D2 Dg D4 D5 DG
45. Gectigimiz 7 giin iginde, PKU'm igin yap. maya iht a¢ duydugum her seyi yapmak zordu
Hicbir zaman Nadiren Bazen Hemen her zaman Daima
O, O, 0. O, O.

46. Bu giinlerde, tatile veya is seyahatlerine ;:Zzrk_n PKU ek besinimi yanimda tagimak kolay degil

Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece PKU ek besini
igmiyorum
Do D1 D2 Da D4 DS

47. Bu giinlerde, tatile veya is seyahatlerine giderken hastaligimia ilgili 6zel yiyeceklerimi yanimda

tasimak kolay degil

; g ; , Herhangi 6zel bir
Hig degil Biraz Orta dere’ eae Cok Son derece besin almiyorum
O, O, O, O, O, Os
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EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

PKU HAKKINDA GENEL OLARAK DUYGULARINIZ

PKU ile ilgili olarak insanlarin hissede“:z2l"z:: bazi seyler asa@idadir. Liitfen, her bir ciimle igin

genel olarak nasil hissettiginizi en iyi gésf srer kutucugun igine isaret koyunuz. Kan testleriniz yoksa,

litfen "Uygulanamaz" kutusuna igaret koyunuz.

Genel olarak:

48. Kolumdan kan alinacak diye korkuyor -

49.

50.

51.

52.

53.

54.

55.

56.

Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
o 0, . O, 0. 0.
Parmak ucumdan kan alinacak diye “2:kw.ye:.m
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
O, 0O, [, O, O, O,
PKU, esimle olan iligkimi olumsuz etrinyor
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
DO D1 Cz D3 D4 D5
Kan sonucum yiiksek gikacak diye ¢ ndigeleniyorum
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
DO D1 uz D3 D4
PKU ile ilgili harcamalar, hayatimi olumsuz etkiliyor
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
DJ D! Dz Da Da
PKU igin doktoruma / diyetisyenime gitmek beni rahatsiz ediyor
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
Do D1 Dz D3 D4
PKU'lu olmak beni kizgin birisi yapiyor
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
O, mp d, O, 0.
Bagkalarina hep PKU’yu agiklama mecburiyetinde olmak zor
Hic degil Biraz O ta derecede Cok Son derece
O, O, 0, (R O,
PKU hakkinda ailemle veya egsimle konugmak zor
Hig degil Biraz Orti derecede Cok Son derece
O, 0, 0O, 0O, 0.
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EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

PKU HAKKINDA GENEL OLARAK DUYGULARINIZ (devam ediyor)

Genel olarak:

57. PKU nedeniyle arkadas edinmek benim icin zor

58.

59.

61.

62.

63.

Hig degil Biraz (" rta derecede Cok Son derece
DO D1 Dz D3 D4
PKU'nun gelecekteki sagligimi ne yérde degistirebileceginden endiseleniyorum
Hig degil Biraz Ortzc L recede Cok Son derece
Do D1 lr_lg Dg D4

PKU’yu gelecekteki gocuklarima geci-mekte 1 korkuyorum

Hic degil Biraz Orta lerecede Cok Son derece
O, O, (8 O, O,

PKU ile yagsamak kolay

Hig degil Biraz Or. de ecede Cok Son derece
DO D1 L'Z I:Ia D4

Béyle olmaktan memnunum

Hig degil Biraz rta de ‘ecede Cok Son derece

O, 0O, 0, (A 0,

PKU ve onun tedavisi hakkinda yeter| bi \'iy¢ sahip olduguma eminim

Hic degil Biraz (irta - srecede Cok Son derece
O, O, O, O, O,

Yalnizca kadinlar igin: Gebelikte yiiksr k kan sonuglarinin ilerde sahip olabilecegim gocuklar
konusunda sorunlara neden olabilece’ inde n endige ettim

Hig degil Biraz Orta derecede Cok Son derece
O, O, O, O, O,

Eger bir PKU ek besinini atlarsam k. n”.m’ :uc’u hissediyorum

Lot

. o : PKU ek besini
Hic degil Biraz Orta derecede Cok Son derece icmiyorum
O, 0, - O, 0. Os
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EK-8a (Devam): 18-35 Yas PKU’lu Yetiskin Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

PKU HAKKINDA GENEL OL*2AF 2 JYGULARINIZ (devam ediyor)

Genel olarak:

65. Yememem gereken bir seyi yedikten sonrz :z-dimi suglu hissediyorum

; PKU diyeti
H I .
ic degi Biraz Orta dereced Cok Son derece uygulamiyorum
O, 0O, 0 0, O, O

Liitfen bitiin sorulari cevapiamiz oldugunuzu kontrol ediniz.

Bu sorulari cevaplamak igin ayirdiginiz zamana tegekkiir ederiz.
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EK-8b: Yetiskinlerin PKU-QOL Ol¢eginin Alt Béliimleri ve Alanlar

Béliim Alan Alan Alan Alan
soru sorulari skor
sayisli araligi

Semptomlar Oz saglik durumu 1 1 0-100
Bas agrilari 1 2a 0-100
Karn agrilar 1 3a 0-100
Yorgunluk 1 4a 0-100
Konsantrasyon eksiklikligi 1 5a 0-100
Yavas diisinme 1 6a 0-100
El titremesi 1 7a 0-100
Sinirlilik 1 8a 0-100
Saldirganlik 1 9a 0-100
Ruh hali degiskenligi 1 10a 0-100
Uziintii 1 1la 0-100
Endise 1 12a 0-100
Genel olarak PKU ~ PKU’nun duygusal etkileri 5 54 +58 +59+60 0-100
+61
PKU’nun giinliik uygulamali islere etkileri 4 40+43+45+53 0-100
PKU’nun sosyal etkileri 4 50+55+56+57 0-100
PKU’nun genel olarak etkileri 13 40+43+45+53 0-100
+50 + 55 + 56 +
57 + 54 +58 +59
+60 + 61
Endise-kan testleri 2 48 + 49 0-100
Endise-Phe seviyeleri 1 51 0-100
Endige-hamilelikteki Phe seviyeleri 1 63 0-100
PKU’nun ekonomik etkileri 1 52 0-100
PKU ile ilgili bilgi diizeyi 1 62 0-100
Fenilalanin Suplemen kullanimina baglilik 3 13+33+41 0-100
icermeyen protein  Suplemen kullaniminda zayiflik oldugunda 1 64 0-100
suplemen kullanimn  sugluluk hissetme
Suplemen kullaniminin aile i¢i iligkilere 1 29 0-100
etkileri
Suplemen kullaniminin giinliik uygulamali 4 30+31+32+46 0-100
islere etkileri
Suplemenlerin tadi 1 16 0-100
Protein kisith diyet _ Besinlere arzu 2 21+22 0-100
Diyet proteini kisitlamasina baglilik 5 27+34+35+42 0-100
+44
Diyetin giinliik uygulamali islere etkileri 7 18+25+26+36 0-100
+37 + 38 +47
Diyetin sosyal etkileri 6 15+19+20+23 0-100
+24+39
Diyetin genel olarak etkileri 13 15+19+20+23 0-100
+24+39+18+
25+26 + 36 + 37
+38 +47
Diyet takibinin genel zorluklari 1 14 0-100
Diyete uygulanmadiginda sugluluk 1 65 0-100
hissetme
Diisiik proteinli besinlerin tadi 1 17 0-100
Yemekten keyif almak 1 28 0-100
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EK-9a: Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olcegi

PKU-QOL

Fenilketoniiri ve o 1un sizin ve gocugunuzun
glindelik yasami lizerine etkisi
- Anzoabalar -

Bu soru formunu doldurm~22n &nce, liitfen bugiiniin tarihini yaziniz

L 5y o d i d

gun ay yil
Siz hangisisiniz? [0 Baba

O Anne

Birden ¢ok fenilketonuri (PKU) haitasi | 2t unuz varsa, litfen her bir PKU'lu gocugdunuz
igin ayri bir anket doldurunuz.

Bu soru formu, PKU'lu gocuklarin anababalarinin yardimiyla hazirlanmistir. Bu form
PKU'nun ve onun tedavisinin b’s an-=baba olarak sizin ve g¢ocugunuzun glndelik
yasamindaki etkisini anlamak igin gelist.ri. > stir.

PKU mama derken, doktorun gocugunuz igin yazdigi Griinden veya igecekten (PKU
iceceginden) s6z ediyoruz.

Baska bir talimat veriimedikge, bu sorulari cevaplandirirken lutfen gectigimiz 7 giini
dikkate alimz.

Bu soru formunu latfen sessiz bir yerc » v » mimkunse kendi basiniza doldurunuz.

Eger nasil cevap vereceginizi bilmiyorsaniz, lutfen siz ya da gocugunuz i¢in en uygun olan
cevabi seginiz.

Lutfen bize fenilketondri ile ilgili du nev m’ .rin’zi anlatiniz; yanitlarin “dogru”su veya “yanlis”i
yoktur.

Lutfen ihtiyag duydugunuz kadar s ire ku laniniz.

Katihminiz igin gok tesekkdrler.

Bu soru formundaki bilgi kesinlikle gizli ve isimsiz tutulacaktir.
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

gornsunuzyN SAGLIGH

L

PKU'lu gocuklarin basina gelebilecek ba: 1 se rler agagidadir. Liitfen, her bir ciimle icin gocugunuza
en uygun olan kutucugun igine igaret koyunuz.

1. Gegtigimiz 7 giin boyunca, gocugrm ayni yastakilerle kargilagtinidiginda genel olarak
¢ocugumun saghginin sdyle oldugunu dusiiniiyorum:

Kotu Orta lyi Cok iyi Mukemmel
O, P r, O, O,

2a. Gegtigimiz 7 giin iginde, cocugum sank: bagi agriyormus gibi basini ellerinin arasina aliyor ya
da baginin agndigini séyliiyordu

Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
DO Dl DZ D3 D4

~ 2b. Cocugunuz boyle davrandiysa, bunun PKU hastahigiyla ilgili oldugunu
mu disginiiyorsunuz?

Evet (ayir Bilmiyorum

O, 1, 0.

3a. Gegtigimiz 7 giin iginde, cocugum sanki karni agriyormus gibi karnini tutuyor ya da karninin
agnidigini séyliiyordu

Higbir zaman Nadiren b azen Siklikla Cok sik
O, 0, 0. 0, O,
- 3b. Cocugunuz béyle davrandiysa, bunun PKU hastaligiyla ilgili oldugunu
mu digiiniyorst nu.?
Evet Hayir Bilmiyorum

Do D1 Dz

4a. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugum giin ‘ginde yorgun gériiniiyordu

Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik
0o 0, 0, O, i

Y 4b. GCocugunuz bunu yasadiysa, bunun PKU hastaligiyla ilgili oldugunu
mu diginiyors un-z?

Evet Hayir Bilmiyorum
O, [ 0.
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

GOCUGUNU zUM SAGLIGI (devam ediyor)

5a. Gegtigimiz 7 giin iginde, cocugumun dikkatini toplamada gucliik cektigini fark ettim
Higbir zaman Nadiren Ba--- Siklikla Gok sik Slyorany
gocugum ¢ok kiigiik
O, O, 0. 0O, a,
= 5b. Cocugunuz bunu yasadiysa, bunun PKU hastaligiyla ilgili oldugunu
mu diislinilyorsunuz?

Evet Hayir Bilmiyorum
O, 0O, 0O,

5

6a. Gegctigimiz 7 giin iginde, gocugum bir sey iizerinde diisiiniirken, yasitlarina gére daha fazla
zamana ihtiya¢ duydu

sising " Bilmiyorum,
Hicbir zaman Nadiren B 1zen Siklikla Cok sik ocugum cok kiigik
O, 0O, L O, O, O,

~ 6b. Cocugunuz bunu yasadiysa, bunun PKU hastahgiyla ilgili oldugunu
mu disiinidyo sunu ?

Evet ayir Bilmiyorum
0O, (A 0.
7a. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugum k-layrz sinirleniyordu veya huysuzlasiyordu
Hicbir zaman Nadiren Razen Siklikla Cok sik
O, 0, 0. O, O,

— 7b. Cocugunuz bdyle davrandiysa, bunun PKU hastaligiyla ilgili oldugunu
mu disliniyorsunuz?

Evet Hayir Bilmiyorum
O, O, O,

8a. Gegctigimiz 7 giin icinde, cocugum saldirgan oldu

Hicbir zaman Nadiren Baz/ n Siklikla Cok sik gocu%mygg:r:ﬂwk
O, O, [ O, O, B

- 8b. Cocugunuz bu sekilde davrandiysa, bunun PKU hastaligiyla ilgili
oldugunu mu dusdniivorsunuz?

Evet Hayir Bilmiyorum
O, 1, O,
9a. Gectigimiz 7 giin icinde, gocugum bir sevingli bir (izgiin oluyordu
Bilmiyorum,
Hicbir zaman Nadiren BTy Siklikla Cok sik gocug'glur?r:yq;t: kiigik
O, | e O, O, O,

- 9b. Cocugunuz bu sekilde davrandiysa, bunun PKU hastahigiyla ilgili
oldugunu mu désfinity'~rsunuz?

Evet Hayir Bilmiyorum
O, mp 0O,
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

COCUGUN UZL N SAGLIGI (devam ediyor)

10a. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugum iizgiin gériiniiyordu

Hichi : ' Bilmiyorum,
icbir zaman Nadiren Bazr a Sikhikla Cok sik ocugum cok Kigik
O, 0, g 0. O, 0.

=~ 10b. Eger ¢ocugunuz {izgiin gériiniiyorduysa, bunun PKU hastahgyla ilgili
oldugunu mu Afisiiniiyorsunuz?
Evet Hayir Bilmiyorum
O, O, 0O,

11a. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugum endiseli gériiniiyordu

a—_ : Bilmiyorum,
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Cok sik gocugum gok kiguk
O, O, O. 0O, O, Os

“ 11b. Eger ¢rcugunuz endigeli goériiniiyorduysa, bunun PKU hastaligiyla
ilgili oldugu. * mu ‘U§ niiyorsunuz?
Evet Hayir Bilmiyorum

Dg D1 DZ
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

( GCOCUGUNUZUN PKU DIYETi VE PKU EK BESINLERI

PKU'lu gocuklarin anababalarinin PKU ( iyel ue onun ek besinleri (yapay mama ya da tibbi gida)
hakkinda disiinebilecekleri bazi seyler asagidadir. Liitfen, her bir ciimle igin, size ya da
g¢ocugunuza en uygun olan kutuya isaret koyunuz.

PKU mama derken, doktorun gocugunuz i~i» yazdig iriinden veya icecekten (PKU iceceginden)
s6z ediyoruz.

12. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugui un PK'J k besinini almasini saglamak zordu

Hig degil Bir 6lcude Orta cerecede Cok Son derece Cocugqm RRL ok
besini almiyor
DO D1 Dz Da D4 DS

13. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugumu n diye ini takip ettiginden emin olmak zordu

: = o Cocugum PKU
Hig degil Bir digtide Orta derecede Cok Son derece diyeti uygulamiyor
O, mp 01, O, O, O
14. Gegctigimiz 7 giin iginde, gocugu nw.( verzrl kaloriyi aldigindan (a¢ kalmadigindan) emin olmak
zordu
; Y e . . Cocugum PKU
Hic degil Bir dlciide Orta d~recer'z Cok Son derece diyeti uygulamiyor
0, 0, M. O, 0O, O

15. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU yiiziinden ¢cocugumun diyetini kisitiamak zorunda kaldigimda
kendimi tGzglin hissettim

: X e - Cocugum PKU
Hig degil Bir dlctde Orta « 2re ce'e Cok Son derece diyeti uygulamiyor

O, 0O, a, O, =% Os

16. Gectigimiz 7 gin iginde, cocugu.'un, yememesi gereken besini gizlice yediginden
endiselendim
Cocugum PKU

Hicbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Daima diyeti uygulamiyor
O, O, O, 0O, O, Os
17. Gectigimiz 7 gin iginde, cocug. mur br ,inindeki proteini tartmak ya da tahmin etmek sinir
bozucu idi
Hicbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Daima di?eot?tg;m:nfyor
Do D1 Da D3 D4 DS

18. Gegtigimiz 7 giin iginde, cocugumun baskalarinin éniinde diyetini takip etmesinin gerekmesi
benim i¢in zordu
Cocugum PKU

Hicbir zaman Nadiren E ze Sikhkla Daima diyeti uygulamiyor
DO D1 —I‘ Da DA Ds
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

1 COCUGUNUZUN PKU DIYETI VE PKU EK BESINLERI (devam ediyor)

19. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugu.nur. ~:7J diyeti yiiziinden kendimi daha az ézgiir hissettim
(6rnegin digariya yemege gitmek, arkadag ve aile ziyaretleri gibi...)

Higbir zaman Nadiren Bar:n Siklikla Daima Cocugum PKU

diyeti uygulamiyor
D0 Dl :z Ds D4 5

20. Gegtigimiz 7 giin icinde, gocugumun PKU diyeti yiiziinden digsarda yemek yemek benim igin zordu

Higbir zaman Nadiren Baze: Siklikla Daima Gocugum PKU
diyeti uygulamiyor
0o 0, 0. O, O, O

21. Gegctigimiz 7 giin iginde cocugun PKU liyetine sadik kaldi

Hicbir zaman Nadiren pazen Siklikla Daima Cocugum PKU
diyeti uygulamiyor
D0 D| Dz Da D4 Ds

22. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocudu. 'a b n, 'KU diyeti yiiziinden tartigtik

Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Daima Gocugum PKU Uygulanamaz -
diyeti uygulamiyor gocugum ¢ok kiguk
O, O, O, 3, 0. O Os

23. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocug.m P.{U Z.yetini takip etmesine ragmen, yemekten keyif aldi

Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Daima ‘Cog:ugum R Bilmiyorum:' 2
diyeti uygulamiyor gocugum cok kiguk
0, 0, 0. O, O, (3 O

24. Gegtigimiz 7 gin icinde, cocugumun PKU ek besinleri yiiziinden kendimi daha az 6zgir
hissettim (6rnegin digariya yemege aitmek, arkadas ve aile ziyaretleri gibi...)

Cocugum PKU ek
besini almiyor

0o mp 0O, 0O, 0O, Os

Higbir zaman Nadiren 1/ Siklikla Daima

25. Gegtigimiz 7 giin iginde gocus um n P} J ek besini ylziinden digarda yemek yemek benim

i¢in zordu
— 5 : ocugum PKU ek
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Daima % bes?ni almiyor
Do D| Dz Da Dd D5

26. Gegtigimiz 7 guin iginde, gocugumla ben, PKU ek besini yiliziinden tartigtik

Cocugum PKU Uygulanamaz -

Higbir zaman Nadiren Bazen =~iklikla Daima ek besini almiyor gocugum ok kuguk
0O, 0O, 0. O, 0. Os [
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

COCUGUNUZUN PKU DIYET VE ™4 EK BESINLERI (devam ediyor)

27. Gegtigimiz 7 giin icinde, gocugum bazi PKU ek besinlerini atladi

Hicbir zaman 1 ya da 2 kere 3 - 5kere 6yada7kere  7keredenfazla ¥OCUIUM PKU ek
besini almiyor
DO D‘ DZ Da D4 Ds
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

‘ COCUGUNUZUis ~rl 5y ILE GUNDELIK HAYATINIZ

PKU ile birlikte yagarken, PKU'lu gocukle=:= anababalarinin baslarina gelebilecek bazi seyler
asagidadir. Liitfen, her bir ciimle igin, size en uygun olan kutuya isaret koyunuz. Eger faaliyeti
yapmiyorsaniz, liitfen "Uygulanamaz" kutus» na igaret koyunuz.

28. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugumun &giinlerini 6nceden planlamak kolaydi

Hic degil Bir digude Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
DO D‘l D; D3 D4 Ds
29. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU &giin 2rini hazirlamak (tartma, pisirme) zaman kaybettiriciydi
Hic degil Bir 6lgude Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
O, 0, ju O, O, O
30. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU igin Lzer dugiik proteinli besini pisirmek kolaydi
Hig degil Bir digude Orta derecede Cok Son derece Uygulanamaz
DO D1 'j4 DB D4 Ds

31. Gegtigimiz 7 giin iginde, PKU il¢ ilyili iaar. zorevleri (formlari doldurmak, telefon goriusmeleri
yapmak, kan tagimak, sigorta igleri, vb.) yapmak zaman kaybettiriciydi

Hig degil Bir digude Orta ¢« rece ue Cok Son derece Uygulanamaz
0O, mp () 0O, 0. O

32. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugumun PKU'su yiiziinden isten geri kaldim

W Cocugumun
Higbir zaman Birkag saat 1 gln 2 -3gun dgha ¥azla PKU'su yuzinden Caligmiyorum
galigmiyorum
O, O, O, O, (A Os O

33. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugumun KU olmasi is hayatimi ¢ok etkiledi (6rnegin dikkatimin
dagilmasi gibi...)

Cocugumun
Higbir zaman Nadiren Bazen Sikhkla Daima PKU'su yuztinden Caligmiyorum
caligmiyorum
O, 0, O, a, O, Os Os

34. Gegctigimiz 7 giin iginde, gocugumun PKU'su igin yapmaya ihtiyagc duydugum her gseyi yapmak

zordu
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Daima
Do D| Dz D3 D4

35. Gegtigimiz 7 giin iginde, gocugumun PKl"su igin yapmaya ihtiyag duydugum her geyi yapmak

zordu
Higbir zaman Nadiren Bazen Siklikla Daima
O, O, 0, O, 0.
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

COCUGUNUZUN PKU'SU it ul nuELIK HAYATINIZ (devam ediyor)

36. Bu giinlerde, tatile giderken gocugumun PKU ek besinlerini yanimda tasimak kolay degil

Hic desil Bir &lcil i Gocugum PKU ek
ic degi ir 6lcide Orta derec Cok Son derece besini almiyor
O, O, O, O, O, O

37. Bu giinlerde, tatile giderken gocugumun 6zel PKU besinlerini yanimda tasimak kolay degil

Hig degil Bir 6IgU . Gocugum ézel
¢ deg clde Orta dr ecede Cok Son derece besin aimiyor
O, mp 1 O, O. O,
Tirkce sirim — Anababalar — 10/11/2015 — Gizli - 9/12
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

PKU'lu gocuklarin anababalarinin his: ede succekleri bazi seyler agagidadir. Litfen, her bir ciimle

PKU HAKKINDA GENEL OLARAK HiSSETTIKLERINiz

icin genel olarak nasil hissettiginizi en iyi gésteren kutucugun igine isaret koyunuz.

Genel olarak:

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44,

45.

46.

Cocugumun kan sonucu yiiksek ¢ikacak diye endigeleniyorum

Hig degil Bir dlgude Orta derecede Cok Son derece
O, 0, 0. 0, O,

PKU harcamalan giinliik hayatin.: Sitiasuc etkiliyor

Hic degil Bir élgude Orta derecede Cok Son derece
DO D‘ D2 Da D4

PKU igin cocugumun doktoruna | #*,ati_yenine gitmek beni rahatsiz ediyor

Hic degil Bir 6igude Orta derecede Cok Son derece
DO D1 DZ D3 D4

PKU beni kizgin yapiyor

Hic degil Bir ¢élgude Orta derecede Cok Son derece
O, 0, 0. O, O,

Bagkalarina hep PKU'yu agiklarm a m xcbur yetinde olmak zor

Hig degil Bir élgude Orta derecede Cok Son derece
DD D1 Dz Ds D4

PKU, arkadagliklarimi devam ettii ne ni @ rlastinyor

Hic degil Bir 6lgtde Orta derecede Cok Son derece
O, O, O, O, O.

PKU'nun gocugumun gelecekteki s **' Jin1 nasil etkileyebileceginden endigeleniyorum

Hig degil Bir dlgude Orta derecede Cok Son derece
DU Dt Dz D3 D4

PKU'lu bir gocuk sahibi olmak, ieni 1 b ska gocuklara sahip olma kararimi etkiliyor
Hic degil Bir élgude Orta derecede Cok Son derece

Oo O, P O, 0.

Cocugumun PKU’su ile yagama * =~ni 1 igin kolay

Hic degil Bir 6lgude wina derecede Cok Son derece
D0 DI DZ DS DA
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

PKU HAKKINDA GENEL OLA RAF HISSETTIKLERINIZ (devam ediyor)

Genel olarak:

47. PKU ve onun tedavisi hakkinda yeterli bilgi, e sahip olduguma eminim

Hic degil Bir dlgide r,rta derecede Cok Son derece
DO DI DZ DS Dd

48. PKU hakkinda agiklamalari (diyet, ek~ ., -ast7 lik) cocuguma tekrar etmenin gerekmesi yorucu

: . — = Uygulanamaz
Hig degil Bir dlctude Orta de 2cede Cok Son derece gocugum cok kiigik

DO D1 Dz Da D4 Ds

49. PKU, esimle olan iligkimi olumsuz etki yor

Hig degil Bir dlctide Orta dere “=d= Cok Son derece Uygulanamaz
O, O, 0O, O, 0, O

50. Diger cocugumla (gocuklarimla) iste {igim\ *n ¢ 1ha az ilgilenebiliyorum
Hig degil Bir dlcide Orta d=re\ 2de Cok Son derece  Baska gocugum yok
Do D‘ DA Da D4 DS
51. Eger gocugum yememesi gereken bir §.v y¢ s\ sugluluk hissediyorum

; 3 o . Cocugum PKU
Hig degil Bir digide Orta de ecec * Cok Son derece diyeti uygulamiyor

O, mp O, O, O, 0Os

52. Eger cocugum PKU ek besinlerinden k riri 1tl irsa sucluluk hissediyorum
Cocugum PKU ek

Hig degil Bir dlctde Orta dereceae Cok Son derece besini almiyor
DO D1 Dz Da D4 D5
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EK-9a (Devam): Ebeveyn Grubunun PKU-QOL Olgegi

PKU-QOL

‘\ PKU HAKKINDA GENEL OLARAK HISSETTIKLERINIZ (devam ediyor)

Genel olarak:

53a. Cocugum, kolundan kan alinmasindan korkar
Hic degil Bir 6lgude Orta derecede Cok Son derece
O, 0, 1 O, O,

~ 53b. Eger cocugunuz bundan korkuyorsa bu sizin duygularinizi ne kadar
olumsuz etkiler? / bu sizin igin ne kadar zordur?
Hig¢ degil Bir dlctde ‘rta derecede Cok Son derece
O, O, 0O, 0O, O,

54a. Cocugum, parmak ucundan kan alinmasindan korkar

Hig degil Bir dlgude Jrta derecede Cok Son derece
O, 0, 0, O, O,
- 54b. Eger ¢cocugunuz bundan korkuyorsa bu sizin duygularinizi ne kadar
olumsuz etkiler? / bu sizin i¢in ne kadar zordur?

Hig degil Bir élgude C aderecede Cok Son derece
O, mp 0. O, 0.

Lutfen bitiin sorulz= cevaplamis oldugunuzu kontrol ediniz.
Bu sorulari cevaplam ik i¢.n ayirdiginiz zamana tesekkiir ederiz.
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EK-9b: Ebeveynlerin PKU-QOL Olgeginin Alt Boliimleri ve Alanlar

Béliim Alan Alan Alan Alan
soru sorulari skor
sayisli araligi

Semptomlar Cocugunun saglik durumu 1 1 0-100
Bas agrilari 1 2a 0-100
Karn agrilar 1 3a 0-100
Yorgunluk 1 4a 0-100
Konsantrasyon eksikligi 1 5a 0-100
Yavas diisinme 1 6a 0-100
Sinirlilik 1 7a 0-100
Saldirganlik 1 8a 0-100
Ruh hali degiskenligi 1 9a 0-100
Ugziintii 1 10a 0-100
Endise 1 1la 0-100
Genel olarak PKU  PKU’nun duygusal etkileri 4 41+44+45+46 0-100
PKU’nun giinliik uygulamali iglere etkileri 6 31+32+33+34 0-100
+35+40
PKU’nun sosyal etkileri 5 42 +43+48+49 0-100
+50
PKU’nun genel olarak etkileri 15 31+32+33+34 0-100
+35+40+41+
44 + 45 + 46 + 42
+43 +48 +49 +
50
Cocugun Endisesi-kan testleri 2 53a + 54a 0-100
Cocugun Endisesinin bireye etkisi-kan 2 53b + 54b
testleri
Cocugun Endisesi-Phe seviyeleri 1 38 0-100
PKU’nun ekonomik etkileri 1 39 0-100
PKU ile ilgili bilgi diizeyi 1 47 0-100
Fenilalanin Suplemen kullanimina baglilik 1 27 0-100
icermeyen protein  Suplemen kullaniminda zayiflik oldugunda 1 52 0-100
suplemen kullanimn  sugluluk hissetme
Suplemen kullaniminin aile i¢i iligkilere 1 26 0-100
etkileri
Suplemen kullaniminin giinliik uygulamali 3 24 +25+ 36 0-100
islere etkileri
Suplemenlerin yonetimi 1 12 0-100
Protein kisith diyet _ Diyet proteini kisitlamasina baglilik 1 21 0-100
Diyet proteini kisitlamasmin yonetimi 6 13+14+15+16 0-100
+18 +22
Diyet proteini kisitlamasinin giinliik 7 17+19+20+28 0-100
uygulamali islere etkileri +29+30+37
Diyete uygulanmadiginda sugluluk 1 51 0-100
hissetme
Cocugun yemekten keyif almast 1 23 0-100
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