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Nutrition and New Treatment Approaches in Phenylketonuria
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0Z:

Fenilketoniiri (PKU), fenilalanin hidrosilaz (PAH) geninde mutasyon sebebiyle gelisen otozomal resesif
gecisli bir hastaliktir. Dogumdan sonra kan fenilalanin (FA) seviyesi normal araliktayken, besin alimina
basladiktan sonra bebeklerin kan FA seviyeleri yiikselir. Hastaliga 6zgili tibbi ve beslenme tedavisi
yapilmadiginda mental gerilik (IQ<50), deri-sag¢ pigmentasyon bozuklulari, biiylime geriligi,
mikrosefali, epilepsi, davranis bozukluklari, hiperaktivite ve anksiyete gibi bir¢ok klinik bulgu
goriilebilmektedir. Hastaligin tedavisinde cesitli yontemler bulunmakla birlikte beslenmenin 6nemi
biiyiiktiir. Beslenme tedavisinin amaci kan ve beyinde fenilalaninin birikmesini 6nlemektir. Ayrica
fenilalaninin tirozine doniisimiiniin olmamasi sebebiyle eksikligi gelisen tirozini yerine koymak ikincil
amagtir.

Beslenme tedavisiyle cocugun biiyiime ve gelismesi normal seyreder ve komplikasyonlar engellenir.
Ancak beslenme tedavisinin uygulanmasi kii¢iik yaslarda ¢ok kolayken hastanin yasi ilerledikce diyete
uyum giiclesmektedir. Yeni tedavi yaklagimlari ile diyete uyum kolaylagtirilabilmekte ve klinik bulgular
engellenebilmektedir. Yeni tedavi yaklagimlarindan bazilar1 glikomakropeptid, biiyiikk notral
aminoasitler ve tetrahidrobiyopterindir. Tetrahidrobiyopterin sadece tedaviye cevap veren klasik
fenilketoniirili hastalarda (6nceden yapilan testlerle uygun olacagi 6ngdriilen, segilmis hastalarda) ya da
BH4 metabolizmasi bozuklugu olanlarda kullanilabilmektedir. Glikomakropeptid ve biiyiik notral
aminoasitler neredeyse tiim hastalarda kullanilabilmektedir.

Heniiz ¢aligma asamasinda olan fenilalanin amonyak liyaz enziminin kullanilmasi, biriken fenilalaninin
zararsiz metabolitlere doniigiimiinii saglamaktadir. Ancak etkin bir beslenme tedavisinin uygulanmasi,
saglik ekibiyle aile arasinda iletisim saglanmasi ve aileye tedavi yonteminin anlatilmasiyla miimkiin
olur. Ayrica beslenme tedavisinin yeni tedavi yaklasimlari ile desteklenmesi hastaligin bulgularinin

engellenmesi ve hastanin yasam kalitesinin artirilmasinda énemlidir.
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SUMMARY:

Phenylketonuria (PKU) is an autosomal recessively inherited disease.lt occurs due to the mutations in
the gene of phenylalanine hydroxylase (PAH).While the level of plasma phenylalanine (Phe) is within
normal range after birth,the plasma Phe level of infants arise when they begin to feed.If appropriate
medical and nutritional therapies are not implemented,many clinical sings,such as mental illness
(1Q<50),skin-hair  pigmentation  disorders,growth  retardation,microcephaly,epilepsy,behavioral
disorders, hyperactivity, anxiety and so on may be observed.

There are several methods for treatment besides the most important one which is nutritional therapy.
The first aim of nutritional therapy is to prevent the accumulation of phenylalanine in the blood and
brain. The second purpose is to replace tyrosine deficiency due to lack of conversion of phenylalanine
to tyrosine. When nutritional therapy is implemented, the growth and development of the child will
return to normal, and complications may be prevented. The implementation of nutritional therapy is too
easy at early ages. However, the compliance of diet is getting harder with aging. New treatment
approaches can facilitate compliance with diet and clinical signs may be prevented. Some of the new
therapeutic approaches are usage of large neutral amino acids, glycomacropeptide and
tetrahydrobiopterin. Tetrahydrobiopterin treatment may be used only in patients with classical
phenylketonuria who responds to treatment or metabolism disorders of BH4 metabolism.
Glycomacropeptide and large neutral amino acids can be used in nearly all patients.The use of
phenylalanine ammonialyase which is in the study phase converts accumulated phenylalanine to its
harmless metabolites.However, to ensure implementation of an effective nutritional therapy, it is
necessary to provide strong communication between the family members and health professionals and
the treatment methods must be widely described to family.Also supporting the nutritional therapy
effectively with the new treatment approaches is important to prevent clinical signs and to improve the

patient's life quality.

Keywords: Phenylketonuria, Nutrition, New Treatment Approaches
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Girig

Fenilketoniiri (PKU), fenilalanin hidrosilaz (PAH) genindeki mutasyonlara bagli gelisen, otozomal
resesif gecisli, kalitsal metabolik bir hastaliktir. Fenilalanin hidroksilaz eksikligine bagli olarak
fenilalanin (FA) tirozine doniisemez. Fenilalanin hidrosilaz enzim eksikligi ya da BH4 kofaktoriiniin
eksikligi hastaliga sebep olan etmenlerdir (1). Hastalik ilk olarak 1934 yilinda tanimlanmustir. Tedavi
edilmemesi durumunda yiikselen kan FA seviyesi ve dokularda biriken FA (6zellikle beyin dokusunda)
norotoksik etkiler birakarak bir¢ok hasarin gelismesine sebep olabilmektredir (2). Mental bozukluk
(1Q<50), deri-sa¢ pigmentasyon bozuklulari, biiyiime geriligi, mikrosefali, epilepsi, davranig
bozukluklari, hiperaktivite ve anksiyete en sik goriilen klinik bulgulardandir. Fenilalaninin normalde

izlemesi gereken metabolik yolak Sekil 1 de verilmistir.
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Sekil 1: FA’nin metabolik yolagi (3)

Fenilketoniirili cocuklar ilk dogduklarinda genellikle saglikli bebek goriiniimiindedirler. Ancak hastalik
durumu dikkate alinmadan bebek beslenmeye baslandiginda, viicutta biriken FA, klinik bulgularin
olugsmasi ve ilerlemesine sebep olabilmektedir. Yeni dogan taramalar bir¢ok iilkede yapilmaktadir.
Uygulama bigimleri farkli olsa da fenilketoniiri i¢cin dogumdan en az 24 saat sonra ¢ocugun topugundan

ozel bir filtre kdgidina (Guthrie testi) alinan kan 6rnegi ile fenilktoniiri tanis1 konulmaktadir. Yanlis
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negatif sonuglari engellemek i¢in kan taramasi protein beslenmesinin en erken 24-48. saatinde
yapilmalidir. (4, 5).

Metabolik Hastaliklarin Tedavi Yollar

Fenilketoniiride cesitli tedavi yontemleri uygulanmaktadir. Fenilketoniiri tedavisinin temeli olan

beslenme tedavisi ile diyette FA kisitlanir ve eksik olan tirozin yerine konur. (Tablo 1).

Tablo 1: Metabolik hastaliklarda tedavi yontemi (6)
BOZUKLUK COZUM YOLU

Genetik defekt ——— Gen terapisi

4

Enzim yoklugu veya yetersizligi ———=>> 1.Enzim tedavisi
ﬂ 1.Enzimi saglayan saglam organ nakli

Enzimin etkiledigi reaksiyonun olugsmamasi

J

1.Reaksiyon dncesi madde birikimi — 1.Biriken maddeden kisith diyet
2.Biriken maddeyi zararsiz maddelere parcalatip

viicuttan attirmak
2.Biriken maddenin alternatif
yollardan toksik yan tirlinlere t———=> Zararli yan lriinii viicuttan uzaklagtirmak

doniismesi

3.0Olugmayan son tiriinde eksiklik —— FEksik son iirlinii yerine koymak

Fenilketoniiri Tedavi Yontemleri

Amerikan Medikal Genetik ve Genomik Akademisi (ACMG) kan FA seviyesinin 120-360 pmol/L (2-
6mg/dL) olmasinin toksik bir etki yaratmayacagini bildirmektedir (7, 8). Kan FA degerlerini istenilen
diizeye indirmek i¢in ¢esitli tedavi yollar1 bulunmaktadir . Bunlar;

Gen Tedavisi: Fenilketoniiri hastaliginin olugmasina sebep olan fenilalanin hidroksilaz enzimi geninde
500’den fazla mutasyon oldugu bildirilmistir (9). Cok sayida mutasyon olmasi fenilketoniiride gen

terapisini zorlastirmaktadir. Ayrica onaylanmig bir tedavi yontemi degildir.
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Beslenme Tedavisi: Fenilketoniiri tedavisinin en 6nemli ayagi beslenme tedavisidir (10). Beslenme
tedavisinin temelinde FA’den kisith diyet yer almaktadir. Diyet tedavisinin amaci kan FA seviyesini
azaltarak beyindeki FA seviyesini diisirmektir. FA’den kisith diyet dogal protein kaynaklarmin
tiketimini azaltmakta, dogal protein kaynaklar1 yerine 6zel beslenme iiriinleri ile hastalarin protein
gereksinmeleri kargilanmaktadir. Yiiksek protein igeren et, kurubaklagil, yumurta, siit ve siit tirlinleri
vb. besinler biyokimyasal bulgular dogrultusunda diyetten ¢ikarilmaktadir. Karbohidrat ve yaglar
enerjinin dnemli bir kaynagidir. Gereken protein de FA icermeyen aminoasit destegi ile saglanmaktadir
(8).

Tirozin normalde elzem degilken fenilketoniiri hastalarinda fenilalaninin tirozine doniigiimii
saglanamadig1 i¢in elzem hale gelmektedir (11). Dogal protein kaynaklarinin diyetten ¢ikarilmasiyla
bazi mikro besin 6gelerinde de eksiklikler ortaya cikabilmektedir. Ozellikle Bs ve Bio vitaminleri ile
kalsiyum, folat, demir ve omega-3 yag asitleri i¢in de destek gerekebilir (12, 13).

PKU Tedavisinde Yeni Beslenme Tedavisi Yaklasimlari: Fenilketoniirili ¢ocugun beslenme
tedavisinde basarili olunabilmesi anne-babanin diyeti anlamalarina, motivasyonlarina, organizasyon
yeteneklerine, yasam bicimi degisikligine uyum saglayabilmelerine, disiplinli olmalarna ve diisiik
fenilalaninli diyetin kontroliinii yapabilmelerine baghdir (14). Fenilketoniiri hastalarinin yaslart
ilerledikce gerek kendileri gerekse aileleri i¢in yaganan sorunlar da artmaktadir. Her ne kadar aileler
cocuklar i¢in beslenme tedavisinin 6neminin farkinda olsalar da bilgi yetersizlikleri ve saglik ekibiyle
yasanilan iletisim sorunlar1 etkin bir beslenme tedavisi uygulamalarinda yetersiz kalmalara yol
acmaktadir. Ailelerin tiikettikleri besinleri ¢ocuklarinin tiikketemiyor olmasi anne ve babalar1 duygusal
yonden etkilemektedir. Ailelerin gocuklarina kendi tiikettikleri besinlerden az miktarlarda tiikettirmeleri
bile tedaviyi olumsuz yonde etklilemektedir (15). FKU’li bireyler igin de alternatif besinlerin
gelistirilmesi bu noktada elzem hale gelmektedir. Gelistirilen tarifeler bu bireyler ic¢in sagligin
korunmasinda 6nemli yer tutmaktadir. Proteinden fakir unlar veya siitler kullanilarak yeni tarifler
gelistirilerek ayni sofrada farkli hammaddelerin kullanilmasiyla PKU’lu ¢ocuklarin ayni tiirden besini
tiketmeleri saglanabilmektedir. Proteinden kisith 6zel iiriinler (6rnegin, 6zel undan yapilan borek,
kurabiye vb), proteinden kisith siitle yapilan dondurma, diisiik proteinli irmikle yapilacak kofte gibi bir
cok tarife FKU’li bireyleri aile sofrasinda ayni goriiniimlii ve isimli besinleri tiiketebilecek hale
getirmektedir. Bu yolla FKU’li bireyler psikolojik ydnden desteklenebilir, ancak ailelerin sosyo
ekonomik durumlarmin yetersiz olusu, proteinden fakir iriinlerin maliyetinin yiiksek olusu, aym
tirtinleri birden ¢ok kez hazirlama ihtiyaci ailelerin sorun yasamasina neden olabilmektedir (15).
Beslenme Tedavisinin Uygulanmasinda Egitimin Rolii: Beslenme her yasta oldugu gibi ¢ocukluk
caginda da iizerinde durulmasi gereken bir konudur. Siirekli biiyiiyen ve gelisen bir organizmaya sahip
olmalarmin yaninda hastaliklar1 da goz 6niinde bulunduruldugunda FKU’li gocuklara yaklasim ayr1 bir
onem kazanmaktadir. Ayrica ailelere beslenme konusunda egitim verilmesi ve hastalik hakkinda
bilgilendirilme yapilmasinin beslenme tedavisinin istenilen gekilde uygulanabilmesinde olumlu etkileri
oldugu bildirilmektedir (4).
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Diyete uyumu fizyolojik, kiiltiirel, duyusal ve bilissel sorunlar olumsuz yonde etkilese de yogun ve
stirekli verilecek olan egitimler diyete uyumu kolaylastirabilir. Ayrica ev ziyaretleri, kitapciklar,
oyunlar, okullarda verilen egitimler, sosyal aktiviteler vb. faaliyetler uyumu kolaylagtiran diger
etmenlerdir (16). Amerika Diyet Dernegi (ADA) de diyete uyumu kolaylastirmak amaciyla ev
Ziyaretlerinde beslenmenin izlenmesi, beslenme durumunun saptanmasi ve hasta-ebeveyn egitimleri ile
takip-gozlemi onermektedir (17). Bunlarin yaninda ailelere verilen egitimde diyet listelerine ve
degisimlere uymalarinin 6nemi vurgulanmali, uyulmamasi1 durumunda gelisebilecek sikintilar agik bir
sekilde ifade edilmelidir. Cocuklar okul yasina gelene kadar kan fenilalanin diizeyleri ve diyetleri
hakkinda aileleri tarafindan bilgilendirilmelidir (18).

4. Yeni Tedavi Yaklasimlari

4.1 Glikomakropeptid (GMP): GMP, 64 aa igeren glikolizat dogal bir protein kaynagidir. inek siitiiniin
‘whey’ proteininin i¢inde bulunmaktadir. Taze peynirin ‘whey’ proteininin yaklasik olarak %25’
GMP’dir (19). GMP, fenilalanin icermedigi i¢in FKU’li hastalarda giivenli bir sekilde kullanilmaktadir
(20). Toksik etki yaratmayan isol6sin, tireonin ve valin gibi biiyiik nétral amino asitler diger protein
kaynaklarina gore 2-3 kat daha fazladir. Fareler iizerinde yapilan bir ¢alismada, esansiyel aminoasitleri
iceren GMP desteginin biiyiime ve gelismenin saglanmasi i¢in yeterli protein kaynagi oldugu ve kan FA
seviyesini diigiirdiigii igin uygun tedavi yolu oldugu bildirilmistir (21).

Aminoasit kaynakli diisiik FA igeren besinlerin %80°1 sentetik amino asit, %20’si dogal aminoasit
kaynakliyken, GMP’li besin ve igecekler %30 sentetik amino asit, %70 dogal protein igermektedir.
Caligmalar intakt proteinlerin daha yavas emildigini ve proteinin kullanimini artirdigint gostermistir
(17). Ayrica postprandiyal amino asit konsantrasyonu daha yiiksek iken kan iire azotunun da GMP’nin
eklendigi diyetlerde daha diisiik oldugu saptanmistir (22, 23).

Sentetik aminoasitlerin aksine GMP asit ortamda ve sicaklarda daha stabildir. Bu 6zelliginden dolay1
sentetik aminoasitlere gore besin tiretim asamasinda daha kullaniglidir. GMP igeren besin ve icecekler
arasinda aromali stit (milkshake), meyveli puding ve salata soslar1 sayilabilmektedir (17). GMP’li
triinleri kullanan bireylerin, sentetik AA iceren {irlinlerin kullanan bireylere kiyasla beslenme
durumlarinin daha iyi oldugu bildirilmektedir. Bir vaka ¢aligmasinda 10 hafta takip edilen bir ¢ocugun
GMP’li diyet tiiketimiyle kan FA seviyesinde %14°liikk istatiksel olarak anlamli bir diisiis oldugu
saptanmustir (21).

Sonug olarak, GMP’nin yiiksek protein, diigsiik FA icermesinden ve lezzet bakimindan da sentetik
aminoasitlere gdre daha uygun olmasindan dolayl, FKU’li hastalarda tercih edilebilir bir tedavi
yontemidir.

4.2. Bityiik Notral Amino Asitler (LNAA): Biiyiik nétral amino asitler, FA diginda triptofan, tireonin,
metionin, tirozin, 18sin, izoldsin ve histidin igeren bir karisimdir. LNAA nin FKU’li hastalarda alternatif
bir tedavi oldugu 1948’de ileri siiriilmiis, 1976 yilinda ratlar {lizerinde yapilan bir calisma ile
onaylanmistir (16). LNAA’larin FA ile ayn1 yoldan gastrointestinal sistemden emilmeleri ve beyin kan

bariyerinden geciste yaristiklarindan dolayr kan FA seviyesini azaltici rol oynamaktadir. LNAA
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kullanimindaki amag; beyin ve kan FA seviyelerini azaltmak, beyinde noérotransmitterlerin sentezini
artirmak, beyinde FA disit LNAA’larin miktarini artirmaktir (24).

Biiyiik n6tral amino asit kullanilmasindaki yaklagimlar séyle agiklanmaktadir;

Biiylik nétral amino asitler ile FA aym yolla emilir ve ayn1 yoldan beyine ulasirlar. Eger oral olarak
fazla LNAA tiiketilirse FA daha az emilmekte, plazmadaki diisiik FA de beyine daha az gegmektedir
(25). Tirozin ve/veya triptofan beyin de nérotransmitter sentezini artirmaktadir. Beyinde FA miktarinin
artmasina bagl olarak norotransitterlerin sentezinin azalmasinin aksine, LNAA’nin transmitter sentezini
artirmalar1 FKU’li bireylerde rahatlikla kullanilmalarmi saglamaktadir (26). Beyindeki elzem amino
asit (EAA) konsantrasyonunun azalmasi protein metabolizmasini olumsuz etkilemektedir. Beyinde
diisen EAA seviyesini artirmay1 amaglayan bu hipotez FA’nin emilmesini engelleyerek diger EAA’leri
yerine koymay1 temel almaktadir (27).

Biiyiik nétral amino asit desteginin kan ve beyin FA seviyesini diisiirmesi, beyinde ndrotransmitterlerin
sentezini ve EAA’lerin miktarin1 artirmasi sebebiyle FKU’li bireylerde alternatif bir tedavi yontemi
olarak goriilmektedir.

4.3.Tetrahidrobiopterin (BH4): Tetrahidrobiopterin, PAH’in kofaktoridiir. Yikselen kan FA
seviyesini diistirebilir (14). PAH’1n kofaktorii olan BH4 enzim aktivitesini artirarak FA’nin tirozine
doniisiimiinii artirmas1 BH4 igin temel mekanizmadir. BHs’e FKU’li bireylerin cevap verip vermeyecegi
yikleme testleri yardimiyla belirlenmektedir (28). Bu test fenilketoniirili her hastaya
uygulanmamaktadir. Oncelikli olarak bireylerin kan FA seviyesinin 400 umol/L iizerinde olmasi
gerekmektedir. Ayrica uzmanlar bu testi genotiplerinde bu tedaviye yanit vermesi olasi olan hastalar
icin onermektedir (29). Saproterin BH4’iin 6R izomerinin sentetik bir formu olup 2007°de Amerika
Birlesik Devletleri’nde, 2008’de Avrupa’da ve 2010 yilinda da Kanada’da kullanilmaya baglanmuistir.
BH. tedavisinin uygulanmas1 uygun olan FKU’li bireylerin dogal protein kaynaklarin tiiketebilmesine,
FA igeren besinlerin diyetlerine eklenebilmesine imkan saglamaktadir (30).

ABD Besin ve Ilag idaresi (FDA) tarafindan 2007 yilinda saproterin dihidrokloridin PKU tedavisinde
kullanilmas1 onaylanmistir. Ancak dikkate alinmasi gereken her PKU’lu bireyde bu tedavinin olumlu
sonuglar vermedigidir (29). Bu tedaviye cevap veren hastalarda da bu tedavinin amaci kan FA seviyesini
kontrol altina almaktir. Her ne kadar FA smirli diyetteki besin ¢esitliliginin saglanmasina imkan verse
de tamamen diyetin elimine edilmesini saglayamamaktadir (31).

Yapilan arastirmalarda BH4 tedavisine cevap veren hastalarda BH4’tin kan FA seviyesini diistirdiigii, FA
toleransini arttirdig1, diyette cesitlilik sagladigi ve beslenme durumunu iyilestirdigi bildirilmektedir (28,
30).

Deneysel Yeni Tedavi Yaklasimi: Fenilalanin Amonyak Liyaz (PAL): Dayanikli bir protein olan
PAL, FA’i transsinamik asit ve amonyaga doniistiiriip tolere edilebilir seviyeye inmesini saglamaktir
(32). PAL cesitli bitkilerde, Streptomyces tiirlerinde, baz1 mayalarda (Rhodosporidium toruloides,

Rhodotorula glutinis, Rhodotorula rubra) ve mantarlarda (Ustilago maydis) bulunur. Ayrica
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siyanobakterlerden (Anabaena variabilis, Nostoc punctiforme) (33) ve Escherichia coli’den
sentezlenebilmektedir (34).

Fenilketoniiri tedavisinde PAL ile ilgili ¢aligmalarin baglamasi 1960’11 yillara dayanmaktadir. Temel
dayanak noktast metabolik hastaliklarda olusan toksik maddelerin pargalanarak viicuttan atilmasi
hipotezidir (6). Kemirgenlerde oral olarak alindiginda PAL’1n emilmedigi, kan FA seviyesini diistirdigii
bulunmustur (32). Ayrica farelerde yapilan bir baska caligmada da kan FA seviyesini diiglirdigii
saptanmustir (35). Uzun dénemde proteinleri pargalayarak ve immiin sistemi nétralize ederek kan FA
seviyesini diiglirmektedir. PAL, PAH’1n aksine kendi kendini katalizledigi i¢in kofaktore gereksinim
duymaz (6).

Fenilalanin amonyak liyaz, L-fenilalanini transsinamik asit ve amonyaga doniistiiren oksidatif olmayan
deaminasyonundan sorumlu olan otokatalitik bir enzimdir (32). Diyete PAL eklemenin alternatif bir
tedavi yontemi olabilecegi ileri siiriilmektedir. Fenilalanin 6nce transsinamik aside doniisiir, bu da en
son olarak benzoik aside doniisiir (6).

PAL aktivitesi igin gerekli olan sicaklik 30 °C ve pH 8.5’dir (32). Genis sicaklik araliginda stabildir.
Bu o6zellikler gastrointestinal sistemle uyumlu olup eger bu enzim korunmazsa, enzimin intestinal
liimende proteolitik degredasyonu normal olarak gerceklesmektedir. Bu nedenle enzimin aktif gorev
yapabilmesi i¢in korunmasi gerekmektedir.

Polietilen Glikol - Fenilalanin Amonyum Liyaz (PEG-PAL):R.glutinis’ten elde edilen PAL’a
immunoreaksiyon derecesini azaltmak icin PEGlasyon metodlart uygulanmaktadir (35). Suda
¢Oziinebilir bir bilesik olan PEG toksik degildir ve viicuttan kolaylikla uzaklastirilabilmektedir. PAL
bitkisel bir protein oldugu i¢in insan viicudu bunu yabanci bir madde olarak algilaylp immiin yanit
olusturmakta ve PAL etkinligini kaybedebilmektedir. PEG’in PAL ile birlestirilmesi PAL’in
biyofarmolojik &zelliklerini artirmaktir. PAL’in PEG-PAL olarak kullanilmasi immiinolojik yanitin
azalmasini da saglamaktadir. Dogal PAL’1n yarilanma omrii enjeksiyon sonrasi 6 saat iken, PEG-
PAL’inki 20 saattir. Tedavinin PEG-PAL seklinde uygulanmasi tedavinin etkinligini artirmaktadir (6).
Heniiz FDA tarafindan onaylanmamis olan bu tedaviyle ilgili literatiirde caligmalar olsa da etkinliginin

kanitlanmasi i¢in daha fazla ¢alismaya ihtiyag vardir.

Sonug ve Oneriler

Fenilketoniiri tedavisinde mevcut tedavi yontemleri degerlendirildiginde tedavinin olmazsa olmazi
beslenme tedavisidir. Ancak beslenme tedavisinde gozlenen olumsuzluklari en az seviyeye indirilmesi
tedavinin daha etkin olmasini saglamaktadir. Hastanin ve ailesinin yasadigi sorunlar (sosyoekonomik
durumlar, sosyal cevre ve kullanilan besinlerin lezzeti vb.) diyet tedavisinin uygulanmasini
zorlagtirmaktadir. Bu baglamda, yeni yaklasimlara ilaveten beslenme tedavisini etkin bir yontem olarak

kullanilmasi gerekmektedir. Ayrica aile ve saglik ekibi arasindaki iletisim hastanin saglig1 agisindan bir
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diger 6nemli basliktir. Hasta ve ailesine verilecek etkin egitim yontemleriyle komplikasyonlar biiyiik

Olciide onlenebilmektedir.

Tiim tedavi yontemleri degerlendirildiginde beslenme tedavisinin fenilketoniiri tedavisinin en 6nemli

pargast olarak etkinligini gosterdigi gergegi asikardir. Saglik ekibinin 6zellikle diyetisyenlerin beslenme

tedavisinin uygulanmasinda rolii ve Onemi biiyiiktiir. Diyetisyenlerin planlamis oldugu beslenme

tedavisine FA iceren besinlerin uygun olgiilerde eklenmesi ve cesitlilik saglamak amaciyla alternatif

tarifeler gelistirilmesi PKU’Iu hastalarin ve ailelerin diyete bakis agisini ve uyumunu kolaylagtiracaktir.
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