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ERGEN FENILKETONURILi HASTALARDA BESLENME DURUMUNUN
BiYOELEKTRIK IMPEDANS YONTEMI iLE DEGERLENDIRILMESI

OZET

Giris ve Amac: Fenilketoniiri (PKU), fenilalaninin (Phe) tirozine doniisiimiinii saglayan
fenilalanin hidroksilaz enziminin etkinligindeki eksiklik sonucu gelisir. Enzim eksikligi
sonucu artan Phe’in geri doniisiimsiiz zararl etkilerinden beyni korumak i¢in Phe’den kisitl,
tirozinden zengin beslenme tedavisi vazgecilmez yontemdir. Hastalarin beslenme durumunun
izlenmesinde, antropometrik degerlendirme 6nemlidir. Viicut doku bilesimlerini belirlemek
icin degisik yontemler bulunmaktadir. Calismamizda, ergen PKU vakalarinin beslenme
durumunu arastirmak, ‘Biyoelektrik impedans Analizi (BIA)nin bu vakalarin takibinde

kullanilmasmin degerini belirlemek amacland:.

Gerec ve Yontem: Kesitsel nitelikte olan bu arastirmada, 14-18 yas grubundaki 30
ergen PKU hastas1 (PKU Grubu), ayn1 yas grubundaki 24 saglikli ergen (Kontrol Grubu) ile
karsilastirildi. Ayni yas grubunda saglikli kardesleri olan 10 PKU hastas1 da ayrica kendi
kardesleri (n:11) (PKU Kardes Grubu) ile degerlendirildi. Fiziksel aktivite, ii¢ giinliik besin
tilketim kaydi, protein (g/gilin), karbonhidrat (g/gilin), yag (g/giin) ve kalori (kcal/giin) alimu,
niitrisyonel antropometrik 6lgiim ve indeksler ile BIA verileri degerlendirildi. PKU Grubu ile

Kontrol Grubu’nun cinsiyete gore karsilastirilmasi yapildi.

Bulgular: Beslenme durumu protein (g/giin), karbonhidrat (g/giin), yag (g/giin) ve
kalori (kcal/giin) alim1 agisindan degerlendirildiginde, Kontrol Grubu nun tiikettigi protein ve
kalori miktar1 istatistiksel olarak anlamli yiiksekti (swrasiyla,p:0.012 ve p:0.023). Niitrisyonel
antropometrik veriler incelendiginde; Kontrol Grubu nun PKU vakalarina gore boy uzunlugu
ve boy uzunlugu SDS degerleri anlamli derece fazlaydi (sirasiyla,p:0,004 ve p:0,006). PKU
Grubu ile Kontrol Grubu’nun BIA verileri karsilastirildiginda; viicut kas kitlesi, viicut yag
kitlesi, viicut su miktari, yagsiz agirlik miktari, bel/kal¢a orani, hedef yag agirlik degisimi,
hedef kas agirlik degisimi ve almmasi Onerilen kalori miktarlar1 arasinda anlamli fark

saptanmadi (NS).

Niitrisyonel antropometrik dl¢iim ve indeksler ile BIA verileri(viicut yag kitlesi, viicut

kas kitlesi, yagsiz agirlik kitlesi) kardesler arasinda anlaml fark géstermemekteydi (NS).



Sonu¢: PKU Grubu’nun Kontrol Grubu’na gore daha diisiik miktarda protein ve kalori
almasmin boy uzunlugunun daha kisa olmasi ile iliskisi oldugu sonucuna varildi. PKU
vakalar1 BIA ile degerlendirilerek fiziksel aktivite ile birlikte dnerilen protein ve kalorinin
artirilmasinin, viicut bilesimini olumlu yonde gelistirebilecegi sonucuna varildi. BIA
yonteminin PKU hastalarinin niitrisyonel degerlendirilmesinde ve tedavi sonugalarinin

izlenmesinde dnemli bir yere sahip olabilecegi diisiiniildii.



ASSESSMENT OF NUTRITIONAL STATUS WITH BIOELECTRICAL
IMPEDANCE ANALYSIS IN ADOLESCENT PHENYLKETONURIA PATIENTS

SUMMARY

Objective: Phenylketonuria (PKU) develops because of the deficiency of phenylalanine (Phe)
hydroxylase activity, which is an enzyme that enables the conversion of Phe to tyrosine. To
protect the brain from the irreversible harmful effects of accumulated Phe because of the
enzyme deficiency, Phe restricted tyrosine rich nutrition therapy is essential. Anthropometric
assessment is important for the follow-up of nutritional status of patients. There are several
techniques to assess body composition. In our study we aimed to evaluate the nutritional
status of adolescent PKU groups and determine the value of 'Bioelectrical Impedance

Analysis (BIA)' in the follow-up of these cases.

Material and Method: In this cross sectional study, 30 adolescent PKU patients from 14-18
years old age group (PKU Group) and 24 healthy adolescents from same age group (Control
Group) were compared. Also 10 PKU patients who had siblings from the same age group
(PKU Sibling Group) were assessed (n:11). Physical activities, three days food consumption
records, protein (g/day), carbonhydrate (g/day), fat (g/day) and calorie (kcal/day) intake,
nutritonal anthropometric measurements and indexes with BIA data were evaluated. PKU

Group and Control Group were compared based on gender.

Results: When nutritional status was evaluated as protein (g/day), carbonhydrate (g/day), fat
(g/day) and calorie (kcal/day) intake, Control Group’s protein and calorie intakes were
statistically significantly higher than PKU Group’s (respectively p:0.012 and p:0.023). When
nutritonal anthropometric values compared; Control Group’s body length and body length
SDS were statistically significantly higher than PKU cases’ (respectively p:0,004 and
p:0,006). When PKU Group’s and Control Group’s BIA data were compared; in terms of
body muscle mass, body fat mass, body water amount, fat free weight, waist hip ratio, target
fat weight change, target muscle weight change and recommended calorie intake amount no
statistically significant difference was found (NS). In terms of nutritional anthropometric
values and indexes, and body fat mass, body muscle mass, fat free weight measured by BIA,

there were no statistically significant difference between siblings (NS).



Conclusion: It is concluded that PKU Group’s body length is lower than Control Group’s
might be the result of PKU Group’s lower protein and calorie intake. It is concluded that PKU
cases' body components can be positively improved by increasing protein and calorie intake,
recommending physical activites and evaluating with BIA. It is thought that BIA has a

significant place in nutritional assesment and treatment follow-up of PKU patients.



1.GIRIS VE AMAC

PKU (Fenilketoniiri) (HPA;OMIM261600); fenilalaninin (Phe) tirozine ddniisiimiinii
saglayan fenilalanin hidroksilaz enziminin etkinligindeki eksiklik sonucu gelisen otozomal
resesif gecisli kalitsal bir hastaliktir. Enzim eksikligi sonucu artan Phe’in geri doniisiimsiiz
zararh etkilerinden beyni korumak i¢in fenilalaninden kisith, tirozinden zengin beslenme
tedavisi vazge¢ilmezdir. Yenidogan doneminde yasamin ilk haftalarinda baglatilan beslenme
tedavisi ve yakin izlem ile zihinsel engellilik dnlenir (1). Tedavi yasam boyu siirdiiriilmelidir.
Dogal proteinin kisitlandigr bu tedavi swrasinda beslenme durumunun yakin izlenmemesi

halinde fiziksel gelisimin etkilenecegi bilinmektedir (2-3).

PKU’da  beslenme tedavisi swrasinda nutrisyonel durum degerlendirilmesi
vazgecilmezdir. Beslenme durumunun saptanmasi; fiziksel aktivite, tic glinliik besin tiiketim
kaydi, niitrisyonel antropometrik 6l¢ciim ve indeksler ile yapilabilir. Viicut kitle indeksi, {ist
orta kol cevresi, deri kivrimi kalinliklari, bel ¢evresi, boyun cevresi, bel/kalga orani

niitrisyonel degerlendirmede kullanilan baz1 6l¢timlerdir.

Fiziksel olarak niitrisyonel antropometrik degerlendirme ile beslenme durumunu
belirlemede son yillarda uygulama kolayligi, girisimsel olmayisi, tekrar edilebilir olmasi ve
hizli sonug elde edilmesi, cihazin tasmabilir olmasi nedeni ile Biyoelektrik Impedans Analizi
(BIA) artan siklikta kullanilmaya baslanmistir (4). Yagsiz doku kitlesi ile yagin elektriksel
gecirgenlik farkia dayanarak yapilan bu degerlendirme ile viicut yag kitlesi, viicut kas kitlesi,
yagsiz viicut kitlesi, viicut su miktar1 gibi ¢esitli viicut doku bilesimleri incelenebilecegi gibi,
bazal metabolik hiz, hedef kas ve yag agirlik degisim Onerileri, alinmasi 6nerilen kalori

miktar ile birlikte egzersiz plani gibi ¢esitli veriler cihaz tarafindan verilebilmektedir

Ergenlik; fiziksel biliylime, cinsel gelisme ve psikososyal olgunlagsmanin gerceklestigi,
cocukluktan erigkin yasama gecis donemidir. Orta ergenlik, 14-18 yaslar arasi donemdir.
Biitiin olarak kisiligin olugsmas1 ve bagimsizlik bu dénemin baslica 6zelligini olusturur.
Pubertal degisiklikler ve bilissel gelisme tamamlanmistir. Ergenlikte en 6nemli degisimlerden
biri hizli fiziksel biiyiimedir. Erkeklerde ve kizlarda viicut bilesimi farklilasmaya baslar.

Kizlarda yag dokusu, erkeklerde ise kas dokusu 6n plana ¢ikar.

Bu caligmada; 14-18 yas dilimindeki ergen PKU vakalari, ayni yastaki saglikli
bireylerle karsilastirilarak fiziksel aktiviteleri, ti¢ gilinliik besin tiiketim kayitlari, aldiklari

protein (g/gilin), karbonhidrat (g/giin), yag (g/glin) ve kalori (kcal/giin) miktarlar1 ile



niitrisyonel antropometrik 6lgiim ve indeksler ile BIA verilerinin cinsiyet farkina gore
degerlendirilmesi amaglandi. Ayrica ayni1 yas grubundaki saglikli kardesleri ile ergen PKU
vakalar1 karsilastirilarak PKU tedavisi sirasinda beslenme durumunun degerlendirilmesinde

yeni yaklagimlarin 6nemi arastirilmak istendi.



2.GENEL BIiLGILER

2.1. Fenilketoniuiri

Fenilketoniiri (PKU)’nin hikayesi, genetik bozukluklar diinyasmin "Yaratilis Kitab1"dir
(5). PKU, kalitsal zihinsel engelliligin ilk kesfedilen sebebi, tedavisinin hastaligin yikici
etkilerini  Onleyebildigi ilk metabolik hastaliktir. Hikayesi enzim eksikliklerinin

mekanizmalarinin anlasilmasini ve daha iyi tedaviye yolculugu kapsar.

PKU ig¢in ilk rutin tarama testi, kuru kan damlasinda fenilalanin (Phe) diizeyinin yari-
kantitatif 6l¢iilmesi, 1950'lerin sonunda Dr. Robert Guthrie (6) tarafindan gelistirildi. Bu test
1960'larda yenidogan taramasmin baslatilmasma ve Phe’den kisitli beslenme tedavisinin

uygulanmasi ile PKU'nun dogal hikayesinin 6nlenmesini sagladi (7).

PKU,otozomal resesif gegisli kalitsal metabolik bir hastaliktir. 1980'lerdeki ¢aligmalar
insan PAH genini 12. kromozomda lokalize etti (8). Caligmalar PAH geninde 750"t askin

mutasyon tanimlanmasini sagladi (9).

PKU’da Phe’den kisitli beslenme tedavisi, baslangigta beyin gelisiminin 5-6 yaslarda
tamamlandig1 ve artmis Phe ile bozulamayacagi diisiiniildiigii i¢in sonraki yillarda kesilmistir.
Tedaviye devam edilmeyen hastalarda 1Q'da azalma, ince motor kayip, 6grenme gii¢liikleri,
duygusal bozulmalar ve dikkat eksiklikleri bildirilmistir. 1984 yilina dogru merkezlerin cogu,
yasam boyu tedavinin gerekliligini dnermeye basladilar (10). Ik olarak 1970'lerin sonlarinda
Polonya'da Onerilmis ve Waisbren ve ark. (11) tarafindan degerlendirilmistir. ABD'de alt1
yasinda beslenme tedavisi kesilen PKU cocuklarda iki yil sonra okulda diisiik performans
belirlenmistir. (12). Daha sonra yapilan arastirmalarda da bu belirtilerin 10 yasinda da
goriildigi dogrulanmigtir (13). PKU'lu ve hiperfenilalaninemi (HPA)’li kadinlarda, artmis
Phe teratojenik etkilerine bagl olarak spontan diisiik, bebeklerinde diisiik dogum tartisi,
zihinsel engellilik, mikrosefali, konjenital kalp hastalig1 goriilmiistiir. PKU tedavisinin, bu
gozlemler sonucu yasam boyu siirdiiriilmesinin gerekliligini gosteren yeni bir donem

baslatilmistir (10) (14).

Glinlimiizde hemen her PKU vakasi ulusal yenidogan tarama programlar: ile tani
almaktadir. PKU siklig1 beyazlarda en yiiksektir, yaklasik 10,000 kiside bir goriilmektedir
(11). Tiirkiye ve Kuzey Irlanda'da 4,000 dogumda bir goriildiigii bildirilmistir (16-17).
Istanbul Ili’nde ‘GenisletilmisYenidoganTarama’ ile tandem-kiitle spektrometrisi yontemi

kullanilarak HPA siklig1 1: 1,500, PKU siklig1 6,500 olarak bildirilmistir (18).



2.1.1 Fenilketoniiri siniflandirilmasi

PKU’da norolojik hasarin 6nlenmesi i¢in miidahale edilmesi gereken kan Phe degeri
[>600 (360) umol/L]ulusal rehberlere gore degisiklik gostermektedir. HPA ve PKU'nun
smiflandirilmasi, genellikle yenidogan taramada ilk belirlenen tedavi 6ncesi en yiiksek kan
Phe degerine gore yapilmaktadir. Kan Phe seviyesi 120-600 (360) umol/L [2-10 (6) mg/dL]
olan hastalar tedavi gerektirmeyen Hafif HPA, 600 (360)-1200 pmol/L [10 (6)-20 mg/dL]
olan hastalar Hafif PKU ve 1200 pmol/L (20 mg/dL) iizeri olan hastalar Klasik PKU olarak
siniflandirilmaktadir. Beslenme tedavisinde dogal proteinden alinabilecek Phe toleransina

gore hastanin durumu yeniden degerlendirebilir (5).

Plazma Phe diizeeyi >360 pmol/L olan HPA vakalarinin bir kisminda fenilalanin

hidroksilaz enzimi BH4’ e yanithdir.
2.1.2 Fenilketoniirinin patolojisi ve biyokimyasi

Phe’den tirozine doniisimii katalizleyen fenilalanin hidroksilaz (PAH) enziminin
kofaktorii tetrahidrobiyopterin (BH4)’dir. Phe'nin tirozine hidroksillenmesi i¢in molekiiler

oksijen ve demir vazgeg¢ilmezdir.

HPA, kan beyin seddi ve hiicre membranlarindan aromatik ve diger amino asitlerin her
iki yonlii ge¢isini yarigsmali olarak engeller. Beyin Phediizeyi yiiksekligi, protein sentez hizini
azaltr. Miyelinizasyon ve dentritik proliferasyon etkilenir. Tirozin ve triptofan
hidroksilasyonunun yarigmali inhibisyonu ve intrandronal substrat konsantrasyonun azalmasi

sonucu serotonin, dopamin ve norepinefrin sentezi azalir.

PKU hastalarinda beyin hasarmin patofizyolojik mekanizmas: heniiz acgikca
anlagilmamis olmakla birlikte; oksidatif stres, beyinde enerji eksikligi, lipid ve protein
metabolizma bozuklugu, kalsiyum metabolizma diizensizligi ve norotransmitter sentez

bozuklugu gibi metabolik degisikliklerin beyin hasarma neden olabilecegi belirtilmektedir

(19).

PAH enziminin alt birimleri 50 kDa boyutlarindadir. Aktif enzim bu birimlerin dimer
veya (siklikla) tetramer yapida bulunmasi ile olusur. Bu formlar sitozolik pH'a gore
dengededir. Her alt birim bir N-terminal diizenleyici bolge (1-142), bir katalitik bolge (143-
410) ve alt birimleri tetramer diizenine sokan C-terminal bolgeye (410-452) sahiptir. C-



terminal uca sahip olmayan mutasyonlarda proteinin katalitik aktif dimerler olusturdugu fakat

tetramerler olusturamadig1 goriilmiistiir.

Tetrahidrobiyopterin (BH4), fenilalanin hidroksilaz, dopamin ve serotonin
norotransmitterlerinin  biyosentezinden sorumlu tirozin ve triptofan hidroksilazlar ile
argininden nitrik oksit olusumunu katalize eden nitrik oksit sentetazin kofaktoriidiir (Sekil 1).
BH4 eksikligi, PKU vakalarinin %1-2’sini olusurmaktadir (20). BH4 metabolizma bozuklugu
ile sadece viicutta fenilalanin miktar1 artmaz, ayni zamanda dopamin,serotonin ve
katekolamin sentezleri de bozulur. Hastaliktaki semptomlar bu norotransmitterlerin azalmasi
sonucu olusur. BH4 metabolizmast bozukluklarmm cogunlugu hafif kan Phe degeri
yiiksekligi (> 120 umol/L) ile goriilmektedir. Erken tani ile bu hastalarin biiylik ¢ogunlugu

etkin tedavi edilebilir.

; e
Fenillaktik asit |
: Karacifer
Guanozin trifosfat (GTP) |
¢@ Fenilpiriivik asit pl Fenilasetik asit
Dihidroneopterin trifosfat —p» Neopterin
‘L@ 2-OH-fenilasetik asit

6-piriivoil-tetrahidropterin

AR b T T R G S s i
SR Fenilalanin . Tirozin Triptofan Bevin

I
]

Tetrahidrobiyopterin : ¢ TH ¢ TPH

(BHL) o : _
@ | L-DOPA 5-OH-Triptofan
Tirozin E ¢
Dihidrobiyopterin 4__,_Tetrahidrobiyopterin- : _ :
kinonoid (BH3) ® karbinolamin ! Dopamin Serotonin
l v ‘ l l
]
]
Biyopterin Primapterin E :

1
1
i | HVA SHIAA
1
1

Sekil 1.Fenilalanin katabolizmasi, tetrahidrobiyopterin sentezi ve dongiisii

(1):Fenilalaninhidroksilaz(PAH), (2): Guanozintrifosfatsiklohidrolaz(GTP-CH) (3): 6-Piruvoiltetrahidrobiyopterin
sentaz(PTPS) (4): Dihidropteridinrediiktaz (DHPR) (5): Pterinkarbinolamindehidrataz(PCD) , SR:Sepiapterinrediiktaz, TH:

Tirozinhidroksilaz TPH: Triptofanhidroksilaz. HVA: homovalinik asit, SHIAA:5-Hidroksiindolasetik asit (21)
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2.1.3 Fenilketoniiride klinik

Tedavi almayan veya ge¢ tedavi baslanan hastalar. Klasik PKU vakalari, yenidogan
tarama ile tan1 konularak Phe’den kisitli beslenme tedavisi baslanmadiginda karakteristik kiif
kokusu, agir zihinsel engellilik, ndbet, davranig problemleri, ataksi, motor yetersizlik ve
bircok vakada otizm gelismektedir. Yaklasik 6 ayliktan itibaren bu ¢ocuklarda gelisimsel
problemler baslayabilir ve kendine zarar verme, agresiflik, psikoz gibi anormal davraniglar
eslik edebilir. Phe’den kisith beslenme tedavisi ge¢ baslandiginda, kii¢iik cocuklar kismi de
olsa kisa siirede, belirgin cevap verirler. Yiirlime ve konusmaya baslayabilir, zihinsel ve
davranigsal ozelliklerde kismi diizelme gosterebilirler. Phe’in geri doniistimsiiz etkileri
nedeniyle zihinsel engellilik kalic1 olmakta ve ciddi 6grenme giicliigii yasamaktadirlar.
Zihinsel tutulumun derecesi tedavinin baslandig1 yasa baghdir. Daha 6nce tedavi gormemis
yetiskin PKU hastalarina uygulanan Phe kisith diyet, kognitif islevlerde artis, agresyon,
psikoz ve kendine zarar vermenin azalmasina yardimci olmustur. Bu uyumsuz davranislar
ilaglara ve davranigsal tedavilere direnclidir fakat uzun siireli beslenme tedavisi Phe kontroli

saglayarak bu direnci azaltmaktadir (22).

Tedavi alan hastalar. PKU tanis1 yenidogan doneminde, ozellikle yasamin ilk
haftasinda konularak fenilalaninden kisitli beslenme tedavisi baslanan hastalar saglikli birey
olarak topluma kazanmilir. Tedavinin yasam boyu siirdiiriilmesi Onerilmektedir. Ergenlik
donemi ve yetiskin PKU hastalarinda tedaviye uyumda giicliiklerle karsilasilmasi
noropsikolojik islev bozuklugu riski yaratmaktadir. Ayni ailenin PKU’lu bireylerinde farklh
siirec ve sonuglar gozlenebilir. Bu paradoksal gozlemlerin sebebi bilinmemektedir. Yasam
boyu beslenme tedavisine ragmen eriskin PKU hastalarinda noérokognitif eksiklik
goriilebilmektedir (1). PKU’lu ¢ocuklarin 1Q'lar1 normal sinirlar (normal ortalama 100) i¢inde

olmakla beraber yasitlar1 ve kardeslerine gore 7-10 puan daha diisiik belirlenmistir (22).

PKU ile ilgili 40 ¢alismanin meta-analizinde,yasam boyu ortalama kan Phe degerleri ile
IQ arasinda negatif korelasyon saptanmistir. Erken tedaviye baslanan, 0-12 yasta kan Phe
aralig1 394-750 arasinda olan hastalarda; Phe degerlerinde 100 pmol/L’lik artisin 1Q'da 2-4
puanlik dists ile iligkili oldugu gézlenmistir (19). Benzer sekilde 20 ¢calismanin meta-analizi,
test sirasinda Olciilen yiiksek kan Phe degerleri ile zihinsel durumda azalmanin iligkisini

belirlemistir (24).



11

Noropsikolojik bozukluklarla ilgili diger gozlemler
Dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu (ADHD). PKU’da davranissal sorunlar ve Phe

diizeyi arasindaki iligskiyi inceleyen calismalardan ikisinde aralarinda korelasyon bulunmustur
(25). Gen¢ PKU'lu hastalar {izerinde ger¢eklestirilen bu ¢alismalarda, 6zellikle yasamin erken
donemlerinde Phe yiiksekliginin ADHD semptomlari ile iliskisini desteklemektedir.

Egitim basarisi. PKU'lu ¢ocuklar tiim akademik yetenekleri gdsterebilmekle beraber,
ozellikle metabolik kontrol optimalin altinda ise genellikle PKU hastas1 olmayan ¢ocuklara
kiyasla okulda daha az basarilidirlar (26). Matematik performansinda diisiikliik siktir. Benzer
sekilde PKU hastas1 ¢ocuklarin el yazis1 genellikle kotlidiir; harfleri, sekilleri ve geometrik
sekilleri kopyalamakta zorluk cekerler ve PKU hastast olmayan c¢ocuklara kiyasla gorsel

anlatimlardan daha az faydalanirlar.

Cocuklar biiylidiikge okuldaki zihinsel gereksinimleri artar, okudugunu anlama gibi
konulardaki giicliikkler ile ylriitiicii islev bozukluklari, dikkat eksikleri daha fazla
belirginlesmeye baslar. Uygun noropsikolojik testler ve degerlendirmeler kullanilmadik¢a bu
sorunlar davranigsal bozukluklar, disleksi (6grenme gii¢liigii) veya hiperaktivite gibi yanlis

tanilar alabilir.

Duygu ve diisiincede bozukluklar. PKU hastas1 ¢ocuklarin kan Phe seviyeleri degistikce
kisilik degisimleri yasadiklar1 gézlenmistir. Tedaviye uyumsuz donem sonrasi, Phe kisitli
diyete devam eden 15 eriskin hastada yapilan arastirmada; hastalarin beste biri ile yarisi
arasinda sakinlik, uyaniklik, mutluluk ve kendini canli hissetmede iyilesme, agresiflik,

tartismaciliga yatkinlikta azalma bildirilmistir (27).

Ergenlerde ve yetiskinlerde tedaviye geri doniis,zihinsel islevlerde iyilesme saglayabilir
(28), fakat cocukluk Phe seviyelerinin erigkindeki seviyelere gore noropsikolojik test
sonuclarina daha giiclii etkisi vardir (29). Diyetsiz bir siireden sonra Phe’den kisithi beslenme
tedavisine devam eden 15 yetigkin hastada yapilan bir ¢calismada, hastalarin yaris1 kadarinda
kan Phe diizeyi<600 umol/L (10 mg/dL)’ye ulasmis ve yasam kalitesi ile saglikta ve duygusal
islevlerde iyilesme bildirilmistir (30).

2.1.4 Hiperfenilalaninemi tanisi

Yenidogan tarama testi olarak Guthrie testi, bugiin yerini ‘tandem’ kiitle spektrometrisi

yontemi ile genisletilmis yenidogan taramaya birakmigstir.Tarama ile fenilalanin yiiksekligi



12

belirlendiginde, fluorometri, yiiksek basmgcli likit kromatografisi gibi kantitatif ikinci bir

yontem ile hiperfenilalaninemi kesinlestirilmelidir (31-32).
2.1.5 Tedavi
Beslenme tedavisi

Plazma Phe diizeyi >600 umol/L (10 mg/dl) olan ¢ocuklarda kesinlikle Phe’den kisith
beslenme tedavisine baglanir. Kan Phe diizeyi 360-600 pmol/L olan vakalarda ise tedavi
uygulanmasi konusunda kanita dayali ¢alismalara gereksinim vardir. Tedavide amag, beyin
hasarmi dnlemek icin, viicut sivilarinda kan Phe diizeyini azaltmaktir. Phe esansiyel bir amino
asit oldugundan, hastanin rezidiiel enzim aktivitesinin miimkiin kildig1 6lgiide beslenme
tedavisine dogal protein eklenmelidir. Hastanin normal biiylimesi i¢cin gerekli ilave protein
gereksinimi ise Phe igermeyen tibbi amino asit karisimlarindan saglanir. Tirozin diizeyinde
diisiikliik oldugunda desteklenmelidir. Beslenme tedavisi yasa uygun gereksinimleri
karsilamalidir. HPA nin siddeti, yeme aliskanliklari, kiiltiir, ticari tibbi karisimlarm bilesimi

ve hastanin bireysel durumuna gore diizenlenmelidir.

Klasik PKU’lu siit cocuklar1 genellikle 200 mg/giin Phe igeren diyeti tolere
edebilmektedir. Biiyiik ¢ocuklarda ise 600 mg/giin altinda Phe alinmasi 6nerilmektedir (21).

Kan Phe diizeyinin; genellikle 10 yastan kiigiik ¢ocuklarda 60-360 pumol/L, 10-15 yas
arasinda 60-600 pumol/L, ergen ve eriskinde 60-900 pumol/Larasinda idame ettirilmesi
onerilmektedir (29). 10 Avrupa iilkesinde yapilan bir arastrmada, PKU tedavisinde,
deneyimli merkezlerde gergeklestirilen bir ankette yeni tani alan bir bebek i¢in kan Phe
konsantrasyonun tist smir1 240 ile 360 pmol/L arasinda degistigi saptanmistir (30). Yas
arttikca kan Phe hedefleri daha esnek hale gelmektedir. Genellikle 4-8 yas arasinda hedef kan
Phe degerleri ylikselmekte, 10-16 yaslar1 arasinda daha da rahatlamakta ve yetiskinler i¢in
siirlar {ilkeler arasinda farklilik gostermektedir. ABD'de en sik kullanilan hedef degerler 12
yas alt1 i¢in 120-360 umol/L (2-6 mg/dL) ve daha biiyiik hastalar i¢in ise 120-600 pmol/L (2-
10 mg/L) olarak bildirilmistir (10). Buradan ¢ikarilacak sonug; Phe kisith beslenme tedavisi
sirasinda kan Phe diizeyinin yasa gore izlem sinirlari iilkeler ve merkezler arasinda farklilik
gostermektedir (Tablo 1) ve ortak bir goriis birligi i¢in kanita dayali ¢aligmalara gereksinim

vardir (35).

PKU hastalarinin  beslenme tedavisinde en az RDA (Recommended Dietary

Allowances) kadar besin 6gesi almalar1 6nerilmektedir. 15-18 yas arasindaki RDA protein
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miktar1 kizlarda 44 g/giin, erkeklerde 59 g/giin; RDA kalori miktar1 kizlarda 2200 kcal/giin,
erkeklerde 3000 kcal/giin’diir. Bu yas araliginda boy uzunlugunun bir cm’i i¢in Onerilen
protein erkeklerde 0.33 gr/cm, kizlarda ise 0.26 gr/cm’dir. Boy uzunlugunun bir cm’i i¢in
Onerilen kalori ise erkeklerde 17 kcal/cm, kizlarda 13,4 kcal/cm’dir. PKU vakalarinin

RDA’ya gore almasi gereken protein ve kalori miktarlar1 hesaplanmalidir (36).

Beslenme tedavisi yasamin ilk iki yilinda haftada en az bir kez, daha sonra 15 giinde bir
kan Phe diizeyi tayin edilerek diizenlenmelidir. Phe toleransi diislik hastalarda; yetersiz enerji
alimi veya biiyiime hizinda degisiklikler, kan Phe diizeyini degistirebilir. Genel olarak
devamli kan Phe diizeyi takibi ile IQ normal deger araliklarinda tutulabilmektedir fakat

gelisimin farkli evrelerinde kan Phe sinir degerleri hala tartigmalidir (37).

PKU ve HPA’larin yodnetiminde yeni gelismelere ragmen bazi sorular cevapsiz
kalmaktadir. Yenidogan tarama ve erken tedavi i¢in ortak fikirlere sahip olunsa da; hangi kan
seviyelerinde tedaviye baslanacagi, hedef kan Phe degerleri ve eriskin hastalarda tedavi

yonetiminde goriis aykiriliklar: vardir (34).

Tablo 1. Hedef kan fenilalanin degerleri (38)

Hedef Phe degerleri(umol/L)
Yas (y1l) Biiyiik Almanya Amerika
Britanya
0-4 120-360 40-240 120-360
5-10 120-480 40-240 120-360
11-12 120-700 40-900 120-360
Ergen 120-700 40-1200 120-360
cocuklar/yetiskinler

Phe kisithh diyet dogal proteinlerden fakir oldugu i¢in Phe igermeyen, tirozinden
zengin tibbi amino asit karigimlar1 ile desteklenmelidir. Protein destekleri 6&tinlerle beraber
alimmali ve Phe pikleri ger¢eklesmemesi i¢in giin igine esit (3-5 kez/giin) dagitilmalidir. Besin
gereksinimlerinde eksiklik olmamasi i¢in PKU beslenme tedavisine 6zgiin tibbi besin

destekleri L-amino asit karigimlari ile es miktarda vitamin, mineral, yag asidi vb icermelidir.
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Cocuk metabolizma hastaliklar1 uzmanlari, metabolizma diyetisyenleri ile birlikte bir
ekip halinde PKU hastalar1 izlenmelidir. PKU hastalarinin fiziksel aktivite, biiyiime ve tarti

kontrolu, alinan besin 6gelerinin kalitesi ve miktar dikkatli takip edilmelidir (33).

PKU hastalar1 ve onlara bakan bireylerin diisiik Phe’li diyet tedavisinin uyumu i¢in
pratik beceri, bilgi ve motivasyonu gereklidir. Alternatif tedaviler siki diyet tedavisinde
serbestlige yeterince izin vermemektedir (33). Ergenlik cagi takipleri sikintili donemlerden
biridir. Walter ve ark. (39) 15-19 yas (yil) arasindaki ergenlerin %79’unda kan Phe

diizeylerinin 6nerilenden ytiksek olduklarimi saptamislardir.
Diger tedaviler

BH4 tedavisi, biiyilik ndtral amino asitler, tirozin destegi alternatif tedavilerdendir. Phe
amonyak liyaz, gen tedavisi de gelecekte PKU hastalarinda kullanilmak {izere gelistirilmeye

calisilmaktadir.

2.1.6 PKU’da biiyiime, asir1 tarti ve obezite

PKU hastalarinda dogum agirligi normal smirlardadir. Bianca ve ark. (40) 2002
yilinda 260 yenidogan bebekte, dogum agirligi ile HPA arasinda anlamh iligki ve korelasyon
saptamamiglardir.

Erken tam1 ve tedavi almayan hastalarda biiyiime geriligi belirlenmistir. Dogrudan
hastalikla mi1 iligkili yoksa cevresel faktorlere mi bagli oldugu anlasilamamistir. Bu grup
hastalarda, bas ¢evresi dl¢climlerinde saglikli yasitlarina gore kiigiikliik belirlenmistir (41).

Ergenlikte PKU’ya iliskin ¢ok fazla veri olmasada, normal biiylime atagi ve hedef
boya ulagmada saglikli ergenlere gore farklilik gbzlenmemektedir (42).

PKU hastalarinda diisiik kemik mineral yogunlugu (BMD) oldugu bilinmekle birlikte,
viicut yag ylizdesi ve yagsiz kitle hakkinda bilgiler sinirhidir. Erken tan1t PKU’larda viicut
doku bilesimini saptamak amaciyla 18 yasina kadar olan 48 PKU ve 32 Hafif HPA vakasi,
kontrol grubundaki ayni yas grubundaki 57 saglikli bireyle karsilastirilmistir. Viicut doku
bilesiminin degerlendirilmesi i¢in ¢ift enerjili x-ray absorbsiyometri (DEXA) kullanilmistir.
Kontrol grubuna kiyasla BMD, PKU ve Hafif HPA vakalarinda daha diisiik bulunmustur.
Yagsiz viicut kitlesi ve viicut yag kitlesinde, iki grup arasinda anlamh fark saptanmamaistir.
Viicut yag kitlesi ergen PKU’larda anlamli olarak daha yiiksekti. Cinsiyet farki olmaksizin
beslenme tedavisine uyumun az oldugu PKU vakalarinda yag kitlesi belirgin olarak daha fazla
bulunmustur. PKU ve HPA vakalar1 arasinda viicut doku bilesimlerinde anlamli fark

saptanmamistir. Doku bilesimi acisindan iki grup arasinda cinsiyet farki gdézlenmemistir.
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PKU’lu ergenlerde viicut yag yiizdesi puberte dncesi vakalara gére anlamli olarak yiiksekti.
Hem PKU grubunda hem de hafif PKU’larda BMD ve viicut yag yiizdesi arasinda pozitif
korelasyon saptanmustir (43).

Bir caligmada asir1 tart1 ve obezitenin yaygmligini arastirmak, metabolik sendrom ve
viicut doku bilesimini degerlendirmek icin erken tedaviye baslanan 89 PKU vakasi ile 79
sagliklt birey karsilastirilmigtir. Asir1 tarti, obezite, metabolik sendrom ve viicut bilesimi
acisindan her iki grup arasinda anlamli fark saptanmamustir (44).

PKU tedavisinde dogal protein alimi kisith oldugundan bu durum biiylime
bozukluklarina yol agabilir. Hafif ve Klasik PKU’lu 109 hasta dogumdan 18 yasa kadar alt1
ayda bir boy uzunlugu, viicut agirligir ve viicut kitle indeksi (VKI) kaydedilerek saglikli
kontrol grubu ile karsilagtirilmistir. Verilerin SDS degerleri incelenerek uzun donemde bu
antropometrik degerlerde PKU ve hafif PKU grubu ile saglikli bireyler arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark saptanmamistir. Yalnizca PKU vakalarinda kontrol grubuna gore boy
uzunlugu daha az, viicut agirligi daha fazla saptanmistir. Bu deger de bir standart sapmanin
altindadir (45).

2.2 Ergenlik

Ergenlik, insanin biiyiime ve gelisme silirecinde toplumsal etkilerin birey i¢in en fazla
onem tasidig1 evredir.Fiziksel biliyiime, cinsel gelisme ve psikososyal olgunlagsmanin
gerceklestigi, cocukluktan eriskin yasama gecis donemidir. Puberte ile baslayan ergenlik,
yasam siirecinde en etkileyici biyolojik ve sosyal ge¢is donemlerinden biridir. Bu donemde
beyin, noroendokrin sistem ve hormon diizeylerinde degisim, fiziksel biiylime ile iireme
sisteminde farklilagsma gibi cok cesitli degisiklikler meydana gelir. Bu biiylime ve olgunlagsma

donemine “adolesan donemi” de denilmektedir (46).

Ergenlik donemi psikososyal gelisim agisindan erken, orta ve gec ergenlik donemi
olmak tizere li¢ boliimde ele alinir. Erken ergenlik, 10-14 yaslar aras1 donemdir. Bu donemde
sekonder seks karakterleri goriilmeye baslar. En belirgin 6zelligi, puberteyle birlikte ortaya
cikan biyolojik degisikliklerin yarattigi baskiya karsi gencin uyum ve bas etme cabalari
vardr. Orta ergenlik, 15-17 yaslar arasi donemdir. Biitiin olarak kisiligin olusmas1 ve
bagimsizlik bu donemin baslica 6zelligini olusturur. Pubertal degisiklikler ve bilissel gelisme
tamamlanmistir. Geng, genellemeler yapabilir, soyut diisiinebilir ve deneyimleriyle
birlestirebilecegi icgorii gelistirebilir. Bu donemin 6nemli konularindan biri cinsel kimlik
gelisimidir. Geg ergenlik; 18-21 yaslar aras1 dsnemdir. Ust smur1 kiiltiirel, ekonomik ve egitsel

faktorlerle kismen degisebilir. Biliylime ve cinsel gelismenin tamamlanmasi ile bu konuda
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yasanan kaygilar sona ermistir. Soyut diisiinme siireglerini tamamlamistir. Gelecege yonelik

secimlerin yapilmasi ve uygulama yetenegi olusmustur.

Ergenlik; toplumlar, donemler ve kisilere gore farkli 6zellikler gostermektedir. Puberte
ile ilgili olaylar Ongériilen bir siraya gore olusur ancak baslama zamani ve seyri bireyler
arasinda oldukca degiskendir. Fiziksel ve duygusal siireclerin yol actig1 fiziksel, cinsel ve
psikososyal olgunlagma ile baslayan, bireyin bagimsizligini ve sosyal tiretkenligini kazandigi,
cok da belirli olmayan bir zamanda sona eren kronolojik bir ddnemdir. Ergenligin baglama
zamam konusunda farkli goriisler s6z konusudur. Ulkemizde, Bundak R. Ve ark. (47) 2008
yilinda yaptiklar1 genis kapsamli bir calismada, kizlar i¢in ortalama meme gelisimi, pubik ve
aksiller killanma yaslarin1 sirasiyla 10,1+1,0 yil, 11,0£1,0 yil ve 11,6+1,0 yil olarak

saptamislar; ortalama menars yasi ise 12,2+0,9 yil olarak bulunmustur.

Adolesandaki en onemli degisimlerden birisi hizli fiziksel biiyiimedir. 3-5 yil gibi
oldukea kisa bir siirede eriskin hayattaki antropometrik 6l¢iim degerlerine ulasir; i¢ organ ve
salg1 bezleri biiyiikliiklerinde, kemik, yag ve kas kitlelerinde belirgin artis olur. Iskelet kitlesi
ve kalp, akciger, karaciger, dalak, bobrek, pankreas, tiroid, adrenal, gonad, penis ve uterus bu
donemde biiytliklik ve agirlik acisindan ikiye katlanir. Adolesan donemde timus, tonsiller,
adenoidler ve diger lenfoid dokularm biiyiikliigii geriler. Beyin gelisimi ve buna bagl bas
cevresi Olgtimleri adolesandan 6nce 10 yas civarinda, erigkin hayattaki biiytiklik degerinin
%96’s1ma erigsmis oldugundan adolesan donemdeki biliylime orani oldukca kiiciiktiir. Biiylime
ve gelisme, adolesanda belirgin bir hizlanma gosterir ve 11-16 yaslar1 arasinda herhangi bir
yas diliminde baglayan ve genellikle 2-3 yil siiren biiylime hizlanmasina “Biiyiime atag1”
(pubertalgrowthspurt) denir. Erkeklerde pubik killanma Tanner (48) Evre 3-4, kizlarda meme
gelisimi Tanner (49) Evre 2-3°de gozlenir. Eriskin boy uzunlugunun %20-25 kadar1 adolesan
donemde kazanilir. Kizlarda ortalama 23-28 cm, erkeklerde 26-28 cm boy artis1 olur. Boyda
uzama erkeklerde 14-15 yagslar arasinda en hizli olurken, kizlarda en hizli artis donemi 12-13
yaslardir. Adolesanlarda agirlik artisi, boyun en hizli uzadigi donemden yaklasik 6 ay sonra
belirginlesmektedir. Agirlik ise ortalama 20 kg (7-30 kg) artar. Agirlik artist menars

zamaninda azalir fakat ge¢ ergenlik doneminde de devam eder (50).

Ergenlikte erkeklerde boy uzunlugu ve viicut agirlik artis hiz1 dorugu birlikte, kizlarda
ise agirlik artis dorugu boy uzamasindan yaklasik 6 ay sonra olur. Deri alt1 yag dokusu iki
cinste de ergenligin ilk yillarinda azalir. Yag dokusundaki azalma hizi, boy uzama hizi

dorugunda en yliksek degere ulasir vesonrasinda kizlarda daha fazla olmak tizere her iki cinste
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de yag kitlesinde artis gozlenir. Kas dokusundaki artis hizi; kizlarda menars, erkeklerde ise
boy uzama hizi dorugu ile es zamanli olarak en yiliksek degere ulasir ve erkeklerde kas dokusu
artis1 kizlardan daha fazladir. Pubertal bliylime atag: sirasinda, eriskin hayattaki total kemik
kitlesinin yaklasik %37’si kazanilir. Ergenlik, hizli fiziksel biiylimenin yaninda, hizli iskelet
gelisimi ile karekterizedir. Total viicut kemik mineral igerigi ve dansitesi, puberte sirasinda

her iki sekste de hizla artar ve puberteden sonra zirveye ulasir (51).

Viicut yag yiizdesi adolesan donemde erkeklerde azalma gosterir. Ergenlik sonunda
ortalama %12’ye diiser. Viicut bilesimi ergenlik doneminde kizlarda daha belirgin
degisiklikler gosterir. Ortalama viicut yag ylizdesi ergenlik sonuna kadar %16-27’e artarken
ortalama yagsiz viicut kitlesi %74-80’e diiser. Ortalama olarak, kizlarda ergenlik doneminde

viicut yag kitlesi her y1l yaklasik 1.14 kg artar.
2.3 Beslenme durumunun degerlendirilmesi

Beslenme durumunun belirlenmesi, besin Ogeleri gereksiniminin ne dlglide
karsilandiginin bir gostergesidir. Besin ogesi alimi ile gereksinimi arasindaki dengenin
saglanmasi optimal saglik i¢cin 6nem tasimaktadir. Diyet uygulanan hastalar her zaman

malniitriyon riski ile kars1 karsiyadir, beslenme durumu yakin degerlendirilmelidir.

PKU’da beslenme tedavisinde, dogal protein alimi bireysel PAH enzim eksikligi
derecesinin tolere edebilecegi sinira kadar kisitlanarak diisik Phe alimi saglanir. Bu
hastalarda yeterli tirozin olusamadigindan diyette eksik tirozin yerine konmalidir. Phe
esansiyel bir amino asit oldugundan, kan Phe diizeyi normal biliylimeyi saglayacak, beyin
harabiyetini 0nleyecek sekilde tedavinin diizenlenmesi vazgecilmezdir. Tedavinin basarilmasi
icin alinan dogal protein ve kalori miktarini da eksik birakmamak ve en uygun biiylimeyi ve
gelismeyi saglamak Onemlidir. Bu diyet tedavisinde beslenme durumu takibi Onem

kazanmaktadir (52).

Beslenme durumunun belirlenmesinde ¢ok farkli yontemler kullanilmaktadir. Degisen

teknoloji ile yillar i¢inde ¢ok farkli yontem ve teknolojiler de gelistirilmistir.

Beslenme durumunun saptanmasinda kullanilan yontemler sunlardir.
* Besin tiiketim kayd1
* Niitrisyonel antropometrik 6l¢iim ve indeksler

* Biyokimyasal ve biyofizik testler
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2.3.1.Besin tiiketim kaydi

24 saatlik besin tiiketimi yontemi hatirlama veya kayit tutma teknigi ile saptanir. Besin
tiiketim ¢alismalar1 baz1 durumlarda 24 saatlik besin tiiketimi yontemi; 3, 5, 7 ve daha fazla
giinii iceren zaman diliminde tekrarlanir. Ug giinliik besin tiiketim kaydinda genellikle iki giin
hafta i¢i ve bir giin hafta sonu birlikte degerlendirilir. Her besinin sagladigi enerji ve besin
Ogeleri miktarlar1 besin bilesim cetvelleri kullanilarak hesaplanir. Bu cetvelleri igeren
programlar ile besin tiikketim kayitlar1 hesaplanabilir. Tiim giinlerin toplami giin sayisina
boliinerek ortalama bir gilinliik besin tiirlerinin ve besin dgelerinin miktar1 bulunur. Bulunan
degerler yas, cinsiyet, fizyolojik duruma gore “glinliik tiiketilmesi Onerilen alim miktarlar1

(RDA) ile kiyaslanir. Gereksinmenin ne kadarinin karsilandigi bulunur (53).
2.3.2 Niitrisyonel antropometrik olciim ve indeksler

Niitrisyonel  antropometrik  Ol¢iimler beslenme  durumunun saptanmasinda;
bliylimemeyi degerlendirmede, yagsiz viicut dokusu ve yag dokusu miktarmin ve viicutta
dagiliminin gostergesi olmasi nedeniyle 6nem tasir. Viicut agirligi, boy uzunlugu, st orta kol
cevresi, bel cevresi, boyun cevresi, kalca cevresi, deri kivrim kalinliklar1 gibi Slgiimler
siklikla kullanilan yOntemlerdir. Antropometrik Olctimler siirekli ve diizenli olarak

kullanildiginda bireyin beslenme durumu saglikli olarak degerlendirilebilir (54).
Viicut agirhgi ve boy uzunlugu ve SDS degerleri

6-18 yas yas arasindaki Tiirk ¢ocuklarinmn viicut agirligr ve boy uzunlugu degerlerinin
referans verileri 2006 yilinda yaymlanmistir (55). Ayrica yasa ve cinsiyete uygun SDS (z

skoru) degerleri asagidaki formiille hesaplanir.

SDS (z skoru)= (¢ocugun 6l¢iim degeri - ortalama toplum degeri)/toplum SD degeri

Viicut Kitle indeksi (VKI)

VKI, viicut agirhginm (kg), boyun metre cinsinden karesine (m?) boliinmesi ile elde
edilir. VKI viicut yagmi degerlendirmede ideal bir yontem degildir, kas kitlesi fazla olanlarda
yag dokusu az oldugu halde viicut kitle indeksleri yiliksek ¢ikabilir. Kisa boylu ¢ocuklarda
VKI yiiksek ¢ikabilir. VKI 6zgiinliigii yiiksek ancak duyarhilig1 diisiik bir yontemdir. 2-20 yas
icin gelistirilen VKI egrilerindezayif<5 persentil, normal 5-85 persentil, agir1 tartig1 85-95

persentil, obez>95 persentil olarak tanimlanmaktadir (56).
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Cocuk ve adolesanlarda antropometrik Olclimlerin degerlendirilmesine bireyin
degerlendirilmesi i¢in persentil degerlerinin, toplum degerlendirilmeleri i¢in de 6zellikle Z-

skor ve gerektiginde persentil degerlerinin kullanilmasi 6nerilmektedir.
Deri kivrim kalinhklar

Olgiimler kii¢iik bebekler dahil birgok yas grubunda hizli ve kolay sekilde
gerceklestirilebilmektedir. Genel olarak Olctiimii yapan kisiye ait hatalar, denekler arasi
varyasyonlara kiyasla daha azdir fakat obez ¢ocuklarda duyarlilik ve kesinlik azdir. Cilt alt1
kalinlig1 triceps, biseps, subskapuler ve suprailiak bdlgeden kaliper ad1 verilen alet ile 6lgiiliir.

Yasa ve cinse gore referans degerleri bulunmaktadir (57).

Ust orta kol cevresi

Deri kivrim kalinligma benzer sekilde cocugun beslenmesi ve yag dagilimi hakkmnda
bilgi verir. Triseps deri kivrim kalinlig: ile kombine edilerek iist orta kol kas alani ve {ist orta

kol kas ¢evresi de bulunabilir.

Bel Cevresi

Bel ¢evresi (BC), santral sismanlig1 gosteren en dnemli dlgiimlerden biridir. Ozellikle
eriskinlerde sismanliginin neden oldugu kalp-damar hastaliklari, tip 2 diyabet gibi komorbid
durumlarin santral sismanlik ile iligkili oldugu kanitlanmistir. Cocukluk yas grubunda da bel
cevresi Olciimiiniin santral sismanhigi gostermede duyarli oldugu gosterilmistir (58). Olgiim
kisi ayakta, karm rahat, kollar yanda ve ayaklar birlesik durumda iken yapilir. Esnemeyen bir
meziire ile kisinin iliakkemik ve en son kosta arasindaki gdvdenin en ince yerinden ve
ekspiryum sonunda 6l¢iim yapilir. 7-17 yas grubu Tiirk ¢ocuklari i¢in bel ¢evresi persentilleri

yayimlanmistir (59).

BC ve MR goriintiileme ile abdominal yag Ol¢limleri arasindaki iligkiyi arastiran
calismalar 0,5-0,8 arasinda korelasyon gostermesine ragmen total abdominal yag ile iliski
intraabdominal yag ile olan iliskiden daha yiiksektir (60-61-62). Tersine bel-kalca orani ile
abdominal yag iligkisi ile ilgili ¢alismalar tutarsizdir ve bazi ¢aligmalar 6nemli bir iligki

gostermemektedir (63).

Boyun Cevresi

2013 yilinda yapilan bir ¢alismada diabet hastalar1 ve diabeti olmayanlarin boyun

cevreleri antropometrik degerler ile karsilastirilmistir. Boyun cevresi dlciimii ile VKI ve
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santral obezite indeksi arasinda anlamli korelasyon saptanmistir. Diabetiklerde boyun g¢evresi
yiiksek bulunmustur. Diger antropometrik Ol¢iimler ile korele olmast ve kolay
uygulanabilirligi nedeni ile antropometrik degerlendirme i¢in kullanilabilecegi bildirilmistir

(64).

2012 de Hingorjo ve ark. (65) 18-20 yas arasindaki gec ergenlik donemindeki saglikli
gruplarda yaptiklar1 calismada boyun cevresi ile antropometrik 6l¢iimlerden bel ¢evresi, kalga
cevresi, bel/kalga oran1 ve VKI’ni karsilastirmuslardir. Boyun gevresi ile bu degerler arasinda
cok anlamli olumlu korelasyon saptanmistir. Boyun ¢evresinin asiri tartilit ve obezlerde bir

tarama araci olarak kullanilabilecegi belirtilmistir.

2.3.3 Fiziksel niitrisyonel antropometrik degerlendirme

2.3.3.1 Biyoelektrik impedans analizi (BiA)

Biyoelektrik impedans analizi (BIA) ¢ift komponent viicut bilesimi modelini baz alan
ve sik kullanilan bir yontemdir. BIA viicut su havuzunda dolasan ufak bir elektrik akimma
direnci Glger. Bu sayede tiim viicut suyu (TBW) hesaplanir ardindan yagsiz viicut kitlesi
(FFM)'in  %73"iniin su oldugu kabul edilerek FFM hesaplanir. Tek frekans BIA
(singlefrequency BIA, SF-BIA) TBW ve FFM analizinde en sik kullanilan ydntem olmakla
beraber TBW'nin hiicre i¢i ve disin1 kisimlarini ayirt etmede yetersizdir (66).

Biyoimpedans spektroskopi (BiS) veya multifrekans BIA TBW'in hiicre i¢i ve dis1
ayrimina olanak saglar, bu sivi degisimlerini ve sivi dengesini agiklamada ve hidrasyon
seviyesindeki degisimleri incelemede kullanislidir (67). Yag kitlesi hakkinda bilgi saglamanin
yaninda multifrekans BIA'nin (300 kHz'e kadar) SF-BiA'ya (50 kHz) iistiinliigii, ekstremite
iskelet kaslarmi degerlendirme avantaji vardir (68). Multisegmenter BIA, hem tek frekans
hem de multifrekans sistemlerde mevcuttur. Multisegmenter yaklasim viicudun silindir
gruplarindan olustugunu varsaymaktadir. Sol ve sag kol, sol ve sag bacak ve tiim viicut
Olctilmektedir.

Tasmabilirlik ve kullannm kolayligi, gorece diisiik maliyet, minimal hasta uyumu
gerekliligi ve giivenli olmas1 BIA'nm iistiinliikleridir. Bu sebeple biiyiik dl¢ekli calismalar igin
uygundur. Pacemaker bulunan hastalarda 6nerilmemektedir.

BIA cesitli varsayimlar kullanir. 50 kHz ile el-ayak veya ayak-ayak ol¢iimlerini igeren
en basit yaklasim, varsayimlara en fazla dayanan yontemdir ve bu sebeple viicut bilesimi i¢in
en kaba degerleri verir. Biyoelektrik veri ile TBW arasindaki iligki, incelenen yas araligi ve

grubun diger karakteristiklerinden etkilenir.
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BIA’ nin giivenilirliini saptamaya ¢alisan ¢ok sayida calisma yapilmustir. Bir calismada
BIiA’ nin giivenilirligi, DEXA ile dlgiilen viicut yag yiizdesi ile karsilastiriimistir. Calisma 591
saghkli gonilli ile yapilmis ve viicut yag yiizdesi DEXA yonteminde daha diisiik
saptanmasina ragmen, DEXA ve BIA ile degerlendirilen viicut yag yiizdesi arasinda giiclii bir
korelasyon saptanmistir (r:0,88). Kadmn ve erkekler ayr1 degerlendirildiginde korelasyon
katsayilar1 sirasiyla, r:0,78 ve 1:0,85 olarak saptanmistir. Calismada ayrica yag yiizdesi diisiik
ve yiiksek olanlarda, yag ylizdesi normal olanlara gére daha diisiik korelasyon saptanmistir

(69).

2015 yilinda Kistik Fibroz (CF)’lu hastalarda yapilan ¢alismada, viicut doku bilesimini
ortaya koymak i¢in BIA ve deri kivrim kalmliklari, referans ydntem olarak DEXA ile
karsilagtirilmistir. Yaslar1 8-31 arasindaki 142 CF hastasinin deri kivrim kalinliklar1 6l¢iilerek
FFM 50 kHz tek frekansli BiA ile analiz edildi. Viicut bilesimi tahmininde CF hastalarinda
BIA ve deri kivrim kalinliklar1 8lgiimiiniin DEXA’ya gére daha tutarli oldugu gosterilmistir

(70).

2001 yilinda, orak hiicreli anemili ergenlerin ve ¢ocuklarm viicut yapisi, BIA
kullanilarak incelenmistir. 27 erkek ve 26 kiz cocuk, kontrol grubundaki saglikli 23 erkek ve
26 kiz ile karsilastirilmistir. Orak hiicreli anemili erkekler, kontrol grubundaki erkeklerle
karsilastirildiginda; yagsiz viicut kitlesi, viicut hiicre kitlesi ve viicut yag yiizdesi arasinda
hasta grupta anlaml diisiikliik saptanmistir. Kiz vakalarda ise anlamli fark saptanmamis ve
BIA’nin orak hiicreli anemililerde viicut doku bilesimini saptamak icin kullanilabilecegi

bildirilmistir (71).

Colyak hastalarmda beslenme durumunun antropometrik degerlendirilmesinde; BIA
ve DEXA yontemleri arastirilmistir. 43 ergen hasta ve 30 saglikli kontrol grubuna bir yildan
fazla glutensiz diyet uygulanarak viicut yag kitlesi, yagsiz kitle ve kemik kitlesi DEXA ile yag
ve yagsiz kitle ayn1 zamanda BIA ile degerlendirilmistir. Clyak hastalarinda kontrol grubuna
gdre; viicut agirhig, viicut uzunlugu, VKIi, yagsiz kitle ve kemik mineral dansitesi anlamli
derecediisiik saptanmistir. Viicut yag miktarmi tahmin eden parametrelerin, kontrol
grubundan farki saptanmamustir. DEXA’ya kiyasla BIA nin, yagsiz viicut kitlesini saptamada
daha yiiksek, yag kitlesini degerlendirmede ise sinirli dogruluk payma sahip oldugu
belirtilmistir. Hidrasyon durumunu belirlemede BiA’nin daha giivenilir oldugu belirtilmistir.
BIA, glutensiz diyet uygulayan ¢olyakli ergenlerin viicut yapismnin takiplerinde umut vaat

edici bulunmustur (72).
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2013 yilinda BIA nin viicut yag yiizdesini tahmin etmede pratik bir ydntem oldugu,
cocuk ve ergenlerde viicut yag yiizdesini saptamada duyarhilik, giivenilirlik, gecerlilik ve
olciimsel hatalarmin tespiti hedeflenmistir. 50 calismanin meta-analizinde; BIA’nin
giivenilirligine iliskin gii¢lii kanitlar bulunmustur (r>0.082). Ancak arka arkaya yapilan
olciimlerde, viicut yag kitlesinde %7,5 ile13,4 arasinda degisim olmustur. BIA ydntemi ile
viicut yag ylizdesi, yagsiz doku kitlesinin kesin olarak 6l¢iilemedigi kanisina varilmistir (73).

Cift-enerjili x-15181 absorbsiyometri(DEXA)

Cift-enerjili x-15181 absorbsiyometri (DEXA), kemik mineral kitlesini 6lgmek ig¢in
gelistirilmigtir, bu Ol¢clim iki farkli enerjili x-151¢mnmn  absorbsiyonu arasindaki fark
hesaplanarak belirlenmektedir. Tiim viicut taramalarinda yag dokusu ve FFM degerleri de

cithaza 6zgiin algoritmalar kullanilarak hesaplanmaktadir (74).

DEXA hizli ve dort yasa kadar bebek ve kiiclik ¢ocuklarda da kullanilabilen bir
yontemdir. Siklikla kullanilmasina ragmen, 6zellikle ABD'de, duyarliligi konusuna yeterli
dikkat cekilmemistir. Yas, sismanlik, altta yatan hastalik durumu duyarliligina etkili
olabilmektedir (75). Gruplar arasi karsilastirmalarda degisikligin yOniinii gosterebilme
olasilig1 yiiksek olmasima ragmen, degisim miktarini kesin gostermede basarisizdir. Kisilerin
kilo alip vermesi ile degisikliklerin biiytikliigii ortaya konabilirken, kilo durumunda degisiklik
degerlerde bozukluk yaratabilir. Bu sebeple DEXA ¢aligmalar1 klinik pediyatriye katkida
bulunsa da bu caligmalar dikkatle incelenmelidir, teknik bir referans yOntemini temsil

etmemektedir.

DEXA'nin smir degerleri beden sekline ve 6l¢clim yapilan bolgeye gore degiskenlik
gostermektedir. Govde bilesimi lglimden ¢ok varsayim icermekte ve bu bolgedeki yumusak
doku hesaplamalar1 ekstremite kadar duyarl degildir. DEXA bireyde tek ol¢ciimde gorece yag
ve yagsiz doku kitlesi hakkinda 6zellikle ekstremiteler ile ilgili yararl bilgiler sunabilir.

Yumusak doku sonuglarmin aksine kemik verilerinin duyarlilig: yiiksektir.

DEXA, osteopeni ve osteoporoz tanisi i¢in altin standart yontem olarak kabul edilmeye

devam etmektedir.
Manyetik rezonans goriintiileme

Manyetik rezonans goriintileme (MRG), yag dokusu kitlesinden ¢ok hacmini
hesaplayan bir goriintiileme yoOntemidir. Elektromanyetik spektrumun radyo frekansi

araligindaki enerjilerinin emilimini ve yayilimini inceleyen teknik, emilen ve yayilim gosteren



23

enerjinin frekans ve fazindaki uzaysal degisimlere dayali goriintii ortaya koymaktadir. Esas
olarak su veya yagda bulunan hidrojen ¢ekirdeklerini esas alir ve bu verileri kullanarak
goriintli dilimlerinde doku tiplerini ayirt eder, bunlarda daha sonra bolgesel doku hacimlerini

hesaplamakta kullanilir.

MRG ile elde edilen goriintii verilerinin yiiksek kalitesine ragmen, bunlar1 diger
teknikler ile elde edilen verilerle karsilastirmada zorluklar bulunmaktadir. MRG goérece olarak

daha pahalidir ve kisith ulagima sahiptir.

MRG'nin diger tekniklere karsi dstiinligli, bdlgesel viicut bilesimini belirleme
kapasitesi ve karin i¢i yag dokusunun hesaplanmasinda var olan tek duyarli yontem olmasidir.
Yakin zamanda gerceklestirilen ¢caligmalar bel ¢evresinin abdominal yagin belirlenmesinde

giiclii bir 6l¢tim oldugunu desteklemektedir (76).
2.4 Fiziksel Aktivite

Fiziksel aktivite iskelet kaslar1 tarafindan enerji harcanmasini gerektiren herhangi bir
bedensel hareket olarak tanimlanmaktadir. Fiziksel aktivitede yetersizlik, diinyada her yil
yaklasik 3.2 milyon kisinin 6limiine sebep olmaktadir, 6nde gelen 6liim nedenlerinden 4.
siradadir. Diizenli orta siddetli fiziksel aktivitenin (yliriiyiis, bisiklet, ya da spor oyunlarma
katilmak gibi) saglik icin 6nemli faydalar1 vardir. Kalp-damar hastaliklari, diyabet, kolon ve
meme kanseri ile depresyon riskini azaltabilir. Ayrica obezite ve asir1 tartili olmanin

onlenmesinde vazgecilmezdir (77).

2010 yilinda yapilan aragtrmada okula giden 11-17 yas (yil) arasindaki ergenlerin
%380’inden fazlasinda fiziksel aktivitede yetersizlik saptanmistir. Bu oran iilkemizde de

%82.2°dir (78).

5-17 yas (y1l) arasindaki c¢ocuklara, WHO tarafindan kas iskelet sistemi,

kardiyorespiratuar sistem ve metabolik belirte¢lerin normal olmasi i¢in 6neriler; (79)

e Orta yogunluktaki fiziksel aktivite en az giinliik olarak 60 dk yapilmalidir.
e Yapilan fiziksel aktivitenin 60 dk’dan fazla olmasi ek saglik faydalar1 saglar.
e QGiinliik fiziksel aktivitelerin ¢ogu aerobik olmalidir. Kas ve kemiklerin gelisimi

icin de haftada {i¢ glin yogun egzersiz, glinliik egzersizlere eklenmelidir.
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Fiziksel aktivite ayrica kisinin kendini ifade etme, Ozgiiven ve sosyal iletisim
becerilerini arttirir. Ayrica sigara, alkol, uyusturucu gibi kotii aliskanliklardan bireyi

uzaklastirir.



25

3.GEREC VE YONTEM

Bu c¢alismada, ergen fenilketoniiri (PKU)’li hastalarda beslenme durumunun
biyoelektrik impedans yontemi ile degerlendirilmesi igin, Istanbul Universitesi Istanbul Tip
Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Beslenme ve Metabolizma Bilim Dali
tarafindan takip edilen 14-18 yas (y1l) diliminde 30 ergen PKU hastas1 (PKU Grubu) ile ayni
yas grubunda 24 saglikli ergen (Kontrol Grubu) degerlendirildi.PKU Grubu’nun 14’1 kiz,
16°s1 erkek, Kontrol Grubunun 12’s1 kiz, 12’si erkekti. Calismanin ikinci boliimiinde ayni yas
grubunda saglikli kardesi olan PKU’lu hastalar (n:10), saglikli kardesleri (n:11) (PKU Kardes
Grubu) ile karsilastirildi.

Calismaya almma kurallari, PKU Grubu igin yenidogan tarama programu ile tani alan,
fenilalanin (Phe)’den kisitli beslenme tedavisi uygulanan, iyi takipli klasik PKU hastalar:
olarak belirlendi. Beslenme tedavisine uyumlu olmayan, takipleri diizensiz, c¢alismaya
katilmak i¢cin goniillii olmayan, bilinen ek hastaligi olan, belirlenen yas araliginda olmayan
Klasik PKU hastalar1 ile Hafif PKU ve Hafif Hiperfenilalaninemi (HPA) vakalar1 calismaya
dahil edilmedi. Kontrol Grubu vakalar1 14-18 yas (yil) arasinda, ailesinde PKU hastalig1
olmayan goniillii saglikli ergenlerden se¢ildi. PKU Grubu’nu olusturan vakalarm (n:10/30),

ayn1 yas grubunda goniilli saglikli kardesleri (n:11) PKU Kardes Grubu’na segildi.

Calismaya alman vakalarm degerlendirmesi Aralik 2014- Subat 2015 arasinda yapildu.
Fiziksel aktivite, ii¢ giinliik besin tiiketim kayitlar1 , niitrisyonel antropometrik 6lgiim ve
indeksler, biyoelektrik impedans yontemi ile fiziksel niitrisyonel antropometrik Ol¢iim ve

indeksler tek arastiric1 (H.E.) tarafindan incelendi.

Fiziksel aktivite. PKU Grubu’'nun ve Kontrol Grubu’nun ginliik fiziksel aktivite ile
kaybettikleri kalori miktar1 incelendi. Haftalik olarak yapilan fiziksel aktiviteler sorgulandi.
Biyoelektrik impedans aletindeki egzersiz planlayicidan faydalanarak, hangi spor ile, ne kadar

siirede, kag kalori kaybettikleri hesaplandi (Sekil-2, 8. EKLER bdliimiindedir).

Uc¢ giinliik besin tiiketim kayitlari. Tiim ergenlerin ii¢ giinliik besin tiikketim kayitlari
alindi. BEBIS (Beslenme Bilgi Sistemi) (80) programmin yedinci versiyonu ile alman protein
(g/giin), karbonhidrat (g/giin), yag (g/glin) ve kalori (kcal/giin) miktarlar1 hesaplandi. PKU
hastalarinda protein miktari; alman dogal protein ve Phe igermeyen tibbi L-amino asit

karisimiin protein olarak degeri toplanarak degerlendirildi.
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Niitrisyonel antropometrik degerlendirme. Vakalarm viicut agirliklari 100 grama
duyarl biyoelektrik impedans cihazi tarafindan 6l¢iildii. Vakalarin boy uzunluklar: Seca 703
boy dlger ile (1mm hassasiyetli) dl¢iildii. VKT degeri, biyoelektrik impedans cihazi tarafindan
hesapland1 (VKI= viicut agirhig1 (kg) / [boy uzunlugu (m)]? ye béliinerek belirlendi. Ust orta
kol ¢evresi olekranon ile akromiyonun arasindaki orta noktadaesnemeyen mezura ile 6l¢iildii.
Bel ¢evresi Olglimii, mezura umbilikus hizasindan gececek sekilde yapildi. Boyun c¢evresi
Olciimii, krikotiroid membran diizeyinden Olcildii. Triseps ve subskapular deri kivrim
kalinliklar: 0,20 mm hassasiyetle 6l¢iim yapan Harpenden skinfold kaliper aleti ile dlgtildii.
Triseps Olgimleri, kol viicut yaninda serbest birakilmis sekilde olekranon ile akromiyon
arasindaki mesafenin orta noktasinda deri kivrimi dikey olarak tutularak alindi. Subskapular
Olciimler, skapulanin inferior acisinin bir-iki cm altindan 45 derecelik aciyla ¢apraz olarak

alind1

Viicut agirhigi, boy uzunlugu ve VKI degerlerinin standart sapma skoru (SDS, z skoru)

Tirk ¢ocuklarinin yasa, cinse uygun normal degerlerinden asagidaki formiil ile hesaplandi

(81).
SDS (z skoru): (Cocugun ol¢lim degeri - ortalama toplum degeri)/toplum SD degeri

Fiziksel niitrisyonel antropometrik degerlendirme. 20 kHz ve 100 kHz frekanslarda
sag kol, sol kol, govde, sag bacak, sol bacaktan toplam 10 impedans 6l¢iimii yapan In-Body
230 biyoelektrik impedans cihazi ile vakalarin asagidaki degerleri analiz edilmistir.

e Viicut agirhig1 (kg)

e Viicut kas kitlesi (kg)

e Viicut yag kitlesi (kg) ve (%)

e Viicut su kitlesi (kg)

e Yagsiz agirhik miktar1 (kg)

e Viicut kitle indeksi (kg/m?)

e Bel kalca orani: Viicut biiyilikliigline gore, segmental biyoimpedans
kullanilarak ampirik referans degerler ile cihaz tarafindan saptanir.

e Bazal metabolik hiz (kcal): Cihaz bilinen regresyon denklemlerinde yagsiz
agirlik kitlesini kullanarak bu degeri vertir.

e Hedef kas agirlik degisim ( kg): (+) alinmas1 gereken miktari, (-) verilmesi

gereken miktar belirtir.
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e Hedef yag agirlik degisimi (kg): (+) alinmasi gereken miktari, (-) verilmesi
gereken miktar belirtir.

e FEgzersiz plani: Kisinin yapabilecegi sporlar veya fiziksel aktiviteler belirlenir.
Ozellikle viicut agirhgmdan faydalanarak yarim saatte yapilan spora gore
kisinin verecegi kalori miktar1 hesaplanur.

Harcanan total enerji (kcal/hafta)X 4 hafta : 7700 = aylik kaybedilecek viicut
agirlig1 miktarmi verir.

e Onerilen giinliik almmas1 kalori: Cihaz viicut bilesimi ve dlgiimlere dayanarak

giinliik alinmasi gereken kaloriyi 6nerir.

Olgiimlerden 6nce iki saat a¢ olunmasina, bir giin dncesinden ¢ok fazla su, ¢ay, kahve
tilketilmemesine, asir1 egzersiz yapilmamasma dikkat edildi. Cihaz i¢in kullanim bilgisine

internetten ulasildi (82).

Etik Kurul Degerlendirmesi. Tiim vakalara goniilli bilgilendirme formu okutturuldu

ve imza alind1 (Sekil-3 8. EKLER boéliimiindedir).

Bu calisma Istanbul Tip Fakiiltesi Etik Kurulu tarafindan 06.01.2015 tarihinde
onaylandi (Dosya No:2014/1969).

Istatistiksel Degerlendirme: Calismada elde edilen verilerin degerlendirilmesinde
istatistiksel analiz igin SPSS (Statistical Package for Social Sciences) paket programi 15.0
versiyonu kullanildi (83). Tamimlayict istatistiksel yontemlerin (ortalama, standart sapma,
median, minimum, maksimum gibi) yani sira gruplarin karsilastirildig1 analizlerde iki grup
arasindaki ortalamalar icin Mann-Whitney U test, korelasyonlar i¢in Pearson korelasyon testi
kullanildi. Sonuglar %95 giiven araliginda, anlamlilik p<0.05 diizeyinde kabul edilerek
degerlendirildi (*p<0.05, **p<0.01, ***p<0.001).
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4. BULGULAR

Ergen fenilketoniiri (PKU)’li hastalarda beslenme durumunun biyoelektrik impedans
(BIA) yontemi ile degerlendirildigi bu calismada; erken tam ve tedavi uygulanan 14-18
yasinda Klasik PKU hastalar1 (n:30) (PKU Grubu) ile ayn1 yas grubundaki saglikli ergenler
(n:24) (Kontrol Grubu), ayrica aym yas grubunda kardesi olan PKU Grubu’ndaki
hastalar(n:10) ilesaglikli kardesleri(n:11) (PKU Kardes Grubu) karsilastirildi.

4.1 PKU Grubu’nun Kontrol Grubu ile karsilastiriimasi

Calismaya alman PKU Grubu nun (n:30) 14’1 kiz (%46,6), 16’s1 erkek (%53,3) idi.
Kontrol Grubu’nda (n:24) ise 12 (%50) kiz ve 12 (%50) erkek mevcuttu. PKU Grubu’nun yas
ortalamatstandart sapma (ort.£SS) degeri 15.5£1.1 yil [14 yi1l 1 ay-17 yil 9 ay], Kontrol
Grubu’nun ise ort.£SS 16.1£1.1 yil [14 yil 4 ay-17 yil 8 ay] idi. PKU Grubu ile Kontrol
Grubu’nun yaslar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (NS). Her iki grubun
kizlarinin yaslar1 arasinda anlamli fark olmamasina karsin (NS), Kontrol Grubu erkeklerinin

yaslar1t PKU Grubu’ndaki erkeklere gére anlamli olarak fazla idi (p:0.02) (Tablo 2).

TABLO 2: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ile Kontrol Grubu’nun yas (yil)

ortalamaztstandart sapma (ort.£SS) degerlerinin cinsiyete gore karsilastirilmasi

PKU Grubu | Kontrol Grubu p
() yas(yil) | (n)  yas (y1l)
(ort.£SS) (ort.£SS)
Toplam | (30) 15.5¢1.1 | (24) 16.1=1.1 | 0.051
Kiz | (14) 15.9£1.2 | (12) 16.1£1.2 | 0.667
Erkek | (16) 15.1£0.9 | (12) 16.1£1.0 | 0.020%

4.1.1 Fiziksel aktivite ile giinliik tiiketilen kalori miktar

PKU Grubu’nun (n:30) Kontrol Grubu’na (n:24) gore gilnlik fiziksel aktivite
(ylirtiylis, basketbol, voleybol, bisiklete binme, ylizme gibi) ile tiikettigi kalori miktari,
istatistiksel olarak aralarinda anlamli fark olmasa da daha diisiiktii (NS) (Tablo 3). PKU
Grubu 'ndaki kizlarla Kontrol Grubu’ndaki kizlar arasinda da istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmazken, Kontrol Grubu’ndaki erkeklerin PKU Grubu’ndaki erkeklere gore fiziksel
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aktivite ile tiikettikleri kalori istatistiksel olarak anlamli yiiksekti (p:0.026). PKU Grubu kizlar
ile erkeklerin fiziksel aktivite ile tiikettikleri kalori miktarlar1 karsilastirildiginda erkekler
fiziksel aktivite ile daha fazla kalori kaybetmelerine ragmen, aralarinda istatistik fark
saptanmadi1 (NS). Kontrol Grubu’'ndaki erkekler ise kizlara gore, fiziksel aktivite ile

kaybettikleri kalori istatistiksel olarak fazla idi (p:0.001).

TABLO 3: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ile Kontrol Grubu’nun fiziksel aktivite ile
tiiketilen kalori miktarlarinin ortalamazstandart sapma (ort.+SS) degerlerinin

karsilastirnlmasi (Mann Whitney U test)

PKU Grubu Kontrol Grubu p
(n) ort. £SS (n) ort. £SS
Fiziksel Toplam | (30) 189.6£165.6 (24) 235.1+155.5 0.073
Aktivite ile
Gilinliik Kiz (14) 138.3+69.0 (12) 127.5+£28.9 0.860
Harcanan
Kalori Erkek | (16) 234.5+210.4 (12) 342.6+156.5 0.026*

4.1.2 Ug giinliik besin tiiketim kaydi

PKU Grubu ile Kontrol Grubu nun aldiklar1 protein (gr/giin), karbonhidrat (gr/giin),
yag (gr/glin) ve kalori (gr/glin) miktarlar1 karsilastirildiginda; iki grup arasinda alinan yag
(gr/glin) ve karbonhidrat (gr/glin) miktarlar1 acisindan istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmadi (NS). Kontrol Grubu, PKU Grubu'na gore istatistiksel olarak anlamli derece
yiiksek protein ve kalori almaktaydi (swrasiyla, p: 0.012 ve p:0.023). Cinsiyete gore
degerlendirildiginde, Kontrol Grubu’ndaki kizlarin, PKU Grubu’ndaki kizlara gore aldiklar1
protein miktar1 ve Kontrol Grubu’ndaki erkeklerin PKU Grubu 'ndaki erkeklere gore aldiklari
kalori miktar1 anlamli derecede yiiksekti (sirasiyla, p:0.011 ve p:0.006) (Tablo 4).
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TABLO 4: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ile Kontrol Grubu’nun aldiklari protein (gr/giin),
karbonhidrat (gr/giin), yag (gr/giin) ve kalori (kcal/giin) miktarinin ortalama+standart
sapma (ort.£SS) degerlerinin karsilastirilmasi1 (Mann Whitney U test).

PKU Grubu Kontrol Grubu p
(n) (ort. £SS) (n) ort. £SS
(30) (24)
Toplam (45.3£16.0) (59.4424.0) 0.012*
Proteint (14) (12)
(g/glin) Kiz (36.3£12.4) (53.2+16.3) 0.011*
(16) (12)
Erkek (53.2+14.8) (65.6+29.3) 0.066
(30) (24)
Toplam (182.6+53.3) (175.2+68.6) 0.503
Karbonhidrat (14) (12)
(g/giin) Kiz (154.5+58.5) (149.2+39.4) 0.899
(16) (12)
Erkek (207.1+£33.9) (201.2+82.6) 0.945
(30) (24)
Toplam (62.0£18.4) (73.5+£26.7) 0.086
Yag (14) (12)
(g/glin) Kiz (51.1+16.4) (66.8+18.1) 0.053
(16) (12)
Erkek (71.5£14.8) (80.2432.7) 0.280
(30) (24)
Toplam | (1400.4+356.6) | (1677.4+448.8) 0.023*
Kalori (14) (12)
(kcal/giin) Kiz (1184.44304.8) | (1364.8+248.5) 0.067
(16) (12)
Erkek (1589.3+289.4) (1990+382.4) 0.006%*

t PKU vakalarinda, aldiklar1 dogal protein ile Phe icermeyen 6zel tibbi karisimdaki proteinin

toplami verilmistir.

4.1.3 Niitrisyonel antropometrik degerlendirme

PKU Grubu (n:30) ile Kontrol Grubu’nun (n:24) niitrisyonel antropometrik 6l¢iim ve
indekslerinin ortalama+standart sapma degerlerinin istatistiksel karsilastirilmasi Tablo 4’de
verilmistir. Cinsiyete gore gruplarin kendi iginde ve gruplar arasindaki karsilastiriimasi

strastyla, Tablo 5 ve 6’da bildirilmektedir.

Kontrol Grubu vakalarmin, PKU Grubu’na gore boy uzunlugu ve boy uzunlugu SDS
degerleri istatistiksel olarak anlamli derece fazlaydi (sirasiyla, p:0,004 ve p:0,006) (Tablo 5).
Bu iki grup arasinda viicut agirhgi, viicut agirligi SDS, VKI, VKI SDS,iist orta kol cevresi,
bel ¢evresi, boyun g¢evresi, triseps ve subskapular deri kivrim kallig1 arasinda istatistiksel

olarak anlamli fark saptanmadi (NS).
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Tablo S: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ile Kontrol Grubu’nun niitrisyonel antropometrik
olciim ve indekslerinin ortalamaxstandart sapma (ort.£SS) degerlerinin karsilastirilmasi
(Mann Whitney U test).

Niitrisyonel PKU Grubu Kontrol Grubu (n:24) p
Antropometrik
Olgtim ve (n) (ort£SS) (n) (ort£SS)
Indeksler
Viicut (30) (60.6+14.7) (24) (66.8+16.8) 0.151
agirhigi(kg)
Kiz (14) Erkek (16) Kiz (12) Erkek (12)
(55.5+11.8) (65.0£15.9) (56.9+11.5) | (76.7+15.6)
Viicut agirhigt (30) (-0.08+1.6) (24) (0.2£1.6) 0.560
SDS
Kiz Erkek Kiz (12) Erkek (12)
(14)(0.2£1.6) (16)(0.06+1.4) (-0.2+1.7) (0.7+1.4)
Boy (30) (163.0£9.3) (24) (170.8+£9.0) 0.004**
uzunlugu(cm)
Kiz (14) Erkek (16) Kiz (12) Erkek (12)
(157.6+6.9) (167.8+8.8) (163.3+5) (178.3+4.9)
Boy uzunlugu (30) (-0.53+£1.19) (24) (0.4£1.0) 0.006%*
SDS
Kiz (14) Erkek (16) Kiz(12) Erkek (12)
(-0.8+1.1) (-0.3+1.3) (-0.02+1.0) (0.7+0.9)
VKi(kg/m?) (30) (22.6+4.6) (24) (22.7+4.6) 0.999
Kiz (14) Erkek (16) Kiz (12) Erkek (12)
(22.344.6) (22.9+4.7) (21.2£3.5) (24.1£5.3)
VKI SDS (30) (1.0£1.5) (24) (0.0£1.5) 0.794
Kiz (14) Erkek (16) Kiz (12) Erkek (12)
(-0.1+1.8) (0.3£1.3) (-0.3+1.5) (0.3+1.5)
Ust orta kol (30) (26.4+4.1) (24) (27.9+3.6) 0.142
gevresi(cm)
Kiz (14) Erkek (16) Kiz (12) Erkek (12)
(26.1+4.4) (26.6+4.1) (26.9+3.4) (29+£3.7)
Bel ¢evresi(cm) (30) (75.249.9) (24) (73.4+13.9) 0.767
Kiz (14) Erkek (16) Kiz (12) Erkek (12)
(72.0+8.9) (77.9+10.2) (67.8+6.9) (79.0+17.1)
Boyun (30) (33.4+2.6) (24) (35.4+9.7) 0.930
gevresi(cm)
Kiz (14) Erkek (16) Kiz (12) Erkek (12)
(31.7£2.2) (34.9£1.9) (30.3+1.7) (40.5£11.8)
Triseps deri (n:30) (17.9+£7.3) (n:24) (17.6£7.4) 0.787
k
kahnllg:r(?nm) Kiz (n:14) Erkek (n:16) Kiz (n:12) Erkek (n:12)
(20.6+7.5) (15.5+6.4) (18.3+6.4) (16.8+8.6)
Subskapular (n:30) (15.3+7.5) (n:24) (16.5+7.4) 0.530
deri kivrim
kalinhigi (mm) Kiz (n:14) Erkek (n:16) Kiz (n:12) Erkek (n:12)
(16.5+7.7) (14.2£7.3) (16.7£5.6) (16.2+9.2)

(SDS: Standart Sapma Skoru, VKI:Viicut Kitle Indeksi)
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PKU Grubu’nun niitrisyonel antropometrik degerleri cinsiyete gore istatistiksel olarak
karsilastirildiginda; erkekler kizlara gére anlamli derece uzun ve boyun ¢evreleri kalin
(sirastyla, p:0,005 ve p:0,001) olarak belirlenmistir (Tablo 6). Iki grup arasinda; viicut agirhg,
viicut agirligr SDS, boy uzunlugu SDS, VKI, VKI SDS, iist orta kol ¢evresi ve bel ¢evresi
acisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (NS). Triseps ve subskapular deri kivrim
kalinliklari, kizlarda erkeklerden daha fazla olmasina ragmen aralarinda istatistiksel olarak

anlaml fark saptanmadi (NS).

Kontrol Grubunun (n:24) niitrisyonel antropometrik degerleri cinsiyete gore
karsilastirildiginda; erkeklerde kizlara gore viicut agirhigi, boy uzunlugu, bel gevresi ve
boyun cevresi istatistiksel olarak anlamli derece fazla saptandi (swrasiyla, p:0.004, p.0.0001,
p:0.005, p:0.0001) (Tablo 6). Iki grup arasda; boy SDS, viicut agirlig1 SDS, VKI, VKI SDS,
iist orta kol gevresi, triseps ve subskapular deri kivrim kalinliklar1 agisindan istatistiksel olarak

anlaml fark saptanmadi (NS).
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TABLO 6: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ve Kontrol Grubu’nun Kkendi icinde
cinsiyete gore niitrisyonel antropometrik 6lciim ve indekslerinin ortalamazstandart

sapma (ort.£SS) degerlerinin karsilastirilmasi1 (Mann Whitney U test).

PKU Grubu (n:30) p Kontrol Grubu (n:24) p
Ort.£SS Ort.£SS
Niitrisyonel Kiz Erkek Kiz Erkek
Antropometrik n:14 n:16 n:12 n:12
Olciim ve Indeksler ( ) ( ) ( ) ( )
Viicut 55.5+11.8 65.0+£15.9 | 0.166 | 56.9+11.5 | 76.7£15.6 0.004
agirhigi(kg) w%
Viicut agirhig -0.2+1.8 0.1+1.4 0.759 -0.2+1.7 0.7+1.4 0.160
SDS
Boy 157.6+6.8 167.8+8.8 | 0.005 163.34+5 178.3+4.9 | 0.0001
uzunlugu(cm) e o
Boy uzunlugu -0.8+1.1 -0.3+1.3 0.400 | -0.02+1.0 0.7+0.9 0.198
SDS
VKi(kg/mz) 22.3+4.6 22.9+4.7 0.822 21.243.5 24.1+£5.3 0.178
VKI SDS -0.1+1.8 0.3+1.3 0.697 -0.3%+1.5 0.3%+1.5 0.242
Ust orta kol 26.2+4 .4 26.6+4.1 0.822 26.9+3 .4 29.0+£3.7 0.198
cevresi(cm)
Bel Cevresi(cm) 72.1£9.0 77.9+10.2 | 0.064 67.8+6.9 79.0+17.1 0.005
L33
Boyun 31.842.3 34.9+1.9 0.001 30.3+1.7 40.5+11.8 | 0.0001
cevresi(cm) ek IR,
Triseps deri
kivrim 20.6+7.5 15.5+6.4 0.064 18.3+6.4 16.8+8.6 0.410
kalinligi(mm)
Subskapular deri
kivrim 16.5+7.7 14.2+7.3 0.313 16.7£5.6 16.24+9.2 0.410
kalinligi(mm)

(SDS: Standart Sapma Skoru, VKI:Viicut Kitle Indeksi)
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PKU Grubu’ndaki kizlar ile Kontrol Grubu’ndaki kizlar arasinda viicut agirhigi, viicut
agirlik SDS, boy uzunlugu SDS, VKI, VKI SDS, iist orta kol cevresi, bel ¢evresi, boyun
cevresi, triseps ve subskapular deri kivrim kalmlhig1 agisindan istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmadi (NS) (Tablo 7). Kontrol Grubu’ndaki kizlarda PKU Grubu’ndaki kizlara gére boy

uzunlugu istatistiksel olarak anlamli derece fazlaydi (p:0.015).

PKU Grubu’ndaki erkekler ile Kontrol Grubu’ndaki erkekler arasinda viicut agirhigi
SDS, VKI, VKI SDS, iist orta kol gevresi, bel cevresi, triseps ve subskapular deri kivrim
kalinliklar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (NS). Kontrol/ Grubu’ndaki
erkeklerde PKU Grubu’ndaki erkeklere gore viicut agirligi, boy uzunlugu, boy uzunlugu SDS
ve boyun cevresi istatistiksel olarak anlamli derece fazla saptandi (swrasiyla, p:0.042, p.0.001,
p:0.047 ve p:0.010) (Tablo 7).
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TABLO 7: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ve Kontrol Grubu’ndaki kizlar ile PKU

Grubu ile Kontrol Grubu’ndaki erkeklerin niitrisyonel antropometrik ol¢iim ve

indekslerinin ortalamazstandart sapma (ort.£SS) degerlerinin karsilastirilmasi1 (Mann

Whitney U test).
Kizlar p Erkekler p
(ort£SS) (ort£SS)
Niitrisyonel PKU Kontrol PKU Kontrol
A“Erofiometrik Grubu Grubu Grubu Grubu
Dt ve (n:14) (n:12) (n:16) (n:12)
Viicut agirhigr | 55.5+11.8 | 56.9£11.5 | 0.781 65.0+15.9 76.7+£15.6 0.042*
(kg)
Viicut agirhigr | 0.2+1.8 -0.2+1.7 0.82 0.1£1.5 0.7£1.4 0.223
SDS
Boy uzunlugu | 157.6+6.8 163.4+5 | 0.015% 167.8+8.8 178.3+4.9 | 0.001**
(cm)
Boy uzunlugu | -0.8+1.11 | -0.02+1.0 | 0.085 -0.3£1.3 0.7£0.9 0.047*
SDS
VKi(kg/m?) 22.3+4.6 21.243.5 | 0.595 22.9+4.7 24.1+£5.3 0.599
VKI SDS 0.1£1.8 -0.3£1.5 0.82 0.3+1.3 0.3£1.5 0.873
Ust orta kol 26.1+4.4 26.9+3.4 | 0.742 26.6+4.1 29.0+£3.7 0.121
cevresi(cm)
Bel 72.0+8.9 67.8£6.9 | 0.212 77.9+£10.2 79.0+17.0 0.371
Cevresi(cm)
Boyun 31.74£2.2 30.3£1.7 | 0.085 34.9+1.9 40.5+11.8 0.010%
cevresi(cm)
Triseps deri 20.6£7.6 18.3+6.4 | 0.274 15.5+6.4 16.8+8.6 0.802
kivrim
kalinlig1 (mm)
Subskapular 16.5+£7.7 16.7£5.6 | 0.860 14.2+7.3 16.2+£9.2 0.631
deri kivrim
kalinlig1 (mm)

(SDS: Standart Sapma Skoru, VKI: Viicut Kitle Indeksi)
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4.1.4 Biyoelektrik impedans yontemi (BIA) ile fiziksel niitrisyonel antropometrik

degerlendirme

PKU Grubu (n:30) ile Kontrol Grubu’nun (n:24) BIA yontemi ile fiziksel niitrisyonel
antropometrik Ol¢lim ve indekslerinin ortalama+standart sapma degerlerinin istatistiksel
karsilagtirilmas: Tablo 8’de verilmistir. Cinsiyete gore gruplarin kendi i¢inde ve gruplar

arasindaki karsilastirilmasi sirastyla, Tablo 9 ve 10°da bildirilmektedir.

PKU Grubu (n:30) ile Kontrol Grubu'nun (n:24) BIA verileri karsilastirildiginda;
viicut kas kitlesi, viicut yag kitlesi, viicut su miktari, yagsiz agirlik miktari, bel/kalca orani,
hedef yag agirlik degisim oOnerisi, hedef kas agirlik degisim Onerisi ve alinmasi gereken kalori
onerisi agisindan anlamh fark saptanmadi (NS) (Tablo 8). Buna karsin Kontrol Grubu’'nda

PKU Grubu’na gore bazal metabolik hizin istatistiksel olarak anlamli derece fazla oldugu

belirlendi (p:0,032).
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Tablo 8: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ile Kontrol Grubu’nun Biyoelektrik

Impedans Analizi (BIA) verilerinin ortalamazstandart sapma (ort.+SS) degerlerinin

karsilastirtlmasi (Mann Whitney U test).

BIA verileri PKU Grubu Kontrol Grubu p
(n) (ort£SS) (n) (ort£SS)
Viicut kas (30) (39.2+5.7) (24) (41.6+5.6) 0.128
kitlesi(%o)
Kiz (14) Erkek (16) Kiz(12) Erkek (12)
(36.4+4.9) (41.74£5.4) (38.9+4.6) (44.145.5)
Viicut yag (30) (27.7+10.1) (24) (24.4+9.7) 0.251
kitlesi(%o)
Kiz Erkek Kiz (12) Erkek (12)
(14)(31.7£9.6) | (16)(24.3+9.5) (27.618.6) (21.249.9)
Viicut su (30) (52.947.5) (24) (55.3+7.2) 0.226
miktar1(%)
Kiz Erkek Kiz (12) Erkek (12)
(14)(50.0£7.1) | (16)(55.5£7.1) (52.9+6.4) (57.7£7.3)
Yagsiz agirlik (30) (72.2+10.1) (24) (75.5+9.7) 0.247
miktar1(%)
Kiz Erkek Kiz(12) Erkek (12)
(14)(68.2£9.6) | (16)(75.6+9.5) (72.4+8.7) (78.749.9)
Bel/kalga orani (30) (0.9£0.1) (24) (0.9+0.1) 0.965
Kiz Erkek (16) Kiz (12) Erkek (12)
(14)(0.9£0.1) (0.9£0.2) (0.8+0.1) (0.9+0.1)
Bazal metabolik (n:30) (1300.7£201.8) (n:24) (1444.6+236.2) 0.032*
hiz
Kiz (14) Erkek(16) Kiz(12) Erkek (12)
(1171.2£112.9) | (1414.0£195.8) |(1240.0+£69.6 | (1649.2+143.1)
Hedef kas (30) (3.3£3.1) (24) (3.0£3.5) 0.641
agirlik degisimi
Snerisi Kiz (14) Erkek Kiz Erkek (12)
(3.2+£3.1) (16)(3.4£3.2) | (12)(3.5£3.2) (2.3+3.9)
Hedef yag (30) (-6.8+9.6) (24) (-5.2249.9) 0.356
agirlik degisimi
Snerisi Kiz (14) Erkek (16) Kiz (12) Erkek (12)
(-6.8+8.9) (-6.9+£10.4) (-3.7+8.3) (-6.7£11.5)
Alinmasi (30) (2010.0£351.7) (24) (2045.8+387.8) 0.742
gereken kalori
Snerisi Kiz Erkek (16) Kiz Erkek (12)
(14)(1785.7+183 | (2206.2+£349.2) | (12)(1825.0+ | (2266.6+£409.7)




38

PKU Grubu’nun cinsiyete gore BIA verileri karsilastirildiginda erkeklerde kizlara
gore viicut kas kitlesi, yagsiz agirlik miktari, bazal metabolik hiz ve dnerilen alinmasi gereken
kalori istatistiksel olarak anlamli derecede daha fazla (sirasiyla p:0.009, p:0.047, p:0,001 ve
p:0.002) ve viicut yag kitlesi istatistiksel olarak anlamli derecede daha az saptandi. (p:0.047)
Kiz ve erkek PKU gruplar: arasmda viicut su miktari, bel kalca orani, hedef kas agirlik
degisimi ve hedef yag agirlik degisimi agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi

(NS) (Tablo 9).

Kontrol Grubu’nda BIA verileri cinsiyete gore karsilastirildiginda erkeklerde kizlara
gore viicut kas kitlesi, bazal metabolik hiz ve Onerilen alinmas1 gereken kalori istatistiksel
olarak anlamli derecede daha fazla (sirasiyla p:0.017, p:0.0001 ve p:0.009) ve hedef kas
agirhik degisimi istatistiksel olarak anlamli derecede daha az (p:0.019) saptandi. Kontrol
Grubu 'ndaki kiz ve erkekler arasindaviicut yag kitlesi,viicut su miktari, yagsiz agirlik miktari,
bel kalca oram1 ve hedef yag agirlik degisimi agisindan istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmadi(NS) (Tablo 9).
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TABLO 9: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ve Kontrol Grubu’nun Biyoelektrik

Impedans Analizi (BIA) verilerinin ortalamazstandart sapma (ort.+SS) degerlerinin

kendi grubu icinde cinsiyete gore karsilastirilmasi (Mann Whitney U test).

PKU Grubu (n:30) p Kontrol Grubu (n:24) p
(ort£SS) (ort£SS)
BiA Kiz Erkek Kiz Erkek
verileri (n:14) (n:16) (n:12) (n:12)
Viicut kas 36.4+4.9 41.5+£5.4 0.009 38.9+4.6 44.1+5.5 0.017
kitlesi(%) w% *
Viicut yag 31.749.6 24.349.5 0.047 27.6£8.6 21.249.9 0.099
kitlesi(%) *
Viicut su 50.0+£7.1 55.5£7.1 0.052 52.9+6.4 57.7£7.3 0.122
miktar1(%)
Yagsiz 68.2+9.6 75.6£9.5 0.047 72.4+8.7 78.7£9.9 0.107
agirhik *
miktar1(%)
Bel/kalga 0.9+0.1 0.9+0.1 0.697 0.8+0.1 0.9+0.1 0.064
orani
Bazal 1171.2£112.9 | 1414.0+£195.8 | 0.001 | 1240.1£69.6 | 1649.2+143.1 | 0.0001
metabolik wk Fedek
hiz
Hedef kas 3.3£3.2 3.443.3 0.822 3.6+3.2 2.4+3.9 0.019
agirhik %*
degisimi
He(}elh’(aé -6.9+9.0 -6.9£10.4 0.728 -3.7+8.3 -6.7+11.5 0.382
agiri
deggisimi
onerisi
Almmas1 | 1785.7+183.3 | 2206.2+349.2 | 0.002 | 1825.0+200.5 | 2266.7+409.7 | 0.009
gereken *% w
kalori
Onerisi

(PKU: Fenilketoniiri, BIA: Biyoelektrik Impedans Analizi)

PKU Grubu’'ndaki kizlar ile Kontrol Grubu’ndaki kizlar arasmda BIA verileri

acisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (NS) (Tablo 10).

Kontrol Grubu’ndaki erkeklerin, PKU Grubu’ndaki erkeklere gore bazal metabolik

hizlar1 anlamli derece fazla saptandi (p:0.001). iki grup arasinda diger BIA verileri agisindan

istatistiksel olarak anlamli fark belirlenmedi (NS) (Tablo 10).
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TABLO 10: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ve Kontrol Grubu’ndaki kizlar ile PKU
Grubu ile Kontrol Grubu’ndaki erkeklerin Biyoelektrik Impedans Analizi (BIA)

verilerinin ortalamatstandart sapma (ort.£SS) degerlerinin karsilastirnlmas1 (Mann

Whitney U test).

Kizlar (n:26)
(ort£SS)

Erkekler (n:28)
(ort£SS)

BIA
verileri

PKU Grubu
(n:14)

Kontrol
Grubu(n:12)

PKU
Grubu(n:16)

Kontrol Grubu
(n:12)

Viicut kas
kitlesi (%)

36.4+4.9

38.9+4.6

0.176

41.6+£5.4

44.3+5.6

0.205

Viicut yag
kitlesi (%)

31.7£9.6

27.6+8.6

0.274

24.3+9.5

21.2+10.0

0.423

Viicut su
miktar1 (%)

50.0+7.1

52.9+6.4

0.274

55.54¢7.1

57.7£7.3

0.347

Yagsiz
agirhk
miktar1 (%)

68.2+9.6

72.4+8.7

0.274

75.6+9.8

78.7+£9.9

0.423

Bel/kalga
orant

0.9+0.1

0.8+0.1

0.347

0.9+0.1

0.9+0.1

0.302

Bazal
metabolik
hiz

1171.2+¢112.9

1240.0+69.6

0.160

1414.0+195.8

1649.2+143.1

0.001**

Hedef kas
agirlik
degisimi
onerisi

3.3+£3.17

3.6£3.22

0.527

3.3+3.2

2.3£3.9

0.223

Hedef yag
agirlik
degisimi
onerisi

-6.9+9.0

-3.7£8.3

0.297

-6.9+10.4

-6.7+11.5

0.767

Alinmasi
gereken
kalori
onerisi

1785.7+183.3

1825.0+£200.5

0.595

2206.2+349.2

2266.6+409.7

0.945
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4.1.5 Korelasyon analizleri

PKU Grubu’nun aldig1 protein (g/giin)ve kalori (kcal/giin) miktarlar1 ile boy uzunlugu
arasinda pozitif korelasyon saptandi (sirasiyla, p:0.046, 1:0.366 ve p:0.021, 1.0,419)
(Tablo 11).

Kontrol Grubu’nun aldig1 kalori (kcal/giin) ile viicut agirlig1 ve boy uzunlugu arasinda

pozitif korelasyon saptandi (sirasiyla, p:0.034, 1r:0.435 ve p:0.006, 1:0.545) (Tablo 11).

PKU Grubu’nun aldig1 protein (g/giin) miktarmin; BIA verilerinden viicut kas kitlesi,
viicut su miktari, yagsiz agirlik miktar1 ve bazal metabolik hiz ile arasinda pozitif korelasyon
(srastyla, p:0.011, 1:0.457 ve p:0.035, 1:0.386 ve p:0.035, 1:0.387 ve p:0.017, 1:0.434), viicut
yag kitlesi ile arasinda ise negatif korelasyon (p:0.035, 1:-0.387) saptand1 (Tablo 12).

PKU Grubu’nun aldig1 kalori (kcal/giin) miktar1 ile bazal metabolik hiz arasinda
pozitif korelasyon mevcuttu (p:0.016, 1:0.436) (Tablo 12).

PKU Grubu nun aldig1 yag (g/giin) miktarinin; viicut kas kitlesi, viicut su miktar1 ve
yagsiz agirlik miktari ile arasinda negatif korelasyon (sirasiyla, p:0.019, r:-0.425 ve p:0.039,
r:-0.379 ve p:0.038, 1:-0.380), viicut yag kitlesi ile arasinda ise pozitif korelasyon (p:0.038,
1r:0.380) saptandi (Tablo 12).
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TABLO 11: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ve Kontrol Grubu’nun aldiklar protein (g/giin), karbonhidrat (g/giin), yag (g/giin) ve kalori

(kcal/giin) miktarinin niitrisyonel antropometrik verilerle korelasyon analizi (Pearson korelasyon testi)

Niitrisyonel
Antropometrik PKU Grubu (n:30) Kontrol Grubu(n:24)
Olgiim ve Indeksler
Protein Karbonhidrat Yag Kalori Protein Karbonhidrat Yag Kalori
p r p r p r p r p r p r p r p r

Viicut agirhigi(kg) 0.527 | 0.120 | 0.986 | 0.003 | 0.835 | 0.040 | 0.258 | 0.213 | 0.979 | -0.006 | 0.507 0.142 | 0.952 | 0.013 | 0.034* | 0.435

Vicut agirhigt SDS | 0.991 | 0.002 | 0.376 | -0.167 | 0.661 | -0.083 | 0.906 | 0.022 | 0.708 | -0.081 0.859 0.038 | 0.588 | -0.116 | 0.455 | 0.160

Boy uzunlugu(cm) | 0.046* | 0.366 | 0.235 | 0.224 | 0.164 | 0.261 | 0.021 | 0.419 | 0.506 | 0.143 0.130 0.318 | 0.482 | 0.151 | 0.006* | 0.545

* *
Boy uzunlugu SDS | 0.5838 | 0.103 | 0.815 | 0.045 | 0.992 | -0.002 | 0.464 | 0.139 | 0.826 | -0.047 | 0.859 0.038 | 0.735 | -0.073 | 0.632 | 0.103

VKi(kg/mz) 0.717 | -0.069 | 0.469 | -0.138 | 0.591 | -0.102 | 0.892 | 0.026 | 0.752 | -0.068 0.847 0.042 | 0.772 | -0.062 | 0.222 | 0.259

VKI SDS 0.910 | 0.022 | 0.421 | -0.152 | 0.816 | -0.044 | 0.982 | 0.004 | 0.778 | -0.061 0.938 0.017 | 0.696 | -0.084 | 0.445 | 0.164
Ust orta kol 0.960 | -0.010 | 0.679 | -0.079 | 0.723 | -0.067 | 0.612 | 0.096 | 0.607 | 0.111 0.638 0.101 | 0.976 | 0.007 | 0.181 | 0.282
gevresi(cm)

Bel Cevresi(cm) 0.764 | 0.057 | 0.865 | 0.032 | 0.669 | 0.081 | 0.226 | 0.228 | 0.935 | -0.018 | 0.582 0.118 | 0.734 | -0.073 | 0.069 | 0.377

Boyun gevresi (cm) | 0.093 | 0.312 | 0.349 | 0.177 | 0.290 | 0.200 | 0.053 | 0.357 | 0.680 | 0.089 0.351 0.199 | 0.442 | 0.165 | 0.136 | 0.313

Triseps deri kiveom | 0.051 | -0.360 | 0.056 | -0.352 | 0.134 | -0.387 | 0.240 |-0.22 | 0.301 | -0.220 | 0.445 | -0.164 | 0.226 | -0.257 | 0.633 | -0.103
kalmhigi(mm)

Subskapular deri kivrim | 0.162 | -0.262 | 0.349 | -0.177 | 0.159 | -0.264 | 0.788 | -0.05 | 0.447 | -0.163 0.510 | -0.141 | 0.262 | -0.238 | 0.834 | -0.045
kalligi(mm)

(SDS: Standart Sapma Skoru, VKIi:Viicut Kitle Indeksi)
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TABLO 12: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ve Kontrol Grubu’nun aldiklan protein (g/giin), karbonhidrat (g/giin), yag (g/giin) ve kalori

(kcal/giin) miktarimin Biyoelektrik impedans Analizi (BIA) verileriyle korelasyon analizi (Pearson korelasyon testi)

PKU Grubu (n:30) Kontrol Grubu(n:24)

BIA verileri
Protein Kalori Yag Karbonhidr Protein Kalori Yag Karbonhidrat
at

Viicut kas Kitlesi (%) | 0.011% | 0.457 | 0.093 | 0312 | 0.019% |-0.425| 0.101 | 0.305 |0.109 [ 0.335 | 0.081 | 0363 |0.09 | 0.353 | 0.147 | 0305

Viicut yag kitlesi (%) | 0-035% [-0.387| 0.181 | 0251 | 0.038* | 0.380 [ 0.113 | -0.295 [ 0.I51 | 0303 | 0216 | -0.262 | 0.131 | -0317 | 0255 | -0.242

Viicut su miktart (%) | 0.035% | 0386 | 0.181 | 0.251 | 0.039% [-0.379] 0.116 | 0.293 [0.156 | 0.299 | 0215 | 0263 |0.133 [ 0.316 | 0243 | 0.248

Yagsiz agirlik miktari | 0-035% | 0.387 [ 0.180 | 0.251 | 0.038* [-0.380| 0.113 [ 0295 [ 0.145 | 0306 | 0218 | 0261 |0.130 [ 0.318 | 0.271 | 0.234
(%)

Bel/kalga orani 0.493 1-0.130| 0.706 | 0.072 | 0.304 |-0.194| 0.602 | -0.099 | 0.674 | -0.091 0.148 0.304 | 0.653 | -0.097 | 0.811 0.052

Bazal metabolik hiz | 0.017% | 0.434 | 0.016* | 0.436 | 0.084 | 0.320 | 0.278 | 0.205 | 0.313 | 0215 | 0.143 | 0.675 | 0.257 | 0.241 | 0.098 | 0.346

Hedefkas agirlik | 0266 |-0.210] 0953 | 0011 | 0.725 |-0.067 [ 0.501 | 0.128 [0.769 | -0.063 | 0.138 | -0.312 [ 0.371 | -0.191 | 0.858 | -0.039

degisim Onerisi

Hedefyag aglﬂlk 0.292 | 0.199 | 0.803 | 0.048 | 0.358 | 0.174 | 0.429 | 0.150 | 0.347 | 0.201 0.696 -0.084 | 0.370 | 0.191 | 0.630 | 0.104

degisim Onerisi
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PKU Grubunun BIA verilerinin niitrisyonel antropometrik degerlerle korelasyon
analizinde; viicut kas kitlesi ile agirlik SDS, VKI SDS, triseps deri kivrim kalmhg,
subskapular deri kivrim kalinligi, list orta kol cevresi ve bel cevresi ile arasinda negatif
korelasyon saptandi1 (Tablo 13). Boy SDS ve boyun cevresi ile arasinda ise korelasyon

saptanmadi.

PKU Grubu'nun viicut yag kitlesi ile agirik SDS, VKI SDS, triseps deri kivrim
kalinligi, subskapular deri kivrim kalinligi, {ist orta kol ¢evresi ve bel cevresi ile arasinda
pozitif korelasyon saptandi (Tablo 13). Boy SDS ve boyun cevresi ile arasinda ise korelasyon

saptanmadi.

PKU Grubu'nun bel/kalca orani ile triseps ve subskapular deri kivrim kalinliklar:

arasinda pozitif yonde korelasyon saptandi (Tablo 13).

PKU Grubu’nun aldiklar1 protein (g/giin), kalori (kcal/giin), karbonhidrat (g/giin) ve
yag (g/giin) miktarmin antropometrik Ol¢iim ve indekslerle cinsiyete gore korelasyon

analizinde; anlamli korelasyon saptanmadi (Tablo 14)

Kontrol Grubu’ndaki kizlarin aldiklar1 yag (g/giin) miktarmin viicut uzunlugu ile

arasinda pozitif korelasyon saptanmistir (Tablo 15).

PKU) Grubu’nun aldiklar1 protein (g/giin), kalori (kcal/giin), karbonhidrat (g/giin) ve
yag (g/giin) miktarmin Biyoelektrik Impedans Analizi (BIA) verileriyle cinsiyete gore

korelasyon analizinde, anlamli korelasyon saptanmadi (Tablo 16).

Kontrol Grubu’ndaki kizlarin aldiklar1 karbonhidrat (g/giin) miktariyla bazal
metabolik hiz arasinda pozitif korelasyon saptandi. (Tablo 17).
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TABLO 13: Fenilketoniiri (PKU) Grubu’nun(n:30) Biyoelektrik Impedans Analizi (BIA) verilerinin niitrisyonel antropometrik
degerlerle korelasyon analizi (Pearson korelasyon testi)

Viicut kas Viicut yag Viicut su Yagsiz agirhk | Bel/Kal¢ca Oran1 | Bazal metabolik
kitlesi(%) kitlesi(%o) miktari(%) miktari(%) hiz
p r p r p r p r p r p r
Viicut agirlik SDS 0.006 -0.490 0.0001 | 0.625 | 0.0001 | -0.630 | 0.0001 | -0.625 0.0001 0.851 0.0001 0.598
%% wkk wkk wkk wkk wkk
Boy uzunlugu SDS 0.097 0.309 0.283 -0.203 0.310 0.192 0.283 0.203 0.608 0.098 0.0001 0.717
wkk
VKI SDS 0.001 -0.593 0.0001 | 0.713 | 0.0001 | -0.716 | 0.0001 | -0.713 0.0001 0.878 0.011 0.457
%% wkk wkk wkk wkk *
Triseps deri kivrim 0.0001 -0.846 0.0001 | 0.906 | 0.0001 | -0.909 | 0.0001 | -0.906 0.0001 0.852 0.630 0.092
kahnhgl(mm) wkk wkk wkk wkk wkk
Subskapular deri kivrim 0.0001 -0.805 0.0001 | 0.867 | 0.0001 | -0.865 | 0.0001 | -0.867 0.0001 0.917 0.420 0.153
kahnhgl(mm) wkk wkk fkk wkk wkk
Ust orta kol cevresi(cm) 0.003 -0.523 0.0001 | 0.648 | 0.0001 | -0.652 | 0.0001 | -0.648 0.0001 0.906 0.002 0.534
%% wkk wkk wkk wkk %%
Bel Cevresi(cm) 0.009 -0.466 0.001 0.587 0.001 -0.590 0.001 -0.587 0.0001 0.871 0.0001 0.617
%% %% %% %% wkk wkk
Boyun gevresi(cm) 0.689 -0.076 0.236 0.223 0.236 0.223 0.236 -0.223 0.0001 0.657 0.0001 0.782
wkk wkk

(SDS: Standart Sapma Skoru, VKI:Viicut Kitle indeksi)
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TABLO 14: Fenilketoniiri (PKU) Grubu’nun aldiklarn protein (g/giin), kalori (kcal/giin), karbonhidrat (g/giin) ve

yag (g/giin) miktarinin antropometrik 6lciim ve indekslerle cinsiyete gore korelasyon analizi (Pearson korelasyon testi)

PKU Kiz (n:14) PKU Erkek (n:16)
Niitrisyonel
Antropometrik Protein Kalori Yag Karbonhidrat Protein Kalori Yag Karbonhidrat
Ol¢iim ve
Indeksler p r p r p r p r p r p r p r p r

Viicut agirhigi(kg) | 0.939 | 0.023 | 0.685 | -0.119 | 0.644 | -0.136 | 0.127| -0.428 | 0.669 | -0.116 | 0.613 | 0.137 | 0.407 | -0.223 | 0.927 0.025

Viicut agirhgr SDS | 0.749 | 0.094 | 0.574 | -0.165 | 0.748 | -0.094 | 0.110| -0.446 | 0.456 | -0.201 | 0.719 | 0.098 | 0.339 | -0.256 | 0.708 0.102

Boy uzunlugu(cm) | 0.571 | 0.166 | 0.775 | -0.084 | 0.822 | -0.066 | 0.508 | -0.193 | 0.804 | 0.068 | 0.231 | 0.317 | 0.790 | -0.072 | 0.834 0.057

Boy uzunlugu SDS | 0448 | 0.221 | 0.715 | -0.107 | 0.999 | 0.000 | 0.541| -0.179 | 0.625 | -0.132 | 0.550 | 0.162 | 0.372 | -0.239 | 0.711 0.100

VKi(kg/mz) 0.834 | -0.062 | 0.770 | -0.086 | 0.662 | -0.128 | 0.187 | -0.375 | 0.522 | -0.173 | 0.878 0.042 0.428 | -0.213 | 0.903 0.033
VKI SDS 0.873 0.047 0.545 | -0.177 | 0.710 | -0.109 | 0.156 | -0.401 0.563 | -0.156 | 0.860 0.048 0.521 -0.173 | 0.754 0.085
Triseps deri kivrim | 0.489 | -0.202 | 0.571 -0.166 | 0.237 | -0.338 | 0.129 | -0.426 | 0.390 | -0.231 0.616 0.136 0.623 | -0.133 | 0.586 0.147
kalinligi(mm)
Subskapular deri | 0-408 | 0240 | 0855 | -0.054 | 0.29 | -0.301 [0.272] 0315 | 0456 | -0.201 | 0.606 | 0.140 | 0.617 | -0.135 | 0.500 | 0.182
kivrim
kalinligi(mm)
US'[ orta kol 0.939 | -0.023 | 0.847 | -0.057 | 0.556 | -0.172 | 0.236 | -0.339 | 0.814 | -0.064 | 0.426 0.214 0.819 | -0.062 | 0.419 0.217
cevresi(cm)

Bel Cevresi(cm) 0.733 | -0.100 | 0.984 | -0.006 | 0.796 | -0.076 | 0.301 | -0.298 | 0.597 | -0.143 | 0.619 | 0.135 | 0.614 | -0.137 | 0.870 0.044

Boyun gevresi (cm) | 0.945 | -0.020 | 0.406 | -0.241 | 0.443 | -0.223 | 0.094 | -0.465 | 0.925 | -0.026 | 0.298 | 0.277 | 0.424 | -0.215 | 0.266 0.296

(SDS: Standart Sapma Skoru, VKI:Viicut Kitle Indeksi)
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TABLO 15: Kontrol Grubu’nun aldiklannt protein (g/giin), kalori (kcal/giin), karbonhidrat (g/giin) ve yag (g/giin) miktarinin

antropometrik ol¢iim ve indekslerle cinsiyete gore korelasyon analizi (Pearson korelasyon testi).

Kontrol Grubu ’ndaki kizlar (n:12) Kontrol Grubu ’ndaki erkekler (n:12)
Niitrisyonel
Antropometrik Protein Kalori Yag Karbonhidrat Protein Kalori Yag Karbonhidrat
Ol¢iim ve
Indeksler p r p r p r p r p r p r p r p r

Viicut agirhigi(kg) 0.882 | -0.048 | 0.934 | -0.027 | 0.377 |-0.281| 0.072 | 0.537 | 0.371 | -0.284 | 0.922 | 0.032 | 0.653 | -0.145 | 0.256 | -0.356

Viicut agirhigr SDS 0.945 | -0.022 | 0.694 | -0.127 | 0.216 |-0.386| 0.227 | 0.377 | 0.351 | -0.295 | 0.888 | -0.046 | 0.717 | -0.117 | 0.238 | -0.369

Boy uzunlugu(cm) 0.227 | -0.377 | 0.295 | -0.330 | 0.062 |-0.553| 0.233 | 0.372 | 0.908 | -0.038 | 0.937 | -0.025 | 0.737 | 0.108 | 0.523 | -0.205

Boy uzunlugu SDS 0.349 | -0.296 | 0.153 | -0.440 | 0.022* |-0.650 | 0.752 | 0.102 | 0.742 | -0.106 | 0.621 | -0.159 | 0.847 | 0.063 | 0.402 | -0.267

VKi(kg/m?) 0.819 | 0.074 | 0.800 | 0.082 | 0.654 |-0.145|0.099 | 0.499 | 0.419 | -0.257 | 0.921 0.032 | 0.613 | -0.163 | 0.370 | -0.285

VKI SDS 0.676 | 0.135 | 0.908 | 0.038 | 0.558 |-0.188( 0.205 | 0.394 | 0.385 | -0.276 | 0.983 | 0.007 | 0.681 | -0.133 | 0.339 | -0.302

Triseps deri kiveom | 0.917 | 0.034 | 0.886 | -0.047 | 0.498 |-0.217|0.127 | 0.466 | 0.341 | -0.301 | 0.889 | -0.045 | 0.427 | -0.253 | 0.260 | -0.353
kalmhigi(mm)

Subskapular deri 0.886 | 0.047 | 0.564 | -0.186 | 0.333 |-0.307| 0.464 | 0.234 | 0.476 | -0.228 | 0.901 0.040 | 0.507 | -0.213 | 0.441 | -0.246

kivrim kalinligi(mm)

US'[ orta kol 0.707 0.121 0.503 -0.214 | 0.384 |-0.277| 0914 | 0.035 | 0.994 | -0.002 | 0.318 0.316 0.932 0.028 0.925 | -0.030
cevresi(cm)

Bel Cevresi(cm) 0.734 | -0.110 | 0.980 0.008 0.583 |-0.176 | 0.063 | 0.552 | 0.637 | -0.152 | 0.597 0.170 0.514 | -0.209 | 0.609 | -0.165

Boyun 0.732 | -0.111 | 0.843 0.064 0.963 | 0.015 | 0.124 | 0.469 | 0.843 | -0.064 | 0.675 -0.135 | 0.903 0.039 0.899 | -0.041
cevresi(cm)

(SDS: Standart Sapma Skoru, VKI:Viicut Kitle Indeksi)
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TABLO 16: Fenilketoniiri (PKU) Grubu’nun aldiklan protein (g/giin), kalori (kcal/giin), karbonhidrat (g/giin) ve yag (g/giin) miktarinin

Biyoelektrik impedans Analizi (BIA) verileriyle cinsiyete gore korelasyon analizi (Pearson korelasyon testi)

PKU Kiz (n:14) PKU Erkek (n:16)

BIA verileri
Protein Kalori Yag Karbonhidr Protein Kalori Yag Karbonhidrat
at

Viicut kas yiizdesi (%) | 0342 | 0274 | 0.906 | -0.035 | 0372 | 0258 | 0.554 | 0.173 | 0283 | 0286 | 0.590 |0.146 | 0456 | 0.201 | 0.988 | 0.004

Viicut yag yiizdesi (%) | 0438 | 0225 | 0.987 | -0.005 | 0.366 |-0.262| 0.396 | -0.246 | 0341 | 0.255 | 0.734 |-0.092 | 0.484 | -0.189 | 0.947 | 0.018

Viicut su yiizdesi(%) | 0439 | 0.225 | 0.997 | -0.001 | 0.364 | 0.263 | 0.408 | 0.240 | 0.349 | 0251 | 0.729 | 0.094 | 0.493 | 0.185 | 0.961 | -0.013

Yagsiz agirlik 0.437 0.226 0.987 0.005 | 0.365 | 0.262 | 0.395 | 0.247 0.343 0.254 0.734 0.092 0.484 0.189 0.946 | -0.018
yiizdesi(%)
Bel/kalca oram 0.675 | -0.123 | 0.931 0.025 | 0.472 |-0.209 | 0.379 | -0.255 | 0.522 | -0.173 | 0.574 0.152 0.345 | -0.253 | 0.723 0.096

Bazal metabolik hiz 0.302 | 0.297 | 0.497 | -0.198 | 0.992 | 0.003 | 0.140 | -0.416 | 0.694 | 0.107 | 0.242 | 0.311 0.839 | -0.055 | 0.877 | 0.042

Hedef kas agirlik 0.284 | -0.308 | 0.463 0.214 | 0.591 |-0.158 | 0.133 | 0.422 | 0.395 | -0.228 | 0.371 | -0.240 | 0.895 | -0.036 | 0.326 | -0.262
Degisim Onerisi
Hedef yag agirlik 0.553 0.174 | 0.992 | -0.003 | 0.621 | 0.145 | 0.367 | 0.261 0.302 | 0.275 0.690 | 0.108 0.315 0.268 0.754 | 0.085

degisim Onerisi
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TABLO 17: Kontrol Grubu’nun aldiklan protein (g/giin), kalori (kcal/giin), karbonhidrat (g/giin) ve yag (g/giin) miktarinin Biyoelektrik

Impedans Analizi (BiA) verileriyle cinsiyete gore korelasyon analizi (Pearson korelasyon testi)

Kontrol Grubu Kiz (n:12) Kontrol GrubuErkek (n:12)

BIA verileri
Protein Kalori Yag Karbonhidrat Protein Kalori Yag Karbonhidrat

Viicut kas yiizdesi(%) | 0811 | 0.078 | 0.589 | 0.174 | 0.170 | 0424 | 0.235 | -0.371 | 0.290 | 0333 | 0960 | -0.016 | 0509 | 0212 | 0240 | 0367

Viicut yag yiizdesi(%) | 0842 | 0.064 [ 0.695 | -0.127 | 0225 [-0.379 | 0.175 | 0419 [0305 | -0.323 | 0.943 | 0.023 | 0.530 | -0.202 | 0.252 | -0.359

Viicut su yiizdesi(%) | 0841 | 0.065 | 0.687 | 0.130 |0.230 [ 0375 | 0.185 | -0.410 | 0312 | 0319 | 0944 | -0.023 | 0532 | 0200 | 0237 | 0369

Yags1z aglﬂlk 0.776 0.092 0.666 0.139 | 0.209 | 0.391 | 0.167 | -0.426 | 0.312 | 0.319 0.938 | -0.025 | 0.537 0.198 0.258 0.355
yiizdesi(%)
Bel/kal(;a orani 0.763 0.098 0.715 0.118 | 0.651 |-0.146 | 0.086 0.515 | 0.293 | -0.331 | 0.851 0.061 0.462 | -0.235 | 0.312 | -0.319

Bazal metabolik hiz | 0960 | 0.016 | 0.534 | 0.200 | 0.976 |-0.010| 0.021* | 0.652 | 0.857 | -0.058 | 0.706 | 0.122 | 0.896 | 0.042 | 0.662 | -0.141

Hedef kas aglﬂlk 0.160 | -0.433 | 0.067 | -0.544 | 0.058 |-0.560 | 0.398 | -0.269 | 0.595 | 0.171 0.682 | -0.132 | 0.933 0.027 0.642 0.150

degisim Onerisi

Hedefyag aglﬂlk 0.988 0.005 0.874 | 0.051 | 0.368 | 0.285 | 0.159 | -0.434 | 0.257 | 0.355 0.933 0.027 0.480 0.226 | 0.205 0.394

degisim Onerisi
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4.2 PKU Grubu ile PKU Kardes Grubu’nun karsilastirilmasi

Calismada 14-18 yas grubunda ergen kardesi olan PKU Grubu vakalari(n:10) ile
sagliklt kardesleri (PKU Kardes Grubu) (n:11) karsilastirildi. Saglhkh kardesi olan PKU
Grubu vakalarmin 7°si kiz(%70), 3’i erkek(%30) idi. PKU Kardes Grubunun ise 8’1 kiz
(%72), 310 erkek (%28) idi. PKU Kardes Grubu’nun yas ortalamatstandart sapma degeri,

PKU Grubu’'ndan istatististiksel olarak daha yiiksekti (p:0.016) (Tablo 18).

Tablo 18: Saghkh ergen kardesi olan Fenilketoniiri (PKU) Grubu (n:10) ile PKU

Kardes Grubu (n:11)’nun karsilastirilmasi

PKU PKU Kardes
Grubu Grubu p
Yas (y1l) Yas (y1l)
(n) (ort£SS) (n) (ort£SS)
Toplam (10) 15.6+1.2 (11)17.0+1.4 0.016%
Kiz (7) 15.5¢1.4 (8) 17.2+1.1
Erkek (3) 15.6+1.1 (3) 16.6+2.3

(ort: Ortalama, SS: Standart Sapma)

4.2.1 Ug giinliik besin tiiketim kaydi

PKU Grubu ile PKU Kardes Grubu mnunaldiklar1 protein (g/giin), kalori (kcal/giin),

karbonhidrat (g/giin) ve yag (g/giin) miktarlar1 arasinda istatistiksel anlamli fark saptanmadi

(NS) (Tablo 18).




51

TABLO 19: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ile PKU Kardes Grubu’nun aldiklar
protein (g/giin), kalori (kcal/giin), karbonhidrat (g/giin) ve yag (g/giin) miktarinin

istatistiksel karsilastirilmas1 (Mann Whitney U test) (ortalamaztstandart sapma).

PKU Grubu(n:10) PKU Kardes Grubu (n:11) p
ort£SS ort£SS
Proteint A ;
. .8+15. 549.2 132
(¢/giin) 45.8+15.3 54.5+9 0
Karbonhidrat 178.1+45.0 172.1£36.0 0.654
(g/giin)
Yag
(g/giin) 64.8+16.8 73.9£11.3 0.197
Kalori
(kcal/giin) 1379.7+£394.7 1588.5+243.6 0.197

(ort: Ortalama, SS: Standart Sapma)

( PKU Grubunun aldig1 dogal protein ile Phe icermeyen 6zel tibbi karigimdaki proteinin
toplamialinmustir.)

4.2.2 Niitrisyonel antropometrik degerlendirme

PKU Grubu ile PKU Kardes Grubu nun niitrisyonel antropometrik 6l¢iim ve indeksler
acisindan aralarinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (NS) (Tablo 20).
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TABLO 20: Fenilketoniiri (PKU) Grubu ile PKU Kardes Grubu’nun niitrisyonel

antropometrik ol¢ciim ve indekslerinin istatistiksel karsilastirilmasi (Mann Whitney U

test) (ortalamaztstandart sapma).

Niitrisyonel PKU Grubu(n:10) | PKU Kardes Grubu p
Antropometrik ort£SS (n:11)
Olciim ve indeksler ort+SS
Viicut agirhig (kg) 58.2+17.2 62.8+15.8 0.426
Viicut agirligi SDS -0.3£1.9 0.1%1.5 0.426
Boy uzunlugu (cm) 159.4£10.3 165.2+7.2 0.114
Boy uzunlugu SDS -0.9+1.3 -0.1£1.2 0.114
VKi(kg/m?) 22.7£5.6 23.1+£6.2 0.809
VKI SDS -0.2+1.9 0.04£1.9 0.654
Triseps deri kivrim 18.6+8.3 18.4+7.8 0.973
kalinligi(mm)
Subskapular deri 16.9+9.8 16.0£8.8 0.863
kivrim kalinligi(mm)
Ust orta kol 26.0+4.9 26.3+6.3 0.999
cevresi(cm)
Bel Cevresi(cm) 75.1£13.4 74.4£11.3 0.605
Boyun ¢evresi(cm) 33.0£3.2 33.4+3.5 0.809

( SDS: Standart Sapma Skoru, VKI:Viicut Kitle Indeksi, ort: Ortalama, SS: Standart Sapma)

4.2.3 Biyoelektrik impedans Yontemi (BIA) ile fiziksel niitrisyonel antropometrik

degerlendirme

PKU Grubu ile PKU Kardes Grubu nun BIA verileri agisindan aralarinda istatistiksel
anlamli fark saptanmadi (NS) (Tablo 21).
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TABLO 21: Fenilketoniiri (PKU) grubu ile PKU Kardes Grubu’nun Biyoelektrik
Impedans Analizi (BIA) verilerinin istatistiksel karsilastirilmasi (Mann Whitney U test)

(ortalamazstandart sapma).

PKU Grubu PKU Kardes
(n:10) Grubu (n:11) p
BIA verileri ort+SS ort+SS
Viicut kas
kitlesi (%) 37.7£5.8 39.245.2 0.512
Viicut yag
kitlesi (%) 29.6+11.2 27.949 .9 0.809
Viicut su
miktar1 (%) 51.6+8.2 52.8+£7.4 0.809
Yagsiz
agirlik 70.3£11.1 72.1£9.9 0.809
mailktari (04
Bel/kalga
orani 0.9+0.1 0.9+0.1 0.756
Bazal
metabolik 1232.54£226.0 1329.6+204.5 0.114
hiz
Hedef kas
agirlik degisim 2.842.8 3.843.5 0.654
Onerisi ' ' ' ' '
Hedef yag
agirhik degisim 7.4+11.4 -6.0+10.9 0.973
onerisi
Alinmasi
Onerilen 1890.0+137.0 1845.4+£258.3 0.426
kalori (kcal)

4.2.4 Korelasyon Analizleri

PKU Grubu nun aldig1 kalori (kcal/giin) miktar1 ile viicut agirligi ve boyun kalinligi
ile arasinda pozitif korelasyon saptandi (Tablo 22).

Kontrol grubu’nun aldig1 protein (g/gilin) miktarinin viicut agirhigi, viicut agirligt SDS

ve bel ¢evresi ile arasinda pozitif korelasyon saptandi (Tablo 22).

PKU Kardes Grubu nun aldig1 protein (g/giin) miktarinin, bel/kalga oran1 ve bazal

metabolik hiz ile arasinda pozitif korelasyon, hedef kas agirlik degisim ile negatif korelasyon
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saptandi. PKU Kardes Grubu nun aldig1 yag (g/giin) miktarmin bazal metabolik hiz ile
arasinda negatif korelasyon saptandi. PKU Kardes Grubu nun aldig1 kalori (kcal/giin)

miktarmin hedef kas agirlik degisimi ile arasinda negatif korelasyon saptandi (Tablo 23).
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TABLO 22: Fenilketoniiri (PKU) grubu (n:10) ile PKU Kardes Grubu’nun (n:11) aldiklar protein (g/giin), karbonhidrat (g/giin),
yag (g/giin) ve kalori (kcal/giin) miktarinin niitrisyonel antropometrik dl¢iim ve indekslerle korelasyon analizi (Pearson korelasyon testi)

Niitrisyonel
Antropometrik PKU Grubu (n:10) PKU Kardes Grubu (n:11)
Veriler

Protein Karbonhidrat Yag Kalori Protein Karbonhidrat Yag Kalori

Viicut agirhgi(kg) | 0.852 | 0.068 | 0.233 | 0.415 | 0.253 | 0.399 | 0.036 | 0.665 | 0.007* | 0.754 | 0.502 | 0.227 | 0.079 | -0.551 | 0.154 | 0.460

Viicut agirhgr SDS | 0.940 |-0.028 | 0.457 | 0.266 | 0.484 | 0.251 [ 0.168 | 0.472 | 0.009* | 0.741 | 0.662 | 0.149 | 0.225 | -0.398 | 0.065 | 0.573

Boy uzunlugu(cm) | 0.488 | 0.249 | 0.423 | 0.286 | 0.343 | 0.335 | 0.227| 0.420 | 0.310 | 0.338 | 0.592 | -0.182 | 0.098 | -0.524 | 0.927 | -0.031

Boy uzunlugu SDS | 0.929 | 0.033 | 0.987 | 0.006 | 0.734 | 0.124 | 0.841| 0.073 | 0.650 |-0.155 | 0.317 | -0.333 | 0.903 | -0.042 | 0.481 | -0.238

VKi(kg/m?) 0.805 |-0.090 | 0.398 | 0.301 | 0.507 | 0.238 | 0.105| 0.543 | 0.061 | 0.581 | 0.430 | 0.266 | 0.323 |-0.329 | 0.188 | 0.429

VKI SDS 0.774 | 0.105 | 0.208 | 0.436 | 0.291 | 0.371 | 0.098 | 0.552 | 0.019* | 0.690 | 0.447 | 0.256 | 0.373 | -0.298 | 0.050 | 0.601
Ust orta kol 0.969 | 0.014 | 0.370 | 0.318 | 0.459 | 0.265 | 0.084 | 0.573 | 0.095 | 0.528 | 0.645 | 0.157 | 0.394 | -0.286 | 0.300 | 0.344
gevresi(cm)

Bel Cevresi(cm) 0.947 |-0.024 | 0.260 | 0.394 | 0.350 | 0.331 | 0.055| 0.621 | 0.020* | 0.687 | 0.560 | 0.198 | 0.073 |-0.560 | 0.232 | 0.393

Boyun gevresi(cm) | 0.553 | 0.214 | 0.162 | 0.478 | 0.346 | 0.334 | 0.041 | 0.652 | 0.067 | 0.571 | 0.563 | 0.196 | 0.100 |-0.521 | 0.373 | 0.298

*
Triseps deri kiviim | 0.263 | -0.391 | 0.769 |-0.107 | 0.736 - 10.559]0.211 | 0.212 | 0.408 | 0.458 | 0.250 | 0.478 | -0.239 | 0.242 | 0.385
kalmhigi(mm) 0.123

Subskapular deri 0.409 |-0.294 | 0.737 | 0.122 | 0.981 | 0.009 | 0.212| 0.433 | 0.138 | 0.477 | 0.483 | 0.237 | 0.344 | -0.316 | 0.368 | 0.301
kivrim kalinligi(mm)

TABLO 23: Fenilketoniiri (PKU) Grubu(n:10) ile PKU Kardes Grubu’nun(n:11) aldiklar1 protein (g/giin), karbonhidrat (g/giin), yag
(g/giin) ve kalori (kcal/giin) miktarimin Biyoelektrik Impedans Analizi (BIA) verileriyle korelasyon analizi (Pearson korelasyon testi)
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PKU Grubu (n:10)

PKU Kardes Grubu (n:11)

BIA verileri
Protein Karbonhidrat Yag Kalori Protein Karbonhidrat Yag Kalori
p r p r p r p r p r p r p r p r
Viicut kas kitlesi(%) 0.362 | 0.323 {0.847| 0.070 | 0.716 | 0.132 |0.657| -0.161 | 0.522 |-0.217 | 0.481 | -0.238 [0.775| -0.098 | 0.232 | -0.393
Viicut yag kitlesi(%) 0.482 |-0.25210.976 | 0.011 | 0.874 | -0.058 | 0.457| 0.267 | 0.329 | 0.325 0.467 0.245 10996 | -0.002 | 0.177 | 0.439
Viicut su miktan(%) 0.482 | 0.252 [ 0.983 | -0.008 | 0.879 | 0.056 |0.459| -0.265 | 0.331 |-0.324 | 0.471 | -0.243 {0.999| 0.000 | 0.174 | -0.441
Yagsm aglrhk 0.483 | 0.252 {0.975] -0.011 | 0.873 | 0.058 [0.456| -0.267 | 0.338 |-0.320 | 0.494 | -0.231 {0.991 | 0.004 | 0.187 | -0.430
miktari(%)
Bel/kalga orani 0.850 | -0.069|0.504 | 0.240 | 0.645 | 0.167 [0.114| 0.532 | 0.024* | 0.670 0.294 0.348 [0.325| -0.328 | 0.058 | 0.586
Bazal metabolik hiz | 0.402 | 0.299 | 0.168 | 0.472 | 0.128 | 0.515 |0.057| 0.618 | 0.004* | 0.782 0.723 0.121 |{0.018| -0.694 | 0.273 | 0.363
Hedef kas aglrhk 0.473 |-0.25710.138 | -0.503 | 0.207 | -0.437 [ 0.181 | -0.460 | 0.018* | -0.693 | 0.174 | -0.442 0565 0.303 | 0.032* | -0.644
degisim Onerisi
Hedefyag aglrhk 0.578 | 0.201 [ 0.537 | -0.222 | 0.669 | -0.155 [ 0.173 | -0.468 | 0.123 |-0.493 | 0.537 | -0.209 {0.414 | 0.274 | 0.265 | -0.368
degisim Onerisi
Alinmasi1 Onerillen 0.631 | 0.174 [ 0.895| 0.048 | 0.979 | 0.010 |0.437| -0.278 | 0.274 | 0.362 0.410 | -0.277 [0.080 | -0.550 | 0.943 | 0.024
kalori miktari
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5.TARTISMA

Ergen fenilketoniiri (PKU)’li hastalarda beslenme durumunun Biyoelektrik Impedans
Analizi (BIA) ile degerlendirildigi bu ¢calismada, PKU izleminde fiziksel antropometrik &lgiim
ve indeksler ile viicut bilesiminin incelenmesinin gerekliligi arastirildi. Erken tam ile
fenilalaninden kisitli beslenme tedavisi uygulanan, iyi takipli 14-18 yasinda Klasik PKU
hastalar1 (n:30) (PKU Grubu) ile ayni1 yas grubundaki saglikli ergenler (n:24) (Kontrol
Grubu), ayrica ayni yas grubunda kardesi olan PKU Grubu’ndaki hastalar (n:10) ile saglikh
kardesleri (n:11) (PKU Kardes Grubu) karsilastirildi.

Besin tiiketim kaydi

PKU Grubu ile Kontrol Grubu nun aldiklar1 protein (g/giin), karbonhidrat (g/giin), yag
(g/giin) ve kalori (kcal/glin) miktarlar1 arasinda alinan yag ve karbonhidrat miktarinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (NS). Kontrol Grubu’nun PKU Grubu’na goére
aldig1 protein ve kalori miktar istatistiksel olarak anlamli derece yliksekti (sirasiyla, p: 0.012
ve p: 0.023). Ergen erkeklerde (15-18 yas) RDA (Recommended Dietary Allowances) protein
miktar1 59 gr/giin, RDA kalori miktar1 3000 kcal/giin iken, ergen kizlarda (15-18 yas) RDA
protein miktar1 44 gr/gilin, RDA kalori miktar1 2200 kcal/glin’diir (36). Bu yas araliginda boy
uzunlugunun bir cm’i i¢in Onerilen protein erkeklerde 0.33 gr/cm, kizlarda ise 0.26 gr/cm’dir.
Boy uzunlugunun bir cm’i i¢in Onerilen kalori ise erkeklerde 17 kcal/cm, kizlarda 13,4
kcal/em’dir. Calismamizda PKU Grubu’nda, boy uzunlugunun bir cm’i i¢in alman protein
erkeklerde ise 0.31 gr/cm, kizlarda 0.23 gr/cm; boy uzunlugunun bir cm’1 i¢in alinan kalori
erkeklerde 9.5 kcal/cm, kizlarda 7.5 kcal/cm’dir. Kontrol Grubu’nda , boy uzunlugunun bir
cm’i i¢in alman kalori erkeklerde ise 11.1 kcal/cm, kizlarda 8.3 kcal/cm ; boy uzunlugunun
bir cm’1 i¢in alman protein erkeklerde 0.36 g/cm, kizlarda 0.32 gr/cm idi. Kontrol grubu nun
aldig1 protein haricinde bu degerler RDA’ ya gore ¢ok diisiik miktarlarda saptanmistir.

PKU Grubu’nda erkeklerin aldig1 protein ve kalori miktar: swrasiyla, 53.2+14.8 g/giin
ve 1589.3+289.4 kcal/gilin iken, Kontrol Grubu’ndaki erkeklerin aldig1 protein ve kalori
miktar1 sirasiyla, 65.6+£29.3 g/giin ve 1990+£382.4 kcal/giin idi. PKU Grubu 'nda kizlarin aldigi
protein ve kalori miktar1 sirastyla, 36.3+12.4 g/giin ve 1184.44+304.8 kcal/giin iken, Kontrol
Grubu’ndaki kizlarin aldig1 protein ve kalori miktar1 sirasiyla, 53.2+16.3 g/glin ve
1364.84248.5 kcal/giin olarak belirlendi (Tablo 3). Bu sonuclar 6zellikle PKU Grubu ndaki
kiz ve erkeklerin RDA’ya gore diisiik kalori ve protein aldiklarin1 gostermektedir. PKU
Grubu’nun aldig1 kalorinin igerigine bakildiginda yaklasik %350’sinin karbonhidrattan,
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%12’sinin de proteinden saglandigi; besin dgelerine gore kalori dagiliminin normal fakat
toplam kalori aliminin az oldugu belirlendi. Kontrol Grubu’'nda ise erkekler in RDA’dan
yiiksek protein almasma ragmen daha diisiik kalori aldiklar1 saptandi (Tablo 3). 2013 yilinda
yapilan bir calismada 12-18 yas (y1l) grubunda PKU hastalarinin aldigi total protein miktari
(dogal protein ve L- amino asit igeren tibbi karisim toplami) 1.1 g/kg/giin olarak saptanmistir
(84). Rocha JC ve ark. (44) 2012 yilinda yaptig1 calismada yas ortalamalar1 14.4 olan klasik
PKU hastalarimin aldigi toplam protein miktarmi 1.8 g/kg/giin, alman kaloriyi de 2451 kcal
saptamislardir. Huemer M ve ark. (85) 2007 yilinda yaptiklar1 ¢calismada da 9.2 yas
ortalamasma sahip 34 klasik PKU hastasinin aldiklar1 total protein 33.7 g/giin olarak

saptanmuistir.

Fiziksel aktivite degerlendirmesi

PKU Grubu’nun(n:30) Kontrol Grubu’na(n:24) gore, fiziksel aktivite ile giinliik
harcadiklar1 kalori miktarmin daha diisiik oldugu, ancak bunun istatistiksel olarak anlaml
olmadig1 belirlendi (NS). PKU Grubu’ndaki kizlarla Kontrol Grubu ndaki kizlar arasinda da
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmazken, Kontrol Grubu’'ndaki erkeklerin PKU
Grubu 'ndaki erkeklere gore fiziksel aktivite ile giinliik harcadiklar1 kalori istatistiksel olarak
anlaml derece fazlaydi (p:0.026) (Tablo 2). Genel olarak her iki grupta da ergenlerin fiziksel
aktivite ile tiikettikleri kalori ve yaptiklar1 fiziksel aktivite yeterli degildi. Her iki grubun
bireylerinin ¢ogunlugunda sedanter bir yasam tarzi benimsenmisti. Calismada vakalari kis
aylarinda degerlendirilmis olmasi nedeniyle, fiziksel aktivitede azlik saptanmis olabilir.Bu
sonuclarla, PKU Grubu'na fiziksel aktivite Onererek, aldiklari protein ve kaloriyi de
arttirabilecegimiz, gelisimlerine daha 1yi destek verebilecegimiz sonucuna ulasildi. 2012
yilinda Giovannini M. ve ark. (86), PKU hastalarinda eser element eksikliklerini, biiylimeyi
ve fiziksel aktiviteyi dikkatli takip etmenin 6nemini vurgulamiglardir. 2013 yilinda Douglas
T. ve ark. (87) yaptig1 bir ¢alismada PKU’larin hayat kalitesi degerlendirilmistir. Fiziksel
aktivite ile genel 1yilik hali arasinda pozitif korelasyon saptanmistir (p:0.018) ve fiziksel

aktivitenin yasam kalitesini arttirmak i¢in kontrol edilmesi gerektigi belirtilmistir.
Niitrisyonel antropometrik degerlendirme

PKU Grubu (n:30) ile Kontrol Grubu nun(n:24) niitrisyonel antropometrik 6l¢iim ve
indeksleri karsilastirildiginda; Kontrol Grubu ’ndakilerin PKU Grubu’na gore boy uzunlugu
ve boy uzunlugu SDS degerleri istatistiksel olarak anlamli derece fazlaydi (sirasiyla, p:0,004

ve p:0,006) (Tablo 5 ). Diger niitrisyonel antropometrik degerlerin iki grup arasinda anlamli
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istatistiksel farki saptanmadi (NS). Kontrol Grubunun boy uzunlugunun fazla olmasima
ragmen her iki grubun da boy uzunlugu ortalamalari yaslarina gore normal sinirlarda saptandi.
Kontrol Grubu’nun aldig1 protein ve kalori miktarlar1i da PKU Grubu’na gore istatistiksel
olarak daha fazla saptanmist1 (Tablo 4 ). Bu veriler, PKU Grubu nun yetersiz protein ve
kalori almasinin, boy uzamasini etkiledigini diisiindiirmiistiir. 2013 yilinda Rocha ve ark. (44)
yas ortalamasi 10.9 (yil) olan 52 HPA ve Hafif PKU ile 11 Klasik PKU hastasinin boy
uzunlugu SDS ort.£SS degerleri sirasiyla, 0.06+£0.99 ve -0.65+0.41 saptamiglardir. PKU
hastalarinin boy uzunlugu ve boy uzunlugu SDS degerleri, kontrol grubundan istatistiksel
fark gostermemekteydi. Calismamizda da PKU Grubu’nun boy uzunlugu SDS ort.£SS degeri
-0.53#1.19 saptand1 (Tablo 5 ). Baz1 ¢alismalarda PKU vakalarinda biiyiime geriliginin,
protein ve kaloriden yetersiz beslenmeye bagli olmadigi, eser element eksikligi ve serum
cinko diizeyi dustikliiklerine bagl biliyiime ve gelisme geriligi olabilecegi ileri siirtilmiistiir

(88).

PKU Grubu (n:30) ile Kontrol Grubu'nun (n:24) VKI SDS degerleri agisindan
aralarinda istatiksel fark yoktu (p:0.794) (Tablo 5 ). PKU Grubu'nun VKI ort.£SS degeri
22.7+4.7, VKI SDS ort.£SSdegeri ise 0.09+1.54 saptandi. Rocha ve ark. (44) 2012 yilinda
yaptiklar1 ¢alismada, PKU Grubu’'nda obezite ve metabolik sendrom riskinin artmadigini
gostermislerdir. Couce ve ark. (45) 2015 de yaymlanan c¢alismalarinda, PKU hastalarinin boy
uzunlugu ve viicut agirhigi SDS skorlarmin saglikli kontrol grubuna gore fark gdstermedigini,

PKU hastalarinin viicut agirliklarinin kontrol grubuna gore fazla olduklarini saptamiglardir.

PKU Grubu'ndaki kizlarm Kontrol Grubu'ndaki kizlarla ve PKU Grubu’ndaki
erkeklerin Kontrol Grubu’ndaki erkeklerle niitrisyonel antropometrik 6l¢iim ve indekslerinin
istatistiksel olarak karsilastirilmasinda, hem kizlarda hem de erkeklerde PKU Grubu’nda boy
uzunlugu Kontrol Grubu’na gore daha az olarak belirlendi (swrasiyla, p:0.015 ve p:0.001)
(Tablo 6 ). Bu durum, PKU Grubu’nun aldig1 protein ve kalori miktarmin Kontrol Grubu’na

gore daha diisiik olmasindan kaynaklanabilir.

PKU’lu kizlar ile Kontrol Grubu’ndaki kizlarm boyun c¢evreleri arasinda anlamli fark
saptanmazken, Kontrol Grubu’ndaki erkekler’in PKU’lu erkeklere gore boyun ¢evresi anlaml
olarak daha kalin saptandi (p:0.010) (Tablo 6 ). Kontrol Grubu'ndaki erkeklerin PKU
Grubu 'ndaki erkeklere gore viicut agirligi, boy uzunlugu ve boy uzunlugu SDS degerleri de
yiiksekti (swrasiyla, p:0.042, p:0.001, p:0.047). 2013 yilinda diabeti olan hastalar ile

olmayanlarin boyun ¢evrelerini inceleyen bir ¢alismada, bu dlgiimiin VKI ve santral obezite
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indeksi ile pozitif korelasyon gosterdigi saptanmustir (64). 2012 yilinda da Hingorjo ve ark.
(65) boyun ¢evresi ile antropometrik ol¢iimlerden bel ¢evresi, kalca ¢evresi, bel/kalga orani ve
VKI degerlerini karsilastrmislardir. Boyun cevresi ile bu degerler arasinda ¢ok anlamli
pozitif korelasyon saptanmistir. Bu ¢calismalar ve bulgularimiz boyun ¢evresinin, niitrisyonel

antropometrik degerlendirmede kullanilabilecegini diistindiirmiistiir.

Biyoelektrik impedans yontemi ile fiziksel niitrisyonel antropometrik

degerlendirme

PKU Grubu (n:30) ile Kontrol Grubu'nun (n:24) BIA verileri karsilastirildiginda;
viicut kas kitlesi, viicut yag kitlesi, viicut su miktari, yagsiz agirlik miktari, bel/kalca orani,
hedef yag agirlik degisim Onerisi, hedef kas agirlik degisim Onerisi ve alinmas1 onerilen kalori
degerleri agisindan iki grup arasinda anlamli fark saptanmadi (NS) (Tablo 8 ). Kontrol
Grubu nun viicut kas kitlesi, viicut su miktar1 ve yagsiz agirhik miktari; PKU Grubu’nagdre
fazla olmasma ragmen aralarinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (NS). PKU
Grubu’nun viicut yag kitlesi de Kontrol Grubu’na gore fazla olmasma ragmen aralarinda
istatistiksel olarak fark yoktu (NS). Kontrol Grubu’nda PKU Grubu na gore bazal metabolik
hizin istatistiksel olarak anlamli derecede fazla oldugu saptandi (p:0,032) (Tablo 8 ). Allen ve
ark. (89) yas ort.£SS degeri 9.6+2.7 yi1l olan 15 kiz ve 15 erkek toplam 30 PKU vakasmin
indirekt kalorimetre ile bakilan bazal metabolik hizlarinin Kontrol Grubu'ma istatistiksel
olarak farkli olmadigini bildirmislerdir. Calismamizda, Kontrol Grubunun PKU Grubu na
gore BIA ile bakilan bazal metabolik hizlar1 daha yiiksek saptandi (Tablo 8 ). Bazal metabolik
hiz; yas, cinsiyet, kas dokusu miktary, biiylime, hormonlar, vb. bircok faktérden
etkilenebilmektedir. Kontrol/ Grubu nun yas ortalamasi, kas kitle miktar1 ve viicut agirliginin

PKU Grubu’ndan daha fazla olmasinin bu farki yaratmis olabilecegi diistiniildii (Tablo 5-8 ).

PKU Grubu’ndaki kizlarin BIA ile elde edilen viicut yag yiizdesi %31.7+9.6 (ort.£SS),
Kontrol Grubu’ndaki kizlarn ise %27.6+8.6 (ort.£SS) idi. PKU Grubu’ndaki erkeklerin BIA
ile elde edilen viicut yag yilizdesi %24.31+9.5 (ort.£SS), Kontrol Grubu ndaki erkeklerin ise
%21.2+9.9 (ort.£SS) idi (Tablo 8 ). Kaya ve Ozgelik (90) 2009 yilinda 14-18 yasinda 335 kiz,
409 erkek ergeni degerlendirerek 14-18 yas kizlarin BIA ile elde edilen viicut yag yiizdesini
23.6+0.3, ayn1 yas grubundaki erkeklerin viicut yag ylizdesini ise 21.2+9.9 saptamiglardir.

PKU kizlarin BIA ile analiz edilen viicut kas kitlesi, viicut su miktar1 ve yagsiz agirlik
miktar1 Kontrol Grubu 'ndaki kizlara gore diisiik, viicut yag miktar1 da Kontrol Grubu na gore

yiiksek saptandi (Tablo 10 ). Ayn1 sekilde PKU erkeklerin BiA ile analiz edilen viicut kas
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kitlesi, viicut su miktar1 ve yagsiz agirlik miktar1 Kontrol Grubu ndaki erkeklere gore diisiik,
viicut yag miktar1 da Kontrol Grubu'na gore yliksekti. Ancak aralarinda istatistiksel olarak
fark saptanmadi (NS). Bu bulgular, PKU Grubu’nun yaglanmaya egilimini diistindiirmektedir.
Andersen ve ark. (91) 2010 yilinda viicut pletismografisi ile 9-19 yas arasindaki 20 PKU
vakasmi viicut yag yiizdelerini Kontrol Grubu na gore yliksek bulmuslardir. Doulgeraki ve
Scarpalazeu (92) 2014 yilinda DEXA ile PKUvakalarinin viicut yag yilizdelerininkontrol
grubu ile arasinda herhangi bir fark olmadigmi géstermistir. Huemer ve ark. (85) 2007 yilinda
ortalama yaslar1 8,4 yil olan 34 PKU vakasi ile yaptiklar1 ¢alismada da PKU vakalarinin

viicut doku bilesimi agisindan kontrol grubu ile aralarinda anlamli fark bulmamuglardir.

BIA verilerinden hedef yag agirlik degisim Onerisi ile hedef kas agirlik degisim
onerisi, PKU Grubu ve Kontrol Grubu’nun kendi i¢cinde incelendiginde, her iki grupta da
yaglanma artis1 ve kas miktarinda azlik mevcuttu (Tablo 9). Biyoelektrik impedans
yonteminin onerdigi giinliik alinmas1 gereken kalori miktar1 her iki grubun da aldig1 kaloriden
daha fazla oldugu belirlendi. Her iki grup da RDA’nin ¢ok altinda kalori almaktaydi. Bu

veriler bize PKU Grubu 'nu BIA ile takip etmenin énemli olabilecegini gdstermistir.
Korelasyon analizleri

PKU Grubu’nun aldig1 protein (g/giin) ve kalori (kcal/glin) miktar1 ile boy uzunlugu
arasinda pozitif korelasyon saptandi (sirasiyla,p:0.046, 1:0.366). Kontrol Grubu’nun aldigi
kalori ile viicut agirligi ve boy uzunlugu arasinda pozitif korelasyon mevcuttu(sirasiyla,
p:0.034, 1:0.435 ve p:0.006, 1:0.545) (Tablo 11). Bu korelasyon analizleri, 14-18 yas arasinda
alman protein kadar, alinan kalori miktarmin da boy uzunlugunu etkiledigini géstermektedir.
Bu veriler, ergen PKU hastalarmin beslenme tedavisine uyumlarin yakindan izlenmesinin

Onemine isaret etmektedir.

PKU Grubu’nun aldig1 protein miktari ile BIA verilerinden viicut kas kitlesi, viicut su
miktari, yagsiz agirlik miktar1 ve bazal metabolik hiz ile arasinda pozitif korelasyon (sirasiyla
p:0.011, 1:0.457 ve p:0.035, r:0.386 ve p:0.035, r:0.387 ve p:0.017, 1:0.434), viicut yag kitlesi
ile arasinda ise negatif korelasyon (p:0.035, r:-0.387) saptand1 (Tablo 12). PKU Grubu’nun
aldig1 yag miktarinin; viicut kas kitlesi, viicut su miktar1 ve yagsiz agirlik miktar: ile arasinda
negatif korelasyon (sirasiyla, p:0.019, 1:-0.425 ve p:0.039, 1:-0.379 ve p:0.038, r:-0.380),
viicut yag kitlesi ile arasindaise pozitif korelasyon (p:0.038, r:0.380) saptandi1 (Tablo 12).
Kontrol Grubu’'nda ise alinan protein ve kalori miktarinin viicut doku bilesimi ile arasinda

anlaml1 korelasyon saptanmadi. Bu veriler, PKU Grubu’nun beslenme tedavisi sirasinda BIA
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yontemi gibi fiziksel niitrisyonel antropometrik degerlendirmelerle izlenmesinin 6nemini

gostermektedir.

Leppik ve ark. (93) 11-12 yasindaki ¢ocuklarda deri kivrim kalinliklarinin  viicut
impedans1 ile iligkili olmadigini, DEXA ile Olgiilen viicut yag kitlesinin deri kivrim
kalinliklarmin 6l¢iimleri ile iligkili oldugunu saptamislardir. Kuvvet gerektiren sporcularda
yapilan bir ¢ahiymada BIA ile analiz edilen viicut yag miktarini, deri kivrim kalinliklar: ile
bulunan kadar dogru saptamadigi bildirilmistir (94). Deri kivrim kalinliklarinin 6l¢iimleri ile
bulunan viicut yag kitlesi gecerliliginin daha iy1 olduguna iligkin ¢aligmalara karsin Mok ve
ark. (95), deri kivrim kalinliklarmin 6l¢iimleri ile bulunan viicut yag kitlesinin su dilusyon
yontemi ile elde edilenden diisiik saptamislardir. Calismamizda da PKU Grubu’nda BIA ile
analiz edilen viicut yag Kkitlesi ile triseps ve subskapular deri kivrim kalinliklar1 arasinda
yiiksek korelasyon saptanmistir [sirastyla, (p:0.0001, r:0.906) ve (p:0.0001, r:0.867)] (Tablo
13)

PKU Grubu’nun BIA verilerinin antropometrik 6zelliklerle korelasyon analizinde;
viicut kas yiizdesi ile agirhk SDS, VKIi SDS, triseps deri kivrim kalinligi, subskapular deri
kivrim kalinlig, st orta kol ¢evresi ve bel gevresi ile arasinda negatif korelasyon saptandi
(Tablo 13 ). Viicut yag yiizdesi ile agihik SDS, VKI SDS, triseps deri kivrim kalinlig,
subskapular deri kivrim kalinligi, iist orta kol g¢evresi ve bel g¢evresi ile arasinda pozitif
korelasyon mevcuttu. Kas kitlesinin artmasi ile viicutta yaglanmanin azalmasi bilinen bir

gercektir. Calismamizda da bu bulgular1 desteklemektedir (Tablo 13).
Fenilketoniiri vakalarinin viicut bilesimi

PKU Grubu ile Kontrol Grubu’nun niitrisyonel antropometrik 6l¢iim ve indeksler
acisindan; VKI SDS, viicut yag kitlesi, viicut kas kitlesi degerleri arasinda istatistiksel olarak
fark saptanmadi (NS). Rocha ve ark. (44) da PKU vakalar1 ile saglikli grup arasinda asir1 tarti,
obezite, metabolik sendrom ve viicut bilesimi acisindan anlamli fark saptamamislardir. Couce
ve ark. (45) 2015 de yaptiklar1 ¢alismada beslenme tedavisi alan PKU hastalarinin viicut
agirhign ve VKI SDS degerlerini inceleyerek uzun dénemde bu antropometrik degerlerin

saglikli bireylere gore istatistiksel anlamli fark gostermedigini bildirilmislerdir.

Erken baslanan beslenme tedavisi ile PKU hastalarinin normal viicut bilesimi, biiylime

ve gelismeyi sagladiklar1 bilinmektedir. Rocha ve ark. (96) erken donemde beslenme
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tedavisine baslanan 89 PKU hastasi ile 79 kontrol vakasinda BIA ile kiyaslanan viicut yag

oranlari, yagsiz doku kitlesi ve kas kitlesi arasinda fark saptanmadigini bildirmislerdir.
PKU’larin saghkh kardesleri ile karsilastirilmasi

Literatlir incelendiginde, bilgimize gore ergen PKU hastalar1 ile saglikli ergen
kardeslerinin karsilastirildigr bagka calismaya rastlanmamustir. Her iki grup arasinda aldiklar1
protein (g/gilin), karbonhidrat (g/giin), yag (g/giin) ve kalori (kcal/giin) miktarlar1 agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamamistir (NS) (Tablo 19 ). Niitrisyonel antropometrik
olciim ve indeksler ile BIA ydntemiyle belirlenen viicut yag kitlesi, viicut kas kitlesi, yagsiz
agirlik kitlesi acisindan kardesler arasinda anlamh fark belirlenmemistir (Tablo 20-21).
Sonuglarimiz, kalitsal durumun 6nemini desteklemektedir, ancak bu veriler vaka sayisi

artirilarak yeniden degerlendirilmelidir.
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6.SONUC

1. PKU Grubu ile Kontrol Grubu’nun aldiklar1 protein (g/giin), karbonhidrat (g/giin),
yag (g/gtin) ve kalori (kcal/giin) miktarlar1 karsilastirildiginda, iki grup arasinda alinan yag ve
karbonhidrat miktarlar1 agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (NS). Kontrol
Grubu'nda PKU Grubu’na gore alinan protein ve kalori miktarlari istatistiksel olarak anlamli
derece yiiksek bulundu (sirasiyla,p:0.012 ve p:0.023).

2. Cinsiyete gore karsilastirildiginda Kontrol Grubu ndaki kizlarda, PKU Grubu 'ndaki
kizlara gore alinan protein miktar1 ve Kontrol Grubu’ndaki erkeklerde PKU Grubu ndaki
erkeklere gore alinan kalori miktar1 istatistiksel olarak anlamli derece yiiksek saptandi
(strastyla,p:0.011 ve p:0.006).

3. PKU Grubu’ndaki ergen kiz ve erkeklerin RDA ya gore diisiik miktarda kalori ve
protein alimi1 oldugu belirlendi.

4. PKU Grubu'nun aldig1 kalorinin icerigine bakildiginda yaklasik %350’sinin
karbonhidrattan, %12’sinin de proteinden saglandigi; besin ogelerine gore kalori dagilimmin
normal fakat toplam kalori aliminin az oldugu goriildii.

5. Kontrol Grubu’ndaki erkekler RDA’nin {izerinde protein almasma ragmen daha
diistik kalori almaktaydi.

6.PKU Grubu’nun Kontrol Grubu’na gore, fiziksel aktivite ile kalori harcamasi,
istatistiksel olarak anlamli olmasa da daha diisiiktii (NS). PKU Grubu’ndaki kizlarla Kontrol
Grubu’ndaki kizlar arasinda da bu agidan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmazken,
Kontrol Grubu’ndaki erkeklerin PKU Grubu’'ndaki erkeklere gore fiziksel aktivite ile
harcadiklar1 kalori istatistiksel olarak anlamli derece fazlaydi (p:0.026). Her iki grubun
fiziksel etkinlikleri de yeterli degildi, sedanter yasam tarzi benimsemislerdi. Bu durum

calismanin kis aylarinda yapilmasi ile ilgili olabilecegine baglanda.

7.PKU Grubu ile Kontrol Grubunun niitrisyonel antropometrik degerleri
karsilastirildiginda; Kontrol Grubunda PKU Grubu’na gore boy uzunlugu ve boy uzunlugu
SDS degerlerinin istatistiksel olarak anlamli derece fazla oldugu saptandi (sirasiyla,p:0,004 ve
p:0,006). Diger niitrisyonel antropometrik o6zelliklerin i1ki grup arasinda anlamli farki
saptanmadi (NS).

8.PKU Grubu ve Kontrol Grubu ndaki kizlar ile PKU Grubu ve Kontrol Grubu ndaki
erkeklerin niitrisyonel antropometrik Olctimlerinin istatistiksel karsilagtirilmasinda hem

kizlarda hem de erkeklerde PKU Grubu’nda boy uzunlugu Kontrol Grubu’na gore daha az
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saptandi (sirasiyla,p:0.015 ve p:0.001). PKU Grubu 'nun bu bulgusunun, Kontrol Grubu’na
gore yetersiz protein ve kalori alimindan kaynaklanabilecegi istatistiksel olarak gdsterildi.
9.PKU Grubu ile Kontrol Grubu’nun VKI SDS degerleri istatiksel olarak anlamli fark
gostermemekteydi (p:0.794).
10. Kontrol Grubu’'nda PKU Grubu’na gore bazal metabolik hizin istatistiksel olarak
anlaml derecede fazla oldugu saptandi (p:0,032).

11.PKU Grubu ile Kontrol Grubu'nun BIA verileri karsilastirildiginda; viicut kas
kitlesi, viicut yag kitlesi, viicut su miktari, yagsiz agirlik miktari, bel/kal¢ca orani, hedef yag
agirhik degisimi Onerisi, hedef kas agirlik degisimi Onerisi ve alinmasi Onerilen kalori
acisindan iki grup arasinda anlamli fark saptanmadi (NS). Kontrol Grubu’nun viicut kas
kitlesi, viicut su miktar1 ve yagsiz agirlik miktar1 PKU Grubu na gore fazla olmasina ragmen
aralarinda istatistiksel olarak anlamli fark yoktu. PKU Grubu nun viicut yag kitlesi de Kontrol

Grubu na gore fazla olmasina ragmen aralarinda istatistiksel olarak fark saptanmadi. (NS)

12. BIA verilerinden hedef yag ve kas agirlik degisim onerileri, PKU Grubu ve
Kontrol Grubu’nun kendi i¢inde incelendiginde, her iki grupta da yaglanma artis1 ve kas
miktarinda diisiiiiklik mevcuttu. BIA ydnteminin 6nerdigi giinliik alinmasi gereken kalori
miktar1 her iki grubun da aldigi kaloriden daha fazla saptandi. Her iki grup da RDA’dan
diisiik kalori almaktaydi.

13.PKU Grubu’nun aldig1 protein ve kalori miktar1 ile boy uzunlugu arasinda pozitif
korelasyon saptandi (p:0.046, r:0.366). Kontrol Grubu’nun aldig1 kalori ile viicut agirhigi ve
boy uzunlugu arasinda pozitif korelasyon saptandi (sirasiyla, p:0.034, r:0.435 ve p:0.006,
r:0.545) Bu korelasyon analizleri ile 14-18 yas arasinda alinan protein kadar, alinan kalori

miktarinin da boy uzunlugunu etkiledigi saptandi.

14. PKU Grubu'nun aldig1 protein miktarmin; BIA verilerinden viicut kas kitlesi,
viicut su miktari, yagsiz agirlik miktar1 ve metabolik hiz ile arasinda pozitif korelasyon
(strastyla,p:0.011, 1:0.457 ve p:0.035, r:0.386 ve p:0.035, r:0.387 ve p:0.017, 1:0.434), viicut
yag kitlesi ile arasinda negatif korelasyon (p:0.035, 1:-0.387) saptandi. PKU Grubu nun aldigi
yag miktarinin; viicut kas kitlesi, viicut su miktar1 ve yagsiz agirlik miktari ile arasinda pozitif
korelasyon (sirasiyla, p:0.019, r:0.425 ve p:0.039, 1:0.379 ve p:0.038, r:0.380), viicut yag
kitlesi ile arasinda negatif korelasyon (p:0.038, r:-0.380) saptandi. Kontrol Grubu’'nda ise

alman protein ve kalori miktarmin viicut doku bilesimi ile arasinda anlamli korelasyon yoktu.
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Bu veriler, PKU Grubu’nun beslenmesinin Kontrol Grubu’na gore c¢ok daha hassas

degerlendirlmesinin gerekliligini gostermekteydi.

15. Erken diyet tedavisi ile hastalarin normal viicut bilesimine ve normal biiylime,
gelismeyi sagladiklar1 bilinmektedir. Bizim ¢alismamizda da BIA ile bakilan viicut
bilesimlerinde PKU Grubu ile Kontrol Grubu arasinda literatiirde de oldugu gibi belirgin bir
farka rastlanmadi. Fakat PKU Grubu Kontrol Grubu’na gore daha kisa saptandi.

16. PKU vakalar1 ile ayn1 yas grubundaki saglikli kardeslerinin, aldiklar1 protein,
karbonhidrat, yag ve kalori miktarlari, niitrisyonel antropometrik dlgiim ve indeksler ile BIA
verileri arasinda anlamli farka rastlanmadi. Bu sonuglar, vakalarin viicut bilesiminin

hastaligin etkilerinden ¢ok, kalitsal durumla iliskili olabilecegini gosterdi.

Sonug¢ olarak; PKU vakalar1 tedavi sirasinda niitrisyonel antropometrik agidan
izlenmelidir. BIA ydntemi ile fiziksel niitrisyonel antropometrik inceleme viicut bilesiminin
degerlendirilmesini saglayarak, PKU vakalarinin aldiklar1 enerjiyi fiziksel aktivite ile birlikte
artrmalar1 halinde saglikli doku bilesimi yanisira daha fazla dogal protein aliminin
saglanabilecegini diisiindiirmektedir. Bu veriler bize PKU vakalarmin belirli araliklarla BIA

ile takip edilmesinin 6nemli olabilecegini gdstermektedir.
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“ERGEN FENILKETONURILi HASTALARDA BESLENME DURUMUNUN
BiYOELEKTRIK iMPEDANS YONTEMI iLE DEGERLENDIRILMESI”

BASLIKLI ARASTIRMA iCIN GONULLU BILGILENDIRILMiS ONAM FORMU

Goniillii Adi- Soyada:

Telefon:

Tarih:

Imza:

Sayin Anne/ Baba;

Fenilketoniiri kalitsal bir metabolik hastaliktir. Bu hastalikla dogan cocuklar proteinli
gidalarda bulunan fenilalanin isimli bir amino asitimetabolize edemezler. Sonugta kanda ve
diger viicut sivilarinda artmis olan fenilalanin ve onun artiklar1 ¢cocugun gelismekte olan
beyninde hasar yapar ve ileri derecede zihinsel 6ziirlii olmasina ve sinir sistemini ilgilendiren
daha bir¢ok belirtinin ortaya ¢ikmasina neden olabilir.

Erken teshis edidigindefenilketoniiri tedavi edilebilen bir hastaliklir.
Tedavide genel ilke gida ile alman fenilalanin miktarmi azaltarak kan fenilalanin diizeyini
normal sinirlar i¢inde tutmaktir. Diyet tedavisi i¢in fenilalanini ¢ok azaltilmis veya fenilalanin
icermeyen Ozel ve ilag niteligindeki mamalarin ve protein igerigi azaltilmis un, ekmek,
makarna gibi {iirlinlerin kullanilmasi gerekir. Fenilketoniiri hastaligi 6zel olarak iiretilmis
diisiik proteinli diyet iirlinleri ile uygun bir sekilde tedavi edilirse hastanin normal zekaya
kavusmas1 miimkiindiir.

Fenilketoniirili hastalarin beslenme durumunu belirlemek icin degisik Olciim yOntemleri
bulunmaktadir. Diizenli diyet tedavisi alan hastalarm, viicuttaki doku bilesimlerinden yola
cikarak beslenme durumunu gérmek miimkiindiir. Biyoelektrik impedans analizi de bu
yontemlerden biridir.

Yontem; yagsiz doku kitlesi ile yagin elektriksel ge¢irgenlik farkia dayanir. Yontemde zayif
elektriksel akim(800uA;50 Khz) impedans: 6l¢iiliir. Elden ele, elden ayaga, ayaktan ayaga
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farkli biyoelektrik impedans analizi araci ile dlgtimler yapilabilmektedir. Viicut yag miktari,
yagsiz viicut kitlesi, viicut su miktar1 ve viicudun gesitli bolgelerindeki yagin dagilimi gibi
diger bir¢ok veri elde edilir.

Biyoelektrik impedans analizi ile Ol¢iim Oncesinde dikkat edilmesi gereken bazi hususlar
vardir.

1. 24-48 saat oncesinde agir fiziksel aktivite yapilmamasi
2. 24 saat 6ncesi alkol alinmamas1
3. Enaz 2 saat 6ncesinde yemek yenilmis olmasi gerekir.
4. Test Oncesi ¢ok su icilmemelidir.
5. Testten 4 saat dncesi ¢ay ve kahve i¢ilmemelidir.
6. Bireyin lizerinde metal taki bulunmamalidir.
7. Olgiim yapilan kiside kalp pili bulunmamalidir.
Biyoelektrik impedans yonteminin hastaya bilinen bir zarar1 bulunmamaktadir.

Bu arastrmada ayrica antopometrik Olglimler denilen bazi 6lgmler yapilacaktir. Boy, kilo
Olciimii, boyun ve bel c¢evresi Olciiliip deri alt1 kalinliklar1 6zel bir aletle oOlgiilecektir.

Hastalarimizdan ve saglikli goniilliilerden 72 saatlik besin tiiketim kaydi alinacaktur.

Bu arastirma sirasinda size ait bilgiler hekimle aranizda gizli kalacaktir; arastirmada gorev
alan herkes bu bilgilerin gizliligi konusunda son derece 6zenli ve dikkatli hareket edecektir.
Arastirma sonuglar1 egitim ve bilimsel amaclarla kullanilacak ve size ait kisisel bilgiler

ithtimamla korunaktir.

Projenin  yiirlitilmesi  swrasinda  herhangi bir sebep goOstermeden arastirmadan
cekilebilirsiniz(ancak  arastrmacilart  zor durumda brakmamak i¢in  arastirmadan
cekileceginizi onceden bildirmeniz uygun olacaktir). Bu durum takip ve tedavinizde olumsuz
bir durum yaratmayacaktir. Bu analizin yiiriitiiciileri tarafindan uygun goriilmeyen vakalar
onayiniza bakilmaksizin proje dis1 birakabilirler. Bu durum da takip ve tedavinizde olumsuz

bir durum yaratmayacaktir.

Bu analiz kapsamindaki tetkikler i¢cin herhangi bir iicret talep edilmeyecektir ya da size bir
O0deme yapilmayacaktir. Arastrma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana
gelebilecek herhangi bir saglik sorununun ortaya ¢ikmasi halinde, her tiirlii tibbi miidahale
saglanacaktir. Herhangi bir sorunuz oldugunda ulasabileceginiz telefon numarasi asagida
belirtilmistir. Bu arastirmada yer aldigmiz icin tesekkiir eder, size ve ¢cocugunuza saglikli bir

yasam dileriz.
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Ailenin iliski kuracag kisi (Arastirmaci): DrHakan Ergelebi, Istanbul Universitesi Istanbul
Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 ABD, Capa, Istanbul

Telefon: 0212 414 20 00, dahili 31237 telefonundan arayabilirsiniz.

KATILIMCININ/HASTANIN BEYANI

Saym DrHakan Ergelebi tarafindan 1U istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhgi ve Hastaliklar:
Anabilim Dali, Beslenme ve Metabolizma Bilim Dali’nda tibbi bir arastirma yapilacagi
belirtilerek bu arastirma ile ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarildi. Bu bilgilerden sonra boyle

bir arastirmaya “katilimc1” olarak davet edildim.

Eger bu arastirmaya katilrsam hekim ile aramda kalmasi gereken bana ait bilgilerin
gizliligine bu arastirma sirasinda da bliyiikk 6zen ve saygi ile yaklasilacagma inaniyorum.
Arastirma sonuglarinin egitim ve bilimsel amaclarla kullanimi sirasinda kisisel bilgilerimin

thtimamla korunacagi konusunda bana yeterli giiven verildi.

Projenin yiiriitiilmesi sirasinda herhangi bir sebep gostermeden arastirmadan cekilebilirim
(ancak arastirmacilar1 zor durumda birakmamak igin arastirmadan cekilecegimi Onceden
bildirmemin uygun olacagmin bilincindeyim). Ayrica tibbi durumuma herhangi bir zarar

verilmemesi kosuluyla arastirmaci tarafindan arastirma dis1 da tutulabilirim.

Arastirma i¢in yapilacak harcamalarla 1ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altina

girmiyorum. Bana da bir 6deme yapilmayacaktir.

Arastirma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana gelebilecek herhangi bir saglik
sorunumun ortaya ¢ikmasi halinde, her tiirlii tibbi miidahalenin saglanacagi konusunda gerekli
gilivence verildi. Arastirma sirasinda bir saglik sorunu ile karsilastigimda; herhangi bir saatte,
DrHakan Ergelebi’yi, Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dal,
Beslenme ve Metabolizma Bilim Dali’ndan ve 0212 414 20 00 / 31237 numarali telefonlardan

arayabilecegimi biliyorum.

Bu arastrmaya katilmak zorunda degilim ve katilmayabilirim. Arastirmaya katilmam

konusunda zorlayici bir davranigla karsilasmis degilim. Eger katilmayi reddedersem, bu
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durumun tibbi bakimima ve hekim ile olan ilisgkime herhangi bir zarar getirmeyecegini de

biliyorum.

Bana yapilan tiim agiklamalar1 ayrintilartyla anlamig bulunmaktayim. Kendi basima belli bir
diisiinme siiresi sonunda adi gecen bu arastirma projesinde ‘“katilimc1” olarak yer alma
kararin1 aldim. Bu konuda yapilan daveti biiyiik bir memnuniyet ve goniilliiliik igerisinde

kabul ediyorum.

GONULLU ONAY FORMU

Yukarida goniilliiye arastirmadan Once verilmesi gereken bilgileri gosteren metni okudum.
Bunlar hakkinda bana yazili ve s6zlii agiklamalar yapildi. Bu kosullarla s6z konusu klinik

arastirmaya kendi rizamla hig¢bir baski ve zorlama olmaksizin katilmay1 kabul ediyorum.

Géniilliiniin Adi-soyads, Imzas1, Adresi (varsa telefon no., faks no,...):

Velayet veya vesayet altinda bulunanlar igin veli veya vasinin Adi-soyadi, Imzasi, Adresi

(varsa telefon no., faks no,...):

Aciklamalar1 yapan arastirmacinmn Adi-Soyadi, Imzasi:

Dr. Hakan Ergelebi
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Tarih
Saat

Viicut Kompozisyon Analizi

(| Dusik__Normal | ____Yiksek ___us] Normal Deger

Agirhik

Kas Agirhigi

Iskelet Kasi Agirligi

Viicut Yag Agirign

Toplam Viicut Suyu

Yagsiz Agirlik

Obezite Degerlendirmesi

(| Deger ] NommalDeger

Yumusak Doku
Segmenter Yumugak Ay

Doku Degierlendirmesi pegeriendime

Govde

Sol
B

Segmenter Yag Analizi pegerendrme

BMI AgirliK,g
BMI (kg/m?) (Boy.my:
Beden Kitle Indeksi
PBF | (%) Yagyo Gévde

tiout ya Orani u %1

RBE Agirik,«q 0 g fé’
WHR
Bel Kalga Orani

Bel Cevresi,

BMR  (keal) @ Dolcomein
Bazal Metabolik Hiz Kalga Gevresi,q
Hedef Kas - Yag Agirhgi Degigimleri Mngiaciin DeQsrien
Hedef Kas Hedef Yag
Agirhik Degigimi Agirlik Degigimi

* o . - P
Bir uzman ile gériglrken 6lgiim sonuglarinizi referans deger olarak kullaniniz.

Egzersiz Planlayici

Haftalik egzersizi asagidaki degerlere gore planlayarak aylik kilo kaybinizi hesaplayin.

Her bir aktivitenin enerji dederi (Baz agirlik :

1 Siire : 30 dk. unit: kecal)

y [ Yiirilyis m Jogging {  Yizme & Dageilik ﬂ Aerobik
i‘ A - 2 a 2
Masa Tenisi Tenis Pilates I B Badminton
k, o | Racketball Kayak Ip Atlama Golf
F 5 : ’
= - girik Dumnbell .
Sinav | b Mekik éﬂ:,.‘n. E;z':,w. N Eastikbant Squats
Ost Gdvde Ost Govde }‘\ Kas Giici Kas Giici Kas Gileii Al Gévde
Geligtirme. Geligtirme. W Gelsime

Aylik beklenen kilo kaybi ( 1 Ay = 4 Hafta )
Total beklenen enerji kaybi x 4 hafta / 7700

Nasil Yapilmal ?
1. Sol taraftan size uygun aktiviteleri segin.
2. Her biri igin enerji degeri 30 dk. igindir.
3. Oniimiizdeki 7 giin yapacaklarinizi segin.
4. Haftalik yakacaginiz enerjiyi hesaplayin.

5 Aylik kilo kaybinizi agagidaki formiil ile
hesaplayin.

Giinliik yiyeceklerle alinmasi
onerilen kalori miktar

keal




