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OZET

Fenilketoniiri (FKU), amino asit metabolizmasinin en sik goriilen, dogustan
gelen, otomozal resesif gecen ve kan fenilalanin (FA) seviyesini normal sinirlarda
tutmak i¢in diisiik FA diyetinin uygulandig: bir hastaliktir. FKU hastalar1 obeziteye
yatkinlik yaratabilecek karbonhidratlardan ve yaglardan zengin bir diyet tilketme
egilimindedir. Ayrica FKU’lu bireylerin yeme davranislariin, diistik proteinli 6zel
tirlin/besin igeriginin, artan protein ikamesi kullanimlarmin, egzersiz eksikliginin,
FKU tiplerinin, kadin cinsiyetin ve addlesan donemin obezite etiyolojisinde yer
alabilecegi bildirilmistir. Baz1 eski calismalar FKU’lu hastalarda obezitenin
artisini gosterirken bazi ¢aligmalarin sonuglar tutarsizdir. Tedavi stratejilerindeki
farkliliklar, kan fenilalanin konsantrasyonlar1 icin hedef araliklar ve FKU’nun
siddeti, sonugta asir1 kilo gelisiminin seyrini modiile eden beslenme alimlarini ve
diyet deneyimlerini degistirebilir. Bu sebeple bu derlemede diyet tedavisi ve iliskili
diyet faktorlerinin obezite sikligina etkisini degerlendirmek amaglanmistir. Bununla
birlikte FKU tedavisinde, FKU’Iu bireylerde obezitenin dnlenmesi igin beslenme
ekibinin beslenme, yeme davranisi ve egzersizin dnemine dikkat etmesi gereklidir.
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Diet Therapy and Obesity Prevalence in Children with
Phenylketonuria

ABSTRACT

Phenylketonuria (PKU) is the most common congenital disorder of amino acid
metabolism, inherited in an autosomal recessive manner, and requires a low-
phenylalanine diet to maintain blood phenylalanine levels within normal limits.
Therefore, PKU patients tend to consume a diet rich in carbohydrates and fats,
which can predispose to obesity. It has also been reported that eating behaviors
of individuals with FKU, low-protein specialty product content, increased use of
protein substitutes, lack of exercise, types of PKU, female gender and adolescence
may be involved in the etiology of obesity. While some older studies have
shown an increase in obesity in patients with PKU, the results of other studies
are inconsistent. Differences in treatment strategies, target ranges for blood
phenylalanine concentrations and severity of PKU may alter dietary intakes and
dietary experiences that ultimately modulate the course of overweight development.
This review therefore aims to assess the impact of dietary treatment and associated
dietary factors on the prevalence of obesity. However, in the treatment of PKU, the
nutrition team should pay attention to the importance of nutrition, eating behavior
and exercise to prevent obesity in individuals with PKU.

Keywords: phenylketonuria, phenylalanine, diet therapy, nutritional status, obesity

GIRIS

Fenilketoniiri (FKU), Fenilalanin hidroksilaz enzim (PAH) geninde olusan
mutasyon sonucunda dogustan gelen kalitsal metabolik bir hastaliktir. Hastalik,
fenilalaninin, tirozine doniismesini saglayan PAH eksikliginden kaynaklidir. Ek
olarak PAH’1n kofaktorii olan tetrahydrobiopterin (BH4) eksikligi de hastaligin
etmenlerindendir. PAH ve BH4 yetersizliginde kan ve beyinde fenilalanin (FA)
artis gosterirken myelin olusumu, dopamin, norepinefrin ve serotonin iiretimi
azalir. Eger tedavi edilmezse dokularda ve beyinde biriken FA, ciddi ve geri doniisi
olmayan ndorolojik hasara neden olabilir. Diisiik zeka katsayisi, dikkat siiresinin
kisalmasi, zay1f yiirtitiicii islevler gibi norobilissel bulgular ve psikososyal etkiler
cocukluk doneminde gozlenmeye baslanir ve eger tedavi edilmezse bu durum
yetiskinlige kadar uzayabilir. Bununla birlikte epilepsi/ndbet, bitylime geriligi,
psikolojik sorunlar, hiperaktivite, ilerleyici mikrosefali, genel halsizlik, dermatit,
hafif pigmentasyon, sar1 sa¢ ve mavi iris hastada goriilebilen diger belirtilerdir
(Ahmadzadeh ve digerleri, 2022; Coskun ve digerleri, 2022).
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[k kez 1934 yilinda tanimlanan FKU’nun tanis1, neredeyse tiim diinyada yenidogan
taramalariyla tespit edilmektedir (Alptekin ve digerleri, 2018). Etnik gruplara ve
cografi bolgelere gore insidans oranlar1 degiskenlik gosteren FKU; Diinya’da
1:23.930, Avrupa’da 1:10000, U.S.’de 1:25.000, Japonya’da 1:125.000, Iran’da
1:5.000, Tiirkiye’de ise 1:6.667°dir (Ahmadzadeh ve digerleri, 2022; Hillert ve
digerleri, 2020).

FKU’da Tibbi Beslenme Tedavisi

FKU’nun ana tedavisi, yasam boyu siiren diigiik FA diyetidir. Diisiik FA diyetinin
temel amaci; dogal kaynaklardan gelen FA’nin kisitlanmasiyla, kan ve beyin FA
konsantrasyonunu normal sinirlarda tutarak ndrolojik problemleri énlemektir
(Rodrigues ve digerleri, 2021). Bunun i¢in diyetten FA igerigi yiiksek olan et,
tavuk, balik, siit ve siit iiriinleri, yamurta gibi dogal protein kaynaklari, un, ekmek,
makarna vb. tahillar, yagl tohumlar, kuru baklagiller ve aspartam iceren besinler
cikarilir. Bu durumda protein ihtiyaci; belirli miktarlarda alinan sebze ve meyve,
6zel formula mamalar, aminoasit (AA) karisimi ve protein takviyeleri ve diisiik
proteinli 6zel besinlerden/iiriinlerden (DPU) saglanmaktadir (MacDonald ve
digerleri, 2020).

FKU’da Obezite Durumu ve Katkida Bulunan Faktorler

FKU’lu bireylerde obezite sikliginin arttigin1 gdsteren ¢alismalar bulunmaktadir
(Ahmadzadeh ve digerleri, 2022; Atef Abdelsattar Ibrahim ve digerleri, 2023;
Rocha ve digerleri, 2013). Obezitenin ortaya ¢ikmasina yol agan mekanizmalar net
olmamakla birlikte FKU diyetinin icerigi, alinan enerji, diyete bagl gelisen olumsuz
yeme davranislari, yiiksek enerjili DPU’lerin tiikketimi FKU’da obezitenin baslica
nedenleri arasinda gosterilmektedir (Ozturk ve digerleri, 2018; Rocha ve digerleri,
2013). Bunun yaninda cinsiyet, yas vb. demografik 6zellikler, hastalik durumu ve
fiziksel aktivite yetersizligi de FKU’da obeziteyle iliskilendirilmektedir (Alghamdi
ve digerleri, 2021; Rodrigues ve digerleri, 2021; Sena ve digerleri, 2020; Silveira
ve digerleri, 2022). FKU’lu bireylerde obezitenin arttigini gosteren ¢alismalarin
yani sira bazi ¢alismalar FKU’Iu ¢ocuklarin agirlik, beden kitle indeksi (BKI) veya
viicut kompozisyonu agisindan referans veya kontrol grubuna benzer (de Almeida
ve digerleri; 2020; Evans ve digerleri, 2017; Ilgaz ve digerleri, 2019; Silveira ve
digerleri, 2022) bazilar1 ise FKU’lularda daha yiiksek (Ahmadzadeh ve digerleri,
2022; Atef Abdelsattar Ibrahim ve digerleri, 2023; Belanger-Quintana ve Martinez-
Pardo, 2011; Burrage ve digerleri, 2012; Couce ve digerleri, 2018; Walkowiak ve
digerleri, 2019) oldugunu gdstermistir. Bir caligma ise referans grubuna gore daha
diistik obezite orani (%72 normal; %18 fazla kilolu/obez) bildirmistir (Camatta ve
digerleri, 2020). Ek olarak Rocha ve ark. (2012) ve Sailer ve ark. (2020) yaptig1
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caligmalarda FKU’lu grup, kontrol grubuna gore daha fazla kilolu olma egilimi
gosterse de bu fark anlamli bulunmamaistir (Rocha ve digerleri, 2012; Sailer ve
digerleri, 2020).

Bu nedenle FKU’lu bireylerde obezite gelisimine neden olabilecek diyet, diyetle
iligkili faktorler ve diger faktorlerin degerlendirilmesi amaglanmaktadir.

1. FKU’da Diyet Tedavisi

FA diyetinde dogal protein kisitlandigi i¢in enerji ihtiyacinin karbonhidrat ve yagdan
karsilanmas1 gerektigi ve bu tiiketimin tesvik edilebilecegi belirtilmektedir (Ulker
ve Sanlier, 2018; Silveira ve digerleri, 2022). Ayrica diisiik FA diyetinde tiiketimi
simirlanmayan tapyoka, misir nisastasi, seker, recel, bal, tereyag, bitkisel yaglar gibi
pek cok besinin karbonhidrat ve yagdan zengin olmasi bu fikri desteklemektedir
(MacDonald ve digerleri, 2020). Fazla karbonhidrat ve yag aliminin, FKU’lularda
obezite riskini artirabilecegi belirtilmektedir (Rocha ve digerleri, 2013). Pek ¢ok
caligmada karbonhidrattan gelen enerjinin %57-69 araliginda ve yiiksek oldugu;
yagdan gelen enerjinin ise normal veya diisiik oldugu belirtilmektedir (Ahmadzadeh
ve digerleri, 2022; Alghamdi ve digerleri, 2021; Couce ve digerleri, 2018; Das ve
digerleri, 2013; Evans ve digerleri, 2019; Moretti ve digerleri, 2017; Rocha ve
digerleri, 2012; Sailer ve digerleri, 2020; Silveira ve digerleri, 2022; Tandogan
ve Bilgin, 2022). Rocha ve ark. (2012), 89 FKU’lunun diyetinin, karbonhidrattan
zengin (%59) oldugunu ve normal sinirlarda yag icerdigini (%26) belirlemistir
(Rocha ve digerleri, 2012). Bir ¢alismada, FKU’lu bebeklerin enerji ve protein
aliminin ilk 12 ayda kontrol grubuyla benzer oldugu, ancak 12-24 ay arasinda
karbonhidrat tiiketiminin arttig1 (%49’dan %60’a), yag tiikketiminin ise azaldig
(%40’tan %25’¢) belirtilmistir (Evans ve digerleri, 2019). FKU’lu ¢ocuklarin
saglikli kontrollerle karsilagtirildig ve diyetsel faktorlerin arastirildigi calismada;
karbonhidrattan, yagdan ve proteinden gelen enerji ylizdesi sirastyla; %67, %24,
%10 olarak bildirilmistir. FKU’lu ¢ocuklarin kontrol grubuna gére daha yiiksek
karbonhidrat, daha diisiik yag ve protein igeren bir diyet tiikettikleri belirlenmistir
(Sailer ve digerleri, 2020). Dort giinliik besin tiiketim kaydinin alindigi FKU’lu
(n=16) ¢ocuk grubunun diyetinde, karbonhidrattan gelen enerji yiizdesi %63
iken yagdan gelen enerjinin diisiik (%21) oldugu bildirilmistir (Alghamdi ve
digerleri, 2021). Brezilya’da 101 FKU’lu ad6lesanla yapilan bir ¢alismada,
fazla kilolu ve obez bireylerin diyetlerinde enerji kaynaklarmin dagilimi sdyle
bulunmustur: karbonhidrat %69.2, protein %14.2 ve yag %16.6. Diisiik veya
normal kilolu bireylerde ise bu oranlar karbonhidrat %69, protein %13.8 ve yag
%17.2 olarak saptanmustir. Iki grup arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark
tespit edilmemistir. Ancak genel olarak, FKU hastalarmin diyetlerinin karbonhidrat
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acisindan zengin, yag acisindan ise oldukga yetersiz oldugu belirlenmistir (Silveira
ve digerleri, 2022). Ulkemizde 85 FKU’lu hastayla yiiriitiilen bir calismada bir
giinliik besin tiiketim kaydi sonucunda tiim yas guruplarinda yiiksek karbonhidrat
tiiketildigi ve diyetin ortalama olarak %67.6 karbonhidrat, %17.9 yag, %14.3
protein icerdigi gosterilmistir (Tandogan ve Bilgin, 2022). Almanya’da, farkl diyet
protokollerini inceleyen bir ¢calismada 51 FKU’lu ad6lesan ve geng yetigkin yer
almistir. Bu gruplar; normal beslenenler, AA karisimi kullanan ve kullanmayan
vegan diyeti uygulayanlar ile FKU diyeti uygulayanlardan olusmustur. Caligmanin
baslangicinda yalnizca FKU diyeti uygulayanlar yiiksek karbonhidrat (%61) ve
diisiik yag (%24) igeren bir beslenme diizenine sahiptir. Ancak, 3-8 giinliik takip
siirecinin sonunda, FKU diyeti ve AA karisimi ile vegan diyeti uygulayanlarin da
yiiksek karbonhidrat ve diisiik yag tiiketimine yoneldigi gézlemlenmistir (Das ve
digerleri, 2013). Italya’da Moretti ve ark. (2017), diisiik FA diyetinin glisemik
indeks ve glisemik ytikiinii inceledigi bir ¢alismada ise, FKU’lu ¢ocuklarin
saglikli kontrollere gore daha diisiik protein ve yag; daha yliksek karbonhidrat
ve lif tiikettigini gdstermistir (Moretti ve digerleri, 2017). FKU’lu bireylerde
diisiik yag aliminin, vejetaryen diyetle benzer sekilde uygulanan diisiik proteinli
beslenme aliskanligina bagl oldugu belirtilmektedir (Rocha ve digerleri, 2012).
Protein agisindan kisitlanan besinlerin genellikle yagdan da zengin olmasi, enerji
acigmin karbonhidrat igerigi yiiksek besinlerle telafi edilmesine neden olmaktadir.
Bu durum, diyetin makro besin dagiliminda karbonhidrat oranin artirirken protein
ve yag oranini diisiirmektedir (Rocha ve digerleri, 2012; Sailer ve digerleri, 2020).
Ayrica, FKU diyetinin 6nemli bir boliimiinii olusturan DPU’ler ekmek, makarna
ve un gibi karbonhidrat agirlikli besinlerden olusmaktadir ve bu tiriinlerin yiiksek
karbonhidrat icerigi dikkat cekmektedir (Moretti ve digerleri, 2017). Ek olarak
bazi iilkelerde DPU’lerin yiiksek maliyetli olmasi ise FKU’Iu bireylerin daha ¢ok
karbonhidrat ve basit seker igeren ucuz alternatiflere yonelmesine neden oldugu
belirtilmektedir (Ahmadzadeh ve digerleri, 2022).

FKU’lularda hem anabolizmay1 tesvik etmek hem de kan FA seviyelerini artiran
katabolizmay1 6nlemek amaciyla diyetle yeterli enerji alinmasi hatta artirilmasi
beklenmektedir (Rocha ve digerleri, 2013; Rodrigues ve digerleri, 2021). Yiiksek
enerji alimmin da potansiyel olarak agirlik artisina neden olacagi belirtilmektedir
(Rocha ve digerleri, 2013). Ancak yapilan ¢alismalar FKU’lu bireylerin enerji
aliminin, ya saglikli kontrolleriyle veya onerilerle benzer (Evans ve digerleri, 2019;
Evans ve digerleri, 2017; Sailer ve digerleri, 2020; Silveira ve digerleri, 2022)
ya da daha diisiik (Aktac ve digerleri, 2021; Das ve digerleri, 2013; Tandogan ve
Bilgin, 2022) oldugunu gostermektedir.
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2. FKU’da Yeme Davranislari

Genel popiilasyonda ¢ocuklarda yiyeceklerle ilgili kontrol edici, ddiillendirici
veya cezalandirict uygulamalar, ¢ocuklarda sagliksiz beslenme ve fazla kiloyla
iliskilendirilmektedir. Bu nedenle FKU’lularda, diisiik FA diyeti gevsetilir veya
yasakli yiyeceklere izin verilirse yenilen miktarin kontrol edilemeyecegi ve asir1
yemeye yol acgabilecegi belirtilmektedir (Rocha ve digerleri, 2013). FKU’lu
hastalarin bireysel yiyecek se¢imleri ve beslenme kaliplart hakkinda bilgi veren
cok az galisma bulunmaktadir (Tandogan ve Bilgin, 2022; Evans ve digerleri,
2018). Daly ve ark. (2020) FKU’Iu ¢ocuklarm diyet profillerini inceledigi 3 yillik
prospektif ¢alismada; normal besinlerin %42 ’sinin enerjiye katki sagladigini ve
DPU’lerin %33, protein takviyelerinin %21 ve %2’sinin ise FA iceren patates,
cips ve sebzelerden geldigini tespit etmiglerdir. Seker aliminin biiyiik kismi ise
(%61) kola, limonata gibi i¢eceklerden, meyveler, sekerlemeler, regel, bal ve
domates sosu gibi yiyeceklerden geldigini belirlemislerdir. Ana yag kaynaklarmin
sirastyla tereyagi, sivi yaglar, patates cipsi ve patates kizartmasindan geldigini
bildirmislerdir. Ek olarak DPU’lerin, ortalama lif aliminin %50’sini sagladigi
belirtilmistir. Bu ¢alismada, ayrica 12 yasindan biiylik cocuklarin daha diizensiz
beslendigini; genellikle makarna ve ekmege dayali beslendiklerini, kahvaltiy1
atladiklarini, okulda 6gle yemeklerini atistirmaliklarla gegistirdiklerini ve okuldan
sonra aksama dogru daha fazla yemek yediklerini de ortaya koymustur (Daly ve
digerleri, 2020). Tiirkiye’de yapilan bir caligmada, FKU’lu ¢ocuklarin %55.3 {inlin
ii¢ 6gilin yemek yedigi, %64.7’sinin ara 6giin yaptigi, %85.9 unun kizartma agirlikli
beslendigi ve %65.8’inin haftada bir ya da daha fazla cips ve patates kizartmasi
yedigi belirlenmistir (Tandogan ve Bilgin, 2022). Ayrica FKU’Iu ¢ocuklar farkli
tatlara aliskin olmadiklar i¢in potansiyel olarak protein igerebilecek yeni veya farkli
besinlere kars1 korkuyla yaklagma, kaginma veya reddetme vb. olumsuz beslenme
davraniglan gelistirebilmektedir (Evans ve digerleri, 2018). Evans ve ark. (2018)
yaptig1 bir ¢alismada; FKU’Iu ¢ocuklarin saglikli ¢ocuklara gore besin neofobisinin
daha ytiksek oldugu (p <0.0001) ek olarak FKU’lu ¢ocuklarin ekmek, makarna gibi
yiiksek karbonhidratli (diisiik proteinli) besinleri ve biskiivi gibi tath atistrmaliklart
daha fazla tiikettikleri gosterilmistir (Evans ve digerleri, 2018). Bununla birlikte
teorik olarak, FKU’lu bireylerin meyve ve sebzeyi bolca tiiketmesi beklenmesine
ragmen, bu gruptaki bireylerin goniilsiizce bu yiyecekleri tiikkettikleri belirtilmistir
(Rocha ve digerleri, 2013). Ayrica yaslandik¢a FKU’lu bireyler, okul veya is gibi
nedenlerle evden uzakta olduklarinda, diyetlerini gevsetebildikleri ve daha kolay
bulunan yiiksek kalorili yiyeceklere yoneldikleri gdzlemlenmistir. Beklenildigi
iizere bu durum, FKU’lularda artan BKI ile iliskilendirilmektedir (Robertson ve
digerleri, 2013).
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3. FKU’da DPU ve Protein ikamesi Kullanimi

Her ne kadar protein ikameleri ve DPU’ler, FKU’lu gocuklarda ana enerji kaynagi
olarak kabul edilmeseler de, Daly ve ark yaptig1 ¢alismada bu tiriinlerin giinliik
enerjiye katkisinimn nemli oldugu belirtilmistir (Daly ve digerleri, 2020). DPU’ler,
diyetin toplam enerjisinin yaklasik %50’sini olugturmaktadir ve bu tirtinler yiiksek
oranda karbonhidrat ve yag i¢cermektedir (Rocha ve digerleri, 2013; Wood ve
digerleri, 2020). Bu nedenle, DPU’ler ve protein ikameleri FKU’lu bireylerde asiri
kilo ve obeziteye yol agabilir (Robertson ve digerleri, 2013; Rocha ve digerleri,
2013). FKU’da fazla kilo ve obezitenin degerlendirildigi bir calismada, DPU’lerin
(ekmek, makarna, un, kahvaltilik tahil) protein icerigi denk olan besinlerden %2
ile %18 daha fazla enerji igerdigi belirtilmistir (Tablo 1). Ozellikle diisiik proteinli
0zel siitlerin, normal siitlerden daha fazla enerji icerebilecegi ve bunun neredeyse
yarisinin karbonhidrat kaynaklarindan (%48-50) geldigi goriilmektedir. Ek olarak
DPU’lere eklenen seker, sukroz, dekstroz gibi tatlandiricilar, bu {iriinlerden fazla
enerji alinmasina sebep olabilecegi belirtilmistir (Rocha ve digerleri, 2013).

Tablo 1. Esdeger proteine sahip besinlerle karsilastirilan proteini diigiik 6zel
tirtinlerin enerji ve karbonhidrat igerigi

- Farkl nisastalardan
Bugdaydan yapilmis - o -
. yapilmis diisiik Diisiik proteinli
besinler e e e
proteinli 0zel iiriinler | besinlere eklenen
Enerji CHO Enerji CHO icerikler
(kkal/100g) | (g/100g) | (kkal/100g) | (g/100g)
Bugday, piring,
Tapyoka nisastast,
Ekmek 219 46.1 259 51 bitkisel s1v1 yag,
seliiloz, dekstroz,
maya, kabarticilar,
jellestiriciler
Makarna Dari/misir/
(Cig) 342 74.1 363 87-90 patates nisastast,
& emiilgatorler
Bugday
Un 341 777 355 g7.90 | nDisastasi, seker,
stabilizatorler,
kabarticilar
Su, laktoz,
.. + krema,
Siit 66 4.5 40-89 5-10.8 maltodekstrin,
bitkisel siv1 yag
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Dari/bugday

Kahvalulik 376 89.6 385 93.6 nisastasi, seker,
Tahil

sukroz, bal tozu

Dari/patates
Sosisli nisastasi, kuru

. 278 13.1 148 27.2

Sandvig sebze karigimi,
bitkisel siv1 yag

Kaynak: (Rocha ve digerleri, 2013)

Italya’da FKU’lu (n=21) ve saglikli ¢ocuklarla yiiriitiilen bir ¢aligmada, protein
ikameleri ve DPU’lerin giinliik toplam enerji, protein ve karbonhidrat alimima
%060’tan fazla katki sagladigi bulunmustur. Ayrica yag ve lif alimmin yaklasik iicte
birini olusturdugu gosterilmistir (Moretti ve digerleri, 2017). Pena ve ark. (2015)
farkli iilkelerdeki DPU’lerin etiketlerini incelediklerinde, bu iiriinlerin %75’inin
daha fazla enerji, %58’inin daha fazla yag ve %92’sinin daha fazla karbonhidrat
igerdigini bulmuslardir (Pena ve digerleri, 2015). Couce ve ark. (2018) FKU’lu
cocuklarin tiikettikleri AA karigimlarinin, toplam enerjiye olan katkisinin %35.58
oldugunu gostermistir (Couce ve digerleri, 2018). Birlesik Krallik’taki 146 farkli
DPU’niin besin bilesimlerini inceleyen bir ¢alismada; DPU’lerin %43-100 arasinda
daha az protein igerdigi, ogunun (%91; n=133) FA igeriginin 25 mg/100 g altinda
oldugu ve %68’inin daha fazla karbonhidrat, %72’sinin ise ilave seker igerdigi
belirlenmistir. Normal besinlerin karbonhidrat kaynaklar beyaz un, bugday irmigi,
piring ve piring unu iken, DPU’lerin ana karbonhidrat kaynaklarmin %72 oraninda
dari/misir ve % 56 oraninda patates nisastasi oldugu gdsterilmistir. Ayrica, DPU’lerin
%77’si ilave lif icerirken, normal besinlerin %18’ ilave lif icermektedir (Wood
ve digerleri, 2020).

4.FKU’da Obeziteyle iliskili Diger Faktorler

Cogunlugu ¢ocuklardan ve adolesanlardan olusan FKU hastalarinin bilyiime
durumunu, fazla kilo veya obezite gibi sorunlarini arastiran sistematik derleme ve
meta-analiz ¢alismalari; FA kisith diyetin, FA kisith diyetin bu grupta obezitenin
ana nedeni olmadigini ortaya koymustur. Bununla birlikte bu ¢alismalar hastalik,
fiziksel aktivite, yas ve cinsiyet gibi etkenlerin de gz oniinde bulundurulmasi
gerektigini vurgulamistir (Ilgaz ve digerleri, 2019; Rodrigues ve digerleri, 2021;
Sena ve digerleri, 2020). Bir sistematik derleme ve meta-analiz ¢alismasinda, FA
kisith diyet ile asir1 kilo ve obezite arasindaki iligki degerlendirilmistir. On iki
gbzlemsel ¢aligmanin meta-analizi sonucunda FKU hastalari ile saglikli kontroller
arasinda BKI ve fazla kilo oranlarinda anlamli bir fark bulunmamustir. Ancak, klasik
FKU’lu grup i¢in daha yiiksek BKI tespit edilmistir. Bu durum, klasik FKU’lu
hastalarda yiiksek kan FA seviyesini engellemek amaciyla verilen fazla kalorinin
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agir1 kilo gelisimine yol agtigina baglanmistir. Buna ragmen, FA kisith diyetin tek
basina agir1 kilo ve obezite gelisimi i¢in bir risk faktorii olmadigi bildirilmistir
(Rodrigues ve digerleri, 2021). Bir sistematik derlemede, FA kisith diyetin uzun
donemde FKU’lu hastalarin biiyiime iizerindeki etkisi arastirilmis ve on iig ilgili
calisma incelenmistir. Calismalarin ¢ogunda, FKU’lu ¢ocuklar saglikli ¢ocuklarla
benzer BKI ve fazla kilolu olma oranlarina sahip olsa da, 6zellikle kadin hastalarda
fazla kilolu olma orani normal popiilasyona gore daha yiiksek bulunmustur. Fazla
kilo ve obezitenin nedenlerinin karmasik oldugu ve FKU’lu hastalarda da bu
durumun saglikli popiilasyona benzer sekilde beslenme aligkanliklar ve egzersiz
eksikligi ile iliskili olabilecegi belirtilmistir (Ilgaz ve digerleri, 2019). Baska bir
sistematik derlemede (2020); FKU’lu ¢cocuk ve addlesanlarda fazla kilo ve obezite
prevalansinin %7.8 ile %32.6 araliginda oldugu bildirilmistir. Fazla kilo ve obeziteye
bagli beslenme bozuklugunun en fazla kiz ¢ocuklart ve adolesanlarda goriildiigii
tespit edilmistir (Sena ve digerleri, 2020).

Sistematik derleme ve meta-analiz calismalarinda, yas ve cinsiyetin FKU’lu
grupta énemli farklar olusturdugu belirlenmistir. Ozellikle kiz ¢ocuklarinda ve
adolesan donemde, fazla kilo veya obezite sikliginin daha yiiksek oldugu ifade
edilmistir (Belanger-Quintana ve Martinez-Pardo, 2011; Burrage ve digerleri,
2012; Camatta ve digerleri, 2020). FKU’lu kiz ¢ocuklarinda agir1 kilo prevalansinin
yiiksek olmasiyla iligkili nedensel faktorler; kizlarin boylarmin daha kisa olmasi,
kizlarin viicut yagiyla yakindan iliskili olan ergenlige daha erken girmesi ve kiz
cocuklarinda bulunan viicut yagmin disi organizmanin iireme isleviyle iliskili
olabilecegi seklinde agiklanmaktadir (Benedet ve digerleri, 2013; Burrage ve
digerleri, 2012; Sena ve digerleri, 2020). Ayrica adolesan donemde goriilen artigin
bu doneme bagl gelisen fizyolojik ve endokrin degisiklikler nedeniyle olabilecegi
de belirtilmektedir (Benedet ve digerleri, 2013). Ek olarak adolesan donemde,
yiiksek yag ve enerji iceren formiillerin kullanimina devam edilmesinin yani sira,
yemek secimindeki denetimin azalmasimin da obezite ve fazla kiloya yol agabilecegi
bildirilmistir (Burrage ve digerleri, 2012).

Bazi ¢aligmalar, kan FA seviyesindeki artigla uyumlu olan diyete zayif uyumun,
FKU*da fazla kilo ve obezite prevalansini olumsuz etkiledigini gostermektedir (Burrage
ve digerleri, 2012; Rocha ve digerleri, 2012; Sailer ve digerleri, 2020; Walkowiak
ve digerleri, 2019). Burrage ve ark. (2012) yaptigi ¢alismada kan FA seviyesinin,
agirlikla pozitif korelasyon gosterdigini bulmustur (Burrage ve digerleri, 2012).
Rocha ve ark. (2012) diyete daha iyi uyumun, fazla kilo ve obezite prevalansinin
azalmasiyla iligkili olabilecegini gostermistir (Rocha ve digerleri, 2012). Yine bir
baska ¢alismada (2019), asir1 kilolu olma ile diyete uyumsuzluk anlamina gelen
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zay1f metabolik kontrol arasinda giiclii bir baglanti oldugu bildirilmistir (Walkowiak
ve digerleri, 2019). Bu durum, kan FA seviyesinin yliksekliginin ruh hali {izerinde
olumsuz etkiler yaratabilecegini ve FKU’lu bireylerin kendilerine uygun saglikli
yiyecek segiminde zorlanacaklarina baglanmaktadir. Bunun sonucunda, daha fazla
yag ve kalori iceren hazir besinleri tercih ettikleri i¢in yiiksek enerjili diyetlere
yonelebilecegi bildirilmistir (Robertson ve digerleri, 2013). Bunun aksini bildiren
caligmalar da bulunmaktadir; Camatta ve ark. (2020) yaptig1 ¢alismada viicut yag
ylizdesiyle diyete uyumun; Silveira ve ark. (2022) ise fazla kilo ve obezitenin diyet
tedavisiyle iligkili olmadigini gostermistir (Camatta ve digerleri, 2020; Silveira
ve digerleri, 2022).

Fiziksel aktivitenin eksikligi, obezite ile iliskili bir faktdr olarak goriilmektedir
ve yapilan arastirmalar, fiziksel aktivitenin yetersiz olmasinin obezite riskini
artirdiginmi gostermektedir (Rocha ve digerleri, 2013). Baz1 FKU’lu bireylerin kati
FKU diyeti uygularken yasadiklar1 anksiyete ve sosyal izolasyon nedeniyle daha
hareketsiz bir yasam tarzi benimseyecekleri belirtilmektedir (Burrage ve digerleri,
2012). Bunun yaninda FKU’lu bireylerde organizasyon becerilerinin yoksunlugu;
egzersiz yapmay1 veya spor salonuna gitmeyi planlamakta zorlanmalarina neden
olabilecegini bildirilmektedir (Belanger-Quintana ve Martinez-Pardo, 2011).
FKU’lu bireylerde fiziksel aktiviteyi inceleyen ¢ok az caligma olsa da, mevcut
aragtirmalar genellikle bu bireylerin fiziksel aktivite diizeylerinin disiik oldugunu
gostermektedir (Alghamdi ve digerleri, 2021; Jani et al., 2017). FKU’lu yetiskin
ve ¢ocugun protein alimlarinin ve fiziksel aktivitelerinin incelendigi bir ¢alismada
(2017) yetiskinlerin %851 ve ¢ocuklarin %54.1°1 diisiik yogunluklu aktiviteler
yapmustir. Her iki grupta da diisiik yogunluklu aktivitenin, daha fazla yag dokusuyla
iligskilendirildigi bulunmustur (Jani et al., 2017). Alghamdi ve arkadaglar (2021),
FKU’lu bireylerin obezite nedenlerini inceledikleri ¢alismalarinda, 7 giinliik fiziksel
aktivite slirelerini degerlendirmistir. Sonuglara gére, FKU’lu bireylerin haftalik
ortalama fiziksel aktivite siiresi (73426 dakika) kontrol grubundakilerden (15+43
dakika) belirgin sekilde daha disiiktiir (Alghamdi ve digerleri, 2021).

SONUC

FKU’lu bireylerde FA kisitli diyetin fazla kilo ve obezite iizerindeki etkileri
tizerine yapilan ¢aligmalar farkli sonuclar ortaya koymaktadir. Bazi arastirmalar,
FKUlularin fazla kilo ve obezite oranlarinin kontrol gruplariyla benzer oldugunu
belirtirken, bazilar1 ise bu oranin daha yiiksek oldugunu gostermistir.Fazla kilo
ve obezitenin FKU’lularda goriilme nedenleri; cinsiyet, yas, hastaligin siddeti,
diyete uyum ve fiziksel aktivite eksikligi gibi faktorlerle iliskilendirilmistir.
Bunun yaninda, FA kisith diyetin yiiksek yag ve karbonhidrat icerigi, yanlis yeme
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aliskanliklari, diisiik proteinli iiriinlerin (DPU) enerji yogunlugu ve bu iiriinlerin
sik tiikketimi baslica nedenler arasinda sayilmistir.Farkli calismalarda FKU’lularin
viicut kompozisyonlarinin degisken olmast; kiiciik 6rneklem gruplari, calismanin
yapildig1 y1l, DPU iceriklerindeki farkliliklar ve iilkelere gore degisen beslenme ile
yasam tarzi aliskanliklarina baglanmistir. Her ne kadar kesin sonuglar olmasa da,
obeziteye neden olan faktorlerin FKU’lularda da genel popiilasyona benzer sekilde
etkili oldugu diisiiniilmektedir.Fazla kilo ve obezitenin 6nlenmesi i¢in bireysel
ihtiyaclara gore 6zel beslenme ve fiziksel aktivite programlarinin olusturulmasi
ve bu bireylerin diizenli takibi 6nerilmektedir. Bu tiir yaklagimlar, 6zellikle kiz
cocuklar ve ergenlerde fazla kilo, obezite ve iligkili saglik sorunlarmin 6nlenmesine
katki saglayabilir.
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