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Fenilketoniiri (PKU) hastalarinin daha saglikli yasam kalitesine sahip olmasi olduk¢a zordur. Protein bu tiir
bireyler i¢in kisitli bir beslenme sebebi olabilmektedir. Bu nedenle PKU hastaligina sahip bireyler i¢in hem
saglikli beslenmeye katki saglamak hem de diisiik proteinli gidalara ulasilabilirligi artttrmak amaciyla muffin
(tatli kek) tiretimi yapilmistir. Caligmanin 3.asamasinda nihai regetesi olusturulan muffin ile kontrol grubunda
bulunan gida iiriinlerinin besin 6gelerini analiz etmek i¢in BeBIS 9 programi kullanilmistir. Calismanin yii-
ritiilmesinde nitel aragtirma yontemlerinden biri olan deneysel aragtirma yontemi kullanilmigtir. Duyusal
analiz i¢in eslenmis kiyaslama testi kullanilmistir. Arastirmada elde edilen veriler SPSS istatistik programi
ile analiz edilerek bulgular yorumlanmistir. PKU hastalari i¢in 6zel olarak tasarlanan bu muffin, diisiik enerji,
diisiik karbonhidrat ve diisiik protein icerigiyle onlarin diyet gereksinimlerine uygun bir secenek olarak 6ne
¢ikmaktadir. PKU muffin, fenilalanin alimimi sinirlandirmak zorunda olan bireyler i¢in gelistirilmistir. Feni-
lalanin degerinin (12,5 g) diisiik olmas, tiriiniin PKU hastalarinin diyetine uygun oldugunu gostermektedir.
Duyusal analiz sonuglarinda ise gelistirilmis PKU muffin /R2) koku ve lezzet agisindan en yiiksek pozitif
farklilig1 yaratmigtir. Caligma PKU (fenilketoniiri) bireyler igin gelistirilmis muffinin tadinin biiyiik 6l¢tide
begenildigini ortaya koymustur. Yapilan arastirma sonucunda PKU’lu bireyler i¢in hem begeni diizeyi yiik-
sek hem de diisiik proteinli bir alternatif geligtirilmistir.

Anahtar Kelimeler: PKU, Fenilketoniiri, PKU beslenme, Muffin

ABSTRACT
Development of innovative products for phenylketonuria (PKU) patients: Muffin dessert

It is quite challenging for individuals with Phenylketonuria (PKU) to maintain a high quality of life.
Protein intake must be restricted for individuals with this condition due to its significant dietary limita-
tions. Therefore, to support healthy nutrition and improve the accessibility of low-protein foods for in-
dividuals with PKU, muffins (a type of sweet cake) were developed. In the third phase of the study, the
final formulation of the muffin was created, and the nutrient content of the muffin was analysed along
with that of the control group food products using the BeBIS 9 software. The study employed an expe-
rimental research method and a qualitative research approach. For sensory analysis, the paired compari-
son test was used. Data obtained from the study were analysed and interpreted using the SPSS statistical
software. This muffin, designed explicitly for PKU patients, stands out as a suitable dietary option due
to its low energy, carbohydrate, and protein content, which meets their nutritional requirements. The
PKU muffin was developed to limit phenylalanine intake for individuals with PKU. The low phenylala-
nine content (12.5 g) demonstrates the product's suitability for inclusion in the diets of PKU patients.
Sensory analysis results showed that the improved PKU muffin (R2) created the highest positive diffe-
rentiation in terms of aroma and taste. The study highlights that the participants largely appreciated the
taste of the developed PKU muffin. As a result of the study, a low-protein alternative with high accep-
tability was developed for individuals with PKU.

Keywords: PKU, Phenylketonuria, PKU diet, Muffin
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Giris

Bazi bireyler, saglik durumlarina bagh olarak protein tiiketimini
kisitlamak zorunda kalabilir. Fenilketoniiri (PKU) hastalar1 da
bu bireylerden bazilaridir. PKU; PHE aminoasidini tirozin ami-
noasidine doniistiiren fenilalanin hidroksilaz (PAH) enzimi ya
da bu enzimin kofaktdriiniin eksikligi ya da noksanliginda or-
taya ¢ikan otozomal resesif bir metabolizma bozuklugudur
(Christ, 2003; Zurfluh ve ark., 2008; Brown ve Lichter-Ko-
necki, 2015; Talebi ve Eshraghi, 2024). Diinyada en sik gorii-
len amino asit metabolizma bozuklugu olan fenilketoniiri,
PAH enziminin eksikligine ve/veya yetersizligine baglh ola-
rak gelisir. PAH eksikliginde ve/veya yetersizliginde kan fe-
nilalanin diizeyi yiikselir ve yliksek diizeydeki fenilalanin be-
yinde toksik etki gosterir (Aktag ve ark., 2020). Asir1 PHE bi-
rikir, beyin ve merkezi sinir sisteminde kalici hasara neden
olur. Erken teshis ve yasam boyu beslenme miidahalesi, yal-
nizca bu zararl etkilerin ortaya ¢ikmasini 6nlemekle kalmaz,
ayni zamanda normal biligsel gelisimi de saglar (Weng ve
ark., 2020; Talebi ve Eshraghi, 2024). PAH eksikligi olarak
da bilinen PKU, epilepsi, davranis bozukluklar1 ve edinilmis
mikrosefali, ndbetler, hiperaktivite, psikolojik belirtiler ve cil-
din genel hipopigmentasyonu gibi klinik 6zelliklere neden
olur (Bannick ve ark., 2015; Brown ve Lichter-Konecki,
2016; Elhawary ve ark., 2022; Kim ve ark., 2022; Thomas ve
ark., 2023; Russo ve ark., 2024). Bu nedenle, vakalarin erken
teshisi ve erken tedavi, PKU'nun komplikasyonlarini 6nlemek
icin esastir (Evans ve ark., 2019; Dababneh vd., 2022). Ame-
rikan Tibbi Genetik ve Genomik Koleji’nin (ACMG) yeni te-
davi yonergeleri, PKU'lu bireyler i¢in klinik tedavi hedefinin,
her yastan birey i¢in kan PHE'sini 120-360 pmol/L araliginda
tutmak oldugunu ve tedavinin yasam boyu silirmesi gerekti-
gini belirtmektedir (Brown ve Lichter-Konecki, 2016).

Fenilketoniiri (PKU), yaygmlig1 etnik kokenler ve cografi
bolgeler arasinda biiyiik dl¢lide degisen, diinya capinda yak-
lagik 24.000 kisiden 1'ini etkileyen metabolik genetik bir has-
taliktir (Bannick ve ark., 2015; Elhawary ve ark., 2022; Kim
ve ark., 2022). PKU, viicutta bulunan fenilalanin (PHE)
amino asidini metabolize etme yetenegini etkileyen nadir bir
rahatsizliktir. Bu hastalik, kanda ve beyinde PHE birikimi ile
karakterize edilir (O'Shea ve ark., 2022). PKU, metabolik bo-
zukluklar ile olusan dogustan gelen hastaliktir. Ilk olarak
1934 yilinda Norvegli hekim Asbjorn Folling tarafindan ta-
nimlanmistir (Pandey ve ark., 2020; Dababneh ve ark., 2022).
Etnik koken agisindan, yayginlik genellikle Beyaz veya Dogu
Asyali popiilasyonlarda en yiiksek seviyededir. PKU'nun di-
ger yiiksek yayginlhigi sirastyla Israil, Tiirkiye, Suudi Arabis-
tan, Irak, Birlesik Arap Emirlikleri ve Bahreyn'dedir (van
Spronsen ve ark., 2021; Elhawary ve ark., 2022).

PKU hastalar1 gesitli zorluklarla ve kargilanamayan ihtiyac-
larla kars1 karsiyadir. Oz bakim konusunda bilingli olan birey-
ler bile, durumlarini tedavi etmede ve Onerilen tedaviyi siir-
diirmede zorluklar yasamaktadir. Yapilan ¢aligmalar PKU'lu
bir¢ok bireyin hastaliklarini yonetmekte zorluk ¢ektigi ve kan
PHE'lerini 6nerilen aralikta tutmakta sorun yasadiklari belir-
lenmistir. Ozellikle kan PHE'sini kontrol etme yeteneginin
yasla birlikte kdtiilestigi bildirilmistir (Brown ve Lichter-Ko-
necki, 2016). PKU’lu bireylerin yasam kalitelerinin degerlen-
dirilmesine yonelik yeterli sayida bilimsel ¢aligma bulunma-
maktadir. PKU’lu bireylerin beslenme tiirlerinden dolay1 sos-
yal yasamda karsilastiklar1 sorunlar ele alan arastirmalara ih-
tiyag vardir (Alptekin ve Cakiroglu, 2019). Tiim bu kisithilik-
lardan dolay1 ¢aligmanin amaci Fenilketoniiri (PKU) hastali-
gina sahip bireyler i¢in hem saglikli beslenmeye katki sagla-
yabilecek hem de diisiik proteinli gidalara ulasilabilirligi des-
tekleyecek tatli bir alternatif iiriin gelistirmektir.

Fenilalanin (PHE), hem hayvansal kdkenli hem de bitkisel
proteinlerde bulunan temel bir amino asittir. Genel olarak, 1
g dogal protein yaklasik 50 mg PHE saglar. PKU'nun diyet
tedavisi son derece siirlidir. Aslinda, klasik PKU'lu hastalar
giinde 220-240 mg PHE'ye tolerans gdsterirler, bu miktar
giinde yaklasik 4-5 g dogal proteine karsilik gelir (Rondanelli
ve ark., 2023). Plazmadaki PHE konsantrasyonuna gore dort
tip PKU fenotipi vardir. Bunlar hafif hiperfenilalaninemi
(120-600 pmol/L), hafif PKU (mPKU; 600-1200 pumol/L),
orta dereceli PKU (900-1200 umol/L) ve klasik PKU (cPKU;
>1200 pmol/L) (Dababneh ve ark., 2022; McWhorter ve ark.,
2022; Talebi ve Eshraghi, 2024).

PKU hastalar ve aileleri i¢in zahmetlidir ve genellikle cocuk-
luk ¢aginda baglayan bir uyumsuzluga yol acgar. Bu neden-
lerle, besin kalitesi ve lezzeti artirilmis yeni tibbi formiiller
geligtirilerek, gida miktarinin azaltilmasi ve uyumlulugun ar-
tirtlmas1 amaglanmaktadir (Strisciuglio ve Concolino, 2014).
Ciinkii diyet kisitlamalar1 bireylerde 6nemli sosyal ve psiko-
lojik etkilere neden olabilir. PKU'lu bireyler, partiler veya aile
toplantilar1 gibi yemek merkezli sosyal etkinlikler sirasinda
kendilerini izole hissedebilirler. Ozellikle cocuklar, akranla-
rindan farkli hissedebilir ve okul veya sosyal ortamlarda so-
runlar yasayabilirler. Kisacast PKU'lu bireylerin beslenme ki-
sithiligr oldukca zorlayicidir. Fenilalanin (PHE) temel bir
amino asit oldugundan, PKU'lu hastalar ABD Ulusal Saglik
Enstitiileri tarafindan Onerildigi gibi yasam boyu kan
PHE'sini 2-6 mg/dL'de (120-360 pmol/L) tutmak icin diigiik
PHE konsantrasyonlari igeren bir diyet kullanmalidir. Avrupa
ve ABD kilavuzlari, PHE seviyeleri 360 mmol/L'yi astiginda
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PKU'lu bireylerin tedavi edilmesini énermektedir (Giovan-
nini ve ark., 2012; Elhawary ve ark., 2022; Thomas ve ark.,
2023).

PKU hastalar1 beslenmelerinde protein igerigi yliksek olan te-
mel gida kaynaklarini tilketememektedir. Bu nedenle PKU’lu
bireyler beslenmelerinde elzem oldugu diisiiniilen gidalarin
bazilarindan mahrum kalmaktadir (Biiytikkurt ve ark., 2018;
Pandey ve ark., 2020). Klasik PKU'lu hastalarin beslenme te-
davisinde et, tavuk, balik, organ etleri, iglenmis et iirlinleri
(sucuk, sosis, salam, pastirma gibi), yumurta, siit, yogurt, ay-
ran, peynir ¢esitleri, kurubaklagiller, yagl tohumlar gibi pro-
tein icerigi zengin olan besinlerin kullanilmasina izin veril-
memektedir. Orta diizeyde protein igeren tahil grubuna ait gi-
dalarin kullanim izni hastanin kan fenilalanin diizeyine gore
belirlenir (Gokmen, 2012; Russo ve ark., 2024). PKU hastali-
gina yonelik tedavi amagh beslenme tiirii, PHE icermeyen bir
gida, besin takviyesi ve diisiik proteinli-nisastali yiyecekler
icerir. Bu tedavi sekli, PKU hastalarinda yeterli diizeyde pro-
tein, enerji, vitamin ve mineral alimi saglar (Weng ve ark.,
2020). Norolojik hasar1 6nlemek i¢in PKU hastaliginin tespi-
tinden itibaren dmiir boyu diyet tedavisine uyulmasi 6nerilir
(O'Shea ve ark., 2022). Bu diyet tedavisi, dogal protein alimi-
nin kisitlanmasi, PHE i¢cermeyen bir amino asit karisimiyla
takviye alma ve diisiik proteinli gida iiriinlerinin tiiketimi ol-
mak {izere ii¢ yonii kapsar. Bununla birlikte ekmek ve ma-
karna gibi temel gida maddelerinin yerini alan karbonhidrat
ve yaglardan olusan diisiik protein igerigine sahip olan gida-
lar, hastalarin normal beslenme aligkanliklarina benzeyen
beslenme profiline sahip olmalarin1 saglamak agisindan
onemlidir (van Spronsen ve ark., 2021). Tiim bu bilgilerin
yani sira uzun siireli protein eksikligi, B12 vitamini (et, kiimes
hayvanlari ve balikta bulunur), kalsiyum ve D vitamini sevi-
yesinde bir azalmaya yol agar. Bu nedenle, biiyliime geriligini
ve osteoporozu dnlemek i¢in mineral ve vitamin agisindan
zengin takviyeler alinmalidir (Elhawary ve ark., 2022). Tiim
bu bilgilerden yola ¢ikarak ortaya ¢ikacak olan bu eksiklikleri
aza indirmeye yonelik PKU hastalar1 i¢in saglikli ve diisiik
protein igerigine sahip inovatif bir tatli lirliniiniin gelistiril-
mesi amaglanmistir. Bu ¢alisma PKU’lu bireylere PKU dostu
lezzetli gida alternatifi gelistirmek ve gida ¢esitliligini arttira-
rak diyete uyum siirecine destek olmay1 da amaglamaktadir.

Materyal ve Metot

Yapilan ¢aligma nicel arastirma yontemlerine dahil olan de-
neysel arastirma yontemi kullanilarak gerceklestirilmistir.
Deneysel aragtirma yontemi, belirli bir duruma veya olaya
ait oldugu diisiiniilen sebepleri ortaya ¢ikarmak icin yliriitii-
liir (Sahin ve Cikrike¢1, 2018). Calisma kapsaminda tiiketici-
ler tarafindan sevilen ve sikga tercih edilen muffin tatlisinin
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hem evde uygulanabilen hem de endiistriyel iiretime uygun
bir standart regete gelistirilmistir. Bu standart regeteyi sag-
likl1 bir alternatife doniistiirmek i¢in daha az rafine seker,
daha az yag ve keciboynuzu, cranberry (turna yemisi) gibi
bazi fonksiyonel gidalar kullanilmistir.

Uriin Gelistirme Asamalari ve Standart Recete Olusturma

Gelistirilen muffin temelinde 1spanak (R), vigne-kakao (R1)
ve cranberry-kakao (R2) olmak iizere 3 farkli formda denen-
migtir (Tablo 2).

Orijinal regeteden yola ¢ikilarak hazirlanan birinci {iriiniin (R)
recetesinde 1spanak kullanilmigtir. Bu iiretimde istenilen ka-
barikliga sahip ve acik yesil renge sahip bir iiriin ortaya ¢ik-
mustir. Ancak 1spanagin fenilalanin degerinin yiiksek bulun-
masi ve klasik PKU’da tiiketilmesi gereken fenilalanin mik-
tarin1 gegmesi kaygisi nedeniyle bu denemeden vazgegilmis-
tir.

Ikinci {iriin (R1) denemesinde, chia tohumunun kekin i¢ yapi-
sinda jelimsi bir yap1 meydana getirdiginden dolay1 begenil-
memistir. Dolayisiyla gelistirilen iiriinde istenmeyen bir ki-
vam olustuguna dair elestiriler alinmistir. Bununla birlikte
dondurulmus olarak eklenmesinden dolay1 visneler muffinin
dibine ¢6kmiistiir. Bu durum da muffiin olumsuz elestiriler
almasina yol agmistir. Visnenin kakao ile eslesmesi tadim ya-
pan panelistler tarafindan begenilmemistir. Bu nedenlerden
bir sonraki iiriin denemesi i¢in farkli bir meyve kullanilma-
sina karar verilmistir. Bu meyve hem kuru hem de fenilalanin
miktarinin diisiik seviyede olmasi kriterlerine gore belirlen-
mistir.

Nihai Kek Uretimi

Ucgiincii denemede gelistirilen R2 adli muffin, chia tohumu
suda bekletilmeden kullanilmigtir. Visne yerine ise cranberry
(turna yemisi) meyvesi tercih edilmistir. Yapilan son deneme-
deki iiriin formu gerek gorsel anlamda gerekse duyusal analiz
kapsaminda egitimli panelistler tarafindan begeni kazanmis-
tir. Bu begeni kapsaminda nihai iiriin olusturularak egitimli
panelistlere sunulmustur.

Nihai tirlin olusturmada kullanilan gida {rtinleri; Hindistan
cevizi siitli (200g), hindistan cevizi yag1 (15g), aycicek yagi
(15g), seker (60g), keciboynuzu unu (20g), proteinsiz un
(100g), proteinsiz kakao (55g), vanilya (5g), kabartma tozu
(10g), chia tohumu(10g), ve cranberry meyvesi (20g)’dir.
Uriiniin yapim asamalari ise asagida yer almaktadir.

e Seker, hindistan cevizi siitil, aycigek yagi ve sivi hale
getirilmis hindistan cevizi yag1 mikserle seker tama-
men eriyene kadar ¢irpilir.



Food and Health 11(4), 318-329 (2025) e https://doi.org/10.3153/FH25027 Research Article

e Cirpilmis karigimin iizerine kati malzemeler (unlar, Nihai {irin yani PKU muffin (R2) iiretildikten sonra begeni
kakao, vanilya ve kabartma tozu) eklenir ve hamurun diizeyini analiz etmek i¢in eslestirme testinde kullanilabilecek
sénmemesi i¢in spatula ile homojen bir hal alana ka- bir kontrol grubu muffin (herkesin tiikettigi bir standart muf-
dar karistirlir. fin regetesi) daha iiretilmistir. Kontrol gurubunda (K) kullani-

e Ogiitiilmiis chia tohumu ve bigakla kiigiik pargalara lan malzemeler ise 3 adet yumurta, 1 su bardag: seker, 1 su
ayrilarak cranberry meyvesi eklenir. Hamur kaliplara ~ bardagi stit (200 ml), 1 su bardag: sivi yag (200 ml), 1 paket
doldurulur ve 170°C derece firnda 23 dakika pisirilir. ~ kabartma tozu, 1 paket vanilya, 2,5 su bardagi un’dur.

Tablo 1. Gelistirilen deneme iiriinler ve kodlari

Table 1. Developed Trial Products and Their Codes

Kod Uriin ve Kullamlan Malzemeler Uriin Fotografi
Ispanakli muffin: Seker (60 g), Hindistan cevizi siitii (250g), =
Aygicek yagi (15g), Hindistan cevizi yagi (15g), Kegiboynuzu
unu (40g), Proteinsiz un (150g), Vanilya(5g), Kabartma tozu
R (10g), Chia tohumu (20g), spanak(70g)

—

Visneli-kakaolu muffin: Seker (60 g), Hindistan cevizi siiti
(250g), Aygicek yagi (15g), Hindistan cevizi yagi (15g),
Kegiboynuzu unu (20g), Proteinsiz un (100g), Vanilya(5g),
Kabartma tozu (10g), Proteinsiz kakao (55g), Chia tohumu (20g),

R1 Dondurulmus visne(45g)

Cranberry meyveli-kakolu muffin: Seker (60g), Hindistan cevizi
stitli (200g), Aycicek yagi (15g), Hindistan cevizi yagi (15g),
Kegiboynuzu unu (20g), Proteinsiz un (100g),
Proteinsiz kakao (55g), Vanilya (5g), Kabartma tozu (10g),

R2 (Nihai iiriin) Chia tohumu(10g), Cranberry meyvesi (20g)
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Tablo 2. Gelistirilen nihai iiriin re¢ete malzemeleri

Table 2. Developed final product recipe materials

Kod

Uriin ve Kullanilan Malzemeler

Uriin Fotografi

K (Kontrol grubu)

Muffin: 3 adet oda sicakliginda yumurta, 1 su

bardag: seker, 1 su bardagi siit (200 mL), 1 su

bardagi sivi yag (200 mL), 1 paket kabartma
tozu, 1 paket vanilya, 2.5 su bardagi un

R2 (Nihai iiriin)

Cranberry meyveli-kakolu muffin: Seker (60g),
Hindistan cevizi siitii (200g), aycicek yagi (15g),
Hindistan cevizi yagi (15g), Kegiboynuzu unu
(20g), Proteinsiz un (100g), Proteinsiz kakao
(55g), Vanilya (5g), Kabartma tozu (10g), Chia
tohumu(10g), Cranberry meyvesi (20g)

Arastirmanin Analizi

Gelistirilen muffin ile kontrol grubunda bulunan gida iiriinle-
rinin besin dgelerini analiz etmek icin BeBIS 9 programi kul-
lanilmistir. BeBIS programu gelistirilen yeni iiriiniin igeri-
sinde bulunan besin 6gelerinin hesaplanabilmesi i¢in kullani-
labilen bilimsel ve profesyonel bir bilgisayar programidir
(BeBIS Beslenme Bilgi Sistemi, 2024). Calismanin yiiriitiil-
mesinde nitel arastirma yontemlerinden biri olan deneysel
arastirma yontemi kullanilmistir. Degerlendirme siireci iki
asamali duyusal analiz yontemiyle gerceklestirilmistir. Tlk
asamada gelistirilen muffinler Safranbolu Gastronomi ve
Mutfak Sanatlar1 Boliimii’nde gérev yapan uzmanlar (3 kisi)
ile recetelerin duyusal analizi yapilmig ve nihai iirliniin stan-
dart recetesi ¢ikarilmistir. Ikinci asamada ise, standart regete
ile olusturulan muffin egitimli panelistlere tadim yaptirilarak
duyusal analiz ger¢eklestirilmistir. Dolayisiyla arastirmanin
orneklemini duyusal analiz egitimi almis panelistlerden (11)
olusmaktadir. Calismada duyusal analiz yonteminde yer alan
eslenmis kiyaslama testi uygulanmistir. Eglenmis kiyaslama
testi, standart bir 6rnek ile gelistirilen {iriin 6rneginin duyusal
nitelikler agisindan karsilastirilmasina olanak taniyan analitik
bir degerlendirme yontemidir (Altug ve ark., 2011). Panelist-
lere sunulan iki 6rnek arasindaki duyusal farkliliklarin varligi
ve diizeyi ile birlikte; tat, goriiniis, koku gibi 6zellikler agisin-
dan hangisinin iistiin oldugu yoniinde sorular yoneltilmistir.

Ayrica, ornekler arasinda anlamli bir fark tespit edilmesi du-
rumunda bu farkin hangi duyusal parametreden kaynaklan-
dig1 da belirlenmistir. Elde edilen veriler SPSS istatistik yazi-
lim1 aracilifiyla analiz edilmistir. Sonuglar tablo, grafik ve
ozellikle radar grafikleriyle gorsel olarak sunularak yorum-
lanmistir. Yapilan literatiir aragtirmalarinda PKU hastalar1
icin Uiriin gelistirme boyutlari ile ilgili ¢aligmalarin oldukca az
oldugu belirlenmistir. PKU daha ¢ok diyet ve saglik alanla-
rinda arastirmalara konu olmustur. Bu durum nedeniyle yapi-
lan ¢aligmada yeterli derecede tartigma alani olusturulama-
mistir.

Bulgular ve Tartisma

Arastirmanin duyusal analiz kisminda yer alan egitimli pana-
listlerden 6’s1 kadin, 5’1 erkektir. Bu panelistlerin yas araligi
ise kadmlarda 21-57 iken erkeklerde 27-47’dir. Panelistler
Gastronomi Mutfak Sanatlart Boliimii ve Ascilik Programla-
rinda dgretim eleman1 ve 6gretim gorevlisi olarak ¢aligmak-
tadir. Arastirmanin bulgular kisminda BeBIS besin 6geleri
analiz bulgulari, kontrol grubu (K) ve PKU Muffin (R2) ara-
sindaki farklilik derecesi, farklilik diizeyi ve farklilik yonii,
PKU muffin (R2) ile kontrol grubu (K)’nun begeni diizeyi ile
PKU muffin (R2) ve kontrol grubu (K) nun tercih edilme dii-
zeyi bagliklar incelenmistir.
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BeBIS Besin Ogeleri Analiz Bulgulari

Caligmanin ilk bulgusu farkli regeteler ile kontrol grubu muf-
fin ve PKU mufinin enerji (kalori) ve karbonhidrat (CHO)
igeriklerinin karsilastirilmasi ile iliskilidir. Kontrol Grubu
(K) olarak adlandirilmis olan muffin geleneksel recete ile iire-
tilirken PKU muffin, protein kisitlamasi gereken bireyler i¢in
gelistirilen yenilik¢i bir regeteyle iiretilmistir (Tablo 3).

Tablo 3°te PKU muftfinin enerji ve karbonhidrat igerigi, kont-
rol grubuna gore daha diigiiktiir. Bu durum seker, yag ve un
miktar1 ile iliskilendirilmistir. PKU muffin bugday unundan
uzaklagarak daha ¢ok formiilasyon amacglh kegiboynuzu ve
chia unu kullanilmistir. Ayrica sekeri ekarte edebilmek ve
besleyiciligini arttirmada cranberry ve kegiboynuzu unu kul-
lanilmistir. Bu gida malzemeleri ayrica lif agisindan zengin
bir icerik de sunmaktadir. Sonug olarak PKU muffi (R2)’nin
enerji ve karbonhidrat bakimindan diisiik oldugu ve 6zellikle

PKU’Iu bireylerin gereksinimlerini karsiladig1 goriilmekte-
dir.

Tablo 4, PKU bireyler i¢in gelistirilmesinde kullanilan uygun
gida maddelerinin besin igeriklerinin bir kontrol grubu ile
karsilagtirilarak degerlendirilmesi ile iligkilidir. Yapilan ¢a-
lismada gelistirilen PKU muffinin enerji, CHO, yag ve koles-
teroliin dengede oldugu ve lif oraninin ise daha yiiksek mik-
tarda oldugu tespit edilmistir. Fenilalanin icerigi diisiik bir
beslenme diizeninde, yaglar ve basit karbonhidratlar (seker,
nisasta gibi) baslica enerji kaynaklaridir. Fenilalanin miktar1
diisiik ve enerji igerigi yiiksek olan diisiik proteinli {iriinlerin
kullanimi, PKU’lu bireylerde olusabilecek enerji agigini gi-
dermede 6nemli bir rol oynar. Gelistirilen PKU muffin her ne
kadar vitaminler bakimindan diger kontrol grubuna gore dii-
siik olsa da sodyum, potasyum, kalsiyum, magnezyum, fos-
for, demir ve ¢inko miktarlarinin diger standart regete deger-
lerine yakin oldugu belirlenmistir.

Tablo 3. PKU muffin ve kontrol grubu enerji ile CHO igerikleri

Table 3. Energy and carbohydrate contents of PKU muffins and the control group

Besin: Kontrol Grubu (K Uriinii) Miktar Enerji CHO
Tavuk Yumurtasi (Cig) 180 g 257.7 Kkal 13¢g
Seker 200 g 811.2 Kkal 199.6 g
Inek Siitii (Tam yagl) 200 g 130.0 Kkal 94¢g
Aycicek Yagi 166 g 1468.0 Kkal 00g
Bugday Unu 350 g 1202.1 Kkal 2532¢
Kabartma Tozu 10g 17.5 Kkal 38¢g
Vanilin Sekeri/Vanilya S5g 20.3 Kkal 50¢g
Toplam enerji miktari: 3906.7 Kcal (100 %). Toplam karbonhidrat miktari: 472.2g (100 %)

Besin: PKU Muffin (R2 Uriinii) Miktar Enerji CHO
Seker 60 g 243 .4 Kkal 599¢g
Proteinsiz un 100 g 909.6 Kkal 525¢g
Hindistan Cevizi Siitli 200 g 20.1 Kkal 27 ¢g
Aycicek Yagi 15¢g 132.6 Kkal 00g
Hindistan Cevizi Yagi 15¢g 132.0 Kkal 00g
Kec¢iboynuzu Unu 30g 18.1 Kkal 22¢g
Kakao Tozu 5¢ 17.0 Kkal 09¢g
Vanilin Sekeri/Vanilya S5g 20.3 Kkal 50¢g
Kabartma Tozu 10g 17.5 Kkal 38¢g
Chia Tohumu 10g 48.6 Kkal 42 ¢
Cranbery (Turna yemisi) 20g 12.8 Kkal 26¢g

Toplam Enerji Miktari: 1571.8 kcal (100 %). Toplam Karbonhidrat Miktari: 133.7 g (100 %)
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Van Calcar ve Ney (2012)’e gore optimal metabolik kontrol
icin gilincel Oneriler arasinda, fenilalanin oram1 12 yasindan
biiyiik bireyler i¢in 120 ila 600 umol/L (2 ila 10 mg/dL) ara-
sinda tutulmalidir. Gelistirilen PKU muffinin (57 g’lik) ana
amacina yonelik olarak protein oraninin oldukga diisiik ol-
dugu (0.4 g) tespit edilmistir. Dolayisiyla bu {irliniin PKU
hastalarinin sinirlt protein toleranslarina uygun bir sekilde
enerji ihtiyaglarini karsilamaya yonelik olabilecegi diisiiniil-
mektedir. Scortegagna ve arkadaslar1 (2019), fenilketoniiri
(PKU) hastalarinin beslenmelerinin, fenilalanin (PHE) ag1-
sindan kisitlanmig 6zel protein formiilleriyle desteklenmesi

gerektigini belirtmektedir. Bu dogrultuda gelistirilen muffin
iiriinliniin diisiik fenilalanin igerigine sahip olmasi (12.5 g),
s0z konusu hasta grubuyla uyumlu oldugunu gdstermektedir.
Bu ozellik, protein aliminda kisitlamaya gidilmesi gereken
PKU bireyleri agisindan énemli bir avantaj sunmaktadir. Ni-
tekim Tablo 4'te yer alan muffin iirlinline ait besin 6geleri in-
celendiginde, bu iiriiniin PKU hastalarinin beslenme yoneti-
minde potansiyel bir destekleyici unsur olabilecegi diisiiniil-
mektedir.

Tablo 4. PKU muffin ve kontrol grubu muffinin besin 6gesi icerikleri

Table 4. Nutrient contents of PKU muffins and control group muffins

Kontrol . Doeni Oneri
Besin dgesi icerdikleri | Grubwnun | Ofenin Karsilama PKU.Mufﬁ.n ’H.l K(a)rg;;lalll:la mil(()tlz::f;ll'ellglﬁn
madde BeBIS Verileri Yiizdesi (%) BeBIS Verilert Yiizdesi (%) | (Sadece Kadnlar)
Enerji 325.6 kcal 17 52.2 kcal 3 1934.1 kcal
Su 303¢g - 18.2 -
Protein 54¢g 9 04¢g 1 57.1¢g
Yag 16.1g 25 29¢g 4 65.6 g
CHO 394¢ 14 6.8 2 276.1 g
Lif 08¢g 3 23¢g 8 300¢g
Coklu doymamis yaglar 73¢g 73 08¢g 8 100 g
Kolesterol 65.0 mg - 00g - -
A Vit. 29.7 ug 4 03g 0 801.0 ug
E Vit. (esd.) 9.0 mg 75 0.8 ¢g 7 12.0 mg
Folat, topl. 11.5 pg 3 23¢g 1 400.0 pg
C Vit. 0.3 mg 0 l4dg 1 100.1 mg
Sodyum 127.6 mg 6 107.8 mg 5 2001.0 mg
Potasyum 93.9 mg 3 78.6 mg 2 3500.0 mg
Kalsiyum 39.6 mg 4 37.3 mg 4 1001.0 mg
Magnezyum 8.0 mg 3 11.9 mg 4 310.0 mg
Fosfor 133.4 mg 19 87.1 mg 12 701.0 mg
Demir 0.5 mg 3 0.3 mg 2 15.0 mg
Cinko 0.4 mg 6 0.1 mg 2 7.0 mg
ORAC 510.0 - 512.0 - -
Glis. Ind. 19.0 - 0.0 - -
Niasin esd. 0.8 mg 6 0.1 mg 1 13.0 mg
Fenilalanin 270.3 mg - 12.5 mg - -
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Kontrol Grubu (K) ve PKU Muffin (R2) Arasindaki
Farklilik Derecesi

Farklilik derecesi konusunda her duyusal kriteri (goriiniis,
lezzet, koku, doku) katilimcilar hafif, orta, fazla, cok fazla
seklinde degerlendirilmistir. Her bir duyusal kriter i¢in dne
cikan farklilik algisinin yiizdesel karsiligi da farklilik diizeyi
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Calismanin farklilik derecesi
ile farklilik diizeyi bulgular1 Tablo 5’te yer almaktadir.

Tablo 5 gelistirilmis muffinlerin duyusal kriterlere gore de-
gerlendirilmesini ve farklilik derecesinin Ol¢iilmesini iger-
mektedir. Buna gore goriiniis (%54.5), lezzet (%45.4), koku
(%63.6) ve doku (%36.4) kriterlerinde “hafif” bir fark algi-
lanmistir. Genel olarak en fazla farklilik kokuda (%50) algi-
lanirken en az farklilik dokuda (%25) algilanmigtir. Caligma-
nin farklilik yonii tablosu ise agagida yer almaktadir.

Farklihk Diizeyi ve Farklilk Yonii

Caligmanin bu kisminda farkli duyusal kriterlerin (goriiniis,
lezzet, koku, doku) pozitif, negatif ve notr olarak siniflandi-
rilmig farkliliklarin oranlari degerlendirilmistir (Tablo 6).

Tablo 6’ya gore gelistirilmis Muffin, goriinlis agisindan
%63,6 oraninda pozitif bir fark yaratmis. kontrol {irliniine

benzer oldugunu diistinen bir kitle de bulundugunu goster-
mektedir. Lezzet acisindan degerlendirildiginde, gelistirilmis
PKU muffin %81,8 gibi yiiksek pozitif bir fark yaratmistir.
Negatif herhangi bir degerlendirme yapilmamistir. Bu bulgu,
standart kosullarda iiretilen Kontrol grubu (K) ile karsilasti-
rildiginda, gelistirilmis PKU muffinin lezzet agisindan belir-
gin bigimde daha 6n plana ¢iktigini gostermektedir. Koku yo-
niinden degerlendirildiginde ise, gelistirilen muffin %100
oraninda olumlu goriis almig, bu da kokunun en basarili se-
kilde iyilestirilen 6zellik oldugunu ortaya koymustur. Genel
bir degerlendirme yapildiginda, gelistirilen iiriiniin katilimei-
lar lizerinde oldukga olumlu bir alg1 yarattigi; ancak gorsel ve
dokusal niteliklerin daha fazla gelistirilmesine ihtiyag duyul-
dugu belirlenmistir. Ozellikle koku ve lezzet, gelistirilen
PKU muffinin en basarili duyusal kriterleri olarak 6ne ¢ik-
maktadir. Biiylikkurt ve arkadaslari (2018), fenilalanin igerigi
azaltilmig bir un gelistirmeye yonelik bir yontem ortaya koy-
muslardir. Bu yontemde uygulanan in vitro protein sindirimi
sonucunda, proteinlerin hidrolize edildigi ve serbest fenilala-
nin i¢eriginin yaklasik 15 kat artir1ldig1, boylece toplam feni-
lalanin miktariin yaklasik %50 oraninda azaltildig1 bildiril-
mistir. Ayrica bu un kullanilarak iiretilen biskiivilerin duyu-
sal acidan kabul edilebilir oldugu da saptanmigtir. Elde edilen
bulgular, PKU’lu bireylerin beslenmesine yonelik {iriin gelis-
tirme ¢alismalarinin artirilmasinin gerekliligini acikga ortaya
koymaktadir.

Tablo 5. Farklilik derecesi ve diizeyi

Table 5. Degree and level of difference

Farkhilik Derecesi
Duyusal Farklihik
Kriter Hafif Orta Fazla Cok Fazla .
Gelistirilmis Muffin —— Diizeyi
(R2) ile Kontrol Grubu (K) Gorliniis %54.5 %36.4 %9.1 - %33.3
Lezzet %45.4 %45.5 %9.1 - %33.3
Koku %63.6 %36.4 - - %350
Doku %36.4 %36.4 %18.1 %09.1 %25
Tablo 6. Farklilik diizeylerinin yonii
Table 6. Direction of difference levels
Duyusai Farkhilik Diizeyleri Yonii Genel Farkhilik
. Pozitif Negatif Notr Diizeyi Yonii
ffin (R2) Kriterler
ilepllégli\li[ol; Grubu (K) Gorliniis %63.6 %18.2 %18.2 %33.3
Lezzet %81.8 - %18.2 %50
Koku %100 - - %100
Doku %81.8 %18.2 - %50
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PKU Muffin (R2) ile Kontrol Grubu (K)’nun Begeni Diizeyi

Yapilan arastirmada kontrol grubu (K) olan muffin ile gelis-
tirilen PKU muffine eslestirme testi yapilmistir. Buna gore
her iki muffinin begeni diizeyi l¢iilmiistiir (Tablo 7).

Tablo 7’ye gore “Hi¢ Begenmedim” ve “Biraz Begendim”
kriterlerinin hem PKU muffin hem de kontrol grubu i¢in ka-
tilimcilardan herhangi bir olumsuz doniig alinmamistir. Kont-
rol grubu i¢in %45.4 oraninda, PKU muffin ise %36.4 ora-
ninda “Begendim” doniisii almistir. “Cok Begendim” krite-
rinde ise PKU muffin %54.5, kontrol grubunun %45.5 ora-
nina sahiptir. PKU muffin iriiniiniin daha ytiksek bir "¢ok be-
gendim" oranina sahip oldugu ortaya ¢ikmustir.

PKU Muffin (R’) ile Kontrol Grubu (K)’nun Tercih
Edilme Diizeyi

Yapilan arastirmada kontrol grubu (K) olan muffin ile gelis-
tirilen PKU muffinin tercih edilme diizeyi 6l¢iilmiistiir (Tablo
8).

Tablo 8’e gore her iki gurubun da tercih edilebilirligi yiiksek-
tir. Ancak kontrol grubuna gore, PKU muffin i¢in ‘Kesinlikle
Tercih Ederim’ ifadesini segenlerin orani (%72.7) oldukga
yiiksektir. Bu durum proteinsiz PKU muffinin panelistler ta-
rafindan tercih edilebilirliginin oldukca yiiksek oldugunu or-
taya koymaktadir. Dolayistyla gelistirilen muffinin PKU’dan
muzdarip hastalar igin tercih edilebilirligi yiiksek bir iiriin ol-
dugu diistiniilmektedir. PKU muffinin begeni ve tercih
edilme diizeyi grafikleri asagida yer almaktadir (Sekil 1).

Research Article

Sonug¢

PKU (fenilketoniiri) hastalar1 i¢in 6zel olarak tasarlanan bu
muffin, diisiik enerji, karbonhidrat ve protein igerigiyle onla-
rin diyet gereksinimlerine uygun bir segenek olarak éne ¢ik-
maktadir. PKU muffin, seker, yag ve un yerine proteinsiz un,
keciboynuzu unu ve chia unu gibi alternatif malzemelerin bir-
likte kullanilmasiyla saglanmistir. Ayrica seker azaltimi sag-
lanarak yerine cranberry ve kegiboynuzu unu gibi malzeme-
ler kullanilmistir. Bu durum muffinin hem besleyiciligini
hem de lif oranini artirmigtir. PKU muffin besin 6geleri, PKU
hastalarinin enerji ve protein gereksinimlerini karsilarken on-
larin 6zel ihtiyaglarini desteklemek amaciyla gelistirilmistir.
Bu nedenle, gelistirilen iiriin PKU fenilketoniiri) hastalarinin
beslenme yonetiminde 6nemli bir kaynak olarak degerlendi-
rilebilir. PKU muffin, fenilalanin aliminmi1 sinirlandirmak zo-
runda olan bireyler i¢in gelistirilmistir. Fenilalanin degerinin
(12.5 g) diisiik olmast, iiriiniin PKU hastalarinin diyetine uy-
gun oldugunu gostermektedir.

PKU (fenilketoniiri) hastalar i¢in gelistirilmis olan muffinin
(R2) duyusal degerlendirmesinin farklilik dereceleri ve dii-
zeyleri kontrol grubuyla (K) eslestirme yapilarak incelenmis-
tir. Bu kapsamda, gelistirilmis PKU muffin (R2), kontrol gru-
buna (K) kiyasla koku ve lezzet agisindan en yiiksek pozitif
farklilig1 yaratmistir. Koku %100 oraninda pozitif degerlen-
dirilmis ve en gii¢lii iyilestirme saglanan 6zellik olmustur.

Tablo 7. Muffinlerin begeni diizeyi
Table 7. Liking levels of muffins

Uriin Begerll-lnllge dim BeBgler:;im Kararsizim | Begendim Be g(i; (:zlim Toplam
Kontrol Grubu (K) - - %9.1 %40.4 %46.5 %100
PKU Muffin (R2) - - 9%09.1 %36.4 %54.5 %100
Tablo 8. Muffinlerin tercih edilme diizeyi
Table 8. Preference levels of muffins
Uriin Tercih Etmem | Tercih Ederim Kesinlikle Tercih Ederim Toplam
Kontrol Grubu (K) %1.5 %44.0 %54.5 %100
PKU Muffin (R2) %3.3 %24.0 %72.7 %100
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PKU Muffin (R2) ve Kontrol Grubu Muffin (K) Begeni

Diizeyi
0,6 %54.5
0,5
0,4 %45.5
0,3
0,2
0,1
%9.1
0
Hig Biraz Kararsizim Begendim Cok
Begenmedim Begendim Begendim

==g==Kontrol Grubu (K) ==@=PKU Muffin

Sekil 1. PKU Mutffin in (R2) ve kontrol grubu muffinin (K) begeni diizeyi

Figure 1. Liking level of PKU Muffin (R2) and control group muffin (K)

PKU muffinin (R2) ve Kontrol Grubu Muffinin (K) Tercih
Edilme Diizeyi
80,00%

70,00% %72.5
60,00%
50,00%
40,00%
30,00%
20,00%

10,00%

%3.3

0,00%
Tercih Etmem Tercih Ederim Kesinlikle Tercih
Ederim

== Kontrol Grubu (K) == PKU Muffin (R2)

Sekil 2. PKU Muffin in (R2) ve kontrol grubu muffinin (K) tercih edilme diizeyi
Figure 2. Preference level of PKU Muffin (R2) and control group muffin (K)
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Gelistirilmis muffinin duyusal degerlendirmesindeki farklilik
diizeyinin yonii (pozitif, negatif ve notr) ile ilgili analiz so-
nuglarinda ise en yiiksek diizeyin lezzet (%81.8) oldugu tespit
edilmistir. Bu sonu¢ PKU (fenilketoniiri) bireyler i¢in gelis-
tirilmis muffinin tadinin biiyiik 6l¢iide begenildigini ortaya
koymaktadir. Gelistirilmis muffin goriiniis agisindan %63.6
pozitif fark yaratmig ancak nétr ve negatif degerlendirmeler
de yer aldigindan dolay:1 goriiniis agisindan muffinde daha
fazla iyilestirme yapilmasi gerektigi diisiiniilmektedir. Ko-
kuda %100 pozitif degerlendirme alan PKU muffin koku iyi-
lestirmesi konusunda en basarili yon oldugunu agikca goster-
mektedir. Calismada ortaya ¢ikarilabilecek genel degerlen-
dirme, gelistirilen PKU muffinlerin kontrol grubu muffine
gore genel olarak iistiin 6zelliklere sahiptir. Calismada yapi-
labilecek en genel Oneri, gelistirilmis PKU muffinin olumlu
bir alg1 ortaya koymus olsa da gorsellik (daha estetik goriin-
mesi konusunda) ve dokusal 6zellikler (muffinin yapisinin
daha gelistirilmesi) konusunda daha fazla iyilestirme yapil-
masinin gerekli oldugudur.

Etik Standartlar ile Uyumluluk

Cikar catismasi: Yazarlar, bu yazi i¢in gergek, potansiyel veya
algilanan ¢ikar ¢atismasi olmadigini beyan etmislerdir.

Etik izin: Calismanin etik izni 28.02.2025 tarihli,
E-78977401-050.04-417464 sayili T.C. Karabiik Universitesi
Rektorliigiiniin Sosyal ve Beseri, Bilimler Arastirmalari Etik
Kurulu yazisi ile ¢aligma etik kurul karar1 alinmistir.

Veri erisilebilirligi: Veriler talep iizerine saglanacaktir.
Finansal destek: -

Tegekkiir: -

Aciklama: -

Kaynaklar

Aktag, S., Ogren, G., Fereli, S., Kargin, D., icen, H.
(2021). Fenilketoniirili ¢ocuklarin beslenme durum ve davra-
niglar lizerine annelerin besleme davraniglarinin etkisi. Tur-
kish Journal of Pediatric Disease, 15(3),174-180.
https://doi.org/10.12956/tchd.561368

Alptekin, .M., Cakiroglu, F.P. (2019). Fenilketoniiri
hasta-larmin  sosyal yasamda karsilastiklar1  zorluklar:
niteliksel bir arastrma. Acibadem Universitesi Saglik
Bilimleri Dergisi, (4), 763-769.
https://doi.org/10.31067/0.2019.227

Research Article

Altug Onogur, T., Elmac, Y. (2011). Gidalarda Du-
yusal Degerlendirme (2. Baski). lzmir Sidas Yaymcuik.
ISBN: 9789944566087

Bannick, A.A., Laufman, J.D., Edwards, H.L., Venti-
miglia, J., Feldman, G.L. (2015). Outcomes of referrals
to Child Protective Services for medical neglect in patients
with phenylketonuria: Experiences at a single treatment
center. Molecular Genetics and Metabolism, 115(4), 151-
156.

https://doi.org/10.1016/j.ymgme.2015.06.003

Brown, C. S., Lichter-Konecki, U. (2016). Phenylketo-
nuria (PKU): A problem solved?. Molecular Genetics and
Metabolism Reports, 6, 8-12.
https://doi.org/10.1016/j.ymemr.2015.12.004

Biiyiikkurt, O.K., Durak, A.N., Erbas, M. (2018). Fe-
nilketoniiri hastalar1 i¢in fenilalanin igerigi azaltilmig bir un
gelistirilmesi. Gida, 43(5), 812-825.
https://doi.org/10.15237/gida.GD18029

Christ, S.E. (2003). Asbjorn folling and the discovery of
phenylketonuria. Journal of the History of the Neurosciences,
12(1), 44-54.

https://doi.org/10.1076/jhin.12.1.44.13788

Dababneh, S., Alsbou, M., Taani, N., Sharkas, G., Ismael,
R., Maraqa, L., ...Almasri, A. (2022). Epidemiology of
phenylketonuria disease in jordan: medical and nutritional
challenges. Children, 9(3), 402.
https://doi.org/10.3390/children9030402

Elhawary, N.A., AlJahdali, I.A., Abumansour, LS., El-
hawary, E.N., Gaboon, N., Dandini, M., Kensara, O.A.
(2022). Genetic etiology and clinical challenges of phenylke-
tonuria. Human Genomics, 16(1), 22.
https://doi.org/10.1186/s40246-022-00398-9

Evans, S., Daly, A., Wildgoose, J., Cochrane, B., Chahal,
S., Ashmore, C., Loveridge, N., MacDonald, A., (2019).
Growth, protein and energy intake in children with pku taking
a weaning protein substitute in the first two years of life: A
case-control study. Nutrients, 11, 552.
https://doi.org/10.3390/nu11030552

Giovannini, M., Verduci, E., Salvatici, E., Paci, S., Riva,
E. (2012). Phenylketonuria: Nutritional advances and chal-
lenges. Nutrition & Metabolism, 9, 1-7.
https://doi.org/10.1186/1743-7075-9-7



https://doi.org/10.12956/tchd.561368
https://doi.org/10.31067/0.2019.227
https://doi.org/10.1016/j.ymgme.2015.06.003
https://doi.org/10.1016/j.ymgmr.2015.12.004
https://doi.org/10.15237/gida.GD18029
https://doi.org/10.1076/jhin.12.1.44.13788
https://doi.org/10.3390/children9030402
https://doi.org/10.1186/s40246-022-00398-9
https://doi.org/10.3390/nu11030552
https://doi.org/10.1186/1743-7075-9-7

Research Article

Food and Health 11(4), 318-329 (2025) e https://doi.org/10.3153/FH25027

Gokmen O.H, Coskun T. (2012). PKU in Turkey and thera-
peutical approaches. In: Surendran S (ed) Neurochemistry of
Metabolic Diseases, Lysosomal Storage Diseases, Phenylke-
tonuria and Canavan Disease (1st ed). New York: Nova Pub-
lishers, 203-240.

Kim, J., Lee, S., Lee, J., Park, J.C., Kim, K.H., Ko, J.M.,
... Lee, J. Y. (2022). Neurotoxicity of phenylalanine on hu-
man iPSC-derived cerebral organoids. Molecular Genetics
and Metabolism, 136(2), 132-144.
https://doi.org/10.1016/j.ymgme.2022.04.005

McWhorter, N., Ndugga-Kabuye, M.K., Puurunen, M., &
Ernst, S.L. (2022). Complications of the low phenylalanine
diet for patients with phenylketonuria and the benefits of inc-
reased natural protein. Nutrients, 14(23), 4960.
https://doi.org/10.3390/nu14234960

Talebi, S., Eshraghi, P. (2024). Nutrition in phenylketonu-
ria. Clinical Nutrition ESPEN, 64, 307-313.
https://doi.org/10.1016/j.clnesp.2024.09.032

Thomas, L., Olson, A., Romani, C. (2023). The impact of
metabolic control on cognition, neurophysiology, and well-
being in PKU: A systematic review and meta-analysis of the
within-participant literature. Molecular Genetics and Meta-
bolism, 138(1), 106969.
https://doi.org/10.1016/j.ymgme.2022.106969

O'Shea, M.E., Sheehan Gilroy, B., Greaney, A.M., Mac-
Donald, A. (2022). Moving through adulthood: The lived
experience of Irish adults with PKU. Frontiers in Psychology,
13,983154.

https://doi.org/10.3389/fpsyg.2022.983154

Pandey, S., Sunny, A., Govindaraju, K., & Singh, R.P.
(2020). Development of low phenylalanine flour for phenyl-
ketonuric patient. Journal of Food Processing and Preserva-
tion, 44(11), e14894.

https://doi.org/10.1111/ifpp.14894

Rondanelli, M., Porta, F., Gasparri, C., Barrile, G.C., Ca-
vioni, A., Mansueto, F., ... Perna, S. (2023). A food pyramid

for adult patients with phenylketonuria and a systematic re-
view on the current evidences regarding the optimal dietary
treatment of adult patients with PKU. Clinical Nutrition,
42(5), 732-763.

https://doi.org/10.1016/].cIlnu.2023.03.007

Russo, G. L., Puleo, S., Cavella, S., Scala, 1., Fidaleo, M.,
& Di Monaco, R. (2024). Advancements in food science for
Phenylketonuria (PKU) management: a comprehensive re-

view. Critical Reviews in Food Science and Nutrition, 1-15.
https://doi.org/10.1080/10408398.2024.2360075

Strisciuglio, P., Concolino, D. (2014). New Strategies for
the Treatment of Phenylketonur (PKU). Metabolites, 4, 1007-
1017.

https://doi.org/10.3390/metabo4041007

Sahin, 1., Cikrikey, F., (2018). Deneysel Arastirma Y ntemi.
Egitim YOnetiminde Arastirma (pp.307-326), Ankara: Pegem
A Yayncilik. ISBN: 978-605-318-356-6

van Spronsen, F.J., Blau, N., Harding, C., Burlina, A.,
Longo, N., Bosch, A.M. (2021). Phenylketonuria. Nature re-
views Disease Primers, 7(1), 36.
https://doi.org/10.1038/s41572-021-00267-0

van Calcar, S.C., Ney, D.M. (2012). Food products made
with glycomacropeptide, a low-phenylalanine whey protein,
provide a new alternative to amino acid-based medical foods
for nutrition management of phenylketonuria. Journal of the
Academy of Nutrition and Dietetics, 112(8), 1201-1210.
https://doi.org/10.1016/j.jand.2012.05.004

Weng, H.L., Yang, F.J., Chen, P.R., Hwu, W.L., Lee,
N.C., Chien, Y.H. (2020). Dictary intake and nutritional sta-
tus of patients with phenylketonuria in Taiwan. Scientific Re-
ports, 10(1), 14537.
https://doi.org/10.1038/s41598-020-71361-8

Zurfluh, M.R., Zschocke, J., Lindner, M., Feillet, F.,
Chery, C., Burlina, A. Stevens, R.C., Thony, B., Blau, N.
(2008). Molecular genetics of tetrahydrobiopterin responsive
phenylalanine hydroxylase deficiency. Human Mutation, 29,
167-175.

https://doi.org/10.1002/humu.20637

329


https://doi.org/10.1016/j.ymgme.2022.04.005
https://doi.org/10.3390/nu14234960
https://doi.org/10.1016/j.clnesp.2024.09.032
https://doi.org/10.1016/j.ymgme.2022.106969
https://doi.org/10.3389/fpsyg.2022.983154
https://doi.org/10.1111/jfpp.14894
https://doi.org/10.1016/j.clnu.2023.03.007
https://doi.org/10.1080/10408398.2024.2360075
https://doi.org/10.3390/metabo4041007
https://doi.org/10.1038/s41572-021-00267-0
https://doi.org/10.1016/j.jand.2012.05.004
https://doi.org/10.1038/s41598-020-71361-8
https://doi.org/10.1002/humu.20637

	Fenilketonüri (PKU) hastalarına yönelik inovatif ürün geliştirme; Muffin tatlısı
	Giriş
	Materyal ve Metot
	Ürün Geliştirme Aşamaları ve Standart Reçete Oluşturma
	Nihai Kek Üretimi
	Araştırmanın Analizi

	Bulgular ve Tartışma
	BeBİS Besin Öğeleri Analiz Bulguları
	Kontrol Grubu (K) ve PKU Muffin (R2) Arasındaki Farklılık Derecesi
	Farklılık Düzeyi ve Farklılık Yönü
	PKU Muffin (R2) ile Kontrol Grubu (K)’nun Beğeni Düzeyi
	PKU Muffin (R’) ile Kontrol Grubu (K)’nun Tercih Edilme Düzeyi

	Sonuç
	Kaynaklar


