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Anne sitl bebekler icin en iyi gidadir. Fenilketondiri
(FKU)'li bebeklerin anne siiti ile beslenmesi, diger
saglikli bebeklere oranla diistiktir ancak anne
siitiiniin sayisiz faydalarindan FKU'lii bebeklerin de
yararlanmasi gerekir. Bu bebekler; kan fenilalanin
diizeylerine gore 6nerilen miktarda fenilalanin
icermeyen formiila ile birlikte anne stti alabilir.
FKU'lii bebeklerde anne siitii ile ilgili emzirme
rehberinin bulunmamasi nedeniyle yalnizca klinik
deneyimlerden yola cikarak beslenme sekli
onerilmektedir. Bu konuda kanita dayali
uygulamalara ihtiyac vardir. Saglik calisanlarinin FKU
ile ilgili glincel yaklagimlari takip etmeleri ve aileleri
dogru bilinglendirerek kontrollii bir bicimde
emzirmeye tesvik etmeleri son derece 6nemlidir.
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Abstract

Breast milk is the best food for babies. Breastfeeding
rates in the babies with phenylketonuria (PKU) are
lower than in the other healthy babies, but infants
with PKU also need to utilize innumerable benefits
of breastfeeding. These infants can take the breast
milk in combination with phenylalanine-free formula
in recommended amounts according to the blood
phenylalanine levels. Due to the lack of the
guidelines for breastfeeding the babies with PKU,
the nutrition recommendations are based only on
clinical experiences. There is a need for evidence-
based practices in this regard. It is crucial that the
health professionals follow current approaches to
PKU and by raising awareness, encourage the
families to breastfeed the babies in a controlled
manner.
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Giris

Fenilketoniiri (FKU) otozomal resesif gecisli,
kanda fenilalanin ylksekligine yol agan,
fenilalanin hidroksilaz enzim eksikligine bagh
gorilen bir metabolizma hastaligidir (1, 2).
Fenilalanin hidroksilaz enzimi; protein
olusumunda gerekli amino asit metabolizmasini
saglar (2).

FKU gérilme sikhgi etnik gruplara gére
degismekte; beyaz ve yerli Amerikalilarda yuksek,
siyahlarda, Asyalilarda ve ispanya'da ise daha
distik oldugu belirtiimektedir (3). Diinyada
yaklasik 1:12000 gorilmekte iken; tlkemizde
akraba evliliklerin sik olmasi nedeniyle bu oran
1:4200 olarak karsimiza ¢gikmaktadir (1).

FKU; klasik, hafif, FKU disi hiperfenilalaninemi
(hafif hiperfenilalaninemi) ve BH4-yanitl
hiperfenilalaninemi/FKU olarak kargimiza gikar

(1.

Klasik FKU: Fenilalanin hidroksilaz enziminin tam
ya da tama yakin eksikligi séz konusudur. Klasik
FKU'lii bebeklerde tanida gecikme ve erken
tedavi baslanmazsa mental gerilik ve gelisme
geriligi yasanir. Tedavi edilmeyen olgularda kan
fenilalanin diizeyi (= 1200umol/L; =20 mg/dL)
cok yuksektir. Dogumda bebek normal olmasina
karsin ilk aylardan sonra psikomotor gerilik
gorllmeye baglanir (1).

Hafif FKU: Plazma Fenilalanin diizeyi 10-20
mg/dl'dir. Fenilalanin dizeyi 6-10 mg/dl arasinda
olan bebeklerin yakin izlemi gerekir (1).

FKU disi Hiperfenilalaninemi (hafif
hiperfenilalaninemi): Plazma fenilalanin diizeyi 6-
10 mg/dlI'nin altinda olmasidir. Fenotip normaldir

().

BH4-yanith hiperfenilalaninemi/FKU: Plazma
fenilalanin diizeyi >360 umol/L olan
hiperfenilalaninemi olgularinin bir kisminda
fenilalanin hidroksilaz enzimi Tetrabiopterin
(BH4)'e yanithdir (1).

FKU ve Anne Siitii

Diinya Saglk Orgiitii (WHO) tiim cocuklarin 2
yasina kadar anne siitd ile beslenmesini
onermektedir (4). Fenilketon(rili bebeklerin anne
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sUtl ile beslenmesi tavsiye edilmesine karsin
konjenital metabolizma hastaligi olan bebeklerin
anne sGtl ile beslenmesine yonelik klinik
deneyimleri iceren calismalar yetersizdir (5, 6).

FKU'lii bebeklerin anne siitilyle beslenmesinde
birtakim zorluklar vardir. Bu bebekler icin anne
stl ile beslenmeye yonelik evrensel bir yaklagim
yoktur ve fenilalanin icermeyen tibbi formila ile
beslenme takviyesi gereklidir. Anneler, beslenme
ve metabolizma klinigindeki tavsiyeleri temel
alarak li¢ yontemden biriyle; anne suti, formila
ve fenilalanin icermeyen tibbi formiila ile
bebeklerini besleyebilirler. Ancak bu beslenme
bicimlerinde mutlaka fenilalanin icermeyen
formila kullaniimasi gerekir (7).

FKU'lii bebeklerde emzirme oranlan diistiktiir
ancak anne siitiiniin sayisiz faydalarindan FKU'l(i
bebeklerin de yararlanmasi gerekir. Kan
fenilalanin diizeylerine gore 6nerilen miktarda
fenilalanin icermeyen formiila ile birlikte anne
sttl alinabilir. Yapilan bir calismada anne siiti
alan FKU'li yenidoganlar, yalnizca fenilalanin
icermeyen formiil mama ile beslenen FKU'li
yenidoganlarla karsilastinldiginda anne sitd alan
FKU'lii bebeklerin 1Q puanlarinin 14 puan daha
ylksek oldugu gosterilmektedir (8).

FKU'lii bebeklerin emzirme oranlarini belirlemek
icin Wright ve arkadaslarinin (2014) Amerika ve
Kanada'da yaptigi calismaya 103 FKU bebege
sahip anneden % 86'sinin teshis konulmadan
once bebegini emzirdigini, % 14'linlin hemen
formiila ile beslendigini; teshis konulduktan sonra
bu oranin distiglini ve emzirme slresinin bir
aydan daha az oldugunu gostermistir (9).

Klasik ve hafif FKU'lii bebeklerin tedavi
baslangicinda kandaki fenilalanin diizeyi glinde
yaklasik 5-7 mg/dl disme gosterdiginde anne
stl ile beslenmeye 48 saat ara verilmelidir ancak
anneye sitiinlin sagmasi konusunda bilgi
verilmelidir. Kandaki fenilalanin diizeyi 10
mg/dl'nin altina distiglinde fenilalanin
icermeyen formdla ile birlikte anne siitiine devam
edilir (1,10).

Anne s(ti alan bebeklerin kandaki fenilalanin
diizeylerinin sik dlctilmesi gerekmektedir (10).
FKU'lii bebeklerde 2 yasina kadar en az haftada
bir kez, 2 yasindan sonra ayda iki kez kanda
fenilalanin diizeyi izlenmelidir (1).
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Anne sitlnin dizenli olarak verilmesi ile
fenilalanin konsantrasyonu énemli derecede
azalmaktadir (2. Haftada: 2806 + 134 umol / L,
8 hafta sonra: 2173 + 87 umol / L). Klasik
FKU'lii bebekler, Hafif FKU'lii bebege gore daha
az anne sitl ile beslenmektedir (7).

FKU'lii bebeklerin anne siitii ile beslenmesi ile
ilgili ilk calisma 1981 yilinda yapilmistir. Bu
calismada; fenilalanin icermeyen formiila miktar
plazma fenilalanin diizeyine gbre ayarlanarak,
once fenilalanin icermeyen formilanin bebege
verilip ardindan anne st ile beslenmesi
saglanmaktadir. Fenilalanin icermeyen formila
tokluk hissi vereceginden, bebegin anne siti ile
beslenmesi azalmakta ve sonucunda gtinliik
alinan fenilalanin miktar azalmakta ve bebek
anne sGtl ile beslenmeye devam edebilmektedir

(11).

Motzfeldt arkadaslarinin (1999) Norveg'te 83
FKU'lii bebekle yaptiklan calismada 74 bebegin 4
hafta ile 16 hafta arasinda anne sitd aldigini,
ortalama 14 glinltk iken diyet tedavisine
basladiklarini, gelisimlerinin ise normal sinirlar
icinde oldugunu géstermistir (12). Ulkemizde
yapilan bir calisma; anne sitl ile beslenen 86
FKU'lii bebegin biiylime-gelisme, bilissel
gelisimlerinin normal, fenilalanin diizeylerinin
istenilen referans araliklarda oldugunu
gostermistir (13).

Mac Donald ve arkadaslarinin (2005) 15 dlke, 27
Metabolizma Kliniginde, 623 FKU'lii bebeklerin
anne sitd alma durumlarinin izlendigi calismada
603 FKU'lii bebegin (%90'ninin) 16. haftaya
kadar anne st ile beslendigini ortaya
koymustur. Amino asit defekt bozuklugu olan
hastalara gére FKU'lii bebeklerin anne siiti ile
beslenmesinin yetersiz oldugunu bulmustur (6).

Banta-Wrigt ve arkadaglarinin (2012) 1980-2005
yillar arasindaki FKU'lii bebeklerin yasamin ilk
yilinda, anne siitl ya da formiila ile beslenen
olsun, bebeklerin cogunun, benzer ortalama
fenilalanin diizeyine sahip ve kandaki fenilalanin
duizeylerinin normal sinirlarda oldugunu
bildirmistir (14).

Clarke (2000) tarafindan yapilan ¢alismada klasik
FKU'li bebeklerde yaklasik 20-40 giin anne siitil
ile beslenmelerine karsin davranigsal gelisimleri
Uzerinde olumlu etkiye sahip oldugu gosterilmistir
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(15). Anne siitii ile beslenen FKU'li bebeklerde,
mama ile beslenenlere gore belirgin olarak daha
yliksek 1Q puani belirlenmistir. Bu durumla ilgili
olarak, anne sttliniin diger bebek mamalarina
gore duslk fenilalanin icerigi, en iyi
Fenilalanin/tirozin orani, beyin ve islevsel gelisim
icin 6nemli olan basta arasidonik ve
dokozahekzanoik asit (DHA) olmak tzere uzun
zincirli coklu doymamis yag asidi (LCPUFA)
iceriginin olmasi 6ne strilmistdr (16).

Anne sUtlinin en iyi Fenilalanin/tirozin orani,
biytime-beyin gelisimini olumlu etkileyen uzun
zincirli coklu doymamis yag asitleri (LCPUFA) ve
distik fenilalanin icerigi nedeni ile dnerilmesi
gerektigi vurgulanmistir. Anne sttd dislik
proteinli bir besin olarak tanimlanmakta (0.9-1.0
gr protein/100ml, 50 mg Fenilalanin/100 ml ve
50 mg tirozin/100 ml), standart bebek mamasi ile
karsilastirldiginda 2-3 kat daha fazla protein
icerdigi belirtiimektedir (8).

Anne sitlinitin fenilalanin icerigi inek siitline gore
daha dustiktir (17). Anne siti ile beslenme
anne-bebek etkilesimini saglayarak baglanmayi
kolaylastirir (18, 19). Ayni zamanda anne situ
immunoglobulin yéniinden zengindir, demirin
emilimi daha iyidir (1).

Van Rijin ve arkadaslarinin yaptigi calismada;
anne sitd ile beslenen 9 bebege tani konur
konmaz anne sitl baslanmus, fenilalanin
icermeyen formiila ile beslenen 9 bebege ise
fenilalanin icermeyen mama ile birlikte yenidogan
devam mamasi verilmistir. Anne sttt ile beslenme
sayisi kandaki fenilalanin diizeyine gore
belirlenmistir. Her iki gruptaki bebeklerin
doygunluk hissedinceye kadar beslenmelerine izin
verilmistir. Anne sitl alan bebeklerin ortalama
fenilalanin diizeyi 170 umol/L, fenilalanin
icermeyen formdla ile beslenen bebeklerde ise
181 umol/L olarak tespit edilmistir. Bu ¢calisma
FKU'li bebeklerin anne siitii ile beslenmesinin
kontrollt bir bicimde gtivenilir olarak
verilebilecegini gostermistir (20) (Tablo 1).

Tablo 1. Anne siti ve inek sttiintin Fenilalanin
icerikleri (mg/100 mL) (8)

Anne Sitii/inek siitii Fenilalanin Diizeyi
(mg/100 ml)
Kolostrum (ilk bes gtin) 70
Gegis sttt (6-10 giin) 60-70
Olgun sit 48
inek suti 180
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Anne siitiiniin; tedavide devam etmesinin FKU'I{
bebeklerin metabolik kontrol ve biytimesi icin
énemli oldugu kanitlanmistir (21). FKU'li bebege
sahip anneler, saglikli bebege sahip anneler gibi
basarili bir bicimde bebeklerini emzirilebiler (14).
Sonug olarak; FKU'lii bebege sahip annelerin
bebeklerini onlar icin hazirlanmis formilalar ile
beslemelerinin yaninda emzirmeleri de
desteklenmelidir. FKU'lii bebeklerin annelerine
metabolik ve beslenme bakimi saglayan saglik
calsanlarinin, anne siti ile beslenmenin sagladig
yararlari gz 6niinde tutarak, giincel yaklagimlarin
takibi ile anne ve bu konuda sosyal destek
saglayan aile yakinlarina emzirmenin kontroll( bir
bicimde devamlilig ve faydalari anlatiimalidir.
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