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Amag: Bu calisma, [enilketondiri tanih cocuk sahibi ailelerin yasadiklart
gticliiklerin saptanmasi amaci ile niteliksel olarak gerceklestirildi.

Yontem: Fenilketontirili cocugu olan ailelerin yasadiklar giicliiklerin,
nitel yontemler kullamlarak ailelerden grenildigi tanimlayici bir aras-
tirmadir. Calismanin evrenini Giresun [l Saghk Mudurlagi kayitlarin-
dan belirlenen 15 fenilketontiri hastasi cocuk ve ailesi olusturmustur.
Bu ailelerden calismaya katilmay kabul eden 10 aile rneklem grubu-
nu olusturmustur. Arastirmanin verilerini topla-mak i¢in yari-yapilan-
dinlmis goriisme teknigi kulla-mlmigur. Ailelerle fenilketoniiri ile ilgili
acik uclu sorulart iceren bir gortisme formu ve ailelerin sosyo-demog-
rafik verilerini iceren anket formu kullanilmustir.

Bulgular: Calisma sonucunda; cocuklarmim ozel besinlerini temin
etmekte giiclik yasadiklari, okulda cocuklarini kontrol etmekte zor-
landiklar1, kan degeri normal ¢ikuginda cocugun diyetine dikkat et-
medikleri, cocuklarin mama yemekten sikildiklar, mamalarin ve diger
besin trtinlerinin ekonomik acidan cok yiik getirdigi, kontrole gitme-
nin hem maddi hem manevi acidan ¢ok zor oldugu, kendilerini sosyal
ortamlardan soyutladiklari, esler arasinda cocugun bakimi konusunda
gerginlik yasandif belirlenmistir.

Sonug: Ailelerin ¢ocuklann diyetini kontrol etmekte, 6zel besinlerin
temininde, tibbi izlem merkezlerine ulasimda ve maddi konularda si-
kint yasadiklari saptanmustir. Bu sonuglar dogrultusunda aileye diyet
ve hastalikla yasam konusunda uyum programlarn diizenlenmesi 6ne-
rilmektedir.

Anahtar kelimeler: Fentilketoniiri; cocuk; aile; giicliikler; niteliksel calisma.
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ABSTRACT

Aim: To identify the difficulties that families of children with
phenylketonuria experience.

Methods: This is a descriptive study in which families share their
difficult experiences using retrospective and qualitative methods.
The study comprised 15 children with phenylketonuria and their
families who were recorded by the Giresun Health Department in
Giresun, Turkey; however, 10 families agreed to take part in the study.
A semi-structured interview technique was used to gather the data
for this study. An interview form with open-ended questions about
phenylketonuria and a small questionnaire with socio-demographic
data were used for data collection.

Results: It was found that the families had difficulties in providing the
children with special food, not being able to control their children at
school, not paying attention to the child’s diet when the blood value
was normal, keeping children interested in eating their formula, and
being able to afford formulas and other food. Further findings showed
that it was difficult for families both financially and spiritually, families
feel isolated from social environments, and spouses experience tension
regarding the care of the child.

Conclusion: In order to provide the children with a proper diet,
families faced difficulties in getting to the clinics and obtaining the
special foods and supplies. These results show that lifestyle, diet and
illness education programs should be recommended to the families of
children with phenylketonuria.

Keywords: Phenylketonuria, Child, Family, Difficulties, Qualitative Study.
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Giris

entilketoniiri, fenilalanin hidroksilaz enziminin tam
F ya da tama yakin (normalin %1’'inden az) eksikligi
sonucu gelisen, erken doénemde tani konularak
tedavinin baslatlmadigi cocuklarda agir gelisme ve zeka
geriligine yol acan otozomal resesif gecis gosteren kalitsal bir
hastaliktr.l1l Akraba evliliklerinin sikliginin ytiksek olmasi
nedeniyle Turkiye klasik fenilketontiri insidanst ¢ok yiiksek
(174500) oldugu bir tlkedir.[2]

Fenilketontiri olgularinda en carpict bulgu olan zeka geriligi ve
diger norolojik sorunlar, yasamin ilk gtinlerinde baslatilan diyet
tedavisi ile dnlenebilmektedir. Yenidogan Tarama Programu ile
hicbir bebek atlanmaksizin erken tani konulmakta ve yasamin
ilk 21. gtintinden once diyet tedavisine baslanabilmektedir.!
Diyet tedavisinin amaci, fenilalaninin dokularda birikmesini ve
beyne zarar vermesini énlemek i¢in sinirh miktarda fenilalanin
iceren bir diyet vererek kabul edilebilir plazma fenilalanin
duizeylerinin (2-6mg/dL) korunmasini saglamakur. 4l

Bir alfa-aminoasit olan fenilalanin, proteinin yapisinda yer
aldigindan besinin icerdigi fenilalanin miktar1, icerdigi protein
miktar ile iligkilidir. Fenilketoniirili bireylerin diyetlerinde
fenilalanin miktar yiiksek olan stit ve siit tirtinleri, yumurta, et
ve et trtinleri, kurubaklagiller ve kuruyemisler ¢ikarilmakta,
orta diizeyde fenilalanin iceren tahillar sinirlandirilmakea ve
fenilalanin icerigi diisiik olan sebze ve meyveler bireyin yasina
ve aligkanliklarina uygun, belirli miktarlarda verilmektedir.[]
Enerji kaynag olarak ise nisasta, seker, bitkisel siviyag,
komposto suyu, dusiik proteinli ubbi trtinler gibi fenilalanin
icerigi ihmal edilebilecek kadar diistik olan besinler
kullanilmaktadir. Bireyin btiytime ve gelismesi icin gerekli olan
protein ise fenilalanin icermeyen zel aminoasit karisimlarmdan
saglanmaktadir. (6]

Fenilketontirili cocuklarda diyet tedavisinin basarili olmasi,
anne-babanin diyeti anlamalarina, motivasyonlarina,
organizasyon yeteneklerine, yasam bicimi degisikligine uyum
yapabilmelerine, disiplinli olmalarina ve dusiik fenilalaninli
diyetin kontroltinti saglayabilmelerine baghdir.[7-8!

Fenilketontiri de diyet tedavisine etkin uyumun saglanmasi,
duruma 6zgi bilgi ve beceriler gerektirmesi nedeni ile 6nemli
bir konudur. Fenilketontiri tanisi ile izlenen cocuklarda, éneri-
lenlerin nasil uygulanacagimin ve uygulanmadigindaki etkileri-
nin ne olacagimin anlatilmamasi nedeni ile siklikla diyete uyum-
suzluk yasanabilmektedir. Diyete uyumun saglanmasi, bireyin
kendisinin ve ailesinin katildig1, destekleyici bir ekip tarafindan
saglanan strekli egitim ile mtimkun olacakur. Yapilan calisma-
larda kandaki fenilalanin dtizeyleri kontrol altina alinmis olan
fenilketoniirili bireyler, okul basarilart ve sosyal uyumlari baki-
mindan fenilketontirisi olmayan bireylerle karsilastirildiklarin-
da aralarinda fark olmadig: belirlenmistir.[©.10]

Fenilketoniiri omiir boyu, hassasiyetle stirdtrtilen, programl

ve multidisipliner bir yaklasim gerektirmektedir. Tedavisi émur
boyu devam eden bir hastalik oldugu icin ailelerin
fentilketonirtli cocuga sahip olmayla yasadiklar: deneyimlerinin
paylasilmast onemli bir konudur. Belirlenen sonuclar
dogrultusunda fenilketontirili cocuk ve ailesine yonelik destek,
egitim ve bakimin icerigi belirlenerek yasam kalitelerinin
artirtlmasina yardimet olunacaktir. Calisma fenilketontiri tanih
cocuklariyla ilgili ailelerin yasadiklar gticliklerin saptanmast
amact ile niteliksel olarak gerceklestirilmistir.

Yontem

Arastirmanin Tipi

Fenilketontirili cocugu olan ailelerin yasadiklar giicluklerin,
olgubilimsel-fenomonolojik yaklasim kullanilarak ailelerden
ogrenildigi niteliksel tanimlayici bir arastirmadir. Fenomenoloji,
nitel arastirmanin temellerini olusturan bakis a¢ilarindan bir
tanesidir. Insanlarn yasam deneyimleri hakkinda diistinmeyi
saglayan bir yaklasimdur.

Arastirmanin Evreni ve Orneklemi

Calismanin evrenini Giresun il Saghk Mudtrliginin son bir
ay1 iceren kayitlarindan belirlenen 15 fenilketontiri hastast
cocuk ve ailesi, bu ailelerden calismaya katilmay1 kabul eden 10
aile drneklem grubunu olusturmustur.

Verilerin Toplanmasi

Arastirmanin verilerini topla-mak i¢in yari-yapilandirilmis
gortsme teknigi kullanilmistir. Ailelerin 3'tt sehir merkezinde
diger 7’si Giresun'un farkl ilcelerinde ikamet etmektedirler.
Verilerin toplanmasinda fenilketontiri ile ilgili acik uclu sorulari
iceren bir gortsme formu ve ailelerin sosyo-demografik
verilerini iceren anket formu kullanilmistir. Cocuklarin boy-
kilo olctmleri yapilmis ve persentil degerlendirmeleri
yapilmustir. Ailelerle; fenilketontirili cocuklarimin beslenmesini,
ekonomik, sosyal ve manevi durumlarin degerlendiren soru
basliklart dogrultusunda, gortisme stiresince rahatsiz
edilmeyecek bir ortamda, bireysel gortisme gerceklestirilmistir.
Gortisme formunun gegerlik-gtivenirligini saglamak icin ti¢ aile
ile gortistilerek pilot calisma yapilmis ve goriisme formunda
gerekli dtizenlemeler yapilmistir. Calismada yapilan gortismeler
gozlemlerle desteklenmistir. Katilimcl teyidi almak icin
goriismeden sonra kisilere gortismeye eklemek veya cikarmak
istedikleri konular olup olmadigi sorulmus ve cevaplari tekrar
gozden gecirilmistir. Gortsmeler ailelerin evlerinde
gerceklestirilmis, gortismeyi yapan arastirmact ve gozlemci
arastirmact disinda gértismenin yapildigl ortama kimse
almmamigur. 13 Mart-25 Mayis 2013 tarihleri arasinda yapilan
bireysel gortsmeler, 40-90 dakika arasinda sturmustiir.
Arastirmacilardan birinin gozlemci olarak kauldigi gortismeler
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bu konuda deneyimi ve egitimi olan arastirmaci tarafindan
yurtatilmiistiir. Gortismelerin ikisi sadece anne ile digerleri
anne ve baba ile gerceklestirilmistir. Goriismelerde, ailelerin
dustincelerini aciklamala-rinda serbest olmalari, goriisme
sirasinda gozlemcinin aldigi notlar ve ailelerden izin alinarak
yapilan ses kayitlari birlestirilerek gortisme raporlarn
hazirlanmistir. Gortisme; karsilikli ayni duizeyde oturularak
yapilmis, aktif dinleyerek, soru formlari yardimiyla
yonlendirilmistir. Ailelerin verdigi cevaplar bulgular bolimtinde
aynen ifade edildigi gibi belirtilmistir. Yari yapilandirilmis
gorlisme, ses kayit cihazina kaydedilmistir. Gortismeler
bilgisayar ortamina aktarildiktan sonra gortismeler tekrar tekrar
dinlenerek Microsoft Word programinda yaziya gecirilmistir.

Verilerin Degerlendirilmesi

Verilerin degerlendirilmesinde icerik analizi ydntemi
kullanilmistir. Veriler birbirinden bagimsiz olarak iki
arastirmaci tarafindan degerlendirmis ve her ciimleden
cikabilecek kodlar olusturulmustur. Daha sonra arastirmacilar
bir araya gelerek ortak bir kod listesi olusturmuslardir. Olusan
kodlardan sonra tematik kodlamaya gecilmis ve kodlar
arastirmacilar tarafindan simiflandirilmis, uygun temalar
¢ikarilmisur. Ardindan tiim gortisme verileri kodlandirilmis ve
yorumlanarak rapor haline getirilmistir. Ifadelerin basinda
belirtilen rakamlar ailelere verilen katilimer numaralaridir.

Arastirmanin stmirliliklart

Fenomenoloji arastirmalari nitel arastirmanin dogasina uygun
olarak kesin ve genellenebilir sonuclar ortaya koymayabilir.
Ancak bir olguyu daha iyi tanimamiza ve anlamamiza yardimci
olacak sonuclar saglayacak ornekler, aciklamalar ve yasantlar
ortaya koyabilir. Bu calisma icin de en buytik sinirlilik
genellemenin yapilamamasidir.

Bulgular ve Tartisma

Tablo 1'de aile ve cocuklara ait bazi tanitict bilgiler verilmistir.
Aile 2'nin 2 cocugunun da fenilketoniiri hastasi oldugu
goriilmektedir. Yalmzca Aile 3'de akraba evliligi olmadig tespit
edilmistir. Tki ¢ocuk hari¢, diger tiim ¢ocuklara yenidogan
doneminde tani konulmustur. Ailelerin sosyo-ekonomik
durumuna bakildiginda yalnizca aile 7’nin sosyoekonomik
durumunun iyi oldugu belirlenmistir.

Beslenme: Ailelerin Cocuklarinin Beslenmesi
Konusunda Yasadiklan Giigliikler

Ailelerin en 6nemli sorunlarinin basinda fenilketontirili
cocugun beslenmesi gelmektedir. Cocuklarmin sagligi soz
konusu oldugu icin genellikle beslenmesine gerekli 6zeni
gosterdiklerini, ancak bazi aileler bilgisizlikten, imkansizliktan
dolay1 gerekli dzeni gostermediklerini, bazi aileler de diyetisyen
sorunu yasadiklarini ifade etmislerdir.

Yiyecek kisitlamas1 yapma konusunda yasanan duygusal
zorlanmalar: Aileler cocugun diyetine uyum saglamasinda,
ailenin kendileri icin hazirladiklart yemeklerden yemek
istemesinden ve diyet urtnlerinden bikmasindan
yakinmaktadirlar.

A-1“lk zamanlar cocugum yiyemeyecek diye bize de yapmadim”

A-2 “Ekmek yemeyi cok istiyor ciinkii onu kiigiikken tatt. Ahsmasini
istemezdim. Sebze yapiyoruz birlikte yiyoruz. Bizimkilerden yemek
istiyor, bakistndan anlyoruz, icinden geciriyor.”

A-3 “Mamalardan bikti. Mama yiyor. Ekmegi yok, vermediler.
Bezdiriyor, biberonlart yere vuruyor. Siit dnce vards, kestiler, diger
iirtinleri yemiyor. Bizim yediklerimizden istemez mi, istiyor,
dokunuyor. O hasta rahatsiz yedirmiyorum.”

A-9 “Diyetine dikkat etmiyor yeme diyoruz dinlemiyor sinirleniyor
cok asabi sabah kalkinca ilk is ayran kazanmnin basina gidip ayran
iciyor. Okulda da herkesin yediklerinden yiyor.”

Farkli iki ayr1 meniti hazirlamada zorlanma: Anneler
genellikle cocuga ayri, kendilerine ayri yemek hazirlamak
zorunda kaldiklarini, bazi anneler ise cocugunun yiyebilecegi
yemekleri hazirladigini ifade etmislerdir.

A-1 “Ilk zamanlar cocugum yiyemeyecek diye bize de yapmadim.
Diyet uzmammiz yapmahsin dedi. Cocuk gormeli, yasak oldugunu
bilmeli dedi. Bu senin yemegin deyince bir sey demiyor. Birileri
olunca simariyor. Cocuguma ayr misafire ayr yapryorum. Ug gesit
cocuguma, li¢ cesit misafire yapryorum.”

A-3 “Kendimize yaptigimiz yemeRkler sanci yapiyor, karnt agriyor.
Ben ne bileyim. Sebze yedirmiyorum.”

A-4 “Onun ekmegini, yemegini ayn yapryorum dolaba koywyorum.
Evde sebzeli yemek yaptyoruz, onun da yiyebilecegi diye cogunlukla.
Biiytiytince yiyecegim demi anne diyor. Abisi yogurt yerken.
Sebzesini bulamiyoruz her zaman carsida olmadigimizdan.”

Cevre baskisi ile uygun diyeti vermede/almada zorlanma:
Cocugun okul ortaminda diyetini kontrol etmek ve akrabalarin
“bir sey olmaz ver” seklinde 1srar etmeleri aileleri zor durumda
birakmaktadir.

A-1 “Bir kere versem ne olur hi¢ diisinmedim. Annem, kayinvalidem
ver dedi. Her defasinda azicik bir sey olmaz diye israrlar. Tamam
verin dedim. Sonra o ay kant yiiksek geldi. Onlara gosterdim bakin
bayle oluyor diye. Vermen dedim. Simdi sorarlar. Onlar da yardimci
olmaya ¢alistyor.”

A-2 “Okulda, kantinde alp yiyor diger cocuklar. Benim cocugum
alamiyor. Disart ¢ikinca ¢ocuklar cikolata aliyor. Biz kendi dzel
cikolatasindan aliyoruz onlart da okulda yemekten cekiniyor,
kendini farkl hissediyor.”

A-2 “Ilk yillarda akrabalar arasinda sikinti oluyordu. Simdi iyi.
Okulda ogretmeni biliyor. Bir sey olunca artyor beni. Okulda simifta
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Tablo I: Aile ve Cocuga Ait Tanimlayici Ozellikler

Fenilketontrili

SOSYO E

ANNE | BABA | COCUK | COCUK | AKRABA | TANI ; — p BOY M

YAS YAs YAS sAvIsl | EVLILIGi | zamani | EKONOMIK | CINSIYET | KILOKG | ‘1 | PERSENTIL :

DURUM :
AiLE Kilo: 25
1 35 43 17 yas | I.derece | 30ay Orta Kiz >3 195 Boy: 10
| Kilo75:
AILE Cl:l yas Kiz 10 76 Boy: 50
2 30 36 29 yas 2 . derece YD* Orta Kiz 21 128 Kilo: 10
Boy: 25
AILE . Kilo: 3
3 43 45 3 yas 3 Yok YD Kot Kiz 12 7l Boy: 3
AiLE . Kilo: 50
4 37 33 4 yas 4 |.derece YD Kotu Erkek 16 101 Boy: 25
AILE Kilo: 75
5 29 29 5 aylik 2 I.derece YD Orta Kiz 76 o4 Boy: 50
AiLE Kilo: 75
6 36 36 7 aylk 4 |.derece YD Orta Kiz 8.5 73 Boy: 90
AILE . Kilo: 97
7 43 47 13 yas 3 |.derece 12 yas lyi Erkek 74 176 Boy: 97
AILE Kilo: 10
3 33 35 6 aylik 4 Yok YD Orta Kiz 7 65 Boy: 25
AiLE . Kilo: 25
9 25 30 4 ya 2 | 2derece | YD Kot Kiz 15 » Boy: 3
AiLE Kilo: 3
0 30 39 I'laylk 2 Yok YD Orta Erkek 8 80 Boy: 90

dogum giinii kutladilar. O cok tiziildii. Ogretmeni ile konustum.
Simdi daha okulda kutlamiyorlar.”

Diyet tiriinlerini temin etmekte zorlanma: Aileler cocugun
ihtiyact olan 6zel trtnleri her zaman bulamamaktan ve
ulasamamaktan sikayet etmektedir.

A-4 “Onun kendi cikolatasindan 1 kere aldik. Pahali geldi. 25 lira
baska seyleri alamadik. Tel sehriye, un, makarna aldim. Eczaneye
getirttim.”

A-9 “Ilk zamanlar dikkat ediyorduk ¢zel ununu mamasin Sivas’tan
getiriyorduk ama zor oluyor. Buradaki eczanede mamanin adim bile
bilmiyorlar. Sonra biraktik almay:. Biz ne yersek o da onu yiyor.”

A-10 “Mamasint yiyor. Sebze, meyve yediriyorum. Yazdiklar
mama yetmiyor simdi eczaneye borclandik.”

Diyetisyene ulasma konusunda zorlanma: Diyetin tibbi
izlem merkezlerinde bulunan diyetisyenler tarafindan
diizenlenmesi ve bu merkezlerin ¢cok uzak olusu aileleri
zorlamaktadir.

A-10 “Diyetisyen en biiytik sikinti. Bize liste hazirlayip mail
atacagim dedi. 20 giin gecti gondermedi. Onemsemiyorlar.”

A-6 “Diger besinleri yemeye baslayinca ne olacak zor giinler bizi
bekliyor. Kan degerlerimiz cok iyi geldi. Tek stkintimiz diyetisyen.”

Fenilketontiri tedavisine uyum, tani, tedavi ve izlem &zel bilgi
ve yetenek gerektirmesi nedeni ile 6zel bir konudur. Onerilen
fenilalanilsiz aminoasit karisimlarinin tiikketilmemesi, diyet
protokoliintin uygulanmamasi, uyumsuz davranislar sonucu
tedaviye uyum azalmaktadir. Tedaviye uyumsuzluk metabolik
olarak onerilenlerin nasil basarilabileceginin ve basarilmadiginda
etkilerinin ne olabileceginin anlatilmamasi nedeni ile de
olabilmektedir.[7]

Giresun ili buytk ytiz él¢timu ve sehir merkezine ¢ok uzak
mesafede olan ilceleri nedeniyle saghk hizmetlerine ulasim
konusunda gticliikler yasanmaktadir. Aileler hasta cocuklarimi
genellikle Sivas, Ankara, Kayseri ve Istanbul’da bulunan
merkezlere gotiirmektedirler. Bu merkezlerin uzak olmasi hem
kontrolleri aksatmakta hem de aileleri maddi acidan zor
durumda birakmaktadir. Ayrica ilcelerde diyetisyenin
bulunmamas1 ve diyet trtinlerinin temini de zorluk
yaratmaktadir.

Bebeklik dénemi boyunca, fenilketontiri hastasinin diyete
uyumu tamamen anne-baba denetimi altindadir. Bebegin tibbi
beslenme gereksinimleri yasamin ilk 12-18 ay1 boyunca ¢ok az
degisir. Bebek masadaki besini yemege basladiginda, anne-baba
hala besinin tiirtintt ve miktarini kontrol yetenegine sahiptir.
Cocukluk doneminde ise besin se¢iminde rolleri buiytikttr.
Adolesan donemde 6zerklik ve bagimsizhga ilgi artar ve bazen
anne-baba-cocuk uyusmazhigi olusur.
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Fenilketontirili bireyler adolesan dénemde diyet tedavisine da-
ha uyumsuz duruma gelebilir. Arastirmalar adolesan donem
boyunca ¢ogu bireyin diyet listelerine uygun secimler yapma-
digini ve hedeflenen metabolik kontroltin saglanamadigini gos-
termektedir. Adolesanlarn diyet ahmlarini kontrol etmek, diyet
tedavilerine uyumlarini saglamak icin hastalik ve diyet konu-
sunda diizenli egitim programlarina gereksinim vardir. Prog-
ramlar anne-baba ve adolesana diyet tedavisi sorumlulugunu
kazandiracak bicimde yapilandirilmahdir. !

Cocuklarin belirtilen miktarlarda fenilalanil almalar gerektigi
icin, ailelerin endiseleri artmaktadir. Diyet ¢riintiilerinin katili-
&1 besin alimini azaltabilmekte, boylece enerji alimi azalmakta
ve bu durum kan fenilalanil kontroltni etkileyebilmektedir.
Bazi tilkelerde anne-baba ve ¢ocuklarin yenilen tiim besinleri
ol¢medikleri bilinmektedir ve bu durumda besin alimini belir-
lemede tahmin isi yapilmakta bu da yanlis olabilmektedir.°!

Fenilketontiride diyet tedavisi karmasiktir ve hastalarin yemek
yeme aliskanliklari, buytme ve gelismeleri ile birlikte
dustintilmelidir. Bireylerin enerji dengeleri kilo ve boy gibi
antropometrik dl¢ctimlerle izlenmelidir. Almanya’da yapilan ve
fenilketoniirili hastalarin boy uzunlugu ve agirhklarinin saglikli
popiilasyonla kiyaslandig1 bir calismada, yasamin ilk yillarinda
fenilketontrili bireylerin boy uzunluklar ve agirliklarinin
anlaml olarak diistiik oldugu bulunmustur. Boy uzunlugu 12
yasta, viicut agirhigl ise 9 yasta normal degerlere erismistir. Boy
uzamasindaki geriligin diyetine uymayan bireylerde, diyetine
uyan bireylere kiyasla daha belirgin oldugu gosterilmistir.[11]

Ekonomi: Ailelerin Cocuklarin Bakiminda Ekonomik
Yonden Yasadiklan Giigliikler

Diyet iiriinlerinin maliyetinin yiiksek olusu: Aileler
ekonomik ytikiniin oldukea fazla oldugunu ifade etmektedir.
Sadece kan takipleri ve kontrol i¢in gittikleri merkezlerin uzak
olmast ciddi ekonomik yiik olusturmaktadir.

A-2 “Bi de bu tirtinler cok pahali. Hepsini parayla aliyoruz. Devlet
buna ayhk 33, digerine 78 lira veriyor tiriin almak icin. Eskiden
doktora yazdirtyorduk onun 2-3 lirasimt karsiliyor. Cikolota felan
karsilamiyor. Bir kutu 25 lira, Simdi bulamiyoruz da. Yurtdisim
bile aradim. Cok ugrastim. Arkadas cevresi felan bulup getiremedik.
Su zaman su zaman diye 6 aydir bulamiyoruz. Cocuga yalanc
olduk. Zaten cocugun istedigi o, yok iste.”

A-10 “En bityiik stkinti ekonomi. Mama diizenli yiyecek. Yazdiklan
yetmiyor su an iceri bor¢cluyuz. Allahtan tamdik eczane var.”

Hastaneye ulasim maliyetinin yiiksek olusu: Yiyeceklerinin
ozel olmast ve ulasilamamasinin biyiikk sorun yasattigini
belirtilmektedir. Bir ¢ikolatasinin bile ¢ok pahali oldugunu,
cocuk istedigi i¢cin almaya calistiklarini ama tirtinleri bulmakta
sorun yasadiklarini ifade etmislerdir. Her trtiint yasadiklar
yerde bulamamaktan zorlanmaktadirlar.

A-2 “Kontrole ginii birlik gidip geliyoruz 120 lira ddityor. Neye
sayarsamg saym iste. Cok agir yiikii var. Cok agir yol masraf.”

A-4 “Sosyal yardimlasmadan 2 kez para aldik. Ben kani alip
gonderiyorum. Sigortamiz yok. Yesil karthyiz. Kant parayla
gonderiyoruz. Son bir aydir ginderemedim. Ekonomimizi etkiliyor.
Yiyeceklerini, kan takibini diizenli yapmak istiyorum. Saatlerini
takip etmek istiyorum. U¢ yasindan sonra 15 giinde bir, once
haftalikti. Bu sene diizenli gonderemedik. Her zaman sehre
inemiyoruz. Kargo icin gonderecek adam bulamiyoruz. Kargo
parast, tahlil parast her zaman olmuyor. Cok tiziiliiyorum (agliyor).
Sonucu dernekten telefonla 6greniyoruz.”

A-7 “Aile ekonomimiz cok zorlandi ilk teshis zamanlarinda cok
masrafimiz oldu. Kimseden bir destek alamiyoruz. Hichbir hasar
olmadan cocugumuzun kurtulmasina siikrediyoruz.”

A-8 “Aile ekonomimiz etkilendi git gel masraf oluyor.”

A-9 “Iki yildir kontrole gidemedik. Para yiiziinden agikca soylemek
gerekirse. Git gel en az 250 TL masraf oluyor. Maddi durumumuz
iyi degil. Karsilayamiyoruz.”

A-10 “Her hafta kamm gonderiyoruz. Calisigim icin bir giin
zamamm olabiliyor kontrole giderken. 700 TL masrafiriz oluyor
devlet 200 TL karsihyor.”

Turkiye’de 15 bine yakin cocugun fenilketontiri hastasi oldugu
belirtilmektedir. Ancak her cocugun bir aylik gida maliyetinin
yaklasik 1000 TL'yi buldugunu ve dar gelirli ailelerin
umutsuzluga kapildigi ve saghk giivencesinin mama disindaki
ozel besinleri karsilamadig bildirilmektedir. [12]

Turkiye'de FKU tani ve izlemi icin sadece 13 merkez
bulunmaktadir. FKU sikhginin yiiksek oldugu diistintildtigtinde,
merkez sayisinin son derece yetersiz oldugu gercegi ortaya
citkmaktadir. Her bolgede en azindan bu konu ile ilgilenen
metabolizma ve beslenme tinitesinin kurulmasina gereksinim
duyulmaktadir. 23]

Sosyal Yasam: Ailelerin sosyal yasamlarinda
yasadiklar giicliikler

Sosyal ortamlarda ¢ocugun diyetine uyum saglamada
zorlanma: Cocuklarn gortstiikleri insanlarin bu ¢ocuklardan
etkilenmesi ve yemek kontroltin disarida zor olmast aileleri
olumsuz etkilemektedir.

A-2 “Biraz yani kendimizi ¢ektik, cok fazla istirak etmiyoruz.
Herkesin cocugu var bizim ¢ocugumuzun yediklerini yemiyorlar.
Kimseye gitmiyoruz, gelen de olmuyor. Gelirse iki menii
¢tkariyorum.”

Sosyal c¢evrenin c¢ocugun hastaligina bakis acilari:
Cocuklarinin 6zel beslenmeye, takibe ihtiyaci olmast sosyal
iligkileri olumsuz etkilemektedir.
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A-4 “Bizim kdyde cocugun hasta olduguna inanmuyorlar. Bu ¢ocukta
ne var diyorlar.”

A-6 “Insanlarimizda sayle bir yapt var. Ne var onda. Oyle hastalik
olur mu diyorlar. Bu ¢cocukta bir sey yok diyorlar. Anlatmak ok zor.
Cok detayina inmiyoruz. lyi diyoruz diyetine dikkat ediyoruz.”

Sosyal destegin yetersizligi: Bazi aileler kimseyle
gortsmediklerini ve kimsenin de onlarla gortismek istemedigini
ifade etmektedirler.

A-9 “Destek aldigimiz kimse yok ne maddi ne manevi. Kaymakamliga
basvurduk ama hicbir sey ¢tkmadt.”

A-6 “Destegimiz yok. Kimseyle goriismek istemiyoruz. Insanlar bizi
anlamiyor.”

Yapilan calismalarda kan fenilalanin kontroltnii saglamis
fenilketontirili bireyler, fenilketoniirili olmayan bireylerle
karsilastinldiklarinda okul basarist ve sosyal uyum bakimindan
farkli olmadiklan gozlenmistir. Ayrica fenilketoniirili birey ve
ailelere, fenilketontiri ve duistik fenilalaninli diyet bilgisi, diyeti
korumadaki beceriler, ailenin gorevleri (organizasyon,
motivasyon, baghlik ve i¢inde bulunulan durumun kabul
edilmesi), duygusal ve ruhsal durum konusunda destek
(depresyon ve endise), sosyal destek (cevresindeki tiim
bireylerin FKU diyetinin 6énemli olduguna ve izlenmesi
gerektigine inandirilmast), diyetin etkinligi ve tiitketilebilirligine
yonelik olumlu davranislarin kazandirilmasi, distk proteinli
ubbi tirtinlerin saglanabilirligi ve diyetin ekonomik ytiktntn
hafifletilmesi konularinin kavratilmasinin gerekliligi
vurgulanmustir.[6.14.15]

Fenilketontiride iyi bir diyet kontroltt geng bireylerin %54"tin-
de, daha ileri yaslardaki cocuklarin ise ancak %9’unda basarila-
bilmektedir. Uyum saglanmasinda etkin bir egitim ve sosyal
destek en onemli iki temel unsurdur. Etkin bir tedavi ancak
tedavinin iyi bir sekilde anlasilmast ile saglanabilmektedir.[16.17]

Evlilik: Ailelerin Evlilik iliskilerinde Yasadiklar1
Giicliikler

Esler arasinda iletisimde yasanilan sorunlar: Ailelerden
cocuklarinin durumunun aile iliskilerini giiclendirdigini ifade
edenler varken olumsuz etkilendigini ifade edenlerde olmustur.

A-1 “Evlilikte etki oluyor her sekilde. Hastaligi ve zihinsel engeli
oldugu icin her sekilde etkiliyor. 17 yildir ¢ok sey yasadik....”

A-2 “Evlilik: birbirimize daha cok baglandik. Cocuklarimiz icin
birbirimize destek oluyoruz. Ailede bizden baska kimsede yok.
Stikrediyoruz erken tant oldugu icin.”

A-3 “Adamin elinden alp burada sabahliyorum (oturma odast).
Cocuk rahatsiz olunca bagirtyor. Esim sinirlerine hakim olamuyor.
Allahtan gelen bir sey hastalik, beni sucluyor.”

Fenilketontirili Cocugu

A-4 “Cocuk olana kadar ¢ok doviisiiyorduk. Buna hamileyken bir
kez dovdii. Ona beni dovdiin oldu diyorum. Cocuk hasta oldugundan
beri stres, unutkan oldum. Sinirleniyorum. Bazen kiziyorum niye
bayle yaptim diyom sonra.”

A-5 “Tabi biraz stres oldu. Su an alistik. Allahn verdigi bir sey.
Adamin morali bozuluyor ne oldu, neden oldu diye sorarlarsa.
Ankara’da kontrolde biiyiimiis okula baslamis cocuklar gordiim.
Onlan goriince moralim diizeliyor.”

Eslerin tekrar ¢ocuk sahibi olma konusunda yasadiklar:
zorluklar:

A-1 “Kesin kararliyim ikinci cocuk istememek konusunda.”

A-2 “ [kinci cocugu belki saglikli olur diye diistindiik o da hasta oldu.
Uctincii ¢ocuk asla diistinmityoruz. Cok zor iki cocuk zaten.”

A-9 “Esimle ara sira tartistyoruz ¢ocuk yiiziinden cok sinirli her
dedigi olacak. Bir daha cocugunuz olursa onda da olabilir dediler biz
de daha istemiyoruz.”

Cocugun uygun diyet tedavisinden sorumlu oldugu icin,
fenilketontiri tedavisinde anne-babanin isbirligi gereklidir.
Anne-baba, hastalikli bir ¢cocuga sahip olmanin neden oldugu
hayal kirikligi, tztinttt ve tedavisi icin gerekli olan diyeti
ogrenmedeki zorluk olmak tizere temelde ti¢ sorun yasarlar.
Fenilketontirili cocuklarda, ailenin stres ve endise durumu,
norotik veya psikosomatik sorunlara neden olabilmektedir.
Litvanya’ls fenilketontirili cocuklarda psikolojik sorunlari
belirlemek ve ailelerdeki psikolojik uyumu degerlendirmek
amact ile, erken tam almus (4-14 yas) 37 fenilketontirili cocugun
anne-babasina ve 37 saglikli kontrol bireyine ‘Cocuk Davranis
Testi’ ve ‘Stresle Bas Etme Yontemleri’ ile ilgili sorular
yoneltilmistir. Fenilketontrili ¢ocuklarin saglikli kontrol
bireylerinden daha ice dontk, depresif, agresif, somatik sosyal
ve dikkat sorunlarina sahip olduklari ve kiz-erkek cocuklar
arasinda hicbir fark olmadig belirlenmistir. (18]

Bircok fenilketoniirili cocuk, diyetleri konusunda bilgiyi kisisel
deneyimleri ile 3grenmekte, bu konuda hicbir egitim almamis
olabilmektedirler. Aile ve saglik calisanlar ¢cocuklarin diyeti
anlamasinda ve sorumluluk almasinda anahtar role sahiptirler.
Anne-baba ve digerleri uygun bir sekilde diyetin nasil
yapilacagini gostermelidir. Cocugun diyete ilgisi tesvik
edilmelidir. Saghk calisanlari ile diyetleri, kan alma ve genel
olarak fenilketoniiri hakkinda konusmalari icin
yonlendirilmelidir. Cocugun yetenekleri goz ontine alinarak
diyeti konusunda sorumluluk almast saglanmahdir. Cocugun
diyeti konusunda egitim, cocugun ne 6grenmek istedigi ve
saglik calisanlarinin cocugun neyi bilmesini gerektigini
duistindtiklerini géz 6ntine almarak uygulanmalidar. 118,191

Amerika’da yapilan bir calismada; fenilketontirili cocuklarin
hastaligina anne-babanin tepkisi degerlendirildiginde, %30u
bazen ¢ocugu ile tartistigini, %401 cocugunun disipline gerek-
sinimi olmadigini, %59u ¢ocuguna tolerans gosterdigini,
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arastirma

%27'si kendini suclu hissettigini, %351 digerlerinden ¢ocugu-

nun hastaligini sakladigini, %38’ kendine, digerlerine, Tanri’ya

kizginlik hissettigini, %951 kendini karmasik ve stresli hissetti-

gini, %681 de cocugunun hastaligim kabul etmenin zaman al-

digimi belirtmistir.19) Israil’de yapilan bir calismada fenilketo-

nuride, aile destegi ve dinsel inanclarin, Amerika’dan daha

ytiksek diizeyde davramislan etkiledigi gosterilmistir. Ayrica

Israil'li bireylerde fenilketontirinin yasamlarini daha olumsuz

etkiledigi bildirilmistir. Neden olarak da Amerikall bireylerin

fenilketontiri hastaligini normal bir durum olarak kabul etme-

lerine kargin Israil'li bireylerin tedavi nerilerine daha uyumlu

olduklart gosterilmistir. Sonug olarak diyetsel uyumun etnik

kokenden de etkilenebildigi ortaya konmustur.[19.201 Neden o-

larak etnik kokenin yasam bicimini ve hastaliga uyum stirecini

etkiledigi soylenebilir.

Sonug

Bu calismada yer alan ailelerin ¢cocuklarimin bakimi konusundaki

deneyimlerinden elde edilen bilgiler sonucunda; cocuklarmimn

ozel besinlerini temin etmekte gticlitkk yasadiklari, okulda

cocuklarini kontrol etmekte zorlandiklari, kan degeri normal

ckuginda cocugun diyetine dikkat etmedikleri, ¢ocuklarin

mama yemekten sikildiklari, mamalarin ve diger besin

trtinlerinin ekonomik acidan cok ytik getirdigi, takip ve

kontrole gitmenin hem maddi hem manevi ¢ok zor oldugu,

kendilerini sosyal ortamlardan soyutladiklari, esler arasinda

cocugun bakimi konusunda gerginlik yasandigi belirlenmistir.

Calismaya katilan aile sayisi az olmasina karsin elde edilen

bilgiler olduk¢a degerlidir. Daha biiytik gruplarda benzer

calismalarin yapilmasi diger sorunlarin ve ¢oztim yollarinin

belirlenmesine yol gosterici olabilir.

Ayrica, ailelerin sosyo-ekonomik yonden desteklenmesi

konusunda saglik giivencesinin cocuklarn tiim diyet tirtinlerini

karsilamast hususunda bir biitce ayrilmasi yasanilan sorunu

ortadan kaldirabilir ve boylelikle diyete uyum konusunda

yasanilan sorunlar azaltilabilir. Fenilketantiri merkezlerinin

artirtlmast ve merkezlere ulasimda ailelere ekonomik yonden

destegin artirilmast ile takiplerin stirekliligi saglanabilir.
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