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iletisim glinimiziin vazgecilmez bir parcasidir. PKU Aile Dernegi
ile 2016'dan beri ayni yolculuktayim. Bu yolculugum suresince her
soylemimiz, her projemiz farkindalik olusturmayi, dusuk proteinli
beslenen bireylerin sosyal yasama katiimini arttirmayi, onlarin
hak savunuculugunu gerceklestirmeyi hedefledi. Her projemizde
sorunlara ¢6zum Urettik, dogru bilgiyi sunduk. Bu projeyi ortaya
koyarken dusuk proteinli beslenen bireylerin ve ailelerinin hem
PKU Aile Dernegi ile iletisimini guclendirmeyi hem de dogru
bilgiye erisimini saglamayi hedefledik. Bizler dusuk proteinli
beslenen bireyler icin ne yapiyoruz sorusunu cevaplamaysi,
sizlerin de geri bildirimleri ile gi¢clenmeyi ve buylumeyi
hedefledik. Surec¢ boyunca bu bultenin olusumuna katki saglayan
tum gonulltlerimiz icten bir tesekkdr ve buyuk bir alkisi hak
ediyorlar. Turkiye'nin farkli sehirlerinden bir araya gelmis olan
gonullt genclerimizin arasinda 6grenciler, PKU'lu bireyler vardi.
En dogrusuna ulasmak icin arastirmalar yaptik, sizlere en dogru
bilgiyi sunmak icin dogru sorulari kesfettik ve uzmanlara sorduk.
Bu noktada bultenimizde yer alan uzmanlarimiz bizlere eslik
ettiler. Kendilerine de bizlerle bilgi kirliliginin hat safhada oldugu
arama motorlarina ragmen bizlerle dogru bilgiyi paylastiklari igin
tesekkur ederiz. Her gonullt ekibimde, her sunumumda
soyledigim gibi yasami paylasmak sadece bir sunum yapmak, bir
projede yer almak degildir. Gonuller ve fikirler bir oldugunda bir
kahve arasinda sohbet ettiginiz PKU'yu bilmeyen bir kisiye
anlatmaniz bile ¢ok sey ifade edecektir. Anlatmaktan, farkindahk
olusturmaktan vazge¢meyin.
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BASKANIN MESAIJI

2001 yilinda Lal'i kucagima aldigimda nasil mutlu oldugumu hatirlhyorsam, 18 gin
sonra gelen bir telefonla nasil mutsuz ve korkular icinde oldugumu ve hatta
¢Okusumu de ¢ok net hatirhyorum. Cunku, nadir bir hastalik olan ve yasam boyu
surecegini 6grendigim Fenilketonuri hakkinda birakin bilgi sahibi olmayi, o giine
kadar ben de ne yazik ki adini dahi duymamistim. Farkl bir zamanda olsa da, sizler
gibi ben de saglam bir duvara captim ve hatta "cakildim".Akabinde ayni bilgileri,
sabirla ve defalarca okuyarak ve metabolizmma doktorumuz Prof.Dr. Mubeccel
Demirkol'u, ekibini dinleyerek hayatimizin nasil olacagini ve nasil bir sistem
kuracagimi iyice anlamaya calistim. Sonrasinda da 6grendiklerimi, anladiklarimi
kizima ve aileme anlatmaya basladim.O zaman bir kez daha anladim ki, Ug¢ bireysel
konu bashgi var ve bunlar icin asla bir genelleme yapilamaz;Beslenme, egitim ve
saghk. CUnkd hig¢ birimiz ayni degiliz. Her birimiz ayri bir parmak iziyiz ve ¢ok
cesitliyiz. Bu nedenle de temelde kabul etmemiz gereken ilk olgu bu!Sonrasinda
ice kapanma yerine, disa acilmayi tercih ettim ki, hayatim da hep disaridaydi. Bu
sefer de, doktorlardan hasta organizasyonlarini ve dernek kavramini 6grendim.
Ayaga kaltigimda, sadece Lal icin degil, batlin ¢ocuklar icin kalkmis oldum ve bir
sure sonra da tanistigimiz aileler ile birlikte, PKU Aile Dernegi, 2005 yilinda resmi
olarak hayata gecti. PKU Aile Dernegi, uzun yillardir aktif oldugu icin, artik sadece
bir hasta dernegi degil, uluslararasi birlikteliklerle PKU’lu bireyler, aileleri ve
gonulltlerinden olusan buyuk bir dinya ailesi haline geldi. Ayni zamanda, Global
PKU Dernegi kurucusu olan PKU Aile Dernegi'nin amaci; erken tani ile hayat boyu
zekalarini korumak icin 6zel dusuk proteinli gidalarla beslenmek zorunda kalan
tum bireylerin, sosyal yasamlarinda karsilastiklari sorunlari ¢c6zmek, bu yasamlarin
savunuculari olarak ulusal ve uluslararasi platformlarda Avrupa ve Dunyadaki tim
PKU dernekleri ile birlikte projeler Gretmek, neticesinde yasal mevzuatlar
esliginde saglkl ve mutlu bir gelecek insa etmektir.

Deniz Atakay
PKU Aile Dernegi Yénetim Kurulu Baskani
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Uzm. Dr. Burcu Oztiirk Hismi

Fenilketonuri (PKU) hem anne hem de babadan genler yoluyla gecen kalitsal bir

YENIDOGAN TARAMASI
& DP DIVET UZMAN GORUSLERI

Marmara Universitesi Cocuk Metabolizma Alani

amino asit metabolizma bozuklugudur.Bu metabolizma bozuklugu, karacigerdeki bir

enzimin eksik calismasi ya da hi¢ calismamasindan kaynaklanir.

Yeni dogan taramasinin énemini bizimle paylasan uzmanimiz;

Yenidogan taramasi ¢ok dnemli bir uygulama. Cunku siz hicbir sikayeti olmayan bir
yenidogani tariyorsunuz ve bunun sonucunda bir hastaligin varligini teshis

ediyorsunuz. Ulkeden Ulkeye yenidogan taramalari degisiyor ve aslinda bu diinyada

da boyle. Kulturler arasi farkhliklar, ekonomik farkliliklar var dolayisi ile ihtiyaclar
farklh. Ama tabii ki ne kadar ¢ok hasta taranirsa o kadar iyi belki ama nihai olarak
her toplumun kulttrG arasinda farkliliklar var kendi ekonomisi ve ihtiyaclarina gére
belirlenen bir durum. Taramanin mantigi da bulgu vermeyen ve dnlenebilir
hastaliklari erken saptamak ve uygun tedaviye baslayarak dnlemini almak.
Fenilketonuri zeka geriligi ile ilk ortaya ¢ikan hastalik oldugu icin tarihsel 6nemi cok
buyuk. Yenidogan taramasinda konjenital hipotiroidi, biyotinidaz eksikligi
hastaliklari da taraniyor. iki Gg¢ yil 6nce de kistik fibrozis eklendi. Yani bebekler daha
taburcu olmadan dogumdan 48 saat sonra topuklarindan alinan kan ile test
ediliyor. 2,1 mg/dl ve Uzeri degerler sipheli test olarak ydnlendiriliyor ve tekrar
numune isteniyor. Yine 2,1 mg/dl ve Uzerinde ise cocuk metabolizma hastaliklari
poliklinigine yonlendiriliyor. Poliklinigine basvuruldugunda fenilalanin degeri 2-6
mg/d| arasinda ise takibe aliniyor. Hiperfenilanininemi diyoruz ve takibe aliyoruz.
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YENIDOGAN TARAMASI
& DP DIVET UZMAN GORUSLERI

Cunku ilerleyen dénemde et, yogurt vs.
yediginde acaba enzimlerinin yeterli
olup olmayacagi takip edecegiz. Ama 6
mg/d| Uzerine fenilketondri diyoruz ve
mutlaka fenilalanin dastricua tedavileri,
fenilalaninden kisitli diyetleri ve
kofaktdr tedavileri var. Sinirin 6 mg/dl
olmasinin sebebi de kan beyin
bariyerini 6 mg/dl oldugunda gecmesi
sebebiyle ndrotoksisiteye sebep oluyor.
Fizyolojik olarak normal insanlar da bir
buyukbas hayvan yeseniz bile 2 mg/dl'yi
gecmeyen bu degerin 4Un 6'dan daha
g iyi oldugunu dusunuyoruz.
Dalgalanmanin da dalgalanmamaya
gére daha iyi oldugunu biliyoruz. O
yuzden amac hastalarin fenilalanin
seviyesini olabildigince normal
seviyelerde tutmak.

Eskiden 12 yasi doldurunca beyin gelisimi "
tamamlandigi icin 12 yastan sonra
tedavinin birakilabilecegi distintluyordu.
Fakat aslinda olan zekalarini
kullanabilmek ve devamliligini saglamak
icin organizasyon becerileri, ince
becerileri, konsantre olmak gibi sikintilar
yasamamak i¢cin omur boyu takip edilmesi
gerektigini ve degerlerin olmasi gerekende

tutulmasinin 6nemli oldugu biliniyor.
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YENiDOGAN TARAMASI
& DP DIVET UZMAN GORUSLERI

Uzm. Dyt. Burcu Kumru
Gaziantep Cocuk Hastanesi Cocuk Metabolizma Alani

Temel tedavi hakkinda bizi bilgilendiren
uzmanimiz;

DUsuk proteinli diyette, dogal proteinden
kisith yani fenilalaninden kisith bir diyet
tedavisi uyguluyoruz. Ama bu toplam
proteinden kisith demek degildir. Yuksek
proteinli dogal proteinden kisith bir diyet
tedavisine dayaniyor. Aminoasit
karisimlari destegiyle yuksek protein
iceren fakat dogal proteinden kisitli bir
diyet tedavisine dayaniyor. Hastalar
diyetlerinde et, sut, yogurt ve
kurubaklagil gibi fenilalanini yuksek
miktarda iceren besinlerden kisitli bir
sekilde besleniyorlar. Bunun yaninda 6zel
olarak Uretilmis dusuk proteinli besinler
ve amino asit karisimlari ile beraber
gerekli enerji ihtiyaclarini karsiliyorlar.

Degerleri ylksek cikan bireyler icin slirecin nasil isleyecegini ve dusik proteinli
diyette dikkat edilmesi gereken noktalar diger sayimizda okuyabilirsiniz.Bir

damla topuk kani hayat kurtarir diyerek PKU tanisi sonrasi aileleri bekleyen
durumlar ve diyet prensiplerini bir sonraki sayimizda okuyabilirsiniz. Sabriniz ve
anlayisiniz icin tesekkir ederiz.
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Ailelere ilk tani aldiklarinda neler hissettiklerini, akillarina gelen ilk soruyu sorduk.
Hislerini, tecribelerini bizlerle paylastilar ve ailelere mesaijlarini ilettiler.

Cocugunuz ilk tani aldiginda ne hissettiniz?

Tant icin hicbir sey bilmiyorduk, bizi ilk basta
Hacettepe'ye gonderdiler. Boyle bir sey
bilmiyoruz, bir fikrimiz yok, ailede PKU'lu
birey yok. Ne yerler ne icerler hi¢ bilmiyoruz.
Daha sonra istanbul'a geldik. istanbul'da
daha sosyal olduk, gruplarimiz oldu ve bu
sekilde bilin¢clendik.

ilk tani aldiginizda akliniza gelen ilk soru neydi?

Zeka geriligi konusunda endiselenip
cocugum bu durumu yasayacak mi diye
disundum.

Derya Yilmaz
Soner Yilmaz’in (10) Annesi

Ev Hanimi
s

Cocugunuz ilk tani aldiginda ne hissettiniz?

Sdrec sizin i¢in nasil ilerledi?Hem esim hem de ben psikolojik olarak buyuk bir yikim
yasadik. PKU hakkinda pek bilgimiz yoktu. Ancak séyle bir sansimiz vardi ki, benim
oglum 3 Haziran 2003 dogumlu. Haziran ayinin ilk haftasi Ulusal PKU Haftasi oldugu
icin bircok haber kanalinda kisa kisa bilgiler yer aliyordu. Belki de bu programlarda
izlediklerim bilincaltima isledi ve cocugum dogdugunda israrla topuk kani alinmasini
istedim. Aslinda biraz tesaduftu, 1 Haziran'a kadar PKU hakkinda hicbir bilgim yoktu.
Israrlarimiz Uzerine alinan topuk kani testi araciligiyla PKU ile tanismis olduk. Daha
sonra arastirdigimizda ¢cevremde o hastaliga sahip bireyler oldugunu fark ettim ama o
hastaligin adinin PKU oldugunu hic bilmiyordum.
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AILE HIKAYELERI

ilk tani aldiginizda akliniza gelen ilk soru neydi?

Beni bir aile hekimi aramisti: “Cocugunuzun PKU’lu olma ihtimali var; testleri pozitif
cikt, hemen Hacettepe'ye gitmeniz gerekiyor” dedi. Ben: “Elinizde bir belge varsa bana
gonderir misiniz” diye sordum. O zaman biz Antalya'da yasiyorduk sonra Hakkari'ye
gittik daha sonra Ankara'ya tasindik. Bana bir belge geldi. Paniklemistik. Bulundugum
bolgedeki saglk kuruluslarina gittim. Maalesef bu konuda kimsenin bilgisi yoktu. Bir
saglik kurulusuna gittim orada bi hemsire biliyordu: “Hi¢ panik yapmaniza gerek yok.
Eger diyetine uyarsa cok saglikli olarak hayatina devam eder, 6zel yiyecekler yiyorlar”
dedi. O hemsireye sunu sormustum; “4 hekim ile gérustugumde onlar bilmediklerini
soylediler siz nereden biliyorsunuz” Hemsire, “Benim akrabalarim da bu hastaliga
sahip oradan biliyorum panik yapmaniza gerek yok gdreceksiniz cocugunuz ¢ok saglikli
bir birey olacak” dedi ki su anda ¢ok saglikli. O hemsireye buyuk bir tesekkur
borcluyuz.

Ahmet Gilvenc
Dogukan Giivenc’in (16) Babasi
Emekli Kamu Goérevlisi ve PKU Aile Dernegi Ankara Temsilcisi
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AILE HIKAYELERI

PKU ile yagsamayi nasil tanimlarsin?

Can: Cok kuc¢uk yasta aldigin, sana verilen sorumluluklari, ahskanlk haline getirip bir
sekilde hayatina entegre etmen ile alakali bir durum. Bu nedenle bir yasam felsefesi
benim icin. Buna gore bir egitim aliyorsun buna gore hayatin duzenleniyor, yemeklerin
dUzenleniyor. Herkesin benimsedigi bir dusunce var. Bu da benim felsefem; saglhgim
icin sadece yemeklerim farkl ve caba gostererek hayatimi bu sekilde yasamaliyim.

Cemre: Hayatin getirdigi zorluktan cok bir sans gibi. Cunku bizim yiyemedigimiz
yiyecekleri yiyen insanlarla karsilastirdigimiz zaman daha saglikli beslendigimizi
dustnuyorum. Bu da bize bir avantaj saglyor.

Sizce PKU’lu olmanin sizin en icin bir
avantaji var mi, varsa nedir?

Can: Daha saglikh oldugumuzu dastntyorum.

Cemre: Daha saglikliyiz. Zararl etleri
tuketmiyoruz.

Sizce PKU’lu olmanin sizin icin dezavantaji
var mi, varsa nedir?

Can: Sosyal hayat. Bir sUre sonra acaba olsa
miydi diye disunuyor insan.

Cemre: Yemedigimiz yemeklerin kokusundan
dolayr canimiz ¢ekiyor bence tek kdtu yani bu.

PKU'lu Gencglerimiz
Can Gediik ve Cemre Turgut
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\ PKU ile ilk karsilastiklarinda sabirli

. olmalari lazim, 6lumcul goézuyle
[ N\\ZDE\“/ bakmamalari lazim. Yani daha ¢ok

\
GENQ\—ER ustune dusup yemekler konusunda
arastirma yapmalilar. Can’in da
/ dedigi gibi ilgi gostermeliler.

<_MESAJLAR
CEMRE TURGUT

Dunyada yasayan Kisilerin %40'1 6zel beslenerek
yasiyor. Bizim ¢ocuklarimiz da dusuk proteinli
diyetleri ile bu bireylerin arasindalar. Diyetlerine
uyduklari, aileleri takip ettigi stirece ¢ocuklar ¢ok
cok saghikli oluyor. Su an PKU’lu bireyler arasinda
diyetisyen olan, matematik alaninda profesor olan,
doktoralarini yapan ¢ok guzel 6rnek gencgler var.
Ancak uriinlere ulasamayip zorluk ¢ceken
cocuklarimiz da var. Tarama kisminda, triine
erisme konusunda ¢ok ¢ok iyi yerlere gidiyoruz.
Sosyal yasam her bireyin temel hakkidir, aileler
kesinlikle cocuklarini PKU’lu diye sosyal yasamdan
alikoymasinlar. Hastane kontrollerinizde ¢evrenize
bakin, yalniz degilsiniz.

——)
AHMET GUVENC




Hayat ¢ok zor 6zellikle
cocuklarimiz icin ama miicadeleyi
elden birakmamak lazim.

S )
DERYA YILMAZ

Aileler ¢cocuklarla ilgilenmeli, cocuklarina deger
verdiklerini hissettirmeli. Aliskanhklar zor
korelen seylerdir alistiktan sonra geri donalmesi
zor. Gerekirse siz de o yola girin, destek olun. Biz
bu duruma geldiysek ailelerimiz sayesinde
geldik. Onlar sahip ¢ikmasaydi su an burada bu
konusmayi yapmiyor olacaktik. Bu yuzden
cocuklar icin aile en buyuk deger. Cevre de aile
ve ¢cocugun birlikte karar verecegi bir durum.

CAN GEDUK
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DP HABERLER

==

Bu yil ev sahipligini yaptigimiz 33. ESPKU Kongresi'nde
doktorlar, aileler, gonulluler ile izmir'de bir araya geldik.
Kongrede cesitli bilimsel, sosyal, hukuki konulara yer verildi.

#LiveUnlimitedPKUAMMeC ve Cometa ASMME (italya), Les
Feux Follets (Fransa), Svenska PKU-féreningen (isveg), PKU Aile
Dernegi (Tiirkiye) ve FEMEH (ispanya) kuruluslarinin isbirligi ile

liveunlimitedpku (PKU ile Limitsiz Yasa)kampanyamiz ile
diasuk proteinli yasamlara destek olmak isterseniz bizi takip
ederek neler yapmaniz gerektigini 6grenebilirsiniz.

E—)

31.10-03.11.2019




DP HABERLER

18.01.2020 02-06.09.2019

istanbul Kultiir Universitesi ve
PKU Aile Dernegi isbirliginde
#dusukproteinliyasam sahibi

gencleri, hayatin tatlari esliginde
sohbet etmek, yasami paylasmak ve
saghkli beslenme ilkelerini
6grenmek icin diistik proteinli
tarifler hazirladik ve bundan sonra
da genclerimizi DP mutfaga
bekliyoruz.

18.01.2020

Bolum baskanlari, caba veren hasta
dernekleri, destek veren medya, duyarli
doktorlarin yillarca suren destekleri ile

Saghk Bakanhgi bunyesinde kisaca Nadir Hastaliklar dairesi diye bilinen, tam
adi “Otizm, Zihinsel Ozel Gereksinimler ve Nadir Hastaliklar Daire Bagskanhg”

kuruldu.
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DP HABERLER

10.04.2020

/

PKU Aile Dernegi Gonullilerimiz Tl
Diyetisyen Merve Esgi ve Diyetisyen cDu§“k
Ekinsu Usul koordinatorliglinde sizlerle ‘Proteinli
disuk proteinli atistirmaliklarin L
tariflerini paylasmak icin bir gonullu ‘ral‘l_ﬂ(’,l‘
projesine basladik. Her Cuma yeni
tariflerle karsinizda olacagiz.

28.12.2019 17.04.2020 :

YIL SONU YEMEGiI

istanbul Biiyliksehir Belediyesi is

birligi ile organize edilen yil sonu
yemegimizde ailelerimiz ve

gonullulerimiz ile bir araya geldik.
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ILETISIM
PKU AILE DERNEGI VE PKU OZLENEN CAFE Adres:Maltepe Mahallesi, Topkapi K
Parki, Kiltiir Pasaji No.21 Zeytinburnu / istanbul

E-mail: info@pkuaile.com - pkuaile@gmail.com
Tel: (212) 613 42 81

Cafe siparis hatti: 212 613 96 89

Web: http://www.pkuaile.com/

Twitter: https://twitter.com/PKUAileDernegi
Facebook: https://www.facebook.com/pkuturkey
Sayfa: https://www.facebook.com/pkuturkey/

instagram: https://www.instagram.com/pkuturkey/

Sizde

DP Tariflerinizi paylasmak

PKU’lu bireylerin yaptigi etkinlikleri paylasmak
Uzmanlara soru sormak

Deneyimlerinizi paylasmak

isterseniz (ilgili formu doldurabilir), 6neri ve geri bildirimleriniz igin bizlere
dusukproteinligonullu@gmail.com e-mail adresimizden ulasabilirsiniz.

aile derneqi




