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PKU Aile Dernegi olarak kiiciik bir ekip olsak da, gercekte
kocaman bir aileyiz. Ciinkii her zaman, her yerde, her kosulda
bizlere destek olan muazzam insanlar var. Ozellikle deprem
siirecinde, iyiligin, yardim etmenin, dayanisma icinde
olmanin 6nemini hep birlikte bir kez daha deneyimledik. Bir
kez daha tiim ailelerimize sabir ve kolayliklar diliyoruz.

Gece giindiiz demeden tiim kalpleriyle ailelerimizi yalniz
birakmayan goniilliillerimize ve destegini esirgemeyen

duyarli kurumlara, PKU Aile Dernegi olarak tesekkiir ederiz.

Sevgili ailelerimiz, biiltenlerimizin her sayisinda farkh
konulara yonelik uzmanlardan gorisler aliyor ve sizleri
dogruve giincel bir sekilde bilgilendirmeyi hedefliyoruz.

Bu sayimizda da diisiik proteinli beslenen genclerimizin,

askerlik siirecinden baska iilkede tani almasina, ¢ocuk
kitabindan yasam hikayesi kitabina kadar pek ¢ok deneyimi
sizlere aktariyoruz.

Katki ve paylasim saglayan herkese miitesekkiriz.

Hepinize iyi okumalar dileriz.
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BASKANIN MESAIJI

PKU Aile Dernegi olarak hepimizin amaci, yasam boyu diisiik proteinli diyet
uygulamak zorunda kalan bireylerin sosyal yasama daha etkin katilimlarini
saglayabilmektir.

2005 yilinda goniillii annelerin bir araya gelmesiyle kurulmus olan aile dernegimiz,
genc goniillilerimizle birlikte ulusal ve uluslararasi1 platformlarda hak temelli
savunuculuk yapmaya devam etmektedir.

2009 yilindan bu yana, European Society of PKU (ESPKU) iiyesi olan PKU Aile
Dernegi, 2018 yilinda miitevelli iiyelerinden oldugu Global Association of PKU
(GAP)'nun Tiirkiye ve Orta Dogu temsilciligini siirdiirmektedir.

Yasam boyu diisiik proteinli 6zel diyetin prensiplerinden olan disiplin, kararhlik,
goniilliiliik ve sabir gibi temel ilkelerle toplumda fark yaratan PKU Aile Dernegi,
gicli is birlikleri ile PKU ve benzeri amino asit metabolizmas1 bozukluguna sahip
genclerimize rehberlik etmektedir.

ihtiya¢ duydugunuz her konu icin, biiltenlerimize, PKU Aile kanalimiza ve bizlere
ulasabilirsiniz.

PKU Aile Dernegi aracilif1 ile, cocuklarimiza destek veren ve bizlere her daim
giivenen giizel kalplere tesekkiir ederim. Iyi ki varsiniz...

aile derneqi
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DP YASAM

ROPORTAUJI
BASAK BILMEZ
L. ‘e
v Fruktoz Intolaransi ve PKU tanist almis
DP Gencimiz

Basak Ertiirk

yilflizd

Basak Hanum bize biraz kendinizden bahseder misiniz? Sizin hikayeniz nasul basladi?

1986 Ankara Hacettepe dogumluyum. Topugumdan alinan bir damla kan
sonucunda fenilketonuri teshisi aldim ve omur boyu proteinsiz diyete basladim.

PKU ve fruktoz intolerans tanist almissiniz. Bu hastaliklarin tanisint kag
yaslarindayken almistiniz? Her iki tanwyt alma siireciniz nasul ilerledi?

Iki hastaligimin tanisini da on yedi giinliikken aldim oldukca erken teshis konuldu ve
bunun sayesinde bugin saglikliyim. Benim dogdugum yilda bebeklere anne sutiu de
verilmiyordu o nedenle aileme mama vermisler ve evimize geldikten sonra annem
mamayl bana onerilen sekilde vermesine ragmen ben siirekli ¢gikarmisim. Uzun sire
devam edince ailem baska bir saglik sorunu olabilecegini disiinerek beni Hacettepeye
goturmusler. Verilen mamada seker oldugu icin mamay:1 gikardigim belirlenmis ve
ikinci hastalik olarak fruktoz intoralansi teshisi konulmus.

Fenilketonuri hastalarindan farkli olarak tatli, meyve ve icinde seker olan hicbir seyi
yiyemiyorum. Yasak listem oldukca uzun.



DP YASAM

ROPORTAUJI

Hem dp beslenme hem de fruktoz intoleranst iceren beslenme tarzinizdan bahseder
misiniz? Bu sirecte enteral irin se¢ciminde fruktoz kaynakli yasadigunuz sukintular
nelerdir?

Fenilketonuri hastaliginda et, sut, yumurta ve bunlardan yapilan gidalar,
kuruyemis tamamen yasak. Fruktoz intoralansin da ise butun sekerli yiyecekler,
meyveler (kuru meyvelerde dahil) yasak. Fruktoz intoralansi hastaliginda diyet
urunum yok, sadece yasak olanlardan uzak duruyorum.

Diyeti acmam ya da kacak yapmam mumkiin degil. Bunun bedelini hayatimla 6demem
s0z konusu olabilir. Cunku fruktoz intoralansinda diyete uymazsam kan sekerim
dusuyor ve mudahale edilmezse komaya girebilirim. Bu nedenle diyete harfiyen
uyuyorum.

Ge¢cmisten giinimiize PKU ve diger aminoasit bozukluklart ile ilgili gelismeler
hakkunda ne disiniyorsunuz? Sizce olumlu gelismeler yasandu mi?

2000’li yillarin basina kadar neredeyse hi¢ diyet urun yoktu. Sadece formul olarak
kullandigim mama vardi. Onu da i¢gmek benim icin oldukca zordu. Makarna, un,
piring, sehriye, atistirmalik diyet urin olmadigindan sinirli olan normal gidalarla
bliyiidiim. Hicbir zaman karmim tam olarak doymadi. Ilkokul doneminde bazen kan
degerim istenilen degerin ustindeydi.

Olumlu gelisme anlaminda artik her sey var. 2000 yilindan sonra dogan ¢ocuklar ¢ok
sansli. PKU’nun gercgek zorlugunu bugin otuzlu yaslarda olan bizler yasadik.

Bircok ilimizde dernekler var. Bu da c¢ok guzel bir durum. Ben kucukken PKU
bilinmediginden insanlara dert anlatmak, diyetten bahsetmek ¢ok yorucu oluyordu.
Dernekler ile PKU konusunda farkindaligin arttigini diusunuyorum.

Beslenme durumunuz calisma hayatinwzt nasul etkiliyor? Disarida vakit gegirirken
mekan se¢cimini nastl belirliyorsunuz? Sosyal yasamunuzda, okulda, iste beslenmenizi
¢evrenize nasul anlatiyorsunuz? DP yasama dair haturladigunz birlikte gegen
ilging/komik anunuz var me?

Calisma hayatimi olumsuz etkiliyor. Kurumda bana uygun yiyecek bir sey
bulamiyorum. Iki secenek kaliyor bana; ya uygun yemegi evden getiriyorum ya da eve
giderek yemek yiyorum. Her giin ne yiyecegim diye disinmek oldukca yorucu.
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Yakwn zamanda evlat edinme siireciniz olmus. Bize bu siirecten kisaca bahsetmek ister
misiniz? Evlat edindiginiz cocuk ka¢ yasinda? Ozel beslenmenize nasil uyum sagladt,
neler hissetti, sorular sordu mu? Siz neler yasadunz?

2015 yilinda evlendim bebek istedigimiz i¢in donem doénem PKU hastaligimdan dolay:
diyete girmem gerekiyordu. Bunu defalarca denedim olmadi. Esimle konustuk ve
evlat edinmeye karar verdik. 2019 yilinda basvuru yaptik. Dort yil sonra oglumuzu
kucagimiza aldik. Hayalimize kavusmak dort yilimizi aldi ama simdi ¢cok mutluyuz.

Oglumuz suan on aylik, calisma hayatim oldugu icin hafta sonum onunla geciyor. Biz
ise gittigimizde oglumuzu anneme birakiyoruz ve aksam is ¢ikisi aliyoruz. Onunla
oyunlar oynayip, kitap okuyoruz; kitaplari cok seviyor. Yaz aylarinda her yere birlikte
gidiyoruz, gezmeyi seven bir aileyiz. Kisin ¢cok fazla disari ¢cikmiyoruz hasta olmasini
istemeyiz.

Aslinda tim siirecinizi anlattigunuz bir kitabunz var. Kitabunwizdan bahseder misiniz,
yazmayad nastl ve nigin karar verdiniz?

Kitabimin adi ‘BENIM BIR UMUDUM VAR’. 2019 yiinda bebek disiindiigimiiz

sirecte yazmaya basladim ve gebelik oldugunda PKU hastaligindan dolayr uymam
gereken diyette yasadigim zorluklar1 yazdim. Diyete uydugum donemde kan degerim
istenilen seviyeye indi ancak bebegimiz olmadi ve bu diyete uzun siire uyamayacagima
karar vererek diyeti biraktim. Esimle evlat edinmeye karar verdik. Kitapta evlat
edinme strecimiz de yer aliyor ve oglum Umut’'u kucagimiza almamaizla kitap bitiyor.
Kitab1 okumak isteyenler bana ulasarak kitab1 temin edebilirler. Kitap internet
uzerinden de alinabilir, buitin sitelerde satisi bulunuyor.

Okuyucularumuza iletmek istediginiz bir mesajinwiz var m?

Yeni dogan bebekleri Fenilketoniiri teshisi alan ailelere sunlari soylemek isterim:

PKU korkulacak bir hastalik degildir. Gercekten omur boyu diyet cok zor ve
buna nasil uyulacagi, c¢ocuklarinin gelecegi hakkinda endiseleri olabilir.
Diyete uyuldugu stuirece bir sorun yasamazlar. Simdi diyet urinlerle hayat cok
daha kolay. Ben iki tane metabolik hastalik ile hayatta kalmis ve savasina yillardir
devam eden biriyim. Onlarin ¢ocuklar1 PKU’ya ¢ok daha kolay uyum saglayacaklar.
Asla umutlarin1 kaybetmesinler. Benim gibi pek ¢ok saglikli pkulu yetiskin var. PKU
hasta ve aileleri olarak biz kocaman bir aileyiz asla yalniz degiller.
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Temsili Askerlik Yapmis Olan
DP Gencimiz
SERKAN CAYLAK

Gonilly asker olmaya nasu karar verdiniz? Bu sirecte drnek aldigunz biri var mwydi? Yok
ise bu siirecte kimlere bilgi almak icin basvurdunuz? Sireci ne sekilde yasadunz ve hangi
birimlerle gorisme saglayarak gegirdiniz?

Sorunuzu iki sekilde cevaplamak istiyorum. Ben hem askeriyede memur olarak
calisiyorum hem de temsili askerlik yaptim.

Benim igin sire¢ aslinda once is olarak basladi. Ben 20 yasina bastigimda askerlik
yoklamasina gittim. Once Hacettepe Metabolizma ile goéristigimde ben asker olmak
istiyorum, askerlik gorevimi yapmak istiyorum dedim. Ancak Fenilketonuri
hastas1 oldugum icin yapamayacagimi soylediler. Yine de askerlik subesine gidip
evraklarimi teslim etmem gerektigini soylediler.

Ben de Cebeci’deki askerlik subesine evraklarimi ve saglik raporumu verdim. Orada beni
GATA’ya sevk ettiler. Oradan da baska bir askeri hastaneye sevk edildim sonrasinda ise
tekrar GATA’ya yonlendirdiler. Bu surec¢ sevkler nedeniyle 1-2 hafta kadar surdua. Sonug
olarak da askerlige elverisli degildir raporum cikti. Bu nedenle de ben askerlik
yapamayacaktim.

Ben ise her Turk genci gibi askerligimi yapmak istiyordum. PKU’lu genclerde bu istek
daha fazladir cunku askerlik de bize yasak gibidir. Ben rapor alirken doktorlara ve orada
bulunanlara muaf raporu istemedigimi ve askerlik yapmak istedigimi soyledim.
GATA’da gorustugum bir binbasi bana asker olmay1 c¢ok istiyorsun ancak bu sekilde
yapamazsin. TSK’nin, Jandarmanin ve Deniz Kuvvetleri’'nin memur alimlar1 var onlara
basvur, dedi. Memur alim ilanlar1 hem saglikli bireylere hem de bizim gibi hastaligindan
dolay1 engelli bireylere ayr1 ayri acilmisti. Ben de engelli olarak basvurdum. Once
Jandarma’ya daha sonra da Deniz Kuvvetleri'ne kabul aldim ve Deniz
Kuvvetleri’'nde goreve basladim.
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2012’deki  bir duyuruda @ temsili
askerlik yapabilecegimi ogrendim.
Ama Ankara'da degildi, Golciik’te olacak
dediler. Olsun ben basvurmak istiyorum,
ne yapmam gerekiyor, dedim. Oncelikle
saglik raporunu hazirlaman ve bakima
muhtac olup olmadigina dair bir dilekce
yazman gerekiyor, dendi. Cunku sehir
disinda Golcuk’te planlaniyordu.

Ailem bana Onceki gece aile arasinda bir
asker kinasi duzenledi. Cunku askere
gidenlerin kinalarina surekli katilirdim
ve benim de olmasini ¢ok istiyordum.
Temsili askerlik bir gundu, sabah
erkenden yola ¢ikip Golcuk’e gittik.

O zamanlar askerlik 1 yil stiruyordu, 365 giun. Ben o gun icerisinde tam 365 fotograf
cektim, cektirdim. Orada birlige teslim olduk, egitimimizi aldik; yemin térenimiz oldu.
Yemek saatinde orada yemekler benim beslenme disiplinime gore ayarlanmisti.

Ben deniz kuvvetlerinde memur olarak ¢alistigim icin orada bana karsi 6zel bir ilgi alaka
da vardi. Daha sonra serbest zamanimiz oldu. Gorevli esliginde istediginizi yapabilirsiniz,
dediler. Ben de sorumlulardan izin alarak koguslara girdim. Bir arkadasin yataginda
oturdum. Oradakilere ben buradaki diger erler gibi tuvalet temizlemek, is yapmak
istiyorum, dedim. Komutanin ¢ok hosuna gitti, sen gercekten bunlar istiyor musun, dedi.
Aksamina da terhis olup geldik. O giin orada bir giin igerisinde askerlige dair birgok sey
yaptim. Benim icin ¢ok degerliydi. Oradaki uiniformalarimizi ani olmasi amaciyla
bize verdiler. Engelli bireyler arasinda askerligi tatmak isteyen olursa temsili askerligi
kesinlikle oneriyorum. Orada tum duygular tadiyorsunuz.
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Basvuru siirecinde askerlik kurumunun tutumu nasudi?

20 yasimda  askerlik  yapamayacagimi
soylediklerinde ben ¢ok 1srar etmistim. Muaf
raporu almak istemedigimi askere gitmek
istedigimi  soyledim. Ik basta bana
inanmadilar. Herkes boyle soyluyor, vatan,
millet, Sakarya diyor ama gel 2 saat nobet tut
deyince kimse orali olmuyor, dediler. Ama
ben gittigim her hastanede her yerde askerlik
yapmak istedigimi soylemeye devam edince;
bu cocuk gercekten istiyor diyerek inandilar
ve sasirdilar. ilk tutumlarn bu sekildeydi, biz
senin gibileri ¢ok gorduk. Buraya gelen 100
kisiden 99’u boyle soyluyor ama hicbiri de
askerlik yapmak istemiyor, dediler. Ama tabii
benim rapor alma surecim uzadikca ve ben
1srarci oldukc¢a tutumlari degismisti.

Sonunda kurul sirasinda kurul baskani keske boyle bir rahatsizligin olmasayd: da sen
de uniforma giyip bizim silah ve mesai arkadasimiz olsaydin demisti.

Isyerimde galismaya basladigimda ise engelli kadrosundan girdigim icin bedensel bir
engelim oldugunu disinmiuslerdi. Ben de kendilerine beslenme engelim oldugunu
anlattim. Calisma arkadaslarim bedensel engelim olmadigi ve bazi sertifikalarim
oldugu ic¢in ¢ok sevinmislerdi. Aradiklari biiro personeli oldugumu ve benim gibi birine
ihtiyaclar: oldugunu soylemislerdi. 13 yildir da bu sekilde ¢alisiyorum.
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Beslenme engeli gorinir bir engel olmadigt icin kolaylik saglanmast gereken bir alan
olarak gorilmemekte. Askerlik sirecinde beslenmeniz, toplu yemek zamanlarinda vs.
nasul oluyor?

Zorlandigim zamanlar oldu. Goreve basladigimda Deniz Dikimevi'nde isci
yemekhanesi vardi. Tabldot usuluydu ve 4 gesit yemek vardi. Hep yuksek proteinli ve
et iceren yemekler cikiyordu. Bu konuda once dernekle gorustum. Ardindan
merkeze tayin istedim. Bu siuirecte de calistigim amirlerim ve personel, caliskan bir
personel oldugum i¢in beni gondermek istemedi. Ancak saglhigimla alakali bir durum
oldugu ve orada yemek yiyemedigim icin uygun bir yere gecmem gerekiyordu. Bu
sayede de merkeze, Deniz Kuvvetleri Komutanligi’na atandim.

Orada ise sag olsunlar herkes ¢ok yardimci oldu. Istedigim yemegi secip istedigim
saatte, istedigim yerde yiyordum. Benim igin serbestti. 8 sene sonra tekrar tayin
olmam gerekti. Yeni tayin oldugum yer de eve ¢ok yakin oldugu icin ¢ogunlukla eve
gelip yiyorum. Sebze yemekleri olursa isyerine goturuyorum.

Toplu yemek yenmesi gerektiginde ornegin; birlikte bir mangal etkinligimiz

oldugunda ben kendi o0zel urunlerimden acili sucuk, kofte vs yaptirip
goturuyorum. Higbir problemim olmadi. Aksine merak eden ¢ok olmustu. Herkes
cok lezzetli gorundugunu soyledi.

Goreve basladigim ilk donemlerde yemeklerimi onlara benzetmeye calisiyordum.
Ertesi gun ne yemek varsa ben de benzer seyler goturuyordum. Onlar da sturekli
yedikleri seylerden rahatsiz olacagimi, canimin c¢ekece@ini dusinerek biraz
cekiniyorlardi. Senin yaninda et, ¢ikolata vs yiyebilir miyiz, diye soruyorlardi. Ben de
kendilerine canimin c¢ekmeyecegini, benim de kendime ait ozel urunlerim
oldugunu anlatiyordum. Benim igin yasaklarin problem olmadigini ancak
beslenmem yliziinden beni dislarlarsa problem yasayacagimi soyledim. Bugiine kadar
da hic boyle bir problem yasamadim. Daha sonra c¢alisma arkadaslarim yemeklerini
bana benzetmeye basladi. Bir gin onceden arayip yarin kahvaltiya ne getireceksen
sOyle biz de benzer veya senin yiyebileceg@in seyler getirelim, demeye basladilar.

Toplant1 vs gibi durumlar oldugunda bazen zorlanabiliyorum. Ancak o zamanlarda da
kendi yemeklerimi veya 6zel urinlerimi yanimda bulundurup a¢ kalmamaya
calistyorum.
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Beslenme disinda ekipten farkli olarak yaptiguniz ya da muaf oldugunuz durumlar var
mt? Ornedin diger askerler gibi farkl alanlarda gorev aldiniz mt veya ndbet tuttunuz
mu?

Engelli kadrosundan oldugum icin nobet gibi bazi gorevlerden muafim. Ancak gece
mesaisi oldugunda engelimden dolayr mesaiye kalmamak gibi bir hakkim olmasina
ragmen ¢ogu zaman kaliyorum. Amacim engelli haklarimi suistimal etmek yerine
isimi hakkiyla yapip ustlerimin takdirini kazanmak.

3 Aralik Diinya Engelliler Gunu benim idari izinli olmam gereken bir giin. Ancak o
gune yetismesi gereken is veya toplanti oldugunda ben idari izinliyim diyerek isi
aksatir veya toplantiya katilmazsam sonrasindaki gunlerde bana karsi olan muamele
farkli olur. Onun disinda is hayatimda hicbir problem yasamiyorum. Bazen
hastaligimi bilmeyen anlamayan insanlara denk geldigimde ne diyeti, hepimizin
gobegi var hepimiz diyet yapmaliyiz, tarzinda ciimlelerle karsilasabiliyorum. Ancak
bu halkimizin genelinde var olan bir zihniyet. Sorun olmuyor. Isyerimde bana hem

kilo problemim hem de engelimden dolay: fiziksel isler ¢cok fazla verilmiyor. Ben de
geri kalan isleri hakkiyla yapmaya calisiyorum.

Ailelere ve genglere bir mesajinuz varsa iletir misiniz?

Benim 3 mesajim var:

Birincisi PKU’lu arkadaslarima, kardeslerime. Hicbir zaman yasak besinleri yemeyin.
Yasagin kucugu veya buyugu yoktur. Kigikken ve gencken ne kadar iyi
bakildiysaniz onun sefasini ileriki yaslarda sureceksiniz. Yasim 30 oldu artik diyetimi
bozabilirim dediginiz noktada ise tiuketiminiz alginizi, diisincenizi, ruh halinizi ve
fiziksel durumunuzu hatta ginlik yorgunlugunuzu bile etkiliyor. Bunu 32 yasinda bir
PKU’lu olarak dile getirmek isterim. Kisacasi yasiniz kac olursa olsun asla yasak
besinleri tiiketmeyin! Yasaklarin dahil olmadigi bir beslenme stilini ne kadar erken
oturtursaniz ileriki yaslarda o kadar kolay olur. Bu hayat kalitenizi de artirir.
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Ikinci mesajim bu hastalik bircok yénden dezavantaj olarak goriinse de bence bir
avantaj. Iclerinde sporcu bireyler de olan bircok arkadasimla saglikli beslenme,
vicudun vitamin mineral ihtiyaci ve kan tahlilleri tizerine iddiaya girdigimizde her
seferinde benim tahlillerimde en iyi cikiyor. Bana surekli sen ne kullaniyorsun,
diye soruyorlar. Bizim ilaclarimiz bize normal beslenen bireylerden cok daha
saglikli bir yasam sunuyor. Bu yluzden de eger ben Fenilketonuri hastasiyim
diyerek, sporcu olmaktan sanatci olmaktan vazgecen arkadaslarim varsa bunu
dezavantaj olarak gormekten vazgecip hayallerinin pesinden kossunlar.

Uclinci mesajim  ise ailelere. Cocuklarimiza guvenin. Cocuklariniza
guvenmediginizi, kagcamak yapacagini disundiginizi hissettirirseniz onlar icin bu
sure¢ daha zorlayici olacaktir. Ben cocukluk ve genclik donemimde hic boyle bir
problem yasamadim. Ailem beslenmem konusunda bana hep guvenirdi. Ben de hi¢bir
zaman onlarin bana olan giivenini bosa ¢ikarmadim. Bu sayede de saglikli bir yetiskin
oldum. Cocuklariniza o yasak yer, okulda diyetini aksatir diyerek guvenmezseniz bu
onlann yasaklara iter. Tabii ki kontrollu olmak gerekli. Ancak ailelerimizin de
cocuklarina guvenip bu giuiveni onlara hissettirmesi gerekiyor.
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DP Gencimiz
SERVET ERDEM'den Askerlikten Muaf Olma
Sturecini Dinliyoruz

Kag¢ yasunuzda celp geldi?

18- 19 yaslarimda toplu tasimada asker kacagi olarak gorindim. Bu sayede celp
donemimin geldigini anladim.

Askerlikten muaf olma siUrecinde size yol gosteren biri var mwydi? Yok ise bilgi almak
icin kimlere basvurdunuz?

Hayir, zaten kendim biliyordum ve arastirmistim. Siire¢ ¢ok uzun olmadigi i¢cin yardima
ihtiyacim olmadi.

Askerlikten muaf olma siirecini ne sekilde yasadiniz ve hangi birimlerle gorisme
sagladunz?

Kacak olarak gorindikten sonra askerlik subesine gittim ve resmi bir kagit aldim. Daha
sonra devlet hastanesine giderek heyet raporu randevusu aldim. Heyet icin tum
hekimlere gitmeme gerek olmadi. Doktorla gorisiunce genetik hastaligim oldugu veri
tabaninda gorundigi icin hemen muaf olduguma dair bir rapor verdi. Bu raporu
askerlik subesine teslim ettim. Oradaki gorevli de muaf oldugumu onaylayan bir kagit
verdi. Hicbir sorunla karsilasmadim.
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i K. TORKIYVE CUMBURIVET
i MILLT SAVUNMA BAKANLIGH - = - - ——————® YOKLAMA I$LE"LERI

Iurubguna familk baload e
e minocad adn
Muayens sonucu kamr

Su:‘_fﬁk mudyenslerinden i'.erh(r.,'j bir Dcrat weya kalk pay alnmaz.
Maohali dendakd velkii sofik kurulgdonng sevk edimelerine zaruret giinlienlerin harandhy, yol ve konakioma bedel lemier sonunda ddenir,
Roporiara ifiraz; ale hekimi harafindan verlenbene rapor farhinden, sogik kuruiu foafndon verderiere onay farfinden fibaren 30 gin iginde yvapdabdi.

Muaf olmak i¢in onceden hazurlamaniz gereken belgeler oldu mu? Askerlikten muaf
olmak i¢in hangi sartlart saglamak gerekiyor? Cozger haricinde rapor veya sagluk
taramast istendi mi?

Ben 18 yasimdan buyuk oldugum icin Cozger alamadim. Bu yluzden hastaneden
heyet raporu almam gerekti. Baska herhangi bir evrak vs. toplamaya gerek yok.
Zaten doktora gittigimizde genetik bir metabolizma hastaligimiz oldugu gorintuyor.

Detayh bilgi icin:

[ thtps:/ /www.msh.gov.tr/Askeralma/icerik/yoklama-islemleri Xj
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10-16 Mayis Engelliler Haftasi
Bazi Engeller Gériinmez! Beslenme engeli gorinir bir engel olmadigu icin

cevrenizden mudfiyet ile alakall ne gibi tepkiler
aldunz?

Cevremdeki herkese hastaligimi en
basindan anlatiyorum. Bu sayede de herkes
hastaligimi bildigi icin herhangi bir tepki ile
karsilasmiyorum.

www.pkuaile.com

Beslenme engeli olup muaf oldugunuz baska alanlar oldu mu?

Benim olmadi, sadece askerlikten muaf oldum. Onun disinda normal hayatima devam
ediyorum.

Eger isterseniz gonilli olarak askerlik yapabiliyor musunuz?

Yapanlar var. Ayrica bize verdikleri muafiyet kagidinda savas ve seferberlik vs.
durumlarinda tekrar askere ¢agirabilecegimiz yaziyor.

Ailelere ve genglere bir mesajunuz varsa iletir misiniz?

Ailelerimiz ve bizler hastaligimiz konusunda daha bilincli olup hastaligimizin
cevreye tanitimini daha iyi yapabiliriz. Bu sayede daha duyarli bir toplum
olustururuz.
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"Meryem'in Beslenme Kabi1 Nerede?" kitabinin
yazari ve cizeri

BUSRA ALTINOK
FATMA BETUL AKBAL

PKU ile tanismaniz nasul oldu? Kuiziniz tant aldiktan sonra neler hissettiniz? Sosyal
yasantunzt etkiledi mi? Sizin yemek yeme diizeninizi etkiledi mi?

Betul Hanim: Ben kizim Meryem dogmadan once de PKU’yu biliyordum. Esimin
akrabalarindan, hala cocuklarinda var. Ama tabii detaylh olarak hastalik nedir, ne
degildir pek fazla bilgim yoktu. Kizim dogduktan sonra topuk kani alinmisti. Meryem
15 gunlikken bir telefon geldi. Kan sonucglarinda bir sikinti oldugunu soylediler ancak
ayrintili bilgi verilmedi. Daha sonra Capa'ya gittik. Tum aileler muhtemelen benzer
siirecler yasamistir. Biz de tami aldik. Kizzim bir siire hastanede kaldi. Ik baslarda
kaygiliydim. Ozellikle gelecek konusunda ok kaygiliydim. Ciinkii hastaligi ve ne gibi
sorunlarla karsilasacagimi, sorunlarin nasil ¢ozilecegini bilmiyordum. Bana zamanla
alisacagimi, kizzmin saghikh bir sekilde biiyiiyecegini soylediler. ileriki yaslarda
soframizi ayirmamizi, birlikte yemek yememizi tavsiye ettiler. Ben inanch bir
insanimdir ve hep bu iste de vardir bir hayir derdim. Belki bizim gibi beslense farkh
hastaliklar olacakti, gibi disuindim hep. Belki de bu hastalik Meryem’i farkli seylerden
koruyordur, dedim. Bizim sosyal yasantimizda herhangi bir sey degismedi. Cinki
kendisinin herhangi bir mental problemi yoktu ve hastaligina dair her seyi slreg
icerisinde ogrendi. Kendimi de kizzimi1 da hayatinin hicbir stirecinde kisitlamadim. O her
zaman kendi yemeginin ayr1 oldugunu biliyordu.
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Kuzuinuizin dogumundan ve bu hastalikla tanwstiktan sonra hayata bakisiniz
degisiklik gosterdi mi? Kizuinuizin biyiime sirecinde hastaliguna yaklasumu nasude?

Betiil Hanim: Onceliklerim degisti. Normalde yasantida da bebegin dogumuyla
insanin oOncelikleri degisiyor. Benim de oOnceliklerim degisti. Mesela bir yere
giderken, disarn cikarken, en basitinden bir piknige giderken her zaman onceligim
Meryem’in ne yemesi gerektigi oluyor ve 6nce onun yemegini hazirliyorum. Bir tatile
giderken Meryem’in ne yemesi gerekiyorsa once onun valizi hazirlanir. Onun
yemekleri, onun amino asit karisimlari, onun ozel urunleri... Cinki cok net
kurallar ve unutulmamasi gereken seyler var. Bunlari atlayamazsiniz.

Meryem oncelikle bu durumu hastalik olarak 6grenmedi. Biz sen hastasin ya da sen
PKU’lusun demedik. Bunu cok sonrasinda zaman icerisinde yavas yavas kendisi
kesfetti. Onceleri ismini (PKU) zikretmeye basladik, ilk basta yasak olarak biliyordu.
Cocuk oldugu icin hi¢ neden yasak diye sorgulamadi. Mesela bir parka gittigimizde
ya da bir baskasi bir sey ikram ettiginde bu bana yasak, diyebiliyordu. Hatta bircok
kisi ayni seyi soyledi. Siz buna nasil alistirdiniz, ¢cevresinde bu kadar yasak varken,
dediler. Bu sekilde ilerledi. Sonra yasi buyudikce PKU’nun ne oldugunu ogrendi.
Simdi bir sey oldugunda, bir arkadasi sordugunda ben PKU’luyum, diye cevap
veriyor. Mamalarini kendi iciyor. Su anda daha teknik tarafini biliyor; artik 8 yasinda
oldugu icin daha hakim.

Beslenme aliskanliklarint nasil kazandi? Cevrenize kizinuizin hastaligunu nasul
anlatwyorsunuz?

Betiill Hanim: Yasadikca O0greniyor cocuk. Dogustan gelen bir hastalik oldugu igin
biraz daha avantajli. Cunki damak lezzeti de bu sekilde gelisti. Yasaklarin tatlarim
bilmiyor. Hatta su an onun onune et ya da peynir gibi yasak bir sey koymussak veya
kokusunu aldiginda rahatsiz oluyor.

Cevremizdeki insanlara hastaligi anlatirken agikcasi1 ¢ok fazla detay vermiyoruz.
Cogunlukla yasaklardan bahsediyorum. Yedigi temel gidalar1 anlatiyorum. Bu sayede
de Meryem’e ikramda bulunurken bunlar1 goz onunde bulunduruyorlar. Ya da bize
soruyorlar.
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Kuzwinuz okula basladiginda hastaligunt hocalaru nasul karsiladi? Okul yonetimi size
yardumct oldu mu?

Betul Hanim: Evet hepsi ¢cok yardimci oldu. Biz kizimiza okul ararken once okulun
muduruyle konustuk. Durumumuzdan bahsettik. Daha sonrasinda da sinif ogretmeni
ile detaylhi gorustuk. Kendisine PKU’yu, sureci, yasaklarn anlattik. Hatta okul
mudiurinden ogretmenine hatta Meryem’le ilgilenen herkese yasaklarin ve serbest
besinlerin oldugu bir liste atmistik. Okuldaki tim ogretmenleri de bu siurecte ¢ok
yardimci oldu. Bugune kadar hicbir sikinti yasamadik. Ayrica Meryem de kendisi
ogretmenlerine ve arkadaslarina hastaligini anlatabiliyor. Bir sey ikram edilirse bu
bana yasak diyebiliyor. Ogretmeni de okula getirilen ikram edilen bir sey olursa
fotografini atip soruyor.

Kendi yemeklerine uyma konusunda okulda
kontrol edebildiniz mi? Arkadaslarinun tepkisi
nasu oldu?

Betil Hanim: Anaokulunda da ilkokulda da
siure¢ hep aymydi. Tum gun gittigi icin
yemegini okulda yiyor, mamalarini okulda
iciyor. Kendisine ait 0zel bir termosu var.
Meryem okula i¢cinde yemekleriyle birlikte
termosla gidiyor. Ayrica ben c¢antasim
hazirlarken icerisine gun icinde ihtiyaci
olabilecegi veya caninin isteyebilecegi ekstra
ozel urunlerini de ekliyorum. Bunun yaninda
okul kantininden haftada 1 gun alisveris izni
var. Bu izinlerde de kendisi tercih yapiyor.
Genellikle meyve suyu aliyor.

Okulda baz1 arkadaslar1 okula yiyecek bir sey getirecekleri zaman Meryem icin de
getiriyorlar. Yiyecekler yasak bile olsa onu disunmus olmalar1 Meryem’in ¢cok hosuna
gidiyor.
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Kitabunizin yazilma ve resmedilme sirecini anlatur misunz? Geri bildirimler nasu?

Betiil Hanim: Once ben baslayayim. Kizzimin hastaligini 6grendigimizden beri ben
bu hastalik icin, bu aileler icin neler yapabilirim, gibi bir dusuncem vardi. Nasil bir
katkim olur merak ediyordum. Ama kafamda bir proje yoktu. Daha sonrasinda
cocuk Kkitaplari ¢cizmeye baslamistim. PKU tlizerine bir ¢ocuk kitab1 olup olmadigini
arastirmaya basladim. Yoktu. Saniyorum su anda da tek kitap bize ait. Ama ben yazar
olmadigim ic¢in tek yaptigim karakter tasarimi oldu. Ufak ufak yazmaya calistim
ancak yazar olmadigim icin bu proje taslakta kaldi. Daha sonrasinda bu fikri Deniz
Hanim’a anlattim. Cizimlerimi gonderdim. Kendisi projemi ve ¢izimlerimi ¢ok
begendi. Hemen yapalim, dedi. Buisra ile de uzun suredir arkadasiz; kendisine
bir sohbet arasinda ufaktan fikrimi anlattim. Ertesi sabah uyandigimda
Biisra bana bu hikayeyi gonderdi. Sanki yillardir aradigim hikaye buymus
gibi hissettim. Cunku ben, cocuklar bu hikayeyi okurken PKU dersi alsin degil,
hikayede kurgunun arasinda PKU’yu fark etsinler, ufak bir farkindalik olussun
istivordum. Bu hikaye de benim tam istedigim sekildeydi. Genel anlamda aldigimiz
tepkiler cok glizel. Kitabin konusu cok eglenceli oldugu ve hastalik odaklh
olmadig:1 icin cocuklarin ilgisini cektigini belirttiler. Genel olarak olumlu
donusler aldik.

Busra Hanim: Ben PKU ile daha
once iki kizi PKU’lu olan bir
komsumuz sayesinde tanistim.
Daha onceden gelen bir bilgim ve
farkindaligim vardi. Kitap yazma
konusu zaten cok tathydi. Yillardir
Betul'in kiz1 sayesinde konu ile de
hasir nesirdim. Daha sonrasinda
Betul bana fikrini acinca hemen
kafamda minik bir hikaye |
olustu. Hemen yazip kendisine k4 o ) :.' 14
gonderdim. O da begendi. (e Mefyenl’]lﬂl.xl%'
Sonrasinda tabii duzeltmeler = 4 ——_ 1
yaptik. Uzerinde oynamalar oldu. '-'- B@Slenrﬂe Kabl
Ben boyle bir kitap cikarabildigimiz 8 ) N |
icin cok memnunum. Bu konuda NLILd’L?
bir seyler yapmis olmak

mutluluk verici.
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Ailelere ve genglere bir mesajinuz varsa iletir misiniz?

Busra Hanim: Cocugu olan ailelere sunu iletmek istiyorum. Lutfen cocuklarinizi
erken yasta kitap ve okuma ile tamistirin. Evlerinizde bol bol kitap bulundurun.
Buyuk kutuphaneleri olsun. Kitaplarla buyuyen c¢ocuklarin daha farkli bireyler
oldugunu gozlemliyoruz. Kitaplar cocuklara gelecege yonelik cok sey katiyor.

Betiill Hanim: Ben de Biisra’ya katki yapayim. Cocuklara soylemek istediginizi
kitaplarla soylediginizde daha kalic1 oluyor. Cocuklara siirekli bir sey soyliyoruz
ancak cocuklarda bize karsi bazen sagirllk olusuyor. Konuyu kitaplarla
aktardiginizda daha kolay iletisim kuruyorsunuz. Anlatmak istediklerinizi daha
iyi anlatiyorsunuz. Bu yuzden evde oyuncaklar kadar kitap bulundurmalisiniz.

Yeni bebegi olmus, PKU’lu bebekleri olan aileler icin de asla korkmayin.
Endiselenmeyin. Evet ilk basta ¢cok endise verici gorunuyor. Evet hayatinizda minik
degisiklikler olacak ancak bebeginizi hasta sekilde degil, yemegi farkl bir birey
olarak yetistirin. Okulda da boyle devam ettirin. Cocuklarin PKU ile yasamayi
sosyal ortamda ogrenmesi ¢cok daha saglikli.
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Amerika'da Yasayan Ailemiz
SELIN AYDINLI
EMRE MEHMET AYDINLI

Kendinizi tanttur msuinz?

Merhaba, ben Selin Aydinli evliyim ve diinya taths: bir kizim var. iki yildir esimle beraber
Amerika’da yasiyorum.

Kwizuinuzin dogumundan 6nce herhangi bir hastalikla dogma riski olup olmadigindan
bahsedildi mi? Bahsedildi ise nedir? PKU hastaligunt daha dnceden duymus
muydunuz?

Hayir, dogumdan once boyle bir risk oldugu bana soylenmedi. Hatta biz esimle
yaptirabildigimiz butin genetik test kontrollerini yaptirdik ve sorun c¢ikmadi. Fakat
Amerika’da PKU insidansi o kadar dusuk ki onun genetik testine hamilelikten once
bakilmiyor bile, bu yiuzden PKU riskinin olup olmadigini goremedik. PKU’yu daha once
de duymadik.

Tanwju aldiktan sonraki hisleriniz nelerdi ve ilk zamanlar neler hissettiniz?

Taniy1 aldiktan sonra oncelikle esimle beraber ¢ok sasirdik ¢cinkl boyle bir metabolizma
hastaliginin varligindan haberdar degildik. Ilk zamanlar acikcasi sadece saskindik ama
biz ¢ok guizel uyum sagladik ve bunun bir yasam bigimi oldugunu, elimizde kizimizin
saghikli yasamasi icin bir sans oldugunun farkina vardik. Ayni sizin sloganiniz gibi
“’Zekam senin elinde”’. Bu slogan bizim ic¢in de artik bir yasayis bicimi.

Hastanelere gittigimizde gordugumuz manzaralar bizi hep sukretmeye tesvik etti. Her
zaman oldugu gibi beterin beteri vardir. Biz esimle kizimiz igin gerekli 06zeni
gosterdigimiz siirece en az bizim kadar saglikli olacagini biliyoruz ve ona biiyiirken de bu
yasam tarzini asilamak bizim en onemli gorevimiz. Kisacasi biz bu durumla en basindan
beri barisik olduk.
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Amerika’da olmanuzun size gore avantajlart ve dezavantajlart nelerdir? Amerika’da
nasu bir tedavi-takip sureci var?

Avantajini su sekilde soyleyebilirim; ¢cok az PKU hastasi oldugu icin takibimiz cok
guzel ve detaylh yapiliyor. Ayni zamanda kizimizin kontrollerini saglayan hastane
evimize ¢ok yakin.

Dezavantajlari ise Amerika’'nin malum olan saglik sorunu. Eger esimin sigortasi
olmazsa PKU icin yapilan her kan testi, ilaclar ve kontroller son derece pahali. Bu
yuzden sigortamiz elden giderse ¢ok zor durumda kaliriz. Amerika’daki saglhk takibi
basarili fakat sigortaniz ya da paraniz varsa.

Ozel beslenme rutini hakkinda neler hissediyorsunuz, nasil bir programuz var?
ileride kizinizin 8grenim hayatinda yemek diizeniyle ilgili nasw bir yol izlemeyi
disiniyorsunuz?

Ozel beslenmenin bizi ¢ok zorlayacagini diisinmilyorum ciinkii genelde cocuklar okul
hayatinda yemegini evden gotiuriyor. Sadece sosyal anlamda zaman zaman zorluklar
yasayacaktir diye diisiiniiyorum. Ozel beslenme rutininin énemini biz algiladik
tek hedefimiz kizimiz buyiirken ona da asilamak. Henliz kizim ¢ok kiigik oldugu
icin buna su an cevap veremiyorum ama bir suphemiz yok son derece rahat bir
sekilde ustesinden gelecegiz diye disuniuyorum.

Sizin gibi kiicik cocugu olan ailelere tavsiyeleriniz nelerdir?

Her seyden once bunun bir hastalik olmadigini ve bir yasam bicimi oldugunu
benimsemeliler. Eger bunun bi hastalik olduguna takili kalirlarsa eger ¢ocuklarina
zarar verirler, PKU ile barisik olsunlar.

Ailelere PKU’'nun bir hastalik degil yasam bicimi oldugunun farkina varmalarini,
hayatta ¢ok daha koti seyler oldugunun bilincine varmalarini ve her seye ragmen
sukretmeyi bilmelerini tavsiye ediyoruz.




DP YASAM

UZMAN GORUSLERI

Merve Esgi Zelal Tandogan
Pediatrik Metabolizma Diyetisyeni Uzman Diyetisyen
Kocaeli Tip Fakiltesi Beslenme ve Diyet Istanbul Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim
Bolumiu Arastirma Hastanesi

Bize kisaca kendinizden bahseder misiniz?

Ben Diyetisyen Merve Esgi, Istanbul Medipol Universitesi'nden dénem birincisi
olarak mezun oldum. Su an Ankara Medipol Universitesi'nde burslu yiiksek lisans
yaplryorum. Calismalarimi Cocuk Metabolizma Hastaliklar1 alaninda yapiyorum. Ayni
zamanda Kocaeli Universitesi Arastirma ve Uygulama Hastanesi'nde Metabolizma
Diyetisyeniyim. Cocuk metabolizma hastaliklarinda beslenme ile ilgili yazmis
oldugum kitap bolimim var. Bununla beraber bir ¢ok arastirma ve makaleye katki
saglamaya gayret ediyorum.

Ben Diyetisyen Zelal Tandogan, benim hikayem aslinda bir metabolizma hastaligi
Fenilketontri ile dogmamla basladi. Distuk proteinli beslenmem gereken bir hayatim
oldugundan Beslenme ve Diyetetik egitimi alarak bu alanda hem kendi hayatimi hem
de bu sekilde 0zel beslenen hayatlara dokunmak istedim. 2019 yilinda diyetisyen
olarak mezun oldum, uzmanlik egitimimi bu alanda aldim. Su anda da ayn1 alanda
doktora egitimimi suirdiriurken ¢cocuk metabolizma diyetisyeni olarak calismaktayim.
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Homosistiniri, MSUD (Akcaagag Surubu idrar Hastalugu), Tirozinemi, Ure Siklus Enzim
Defektleri, Organik Asidemiler ve Fenilketoniri diisik proteinli beslenme olarak
genelledigimiz fakat astinda farklt amino asitlerden kisttlu bir diyet takip siiregleri olan
amino asit bozuklugu hastaliklarwdur. Her bir hastaligun tanumundan kisaca ve bu
hastaliklarin diyetinden, benzerlikleri ve farklilarindan bahseder misiniz?

Zelal Hanim: Homosistinuri idrarda artmis homosistin atilimi anlaminda, esas
olarak metionin aminoasidinin metabolizmasinda gorevli bir enzimin eksikliginden
dolayr olusmaktadir. Bu nedenle bu hastalikta metionin kisitli beslenme tedavisi
uyguluyoruz. MSUD ise dalli zincirli aminoasit (Valin, Lésin, Izoldsin)
metabolizmasinda kaynaklanan problemler sonucu meydana geliyor. Losin ve
metabolitlerinin olusumu gozleniyor. Bu nedenle diyette bu aminoasitlerin kontrollu
alimi gerekiyor. Tirozinemi, tirozin adli aminoasidin metabolizmasinda gerceklesen
bir enzim eksikliginden dolay1 olusuyor. Hastalarin tirozin ve fenilalaninden kisithi
beslenmesi gerekiyor. Ure siklus defektleri ise, karacigerde gerceklesen iire
dongluisinde gorevli enzimlerin eksikligiyle olusuyor. Hastalarda yine besinlerden
alinan dogal proteinin kisitlanmasi gerekiyor. Organik asidemiler ise yine cesitli
enzim eksiklikleri nedeniyle vucut sivilarinda organik asitlerin birikerek viucuda
zararll etki yapmalaryla yasamin ilk gunlerinde yasami tehdit eden ciddi asidoz
ataklar1 gorilen hastaliklar. Hangi enzim eksikligi ve hangi asidemi tiriine neden
oluyorsa buna bagli olarak cesitli aminoasitler ve yag asitleri kisitlanabilmektedir.
Fenilketonuri, (PKU) ise fenilalanin amino asidinin metabolizmasindaki
enzim eksikliginden dolay1 olusuyor ve duisuk fenilalaninli beslenme tedavisi
uygulaniyor. Bu  hastaliklarin  benzerlikleri aslinda  hepsinin  protein
metabolizmasindaki genetik bozukluklardan kaynaklandigindan cesitli
aminoasitlerden kisitlh yani genel adiyla dusuk proteinli beslenme uygulaniyor
olmasi. Farkliliklar1 ise, her hastaligin etkilerinin farkli olmasi, farkli amino
asitlerden kisithh beslenme tedavilerinin olmasi1 ve genel adiyla dusuk proteinli
beslenme olmasi gerekse de kullanmalari gereken formulalarin farkli olmasa.

Merve Hanim: Benzer ozelliklerine gelecek olursak, tum bu hastaliklara sahip
cocuklar protein metabolizmasi ile ilgili problemler yasarlar ve dusuk proteinle
beslenmelidirler. Dusuk proteinli beslenme terimi toplumla iletisimi
saglayabilmek adina gelistirilmis bir terim aslinda. Tabii ki her bir hastaligin
kendine ozgu dikkat edilmesi gereken noktalar1 bulunur. Bu hastaliklar arasinda
beslenme bicimindeki en buyik farkliiklardan biri ise Ure Siklus Enzim
Defektleri'nde gozlemlenir. Ure Siklus Enzim Defektleri haricindeki hastaliklara
sahip ¢ocuklar “dogal besinlerden diisik protein” alirlar ama ihtiyaglar1 olan protein
miktarlarini tibbi destek triinler ile karsilarz. Ure Siklus Enzim Defektinde ise asil
problem protein alimi oldugundan c¢ocugun “disiuk protein” ile beslenmesi
onemlidir. Tabii ki gelisimini engellemeyecek seviyede duzenlemeler yapmak da biz
metabolizma diyetisyenlerinin isi.
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Bir diger farklilik ise hepsinin birikim iiriiniin farkli olmasidir. Ornegin Tirozinemide
tirozin amino asidinden kisith bir diyet planlanirken; Fenilketonuride ise fenilalanin
isimli amino asidin kisitlanmasi hedeflenir. Yani aslinda hangi bileseninin yikiminda
problem varsa o bilesenin viicuda alimi azaltilmaya c¢alisilir.

Semptomlar ve tami yontemleri de metabolik hastalik cesitlerine gore farklilik
gosterebilir. Bazi protein metabolizma bozukluklarinda asidoz komasi
gozlemlenebilir iken; bazilarinda ¢ok daha hafif psikolojik semptomlar gorulebilir.
Ozellikle organik asidemilerde kan degerlerinde bir problem oldugunda laktik asitin
vicutta birikmesi sebebiyle asidoz komasi ile karsilasabiliyoruz. Bu gibi durumlari
onlemek adina ¢ok daha dikkatli olmak ve siki takip yapabilmek onemli.

Bu nadir metabolik hastaliklar tizerine yapilan ¢alismalar ve elde edilen bilimsel
gelismeler de farklihk gosteriyor. Ornegin fenilketoniiride su an icin genetik
tedaviler on plandayken; diger bazi amino asit bozukluklar tedavisinde karaciger
nakli tartisihiyor. Umarim bu arastirmalar ve bilimsel gelismeler artmaya devam
edecek.

Tum bu hastaliklar icin yapilan arastirmalara gore hazirlanmis rehberler var. Bu
rehberlerde yas, cinsiyet, kilo gibi faktorlere gore verilmesi gereken protein
miktarlar1 belirtilmis. Tum bu metabolik hastaliklarda kisiye o0zel diyetleri bu
rehberlerden yola ¢ikarak hazirliyoruz.

Ozel beslenme diyeti takip etmek zorunda olan ¢ocuklar ne gibi zorluklarla
karsilasmaktadurlar? Bu durumda nasil bir siire¢ izlenmesi daha dogru olacaktur?

Merve Hanim: Bu konuya sosyal, psikoloji ve maddi problemler seklinde 3 ayr
baslhkta yaklasmak mumkun.

Sosyal ve psikolojik anlamda disindigumiuzde ¢ocuklar belirli bir yasa kadar evde
dikkatle buyutilse de krese gittiginde arkadaslar1 gibi yumurta yemek isteyebiliyor.
Bilingli ve bilgili bir kres yontemi yoksa dislanma problemi yasayabiliyor, sosyal
becerileri zayif kalabiliyor. Ortaokula veya liseye gectiginde ¢ocuk kendini diglanmig
olarak gordugu icin arkadas c¢evresi az olup toplu oturabilecekleri mekanlara
gidemiyor. Kendi yemegini goturdiugiunde kafe yonetimi tarafindan “Disaridan
yiyecek icecek getirilmesi yasaktir” wuyarisi alabiliyor. Bu gibi orneklerin
cogalmasiyla depresyon gibi problemler ortaya cikabilir. Ozellikle yas ve okul
gecislerinde cocuklar “Ben neden bu kadar kisithh besleniyorum?” diye isyan edip
kacak yapabiliyorlar. Kacak yapmak; yasaklanmis besini tuketmek veya miktari
sinirlandirilmis besini olmasi1 gerekenden fazla yemek anlamina gelir ve bu
cocuklarimiz icin oldukca tehlikeli sonuclar dogurabilir.
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Ornegin cocuklar hastaliklarindan dolaylr ¢ogu zaman spor yapamayacaklarini
disunuyorlar, oysa ki bizlerin Pku’su olmasina ragmen antrenor olan sporcu
tanidiklarimiz da var. Ailelerin ve toplumun her bir bireyinin tabular sebebiyle bu
¢ocuklan dislamak yerine desteklemesi ¢cok onemli.

En bluyik egitim anne baba ile basliyor. Saglik personelinin verdigi egitimi ¢ok iyi
anlamasi1 ve uygulamasi1 gerekiyor. Sofra kulturunun ev icerisinde olusmasi ve
cocugun surekli disarida tiketim yapmiyor olmasi 6nemli. Cocugun ve ailesinin
egitimi surecinde kullandigimiz kirmizi, turuncu, yesil renk kodlamasinin
basarili kullanimi c¢ogu zaman hayat kurtarici oluyor. Kirmiziyl
tiikketilmemesi gereken besinler, turuncuyu miktar sinir1 koyduklarimiz ve
yesili de simirsiz tiiketilebilecek olanlar icin kullaniyoruz. Bu egitim ile aile
bilinci olusturup cocugun da saglikli bir sekilde toplumun bir parcasi olmasi
amagclanir. Bu biling olusmadig:r takdirde cocugun yasadigi sosyal ve psikoloji
sikintilar artar.

Maddi acidan karsilasilan en buyuk problem ise dusuk proteinli urun ikamelerini
satin almak. Bu cocuklar belirli bir yastan sonra sit, yogurt, makarna gibi besinler
tuketmek istiyor. Bu besinlerin paket fiyatlar1 ise ¢cok pahali olabilmekte. 1 paket
(500 g) normal makarna 10-15 TL arasinda degisirken diisik proteinli 1 paket (250

g) makarna 40-70 tl arasinda degismekte. Bu gibi bir¢cok urinin ginlik ne kadar
tiketildigini distuniirsek maddi anlamda aileler adina ne kadar zorlayici oldugunu
daha iyi anlayabiliriz. Devletin bu ailelere yaptigi bir yardim var fakat cok cuzi
miktarlarda. Bu konuda devlet tabanli politikalar tretilip diusik proteinli beslenen
cocuklarin ailelerine daha fazla maddi destek verilmesi gerekiyor.

Zelal Hanim: Diyet uygulayan c¢ocuklarda diyet takiplerini etkileyen en buyuk
zorluk sosyal hayatlarinda diyeti siirdirebilmek oluyor. Cocuklar saghkl
kalabilmelerinin yaninda sosyal hayatlarindaki basari icin de o0zel diyetlerine ve
kullanmalar1 gereken aminoasit formulalarina baglh kalmak zorundalar. Cocuklar
ictikleri aminoasit formulalarindan secim yapabilmeli ve damak tatlarina uygun
olanlarn secmeli. Tuketmemesi gereken besinleri iyi bilmeli. Bunun i¢in de ailelerin
cocuklara bu egitimi vermesi onemli. Diyetisyen ve doktor takipleri duzenli olarak
yapilmali, gerekli durumlarda psikososyal destek alinmali. Bu durum onlarin saglkl
kalabilmesi icin ¢ok oOnemli. Ailelerin yardimiyla sosyal cevrelerindeki herkese
durumu anlatip beslenme durumlarini acgiklarlarsa daha rahat bir surec izlenebilir.
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Ozel beslenme diyeti takip etmek zorunda olan ¢ocuklarda biiyiime ve gelismenin zarar
gormemesi i¢in ¢cocukluk ve yetiskinlik doneminde ozellikle nelere dikkat edilmelidir?

Zelal Hanim: Buyume ve gelismenin saglanmasi i¢in ¢ocuklarin ihtiyaci olan enerji,
protein basta olmak iizere tim makro ve mikrobesin 6gelerinin alimi bireysel olarak
ayarlanmasi gerekir. Genellikle 6zel beslenme dedigimiz bu hastaliklarin ¢cogunda
dusuk proteinli beslenme uygulanmasi proteinin ve o0zellikle belli aminoasitlerin kisithi
alinmasini saglamay1 gerektiriyor. Bu diyet kisitlamasiyla ¢ocuklarin hastaliklarinin
etkilerini azaltmasiyla birlikte bliyime ve gelismelerinin gerekli oldugu sekilde
saglanmasi da amaclaniyor. Bu amac¢ dogrultusunda diyet takipleri yapiliyor. Bu
nedenle hangi yas grubundan olursa olsun hastalarin duzenli doktor ve diyetisyen
kontrollerinin yapilmasi ¢cok onemli. Bazen hastalarimiz genel tiketilmemesi gereken
besinleri biliyor ve tiketmiyorlar fakat bireysel diyetlerine uyum saglamayabiliyorlar.
Bu durumun oniine gecilmeli. Genel tiiketilmemesi gereken besinlerin disinda
cocuga o0zel ayarlanan diyetin uygulanmasi ¢ok onemli. Hastalarin yiyebildigi
besinlerin miktarlarina uymasi ve en oOnemli sey olan aminoasit formulalarinin
alinmas1 lazim. Ayrica rutin kontrollere uyularak beslenme biyobelirteclerinin
kontrolinin saglanmasi 6nemli. Bu agidan Ozellikle yetiskinlerde muayane ve diyet
takiplerinin azalmasi bir sorun olusturabiliyor. Yetiskinlerde kan degerleri normal
gitse dahi rutin takipte kalmalar ve diyet duzenlemelerinin yapilmasi gerekiyor.

Merve Hanim: Buyume gelismenin zarar gormemesi icin ozellikle gunlik alinan
karbonhidrat, protein miktarlarindan sivi miktarina kadar tum gereksinimler detayh
olarak hesaplamalarla tespit edilmektedir. Ozellikle boy ve kilo gelisiminin geri
kalmamasi icin gunliikk almalarn gereken enerji ve protein miktarlarina ¢cok
dikkat edilmeli ve dusuk proteinli beslenmeden kacinilmasi gerekmektedir.
Bu cocuklarda dusuk proteinli beslenmeden kac¢inmak i¢cin ¢Ozum onerisi ise
beslenmesinde o6zel tibbi mamalar,protein icerigi yiksek adapte mamalar tercih
edilmelidir.

Tavuk, Siit, Bahk
Y
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Karsuwlastigunz ve siirecte en ¢ok zorlandiguniz amino asit bozuklugu vakast nedir?
Nasul bir yol izlediniz?

Merve Hanim: Bircok hastaligin birlikte goruldigiu vakalar yer almaktadir.
Aralarinda en ¢ok zorlandigim ise ¢oklu gida alerjisi, inek siiti alerjisi ve PKU olan
bir hastam vardi. Hastaya izledigim beslenme tedavisi ise su sekildeydi; ilk olarak
gocuga inek siitli proteininde acma diyeti uyguladik ancak ¢6ziim bulamadik. Mama
takviyesinde ise soya alerjisi bulundugundan mamay1 da tedavide kullanamadik. Bu
yuzden de daha cok ila¢ tedavisi ve 0zel beslenme ile birlikte surdurmeye calistik.
Hastamiz diger duisik proteinli beslenenlerden daha az protein tukettigi icin
hastamizi daha siki ve kontrollu takip ettik.

Zelal Hanim: Tek bir vaka olarak soylemem zor ama en ¢ok zorlandigimiz vakalar;
kan degerinin ylukselmesi disinda cesitli sebepler nedeniyle (enfeksiyonlar, cesitli
katabolizma durumlar vs.) uzun siireli beslenme - protein eksikligine bagli olarak
malnitrisyon durumunun gelistigi vakalar. Bu vakalari klinikte ¢ok sik gorebiliyoruz.
Artan malnutrisyon durumu da degerleri etkileyerek beslenmeyi
dengesizlestirebiliyor ve degerlerin yikselmesine neden olabiliyor. Beslenememe ve
degerlerin yiukselmesi durumu metabolizmada bir kisir dongt olusturuyor. Bu tur
vakalarda surekli izlem ve gocuga gore cesitli beslenme yollar1 deniyoruz. Cocugun
almasi gereken enerji, protein ve makro mikro besin ogelerinin dengesi aileyle sik
iletisim ve klinik durumu kontrol edilerek saglanabiliyor, ¢cocuk bu istahsizlik ve
malnutrisyon durumundan ¢ikarilabiliyor.

DUsUk proteinli diyetlere uyum sirecinde aileye ve bireylere ne gibi onerileriniz
bulunmaktadur?

Zelal Hanim: Diyetler uzun ve zor bir sureg¢ gibi gorulebilir. Fakat bu gocuklarin
saghkl kalabilmeleri icin ¢ok oOnemli. Genel hastalik hakkinda bilgi sahibi
olunmali, diyetin hayat boyu devam edecegi bilinmeli, cocuk ve aile kendini
buna gore ayarlamali. Ancak basta bu uzun siurec¢ degil de aslinda bulunan
durumu kontrol altina alinmasi1 saglanmali. Tiketilmeyecek besinler bilinmeli, cevre
bu konuda egitilmeli. Okul, is vs. girilen her ortam igin aileler bireyleri cok iyi
egitmeli ve doktor, diyetisyen ve psikoloji uzmanlariyla siki iletisimle uyum
saglanmali.

Merve Hanim: “Bizim nasil canimiz salyangoz ¢ekmiyorsa onlarin da cani yogurt
¢ekmiyor, cunku tatlarini bilmiyorlar.” Bu cimle dogrultusunda ozellikle dusuk
proteinli beslenen cocuklarin toplum tarafindan herhangi bir dislama yapilmamasi
gerekmektedir. Bunun icin hem topluma hem de ailelere gerekli egitimler
verilmelidir. Dusuk proteinli beslenen bireylerimizde multidisipliner bir
tedavi ile doktor, hasta ve diyetisyen esliginde destek verilerek
surdurilmesi gerekmektedir. Diyetisyen aileye beslenme egitimini onlarin
anlayabilecegi bir dilde anlasilir bicimde aktarmasi gerekmektedir. Bu sebeple hem
aileye hem de topluma gerekli egitimler verilmelidir.
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Son olarak sizin eklemek istediginiz bir sey var mt? PKU’lu ¢cocuklara ve ailelere ne
soylemek istersiniz?

Merve Hanim: Ben PKU ailesi igerisinde 6 yildir yer almaktayim ve biz bu ise gonul
verdik, gonul dolduk, el ele olduk. Biz onlarin hep arkasindayiz, istedikleri her
zamanda destekgileriyiz.

Zelal Hanim: PKU’lu bir uzman olarak; diyetin genel anlamiyla hastalik olarak ve
yasamdan ayr1 olarak gorulmemesinden ve diyetin hayat boyu yapilmasi gerektiginden
yasamin bir parcasi olmasinin ¢ok onemli oldugunu disiniyorum. Rutin kontroller
aksatilmamali ve her durum icin uzmanlarla iletisim halinde olunmali. Diyete uyum
stirecinde veya diyet yaparken zor siirecler olacaktir ama diyete uyuldugu, ¢ocuklarin
ve ailelerin diyetten dolay1 o0zguven sorunu yasamadiklari ve gerekli yerlerde
destekler alindig: siirece 0zel diyetli cocuklarin da yapamayacagi hicbir sey yok. Bu
konuda kendi yaptigim calismalarda da oncu olmay: diliyor ve 0zel diyetli yasamlarin
da her seyi basarabileceklerini hatirlatmak istiyorum.

METABOLISM

DEGESTION ENERGY




Kullandiklar tibbi Diustuk proteinli iiriinlerine

formiila ve urunlerine ulasamadiklar: bir donem
ulasamayan aileler, olmussa / halen ulasilamiyorsa
mutlaka hekimlerine ve ulasim saglanilana kadar sebze
diyetisyenlerine bilgi meyve agirhkl beslenilmeli ve
vererek durumlarini izah onerilenden fazla tahil degisimi
etmelidir. tiikketilmemelidir.

Belli bir siire beslenememis
cocuklar hekim ve diyetisyen

gozetiminde takiple
Bu donemde de beslenmeye baslatilmalidir.
yasamin her donemi
oldugu gibi S1V1
tuketimi ihmal
edilmemelidir.
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Beslenme hakki temel bir DUSUK PROTEINLI
haktir ihmali s60z konusu
degildir. Aileler her zaman
oldugu gibi bu konuda da
ekstra bilinclendirilmeli ve
urunlere ulasimlan
konusunda destek
verilmelidir.

Saglk hizmetlerinden

yararlanmak her
gocugun hakkidur.
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TARIHTE FENILKETONURI

Asbjorn Folling
1934

PKU'nun, fenilalanin adi verilen
temel bir amino asidin metabolize
edilmesindeki kalitsal bir hatadan
kaynaklandigini éne strdl. Buna da
zeka geriligi problemi olan )
¢ocuklarin idrarlarinda tespit ettigi Lionael Penrose

keskin koku sonrasinda yaptigi 1 934

testlerle fark etti. ce0cecccccccccccscsscccccsns Penrose ferrik klorir testiyle
AN taradigi 500 kurumsal hastadan 1'ini
sadece meyve, seker, zeytinyagi ve
vitaminlerle besledi ve idrarda
fenilpirtvik asit miktari azald.
Penrose, gerekli olanin, fenilalanin
icermeyen protein yerine gegen bir
formul olduguna karar verdi.
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George Jarvis
1937

PKU fenotipini, biyokimyasal tececcscscsed
bulgulari, genetik karakterleri, aile EEEEEEEEEEEETER
gecgmisleri raporladi. 1953 te ise
iki PKU lu bireyin karacigeriile

. . .o alutamic Acia
normal bireylerin karaciger
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orneklerini karsilastirdl. PKU lu HN—C—H
- a By - q CH:
bireylerin karacigerinde tyrosine )
sentezlenmedigini tespit etti. Lewis Wolfe Loom
0000 0000000000000 0000000000000 00000000000000000000000000000000000 PKUtedaViS|uretmeyeca||$t|.

Glutamik asit kullanarak fenilalanin
dahil aminoasitlerde seviyelerinde
dusus sagladi ancak tedavi olarak

yeterli olmadi.
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Horst Bickle
1953

Dr. Charles Scriver hayatini ecececesesesesesesesesesesesscscscscscsoses
cocuklarda genetik bozukIUKIGrin eeesseescccscscscscscscscscscssscssscscscse,
arastirilmasina adadi. Sheila isimli
Irlandali kiz cocugu tizerinde
yaptigi denemeler sonucunda
literatUre bir gok bilgi katti.

Seymour
Koufman
1958

1958 yilinda Seymour Koufman
hastalardan aldigi karaciger
biyopsi érnekleriyle PKU'nun
fenilalanin hidroksilaz enziminin
yetersiz aktivitesinden
kaynaklandigini kanitladi.

Robert Guthrie

1963

Dr. Robert Guthrie 1963 yilinda
fenilketonuri igin yenidogan
tarama testi buldu. Guthrie'ye e
Massachusetts Halk Saghg
Laboratuvari Direktort Dr. Robert :
A McGready destek verdi. Bu ‘ ;
sayede yenidogan taramalari Cha rles SCI"IVEI’
¢alismalari topuk kani almiyla 1 980

baslatildi. Bu yenidogan taramalari

Dr. Charles Scriver gocuklarda

olusabilecek dogumsal metobolizma

hastaliklari ile ilgili arastirilmalar yaptu.

PKU'dan yola gikarak diger dogumsal

metabolizma hastaliklarinin da

anlasilabilecegini savunmus ve bilim

dunyasina metabolizma hastaliklari

konusunda buyuk katkilarda 3 1
bulunmustur.

sonucunda 53 bin bebek tarandi
ve 9 tanesine PKU tanisi konuldu.
Bu buyuUk basari dinyaca PKU
tanisinda tarama yéntemi olarak
kabul edildi.



SAGLIGIMIZIN ANAHTARI
SHEILA JONES'UN HIKAYESI

1951'de Birmingham Cocuk Hastanesi'nde ¢alisan ii¢

__ uzman olmasaydi, Sheila'nin teshisi ve tedavisi miimkin
' olmayacakti: Evelyn Hickmans, John Gerrard ve Horst

Bickel.

Birmingham Cocuk Hastanesi, laboratuvar testlerine
dayal klinik arastirmalarin yapildigi uzman bir merkezdi.

Sheila 2 Ekim 1949’da dogdu. Giglii, saglhikh ve iyi beslenmis bir bebekti. Bir siire sonra annesi Mary bir
seylerin yolunda gitmedigini anladi. 9 aylik olmasina ragmen tek basina oturamiyor, yasitlarina gore
gelisimi geride kaliyordu. Sheila bir yasina geldiginde aile doktoru Birmingham Cocuk Hastanesine
gitmesini onerdi.

13 Mart 1951°de, Sheila Dr. Gerrard’in klinigine geldiginde 17 aylikti. Cildinde bulunan egzama ve kuruluk
disinda higbir belirtisi yoktu. Fakat ayakta duramiyor, yurityemiyor ve konusamiyordu. Yiyeceklere veya
cevredeki diinyaya hig ilgi géstermiyor; siirekli agliyordu. Cansiz saglar ve alisilmisin disinda bir kokusu
vardi.

Dr. Bickel Sehila’nin idrarina ferric
chloride testi yapt1 ve ilk kez
Sheila’nin idrar testi pozitif gikti.
Sheila yaklasik 2 yasindayken
detayli inceleme icin hastaneye
yatis1 yapildi.

Daha sonra Bickel, Sheila'nin annesi igin sunlar sdyledi: "Her sabah
laboratuvarin 6niinde beni bekler, sabirsizlikla Sheila'ya yardim etmenin bir
yolunu ne zaman bulacagimi sorardi." Perisan haldeki anne, PKU igin bilinen
herhangi bir tedavinin olmamasini kabul etmeyecekti.

Annesinin bu 1srarl tavr1 Dr Bickel, Gerrard ve Hickmans’it daha da tesvik etti.

Londra'da kimyager olan L. I. Woolf'tan yardim geldi. Woolf, kazein adl bir siit proteini iizerinde
calistyordu. Sonrasinda Hasta Cocuklar Hastanesinde ilk kez PKU ile karsilast:. Woolf,1943'te
Alman kimyagerler tarafindan hidrolize kazeinden fenilalanin ¢ikarmak i¢in yayinlanan bir
yontem biliyordu. Bu yontemin, PKU i¢in fenilalanin icermeyen bir formiil iiretebilecegini iddia
etti. Woolf, hastanesindeki doktorlar: bu yontemi PKU'lu hastalar tizerinde test etmeye ikna
edemedi, ancak Bickel bunu denemek istedi.

Arastirmacilar Sheila'ya Woolf'un formiilii sayesinde sebze, meyve, glutensiz ekmek ve unla
beslediler. Bu disiik fenilalanin diyetini Sheila dort hafta boyunca tiiketti.

Bu siire zarfinda arastirmacilar; plazmasindaki ve idrarindaki fenilalanin seviyelerinin normale
distigint gozlemledi. Ancak bir siire sonra diisiik kalorileri beslenmek zorunda kaldig: igin
Sheila'nmin viicudu kendi proteinlerini pargalamaya ve bu stirecte fenilalanin olusturmaya
basladi.

Bickel bedensel biiyiimeye izin veren ancak kanda asir1 birikime izin vermeyen amino asit
dengesini bulmasi gerektigini fark etti. ihtiyac duyulan az miktarda fenilalanini saglamak igin
ginlik siit alimini dahil etmeye basladilar. Bu diyetten birkac ay sonra Sheila emekledi, ayaga
kalkt1 ve sandalyelere tirmandi. Bickel, "gozlerinin daha parlak hale geldigini, saglarinin daha
koyulastigini, stirekli aglamadigini, gevresindekilere ilgisinin arttigini ve sandalyeye tutunarak
tirmandigini" bildirdi. Zamanla cildinde de diizelmeler olmustu.

Sheila zaman igerisinde diyetine evde devam etti. Mary ¢ok zor bir kararla Sheila’y1 zeka geriligi
olan hastalarla ilgilenen Chelmsley Hastanesine yatirdi. Anne Mary 1981 yilinda rahatsizligi
sebebiyle 6lene kadar onu ziyaret etmeye devam etti. Sheila ise 49 yasinda 29 Ocak 1999’da vefat
etti.
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Sheila tedavi edilemedi, ancak bu arastirmalarin sonucunda arastirmacilar,
dogumdan itibaren diyet uygulanirsa, zihinsel engelliligi 6nleyecegini 6grendi.

Sheila sayesinde genetik hastaliklar, yeni anlamlar kazandi; artik asla
degistirilemez olarak gorilmiyorlardi.

PKU icin olusturulan protein formiilii, bir metabolik hastalik i¢in ilk diyet tedavisi ve
ilk tibbi gida oldu. Diger birgok metabolik bozuklugun tedavisi i¢in bir model haline
geldi.

Hastalik kesfi, diyet terapisindeki 6nemli ilerlemeler, bilim insanlarinin bilimsel arastirmalari ve yaraticiligi olmasaydi
¢ok daha fazla ¢ocuk gereksiz yere bu 6nlenebilir zihinsel engelden muzdarip olarak buyliyecekti..

Bickel Sheila'nin gelisimini filme
- kayit etmisti; aminoasit dengesini
Bl - sagladiginda saglikl oluyor,
OF CONTROLLWG | beslenmesi bozuldugunda ise eski

haline geri doniiyordu. Asagidan

n! _ Earltil ( T LI
pHENYLALANmE m TAK,E - :_ . bu videoya ulasabilirsiniz
I =PHENYLKETONURIA

https://www.youtube.com/watch?
wv=-rs0iZWO0Lb0&t=1s

@0 B & @ O 2

Discovery of the Diet for PKU by Dr. Horst Bickel The ﬁolgot:en «children

é;:‘j n.ewer!g.;landcunsortium )?« F-S-PKU iy 1es  on £ Paylag

Asagidaki videoda da 2 kardesin oldukca dgretici olan
hikayesini izleyebilirsiniz. Bir kardese erken teshis
konurken digeri teshis almadigi i¢in oldukga zor bir
yasam gegiriyor.

https://www.youtube.com/watch?v=z]No5dLnScM

ESPKU, delegelerin ortak karari ile her yil Sheila Jones (anahtar) Odiilii
veriyor.

2019 yilinda 6diilii PKU'lu gocuk annesi olan Sengiil Kocatiirk kazanmisti.
Adayliklar 28 Haziran Uluslararasi PKU Giinii'ne kadar gonderilebilir.
Asagidan adaylik kosullarini inceleyebilirsiniz

https://www.espku.org/sheila-jones-award/


https://www.espku.org/sheila-jones-award/
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Haydi ailenle, arkadaslarinla oynayabilecegin eglenceli bir
oyuna!

Ilk 6nce asagidaki gorsellerden ya da evde gazete
sayfalarindan kestigin gorsellerden desteler olustur ve
desteleri karistir. Oyun kartlarin hazir ve simdi sirada oyun
takimi olusturmak var. Takim da olustuysa oyuna baslayalim.

Kartlardan birini rastgele se¢ ve kimseye gostermeden
sectigin gorseli takimdaki kisilere hic konusmadan sadece rol
yaparak anlatmaya calis. Sira ise anlatilani bilene gecer.
Dilersen yeni kurallar da ekleyebilirsin.

ii




DWUY BENI oo e et s

L @@ LS
CONZ ?ﬁ

Haydi kendimize oyun zari
3 olusturalim.
. Asagidaki sekli kestikten sonra
i "Kesikli yerlerinden katla. Daha

| sonrayapistirma pay: birakilan
yerlerini bantla ya da sivi

yapistirici ile katla.
Zarin hazir! :-)

Diledigin kisi sayisiyla ya da tek basina

aynanin karsisina gecerek oynayabilirsin.
Olusturan zari elinde salladiktan sonra yere

q at, zarin list kismina denk gelen duyu
éc ! ) organini islevini kullanarak anlatmaya calis.
- Kurallar eklemek'istersen, kendin
belirleyebilirsin.

uo uo 00 uo oQ uo uO 00
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Kare bir kagidi, gorselde
gosterilen adimlara
uyarak katlama
yerlerinden katla. Daha
sonra son gorseldeki gibi
g6z ve burun ¢iz.

Biz kopek sectik ama sen
internette farkh gorseller
de bulabilirsin.

MV B VR AR B

VD

Yukaridaki resimleri inceleyerek bir hikaye yazmaya ne
dersin? Yazdiklarini bizimle paylas, biz de sosyal medya
hesaplarimizda paylasalim!

Hikayelerini okumak i¢in sabirsizlaniyoruz!
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FUTOSHIKI

Japonya'da "esitsizlik" anlamina gelen
bu oyun sudoku mantigiyla ¢ozilir.
Yandaki 3x3 olan kolay seviye i¢in
sadece 1-2-3 sayilarini, alttaki 4x4 olan
orta seviye igin ise sadece 1-2-3-4
sayilarini kullanabilirsin. Sudoku gibi
satir ve sutunda sayilar ayni olmamal.
Ayrica sayilari <,> sembollerine uygun
yerlestirmeyi unutma.
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Taslag: kenarlarindan kes ve
cizgiler Uizerinden katla.
Yapistirmak icin gosterilen
kisimlari bant veya sivi yapistirici
ile yapistir. Uzerine 1'den 10'a
kadar rakamlari yaz veya o rakam
kadar nokta, yildiz, kalp gibi
simgeler ekle.

Veee taa daa!! Oyuna
baslayabilirsin.

»

Fenilketoniiri tanisi almis Dogus, sinif arkadaslarina PKU ve dzel beslenme
disiplinini anlatacaktir. Sinifta sunum yaparken soyleyebilecegi anahtar
kelimeleri baloncuktaki bosluga yazar misin?
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DUSUIK PROTIE NI I A T

Gizem biz kantinden?

Tesekkiirler ancak kek alacagiz. Sen de
ben kantinden ister misin?
yiyemiyorum.

Neden peki?

Vv YV VNV

Bt

Giinkii ben fenilketonuri
hastasiyim.

Gizem k ’

Fenilketonuri nedir?
Bana anlatir misin?

https://www.pkuaile.com/pku-nedir @

Bugln Taha'nin dogum
qini.

Haydi onun igin pasta altp

kutlayalim!
Taha icin 6zel pasta
olmali. O bizim yedigimiz
besinleri tGketemiyor.

Ozel mi?
Nasil yani?

Dustk Proteinli
Pasta olmali.

https://www.pkuaile.com/basinda-biz @
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Ali ve Ayse ayni is yerinde calismaktadir. Ayse kendi
hazirladigi diisiik proteinli yiyeceklerini, Ali de kendi
hazirladig1 yiyecekleri yanlarinda getirmisler ve 6gle
yemegi icin terasta bulusmak icin sozlesmisler.
Sen de onlara terasta bulusmalari icin yardim eder misin?
Once hem Ali icin hem de Ayse icin terasa giden yolu bul.
Daha sonra yolu kalemle cizerek goster.




IMAND/AILA

Mandala ve Zentangle Egitmeni Aysin Basar ile Biiltenin 4. sayisinda
cok giizel bir roportaj gerceklestirmistik. Roportajda mandalanin
psikolojik etkisinden de bahseden Aysin Hanim, subat ayinda yasanan
deprem sonrasi biraz da olsa gonilliilerimizi motive etmek icin
mandala etkinligi yaptik. Destegi icin Aysin Hanim'a ¢cok tesekkiir
ederiz. Egitim ciktilarin1 asagida gorebilirsiniz, sizler de mandala
boyama yapmak ve roportaji okumak isterseniz biltenin 4. sayisina
goz atabilirsiniz.

CEMBERI

Aysin BASAR
Mandala ve Zentangle Egitmeni
Banu Oztiirk Mandala Sanat ve
Egitim Akademisi




Degerli Ailelerimiz,

6 Subat guni Tuarkiye'nin 10 kentinde blylk yikima yol acan deprem afetinden
dolayi hepimiz derin liziintli icerisindeyiz.

Disik Proteinli trtun ve tibbi formula dolu PKU Aile Dernegdi aracimiz, deprem
bélgesindeydil!

Gondlla arkadaslarimiz gidalari ihtiyac sahibi ailelerimize ulastirmak icin kalpten
destekle deprem bélgesindelerdi.

Emek veren ve destekleyen firmalara, hekimlerimize, diyetisyenlerimize,
gonullilerimize, tim guzel insanlara, yurt ici ve yurt disindan bizlere destek veren
her bir kisi ve kuruma yilirekten minnettariz géniilden tesekkiir ederiz.

A

e

e MAALHANE Ny
-

A

)
¥Yie Life

- (uman oreoste @

TR-FrARM

<nustil

NuirAmor
Brrbrer e

momma  BiOMARIN - @)PREKULAB

& Subat 2023 guni Ulkemizi etkileyven deprem
sonrasinda, gocuklanmiza ulastirmis oldugumuz
yardimlarda, bizlere destek veren ve yarimizda

olan tiim firmalara géniilden tesekkiir ederiz.

Hepimize umut oldunuz, iyi ki varsiniz...

PKU Aile Dernegi

6 Subat 2023 giind (lkemizi etkileyen deprem
sonrasinda, ¢ocuklarimiza ulastirmis cldugumuz
yardimlarda, bizlere destek veren ve yanimizda
olan tiim firmalara géniilden tesekkir ederiz.

Hepimize umut eldunuz, iyi ki varsimz. ..

PKU Aile Dernegi




DUSUK PROTEINLI

HABERLER

26.10.2022

DP E-Bilten besinci sayisi yayinlandi.

27-30.10.2022

izmir'den sonra 36. E.S.PKU
konferansi ilk defa ylz yuze,

Sevilla/ispanya’da
gerceklestirildi.
THANK YOU FOR PARTICIPATING
IN PKUGLOBE22!
The recordings will be available on
the platform for 2 weeks \ 8-14.12.2022
Mk BOMARIN PIC)  synlogic romuoey PKUGlobe22 Sanal Konferansimiz
' 8-14 Aralik tarihlerinde
gerceklesti.
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DUSUK PROTEINLI

HABERLER

2412.2022

Marmara Universitesi Pendik Egitim
ve Arastirma Hastanesi'nde, cocuk
Sagligi ve Hastaliklari ABD, Cocuk
Metabolizma BD Ogretim Uyesi
sevgili Burcu Hismi’nin
koordinatérliginde “Hasta Okulu”
kapsaminda ’PKU Okulu’’ egitim
semineri gerceklesti.

Masal Kitabi
Bulabileceginiz
Dagrtimevleri:
Odak Dagrtim ve
Emek Arasta Dagtim

Satiz Platformlars:
Trendyol, Gittigidiyor,
Nadir Kitap, Kitantik,

Hepsiburada,
Ozg (irliik Kitap, BKM

Tiim Biiyiik Kitabevlerinde

Raflarda Yerini Aldi .a
alle dernagi

11.01.2023

o'm'w.pk;la ile.com

"Meryem'in Beslenme Kabi
Nerede?" isimli masal kitabimiz tim
kitapevlerinde raflarda yerini aldi.

Hikaye kitabimizi yazan sevgili
Busra Altinok ve resimleyen sevgili
Fatma Betiil Akbal'a bu anlamli
eser icin génilden tesekkirler.
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DUSUK PROTEINLI

HABERLER

oy arid 39 oot

23.02.2023

Sanat Egitmeni Aysin Basar,
gonillulerimize cevrimici mandala
egitimi verdi.
Gondllilerimize verdigi destek icin
cok tesekkiir ederiz.

'« EunoRols

*v\:’\

07.03.2023
Yenidodan taramasi icin, temel ilkeleri

iceren EURORDIS géris bildirisinin tiirkce
cevirisi yayinlandi.

. [3]

Karekodu
telefonunuza
okutarak dosyaya
erisebilirsiniz.
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DUSUK PROTEINLI

ABERLER

25.03.2023

ESPKU delegeleri Delegeler Bahar
Toplantisi icin Birmingham'da

(ingiltere) bir araya geldi. Yeni yil,

PKU toplulugu icin yeni zorluklar
getirdi. Bircok 6nemli konu

tartisildi, mevcut ve yeni projeler

analiz edildi ve Uzerinde anlasmaya
varildi, ayrica calistaylar
diizenlendi.

25.03.2023

PKU ve bircok hastaliktaki hasta
dernegi, Patient Advocacy
kapsaminda Madrid'de bir araya
geldi.

Europe and Canada Patient
Advocates Summit (ECPAS)

Who's Who Booklet:
Meet the ECPAS Steering
Committee members,

Delegates, and Atfendees |

T mting has b avgosized ond hinced e
Thi bt i enchusvely o wse by ECPAS ananiseen
MMRC-HEM-00138
EU-ACH-00781
Dess of praparcsion: Morch 2023

About Phenylketonuria
Pheaykatonueic s on inharied matobclc dordar coused by o deti i
onzyma, pheykoh s -
P e [Pk) T rd by e

oo, Whan PAM is delicient o defacth Pectsncominng
s , Phe occumyl

Jert 1 he Bloce Clicol mandevoton of soieed £t o bocrmcly i
ogieel and hologyead complessiony 14

Phenyletonuria Delegates

Abor Goler,Spoin
rotidn Expatol de Enformedadss
Motobélcos Heradariss

metobobeot s

:rimmhmml
| Anociacds Poruguesa de Fanilssongr © Outeg:
Doencan Matabalicas i
opcien

rene Mangs, raly
ssociazicns loliong Sog
Evditoria [NSMMEAPS) o Mekabaliche

camme.org
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DUSUK PROTEINLI

HABERLER

25.03.2023

ESPKU delegeleri Delegeler Bahar Toplantisi
icin Birmingham'da (ingiltere) bir araya geldi.
Yeni yil, PKU toplulugu icin yeni zorluklar
getirdi. Bircok 6nemli konu tartisildi, mevcut
ve yeni projeler analiz edildi ve lizerinde
anlasmaya varildi, ayrica calistaylar
dizenlendi.

01.04.2023 oyl

PKU Aile Dernegi, TRT ic Yapimlar ve TRT Belgesel is
birligi ile hazirlanan her cocuk 6zeldir belgeseli 1
Nisan saat 20.30 da yayinlandi. TRT Program
Yapimcisi Mige Baygeldi ve Mustafa Sezen ve ailesi

basta olmak lizere yapimda ve yayinda emegi gecen Sevghm Mustafa Sezen vm.;sina../\
. . PKU Hikayesi
herkese cok tesekkiir ederiz. S (D
03.05.2023
, Tedaviye Erisim ve Yasam Hakki Basin
NADIR Toplantisi’nda Nadir Hastaliklar Agi Kurucu
X F P Uyelerinden Deniz Yilmaz Atakay, Giilnur
NADIR HASTALARIGIN Gokmen ve Av. Giines Uyar konuyla ilgili

TEDAVIYE ERISiVI VE YASAM HAKKI

} ) 6nemli bilgiler paylasti. Gerceklesen basin
_‘.\fyuh Incilerimiz _‘7:};;

I([a gfjn'imh ()/mn toplantisinda Erken Tani, Erken Tedavi,
Tedaviye Erisim, ilaca Erisim, Organ Bagisi,
Goriinmez Engellilik, Ayrimcilik, Sosyal
Haklara Erisim, Egitim ve istihdam konular
detayli sekilde ele alindi.

® O 48




DUSUK PROTEINLI

GELECEK POSTASI

ok
37.E.S.PKU Konferansi, 19- 4 =~ = == -
22 Ekim 2022 tarihleri * e —
arasinda Birmingham, o L
ingiltere'de gerceklesecek. = = =
Conference 2023
HIKAYE . y
I51G1M QLK.-N Hlkayen I§|g|m
ROAGS OlSL'm kitabinin
PQdane yeni sayisi ¢cok
6O6N A yakinda sizlerle!

PKU ve bircok hastaliktaki
hasta dernegi, Patient

Europe and Canada Patient
Advocacy kapsaminda tekrar Advocates Summit (ECPAS)
bir araya gelecek.
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DUSUK PROTEINLI

TARIFLER

DUSTUK PROTEENLE EXMEK y il X

MALIEMELER =

=l .
:mﬂemm‘mﬂﬂa
PHU / FENILKETONOR AILE DER

l Diigik Proteinli Bebe Biskivisi
o Tarifi - PKU Alle Derned &...
== PHLU  FERILEETONURI AILE DER.

~ 25r. YasMaya
veya 1 Yemek Kasia)n Kuru Maya

DF Ispanakh Tart Tarifi - FKU
wra ‘Ul Demedi & Vitaflo
' £ ¢ FENILKETONORE AILE DER:

= T2 Dilgik Proteindi Min Podaga
1 Cay/Kasiol Tuz : Eﬁ Tarifi - PKU Alle Demegi &..

PEL / FENILKETONUR AILE DER:

W DUgilk Prateinti Brawni
M Kurabiye Tarifi - PKU Adle...

B Pyl ¢ FENILKETONIR AILE DER:
Dilgiik Protedndi Ekmed Tarifi -
PHL Alle Dernedi & Vitafio
PEL / FERILKETONLURI AILE DER

TARIFLERIMIZE
YOUTUBE |
KANALIMIZDAN 1\, \PKU
ULASABILIRSINIZ! *

PKU / FENILKETONURI AILE DERNEGI

@pkufenilketonuriailederneg253 958 suscriptores 42 videos

PKU Aile Dernedi, ulusal ve uluslararasi platformlarda agik iletisim temelli, ... >

Kare kodu okutarak kanalimiza
ulagabilirsiniz!
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Bu ekiple beraber disiik proteinli beslenen Tekrar by Projede oldugum icin
bireyler ve akabinde nadir hastaliklar - ok mutiyyym, Yeniden pjr ekip
Uzerinde calisabilmek, nasil daha faydali =/ _'.'e gizel Paylagimigy Yaparak
: icerikler olusturabilirz diye diisinmek ve .. biitten olusturdy. Emegi gecen
4 rdportajlarda bulunmak bana okuyup o7 o herkese tesekkiirler, iyi
3 6§renebilecegimden ¢ok daha fazlasin; katt, .. eglenceler.
En cok da “Nadir” kelimesinin ne anlama
i geldigini ve aslinda ne kadar kiymetli GORKEM

oldugunu daha iyi anladim. v g
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ILETISIM
PKU AiLE DERNEGI VE PKU OZLENEN CAFE

Adres:Maltepe Mahallesi, Topkapi Kultir Parki, Kaltur Pasaji No.21
Zeytinburnu / istanbul

E-mail: info@pkuaile.com - pkuaile@gmail.com

Tel: (212) 613 42 81

PKU Cafe :212613 96 89

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

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

Youtube:
https://www.youtube.com/channel/UC1S_qcBltnckAleYW531zEA

LinkedIn: https://www.linkedin.com/company/pku-aile-dernegi-pku-
turkey/

Siz de;

Sitemizdeki ilgili formu doldurarak diisuk proteinli tariflerinizi
paylasmalk,

Uzmanlara soru sormak,

Deneyimlerinizi aktarmak,

Onerilerinizi iletmek

isterseniz, yukarida yer alan sosyal medya hesaplarimiz ve

pkuaile@gmail.com e-mail adresimizden bizlere her zaman
ulasabilirsiniz.

aile derneqi




B.SAYI BULMACA CEVAPLARI

D

LABIRENT

ormani kegfe gikan
Kuzey“in dogru
patikalardan f

I

gecerak elmaya o = [

ulagmasina yardim \i/}‘. 1

edehille v Byni “E'.___ %

zamanda onu q-

renklendirebilir | /] |
misin?

“ 4

D

D D

D

BULBENI
» KORUBENI

o
™ Kisinin fiziksel varhiginin siirdiirebilmesinin
[ giivencesini olugturan insan hakki nedir?

‘D VY

yasama hakki

D

Bireylerin 8frenme, 6gretme, egitim alma, kendini
gelistirme gibi yetkilere hukuksal olarak sahip olma:

VD

Kendisinin ve ailesinin saglik ve refahi igin beslenme,
CVEY  givim, konut ve tibbi bakim hakki nedir?

e saghk hakka

Yeterli, giivenli, saghkh gidaya kolayca ve siirdiriilebilir
sekilde ulagma hakk nedir?

beslenme hakki T |

vV

D

Hasta, modern tibbi bilgi ve teknolojinin gereklerine
A uygun olarak teghisinin konulmasini, tedavisinin
5 yapiimasim ve bakimini istemek hakk nedir?

tibbi bakim halkila

3

D

8 B V)

Haydi, verilen ipuglarindan besinleri tahmin edelim!

ASMA STUNDE TANE TANE, TADI DA PEK SAHANE.
tzim
GUZEL KOKULU VE TATLI, SEKER Mi SEKER
BiLIN BAKALIM BEN NEYiM?
> } pDUsUK PROTEINLI CIKOLATA
) ELiMIZDE SARI TANE TANE, ATESTE iSE

PAT PAT.
MISIR

BAHCEDE BUYDKLD KUCOKLD KAT KAT.
LAHANA

KAMUIFILAJ

Harfleri karigik olan kelimeleri bulabilir misin?

Y Y VN

D

OZEL DIYET
2 ) BESLENME
: TATLANDIRICI
ENZIM
AMINOASIT

bu yetkilerden istedigi gibi yararlanmasi hakki n e -
egitim hakla it :[

N

MiNI TIEST

Klasik fenilketoniiri (PKU) diinyada en sik gorilen dogumsal
bir amino asit metabolizma bozuklugu hastaliidir. Hangi
aminoasit metabolize edilemedifiine PKU olugur?

DV

A) Proteinli gidalarda bulunan bir aminoasit olan fenilalanini
metobolize edilememesi

D

https:nwww.pkuaile.mme’pku-nndir@

D

Topuk kam alma islemi yenidoganlarda tarama testlerinde
kullamilan ve rutin yapilan bir uygulamadir. Topuk kam nasil
alimir?

D

A) Topuktan kan, dofumu takiben 48 saat sonra ve bebek
9 afizdan beslenmeye basladiktan sonra alimir.
-

https://www.pkuaile.com/pku-tanisi @

BULMAC

Yukaridan agag ve soldan saga olarak verilen bilgilerden
kelimeleri bulup yerlerine yerlestirebilir misin?

Yukaridan Asagiya;
g 10 1.PKU teshisi igin yapilan
P | test? Rodyum elementinin
| K - simgesi 3.Ugan bir hayvan,

il Biiyiik knz kardes 4. Ad
kelimesinin es anlamhisi,
-EI O Birbaglag 5.0k atmaya
A E  yarayan, Kirmizi aci biber
R
|

U L &.Bellibir bilim dalinda belli
Il b konuda bilgi ve beceri
LENME kb.:i.nflr:“.j::::;.
mimiz,
2 .i LTk Evropiyum elementinin
Lk 214 . simgesi £ Givenli

= » R AL W04

-

ddenebilir

insani yagam standartlarina uygun yasamsal hizmetleri iceren
temel bir insan hakk: 9. Fenilketoniiri hastalifimin kisaltmasi, Bir
ilimiz 10.Yilbagi, PKU hastalifinda yenmemesi gerekenlerin en
baginda gelen yiyecek tiirli

Soldan Saga;
1.PKU hastalifinin tedavisi, 3.14 sayisi 2 Herkesin
ruh ve beden saghgini koruyarak hayatim
sirdiirebilecegi sartlar saglayan
insan hakki 3.Okulda alinan en iyi not, 3 beyazdan
biri 4.Bir biitlinin parcalar arasinda bulunan ya da
bulunmasi gereken uygunluk, Basma igi bas: 5.Yiiz
6. Kripton elementinin simgesi, Bir sebze 7. Aym
yerde oturuyor olmaktan bagka ortak niteligi
olmayan insan toplulugu £ Herkesin yeterli glivenli
sahkh gidaya kolayca ve siirdiiriilebilir sekilde
ulagma hakkini kapsayan temel bir insan hakka
9.Ummaktan dogan ig erinci giiven duygusu
10 Esenli§i yerinde slmayan, Yemek




