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Ö z e t 

I9,S4-I995 yılları artınınla l'ctlialrik Endokrinoloji ve 
Metabolizma Polikliniğinde izlenen 22 lenilketoııiirili çocukla 
anemi parametrelerinden t/emir metabolizması, b j, ve folik 
asil düzeri incelendi. Kontrol grubunda /erriliıı eksikliği sap
lanırken: hastalarda serum demiri, lolai demir bağlama kapa
sitesi, ferriıin. B t, ve folik asit düzeyleri normaI sınırlarda bu
lundu. 

Anahtar Kelimeler: Feni lke lonür i , A n e m i , Serum demiri, 
"Fotal demir bağ lama kapasitesi. 
Fcrritiıı. Fo l ik asit, Bp 
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S u m m a r y 

This study was done on plienvlketomirle children who 
were diagnosed and followed up at the De/iarlment of 
Pediatric Endocrinology and Metabolism, between I9P4 and 
1995, to evaluate the status of iron, vitamine /*,,, and loin 
acide. We showetl that serum iron level, total iron buttling ca
pacity, the level of ferritin, vitamine B f-, and folic acide went' 
normal in /ititienl.s while iron deficiency was- found in t ontrols. 
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Fenilkelonüri ( F K U ) doğuştan melabolik bir 
hastalık olup. tedavinin esasını fenilalanin (FA) ve 
proteinden kısıtlı diyet oluşturmaktadır. Bazı besin 
maddelerinin bu şekilde yetersiz alımından kay
naklanan bir problem de demir, folik asit, B ı : ek
sikliği ve bunlara bağlı gelişen anemi olabilir. 
Flanley ve arkadaşları (1) F K U ' l i olgularda mal-
nütrisyonu değerlendirirken anemi parametrelerini 
de incelemişler; serum demiri (Fe) ve B p düzey
lerini kontrol grubuna göre anlamlı olmayan bir 
farkla düşük bulmuşlardır . Yine Hagcs ve 
arkadaşlarının F K U olgularında yaptıkları çalışma
da demir, B p . folik asıl düzeyleri kontrol grubun
dan farklı bulunmamıştır (2). Longhi vc arkadaşları 
ise F K U ' l i olgularda Fe düzeyini kontrol grubuna 
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göre daha düşük saptamışlardır (3). Demir eksikliği 
anemisi kognitif vc motor bozukluklara neden o l 
maktadır. Nörolojik hasarın baskın olduğu F K U o l 
gularında demir eksikliği anemisinin bulunması, bu 
basarı daha da arttırabilir. B iz de F K U olgularımız
da demir metabolizması ile B 1 2 vc folıl asit düzey
lerini incelemek amacıyla bu çalışmayı yaptık. 

G e r e ç v e Y ö n t e m 

1984-1995 yılları arasında Çocuk Endokri
noloji ve Metabolizma polikliniğine kayıtlı 44 I'e-
nilkctonürili olgudan 22'si çalışına kapsamına 
alındı. Kontrol grubu olarak da 22 sağlıklı 2-11 yaş 
arasındaki çocuklar seçildi. Hastaların şu andaki 
yaşı (ay), tanı yaşı (ay) değerlendirildi. İzleıu süre
si, ilk geliş ve son geliş takvim yaşları arasındaki 
farktan ay olarak hesaplandı. İzlctn düzem; hasta
ların istenilen süre aralıklarında gelip, gereken 
tetkikleri zamanında yaptır ıp yapt ı rmadıklar ına 
göre skorlandı. Mama öyküsü, mama alıp al
madığına göre değerlendirildi. Diyete uyum, ıstc-
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Tablo I. Hasla ve kontrollerde demir metabolizması ile B i 2 ve folik asit düzeylerinin karşılaştırılması 

1kışlalar 
Ortalama i Sİ) Sınır Deûer ler 

Kontrol ler 
O r t a l a m a i S D Sınır Deûer ler 

P 

1 Icnıaıokrıl 3 5 . 40 : 5.5S 31.00-44.00 3 5 . 40±2 .97 31,00-41.00 >0.05 
M C V K 3 . 6 S L 3 . 2 7 78,00-90.00 8.3.8 1 ±5 .39 69.00-89.00 '-0,05 
Senini l-'e X8,90 1.39.79 13.00-75.00 68 .3L-t37.98 13.00-148.00 >0.05* 
T D B K 346.5' ' l 56.08 238.00-50.00 332.3 1±61.81 254.00-448.00 -0.05 
1-errıiin 4S.72.i--2S.63 23.00-53.00 3 1 . 2 2 ± 1 7 . 8 0 6.00-72.00 0.01') 

B , : 335.84:1.105.20 135.00-517.00 3 6 5 . 8 5 ± 4 9 . 2 0 297.00-454.00 '•0.05 

Folik asil 7.581 1.2') 4.30-9.80 8 .10±0.67 6.80-9.30 '-•0.05 

*,V-/ >(// ' testi kullanıldı. 

ııi 1 on diyete uyulup uyulmadığına ve verilen ma
manın doğru olarak kullanı l ıp kul lanı lmadığı , 
yasak gıdalara uyulup uyulmadığına göre skor-
laııdı. Hcmatokrit ve M C V Cotılter yöntemiyle, 
serum demiri ve total bağlama kapasitesi ( T D B K ) 
RA-Teclınicon aletinde kolorometrik (Fercne-S) 
yöntemle, lerritin Tmx (Abbott marka) cihazı kul
lanılarak MF.TA (Mıcropar t ic le Cnzyme ile 
Immuııoassay), B r ve folik asit asit ise RİA ile 
çalışıldı. Kontrol olgularında yaş ve anemi para
metreleri (Hte, M C V , Fe ve T D B K , lerritin, B ,„ fo
lik asit) incelendi. 

İstatistiksel çalışma S P S S - X program pake
tiyle yapıldı. Grup ortalamaları karşılaştırılırken 
varyans analizi, grup sayısı iki olduğunda t-testi 
yapıldı. 

B u l g u l a r 

Hastaların 12'sı (%54.5) erkek, 10'u (%45.5) 
kız, kontrollerin 13'ü (%59.1) erkek. 9'u (%40.9) 
kız idi. Hastaların yaş ortalaması 80.81 ±30.28 (24-
138) ay, kontrol grubunun yaş ortalaması 
84.40i34.90 (27-132) aydı . Hasta ve kontrol 
arasında yaş yönünden anlamlı bir fark yoktu. 
Hastalar ın tanı zamanındaki yaş or talaması 
20.093-10.57 (6-42) ay. izlcm süresi ortalaması ise 
61.18+24.82 (18-98) aydı. Hastaların 15'i (%68.2) 
iyi izlcm düzeninde, 7'si (%3I.8) kötü izlcm 
düzeninde bulundu. Olguların 20'si (%90.9) fenil-
alaııinden kısıtlı mama almış, 2'si (%9.1) sosyal 
güvenceleri olmadığı için mama kullanamamıştı . 
Olguların 11 T (%50) diyete iyi derecede uyarken, 
6'sı (%27.3) orta derecede, 5'i (%22.7) kötü dere
cede uyum gösterdi. Anemi parametreleri değer
lendirildiğinde kontrol grubunda lerritin düzeyleri 
anlamlı derecede düşüktü (p=0.019). Serum demiri. 

B p ve folik asit düzeyleri ile demir bağlama kapa
sitesi hasta ve kontrollerde anlamlı bir fark göster
medi (p>0.05) (Tablo I). 

T a r t ı ş m a 

F K U ' d c tedavinin esasını diyet oluşturduğun
dan kısıtlı diyetten kaynaklanabilecek bazı besin 
maddelerinin eksik altnımıyla anemi gelişebilmek
tedir. 

F K U ' d c aneminin değerlendirildiği çalışmalar 
az sayıdadır (1-4). Malnütrisyonu olan F K U ' l i o l 
gularda yapılan bir çalışmada demir ve B r düzeyi 
kontrol grubuna göre daha düşük olmakla birlikte 
aradaki fark anlamlı bulunmamıştır (1). Hages ve 
arkadaşları (2) 1984'dc farklı hastalık grubundan 
258 çocukta Fc, ferritin, folik asit ve B p düzeyleri
ni incelediklerinde; F K U ' l i olgularda kontrollere 
göre folik asit düzeyinin beklenenden daha iyi 
olduğunu gözlediler. Longhi ve arkadaşları (3) 30 
F K U ' l i olguda yaptıkları çal ışmada, sıkı diyet 
uygulanan hastalarda ferritin düzeylerinin, gevşek 
diyet uygulananlara göre daha yüksek , Fc 
düzeyinin ise daha düşük olduğunu göstererek 
bunu diyetteki yetersizliğe bağladılar. Reılly ve 
arkadaşları da (4) F K U ' l i hastalarda ferritin düzey
lerinin kontrol grubundan daha düşük olduğunu 
saptadılar: ayrıca serum demiri ile FA düzeyleri 
arasında zayıf bir korelasyon gözlediler. Bodley ve 
arkadaşları (5) 1993'de düşük F A ' l i diyet uygu
lanan F K U ' l i 53 olguda yaptıkları retrospektif bir 
çalışmada serum ferritin düzeylerini normalin altın
da saptadılar. Bunu da Fe depolarının. Fe absorb-
siyon ve yararlanılırının azalmasına bağlı olarak 
düşük o lmas ından kaynaklandığ ın ı belirterek, 
F K U ' l i l c r d e diyet uygulanımının düşük Fc depo 
riskini arttırdığına dikkat çektiler. 
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Hnnlcy ve arkadaşları (6) F K U ' l i adölcsan vc 
genç erişkinlerde vitamin B I 2 düzeyini, kontrol 
grubuna göre istatistiksel olarak anlamsız bir farkla 
düşük saptadılar. 

Çal ışmamızda hastalarımızın hematokrit ve 
M C V değerleri, kontrollerle hemen hemen aynı 
düzeydeydi. Serum B p ve folik asit değerleri hasta
larda biraz daha düşük olmakla birlikte aradaki fark 
istatistiksel olarak anlamlı değildi. Buna karşın 
kontrollerde serum demiri, total demir bağlama ka
pasitesi ve ferritin değerleri hastaların değer
lerinden daha düşüktü. Ferritin düzeyleri arasında
ki istatistiksel olarak anlamlı fark bulundu 
(p=O.OI9) (Tablo 1). 

S o n u ç 

Hastalarımızda anemi saptanmaması , Fc, B P 

ve folik asitin diyetle yeterli miktarda alınabildiği
ni göstermektedir. Bu sonuca, yakın izlcmin önem
l i katkısı olduğunu düşünüyoruz. Bu çalışmada i l 
ginç olan bulgu, sağlam olduğu düşünülen kontrol 
o lgular ında demir eksikl iğinin saptanmasıdır . 

Mdıeııı PIRTI U Z U N w Aık 

Buradan genel toplum sağlığına dikkat çekilerek, 
toplumda doğru beslenme eğitimi verilmesinin 
gerekliliği bir kez daha ortaya çıkmaktadır. 
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