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GLIKOMAKROPEPTILER FENILKETONURI TEDAVISI iCIN BIR ALTERNATIF
OLABILIR MI? NEREDEYIZ?

Hiirmet KUCUKKATIRCI BAYKAN
Kapadokya Universitesi Saglik Bilimleri Yiiksekokul, Nevsehir, Tiirkiye
GIRIS

Diinya genelinde 450.000 insanin fenilketoniiriden (PKU) muzdarip oldugu tahmin
edilmektedir (1). PKU, tedavi edilmedigi takdirde geri doniisii olmayan ndrolojik hasara
neden olabilen kalitsal metabolik bir hastaliktir (1). Farmasotik tedavilerdeki gelismeler aktif
olarak devam etse de fenilalanin (PA) kisith diyet halen en etkin tedavi yontemidir (2,3).
Klasik PKU'da diisiik PA’l1 protein ikameleri diyetin protein gereksiniminin %80'ini karsilar
ve metabolik stabilite-bliylimeyi saglamak i¢in gereklidir (2,3). Protein ikameleri,
fenilalaninsiz amino asitlerden (L-AA) veya diisiik fenilalaninli peptitlerin ilave amino
asitlerle (kazein glikomakropeptit:CGMP) kombinasyonundan elde edilmektedir (2,3).
Genellikle vitamin, mineral ve eser elementlerle zenginlestirilirler ve esansiyel ve/veya uzun
zincirli yag asitleri ve prebiyotikleri igerirler (2,3). Kazein glikomakropeptitlerin protein
ikamesinde kullanimi ilk olarak 1953 yilinda gerceklesmistir (3,4) daha sonra, iiretilen
preparatlarin sayist ve tiirii katlanarak artmistir (5). Peynir alt1 suyu liretiminden elde edilen
bir yan iiriin olan CGMP’ler L-AA'lara alternatif bir protein ikamesi olarak ilk defa 2008
yilinda tanmitilmistir ancak CGMP’lerin PKU'nun tibbi beslenme tedavisinde geleneksel L-
AA'lara gore herhangi bir avantaji olup olmadigi halen belirsizligini korumaktadir (2).

Kazein Glikomakropeptit (CGMP) Nedir?

1954 yilinda Gyorgy ve ark. (6) Lactobacillus bifidus susu ilizerinde ¢alisirken inek siitiinde
proteine bagli sialik asit (N-asetilnéraminik asit) formu olduguna dair kanit bulmuslardir.
1965 yilinda Delfour ve ark. (7) siite bagli bu sialik asit proteinine k kazein adini1 vermis ve
CGMP'in peynir liretimi sirasinda kimozinin etkisiyle k kazeinin ayrilmasiyla olustugunu
bildirmistir. CGMP, ¢06ziinebilir peynir alt1 suyu formunda bulunmakta ve peynir alti suyu
irlinlerindeki toplam proteinin  %20-25'in1 olusturmaktadir (8). 64 amino asitlik bir
fosfoglikoproteindir (8). Glikomakropeptid yapisinin bir pargasi olarak bes oligosakkarit
(glikan) tanimlanmistir (9). Aromatik (triptofan, tirozin, fenilalanin) asitler ve sistein
yapisinda bulunmamaktadir (10).

Fenilketoniirinin Tibbi Beslenme Tedavisinde Diisiik Fenilalaninli Protein Ikamesi Olarak
Kazein Glikomakropeptitlerin Kullanimi1

Peynir alt1 suyundan CGMP izole etmek zor ve pahalidir, nihai iiriinde fenilalanin rezidiisii
bulunmaktadir (8). Kazein glikomakropeptitler histidin, 16sin, metiyonin, triptofan ve tirozin
bakimindan fakirdir, CGMP’ler bu aminoasitlerle suplementasyonu sonucunda L-AA'lara
alternatif olarak kullanilabilirler (2).

Fenilalaninsiz amino asitlere (L-AA) kiyasla CGMP'in kan fenilalanin kontrolii tizerindeki
etkilerini aragtiran 10 arastirmanin 7’sinde (%70), CGMP'lerde rezidiiel diizeyde fenilalanin
bulunmasina ragmen bu diizeyin kan fenilalanin konsantrasyonlarinda énemli bir degisiklige
neden olmadigi gosterilmistir (11,12,13,14,15). On ¢alismadan dokuzu CGMP kullanildiginda

izmir Katip Gelebi Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Dergisi 2023; 8(2); Ek Sayi 1:261-268 261



