Galaktozemi Nedir?

Peki Galaktozemi nedir? Dogustan gelen bir karbonhidrat metabolizmasi
hastaligidir. Galaktoz metabolizmasinda gorev yapan enzimlerin yetersizligi
veya yoklugu ile ortaya cikar. Galaktoz, bir karbonhidrat cesididir ve
laktozun (siit sekerinin) yapisinda bulunur. Hastalik, aileden aktarilan ¢ekinik
genlerle gelir ve hastaligin olusabilmesi icin hem anneden hem babadan bu
hastalik geninin aktarilmasi gerekmektedir. Diinyada 40.000-80.000 kiside
1 goriilmekte iken akraba evliliklerinin yaygin olmasi sebebiyle bu oran
Tiirkiye’de daha fazla olup yaklasik 25.000 kiside 1 goriilmektedir.

Hastaligin tanis1 idrar ve kan testleri, karaciger biyopsisi ve radyolojik
goriintileme  yoluyla  yapilabilmektedir. Galaktozemide,  galaktozun
metabolize edilememesi nedeniyle biriken maddeler beyin, karaciger,
bobrekler, gozler ve yumurtaliklar {tizerinde oldukca toksik etki
yaratabilmektedir.
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Galaktozemi Belirtileri

Galatozemi belirtileri yagsamin ilk giinlerinde goriilmeye baglar. Ciinkii anne
suti sekerinin(laktoz) ve bir¢cok bebek mamasinin igeriginde bulunan
galaktoz ile bebekler yasamin ilk gilinlerinde karsilagsmaktadir. Galaktozun
temel kayna@i olan anne siitiiniin alimiyla ya da inek siiti bazli oldugundan
laktoz iceren normal mamanin tiiketimiyle; heniiz bebek bir haftalik iken
ishal, kusma, uyku hali ve kilo alamama belirtileri ortaya cikabilir. Ilerleyen
giinlerde ve haftalarda ise, galaktozun doniismesi gereken maddelere
doniisememesi sebebiyle goz merceginde birikim meydana gelip bu birikim
mercegin saydamhigimi kaybetmesine yol acabilir ve dolayisiyla gormeyi
zorlagtiran bir hastalik olan katarakt gelisebilir. Diger belirtiler de aym
sekilde laktoz ve galaktoz kaynagi olan besinlerin tiiketimi Sonrasinda gériilmeye

baslar.



https://en.wikipedia.org/wiki/Galactosemia

Hastaligin en belirgin olarak goriilen belirtileri; huzursuzluk, kusma, karin
sisligi, ishal, kilo kaybi, gelisme geriligi, beslenme giicliigli, bebeklerde emme
bozuklugu, hepatomegali (karaciger biliylimesi), splenomegali (dalak
biiyiimesi) , siroz (karacigerin fonksiyon kaybi), karaciger yaglanmasi,
katarakt, sarilik, iiriner sistem enfeksiyonlar1 ve hipoglisemi(kan sekerinin
diismesi) dir.

Bunlarin disinda nadir olarak goriilen ‘Fanconi Sendromu’ hastaliga eslik
edebilir. Bu sendromda da; kusma, dehidratasyon(sivi kaybi), ates, halsizlik,
asir1 miktarda idrara cikma, asir1 miktarda su tiiketme ve rasitizm (kemik
zay1fhig1) belirtileri bir arada goriilebilmektedir.

> beslenme

Tedavisi

Galaktozeminin tedavisi diger bircok metabolizma hastaliginda oldugu gibi
tibbi beslenme tedavisiyle miimkiindiir. Beslenme tedavisinde, Laktoz ve
galaktoz kaynaklar1 olan besinler diyetten tiimiiyle ¢ikarihr. Boylece viicuda zarar
verebilecek besin 0geleri uzaklastirilmis olur. Tibbi beslenme tedavisinde;
anne siitii, inek siiti ve laktoz iceren normal bebek mamalar
kullanilmamalhdir, yenidogan bebeklerde anne siitii aliniyorsa derhal
kesilmeli ve o6zel laktozsuz mamalarla beslenmeye gecilmelidir.

Siit ¢cocuklugu doneminde (1-12 ay) laktoz icermeyen mamalar kullanilmaya
devam edilmelidir. 1 yasindan sonraki donemlerde de aym sekilde galaktoz
ve baslica kaynagi siit olan laktoz iceren besinler tiiketilmemelidir. Iyi birer
kalsiyum kaynagi olan siit ve irilinlerinin diyetten c¢ikarilmasiyla
birlikte galaktozemili hastalara ozellikle kalsiyum bakimindan destek verilmesi
gerekir. Yapilan arastirmalarda gorilmiistiir ki; galaktozemili hastalarin
kemik mineral yogunluklar1 saghkh bireylere gore onemli miktarda daha
diisiiktiir.

Beslenme tedavisinin basarisi agisindan diyetin tam olarak uygulanmasi,
yasak besinlerin asla tiiketilmemesi ve diyetin yasam boyu siirdiiriilmesi


https://www.beslenmerehberim.net/category/beslenme/

gerekmektedir. Uygulanan diyet hastaligin kotiiye gitmesine engel
olabilmelidir, aksi takdirde gereksiz yere tedavi uygulanarak gereksiz
harcamalar yapilmis olur. Galaktozemili hastalarin yasam boyu tedavisinin
izleminde ozellikle metabolik hastaliklar konusunda deneyimli diyetisyen,
doktor ve aile isbirligi kurulmalidir, bu sayede hastamin ve ailesinin egitimi
saglanabilir ve hastalik basarih bir sekilde kontrol altina alinabilir.
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Hastahikta Beslenme Onerileri

Galaktozemi hastaliginin beslenme tedavisinde basariya ulasabilmek icin;
laktoz kaynagi olan siit ve siit {riinleri, galaktoz kaynag olan
kurubaklagiller (mercimek, barbunya, kuru fasulye gibi) , diger galaktoz
kaynaklarindan kakao ve yagh tohumlar (findik, aycicegi cekirdegi gibi) ,
yine galaktozun onemli kaynaklarindan olan niikleoproteinlerden zengin
sakatatlar gibi besin gruplarinda ve siit bazli olmas1 sebebiyle bebek
mamalarinda kisitlama yapilmaktadir.

Sebze ve meyvelerde de serbest halde galaktoz bulunmaktadir ancak bunlar ince
bagirsakta bulunan bakteriler tarafindan parcalandiklari icin meyvelerde herhangi
bir kisitlamaya gerek yoktur, sebzelerde ise bezelye, bakla, taze fasulye, soya ve
seker pancar1 gibi bazilarinin tiiketiminde kisitlama yapilmaktadir.

Tibbi beslenme tedavisinde; yenidogan bebeklerde anne siitii aliniyorsa
derhal kesilmeli ve oOzel laktozsuz mamalarla beslenmeye gecilmelidir.
Yasamin daha sonraki donemlerinde bir sonraki baslikta sayilan sakincal
besinler asla tiiketilmemelidir. Bunlarin disinda soya siitii ve peyniri, tursu,
lahana tursusu, domates, portakal suyu, bitter cikolata ve balin galaktozemi
diyetinde bulunup bulunmamasi gerektigi tartismahdir.

Karacigerde yaglanmayl, bu hastaligin belirtileri arasinda saymistik, bunun
onlenmesi amaciyla cok yagli besinlerin diyette yer almamasi gerekir.
Bunlar; yagh dana, koyun, kuzu, kiimes hayvanlar etleri ile sucuk, salam,




sosis, pastirma ve islem gormiis konserve baliklardir. Bu yilizden et satin
alirken yagsiz kisimlari tercih edilmeli ve pisirme yontemi olarak da
kavurma/kizartma yerine haslama veya firinda pisirme gibi daha az yag
tiiketilmesini saglayacak yontemler uygulanmalidir.

Aligveris sirasinda besin etiketleri mutlaka dikkatlice okunmal ve kisitlama
yapilan besinlerin varligi kontrol edilmelidir. Ayrica dis macunlar, ilaclar ve
tatlandincilar; icerikleri incelenip galaktoz ve laktoz varlig1 kontrol edilerek
kullanilmalidir.
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Galaktozemi Diyetinde Sakincah Besinler

Galaktozemi diyeti; galaktozun ve galaktozun temel kaynag: olan laktozun(siit
sekerinin) diyetten tamamen c¢ikarilmasina dayanir. Bu nedenle de laktoz ve
galaktoz iceren tim besinler bu diyet icin sakincali denilebilir. Bu
dogrultuda baktigimizda laktozun en temel kaynagi olan siit
(inek/koyun/keci tamami) ve iceriginde sut bulunan her tiirli besin
galaktozemi hastasinin diyetinde yer almamalidir. Oncelikle bebeklik
doneminde anne siiti kesilerek laktozsuz mama ile beslenilmelidir. Daha
sonra siit iriinleri olan; peynir, yogurt, kefir, ayran ve siit tozu diyetten
cikarilmalidir.

Yapilisinda siit veya yogurt kullanilan tarhana ve yayla gorbas1 gibi siit katilan
tiim ¢orbalar ve hazir corbalar sakincali besinlerdendir. Siitle hazirlanmis salep
gibi icecekler, muhallebi, siitlag, puding gibi tatlilar ve kek, borek, pasta,
tath, kurabiye gibi hamur isleri diyette yer almamalidir. Yapiminda siit
kullanilan dondurma, cikolata, gofret, karamela, biskiivi, kraker gibi hazir
satilan besinler diyet icin sakincalidir. Icerisinde siit olan yemek veya salata
soslar1 bu diyette yer almamalidir. Yaglardan; margarin ve tereyag ile kaymak,
krema ve mayonez de bu diyette tiiketilmemesi gereken besinler arasinda yer alir.
Galaktozun laktoz halinde bulunmayip galaktoz olarak bulundugu besin
gruplarindan biri olan sebzelerden; bezelye, bakla, taze fasulye, soya ve




seker pancari bu diyette yer almamalidir. Aym sekilde galaktozun 6nemli
kaynaklarindan olan mercimek, barbunya, kuru fasulye ve soya fasulyesi
gibi kurubaklagiller diyetten ¢ikarilmalidir. Yine galaktozun kaynaklarindan
olan kakao ile findik, aycicegi cekirdegi gibi yagh tohumlar
tiiketilmemelidir. Galaktozdan zengin bir diger besin grubu karaciger, beyin,
bobrek, kalp gibi sakatatlardir ve diyette yer almamalidir. Yiiksek yag
icermesi sebebiyle yagli dana, koyun, kiimes hayvam etleri ile salam, sosis,
pastirma, islem gormiis konserve baliklar tiiketilmemelidir. Diyette
meyvelerle ilgili herhangi bir kisitlama olmayip tamaminin tiiketilmesi
serbesttir. Bunlarin disinda icerigi bilinmeyen her tiirli hazir besin
galaktozemi diyeti icin sakincali besindir.

Sonuc¢/Yorum

Sonu¢ olarak; galaktozemi bir metabolizma hastaligidir ve bugiin bircok
metabolizma hastaliginin tek tedavisi beslenme tedavisi yoluyla olmaktadir.
Hastaligin erken tamimlanmasi ve beslenme tedavisine erken
baslanilmasi galaktozemi gibi metabolizma hastaliklar icin ¢ok biiyiik 6nem
tasimaktadir. Maalesef ki beslenme tedavisi yasam boyu uygulanmak
zorundadir. Yasam boyu belli besinlerin hi¢ tiiketilemeyecek olmasi
hastalarin hayatinda o©nemli eksiklikler yaratabilmektedir. Bunun
onlenmesi amaciyla piyasada icerisinde galaktoz da bulunmayan laktozsuz
siitler, laktozsuz yogurtlar, laktozsuz ayranlar, laktozsuz peynirler, laktozsuz
krakerler, laktozsuz biskiiviler, siit icermeyen dondurmalar gibi 6zel tirtinler
bulunmaktadir. Diyete bu 6zel iiriinler eklenebilir ve diyet siradanhktan
kurtarilabilir. Galaktozemi diyet ne kadar c¢ok cesitlendirilir ise uyum o kadar
kolaylasir. Ozetle bircok metabolizma hastaliginda oldugu gibi galaktozemi
tedavisinde de saglikli beslenmenin 6nemi hasta ve ailesi tarafindan dikkate
alinmali; diyetisyen, doktor ve aile isbirligi ile bireyin hastalikla ilgili
uygulamasi gerekenler bireyin hayatina uygun hale getirilmeli ve boylece
kisinin yasam kalitesi artirilmahdur.
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