-] HaLic
. . JUNIVERSITESI

Sabiha Zeynep Aydenk
koseoGLU @@,

Kiibra KAYNAR? ‘

Hilal Kiibra SENOCAK! ‘

*Sorumlu Yazar e mail:
sabihakoseoglu@izu.edu.tr

Ifstanbul Sabahattin Zaim
Universitesi, Saglik Bilimleri
Fakiiltesi, Beslenme ve Diyetetik
Boliimii, Istanbul, Tiirkiye

Koseoglu SZA, Kaynar K,
Senocak HK. Kistik Fibrozisli
Cocuk Hastalarda Diyetsel
Yaklagim. Hali¢ Univ Sag Bil
Der. 2022;5(3) 87-96

Koseoglu SZA, Kaynar K,
Senocak HK Dietary Approach
in Pediatric Patients with Cystic
Fibrosis. Halic Uni J Health Sci.
2022;5(3) 87-96

Gelis Tarihi: 05.05.2021
Kabul Tarihi: 07.11.2022

DERLEME

KiSTIiK FIBROZIiSLI COCUK
HASTALARDA DIiYETSEL YAKLASIM

Oz

Kistik Fibrozis c¢ocuklarda goriilen, tireme, sindirim, solunum sistemini
ve ter bezlerini etkileyen kalitsal metabolik bir hastaliktir. Kistik fibrozis
tedavisinde basarili olmak i¢in multidisipliner bir yaklagim sergilenmeli
ve diyetisyen bu ekipte aktif rol almalidir. Kistik fibrozis hastalarmim ' ‘i
yetiskin, % ‘si cocuk hastalardir. Ulkemizde her 3000 kisiden birinin Kis-
tik Fibrozis hastasi oldugu tespit edilse de prevelansin daha fazla oldugu
diisiiniilmektedir. Erken tan1 ve erken tedavi Kistik Fibrozis’li bireylerde
yasam kalitesini ve siiresini artirmaktadir. Hastalik sebebiyle pankreas enzim
salgilarinin salmamamasi ¢ogu kistik fibrozisli bireylerde alinan besinlerin
sindirilememesine ve emilememesine neden olmaktadir. Hastalarda malniit-
risyon ve malabsorbsiyon olusmasi sebebiyle biiyiime gelisme geriligi olus-
makta, vitamin-mineral eksiklikleri ve enerji ihtiyacinda artis goriilmektedir.
Bu hastalarda solunum problemlerine de sik rastlanmaktadir. Klinik bulgular
hasta ve hastaligin degisken ozelliklerine gore farklilik gostermektedir. Tan
koymada en 6nemli test ter testidir. Bu derlemede kistik fibrozis hastalarinda,
medikal tedavinin niitrisyon ile desteklenmesinin hastaligimn olumlu seyrine
etkisine ve diyetsel yaklagimin 6nemine dikkat ¢ekmek amaglanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Cocuk hastaliklari, Beslenme ve
diyet, Malniitrisyon, Malabsorbsiyon

REVIEW

DIETARY APPROACH IN PEDIATRIC
PATIENTS WITH CYSTIC FIBROSIS

Abstract

Cystic Fibrosis is an inherited metabolic disease in children that affects
the reproductive, digestive, respiratory system and sweat glands. To be
successful in the treatment of cystic fibrosis, a multidisciplinary approach
must be taken and a dietician must take an active role in this team. 1/3 of
Cystic Fibrosis patients are adults and 2/3 of patients are children Although
one of 3000 people in our country is found to have Cystic Fibrosis, the
prevalence should be considered to be higher. Early diagnosis and early
treatment increases the quality and duration of life in individuals with
Cystic Fibrosis. The inability to release pancreatic enzyme secretions due
to the disease causes the digestion and absorption of the foods taken in most
individuals with cystic fibrosis. Due to malnutrition and malabsorption in
patients growth and development retardation occur, vitamin-mineral defi-
ciencies and increase in energy needs are observed. Respiratory problems
are also common in these patients. Clinical findings differ according to the
variable characteristics of the patient and the disease. The most important
test for diagnosis is sweat test. In this review, it is aimed to draw attention
to the importance of nutritional treatment and diet approach in addition to
medical treatment in Cystic Fibrosis patients.

Keywords: Cystic Fibrosis, Child diseases, Nutrition and diet, Malnutri-
tion, Malabsorbtion
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1. Giris

Kistik fibrozis (KF), epitel hiicrelerin
membraninda bulunan kistik fibrozis trans-
membran regiilator (KFTR) geninde klor (CI)
kanalinin eksikliginden meydana gelen mukus
ve ter bezlerini tutan otozomal resesif gecisli,
kompleks, kalitsal bir metabolik hastalik olan
genetik bozukluktur (1,2,3,4).

KF, 18. yiizyilin Alman ve Isve¢ edebiya-
tinda bulunan yazidaki “Alnindan &piildigiinde
tuz tadi1 alinan ¢ocugun durumu ne acidir; biiyii-
lenmis olan bu ¢ocuk yakinda dlecektir” sdzleri
ile ilk defa kayda gegmistir. Ilk kapsamli tanini
ise patolog Dr. Dorothy Andersen 1938’de yap-
mistir. Andersen ve Hodges, KF’in genetik bir
hastalik oldugunu ve otozomal bir mutasyondan
dolay1 gerceklestigini 1946°da ileri siirmiistiir.
1953 yilinda ise DiSant’Agnese ve arkadaglari,
KF’li ¢ocuklarin terinde fazla miktarda tuz kaybi
oldugunu belirtmislerdir. 1985°de hastaliktan so-
rumlu olan genin 7. kromozomun uzun kolunda
bulundugunu bildirerek, 1989°da ise KF’de mu-
tasyona ugrayan geni tespit ederek gen iirliniinii
“Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance
Regulator (KFTR) “ adlandiran Tsui ve arkadag-
lar1 KF’e yeni gelismeler katmistir (1,5,6,7).

KF ve ter ile kaybedilen tuz arasindaki
iligkinin erken donemde anlasildig1 goriilmiistiir.
KFTR astar hiicrelerinde iyonlarin gegebilecegi
kanallar bulunmaktadir. Normalde iyonlarmn
hareketi solunum yolunun yiizeyine su getirerek
mukusun nemli kalmasini saglamaktadir. Hatali
gen, bu kanallart tikayarak mukusun kuruma-
sina ve bireyin yogunlagmis mukusu atmasinin
zorlagmasiyla bakteriler tarafindan enfeksiyona
yatkinligr ile sonuglanmaktadir. Proteindeki
anormallikle karakterize KFTR sodyumun geri
emiliminde artisa, klor sekresyonunda ise azalisa
sebep olmaktadir (2,3,8). Sonugta hastalarin
gbzyasi, tiikiirik ve terinde bulunan sodyum
ve klorilir diizeylerinde artig goriilmektedir (2).
Kanallarda olusan tikaniklik organlarin hasarina
neden olusturabilir. KF hastalarinin ¢ogunda
pankreas enzim salgilarinin salinamamasi alinan
besinlerin sindirim ve emiliminin ger¢eklesme-
sini Onlemektedir. KF tedavi edilmezse emilim
bozuklugu sonucu biiylime gelismede gerilik
olugmaktadir.
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KF, eskiden ¢ocukluk donemi hastaligi ve
Olimciil hastalik olarak biliniyor iken su anda
tan1 ve tedavi yontemlerindeki gelismeler ile ye-
tigkinleri de etkileyen bir hastalik oldugu tespit
edilmistir.

Vakalarin %80’ini 5 yasindan Once tamni
konulan hastalar olustururken %10’una ergenlik
cagindan once tan1 konulamamistir. Hafif hasta-
lik siirecine sahip bazi vakalarda hastalar 40-50
yasina gelene kadar tani almayabilmektedir. KF
hastalarinin 1/3’{inlin yetigkin oldugu diisiiniil-
mektedir (1,9).

KF beyaz irkta daha sik goriilmektedir
ancak farkl irk, cografi bolgelere gore hastaligin
insidans1 degigsmektedir. Toplumlar arasinda da
hastaligin siklig1 degiskenlik gdstermektedir.
Hastaligin goriilme siklig1 iilkemizde 1/3000
olarak bilinmektedir ama akraba evliliginin stk
olmasindan dolay1r oranin daha fazla oldugu
tahmin edilmektedir. Diger bir caligmada ise
malniitrisyon ve/veya akciger infeksiyonu ile
hastaneye bagvuranlarda KF goriilme sikligi
%7,1 olarak belirtilmistir. Hastaligin goriilme
sikliginin  beyaz 1rkta 1/2500-1/3500, Asya
kokenli Amerikalilarda 1/30000 ve Afrika ko-
kenli Amerikalilarda 1/1700, Isve¢’te 1/5600,
Danimarka’da 1/4700, Brezilya’da 1/10000,
Amerika Birlesik Devletleri’nde 0.797/10000 ve
Avrupa Birligi Ulkeleri’nde 0.737/1000 oldugu
bilinmektedir (1,10,11).

2. Tartisma
2.1. Kistik Fibrozis Hastaliinin Patogenezi

Kistik Fibrozis hastalig1 solunum yollari, vas
deferans, gastrointestinal sistem, biliyer sistem,
ter bezleri ve pankreatik kanallarin epitelyum
hiicrelerinde bulunan KFTR (Kistik Fibrozis
Transmembran Regiilator) proteinini kodlayan
genin mutasyonu sonucu olugsmakta ve gende
toplam 1893 mutasyon bulunmaktadir. Diinyada
her 10 Kistik Fibrozis hastasinin 7°sinde delta
F508 geninde mutasyon tanimlanmaktayken iil-
kemizde bu say1 her 10 KF hastasinin 2’si olarak
bilinmektedir. Ulkemizde bulunan Kistik Fibro-
zis genlerindeki mutasyonlarin heterojen oldugu
caligmalar sonucunda goriilmiistiir. KF hastaligi-
nin patogenezi tam tespit edilememis olup su an
icin kabul goren iyonlarin tasinmasinda olusan
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sorun sebebiyle hiicrenin igindeki klor kanalinin
islevini yapamamasi sonucu sistemlerde hiicre
membranindaki su ve tuz tasimasmin etkilen-
mesi ve ekzokrin dokulardan salgilanan sivilarin
yapilarinda degisiklik olmasidir (12,13).

2.3. Kistik Fibrozis Hastaliginin Getirdigi
Risk Faktorleri

Kistik Fibrozis hastalarinda goriilen komp-
likasyonlar solunum, endokrin, gastrointestinal
sistem ve diger seklinde gruplandirilabilir. Kistik
Fibrozis hastalarinda en sik tutulan organ akciger
ve 6liim sebeplerinin %90°1 solunum yetmezligi-
dir. Ust solunum yolu hastaliklarinin tedavisinin
tam yapilmamasi kiside alt solunum yollarinda
da hastalik goriilme ihtimalini arttirmaktadir
(14,15,16). Daha once KF’li yetiskinlerde 6
proteinden olusan bir kan proteini biyo-imzasini
tanimlayan ekip, cocuklarda ve addlesan grupta
PEx olaylarint (pulmoner alevlenme) tahmin
edip edemedigini test etmek i¢in randomize
kontrollii bir ¢aligma yapmistir. Bu ¢alisma, pul-
moner alevlenme riski yiiksek olan KF’li ¢ocuk
veya adolesanlar1 6nceden tanimlama ihtimalini
ortaya koymustur (17).

Kistik Fibrozis tamisinin erken konmasi
ve tedaviye erken baslanmasi 6liim oranlarini
azaltmaktadir. Hastalarin ileriki yaslarinda ¢ok
nadir atelektazi saptanip solunum yetmezligi
olusabilir ve solunum yollarinda tahrip olusturan
enfeksiyonlar, endobronsial hemoraji olusturarak
Ozellikle hematemeze neden olabilmektedir.

Kistik Fibroziste olugan yogun ve yapigkan
mukuslar, pankreastaki kanallar1 tikayarak
sindirim enzimlerinin azalmasina ve fibrozis
gelismesine sebep olabilecegi gibi ekzokrin salgi
bezlerinin bulundugu tiim organlan etkileyerek
doku hasarlaria sebep olmaktadir (15).

Pankreatik hasarm siddetlenmesi insiilin
sentezini bozarak kistik fibrozise baglh diyabeti
(KFBD) olusturur. KFBD ‘i olan kisilerde bagir-
sakta emilim bozukluklari, karaciger sisteminde
bozukluklar, yetersiz beslenme ve enfeksiyonlara
siklikla rastlanmaktadir. Bliytimede gerilik, ytik-
sek miktarda su tiiketimi, viicuttan idrar atiminin
fazla olmasi ve nedeni agiklanamayan solunum
bozukluklari olan kisilerde kistik fibroziye bagli
diyabet diistiniilmelidir (16).
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Kistik fibrozis tanisi almis kisilerin nere-
deyse beste birinin yagina gore agirligi, beste bire
yakininin ise yasina gore boyu 5 persentilin al-
tinda oldugu saptanmustir. Bu hastalarda gelisme-
deki gerilik endokrin sistemlerindeki bozukluk-
lardan kaynakli degil, yeteriz beslenmeleri ve sik
enfeksiyon gecirmelerindendir. Ayrica kisilerde
reflii, pankreatik lipaz replasmanlarindaki yeter-
sizlikler, karacigerlerinde ve safra kesesindeki
hastaliklar ve steroid tedavisinin uzun siirmesi
gibi sebeplerden de gelisme geriligi goriilmekte-
dir. Kistik fibroziste kizlarin uzun siiren hastalik
durumlari, rahim agzindaki hiicreler tarafindan
tiretilen mukusun yogunlagmasina ve yumurtala-
rin azalmasina sebep olabilmekteyken erkeklerde
vaz deferensin olmamasi, seminal vezikiillerin
azalmast ile aspermi olusmakta ve bu durumlar
kisirliga sebep olabilmektedir (16,18,19).

Beslenmedeki yetersizlik, vitaminlerin ve
kalsiyumun emilimlerindeki bozukluk, korti-
kosteroid tedavisi, tekrarlayan enfeksiyon gibi
sebeplerden kemik mineralizasyon problemleri
goriilebilmektedir. Kistik fibrozisli hastalarin
ortalama dortte birinde osteoporoz, yarisinda
osteopeni goriilmektedir. Kistik fibrozis has-
talarinda koyu ve yapiskan mekonyum ince
bagirsakta tikanmalar ve genislemelere sebep
olarak safra kusma ve karinda sismeye neden
olabilmektedir (18). Mekonyum ileusu olan KF
‘li ¢ocuklarin mekonyum ileusu olmayan KF’li
cocuklara oranla ilerleyen zamanlarda beslenme-
leri, biiylime geligsmeleri ve akciger fonksiyonlari
daha kétii olabilmektedir (20). Kistik fibrozisli
hastalarin terlerindeki elektrolitler artmakta fa-
kat kanallardan geri emilimleri yetersiz olup bu
durum o6zellikle ¢cocuklarin tuz kaybetmesine ve
ciddi saglik problemlerine sebep olabilmektedir
(21). Kistik fibrozis tanili hastalarda uygulanan
tibbi tedavinin yaninda gogiis fizyoterapisi ve
aerobik egzersizi egitim programi uygulanmasi
KF hastalarinin, hemodinamik yanitlarim ve
solunum parametrelerinin seyrini olumlu olarak
gelistirdigi gdzlemlenmistir (22).

2.4. Kistik Fibrozis’li Cocuk Hastalarda
Goriilen Klinik Bulgular

Kistik fibrozis hastaliginin klinik bulgular
hastaligin tuttugu organlara, hastanin yasina,
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genlerindeki mutasyon tipine ve komplikas-
yonlara gore degisiklikler gostermesi sebebiyle
klinik bulgular heterojendir. Yas gruplariin tii-
miinde Kistik fibrozis hastaliginda en sik tutulan
organ akcigerdir ve en sik goriilen belirtisi 0ksii-
riktiir (15,18,19,23). Yag grubunun ilerlemesi ile
birlikte hastalarin %85-90’mnda gastrointestinal
sistemlerin tutulmasi goriilebilmektedir (13,14).

Klorun sodyum ve su taginmasinda olusan
bozukluk sebebiyle koyu ve akiskanlig1 az olan

Koseoglu ve ark.

yapiskan salgilar klinik bulgularin olugsmasinda
ana mekanizmadir. Kistik fibrozis hastalarinin
terlerindeki klor yogunlugu litrede 70-80mEq
ve sodyum litrede 45-65 mEq’nun iizerinde iken
normal bireylerde bu degerler klor i¢in 40 mEq
ve sodyum i¢in 50 mEq’dur. Klinik bulgular1 ile
kistik fibrozisten ayirici tanilari yapilabilir (21).
Hastalarin yaglaria gore goriilen klinik bulgular
Tablo 1’de verilmistir (24,25).

Tablo 1: Kistik Fibrozis hastalarinin yaslarina gore klinik bulgular (16).

* Mekonyum ileus
+ Intestinal atrezi
¢ Uzamig sarilik
Yeni Dogan Donemi

* Kilo alamama

 Abdominal ve skrotal kalsifikasyon
* Yenidoganin hemorajik hastalig

* Akciger grafisinde havalanma fazlaligi, atelektazi

* Bronsektazi

* Pansiniizit

Siit Cocuklugu ve Cocukluk

Doénemi * Akut pankreatit

» Hemolitik anemi

* Tekrarlayan bronsiyolit/Akciger enfeksiyonu
* Tekrarlayan nazal polip

* Kronik yagli diyare ve kilo alamama
* Rektal prolapsus, invajinasyon

+ Abdominal distansiyon

* Kolestaz, safra tasi

* Siroz, portal hipertansiyon ve varis kanamalar1
* Hipoproteinemi ve yaygin 6dem

* Distal intestinal obstriiksiyon sendromu

+ Hiponatremik, hipokloremik metabolik alkaloz

+ [diyopatik intrakraniyal hipertansiyon
* Kserozis, cilt dokiintiileri

* Hemoptizi
* Bronsektazi

Adélesan ve Erigkin Donemi
* Gecikmig puberte

* Diabetes mellitus

* Kronik pansiniizit ve tekrarlayan nazal polipler

* Tekrarlayan akciger enfeksiyonu
* Tekrarlayan pankreatit
» Siroz, portal hipertansiyon ve varis kanamalari

* Konjenital bilateral vaz deferens yokluguna ikincil azospermi
* Vaskiilitik cilt dokiintiileri
* Distal intestinal obstriiksiyon sendromu
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Kistik Fibrozis hastaligina yonelik bul-
gularin, bebegin dogumundan Once yapilan
ultrasonografilerde  saptanabilecegi  tespit
edilmistir. 18 y1l boyunca yapilan bir ¢alismada,
ultrasonografilerde fetal bagirsak anormallikleri
saptandig1 ve 694 vaka iizerinde yapilan deger-
lendirmede hiperekojen bagirsak, dilate bagirsak
segmenti ve safra kesesinin goriilmemesi kistik
fibrozis bakimindan anlamli ve dogumdan on-
ceki donemde bagirsaklarda problem olan kistik
fibrozis hastalarinin %53’tinde dogumdan sonra
mekonyum ileus gelistigi goriilmiistiir (26).

Yenidogan doneminde, hastanin akcigerleri
normal olabilmekte olup, ancak inflamasyon
ve enfeksiyon hizli bir sekilde gelismektedir.
Baslangigta kuru oksiiriik ile baslayip zamanla
hastada koyu ve yapiskan balgam olusmasi
sebebiyle akcigerlerde tikaniklik olusur ve has-
tanin Oksiirmesi, retraksiyon, yasadigi solunum
problemi, pnémoni, vizing ve takipne sonucunda
hastada oksijen yetmezligi olusabilir (19,24,27).
Mukus tikanmaya sebep olarak kiside kusma,
batinda distansiyon ve mekonyum yapamama
semptomlarina sebep olmaktadir. Mekonyum
ileusu olan yenidoganlar kistik fibrozis yo-
niinden arastirilmalidir. Bircok KF hastasinda,
pankreas ekzokrin yetmezligi goriillmekte ve bu
yetmezlikte belirti olarak diskinin kotii kokuya
sahip olmasi, yaglhh ve miktar yoniinden fazla
olmasi, batinda distansiyon ve kilo alamama,
hipoproteinemi, 6dem goriilebilmektedir. Safra
kanallarinin tikanmasiyla sarilik, hepatomegali
ve splenomegali semptomlar1 goriilebilmektedir
(15,27). Kistik fibrozisli hastalarda, sindirim sis-
temlerinden ozellikle 6zefagogastrik birlesimi,
kolon, ince bagirsak ve safra yollarinda kanser
riskinin arttig1 gorilmistiir (29).

Siit ¢ocuklugu ve cocukluk doneminde,
solunum yolunda problemler veya biiyiime
geriligi yasanmakta ve hastalik tanisi belirtilerin
nedenleri aragtirilirken konulmaktadir. Bu yas
grubunda goriilen belirtiler tedaviye direngli si-
niis sikayetleri, tekrarlayan nazal polip, siyanoz,
¢omak parmak, kolestaz, safra tasi, hemolitik
anemi, 6dem, Psddo Batters sendromu, tuzlu
viicut ylizeyi ve invajinasyondur (30). Kistik
fibrozis tanis1 almis cocuklarin 0,32’°sinde
obstriiktif uyku apne sendromu, 0,29’unda
gece hipoksemisi  goriilmektedir. Normal
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hipoksemisi olan bireylere kiyasla kistik fibro-
zisli ¢ocuklarin akciger fonksiyonlarmin daha
diistik, klinik skorun daha kotii ve morbiditenin
daha yiiksek oldugu yapilan caligmalar sonucu
gorilmektedir (31).

Su ve elektrolit kaybi, mide bulantisi,
obtriiksiyon sendromu (DIOS), siroz, DM,
osteopeni, osteoporoz, ¢olyak, giardazis goriilen
bulgulara arasindadir (32). Bulgular sonucu
tekrarlayan solunum sistemi enfeksiyonlari,
malniitrisyon sebebiyle genetik test ve ter testi-
nin birlikte yapilmasi sonucu hastaya kesin tani
konulmaktadir (21,24,33,34).

2.5. Kistik Fibrozis’li Cocuk Hastalarda
Nutrisyonel Yonetim

KF hastalarinin tedavisinde basarili ola-
bilmek i¢in multidisipliner bir ekip g¢alismasi
olmalidir ve diyetisyenler bu ekibin 6nemli
bir parcasidir. KF hastalarinin, tibbi beslenme
tedavisindeki esas amag hastalarin beslenme du-
rumunun iyilestirilmesi ve besinlerin emiliminin
normal diizeye getirilmesini saglamaktir. Ancak
sik araliklarla beslenme destegi saglansa bile iyi
bir beslenme durumunu saglamak giictiir (1).

Kistik Fibrozis Dernegi, hastalarin bes-
lenme durumunu iyilestirebilmek i¢in hastalarin
3 ay arayla takip edilmesini Onermistir. Rutin
oneriden farkli olarak tanisinda biiylime geriligi
olan 0-2 yas hastalarin 2-4 haftada bir, 2 yasin-
dan biiyiik hastalarin ise 4-6 haftada bir takibi
onerilmektedir. Rutin kontrollerde beslenme du-
rumuna bakilmadan her KF tanili hastanin bes-
lenme aligkanliklari, diyete uyumu ve beslenme
programindaki degisiklikleri degerlendirilerek
saglikli beslenmenin siirdiiriilebilir olmasinin
saglanmasi i¢in danigsmanlik verilmelidir (1,35).

Biiyiime gelisme izlenirken dikkat edilmesi
gereken donemler; KF teshisinden sonraki ilk
yil, dogum Oncesi veya dogumda tani konulan
hastalarin biiylime ve gelismelerinin KF tanisi
olmayan saglikli ¢ocuklarin normal degerlerine
gelene kadar gecen donem ve addlesan Oncesi
bliylime c¢agindaki izlemdir (2,3). Bu dénemler
i¢in Oneriler Tablo 2’de gosterilmistir.
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Tablo 2: Caglara gore KF hastalar1 i¢in oneriler (3,36)

DONEMLER

ONERILER

Bebek

* Anne siitii veya standart demirle zenginlestirilmis bebek formiilast énerilir

* Bagirsak rezeksiyonu veya artmis yag malabsorbsiyonu gibi 6zel durumda olanlar igin 6zel
Alimentum, Pregestimil, orta zincirli trigliserit igeren protein hidrolizat formiilalar1 dnerilir

* Pankreatik enzimler beslenmeden dnce verilmeli

* Vitamin takviyesi ve flor kaynag verilmeli

* Amerikan Pediatri Akademisi (APA) onerisi ile kat1 beslenmeye baslanmali ve anne siitii
alan bebeklerde ilk tercih demir, ¢inko kaynaginin en iyisi olan kirmizi et olmali

» Ozellikle sicak havalarda anne siitiine, formiilalara veya kat1 gidaya gegen bebeklerde bu
besinlere tuz eklenmeli

Cocuk

* Ebeveynler bu yastaki ¢ocuklarda biiyiime ve istahtaki normal azalis konusunda
bilgilendirilmeli

* Ana ve ara 6giin saatleri diizenli olmali

* Tatlandirilmis i¢ecek ve sabit atistirmaliklardan kag¢inilmali

* Pankreatik enzimler ve vitamin takviyeleri devam etmeli

* Tatlandirilmis icecek ve sabit atigtirmaliklardan kagimilmal

Okul Oncesi
ve
Okul Cagi

* Vitamin takviyeleri devam etmeli
* Cocuklarm, okul zamaninda enzimleri alabilmesi i¢in diizenleme yapilmali
* Okula yiiksek kalori, yiiksek protein, yiiksek tuz iceren beslenme programi génderilebilir

Adolesan tiiketimi engellenmeli

* Ebeveynler evde dogru besin se¢imi i¢in besin ¢evresi olusturabilir
* Daha bagimsiz se¢imler yapacaklari igin enerjiyi fazla artiracak atistirmalik ve fast food

» Saglik calisanlar1 tedavinin 6nemini ebeveynlere degil direk hastaya vurgulayabilir

Biiyiime gelismeyi yakalayan ve steatore
kontrolii saglayan KF’li c¢ocuklarda, giinliik
enerji ihtiyacinin RDA formiilii ile hesaplanmasi
onerilirken 10 yasinda kiiciik hastalarin, normal
biiylimeyi yakalayabilmesi i¢in enerji ihtiyacinin
RDA formiililnden %5 daha fazla oldugu bildi-
rilmistir. Akcigerlerinde daraltict ve kisitlayict
degisikliklerin beraber goriildiigii hastalarin,
artan solunum yiikii BMH’n1 %30 arttirmaktadir.
Bronkodilator etki gosteren ilaglarin kullanilmasi
da hastanin BMH’n1 ve kalp atimm etkileyerek
enerji ihtiyacin1 %10 arttirmaktadir. Yapilan bir
calismada KF hastalariin, akciger nakli sonrasi
bazal metabolizma hizinin azaldig1 ve enerji
hesabinda kullanilan denklemdeki gereksinim
transfer oncesi %20 daha fazla iken transfer
sonrasi denklemin enerji hesabi agisindan daha
dogru oldugu goriilmiistiir. Pulmoner ve GI
islevi distiik¢ce, artan enerjiyi saglayabilmek
icin total enerjinin %35-40’1 diyet yag1 olmali
ve iyi EFA kaynagi olan ¢oklu doymamis yag
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asitleri kullanilmalidir. Enerjinin = %15-20’si
protein ve geri kalani da karbonhidratlardan
kargilanmalidir. Protein alimi ile enerji alimi
iligkili bulundugu i¢in yeterli protein alimi ile
gereken enerjinin alimi saglanmaktadir. Enerji
ithtiyact hesaplanirken formiil kullanmak yerine
yasa gore agirlik, yasa gore boy ve boya gore
agirlik degerlendirmesinin daha nesnel oldugu
disiiniilmektedir (1,2,3,36,37).

KF’li bireylerin % 90’inda goriilen
ekzokrin pankreas yetmezligi besinlerin ye-
tersiz sindirimine ve malabsorbsiyona neden
olmaktadir. Ozellikle g¢ocuklarda pankreatik
yetmezlik durumunda, yagda eriyen vitaminlerin
ihtiyaglari artmakta ve 6nem kazanmaktadir. Yag
malabsorbsiyonu ile yagda eriyen vitaminlerin
yetersizligi de goriilmektedir (38,39,40). Ma-
labsorbsiyonun olusturdugu kayiplar, solunuma
harcanan fazla enerji ve inflamasyon sebebiyle
artan enerji ihtiyaci kargilanmalidir. KF’1i bebek-
lerde pankreatik enzim yetersizligi goriildiigiinde
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hidrolize mama kullanilmiyor olsa da pankreatik
enzim baslanmalidir. Az miktarda su ile karisti-
rilarak tiiketilmesi, mide asidine direngli oldugu
icin bebeklerde daha iyi tolere edilebilmektedir.
Pankreatik enzim tedavisi, yagdan zengin
beslenme ve diizenli vitamin desteginin birlikte
uygulanmasi ile A, D, E, K vitaminlerin yetersiz-
liginin klinik belirtilerinin daha seyrek goriildiigii
tespit edildigi i¢in vitamin destegi saglanmalidir.
Elzem yag asidi eksikliginin yaygin goriilmesi
sebebiyle toplam enerjinin %5’inin elzem yag
asitleri olan omega 3 ve omega 6’dan dengeli bir
sekilde karsilanmasi 6nerilmektedir (1,2).
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Malniitrisyon riskli hastalarda, enerji igeri-
ginden zengin beslenme tedavisi saglayabilmek
icin beslenme programina diyetisyen tarafindan
oral beslenme destegi eklenmelidir. Eger hasta,
saglikli beslenme programi ile yeterli agirlik
artis1 saglayamamis, yeterli gelisimi gostere-
memis ve malniitrisyon riski hala devam ediyor
ise ek olarak enteral beslenme ile desteklenmesi
gerekmektedir. KF’li bireyleri iyilestirmek ve
yasam kalitesini artirmak i¢in enteral beslenme
uygulanmasi gereken bazi durumlar Tablo 3’ de
gosterilmistir (1,3).

Tablo 3: Enteral beslenme uygulanmasi gereken durumlar (1)

Oral Beslenmeden Sonra Cocuklarda;

Yetiskinlerde;

Boya gore agirlik < %85

BKI < 19 kg/m?

%2 viicut agirhk kaybi

2 ayda viicut agirhiginin %51 veya daha fazla agirlik kaybi

6 ay agirlik artis1 olmamast

KF’li gebelerde agirhik kazanimi olmamasi

Hastalarin normal beslenmesinin artirila-
bilmesi igin enteral beslenme gece yapilmalidir.
Basta giinlik enerji ihtiyacinin %30-50’sinin
gece verilmesi, emilimin normal saglanabilmesi
i¢cin devamli inflizyon uygulanmasi ve gerekirse
devamli inflizyonun ortas1 veya sonunda ek doz
ilavesi Onerilirken enzim inflizyon tedavisinden
dolay1 bu hastalarda fazla yag kisitlamasi oneril-
memelidir (1,3).

KF’li hastalarda sodyum kaybi yiiksek
oldugu i¢in 0-1 yas bebeklerde 500 mg/giin, 1-7
yas ¢ocuklarda 1 gr/giin, 7 yas iistii ¢ocuklarda
ve yetiskinlerde 2-4 gr/glin sodyum takviyesi
onerilmektedir (1). Ergenlik doneminde ise
kalsiyum takviyesi onerilmektedir (41).

KF’1i bireylerde, siv1 kisitlamas1 gerektiren
kalp, bobrek yetmezligi vb. hastalik yok ise
herhangi bir stv1 kisitlamasi yapilmaz (2).

Kistik fibrozise bagli diyabette (KFBD),
pankreas hasari, insiilin yetersizligi, instilin
direnci, tip 1 ve tip 2 diyabet 6zellikleri go-
rilmektedir (2,42). KFBD hastalarinda, diger

diyabet hastalarinda kullanilan HbAlc > %6,5
oleiitii degil, 75 g glukoz ile dlciilen OGTT
Ol¢iitli kullanilir. Bu hastalarin kan sekeri, aglik
sebebiyle veya aglik olmadan yiikselebilir (1).
KF’li ¢ocuklar {izerinde yapilan bir ¢aligmada,
OGTT testinde 2 saatten (120. dk) sonra diigmesi
beklenen kan sekerinin 120. dakikada hala mak-
simum seviyeye ulagsmadigi ve kan sekerinin
yilikselmeye devam ettigi gorilmistiir (43). Te-
davinin amaglarindan birisi de olusan diyabetin
yan etkisini azaltmak amaciyla hiperglisemi ve
hipogliseminin 6nlenmesidir.

Kan sekerini etkileyen en 6nemli etmen
olan karbonhidratlar1 tiiketirken beslenme
planinda ana ve ara ¢giinlerde CHO miktarinda
dengeli bir dagilim yapilmali ve insiilin dozu
buna gore belirlenmelidir. Bu yiizden hastalar
CHO sayimi 6grenmeli ve diyetisyenden destek
almalidir (2,3). Kan sekerini daha geg ylikselten
besinler, daha ge¢ sindirilip emilerek ve yemek
sonras1 diigitk kan sekeri olusturarak viicutta
insililin dretimini azaltir. Bu da 3 aylik seker
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ortalamasinin normal seviyede tutulmasini ve
insiilin duyarliligiin azalmasini saglar.
Beslenme programi, yiiksek CHO igeren,
yiiksek enerjili, tuz igerigi yiiksek ve glisemik
indeksi diisiik olan besinlerden olugsmalidir. Yag
aliminin artirllmast da (%40) Onerilmektedir.
Diyabet hastalarinda protein alimi kisitlanirken,
KFBD hastalarinda kisitlamaya gerek yoktur (1).

3. Sonu¢

Kistik fibrozis, sindirim sistemi, Ureme
sistemi ve solunum sistemindeki mukus ve
ter bezlerini etkileyen, gen mutasyonu sonucu
olusan kompleks ve kalitsal bir metabolik has-
taliktir. Malniitrisyon, malabsorbsiyon ve organ
hasarinin 6niine gegmek ve biiylime ve gelismeyi
saglamak i¢in artan enerji ve protein ihtiyacini
kargilamak, yagda eriyen (A, D, E, K) vitamin-
lerin ve kayba ugrayan minerallerin saglanmasi
KF tedavisindeki en temel hedeflerdir. Rutinde
KF hastalarinin beslenme durumlarimi iyilesti-
rebilmek i¢in yilda 4 kere takiplerinin yapilmasi
onerilirken biiylime geriligi olan ¢ocuklarda 0-2
yas da ayda 1-2 kere, 2 yasindan biiyiik ¢ocuk-
larda 1-1,5 ayda bir takip 6nerilmektedir. Erken
tan1 yasam siiresini uzatirken iyi bir nutrisyonel
yonetim hastanin yasam kalitesini arttirmaktadir.
Yagsam kalitesini ylikseltmek ve riskleri en aza
indirmek i¢in diyetisyenin yer aldigi multidisip-
liner bir ekip ile ¢alisilmali ve rutin kontroller
diizenli olarak yapilmalidir.
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