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DERLEmE

KiStiK FibROZiSLi ÇOCUK 
HAStALARDA DiYEtSEL YAKLAŞım
Öz
Kistik Fibrozis çocuklarda görülen, üreme, sindirim, solunum sistemini 
ve ter bezlerini etkileyen kalıtsal metabolik bir hastalıktır. Kistik fibrozis 
tedavisinde başarılı olmak için multidisipliner bir yaklaşım sergilenmeli 
ve diyetisyen bu ekipte aktif rol almalıdır. Kistik fibrozis hastalarının ⅓ ‘i 
yetişkin, ⅔ ‘si çocuk hastalardır. Ülkemizde her 3000 kişiden birinin Kis-
tik Fibrozis hastası olduğu tespit edilse de prevelansın daha fazla olduğu 
düşünülmektedir. Erken tanı ve erken tedavi Kistik Fibrozis’li bireylerde 
yaşam kalitesini ve süresini artırmaktadır. Hastalık sebebiyle pankreas enzim 
salgılarının salınamaması çoğu kistik fibrozisli bireylerde alınan besinlerin 
sindirilememesine ve emilememesine neden olmaktadır. Hastalarda malnüt-
risyon ve malabsorbsiyon oluşması sebebiyle büyüme gelişme geriliği oluş-
makta, vitamin-mineral eksiklikleri ve enerji ihtiyacında artış görülmektedir. 
Bu hastalarda solunum problemlerine de sık rastlanmaktadır. Klinik bulgular 
hasta ve hastalığın değişken özelliklerine göre farklılık göstermektedir. Tanı 
koymada en önemli test ter testidir. Bu derlemede kistik fibrozis hastalarında, 
medikal tedavinin nütrisyon ile desteklenmesinin hastalığın olumlu seyrine 
etkisine ve diyetsel yaklaşımın önemine dikkat çekmek amaçlanmıştır.
Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Çocuk hastalıkları, Beslenme ve 
diyet, Malnütrisyon, Malabsorbsiyon

REvıEw

DıEtARY AppROACH ıN pEDıAtRıC 
pAtıENtS wıtH CYStıC FıbROSıS
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. Giriş
Kistik fibrozis (KF), epitel hücrelerin 

membranında bulunan kistik fibrozis trans-
membran regülatör (KFTR) geninde klor (Cl) 
kanalının eksikliğinden meydana gelen mukus 
ve ter bezlerini tutan otozomal resesif geçişli, 
kompleks, kalıtsal bir metabolik hastalık olan 
genetik bozukluktur (1,2,3,4).

KF, 18. yüzyılın Alman ve İsveç edebiya-
tında bulunan yazıdaki “Alnından öpüldüğünde 
tuz tadı alınan çocuğun durumu ne acıdır; büyü-
lenmiş olan bu çocuk yakında ölecektir’’ sözleri 
ile ilk defa kayda geçmiştir. İlk kapsamlı tanımı 
ise patolog Dr. Dorothy Andersen 1938’de yap-
mıştır. Andersen ve Hodges, KF’in genetik bir 
hastalık olduğunu ve otozomal bir mutasyondan 
dolayı gerçekleştiğini 1946’da ileri sürmüştür. 
1953 yılında ise DiSant’Agnese ve arkadaşları, 
KF’li çocukların terinde fazla miktarda tuz kaybı 
olduğunu belirtmişlerdir. 1985’de hastalıktan so-
rumlu olan genin 7. kromozomun uzun kolunda 
bulunduğunu bildirerek, 1989’da ise KF’de mu-
tasyona uğrayan geni tespit ederek gen ürününü 
“Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance 
Regulator (KFTR) “ adlandıran Tsui ve arkadaş-
ları KF’e yeni gelişmeler katmıştır (1,5,6,7).

KF ve ter ile kaybedilen tuz arasındaki 
ilişkinin erken dönemde anlaşıldığı görülmüştür. 
KFTR astar hücrelerinde iyonların geçebileceği 
kanallar bulunmaktadır. Normalde iyonların 
hareketi solunum yolunun yüzeyine su getirerek 
mukusun nemli kalmasını sağlamaktadır. Hatalı 
gen, bu kanalları tıkayarak mukusun kuruma-
sına ve bireyin yoğunlaşmış mukusu atmasının 
zorlaşmasıyla bakteriler tarafından enfeksiyona 
yatkınlığı ile sonuçlanmaktadır. Proteindeki 
anormallikle karakterize KFTR sodyumun geri 
emiliminde artışa, klor sekresyonunda ise azalışa 
sebep olmaktadır (2,3,8). Sonuçta hastaların 
gözyaşı, tükürük ve terinde bulunan sodyum 
ve klorür düzeylerinde artış görülmektedir (2). 
Kanallarda oluşan tıkanıklık organların hasarına 
neden oluşturabilir. KF hastalarının çoğunda 
pankreas enzim salgılarının salınamaması alınan 
besinlerin sindirim ve emiliminin gerçekleşme-
sini önlemektedir. KF tedavi edilmezse emilim 
bozukluğu sonucu büyüme gelişmede gerilik 
oluşmaktadır.

KF, eskiden çocukluk dönemi hastalığı ve 
ölümcül hastalık olarak biliniyor iken şu anda 
tanı ve tedavi yöntemlerindeki gelişmeler ile ye-
tişkinleri de etkileyen bir hastalık olduğu tespit 
edilmiştir.

Vakaların %80’ini 5 yaşından önce tanı 
konulan hastalar oluştururken %10’una ergenlik 
çağından önce tanı konulamamıştır. Hafif hasta-
lık sürecine sahip bazı vakalarda hastalar 40-50 
yaşına gelene kadar tanı almayabilmektedir. KF 
hastalarının 1/3’ünün yetişkin olduğu düşünül-
mektedir (1,9).

KF beyaz ırkta daha sık görülmektedir 
ancak farklı ırk, coğrafi bölgelere göre hastalığın 
insidansı değişmektedir. Toplumlar arasında da 
hastalığın sıklığı değişkenlik göstermektedir. 
Hastalığın görülme sıklığı ülkemizde 1/3000 
olarak bilinmektedir ama akraba evliliğinin sık 
olmasından dolayı oranın daha fazla olduğu 
tahmin edilmektedir. Diğer bir çalışmada ise 
malnütrisyon ve/veya akciğer infeksiyonu ile 
hastaneye başvuranlarda KF görülme sıklığı 
%7,1 olarak belirtilmiştir. Hastalığın görülme 
sıklığının beyaz ırkta 1/2500-1/3500, Asya 
kökenli Amerikalılarda 1/30000 ve Afrika kö-
kenli Amerikalılarda 1/1700, İsveç’te 1/5600, 
Danimarka’da 1/4700, Brezilya’da 1/10000, 
Amerika Birleşik Devletleri’nde 0.797/10000 ve 
Avrupa Birliği Ülkeleri’nde 0.737/1000 olduğu 
bilinmektedir (1,10,11).

2. tartışma
2.1. Kistik Fibrozis Hastalığının patogenezi

Kistik Fibrozis hastalığı solunum yolları, vas 
deferans, gastrointestinal sistem, biliyer sistem, 
ter bezleri ve pankreatik kanalların epitelyum 
hücrelerinde bulunan KFTR (Kistik Fibrozis 
Transmembran Regülatör) proteinini kodlayan 
genin mutasyonu sonucu oluşmakta ve gende 
toplam 1893 mutasyon bulunmaktadır. Dünyada 
her 10 Kistik Fibrozis hastasının 7’sinde delta 
F508 geninde mutasyon tanımlanmaktayken ül-
kemizde bu sayı her 10 KF hastasının 2’si olarak 
bilinmektedir. Ülkemizde bulunan Kistik Fibro-
zis genlerindeki mutasyonların heterojen olduğu 
çalışmalar sonucunda görülmüştür. KF hastalığı-
nın patogenezi tam tespit edilememiş olup şu an 
için kabul gören iyonların taşınmasında oluşan 
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sorun sebebiyle hücrenin içindeki klor kanalının 
işlevini yapamaması sonucu sistemlerde hücre 
membranındaki su ve tuz taşımasının etkilen-
mesi ve ekzokrin dokulardan salgılanan sıvıların 
yapılarında değişiklik olmasıdır (12,13).

2.3. Kistik Fibrozis Hastalığının Getirdiği 
Risk Faktörleri

Kistik Fibrozis hastalarında görülen komp-
likasyonlar solunum, endokrin, gastrointestinal 
sistem ve diğer şeklinde gruplandırılabilir. Kistik 
Fibrozis hastalarında en sık tutulan organ akciğer 
ve ölüm sebeplerinin %90’ı solunum yetmezliği-
dir. Üst solunum yolu hastalıklarının tedavisinin 
tam yapılmaması kişide alt solunum yollarında 
da hastalık görülme ihtimalini arttırmaktadır 
(14,15,16). Daha önce KF’li yetişkinlerde 6 
proteinden oluşan bir kan proteini biyo-imzasını 
tanımlayan ekip, çocuklarda ve adölesan grupta 
PEx olaylarını (pulmoner alevlenme) tahmin 
edip edemediğini test etmek için randomize 
kontrollü bir çalışma yapmıştır. Bu çalışma, pul-
moner alevlenme riski yüksek olan KF’li çocuk 
veya adölesanları önceden tanımlama ihtimalini 
ortaya koymuştur (17).

Kistik Fibrozis tanısının erken konması 
ve tedaviye erken başlanması ölüm oranlarını 
azaltmaktadır. Hastaların ileriki yaşlarında çok 
nadir atelektazi saptanıp solunum yetmezliği 
oluşabilir ve solunum yollarında tahrip oluşturan 
enfeksiyonlar, endobronşial hemoraji oluşturarak 
özellikle hematemeze neden olabilmektedir.

Kistik Fibroziste oluşan yoğun ve yapışkan 
mukuslar, pankreastaki kanalları tıkayarak 
sindirim enzimlerinin azalmasına ve fibrozis 
gelişmesine sebep olabileceği gibi ekzokrin salgı 
bezlerinin bulunduğu tüm organları etkileyerek 
doku hasarlarına sebep olmaktadır (15).

Pankreatik hasarın şiddetlenmesi insülin 
sentezini bozarak kistik fibrozise bağlı diyabeti 
(KFBD) oluşturur. KFBD ‘i olan kişilerde bağır-
sakta emilim bozuklukları, karaciğer sisteminde 
bozukluklar, yetersiz beslenme ve enfeksiyonlara 
sıklıkla rastlanmaktadır. Büyümede gerilik, yük-
sek miktarda su tüketimi, vücuttan idrar atımının 
fazla olması ve nedeni açıklanamayan solunum 
bozuklukları olan kişilerde kistik fibroziye bağlı 
diyabet düşünülmelidir (16).

Kistik fibrozis tanısı almış kişilerin nere-
deyse beşte birinin yaşına göre ağırlığı, beşte bire 
yakınının ise yaşına göre boyu 5 persentilin al-
tında olduğu saptanmıştır. Bu hastalarda gelişme-
deki gerilik endokrin sistemlerindeki bozukluk-
lardan kaynaklı değil, yeteriz beslenmeleri ve sık 
enfeksiyon geçirmelerindendir. Ayrıca kişilerde 
reflü, pankreatik lipaz replasmanlarındaki yeter-
sizlikler, karaciğerlerinde ve safra kesesindeki 
hastalıklar ve steroid tedavisinin uzun sürmesi 
gibi sebeplerden de gelişme geriliği görülmekte-
dir. Kistik fibroziste kızların uzun süren hastalık 
durumları, rahim ağzındaki hücreler tarafından 
üretilen mukusun yoğunlaşmasına ve yumurtala-
rın azalmasına sebep olabilmekteyken erkeklerde 
vaz deferensın olmaması, seminal veziküllerin 
azalması ile aspermi oluşmakta ve bu durumlar 
kısırlığa sebep olabilmektedir (16,18,19).

Beslenmedeki yetersizlik, vitaminlerin ve 
kalsiyumun emilimlerindeki bozukluk, korti-
kosteroid tedavisi, tekrarlayan enfeksiyon gibi 
sebeplerden kemik mineralizasyon problemleri 
görülebilmektedir. Kistik fibrozisli hastaların 
ortalama dörtte birinde osteoporoz, yarısında 
osteopeni görülmektedir. Kistik fibrozis has-
talarında koyu ve yapışkan mekonyum ince 
bağırsakta tıkanmalar ve genişlemelere sebep 
olarak safra kusma ve karında şişmeye neden 
olabilmektedir (18). Mekonyum ileusu olan KF 
‘li çocukların mekonyum ileusu olmayan KF’li 
çocuklara oranla ilerleyen zamanlarda beslenme-
leri, büyüme gelişmeleri ve akciğer fonksiyonları 
daha kötü olabilmektedir (20). Kistik fibrozisli 
hastaların terlerindeki elektrolitler artmakta fa-
kat kanallardan geri emilimleri yetersiz olup bu 
durum özellikle çocukların tuz kaybetmesine ve 
ciddi sağlık problemlerine sebep olabilmektedir 
(21). Kistik fibrozis tanılı hastalarda uygulanan 
tıbbi tedavinin yanında göğüs fizyoterapisi ve 
aerobik egzersizi eğitim programı uygulanması 
KF hastalarının, hemodinamik yanıtlarını ve 
solunum parametrelerinin seyrini olumlu olarak 
geliştirdiği gözlemlenmiştir (22).

2.4. Kistik Fibrozis’li Çocuk Hastalarda 
Görülen Klinik bulgular

Kistik fibrozis hastalığının klinik bulguları 
hastalığın tuttuğu organlara, hastanın yaşına, 
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genlerindeki mutasyon tipine ve komplikas-
yonlara göre değişiklikler göstermesi sebebiyle 
klinik bulgular heterojendir. Yaş gruplarının tü-
münde Kistik fibrozis hastalığında en sık tutulan 
organ akciğerdir ve en sık görülen belirtisi öksü-
rüktür (15,18,19,23). Yaş grubunun ilerlemesi ile 
birlikte hastaların %85-90’ında gastrointestinal 
sistemlerin tutulması görülebilmektedir (13,14).

Klorun sodyum ve su taşınmasında oluşan 
bozukluk sebebiyle koyu ve akışkanlığı az olan 

yapışkan salgılar klinik bulguların oluşmasında 
ana mekanizmadır. Kistik fibrozis hastalarının 
terlerindeki klor yoğunluğu litrede 70-80mEq 
ve sodyum litrede 45-65 mEq’nun üzerinde iken 
normal bireylerde bu değerler klor için 40 mEq 
ve sodyum için 50 mEq’dur. Klinik bulguları ile 
kistik fibrozisten ayırıcı tanıları yapılabilir (21). 
Hastaların yaşlarına göre görülen klinik bulgular 
Tablo 1’de verilmiştir (24,25).

Tablo 1: Kistik Fibrozis hastalarının yaşlarına göre klinik bulgular (16).

Yeni Doğan Dönemi

•  Mekonyum ileus
•  İntestinal atrezi
•  Uzamış sarılık
•  Abdominal ve skrotal kalsifikasyon
•  Yenidoğanın hemorajik hastalığı
•  Kilo alamama
•  Akciğer grafisinde havalanma fazlalığı, atelektazi

Süt Çocukluğu ve Çocukluk 
Dönemi

•  Tekrarlayan bronşiyolit/Akciğer enfeksiyonu
•  Bronşektazi
•  Tekrarlayan nazal polip
•  Pansinüzit
•  Kronik yağlı diyare ve kilo alamama
•  Rektal prolapsus, invajinasyon
•  Abdominal distansiyon
•  Kolestaz, safra taşı
•  Akut pankreatit
•  Siroz, portal hipertansiyon ve varis kanamaları
•  Hipoproteinemi ve yaygın ödem
•  Distal intestinal obstrüksiyon sendromu
•  Hiponatremik, hipokloremik metabolik alkaloz
•  Hemolitik anemi
•  İdiyopatik intrakraniyal hipertansiyon
•  Kserozis, cilt döküntüleri

Adölesan ve Erişkin Dönemi

•  Kronik pansinüzit ve tekrarlayan nazal polipler
•  Hemoptizi
•  Bronşektazi
•  Tekrarlayan akciğer enfeksiyonu
•  Tekrarlayan pankreatit
•  Siroz, portal hipertansiyon ve varis kanamaları
•  Gecikmiş puberte
•  Konjenital bilateral vaz deferens yokluğuna ikincil azospermi
•  Vaskülitik cilt döküntüleri
•  Distal intestinal obstrüksiyon sendromu
•  Diabetes mellitus
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Kistik Fibrozis hastalığına yönelik bul-
guların, bebeğin doğumundan önce yapılan 
ultrasonografilerde saptanabileceği tespit 
edilmiştir. 18 yıl boyunca yapılan bir çalışmada, 
ultrasonografilerde fetal bağırsak anormallikleri 
saptandığı ve 694 vaka üzerinde yapılan değer-
lendirmede hiperekojen bağırsak, dilate bağırsak 
segmenti ve safra kesesinin görülmemesi kistik 
fibrozis bakımından anlamlı ve doğumdan ön-
ceki dönemde bağırsaklarda problem olan kistik 
fibrozis hastalarının %53’ünde doğumdan sonra 
mekonyum ileus geliştiği görülmüştür (26).

Yenidoğan döneminde, hastanın akciğerleri 
normal olabilmekte olup, ancak inflamasyon 
ve enfeksiyon hızlı bir şekilde gelişmektedir. 
Başlangıçta kuru öksürük ile başlayıp zamanla 
hastada koyu ve yapışkan balgam oluşması 
sebebiyle akciğerlerde tıkanıklık oluşur ve has-
tanın öksürmesi, retraksiyon, yaşadığı solunum 
problemi, pnömoni, vizing ve takipne sonucunda 
hastada oksijen yetmezliği oluşabilir (19,24,27). 
Mukus tıkanmaya sebep olarak kişide kusma, 
batında distansiyon ve mekonyum yapamama 
semptomlarına sebep olmaktadır. Mekonyum 
ileusu olan yenidoğanlar kistik fibrozis yö-
nünden araştırılmalıdır. Birçok KF hastasında, 
pankreas ekzokrin yetmezliği görülmekte ve bu 
yetmezlikte belirti olarak dışkının kötü kokuya 
sahip olması, yağlı ve miktar yönünden fazla 
olması, batında distansiyon ve kilo alamama, 
hipoproteinemi, ödem görülebilmektedir. Safra 
kanallarının tıkanmasıyla sarılık, hepatomegali 
ve splenomegali semptomları görülebilmektedir 
(15,27). Kistik fibrozisli hastalarda, sindirim sis-
temlerinden özellikle özefagogastrik birleşimi, 
kolon, ince bağırsak ve safra yollarında kanser 
riskinin arttığı görülmüştür (29).

Süt çocukluğu ve çocukluk döneminde, 
solunum yolunda problemler veya büyüme 
geriliği yaşanmakta ve hastalık tanısı belirtilerin 
nedenleri araştırılırken konulmaktadır. Bu yaş 
grubunda görülen belirtiler tedaviye dirençli si-
nüs şikayetleri, tekrarlayan nazal polip, siyanoz, 
çomak parmak, kolestaz, safra taşı, hemolitik 
anemi, ödem, Psödo Batters sendromu, tuzlu 
vücut yüzeyi ve invajinasyondur (30). Kistik 
fibrozis tanısı almış çocukların 0,32’sinde 
obstrüktif uyku apne sendromu, 0,29’unda 
gece hipoksemisi görülmektedir. Normal 

hipoksemisi olan bireylere kıyasla kistik fibro-
zisli çocukların akciğer fonksiyonlarının daha 
düşük, klinik skorun daha kötü ve morbiditenin 
daha yüksek olduğu yapılan çalışmalar sonucu 
görülmektedir (31).

Su ve elektrolit kaybı, mide bulantısı, 
obtrüksiyon sendromu (DİOS), siroz, DM, 
osteopeni, osteoporoz, çölyak, giardazis görülen 
bulgulara arasındadır (32). Bulgular sonucu 
tekrarlayan solunum sistemi enfeksiyonları, 
malnütrisyon sebebiyle genetik test ve ter testi-
nin birlikte yapılması sonucu hastaya kesin tanı 
konulmaktadır (21,24,33,34).

2.5. Kistik Fibrozis’li Çocuk Hastalarda 
Nutrisyonel Yönetim

KF hastalarının tedavisinde başarılı ola-
bilmek için multidisipliner bir ekip çalışması 
olmalıdır ve diyetisyenler bu ekibin önemli 
bir parçasıdır. KF hastalarının, tıbbi beslenme 
tedavisindeki esas amaç hastaların beslenme du-
rumunun iyileştirilmesi ve besinlerin emiliminin 
normal düzeye getirilmesini sağlamaktır. Ancak 
sık aralıklarla beslenme desteği sağlansa bile iyi 
bir beslenme durumunu sağlamak güçtür (1).

Kistik Fibrozis Derneği, hastaların bes-
lenme durumunu iyileştirebilmek için hastaların 
3 ay arayla takip edilmesini önermiştir. Rutin 
öneriden farklı olarak tanısında büyüme geriliği 
olan 0-2 yaş hastaların 2-4 haftada bir, 2 yaşın-
dan büyük hastaların ise 4-6 haftada bir takibi 
önerilmektedir. Rutin kontrollerde beslenme du-
rumuna bakılmadan her KF tanılı hastanın bes-
lenme alışkanlıkları, diyete uyumu ve beslenme 
programındaki değişiklikleri değerlendirilerek 
sağlıklı beslenmenin sürdürülebilir olmasının 
sağlanması için danışmanlık verilmelidir (1,35).

Büyüme gelişme izlenirken dikkat edilmesi 
gereken dönemler; KF teşhisinden sonraki ilk 
yıl, doğum öncesi veya doğumda tanı konulan 
hastaların büyüme ve gelişmelerinin KF tanısı 
olmayan sağlıklı çocukların normal değerlerine 
gelene kadar geçen dönem ve adölesan öncesi 
büyüme çağındaki izlemdir (2,3). Bu dönemler 
için öneriler Tablo 2’de gösterilmiştir.
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Tablo 2: Çağlara göre KF hastaları için öneriler (3,36)

DÖNEmLER ÖNERiLER

bebek

•  Anne sütü veya standart demirle zenginleştirilmiş bebek formülası önerilir
•  Bağırsak rezeksiyonu veya artmış yağ malabsorbsiyonu gibi özel durumda olanlar için özel 

Alimentum, Pregestimil, orta zincirli trigliserit içeren protein hidrolizat formülaları önerilir
•  Pankreatik enzimler beslenmeden önce verilmeli
•  Vitamin takviyesi ve flor kaynağı verilmeli
•  Amerikan Pediatri Akademisi (APA) önerisi ile katı beslenmeye başlanmalı ve anne sütü 

alan bebeklerde ilk tercih demir, çinko kaynağının en iyisi olan kırmızı et olmalı
•  Özellikle sıcak havalarda anne sütüne, formülalara veya katı gıdaya geçen bebeklerde bu 

besinlere tuz eklenmeli

Çocuk

•  Ebeveynler bu yaştaki çocuklarda büyüme ve iştahtaki normal azalış konusunda 
bilgilendirilmeli

•  Ana ve ara öğün saatleri düzenli olmalı
•  Tatlandırılmış içecek ve sabit atıştırmalıklardan kaçınılmalı
•  Pankreatik enzimler ve vitamin takviyeleri devam etmeli

Okul Öncesi
ve

Okul Çağı

•  Tatlandırılmış içecek ve sabit atıştırmalıklardan kaçınılmalı
•  Vitamin takviyeleri devam etmeli
•  Çocukların, okul zamanında enzimleri alabilmesi için düzenleme yapılmalı
•  Okula yüksek kalori, yüksek protein, yüksek tuz içeren beslenme programı gönderilebilir

Adölesan

•  Ebeveynler evde doğru besin seçimi için besin çevresi oluşturabilir
•  Daha bağımsız seçimler yapacakları için enerjiyi fazla artıracak atıştırmalık ve fast food 

tüketimi engellenmeli
•  Sağlık çalışanları tedavinin önemini ebeveynlere değil direk hastaya vurgulayabilir

Büyüme gelişmeyi yakalayan ve steatore 
kontrolü sağlayan KF’li çocuklarda, günlük 
enerji ihtiyacının RDA formülü ile hesaplanması 
önerilirken 10 yaşında küçük hastaların, normal 
büyümeyi yakalayabilmesi için enerji ihtiyacının 
RDA formülünden %5 daha fazla olduğu bildi-
rilmiştir. Akciğerlerinde daraltıcı ve kısıtlayıcı 
değişikliklerin beraber görüldüğü hastaların, 
artan solunum yükü BMH’nı %30 arttırmaktadır. 
Bronkodilatör etki gösteren ilaçların kullanılması 
da hastanın BMH’nı ve kalp atımını etkileyerek 
enerji ihtiyacını %10 arttırmaktadır. Yapılan bir 
çalışmada KF hastalarının, akciğer nakli sonrası 
bazal metabolizma hızının azaldığı ve enerji 
hesabında kullanılan denklemdeki gereksinim 
transfer öncesi %20 daha fazla iken transfer 
sonrası denklemin enerji hesabı açısından daha 
doğru olduğu görülmüştür. Pulmoner ve GI 
işlevi düştükçe, artan enerjiyi sağlayabilmek 
için total enerjinin %35-40’ı diyet yağı olmalı 
ve iyi EFA kaynağı olan çoklu doymamış yağ 

asitleri kullanılmalıdır. Enerjinin %15-20’si 
protein ve geri kalanı da karbonhidratlardan 
karşılanmalıdır. Protein alımı ile enerji alımı 
ilişkili bulunduğu için yeterli protein alımı ile 
gereken enerjinin alımı sağlanmaktadır. Enerji 
ihtiyacı hesaplanırken formül kullanmak yerine 
yaşa göre ağırlık, yaşa göre boy ve boya göre 
ağırlık değerlendirmesinin daha nesnel olduğu 
düşünülmektedir (1,2,3,36,37).

 KF’li bireylerin % 90’ında görülen 
ekzokrin pankreas yetmezliği besinlerin ye-
tersiz sindirimine ve malabsorbsiyona neden 
olmaktadır. Özellikle çocuklarda pankreatik 
yetmezlik durumunda, yağda eriyen vitaminlerin 
ihtiyaçları artmakta ve önem kazanmaktadır. Yağ 
malabsorbsiyonu ile yağda eriyen vitaminlerin 
yetersizliği de görülmektedir (38,39,40). Ma-
labsorbsiyonun oluşturduğu kayıplar, solunuma 
harcanan fazla enerji ve inflamasyon sebebiyle 
artan enerji ihtiyacı karşılanmalıdır. KF’li bebek-
lerde pankreatik enzim yetersizliği görüldüğünde 
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hidrolize mama kullanılmıyor olsa da pankreatik 
enzim başlanmalıdır. Az miktarda su ile karıştı-
rılarak tüketilmesi, mide asidine dirençli olduğu 
için bebeklerde daha iyi tolere edilebilmektedir. 
Pankreatik enzim tedavisi, yağdan zengin 
beslenme ve düzenli vitamin desteğinin birlikte 
uygulanması ile A, D, E, K vitaminlerin yetersiz-
liğinin klinik belirtilerinin daha seyrek görüldüğü 
tespit edildiği için vitamin desteği sağlanmalıdır. 
Elzem yağ asidi eksikliğinin yaygın görülmesi 
sebebiyle toplam enerjinin %5’inin elzem yağ 
asitleri olan omega 3 ve omega 6’dan dengeli bir 
şekilde karşılanması önerilmektedir (1,2).

Malnütrisyon riskli hastalarda, enerji içeri-
ğinden zengin beslenme tedavisi sağlayabilmek 
için beslenme programına diyetisyen tarafından 
oral beslenme desteği eklenmelidir. Eğer hasta, 
sağlıklı beslenme programı ile yeterli ağırlık 
artışı sağlayamamış, yeterli gelişimi göstere-
memiş ve malnütrisyon riski hala devam ediyor 
ise ek olarak enteral beslenme ile desteklenmesi 
gerekmektedir. KF’li bireyleri iyileştirmek ve 
yaşam kalitesini artırmak için enteral beslenme 
uygulanması gereken bazı durumlar Tablo 3’ de 
gösterilmiştir (1,3).

Tablo 3: Enteral beslenme uygulanması gereken durumlar (1)

Oral beslenmeden Sonra Çocuklarda; Yetişkinlerde;

Boya göre ağırlık < %85 BKİ < 19 kg/m2

%2 vücut ağırlık kaybı 2 ayda vücut ağırlığının %5’i veya daha fazla ağırlık kaybı

6 ay ağırlık artışı olmaması KF’li gebelerde ağırlık kazanımı olmaması

Hastaların normal beslenmesinin artırıla-
bilmesi için enteral beslenme gece yapılmalıdır. 
Başta günlük enerji ihtiyacının %30-50’sinin 
gece verilmesi, emilimin normal sağlanabilmesi 
için devamlı infüzyon uygulanması ve gerekirse 
devamlı infüzyonun ortası veya sonunda ek doz 
ilavesi önerilirken enzim infüzyon tedavisinden 
dolayı bu hastalarda fazla yağ kısıtlaması öneril-
memelidir (1,3).

KF’li hastalarda sodyum kaybı yüksek 
olduğu için 0-1 yaş bebeklerde 500 mg/gün, 1-7 
yaş çocuklarda 1 gr/gün, 7 yaş üstü çocuklarda 
ve yetişkinlerde 2-4 gr/gün sodyum takviyesi 
önerilmektedir (1). Ergenlik döneminde ise 
kalsiyum takviyesi önerilmektedir (41).

KF’li bireylerde, sıvı kısıtlaması gerektiren 
kalp, böbrek yetmezliği vb. hastalık yok ise 
herhangi bir sıvı kısıtlaması yapılmaz (2).

Kistik fibrozise bağlı diyabette (KFBD), 
pankreas hasarı, insülin yetersizliği, insülin 
direnci, tip 1 ve tip 2 diyabet özellikleri gö-
rülmektedir (2,42). KFBD hastalarında, diğer 

diyabet hastalarında kullanılan HbA1c > %6,5 
ölçütü değil, 75 g glukoz ile ölçülen OGTT 
ölçütü kullanılır. Bu hastaların kan şekeri, açlık 
sebebiyle veya açlık olmadan yükselebilir (1). 
KF’li çocuklar üzerinde yapılan bir çalışmada, 
OGTT testinde 2 saatten (120. dk) sonra düşmesi 
beklenen kan şekerinin 120. dakikada hala mak-
simum seviyeye ulaşmadığı ve kan şekerinin 
yükselmeye devam ettiği görülmüştür (43). Te-
davinin amaçlarından birisi de oluşan diyabetin 
yan etkisini azaltmak amacıyla hiperglisemi ve 
hipogliseminin önlenmesidir.

Kan şekerini etkileyen en önemli etmen 
olan karbonhidratları tüketirken beslenme 
planında ana ve ara öğünlerde CHO miktarında 
dengeli bir dağılım yapılmalı ve insülin dozu 
buna göre belirlenmelidir. Bu yüzden hastalar 
CHO sayımı öğrenmeli ve diyetisyenden destek 
almalıdır (2,3). Kan şekerini daha geç yükselten 
besinler, daha geç sindirilip emilerek ve yemek 
sonrası düşük kan şekeri oluşturarak vücutta 
insülin üretimini azaltır. Bu da 3 aylık şeker 
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ortalamasının normal seviyede tutulmasını ve 
insülin duyarlılığının azalmasını sağlar.

Beslenme programı, yüksek CHO içeren, 
yüksek enerjili, tuz içeriği yüksek ve glisemik 
indeksi düşük olan besinlerden oluşmalıdır. Yağ 
alımının artırılması da (%40) önerilmektedir. 
Diyabet hastalarında protein alımı kısıtlanırken, 
KFBD hastalarında kısıtlamaya gerek yoktur (1).

3. Sonuç
Kistik fibrozis, sindirim sistemi, üreme 

sistemi ve solunum sistemindeki mukus ve 
ter bezlerini etkileyen, gen mutasyonu sonucu 
oluşan kompleks ve kalıtsal bir metabolik has-
talıktır. Malnütrisyon, malabsorbsiyon ve organ 
hasarının önüne geçmek ve büyüme ve gelişmeyi 
sağlamak için artan enerji ve protein ihtiyacını 
karşılamak, yağda eriyen (A, D, E, K) vitamin-
lerin ve kayba uğrayan minerallerin sağlanması 
KF tedavisindeki en temel hedeflerdir. Rutinde 
KF hastalarının beslenme durumlarını iyileşti-
rebilmek için yılda 4 kere takiplerinin yapılması 
önerilirken büyüme geriliği olan çocuklarda 0-2 
yaş da ayda 1-2 kere, 2 yaşından büyük çocuk-
larda 1-1,5 ayda bir takip önerilmektedir. Erken 
tanı yaşam süresini uzatırken iyi bir nutrisyonel 
yönetim hastanın yaşam kalitesini arttırmaktadır. 
Yaşam kalitesini yükseltmek ve riskleri en aza 
indirmek için diyetisyenin yer aldığı multidisip-
liner bir ekip ile çalışılmalı ve rutin kontroller 
düzenli olarak yapılmalıdır.
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