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DOCKS Eksikligi Sonucu Gelisen Coklu Besin Alerjisi Olan Bir Olguda Kok Hiicre Tedavisi
Déneminde Karsilasilan Niitrisyonel Sorunlar ve Uygulamalar
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Abstract: DOCKS deficiency is a rare combined immunodeficiency with high morbidity and mortality. Clinical features include
atopy, food allergy, recurrent infections, risk of autoimmunity, and cancer. The only known treatment is Hematopoietic Stem Cell
Transplant (HSCT). In DOCKS deficiency, HSCT is a treatment process with many side effects and complications. In this process,
patients should be monitored nutritionally from the first day of the transplant to the last day. Medical nutrition therapy should be
performed in accordance with the treatment, symptoms and complications encountered. In this case report, the application and
importance of medical nutrition therapy in the treatment of a case followed up with DOCKS deficiency was discussed.
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Oz: DOCKS eksikligi, yiiksek morbidite ve mortaliteye sahip nadir goriilen bir kombine immiin yetmezlik hastaligidir. Klinik
Ozellikleri arasinda atopi, besin alerjisi, tekrarlayan enfeksiyonlar, otoimmiinite riski ve kanser bulunmaktadir. Bilinen tek tedavisi
Hematopoetik Kok Hiicre Naklidir (HKHN). DOCKS eksikliginde HKHN siireci yan etkileri ve komplikasyonlar1 fazla olan bir
tedavi siirecidir. Bu siirecte hastalar niitrisyonel agidan nakilin ilk giiniinden son giiniine kadar izlenmelidir. Hastanin aldig1
tedaviye, karsilasilan semptom ve komplikasyonlara uygun olacak sekilde tibbi beslenme tedavisi yapilmalidir. Bu olgu
sunumunda DOCKS eksikligi tanisi ile izlenen olgunun tedavisinde tibbi beslenme tedavisinin uygulanmasi ve énemi tartisilmustir.
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Giris

DOCKS (dedicator of cytokinesis 8 pA) eksikligi, DOCKS8 genindeki mutasyonlarin neden oldugu yiiksek
morbidite ve mortaliteye sahip nadir goriilen otozomal resesif gegisli bir kombine immiin yetmezlik
hastaligidir. DOCKS8 proteini hiicre farklilasmasinda, hiicre iskeletinin yeniden diizenlenmesinde ve
hiicre gogiinde 6nemli bir rol oynar. DOCKS eksikligi bagisiklik hiicrelerinin sayisinda ve fonksiyonunda
belirgin bir azalmaya neden olur (1). Hastalik bulgular1 genellikle ilk bir yil icerisinde baslamaktadur.
DOCKS eksikliginde tekrarlayan bakteriyel enfeksiyonlar, atopik hastaliklar (besin alerjisi, egzama,
astim) ve malignite 6n plandadir (2).

DOCKS eksikliginin, prevalans: tam olarak bilinmemekle birlikte, hastalarin biiyiik ¢ogunlugu akraba
evliliginin yaygin oldugu toplumlarda (orta dogu {ilkeleri) goriilmektedir. DOCKS eksikligi yiiksek
morbidite ve mortalite ile iligkilidir. Yakin zamanda yapilan biiyiik bir retrospektif derlemede, hayatta
kalma olasiliginin 10. yilda %87 iken 30. yilda %37’ye diistiigii belirlenmistir. DOCKS olgularinda 30
yasinda tekrarlayan enfeksiyon sikligi %88, serebral olaylar %32 ve malignite sikligr %48 oldugu
belirlenmistir. DOCKS eksikligi olan hastalarda oliimiin enfeksiyon ve/veya malignitelerden
kaynaklandig: bildirilmistir (3). DOCKS eksikligi i¢in bilinen tek tedavi yontemi Hematopoetik Kok
Hiicre Nakli'dir (HKHN). Hematopoetik kok hiicre nakil sonrasi immiin yetmezlik ve diger klinik
bulgular diizelmektedir (2).

Hematopoetik kok hiicre nakli, hastalarin bilinen tek tedavisi olsa da hayati tehdit eden cesitli
komplikasyonlara sebep olabilir. Kombine immiin yetmezliklerinde HKHN nakli 6ncesinde mevcut
hatali hiicrelerin yok edilmesi ve nakledilecek yeni saglikli kok hiicrelere yer agilmasi icin hazirlama
rejimi denilen kemoterapi rejimi verilmektedir. Nakil sonrasi, hastalarin primer hastaliklarmma bagh
sorunlar (besin alerjisi, GIS enfeksiyonlar) yaminda, kemoterapi ve Gravt Versus Host Hastalig
(GVHH)'nmin olusturdugu hasar nedeniyle ciddi gastrointestinal sorunlar (siddetli ishal, kusma ve
istahsizlik) yasanabilmektedir (4). Hastalarda nakil 6ncesi donemlerde siklikla biiytime gelisme geriligi
goriilmektedir. Hastalarin bu nedenle tanida ve nakil 6ncesinde beslenme acisindan degerlendirilmesi
gerekmektedir.

Bu olgu sunumunda DOCKS eksikligi tanisi ile izlenen olgunun tedavisinde Tibbi Beslenme Tedavisinin
(TBT) uygulanmasi ve énemi tartisilmigtir.

Olgu

DOCKS eksikligi tanisi ile hastanemizde takip edilen hastamiz, annenin ikinci gebeliginden sezeryan ile
3500 gram agirliginda miadinda dogmustur. Ik kez 6 aylik iken bagvurdugu hastanede cildinde yaygin
atopik dermatit olmasi, tetkiklerinde eozonofilisi ve total IgE'nin yiiksek olmasi ve yapilan diger
degerlendirmede anne baba arasinda akrabalik oldugu, kardesinin DOCKS izlenmesinden dolay1 hastaya
DOCKS eksikligi tanus1 konulmustur. Hastanin besin alerjisini belirlemek amaciyla deri testleri ve spesifik
IgE olctimleri 6grenildi. Yapilan tetkikler sonucunda hastada inek siitii proteini ve yumurta alerjisi
oldugu belirlenmis ve TBT baglanmistir. Inek siitii proteini ve yumurta alerjisi halen devam etmektedir.
Hastanin ailesi ii¢ yasindan sonra mercimek, ceviz, findik ve antep fistig1 tiikettigi zamanda dilde ve
ylizde belirgin anjioddem ve iirtiker oldugu goézlemlemis olup hastanin diyetinden bu besinler de
cikarilmigtir.

DOCKS eksikligi ile izlenen 10 yil 10 ay yasindaki kiz hasta, doku grubu %50 uyumlu babasindan
allojenik HKHN yapilmasi iizerinde Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Pediatrik K&k Hiicre
Transplantasyon Unitesi'ne yatirilmigtir. Hastamn viicut agirhigi 13 kg (<3p), boy uzunlugu 98 cm (<3p)
ve Beden Kiitle Indeksi (BKI) 13,54 kg/m2 (<3p) olarak bulunmustur. Ulkemizde pediatri kliniklerinde
Tirk c¢ocuklarina 0zgii biiylime (viicut agirligl, boy uzunlugu) egrileri kullanilmaktadir (5).
Hastanemizde yatan hastalarin malniitrisyon riskini tanimlamak i¢in Beslenme Durumu ve Biiyiime
Riskini Tarama Araci (STRONGkids) kullanilmaktadir ve hastanin bu tarama araci sonucunda
malniitrisyon riski yiiksek olarak bulunmustur. Hastanin boy uzunlugu ve yasina gore olmasi gereken
ideal viicut agirlig1 16,5 kg’'dir. Bu degerlendirmeler sonucunda hastamizda agir malnutrisyon oldugu
gorilmiistiir.
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Hastaya hazirlama rejiminde verilen HKHN’den sonra, 2-3 hafta boyunca siiren nétropeni ve lenfopeni
nedeniyle hastalara notropenik ve alerjisinin oldugu besinlerin elimine edildigi tibbi beslenme tedavisi
verilmektedir. Notropenik diyet besin kaynakli enfeksiyon olusumunu engellemek icin ¢ig sebze ve
meyvenin verilmedigi, tiim siit ve {iriinlerinin pastorize oldugu (alerjisi olmayan hastalar igin), yeni
pisirilmis ve taze olarak servis edilen yemeklerin kapali kaplarda sunuldugu, agikta hicbir besinin
hastayla karsilastirilmadigi, tiim mutfak ekipmanlarinin, hazirlama, pisirme ve servis kosullarinin
hijyenik hale getirildigi bir diyettir (6).

Hastada son iki yildir devam eden aralikli epigastrik agri, regiirjitasyon ve karinda siskinlik sikayetleri
nedeniyle yapilan endoskopisinde papillomatozisle karakterize eozinofilik 6zofajit ve gastro 6zofajial
reflii bulgular1 saptanmistir. Buna yonelik proton pompa inhibitorii tedavisi verilmistir. Ancak hastanin
tekrarlayan enfeksiyonlar1 nedeniyle, uzun siireli hastane yatislar1 ve ¢oklu ila¢ tedavilerine ihtiyag
olmustur. Takip edilen bir haftalik siirecte hastanin besin tiiketimi giinlitk almasi gereken enerjinin
%50’sini (700 kcal/giin) alabildigi ve bunun sonucunda hastanin yetersiz beslendigi bulunmustur.

Tablo 1. izlem siiresince hastanin besin tiiketim kaydi ve diyet driintiisii.

ilk 5 Giin Son 2 Giin
Ortalama Ortalama
Besin Tpn .. - G}mluk Onerilen Alim

Enerji ve Besin Ogeleri * T 7 Giin Onerilen Alim Miktar1

Be"slenme Beslenme Uriinii Ortalama Miktar1 Karsilama %'si

Uriinii + (DRI)
+ Besin Destegi
Besin Destegi

Enerji (kkal/giin) 1181,3 888 1034,65 1400 73,90
Karbonhidrat (g/giin) 150,84 115,8 133,32 - -
Karbonhidrat (enerji %) 52,2 53,15 52,675 - -
Protein (g/giin) 37,3 30,8 34,05 34 100,14
Protein (enerji %) 13 14,85 13,925 - -
Yag (g/giin) 46,56 30,6 38,58 - -
Yag (enerji %) 34,8 32,00 33,4 - -
Posa (g/giin) 13,44 - 13,44 26 51,69
A vitamini (mcg/giin) 459,8 460,45 460,12 600 76,68
E Vitamini (mg/giin) 16,3 3,41 9,85 11 89,54
B1 Vitamini (mg/giin) 0,48 1,62 1,05 0,9 116,66
B2 Vitamini (mg/giin) 0,5 1,99 1,245 0,9 138,33
B3 Vitamini (mg/giin) 8,3 21,03 14,665 12 122,20
B5 Vitamini (mg/giin) 2,08 7,87 4,975 4 124,37
B6 Vitamini (mg/giin) 1,14 2,06 1,6 1 160,00
B7 Vitamini (mcg/giin) 13,56 20 16,78 20 83,90
B9 Vitamini (mcg/giin) 119,86 199,4 159,63 300 53,21
B12 Vitamini (ug veya mcg/giin) 1,74 2,85 2,295 1,8 127,50
Kalsiyum (mg) 956,22 1215,25 1085,735 1300 83,51
Fosfor (mg) 584,8 253,9 419,35 1250 33,54
Magnezyum (mg) 358,2 431 394,6 240 164,41
Selenyum (mcg/giin) 0,76 13,6 7,18 40 17,95
Demir (mg) 6,12 2,06 4,09 8 51,12
Bakar (mcg/giin) 900 329,01 614,5 700 87,78
Cinko (mg) 4,88 2,53 3,705 8 46,3125
D Vitamini (IU/giin) 2000 2095 2013 600 335,5

Hastaya gilinliik beslenmesine enerji, protein ve diger besin ogelerinin agigin1 tamamlamaya yonelik
TBT'ne ek olarak ¢ilek aromali tam hidrolize izokalorik beslenme {iriinii 6nerilmis ancak hasta diizenli
olarak {iiriinii titketmemistir. Tam hidrolize formdil siitii tiiketmesi igin gesitli tarifler (meyveli muhallebi)
denenmis olup hasta ¢ok az miktarda (5-10 tath kagigy) tiiketmistir. Anneye beslenme giinliigii tutmas:
icin once egitim verilmistir. Anneye egitim verildikten sonra yazdig tiiketim kayd:i Beslenme Bilgi
Sistemi (BEBIS) programindan hesaplanmasi sonucunda giinliik ortalama 1181,3 kcal ve 37,3 g/giin
protein olarak bulunmustur. Hastanin enerji gereksinimi 1400 kcal/giin ve protein ihtiyaci 34 g/giin
olarak belirlenmistir. Agizdan besin alimimda azalma ve her besin alimi sonras1 devam eden epigastrik
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agri sikayeti ve nakil sonrasinda gelisen GVHH nedeniyle 6. ve 7. giinlerde paranteral beslenme tedavisi
ve alerjiye yonelik izokalorik tam hidrolize beslenme {iriinii ile birlikte desteklenmistir. Hastanin GVHH
semptomu ise abdominal sanci (agr1) ve giinliik 6-8 kez siddetli ve bol miktarh (500 g/giin) ishal
mevcuttu. Hastanin bu dénemde beslenme plani total parenteral beslenmeden yaklasik bazal enerji
gereksinmesi karsilanip (760 kcal) geriye kalan almasi gereken enerji miktar1 (640 kcal) izokalorik formiila
ile nazogastrik tiip yoluyla asamali bir sekilde arttirilarak verilmistir. Bu siire¢ igerisinde TPN (total
parenteral niitrisyon) iceriginde degisiklik yapilmayip giinliik formiila igerigi her {i¢ saatte bir 10 cc (0.5-1
cc/kg) ile baslayip giinliik artiglar 5-10 cc/giin (0.5-1 cc/kg) artis olarak planlanip hedef plana (8*80 cc)
ulagana kadar devam edilmistir. Hedef plana ulastiktan sonra besinler tek tek denenip epigastirik agriy1
siddetlendirme durumuna gore o besinin verilip verilmemesi agisindan degerlendirilmistir. Diyete
eklenen besinler hastanin alerjisine uygun, steril, az yagh ve az posali (muz, haslanmis patates veya
makarna) olup hastanin mevcut klinik durumu goz o6niine alinarak degerlendirilmistir. Hastaya sabah
haslanmis patates ve muz, 6gle ve aksam o6glinlerinde haslanmis makarna ve haslanmis patates seklinde
hastaya uygun olan besinler verilmistir. Hastanin takip edilen giinlerde besin tiiketim kaydi BEBIS
programi kullanilarak diyet oriintiisii Tablo 1’de verilmistir.

Diyet Oriintiisiiniin analizini yaparken 6zellikle hastanin alerjisi oldugu besinlerde fazla bulunan vitamin
ve mineraller goz ¢niinde bulundurulmustur. Tablo 2’de hastamizin alerjisinin oldugu besinlerin igerigi
agisindan zengin besin 6geleri verilmistir.

Tablo 2. Hastanin alerjisi olan besinlerin igerisinde fazla bulunan besin 6geleri (8).

Hastanin Alerjisi Oldugu Besinler Zengin Besin Ogeleri

Siit ve Siit Uriinleri Protein, B vitaminleri, Kalsiyum ve Fosfor

Yumurta Protein, B vitaminleri ve Selenyum

Kuruyemisler (Ceviz ve Antep Fistig1) Protein, Yag, B vitaminleri, E vitamini, Kalsiyum, Magnezyum, Cinko ve
Selenyum

Kurubaklagiller (Mercimek) Protein, Posa, B vitaminleri, Kalsiyum, Magnezyum

Hastanin giinliik enerji gereksinmesi IOM (Amerikan ulusal Tip Akademisi) denklemi kullanilarak
hesaplanmistir (Tablo 3) (7). Ayrica osteopenisi olan hastaya kalsiyum (800 mg/giin), magnezyum (210
mg/giin), fosfor (121,6 mg/giin), ve D vitamini (2000 IU/giin) takviyesi almaktayd.

Tablo 3. Hastanin giinliik enerji gereksinmesinin hesaplanmasi (7).

IOM 9-18 yag Kiz i¢in Tahmini | 135,3 - [30,8*Yas (y1l)] + Fiziksel Aktivite Katsayist*[10*Viicut Agirlig1 (kg) +934*Boy Uzunlugu
Enerji Gereksinmesi (m)] +25

Fiziksel Aktivite Katsayis1 Sedanter = 1/ Hafif Aktif = 1.16 (iki Degerin Ortalamasi 1.08)

Malnutrisyon i¢in Katsay1 1,2- 1,5 (Giinliik enerji gereksinmesi ile carpilmali) (ki Degerin Ortalamasi 1,35)

Ortalama Enerji Gereksinmesi 1385,74 kcal/giin (Yaklagik 1400 kcal/giin)

Tablo 1'de goriildiigii gibi hastamiz giinliik Onerilen enerji gereksinmesinin yaklasik %73,9'unu
karsilamaktadir. Protein alimi yaklagik 34 g/giin olan hasta onerilen miktar kadar almigs olsa bile serum
albumin ve total protein degerleri siras1 ile 32,4 g/L (referans deger: 35-52 g/L) ve 63,7 g/L (referans deger:
66-83 g/L) olarak bulunmustur. Onerilen posa miktarinin yaklasik yarisi (%51,69) karsilanmistir. Posa
gereksinmesi de klinik bulgulara gore degiskenlik gostermistir. GVHH'ye bagh diyaresi arttiginda
ozellikle ¢oziinmez posa aliminin kisitlanmasi gerekmektedir. Hastanin B grubu vitaminleri folik asit ve
biotin hari¢ yeterli bulunmustur. B grubu vitaminlerin yeterli olmasinda TPN igerisine eklenen vitamin
soliisyonun katkis1 vardir. TPN’den gelen enerji 58,4 kcal/kg, protein ise 2g/kg ve vitamin soliisyonu 10
mL/giin olacak sekilde hazirlanmistir. Kalsiyum ve fosfor minerali sirasi ile Onerilen miktarin yaklasik
%83,5'1 ve %33,5'ini karsilamis olsa da hastanin serum kalsiyum degeri 9,1 mg/dL (referans degeri: 8,8-
10,8 mg/dL) ve serum fosfor degeri 4,32 mg/dL (referans deger: 3,4-6,2 mg/dL) normal aralikta
seyretmistir. Serum magnezyum diizeyi 1,54 mg/dL (referans deger: 1,7-2,1 mg/dL) oldugu icin giinliik
210 mg/glin magnezyum oksit takviyesi yapilmistir. Hastamiz giinliik 6nerilen demir miktarinin yaklasik
yarisini karsilamaktadir. Bu durum hastanin 11,2 g/dL olan serum hemoglobin diizeyi (referans deger:
11,5-15 g/dL) ile uyumludur. Hastanin biyokimyasal parametreleri Tablo 4’te sunulmustur.
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Tablo 4. Hastanin biyokimyasal bulgulari.

Biyokimyasal Bulgular Referans Aralik Hastanin degeri
Albumin (g/L) 35-52 32,4

Total protein (g/L) 66-83 63,7
Hemoglobin 11,5-15 11,2
Kalsiyum (mg/dL) 8,8 -10,8 10,6
Fosfor (mg/dL) 34-6.2 6,66
Magnezyum (mg/dL) 1,7-2,1 1,54
Tartigsma

Bu olgu ¢alismasinda HKHN yapilan DOCKS eksikligi ve ¢oklu besin alerjisi olan hastanin nakil siireci
boyunca yasadig1 yan etkiler, transplantasyon komplikasyonlarina karsi almman beslenme Onlemleri ve
beslenme durumu sunulmustur.

DOCKS eksikligi, tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar, viral cilt enfeksiyonlar1 ve ciddi besin
alerjilerini igeren kombine immiin yetmezlik hastaligidir. DOCKS eksikliginde besin alerjisi sik
goriilmektedir (9). Hastamizda siit ve siit iirtinleri, yumurta, mercimek, ceviz ve antep fistig1 alerjisi
bulunmaktadir. Yapilan bir calismada DOCKS eksikligi olan hastalarin HKHN olmadan 6nce
%66,6'sinda besin alerjisi oldugu ve besin alerjisi olan hastalarin %75’inde ¢oklu besin alerjisi oldugu
bulunmustur (9). Herz ve ark. (10) DOCKS eksikligi olan hastalar iizerinde yaptiklar1 bir calismada 11
hastanin 10'unda (%90,9) besin alerjisinin oldugu bulunmustur. Hematopoetik kok hiicre nakli
yapildiktan sonra besin alerjilerinin bir kismi veya tamamui diizelebilmektedir (9).

Besin alerjisi olan ¢ocuklar yetersiz beslenme ve biiyiime geriligi acisindan risk altinda olabilirler. Besin
alerjisi olan g¢ocuklarin olmayan cocuklara kiyasla daha kisa oldugu bulunmustur. Bu durum uzun
donem yetersiz beslenmeyi gosterebilir. Besin alerji sayis1 artmasi biiytime geriligi ile iligkili olabilir (11).
Yapilan bazi ¢alismalarda ¢oklu besin alerjisi olan ¢ocuklarin tek bir alerjisi olan ¢ocuklara gore daha kisa
boylu oldugu bulunmustur (12-14). Hastamizda c¢oklu besin alerjisi olmasindan dolayi kisith besinlerin
alimlarina izin verilmektedir. Bu durum hastanin yeterli ve dengeli beslenmesini zorlastirmaktadir.
Yeterli miktarda enerji alamamasindan dolay: biiytime geriligi gozlemlenmektedir.

GVHH, donérden alinan ve hastaya kok hiicrelerle birlikte verilen saglikli T-lenfositlerin aracilik ettigi
siddetli immdiinolojik reaksiyon sonucu gelisen organ islev bozuklugu ile karakterize karmasik bir klinik
sendromdur. Allojenik HKHN’inden sonra en onemli mortalite ve morbidite sebebi olarak kabul
edilmektedir. Genelde HKHN’den sonra ortaya ¢ikis zamanina gore akut ve kronik GVHH diye ikiye
ayrilmaktadir. Nakil sonrasi ilk {i¢ ay i¢inde ortaya ¢ikabilen ve %35-50 siklikla goriilebilen akut GVHH,
esas olarak cilt, karaciger ve bagirsaklarda tutulum gostermektedir. Intestinal GVHH bulant1 olmaksizin
kusma ile birlikte, diyare, abdominal sanc1 (agr1) ve ileus ile karakterizedir (15). Hastamizda da nakilden
sonra GVHH goriilmiistiir. Etkilenen organ bagirsak olup bulgu olarak 6zellikle abdominal sanc1 (agr1)
ve ishal olarak goriilmiistiir.

Hematopoetik kok hiicre nakli sonrasi kemik mineral yogunlugunda azalma hem erken (birkag ay) hem
de ge¢ donemlerde (10 yila kadar) goriilebilir. Hematopoetik kok hiicre nakli sonrasi osteopeni ve
osteoporoz prevalansi cocuk ve ergenlerde %24-%57 arasinda degismektedir. Nakil sonrasinda kullanilan
ilaglarin kemik metabolizmasi tizerinde olumsuz etkileri vardir. Siklosporin ve kortikosteroidler kas
atrofisine ve kemik olusumunda azalmaya neden olur. Kemik kiitlesinin azalmasinda, diisiik fiziksel
aktivite diizeyi, yagsiz viicut kiitlesinin az olmasi ve gilineslenme siiresinin kisa olmas: kemik geligimi
icin gerekli bir vitamin olan D vitamini eksikligi gibi faktorler etki edebilir (16). Siit ve siit tiriinleri
alerjisinden dolay1 diyetten c¢ikarilan besinler kalsiyum agisindan zengin oldugu igin osteopeni ve
osteoporoz gelisim riskini arttirmaktadir (8). Hastamizda nakil olmadan 6nce gekilen toraks tomogrofisi
sonucu kemik yapilarinda osteopeni oldugu saptanmistir. Tedavi igin ise diizenli olarak kalsiyum ve D
vitamini destegi almaktadir. Hastanin mevcut alerji durumlar1 goz oniine alinarak kalsiyum ve D vitamin
kaynaklarin zengin oldugu besinler hastaya anlatilmistir ve gerekli diyet dnerileri verilmistir.
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Hematopoetik kok hiicre nakli déneminde hastalar yiiksek diizeyde immdiinsiipresif ilaglar aldiklar: igin
notropenik donemler gegirirler. Patojen mikroorganizmalar notropenik hastalarda morbidite ve
mortalitenin 6nemli bir nedenidir. Buna smirlandirmanin derecesine bagli olarak diisiik mikrobiyal
yiiklii diyet, temiz ve steril diyet denmistir (17). Notropenik diyet ile yapilan bir ¢alismada enfeksiyon
oranlar1 notropenik diyet alan ve besin giivenilirligi kuralliginin uygulandig:i diyeti alan (standart
hastane diyet) 2 randomize grup arasinda benzer bulunmustur (18). Giincel goriise gore ¢ig ya da az
pismis, yeniden isitilmis besinlerin ve yumusak peynir, pastorize edilmemis iiriinler, sert kabuklu
kuruyemigler ve tiiketime hazir besinler gibi yiiksek diizeyde patojen igerdigi bilinen yiyeceklerin
kullanilmadigr diisiik mikrobiyal yiiklii diyet onerilmektedir (19). Hastamiza nakil siiresi boyunca
hastanede nétropeniye uygun sartlarda hazirlanan besinler sunulmustur. Nakil sonrasi dénemde de
hastanede uygulanan noétropenik diyet ilkeleri anlatilmis olup evde nelere dikkat etmesi konusunda
hastaya egitim verilmistir.

Nakil sonrast donemde tiim hastalar, yiiksek doz kemoterapiye bagh sekonder Gastointestinal (GI)
toksisitesi nedeniyle, tanilarina bakilmaksizin beslenme agisindan degerlendirilmesi gerekmektedir (20).
Bu donemde en uygun beslenme tedavisi belirlenmesinde pediatrik kilavuzlar yeterli degildir. Nakil
sonrasi ilk donemde beslenme degerlendirmesi zor olabilir. Siv1 yiiklenmesi nedeniyle meydana gelen
giinliik viicut agirlhiginda goriilen dalgalanmalar bu parametreyi giivenilir yapmamaktadir. Hastalarda
beslenme yonetimi genellikle GI semptomlara ve besin alimina gore belirlenir. Giinliik diyetle yeterli
besin alinamiyorsa ve GI yol fonksiyonel oldugunda, enteral tiip ile beslenme TPN’ye gore avantajlidir.
Enteral beslenme TPN'ye gore GVHH'ye kars1 olasi koruyucu etkisinden dolay1 agizdan beslenmeye en
uygun alternatif yoldur (20). GI yol fonksiyonel olmadiginda veya GI yol fonksiyonel olup enerji
gereksinmesinin karsilanamadigi durumlarda TPN gereklidir. Giinliik enerji gereksinimini belirlemek
icin bazal enerji gereksinimleri hesaplanip (Schoifield denklemi) 1,4 ila 1,5 faktor ile carpilarak
hesaplanir. Bu denklemin malign hastaliklarda 6l¢iilen dinlenme durumunda enerji harcamasi (REE) ile
uyumlu oldugu bulunmustur (21), ancak primer immiin yetmezIligi olan kisiler icin gegerli olup olmadig:
bilinmemektedir. indirekt kalorimetri kullanan calismalarda, HKHN sonraki ilk haftalarda REE'de
yaklagik %20 azalma gériilmiis olup nakil sonrasi 4-5. haftalarda bu deger normale donmiistiir. Indirekt
kalorimetre kullamilamadiginda TPN enerji hesaplanmasi bazal metabolizma enerjisi degerinin
%140'indan %100'tine diisiiriilmesini dnermektedir (22). Beslenme destegine ragmen, HKHN sonras: ilk
aylarda viicut agirhiginda azalma goriilmektedir (20). Hematopoetik kok hiicre nakli doneminde protein
gereksinimleri bilinmemektedir: bazi klinkler normal protein gereksinimlerini kullanirken, digerleri
minimum 1,5 g/kg/giin olarak kullanir (20). Hastamizda siddetli epigastrik olmasindan dolay1 takip
edilen 6. ve 7. glinlerde TPN kullanilmistir. TPN igin verilmesi gereken enerji hesaplanmasinda bazal
enerji gereksinmesi kullanilmistir. Hastamizda siit ve siit tiriinleri alerjisi olmasindan dolay: standart
beslenme iiriinleri kullanilamamaktadir. Bu {iriinler yerine izokalorik (ImL — 1 kcal) tam hidrolize
formiila kullamilmistir. Parenteral nutrisyon tek basmna verilmeyip ek olarak nazogastrik yolla tam
hidrolize formiila ile desteklenmistir. Hastanin besin tiiketim kaydindan hesaplanan protein miktar1 yas:
ve cinsiyetine gore Onerilen miktar1 (34 g/giin) karsilamaktadir. Parenteral niitrisyonda da hedeflenen
protein miktar1 2 g/kg/giin olarak belirlenmistir. Hasta yeterli protein almasina ragmen serum albumin
ve total protein diizeyinde diisiikliikler goriilmektedir. Hastada bakilan albumin degeri, albiiminin
yarilanma Omriiniin uzun olmasina (20 giin) iliskin beslenme parametresi olarak degerlendirmek i¢in tek
basina yeterli olmamakla birlikte hastada mevcut protein diizeyine iliskin daha dogru yorumu yarilanma
omrii daha kisa (12 saat) olan prealbiimin diizeyi ile yapmak daha uygundur ancak hastamizin
prealbiimin diizeyi bakilmamistir. Albiimin ve total protein diisiikliigiiniin sebebi olarak yeterli enerji
alinamamasi sonucu ortaya ¢ikan katabolizma ile iliskili oldugu diisiiniilmektedir. Onerilen protein
miktar1 hastaya 6zgii olmalidir.

Mikrobesin Ogeleri bagisiklik siireglerinde, GI biitiinliigii korumada 6nemli rol oynamaktadir (23-26).
Hematopoetik kok hiicre nakli olan kisilerde yetersiz besin alimi, malabsorpsiyon, artmis GI ve {iriner
kayiplar nedeniyle mikrobesin eksikligi agisindan risk altindadir (27). Yapilan ¢alismada nakil dncesi ve
sonrast donemlerde besin desteklerine ragmen hastalarda A ve D vitamini, ¢inko, bakir ve selenyum
diizeylerinde eksiklik oldugu bildirilmistir. A ve D vitamini diizeylerinin diisiikliigii primer immmdiin
yetersizliklerde de dahil HKHN'de diisiik sagkalim ile iliskili bulunmustur (20). Hastamizin yakin tarihte
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bakilan serum A vitamini, E vitamini, D vitamini, ¢inko, bakir ve selenyum diizeyi bulunmamaktadir.
Hastanin besin titketim kaydi degerlendirildiginde A vitamini, E vitamini, ¢inko, bakir ve selenyum i¢in
giinliik 6nerilen alim miktar: karsilanamamisken, D vitamini i¢in giinliik 6nerilen miktar karsilanmistir.

Sonuc ve Oneriler

DOCKS eksikliginde HKHN siireci hasta ve saglik ¢alisanlari i¢in, uzun, yan etkileri ve komplikasyonlari
fazla olan bir tedavi siirecidir. Bu siiregte hastalar niitrisyonel agidan nakilin ilk giiniinden son giiniine
kadar izlenmelidir. Hastanin aldig1 tedaviye, karsilasilan semptom ve komplikasyonlara uygun olacak
sekilde tibbi beslenme tedavisi yapilmalidir

Etik Beyan: Bu ¢alisma igin hasta onami yazili olarak alinmistir.

Yazarlarin Katkilari: Calisma konsepti/tasarimu: FY, GOI, FGS - Veri toplama: FY, HOI, FGS - Veri analizi/yorumlama: FY, HOJ,
FGS - Makalenin yazimi: FY, HOI, FGS - Icerigin elestirel incelemesi: FY, HOI, FGS - Son onay ve sorumluluk: FGS — Malzeme ve
teknik destek: FY, HOI, FGS - Siipervizyon: FGS.

Akran Degerlendirmesi: Dis bagimisiz.

Cikar Catismast: Yok.

Finansal Destek: Yok.

Diger Beyanlar: Yok.
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