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Evaluation of the Prevelance of Malnutrition and Fat Soluble
Vitamin Deficiencies and the Assessment of the Relationship
Between Pulmonary Functions Among Children and Adult
Cystic Fibrosis Patient

Kistik Fibrozis’li Cocuk ve Erigkin Hastalarda, Yagda Eriyen Vitamin
Eksiklikleri ile Malnutrisyon Sikliginin Degerlendirilmesi ve Pulmoner
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Amag: Kistik fibroziste (KF), pankreasta KFTR proteininin anormal fonksiyonu, pankreatik kanal obstruksiyonu ve
iliskili olarak, pankreatik yetmezlik ve intestinal malabsorbsiyona neden olmaktadir. Malnutrisyon, adolesan dénemdeki
KF hastalarinda énemli bir sorundur ve siklikla eriskin dénemde de sorun olmaya devam etmektedir. Bu calismada,
merkezimizde takipli KF hastalarinin, beslenme durumlar ve yagda eriyen vitamin eksiklikleri degerlendirildi.

Gerec ve Yontemler: Cocuk Gogus Hastaliklari ve Gocuk Gastroenteroloji bolimlerinde izlenmekte olan KF’li hastalarin,
yagda eriyen vitamin dutzeyleri, mikrobiyolojik tetkik sonuclar, solunumsal fonksiyon testleri ve beslenme durumlar
geriye dontk olarak analiz edildi.

Bulgular: Calismaya KF tanisiyla izlenen 700 hastanin 1 yillik stire igerisinde hastaneye bagvuran 122’si alindi. Calismaya
dahil edilen 122 hastanin ortalama yasi 11.9 + 6.7 yil (minimum 2.3 - maksimum 34 yas) ve ortalama takip stresi 8.7
yildi. 122 hastanin, 104’0 18 yas ve altindaki hastalarken, 22'si 18 yas Uzeri hastalardi. Hastalarin %15.5’tnde (n=19),
malnutrisyon mevcuttu. Yas gruplarina gére degerlendirildiginde 18 yas ve altindaki hastalarin %9.5’unda (n=10), 18
yas Uzeri hastalarin ise %40.9’unda (n=9) malnutrisyon mevcuttu. Malnutrisyonu olan ve olmayan hastalar, FEV1 ve FVC
degerleri agisindan karsilastiridiginda, malnutrisyonlu hastalarda, bu degerlerin belirgin olarak distk oldugu ve aradaki
farkin istatistiksel olarak anlamli oldugu belirlendi (p=0.001 ve p=0.001). Balgam kuiltUrlerinde, Staphylococcus aureus
(%44.6) en sik, Pseudomonas aeruginosa (%29.2) ikinci en sik izole edilen mikroorganizmaydi. Pankreatik yetmezlik
hastalarin %99’unda tespit edildi. Vitamin A, D, E, Kiigeren ¢oklu vitamin destegini hastalarin %28'’i almaktaydi. Vitamin
A, D ve E igeren goklu vitamin destegini ise hastalarin %72’si almaktaydi. Vitamin A, E ve D i¢eren ¢oklu vitamin destegini
alan hastalarin %20.5’u ek olarak A vitamini aimaktayken, %23’U ek olarak E vitamini almaktaydi. Vitamin D (%32.3) ve
A (%26.9) ise en sik eksikligi saptanan vitaminlerdi. FEV1 ve FVC degerleri ile vitamin A dlzeyi arasinda, orta derecede
anlamli, pozitif korelasyon oldugu belirlendi (p<0.001).

Sonug: Calismamiz KF hastalarinda, yagda eriyen vitamin eksiklikleriyle birlikte, malnutrisyonun degderlendirildigi literattirdeki
az sayida ¢alismadan biridir. Dengeli bir beslenme, KF’li hastalarda, solunum fonksiyonlarinin idame ettirimesinde en énemli
noktalardan biridir. Yagda eriyen vitaminlerin monitorizasyonu ise ¢zellikle pankreatik yetmezligi olan hastalarda, vitamin
destegine uymayan ya da daha yiksek dozda destek ihtiyaci olan, hastalarin belilenmesi agisindan édnemlidir.

Anahtar Sozciikler: Kistik fibrozis, Malnutrisyon, Yagda eriyen vitamin eksikligi

ABSTRACT

Objective: Abnormal CFTR function in the pancreas causes pancreatic ductular obstruction related to subsequent
pancreatic insufficiency and intestinal malabsorption of both fat-soluble vitamins and nutrients. Malnutrition is an
important problem during adolescence and commonly persists into early adult life. In the present study, the nutritional
status of the patients were evaluated and the prevelance of fat-soluble vitamin deficiencies were determined in patients
with cystic fibrosis who attended to our center.
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Material and Methods: The data of fat-soluble vitamin levels, microbiological status, lung function tests and nutritional status
were retrospectively analysed in patients with CF who attended to Hacettepe University Department of Pediatric Puimonology and
Gastroenterology.

Results: 122 of 700 CF patients, who attended to hospital in one year period were included in our cohort; the mean age of the patients
was 11.9 + 6.7 years and the mean duration of following time was 8.7 years. Of these 122 patients, 104 of them were equal and/or
below the age of 18 while 22 of them above the age of 18. According to antrophometric measurements, 15.5% (n=19) of patients had
malnutrition in all age groups, therefore, the incidence of malnutrition was 9.5% (n=10) in patients under < 18 years of age while itwas
40.9% (n=9) in patients above the age of 18. The difference between patients who had malnutrition and who had normal nutritional status,
according to FEV1 and FVC values, was statistically significant and these values remarkably lower in malnutrated patient group (p=0.001
and p=0.001).

Staphylococcus aureus (44.6%) was the most and Pseudomonas aeruginosa (29.2%) was the second common microorganism isolated
from sputum culture. Pancreatic insufficiency was detected in 99% of patients. Multivitamin supplement including vitamin A, D, E, K was
given to 28% of patients. Therefore, multivitamin supplement including vitamin A, D and E were given to 72% of patients. Additional
vitamin A and E were given 20.5% and 23% of patients whom also receiving multivitamin supplement including A, D and E. Vitamin D
(82.3%) and A (26.9%) deficiencies were the most common findings in our cohort. There was also a moderate uphill (positive) correlation
between FEV1-FVC values and vitamin A levels (p<0.001).

Conclusion: This is one of few studies of fat-soluble vitamin deficiency and malnutrition assessment of patients with CF. A well balanced
nutritional status is a key factor for patients to maintain their respiratory functions in CF. Monitoring of fat-soluble vitamins is also essential to
identify deficiency in pancreatic-insufficient children who may be non-compliant to supplementation, or require a higher supplement dose.
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GIiRiS

Kistik fibrozis (KF), ekzokrin salgi bezlerindeki fonksiyonel bir
bozukluk ile karakterize, otozomal resesif gegis gosteren bir
hastalik olup, goértime sikig 1/2000-3500 canli dogumda
birdir. Hastaligin siklidi, etnik gruplar arasinda buyuk degiskenlik
gostermekle birlikte, beyaz irkta daha sk gordlmektedir.
Literatirde, hastaliga yol acan 1900’den fazla mutasyon
tanimlanmustir (1, 2).

Kistik fibrozis transmembran regulatér (KFTR) proteinindeki
fonksiyonel ve/veya yapisal bozukluk, akcier, pankreas, ter
bezleri, barsak, karaciger ve epididim gibi organlarin epitelyum
hicre plazmma membraninda klor (Cl) transportunda bozulmaya
neden olmaktadir. Akcigerler, KF’de en sik tutulan organdrr.
Hastaligin tipik belirti ve bulgulan ise, tekrarlayan akciger
enfeksiyonu, ekzokrin pankreatik yetmezlik, besin 6gelerinin
malabsorbsiyonu, karaciger hastaligi, erkeklerde infertilite ve
ter testinde yUksek klor duzeyidir. Bununla birlikte, pek ¢ok
hasta, hafif ya da tipik olmayan belirtilerle basvurabildiginden,
klinisyenler az sayida tipik belirti olmasi durumunda dahi KF’yi
akilda bulundurmalidirlar.

Sonyillarda erken tani, etkin tedavi ve organ naklindeki gelismeler
sonucunda, sag kallm hizlar diinya genelinde artmakla birlikte
hastalikta, morbidite ve mortalitenin en 6nemili belirleyicisi halen
solunum yollarinda gelisen enfeksiyonlardir. Nutrisyonel durum
ise, KF hastalarinda, akciger fonksiyonlarinin ve enfeksiyon
sikiginin, hastaligin klinik seyrinin, hastalarin yasam kalitesinin
ve en 6nemlisi de sag kalim oranlarinin énemli bir belirleyicisidir.
Kistik fibrozis hastalarinda, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari
ve azalmis akciger fonksiyonu, artmis kalori intiyaci ve azalmig
istaha neden olmaktadir ve bu durum hastalarin nutrisyonel
durumunda bozulmayla sonuglanmaktadir (3).
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Calismanin amaci, KF’li hastalarda yagda eriyen vitamin

eksikliklerinin - ve malnutrisyonun  sikligini  belirlemek  ve
malnutrisyonun, solunum fonksiyonlart Uzerindeki  etkisini
arastirmaktir.

GEREC ve YONTEMLER

Bu calismada, Cocuk Gastroenteroloji ve Cocuk Gdgus
Hastaliklar bélimlerinde izlenen 700 KF’li hastadan Ocak
2016 ve Ocak 2017 tarihleri arasinda hastane basvurusu olan
122’sinin antropometrik dlgtimleri ve laboratuvar bulgular geriye
dénuk olarak degerlendirildi. Calismaya 2 yas ve Uzeri 122 KF'li
hasta dahil edildi. Hastalarin demografik ve klinik verileri geriye
donuk olarak incelendi.

FEV1 ve FVC degerleri Amerikan Solunum Dernegi kriterlerine
gbre olculdu (4). FEV1 degeri boy ve cinsiyete gore tahmin
edilen degerin yUzdesi cinsinden ifade edildi ve HANKINSON
referans degerleri kullanildi (5).

Gocukluk dénemi 10 yas alti, adolesan dénemi 10-18 yas arasi
ve eriskinlik ddnemi 18 yas Uzeri olarak tanimlandi.

KFTR proteinindeki tanimlanan mutasyonlara gére grup 1,2,3
mutasyonlar agrr, grup 4,5,6 mutasyonlar hafif mutasyonlar
olarak tanimlandi.

Malnutrisyon sikligini belirlemek amaciyla, boy, vicut agirgi,
Viicut Kitle indeksi (VKI) ve VKi persentil degerleri kaydedildi.
Amerikan Kistik fibrozis Vakfi Beslenme Komitesi ve Avrupa kistik
fibrozis Cemiyetlerinin yayimladiklar ortak rapor dogrultusunda,
18 yas altindaki hastalarda VKI persentilinin, 10 persentil altinda
olmasi, 18 yas Uzerindeki hastalarda ise VKIi degerinin 19 altinda
olmasi malnutrisyon kabul edildi (6-8).



Vitamin A ve E dUzeyleri, yiksek performansli likit kromatografi
(HPLC) kullanilarak olculdt. Referans degerleri ise A ve E
vitaminleri icin sirastyla 316-829 mikrogram/L ve 6.6-11.3 mg/L
kabul edildi. INR (International Normalized Ratio), Vitamin K
dUzeyinin bir gostergesi kabul edildi ve referans degder olarak
0.9-1.2 kullanild.

25-OHD dlzeyi ise radioimmunassay yontemi kullanilarak
Olculdi ve referans deger olarak 20 nmol/L kabul edildi.

Verilerin istatistiksel analizinde SPSS (Statistical Package for
Social Sciences) istatistik paket programinin 22.0 versiyonu
kullanildi. Kategorik degiskenlerin sunumu igin frekans ve ylzde
degerler; surekli degiskenlerin sunumu icin normal dagilim
gosteren degiskenlerde ortalama + standart sapma, normal
dagiim godstermeyen degiskenlerde ortanca ve en dusuk-en
yUksek degerleri kullanildi. Tanimlayici istatistik ve gruplarin
karsilastirimasinda “t-test” kullanild.

BULGULAR

Calismaya dahil edilen 122 hastanin %48’i erkek, %52’si kizdl.
Hastalarin ortalama yasi 11.9 = 6.57 (minimum 2.3 - maksimum
34 yag), 2-18 yas arasl hasta sayisi 104, 18 yas Uzeri hasta
sayisl ise 18’di. Hastalarn ortalama takip stresi 8.7 yildi. Balgam
kUltUrlerinden en sikizole edilen mikroorganizma Staphylococcus
aureus (%44.6), ikinci en sk izole edilen mikroorganizma ise
Pseudomonas aeruginosa (28.5%)’di. Malnutrisyon varligiyla,
balgam kultirinde izole edilen mikroorganizma turl arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon mevcut degildi.

Malnutrisyonun  merkezimizde takipli hastalarda sikiginin
%15.5 oldugu belirlendi. Yas gruplarina gore incelendiginde ise,
cocukluk yas grubundaki hastalarin %9.5’unda malnutrisyon
mevcuttu; erigkin hasta grubunda ise malnutrisyon oraninin
%40.9 oldugu gortldt. D vitamini dlzeyinin, hastalarin
%42’sinde, A vitamininin  %33’Unde, E vitamininin ise
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%13.8’'inde dustk oldugu belirlendi. K vitamini eksikliginin
bir goéstergesi olmasi agisindan bakilan INR dizeyinin ise ise
hastalarin %3.3’tnde yilksek oldugu belirlendi. Istatistiksel
olarak anlamli farkliik olmamakla birlikte, D vitamini eksikliginin,
adolesan déneminde daha sik oldugu gdzlendi.

Solunum fonksiyon testleri (FEV1 ve FVC) incelendiginde,
ortalama FEV1 degeri % 75 + 26 ve ortalama FVC degeri %75
+ 22’ydi. Malnutrisyonlu hasta grubunda FEV1ve FVC degerleri
daha dusUk bulundu ve aradaki farkin istatistiksel olarak
anlamli oldugu gérdldi (p=0.001 ve p=0.001). Malnutrisyon
saptanmayan hasta grubunda ortalama FEV1 ve FVC degerleri
siraslyla, %80.1 = 21.9 ve %78.7 = 18.9 iken malnutrisyonlu
hasta grubunda bu degerler sirasiyla, %52.8 + 29.22 ve %56.2
+ 25.6’dL.

Solunum fonksiyon testlerinde FEV1 ve FVC degerleri ile yagda
eriyen vitamin duzeylerinin, malnutrisyonla iliskisi tablo 1’de
sunulmustur.

KFTR mutasyon analizi hastalarin %66’sinda (n=81) calisildi
ve mutasyon sonuglarina gdre, analiz yapilan 81 hastanin
%88.8’'inde (n=72) agir tip mutasyon mevcuttu. Malnutrisyon
saptanan 20 hastanin 7’sinde agir tip mutasyon oldugu, hafif
tip mutasyonu olan hicbir hastada malnutrisyon saptanmadigi
belirlendi. Mutasyon tiplerine gdre solunum fonksiyon testleri
incelendiginde, mutasyon tipiyle, solunum fonksiyon testleri
arasinda bir korelasyon olmadigi belirlendi.

Klinik ve laboratuvar bulgularina gdére hastalarin %99’unda
pankreatik yetmezlik mevcuttu ve pankreatik enzim replasman
tedavisi almaktaydi. Vitamin A, D, E, K vitaminlerini iceren goklu
vitamin destegini hastalarin %28’i kullanmaktaydi. A, D ve E
vitaminlerini iceren ¢oklu vitamin destegdini ise hastalarin %72’si
kullanmaktaydi. Coklu vitamin destegine ek olarak A vitamini
destegi, hastalarin %20’si almaktayken, E vitamini destegini
hastalarin  %22’si almaktaydi. Korelasyon analizinde, FEV1
ve FVC degerleri ile vitamin A dlzeyi arasinda, orta derecede

Tablo I: Solunum fonksiyon testleri (FEV1 ve FVC) ve yagda eriyen vitamin diizeylerinin, malnutrisyonla iliskisi.

VKi<19 VKi Normal
VKi <10p VKi >10p .
Ortalama +SD Ortalama +SD
(Ortanca, Min-Max) (Ortanca, Min-Max)
52.8 £ 29.22 80.1+£21.9
o,
= 48 (19-140) 83 (22-122) CLEo
56.2 + 25.6 78.7 £18.9
o,
LI 46 (23-130) 83 (33-121) i
- . . 389.2+149.5 406.9+137.1
Vitamin A mikrogram/L 359 (138-769) 411 (122-855) 0.052
. . 12.1+6.3 10.6+3.9
Vitamin E mg/L 11.75 (2.2-26) 9.9 (3.5-28) 0.041
. 22.9+9.6 25.4+6.9
25 (OH) D pikogram/L 21.2 (4-39) 23 (7-68) 0.012
1.06+0.15 1.05+0.11
INR 1.1 (0.8-1.8) 1(0.39-1.39) CH0Es
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anlamli pozitif korelasyon oldugu belirlendi (p<0.001); ancak
solunum fonksiyon testleriyle vitamin D, E ve K duzeyleri
arasinda anlamli korelasyon mevcut degildi.

TARTISMA

Calismamiz, tek merkeze, 1 vyil igerisinde basvurmus olan
KF hastalarinda, malnutrisyonun ve yagda eriyen vitamin
eksikliklerinin - sikhigini  ortaya koymaktadir. Malnutrisyonun
merkezimizde takipli hastalarda skigi %15.5 olmakla
birlikte, yas gruplarina goére incelendiginde, ¢ocuk hastalarda
sikiginin - %9.5, erigkin  hastalardaki sikiginin ise %40.9
oldugu belirlendi. Literatirde, cocukluk yas grubunda KF’li
hastalarda malnutrisyonun sikligini arastiran ¢ok fazla galisma
olmamakla birlikte, cocuk ve eriskin yas grubu hastalarin birlikte
degerlendirildigi calismalardaki oranlara benzer ve/veya dustk
oldugu goézlenmistir. Barni ve ark.(3) tarafindan, adolesan ve
eriskin yas grubunda, KF’li 104 hastanin degerlendirildigi bir
calismada, malnutrisyon sikligi, %24.7 olarak bildirilmistir.

Hastalarin %99’unda pankreatik yetmezlik mevcuttu. Kistik
fibrozisli hastalarda, pankreatik kanalda, sivi sekresyonunun
etkilenmesi sonucunda, asinus ve duktuslarda zamanla
atrofi gelismekte ve bu atrofiye ikincil olarak gelisen ekzokrin
pankreatik yetmezlik sikig, 1 yas altindaki hastalarda dahi
%85 olarak bildirilmektedir. Bu nedenle pankreatik yetmezlik
sikliginda saptadigimiz bu ylUksek oran, hastaligin dogal seyri
ve literatdrle uyumludur (9). Vitamin D, en ¢ok eksikligi saptanan
yagda eriyen vitamindi (%32.3). A, E ve K vitamini eksikliklerinin
sikliklan ise sirasiyla, %26.9, %13.1 ve %3.1°di. Rana ve ark.
(10) tarafindan 2014 yilinda 556 ¢ocuk ve adolesan KF'li hasta
arasinda yapilan ve yagda eriyen vitamin dizeylerinin pankreatik
yetmezligin tanimlanmasi, tedaviye uyumu olmayan veya daha
yuksek doz ihtiyaci olan hastalarin belirlenmesi agisindan
6neminin vurgulandigi calismada, sonugclarimizla uyumlu olarak,
vitamin D, en cok eksikligi saptanan (%19) yagda eriyen vitamin
olarak bildirilmistir. E vitamini diizeyinin hastalarin %20’sinde ve
A vitamini dizeyinin ise %15’inde eksik oldugu bildirilmistir ve
bildirilen oranlar, calismamizda saptanan oranlardan distkttr
(10). Literatliirde vitamin D, antiinflamatuvar etkisi de olmasi
sebebiyle, eksikliginde solunumsal fonksiyonlarda kotulesmeye
neden oldugu bildirilmistir (11). Ancak ¢alismamizda, literattrden
farkl olarak, FEV1 ve FVC degerleri ile vitamin A dizeyi arasinda,
orta derecede anlamli pozitif korelasyon oldugu belirlenmistir
(p<0.001). Sapiejka ve ark.(12), 197 cocuk ve eriskin KF’li hasta
ile yaptigi calismada, FEV1 degerlerinin, vitamin A dlzeyi distk
olanlarda, normal olanlara gére daha dustk oldugu ve iki grup
arasindaki farkin istatistiksel olarak anlamli oldugu bildirilmistir.
LiteratUrde, vitamin A'nin erken akciger gelisimi ve alveolar
formasyonda énemli bir role sahip oldugu bildirilmistir. Vitamin
A'nin ayrica, mukozal bariyerlerin yenilenmesi, T ve B yardimci
hicrelerin gelisimi ve T yardimci hiicreler tarafindan dizenlenen
antikor-aracili yanitin  dizenlenmesini saglamak gibi immun
sistemin duzenlenmesinde pek ¢ok gorevi oldugu ve dusuk
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vitamin A duzeyi olan bebek ve ¢ocuklarda yiksek 6ltim hizlar
oldugu bilinmektedir (13, 14).

Kistik fibrozis hastaliginda, beslenme ve akciger fonksiyonlari
arasinda, ihmal edilemeyecek kadar dnemli bir iliski mevcuttur.
Kistik fibrozis hastalarinda, malnutrisyon gelismesi durumunda,
beslenmenin dizenlenmesinin, yasa uygun bedensel gelisimin
saglanmasl yaninda, hastaligin klinik seyri Uzerindeki olumlu
etkileri bilinmektedir. Pek ¢ok calisma gostermektedir ki, yeterli
kalori alimi saglanan hastalarin akciger fonksiyonlarl daha iyi ve
uzun dénem sag kalim hizlari, malnutrisyonu olan KF hastalarina
gore belirgin yUksektir (15, 16). Chaves ve ark.(16), 2008 yilinda
48 KF’li cocuk ve adolesan ile yaptigi bir calismada, akciger
fonksiyonlarindaki etkilenmenin derecesi ile VKi arasindaki
iliski istatistiksel olarak belirgin anlamli bulunmus; FEV1 degeri
< %69 olan grupta, ortalama VKI (kg/m2) degeri, 15.2 = 1.8,
FEV1 > %70 olan grupta ise ortalama VKi 16 + 6 ve p=0.001
olarak bildiriimistir. Yine ayni ¢alismada, malnutrisyonu olan
hastalarda, klinik bulgu veren, orta ya da agir derecede hava
yolu obstriksiyonu oldugu bildirimistir (16). Calismamizda,
Chaves ve ark. (16) yaptig calsmayla uyumlu olarak,
malnutrisyonlu hasta grubunda FEVive FVC degerlerinin,
malnutrisyon saptanmayan hasta grubunun degerlerine gore
daha dusuk oldugu ve aradaki farkin istatistiksel olarak anlamli
oldugu géruldu (p=0.001 ve p=0.001).

Vicut kitle indeksinin, FEV1 Uzerindeki etkilerini gdsteren ve
calismamizla uyumlu sonuglarin bildirildigi galismalardan ilki,
Cogen ve ark. (17) 2015 yilinda, 12 yas ve altinda KF’li 946
hasta ile yaptigi bir kohort ¢alismasidir. Genis hasta grubunun
dahil edildigi bu kohort ¢alismasinda, hastalarin %62.7’sinde,
VKi'nin normal oldugu, ancak VKIi degeri diisik olan hasta
grubunda, VKi’deki diistis ile FEV1 degerindeki yillik diisiis hizi
arasinda orantisal bir iligki oldugu bildirilmistir.

Hulzebos ve ark.(18) tarafindan, 2014 vyilinda 11-14 vyas
araliginda, 127 KF’li hasta ile, mortalite 6n godren faktdrlerin
belirlenmesi amaciyla, yas, cinsiyet, KFTR mutasyon turQ,
kolonize olan mikroorganizma tirii, VKIi, FEV1 gibi pek cok
degiskenin analiz edildigi bir calismada, FEV1 ve VKi'nin, KF
hastalarinda, adolesan yas grubunda mortalitenin en dnemli
belirleyicileri olduklarini bildirmiglerdir.

Barni ve ark.(3) tarafindan, adolesan ve erigkin KF hastalarinda,
malnutrisyonla iligkili faktorlerin degerlendirildigi bir ¢alismada,
nutrisyonel riskli ve malnutrisyonlu hasta sayisinin, homozigot
AF508 mutasyona sahip hasta grubunda (n=8), heterozigot
AF508 mutasyonlu hasta sayisina (n=20) gore belirgin olarak az
oldugu bildiriimis ancak aradaki fark istatistiksel olarak anlamli
bulunmamisti. Calismamizda ise, agir ve hafif mutasyona
sahip hasta gruplarn arasinda malnutrisyon goértime siklig
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark olmamakla birlikte,
malnutrisyon saptanan 20 hastanin 7’sinde agir tip mutasyon
oldugu, hafif mutasyona sahip hastalarda ise malnutrisyon
saptanmadigr belirlenmistir.

hastalara
nutrisyonel

Calismamizin - kesitsel olmasi ve bu nedenle,
uygun kalori destegi saglanmasinin ardindan,



degerlendirme ile birlikte, solunumsal fonksiyonlarin da tekrar
degerlendirilerek degisimin ve beslenme-solunumsal fonksiyon
iliskisinin daha ayrintili bir sekilde incelenememesi, en 6nemili
kisitlliklarimizdan biridir.

Sonug olarak; KF tim dunyada ve Ulkemizde, sik gorilen ve
halen édnemini korumakta olan bir hastaliktir. Tani ve tedavideki
pek cok gelismeye ragmen, hastalk halen birgok organ ve
sistemi etkileyebildiginden, morbidite ve mortalitede Uzerinde
etkili, degistirilebilen ve degistirilemeyen pek ¢ok risk faktorl
mevcuttur. Hastalarin beslenme durumlarinin ve yagda eriyen
vitamin duzeylerinin de@erlendiriimesi, hem pankreatik enzim
replasman tedavisinin etkin bir sekilde dlzenlenmesi hem
de daha da 6nemlisi uzun dénemde, sag kalmin dogrudan
belirleyicisi olan akciger fonksiyonlarinin  korunmasi ve
ivilestirilmesinde gerekli olan en dnemli faktorlerden birisidir.
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