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Kistik fibrozis hastaliginda tibbi beslenme tedavisi
Medical nutritional therapy in cystic fibrosis disease
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Kistik fibrozis (KF), cocuklarda ve yetiskinlerde goriilen,
multisistem  tutulum  gosteren genetik bir  hastaliktir.
Yenidoganlarda en sik Avrupa kokeninde goriilmekle bilrikte
farkli etnik kokenlerde hastaligin goriilme sikligi 1/3500 ila
1/30000 arasinda degismektedir. KF hastaliginda beklenen yasam
stiresinin uzatilmasi ve sag kalim oraninin artirilmasi i¢in taninin
erken konulmasi, tedaviye erken baglanmasi gerekmektedir.
KF’de sindirim yetersizligi dolayisiyla enerjinin etkili olarak
kullanilmamasi, enerji ihtiyacinin artmasi, gastrointestinal
problemler ve istah azalmasina baglh olarak yetersiz beslenme;
malabsorbsiyon kaynakli olarak da vitamin mineral yetersizlikleri
yaygin olarak gorilmektedir. Beslenme gereksinimlerinin
artmasma karsin ihtiyacin karsilanamamasindan dolayr KF’li
bebek ve cocuklarda malniitrisyon goriilmektir. Bu derlemede
kistik fibrozis hastaliginda tibbi beslenme tedavisi ilkelerinin ve
beslenme tedavisinin 6neminin ortaya konmasi amaglanmustir.

Anahtar Kelimeler: Beslenme, diyet, emilim bozuklugu, kistik
fibrozis, malniitrisyon

GiRiS

Kistik fibrozis hastalig1 kistik fibrozis transmembran re-
giilator (KFTR) proteinini kodlayan gendeki mutasyonun
neden oldugu, birden ¢ok organ ve ekzokrin bezleri etkile-
yen, otozomal resesif gecisli, mortalitesi yiiksek, kronik ve
progresif bir hastaliktir (1). KFTR proteini, epitelin apikal
membranlarinda klor dolagimini diizenler. Bu proteinin ya-
pisal ve islevsel bozuklugu, epitel hiicre salgilarinin bilesi-
minde degisiklikler ile sonuglanir. Hastalik terde elektrolit
yogunlugunun artmasi, pankreatik yetersizlik, mukus akis-
kanlig1 klirensinde azalma, akut pulmoner alevlenme atak-
lar1 ve kronik akciger infeksiyonu ile karakterizedir (2).

ABSTRACT

Cystic fibrosis (CF) is a genetic disorder with multisystem
involvement in children and adults. In Newborns, the most
frequent occurrence of European ancestry is the frequency
of having a disease in different ethnic origins, ranging from
1/3500 to 1/30000. In order to extend the expected life span and
increase the survival rate in patients with CF, it is necessary to
make diagnosis early and to start treatment early. Inadequate
use of energy due to digestive failure in CF, increased energy
need, gastrointestinal problems and inadequate nutrition due to
reduced appetite; Vitamin mineral deficiencies are also frequently
seen as malabsorption origin. Malnutrition is seen in CF infants
and children because of the increased need for nutrition and
the inability to meet the needs. In this review, it is aimed to
introduce the principles of medical nutrition therapy principles
and nutritional therapy in cystic fibrosis.
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Kistik fibrozis insidansi; Avrupa ve Avrupa kokenli po-
plilasyonda 1/3.500, Afrikalhlar, Afrikan Amerikalilarda
1/15.000, Asyali Amerikalilarda 1/30.000, tasiyici frekansi
beyaz wrkta 1/22-28’dir (3). Kistik fibrozis tarama prog-
ramlarindan 6nce hastalarin ¢oguna kistik fibroz semptom-
lar1 goriildiikten sonra tan1 konulmaktaydi. Son 10 yilda
yenidogan tarama programlari genigletilmesi sayesinde KF
vakalarinin cogunda semptomlar goriilmeden 6nce tani ko-
nulmaya baslandi. Amerika’da 2001 yilinda yenidogan ta-
rama programi sirasinda KF vakalarinin %10’undan daha
az1 teshis edilirken, 2011 yilinda taramalarin %60’ 1inda
teshis konulmustur (4). Ulkemizde 1 Ocak 2015 itibariyle
KF Yenidogan Tarama Programi uygulanmaya baslanmis-
tir (5).
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ABD Kistik Fibrozis Sagligi Hasta Kayit Defteri Yillik
Veri Raporu’na gore, KF i¢in beklenen yasam siiresi; 1985
yilinda 25 yil ilken 2008 yilinda 37 yila yilikselmistir. Bir-
lesik Krallik’ta 2000 yilindan itibaren yenidogan tarama
testleriyle birlikte KF’li hastalarda beklenen yasam siire-
sinin 50 yil oldugu bildirilmistir (6). Tibbi beslenme te-
davisi KF’li hastalarda yasam kalitesi ve yasam siiresinin
artmasinda bilylik 6nem tasimaktadir. Bu derlemede KF’li
hastaligina yonelik tibbi beslenme tedavisi ilkelerinin ortaya
konmasi amaglanmustir.

KiSTiK FIBROZiS PATOGENEZi

Kistik fibrozis geni, ‘kistik fibroz transmembran regiilator
(KFTR)’ adl1 proteinin sentezini kodlamaktadir. KFTR epi-
talyel hiicrelerde eksprese olur ve iyon transportunu diizen-
ler. KFTR ile ilgili gen mutasyonlari epitel hiicrelerde iyon
transportu islevinin bozulmasina neden olur. Solunum yolu
epitelindeki transport defekti tuzun ve suyun hiicre digina
salgilanamamasina ve bunun sonucu olarak salgilarin yeterli
derecede su igerememesine neden olur. Benzer olaylar pank-
reas ve safra kanallarinda da meydana gelir, bu sekresyonlar
da kururlar ve bulunduklar kanallar tikarlar (7). Hastalar-
daki koyu kivaml salgilar pankreas kanallarinda tikanma
yaparken ayni1 zamanda, i¢inde tasidig1 proteolitik enzimler
ile pankreas dokusuna zarar vermeye baglamakta, gittikce
fibrozis ve atrofi gelisen pankreasta yaglanma olusmaktadir.
Once ekzokrin fonksiyonlarinda sonra endokrin fonksiyon-
larinda bozulmanin sonucunda adacik hiicreleri, zarar goriir
ve insiilin eksikligi ortaya ¢ikmaktadir (8). Ter bezlerinde
ise tuzun geri emilimi bozulmustur. Bu nedenle bu yoldan
da fazla miktarda tuz kaybi olmaktadir (7).

KiSTiK FIBROZiS HASTALIGINDA KLiNiK BULGULAR

Kistik fibrozis mutasyonlarinin heterojen olusu ve cevre
farkliliklar1 nedeni ile akciger, gastrointestinal sistem ve
diger organlar degisken bigimde tutulurlar. KF’de en sik
rastlanan klinik bulgular alt solunum yolunda reaktif hava-
yolu hastaligi, tekrarlayan bronsiyolit bronsektazi, ¢omak
parmak, tekrarlayan pndmoni, atelektazi, pndmotoraks, he-
moptizi, solunum yetersizligi; pankreasta ekzokrin yetersiz-
lik, yagda eriyen vitamin eksikligi, tekrarlayan pankreatit,
insiiline bagimli diabetes mellitus; mide-bagirsak yolunda

mekonyum ileusu, distan intestinal obstriiksiyon, rektal
prolapsus, invajinasyon, kronik ishal; karaciger- safra yolla-
rinda; uzamis yeni dogan sarilig1, neonatal kolestaz, biliyer
siroz, portal hipertansiyon, hepatosplenomegali, kolesis-
tit ve kolelityazis, {ist solunum yolunda nazal polipozis ve
pansiniizittir. KF’1i hastalarin degisik yas gruplarinda en sik
bagvuru nedenleri Tablo 1°de 6zetlenmistir (9).

Tablo 1. Semptom ve bulgularin yasa gore siniflamasi

Sutcocuklugu Cocukluk Ergen/Yetiskin

Mekonyum ileusu

Obstriktif sarilik

Buyume geriligi Puberte gecikmesi

Steatore Obstruktif azospermi

BuyUme geriligi Hipolektrolitemive | Kronik bronsit

yorgunluk
Hipoproteinemi ve Bronsektazi Kronik abdominal agri
anemiyle
Birlikte 6dem Nazal polip Pankreatit
Tekrarlayan bronsiyolit Rektal prolapsus Siroz
Rektal prolapsus Tuz tadialinan cilt | Hemoptizi

Tuz tadi alinan cilt Pnémotoraks

KiSTiK FIBROZiS HASTALIGINDA TANI

Son 10 yilda KF hastalarinda en 6nemli gelisme bir¢ok
iilkede yenidogan tarama programininn uygulamaya kon-
masidir. KF yenidogan tarama testi ¢cok pahali olmayan ve
genis gruplara uygulanabilen topuk kaninda immunreaktif
tripsinojen (IRT) analizine dayanir (10). Immiinoreaktif
tripsinojen (IRT) pankreas tarafindan yapilan bir enzim
prekiirsoriidiir. IRF diizeyleri pankreas yetersizligi olma-
yan hastalar dahil tim KF hastalarinda yiiksektir. Topuk
kanindan aliman Orneklerde immun reaktif tripsinojen
(IRT) olgtimii yapilmakta, IRT degeri belirlenen diizeyin
iizerinde bulunan bebekler 2. kez topuk kanindan IRT 6l-
¢iimii i¢in cagrilmaktadir. Tki IRT degeri de belirlenen esik
degerin iizerinde ¢ikan bebekler ter testi yapan merkezle-
re yonlendirilmektedir. Ulkemizde terde klor dlgiimii ¢ok
az merkezde yapilmakta genellikle terde konduktivite 6l-
¢lilmektedir. Konduktivite 6l¢giimiinde terde klor yaninda
sodyum, potasyum gibi diger iyonlarinda 6l¢iimii yapildi-
gindan ter testi icin pozitiflik degerleri degismektedir. Ye-
nidogan tarama testi sonrasi hastalar1 yonlendirme semasi
Sekil’de gosterilmistir (5).

2 Tarama IRT Pozitif

7

Ter Testi

s

i

s

Terde klor>60 mmol/L veya

Terde klor 59-30 mmol/L veya
Terde konduktivite > 90 mmol/ L] Terde konduktivite 89-50 mmol/ L

Terde klor<30 mmol/L veya
Terde konduktivite <50 mmol/ L

£

s

s

KF Kkesin tam
Klinik degerlendirme ve tedavi
icin KF merkezine yonlendirilir

KF kesin olmayan tam
Klinik degerlendirme ve takip
icin KF merkezine yonlendirilir

KF yok

Yalanc1 pozitif tarama testi

Sekil. Yenidogan tarama testi sonrasi hastalari yénlendirme semasi
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Kistik fibrozisde beslenme

TIBBi BESLENME TEDAVISi

Kistik fibrozis hastaliginin beslenme yonetimini; beslenme
durumunun degerlendirilmesi, artan enerji gereksiniminin
kargilanmasi, pankreatik enzim replasman tedavisi (PERT)
ve vitamin ve mineral destegi olusturmaktadir (11).

Beslenme Durumunun Degerlendirilmesi

Avrupa Klinik Beslenme ve Metabolizma Birligi
(AKBMB/ESPEN) KF’li bebek, ¢cocuk ve yetiskinler i¢in
beslenme bakim rehberine gore, KF’li hastalarin beslenme
durumunun degerlendirilmesinde biiylime/agirlik izlemle-
rinin yapilmasi, nutrisyonel izlem ve diyet degerlendiril-
mesi yapilmahdir. Biiylime izleminde bebeklerde yeterli
beslenme saglanana kadar her hafta kontrol onerilir. Yeterli
beslenme saglandiktan sonra yasamin ilk yilinda her ay,
ilk yildan sonra {i¢ ayda bir kontrol onerilir. Nutrisyonel
izlemde her yil kan sayimi, demir seviyesi, plazma A, D,
E, K vitamini diizeyleri, plazma/serum fosfolipid yag asidi
seviyeleri, karaciger fonksiyonu ve elektrolit 6l¢timleri de-
gerlendirilmelidir. Malniitrisyon riski i¢in; Akciger fonk-
siyonu 3 ayda bir degerlendirilmeli, pankreas fonksiyonu
yillik degerlendirilmelidir. Biiyiime ve beslenme durumu
incelenerek PERT ihtiyaci degerlendirilmelidir (12).

Pankreatik ekzokrin fonksiyonlar1 degerlendirmek amaci
ile 72 saatlik digkida yag miktarinin dl¢iilmesi, diskida fe-
kal elastaz tayini ya da sekretin ve kolesistokinin stimiilas-
yonu sonrasi toplanan duodenal sivida pankreatik enzim
miktarlarinin 6l¢limii yontemleri kullanilabilir (13). Diyet
degerlendirmesinde diyet onerilerine uyma konusundaki
sorular da dahil olmak iizere ¢ocuklarin 3 ayda bir, yetis-
kinlerin 6 ayda bir diyet incelemesine tabi tutulmasi dne-
rilmektedir (12).

Enerji Gereksinimi

Kistik fibrozisli ¢ocuklar ve addlesanlar enerjinin gastro-
intestinal diizeyde sindirim yetersizligi yiiziinden etkili
olarak kullanilamamasi ve artmis enerji ihtiyacindan do-
layt enerji gereksinimini karsilayamamaktadir (3). Enerji
kaybinin temel nedeni intestinal limene yetersiz pankreas
enzimi salinimindan kaynaklanan sindirim yetersizligidir.
Saglikli insana kiyasla KF’li bireylerde pankreatik yeter-
sizliklerden dolay1 enerji ihtiyaci daha fazladir (7). Pulmo-
ner inflamasyon, gastrointestinal problemler ve ilaglarin
yan etkileri de istah1 diisiirebilir ve besin alimini1 engelle-
yebilir. KF’li bebek ve ¢ocuklarda yetersiz besin alimi bo-
durlukla sonuglanir (14). KF mutasyonuna, hastanin yasina
ve mevceut saglik durumuna bagli olarak, saglikli ¢ocuklar
ve yetiskinler i¢in gereken enerjinin %120-150’si kadar ol-
malidir. Enerjinin %40-45°1 yaglardan, %40-45’1 karbon-
hidratlardan, %20’si proteinlerden saglanmalidir (15).

Avrupa Kistik Fibroz Dernegi Hasta Kayit 2010 verilerine
gore Avrupa’da KF’li bebek ve ¢ocuklarin yarisi beslen-
me hedeflerini/gereksinimlerini karsilayamamaktadir (16).
Amerika’da Kistik Fibrozlu BKI persentilleri 2001 yilinda
41 iken, 2011 yilinda 51.3’e ¢ikmistir. Bununla birlikte
ABD KF Vakfi Hasta Kayit Raporuna gore ¢ocuklarin yak-

lasik 4’te 1’1 cinsiyete gore 10. persentilin altinda kalmak-
tadir. KF’li hastalardan enerji gereksiniminin saglanmasi
biiylik 6nem tagimaktadir (17).

Pankreatik Enzim Replasman Tedavisi

Pankreatik enzim replasman tedavisi (PERT) yeterli bes-
lenme durumunun saglanmasi i¢in hayati 6nem tagimak-
tadir. PERT, gastrik bosalma yoluyla verilen; protein ve
yaglarin sindirimi igin gereken pankreatik enzimlerin,
ozellikle proteazin ve lipazin oral yoldan verilmesini ice-
rir. Bu sekilde tedavi intestinal yoldan protein ve yag ka-
yiplarini azaltir. Yag emilimi enzim kullanimi ile %80-90
diizeyine ¢ikabilir (18).

Pankreatik enzim replasman tedavisinin yeterliliginin be-
lirlenmesi i¢in; bebeklere 3 ayda bir, cocuklara ve addle-
sanlara 6 ayda biliylime ve beslenme durumunun izlenmesi
onerilir (19).

Kistik Fibrozis Vakfi konsensiis rehberine gore, 0-12 aylik
bebeklerde 120 ml formiila veya anne siitii ve 1 gram diyet
yag1 i¢in 2000-4000 {inite lipaz, 1-4 yas aras1 ¢ocuklarda
1 gram diyet yagi i¢in 2000-4000 iinite lipaz, 4 yasindan
biiyilik cocuk ve yetigskinlerde 1000 — 2500 {inite lipaz /kg/
glin alinmas1 Onerilmektedir (20).

Vitamin ve Mineral Destegi

Kistik fibroziste sik goriilen artmis terleme, bagirsak ma-
labsorbsiyonu ve kronik enflamasyonun bir sonucu olarak
tuz, kalsiyum, demir, ¢inko ve selenyuma olan gereksinim
artar. Kaybedilen sodyumun replasmani i¢in 0-6 aylik be-
beklere 20-40 mg/kg/giin sodyum takviyesi yapilmasi ve
cocuklarda tuzlu besinlerin ve sodyum klorid kapsiillerinin
kullanilmasi 6nerilmektedir. Cinko yetersizligi olan hasta-
larda 2 yasindan kiiciik bebek ve gocuklara 1 mg/kg/giin;
2-18 yag arasindaki ¢ocuklara 15 mg/giin ¢inko takviyesi
onerilmektedir. KF’de kalsiyum dengesi malabsorbsiyon,
digkt ile kalsiyum kaybinin artmast, diyet aliminin yetersiz
olmasi ve glukokortikoid tedavisi nedeniyle bozulabilir.
Disiik kemik mineral yogunlugu KF’de siklikla goriiliir.
Kalsiyum yetersizligi kemik mineralizasyonun azalmasina
ve sekonder osteoporoza yol acabilir. Kalsiyum takviyesi
KF’li ¢ocuk ve yetiskinlerde yararhidir. Kalsiyum 0-6 ay-
lik bebeklerde 210 mg/giin, 7-12 aylik bebeklerde 270 mg/
giin, ¢ocuklarda 500-800 mg/giin, adélesanlarda 1300 mg/
giin ve yetigkinlerde 1000 mg/giin olarak yeterli miktarda
almmalidir. Pankreas yetersizliginden kaynakli yag emili-
minin azalmasi, yagda eriyen vitaminlere olan gereksini-
mi artirir. KF’li hastalara yagda eriyen vitamin takviyeleri
rutin olarak verilmelidir ve yillik olarak takip edilmelidir.
KF’1i hastalarda yagda eriyen vitamin gereksinimleri Tab-
lo 2°de verilmistir. Vitamin takviyesi ile istenilen sonug
almmamayan hastalarda daha yiiksek dozlar gerekebilir (21).

SONUC VE ONERILER

Kistik fibrozis komplikasyonlarindan dolayi enerji ve pro-
tein ihtiyacinin arttig1 malniitrisyon ile karakterize bir has-
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Tablo 2. Yagda eriyen vitaminler icin gtinliik 6nerilen dozlar

Giinliik Doz Onerisi
Yas A (V) E (IU) D (IU) K (IU)
0-12 ay 1500 40-50 400 0,3-0,5
1-3yil 5000 80-150 400-800 0,3-0,5
4-8yil 5000-10.000 100-200 400-800 0,3-0,5
>8yil 10.000 200-400 400-800 0,3-0,5

taliktir. Optimal diizeyde biiyiime gelismenin saglanmasi,
malniitrisyonun onlenmesi, hayat kalitesinin yiikseltilmesi
ve sag kalim oranmin artirilmasi igin tibbi beslenme te-
davisi biiyiik 6nem tagimaktadir. Yenidogan tarama prog-
ramlariin gelistirilmesi ile birlikte erken tan1 konulmasi,
hastaligin tibbi tedavisine olanak saglamakta ve beslenme
tedavisine erken baglanarak organ hasarmin Onlenmesi
hedeflenmektedir. Hastaligin beslenme tedavisinde artan
enerji gereksiniminin karsilanmasi, yaglarin sindirimi igin
enzim replasman tedavisinin yapilmasi yagda eriyen vi-
taminlerin ve kaybedilen mineral takviyelerinin alinmasi,
hastanin belirli araliklarla hekim tarafindan saglik durumu-
nun ve diyetisyen tarafindan beslenme durumunun kontrol
edilmesi tedavinin en 6nemli basamaklarini olusturmakta-
dir.

MADDI DESTEK VE CIKAR iLiSKisSi

Calismay1 maddi olarak destekleyen kisi/kurulus yoktur ve
yazarlarin herhangi bir ¢ikara dayali iliskisi yoktur.
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