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Oz

Kistik fibrozis, kistik fibrozis transmembran kondiiktans regiilator (KFTR)
geninde meydana gelen mutasyonlarin neden oldugu, solunum sistemi basta olmak
tizere epitel dokuya sahip hiicrelerin tiimiinii etkileyen klinik olarak ilerleyici
akciger hastaligi ile karakterize otozomal ressesif gecisli kalitsal bir hastaliktir.
Bireylerin yaklagik olarak %90’inda pankreatik yetersizlik ve bununla birlikte
malabsorbsiyon durumu goriilmektedir. Hastaligin patogenezinde yer alan kronik
enfeksiyon ve artmis enerji gereksinimi, malabsorbsiyonlar ile birlikte yetersiz
beslenme icin risk olusturmaktadir. Malabsorbsiyonlar nedeniyle mikrobesin
Ogelerinin emiliminde azalma, gereksinimdeki artig, yetersiz alim ve bu
durumun sonucu olarak hastaligin kotii prognozu, yasam kalitesinin ve siiresinin
azalmasina neden olmaktadir. Kistik fibroziste beslenme durumu degisikliklerinin
belirlenmesi, buna yonelik erken ve uygun beslenme miidahalelerinin yapilmasi
gerekmektedir. Kistik fibrozisli bireylerde yasam boyunca biiyiime ve beslenme
durumunun takip edilmesi Onerilir. Pankreatik enzim replasman tedavisi (PERT),
hidrasyon ve elektrolit dengesi ile birlikte yagamin erken donemlerinde diyetisyen
kontroliinde optimal beslenme durumu saglanmalidir. Kistik fibroziste optimal
beslenme, dogru pisirme yontemleri ile birlikte diyet ile mikrobesin Ggeleri
aliminda etkili olmasina ragmen, bu hastalarda mikrobesin ogeleri yetersizligi
onlenemeyebilmektedir. Bu durumda optimal beslenme ile birlikte rehberlerin
oOnerileri goz Oniinde bulundurularak, bireylerin gereksinimine ve biyokimyasal
degerlerine uygun vitamin-mineral destegine gereksinim duyulmaktadir.

Abstract

Cystic fibrosis is an inherited disease with an autosomal recessive transition,
characterized by a clinically progressive lung disease, which is caused by mutations
occurring in the transmembrane conductance regulator (KFTR) gene, affecting all
cells with epithelial tissue, especially the respiratory system. Approximately 90%
of individuals experience pancreatic insufficiency and malabsorption. Chronic
infection and increased energy requirement in the pathogenesis of the disease,
together with malabsorption, pose a risk for malnutrition. Decreased absorption
of micronutrients due to malabsorptions, increase in the requirement, inadequate
intake, and as a result, poor prognosis of the disease leads to decreased quality
of life and duration. Nutritional status changes should be determined in cystic
fibrosis and early and appropriate nutritional interventions should be made. It
is recommended to follow the growth and nutritional status throughout life in
cystic fibrosis. Optimal nutritional status should be provided in the early stages
of life, under the control of a dietitian, with pancreatic enzyme replacement
therapy (PERT), hydration and electrolyte balance. Although optimal nutrition in
cystic fibrosis is effective in diet and micronutrient intake with proper cooking
methods, deficiency of micronutrients in these patients can not be prevented. In
this case, taking into account the recommendations of the guidelines along with
optimal nutrition, vitamin-mineral supplements in accordance with the needs and
biochemical values of individuals are needed.
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Giris
Kistik fibrozis ya da mukoviskidozis; KFTR
proteininin  kodladi§i gende meydana gelen

mutasyonlarin neden oldugu, yaklasik 2500 dogumda
bir meydana gelen beyaz irkta en sik goriilen otozomal
ressesif gecisli kalitsal bir hastaliktir (1). Tiirkiye’de
prevalans: tam bilinmemekle birlikte 5000 dogumda
bir olabilecegi bildirilmistir (2). Kromozom yedi
tizerinde bulunan kistik fibrozis transmembran
diizenleyici gen, hiicre membranindan sodyum ve klor
gecisinin kontroliinden sorumludur. Gende olusan bir
mutasyon; akcigerler, karacifer ve gastrointestinal
sistem basta olmak iizere epitel hiicreye sahip tiim
organlara yogun sekresyon akisina neden olmaktadir
(3). Klinik olarak ilerleyici akciger hastaligi ile
karakterize olan kistik fibroziste bireylerin yaklagsik
olarak %90’inda ekzokrin pankreatik yetersizlik
ve bunu takip eden malabsorbsiyon sendromlari
s0z konusudur. Malabsobsiyonlar, kistik fibrozisli
bireylerde artmig enerji gereksinimi ve kronik
enfeksiyonlarla birlikte yetersiz beslenme i¢in dnemli
bir risk faktoriidiir (4). Bir zamanlar bebeklerin ve
kiiciik cocuklarin 6liimciil bir hastaligi olan kistik
fibroziste son yillarda beklenen yasam siiresinin
artigr  belirtilmekte, yasam beklentisi artmasina
ragmen hastalik, yasam kalitesini sinirlamaya devam
etmektedir. Beslenme durumu, akciger fonksiyonlart,
yasam kalitesi ve yasam beklentisi arasinda siki bir
iliski oldugundan kistik fibrozisli bireylerde beslenme
durumunun degerlendirilmesi ve yonetimi onemli bir
yere sahiptir (3).

Kistik fibrozisli bireylerde pankreatik enzim
yetersizligi yag, protein, karbonhidrat emiliminde
bozukluklara neden olur. Bununla birlikte yagda
eriyen vitaminlerin de (A, D, E, K vitaminleri)
malabsorbsiyonu  ortaya ¢ikar. Malabsorbsiyon
ve artan besin Ogesi gereksinimleri, protein-enerji
malniitrisyonu ve vitamin-mineral eksikliklerine neden
olabilmektedir (5). Pankreatik enzimleri yeterli kistik
fibrozisli bireyler de yetersiz beslenme ve mikrobesin
Ogesi yetersizligi bakimindan risk altindadir. Kistik
fibroziste pankreas disfonksiyonunun yani sira,
steatore nedeniyle artan besin 6gesi kayb1, safra tuzu
anormallikleri, degisen gastrointestinal motilite ve
ince bagirsakta bakteriyel asir1 biiyiime gibi nedenler
beslenme yetersizliklerine neden olabilmektedir (3).

Son zamanlarda kistik fibrozisli bireylerin
beslenmelerinde, doymus yag alimmin artist
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endigse verici bir hale doniigmiistiir. Artmis enerji
gereksiniminin kargilanmasma yonelik yaklagimlar
enerji icerigi yogun ancak besleyici degeri diisiik bir
beslenme sekline doniisebilmektedir (6). Enerji igerigi
yiiksek ancak besin ogesi icerigi diisiik beslenme
sekli beslenme ile iligkili kronik hastaliklarin ortaya
cikmasma ve mortalite riskinin artmasina neden
olmaktadir (7). Kistik fibrozisin beslenme tedavisinde,
tekli ve coklu doymamuis yag asidi kaynaklarinin tercih
edilmesi, yeterli ve kaliteli protein aliminin saglanmasi
ve kompleks karbonhidratkaynaklarinin tercih edilmesi
gerekmektedir. Ayrica malabsorbsiyon sendromlari
nedeniyle vitamin-minerallerden zengin siit ve siit
tiriinlerinin, sebze-meyve tiiketiminin tegvik edilmesi,
diyetisyen tarafindan bireye 6zgii beslenme planinin
olusturulmasi, gerektigi durumlarda mikrobesin 6gesi
desteginin saglanmasi belirtilmektedir (8). Mikrobesin
Ogelerinin viicut caligmasindaki bir¢ok rolii ile birlikte
kistik fibroziste hastaligin prognozunu iyilestirici ve
semptomlarini azaltici etkileri nedeniyle ayrica dnem
kazanmaktadir. Bu nedenle derleme olarak hazirlanan
bu makalede kistik fibrozisli bireylerin beslenmesinde
mikrobesin 6gelerinin 6nemi ve tedavideki etkinligi
literatiire dayal1 olarak degerlendirilmistir.

Yagda Eriyen Vitaminler

Ekzokrin pankreatik yetmezlik ve degisen safra
tuzu metabolizmasi kistik fibrozisli hastalarin cogunda
yagda c¢Oziinen vitaminlerin yetersizliklerine neden
olmaktadir. Kistik fibrozis hastalarindan vitamin
A, vitamin D, vitamin E ve vitamin K diizeylerinin
yilda en az bir defa degerlendirilmesi gerektigi
belirtilmektedir. En az yilda bir kere kapsamli metabolik
durum ve tam kan sayimi bakilmasi anemi, elektrolit
anormallikleri, karaciger ve bdbrek fonksiyonunun
takibi acisindan 6nemlidir (4). Yapilan bir ¢aligmada
kistik fibrozisli bireylerde en sik eksikligi saptanan
vitaminlerin vitamin A ve D oldugu belirtilmektedir
(9) Kistik fibrozisli bireylerde malabsorbsiyonlar ve
artmig gereksinim nedeniyle yagda eriyen vitamin
gereksinimi artmigtir (10).

Vitamin A

A vitamini metabolizmasi, azalmig hepatik
salinim nedeniyle A vitamini ve retinol baglayici
proteinin serum diizeylerindeki diislis ve C-reaktif
protein (CRP) gibi akut faz proteinlerdeki artis ile
degismektedir. Akut inflamasyon, retinol baglayici
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proteinin hepatik sentezinde azalmaya ve retinol
baglayici1 protein kompleksinin salgilanmasinda
yetersizlige bagl olarak serum A vitamini diizeyinin
azalmasina neden olur (11). Kistik fibrozisli bireylerde
yetersizligi rapor edilen ilk vitamin A vitaminidir
(12). A vitamini yetersizligi kiiresel olarak insan
popiilasyonunda yaygin olarak goriilen malniitrisyon
nedenlerinden biri olup, okiiler bozukluklar, biiytime-
gelisme bozukluklari ve immiin sistemin baskilanmasi
ile sonuglanir. Kistik fibrozisli bireylerin %90’1nda
pankreatik yetersizlik goriilmekte, bu durum yag
malabsorbsiyonu sonucu gittikce biiyliyen A vitamini
yetersizligine neden olmaktadir (13). Vitamin A
yetersizligi gece korliigii ve kseroftalmiye neden
olup, gelismis iilkelerde kistik fibrozisli ¢cocuklarda
korliige neden oldugu bildirilmistir (14). Gegmis
yillarda kistik fibrozisli bireylerde A vitamini
yetersizligi prevalanst %15-40 olarak bildirilmigtir
(15). A vitamini yetersizligi, mevcut olan retinoliin
fekal kaybinin fazla olmasi, retinoliin gastrointestinal
sistem aracigi ile tasinmasindaki muhtemel hasar ile
iligkilendirilmektedir. A vitamininin karacigerden
tasinmasinda ve plazma retinol baglayan protein
diizeyinde azalma, elzem ¢inko kofaktoriiniin
yetersizligi de bu duruma katkida bulunmaktadir (16).

Serum A vitamini konsantrasyonunun yiiksekligi
ve yagda c¢oziinen vitamin icerigi yiiksek besinlerin
alimindaki artis ile kistik fibrozisli hastalarda
semptomlarin azaldigi bildirilmistir (13). Pankreatik
yetersizligi olan kistik fibrozisli bireylere, bireysel
gereksinimler g6z oniinde bulundurularak rutin giinliik
5000-10000 IU destek onerilmektedir (17). A vitamini
takviyelerinin doktor ve diyetisyen gozetiminde
alinmasi: Onerilmekte, fazla miktarda A vitamini
aliminin bazi bireylerde toksik etki olusturabilecegi
belirtilmektedir (10). Kistik fibroziste kronik olarak
yiiksek A vitamini alimi karaciger hastaliklarina,
osteoporozise ve anoreksiyaya neden olabilmektedir
(16). Avrupa Enteral ve Parenteral Beslenme Dernegi
(ESPEN); kistik fibrozisli bireylerde beslenme ve tibbi
Oykii, antropometrik Olclimler, vitamin yetersizlik
belirtileri ve laboratuvar bulgulari degerlendirilerek
vitamin mineral destek dozlarmin belirlenmesi
gerektigini belirtmektedir (3).

Vitamin D

Pankreatik yetersizlik nedeniyle yagda c¢oziinen
vitaminlerin emilim bozuklugu, antibiyotik kullanimi

nedeniyle 1s18a duyarliligin  olugmast ve giines
1s18indan kaginma, yetersiz beslenme durumlar kistik
fibrozisli bireylerde diisiik D vitamini diizeylerine
neden olmaktadir. Plazma 25-hidroksivitamin D
diizeyinin degerlendirilmesi D vitamini durumunun
iyi bir gostergesi olup, mevsimsel farkliliklar iyi
tanimlanmalidir (18). Kistik fibrozisli bireylerin %90°1
D vitamini yetersizliginden (25 (OH) D<30 ng/ml)
etkilenmekte, bu durum kemik minerilizasyonunda
azalmaya yol acarak kemik sagliginin bozulmasina
neden olmaktadir (19). Bununla birlikte kistik fibrozisli
bireylerde D vitamininin, akciger fonksiyonlarini
ve enfeksiyonlarmi, bagirsak  mikrobiyotasini,
bagisiklik  sistemini  etkiledigi  belirtilmektedir
(20). Kistik fibrozisli bireylere uygulanan anti-
inflamatuar tedavilerin, D vitamini yetersizligi lizerine
olumsuz etkilerinin oldugu bildirilmistir (21). Kistik
fibrozisli bireylerde D vitamininin yetersiz oldugu
bildirildiginden, D vitamini aliminin bireylerde
tedavinin etkinligini artiracagi belirtilmektedir (20).
Serum D vitamini diizeylerinin akciger fonksiyonu
ile pozitif, solunum yolu inflamasyonu ile negatif
iligkili oldugu gosterilmistir (21). Akciger hastaligi
olan bireylerde D vitamini yetersizligi daha siddetli
osteoporoz ve kemik kiriklarina neden olmaktadir.
Vitamin D’nin viicutta kullanimi, metabolizma
ile dogrudan iligkilidir. Yagda ¢Oziinen vitamin
alimmin azalmasi, kistik fibrozis hastalarinda
D  vitamini  metabolizmasinin  bozulmasinin
temel nedenlerindendir. Yiiksek doz vitamin D
takviyesinin kemik fonksiyonlarinda ve iskelet
sisteminin stabilizasyonunda iyilesmelere yol acacagi
bildirilmistir (20). Bununla birlikte toksik etkisine
ragmen kistik fibrozisli yetigkin bireylerde yapilan
bir ¢alismada yiiksek doz kolekalsiferol desteginin
optimal serum 25-hidroksi D diizeyinin saglanmasinda
etkili oldugu belirlenmisgtir (22).

Kistik  fibrozisli  bireylerde D  vitamini
yetersizliginde, kolekalsiferol ya da ergokalsiferol
kullanimu ile ilgili caligmalar sinirlidir, ancak besin
destegi olarak kolekalsiferoliin ergokalsiferole kiyasla
daha etkin oldugu belirtilmektedir (13, 20). Serum
D vitamini diizeyleri yetersiz olan kistik fibrozisli
bireylere, bireylerin gereksinimine ve hastaligin
prognozuna bakilarak giinliik 400-800 IU kolekalsiferol
takviyesinin, serum diizeylerinde optimal diizeyin
saglanmasinda boylece hastaligin semptomlarinin
azaltilmasinda etkili olacagi bildirilmistir (3).

J Curr Pediatr 2021;19:127-34
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Vitamin E

Hiicre  zarinin  oksidasyonunun  Onlenmesi,
norolojik fonksiyonlarin devami ve kistik fibrozisli
bebeklerde biligsel fonksiyonlarin gelisiminde E
vitamini gorev alir (10, 23). Tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlart nedeniyle kistik fibrozisli bireylerde
oksidatif stres artmakta ve pankreasin yetersizlik
durumundan bagimsiz olarak hemen hemen tim
yeni tanit alan bireylerde vitamin E diizeylerinin
azaldigi bildirilmistir (24). Kistik fibroziste E vitamini
yetersizligi diisiik plazma a-tokoferol diizeyi ve
hemolitik anemi ile iligkilendirilmigstir. Yenidogan
taramasinda kistik fibrozisli bebeklerin %40-70’inde
diisiik serum a-tokoferol diizeyi belirlenmistir (12).
Malabsorbsiyon nedeniyle kistik fibrozisli bireylerde
E vitamini yetersizligi goriilebilmektedir. Geng
cocuklarda diigiik E vitamini diizeylerinin 6zellikle
beyin fonksiyonlarini etkiledigi gosterilmigstir (10).
Caligmalar, artmig vitamin E diizeylerinin kistik
fibrozis semptomlarnin iyilestirilmesinde etkili
olabilecegini gostermektedir (13, 25).

Serum E vitamini diizeyi, toplam viicut E vitamini
diizeyinin bir kismint yansitabilmektedir. Vitamin E,
plazma lipit diizeyleri ile iligkili oldugundan diisiik
ya da yiiksek a-tokoferol diizeylerinin lipid durumu
ile birlikte izlenmesi gerekmektedir. Yetersizligin
degerlendirilmesinde a-tokoferol/toplam lipid
oraninin  kullanilmasi Onerilmektedir (1). Kistik
fibrozisli bireylere, bireysel gereksinimler ve hastaligin
prognozu g6z 6niinde bulundurularak giinliik 10-200
mg vitamin E takviyesi yapilabilecegi bildirilmistir
(18).

Vitamin K

Vitamin K, yeterli kan pihtilagmas1 ve kemik
olusumu icin glutamil kalintilarinin osteokalsine
dontigtiiriilmesinde gorev alir (26). Bagirsakta
bakteriyel flora tarafindan K vitamini iiretilmesine
ragmen kistik fibrozisli bireylerde rutin K vitamini
destegi yapilmazsa yetersizlik goriilmektedir.
Kronik antibiyotik kullanimi ile enterik floranin
bozulmast sonucu bakteriyel {iiretimin azalmasi,
pankreatik yetersizlik, karaciger hasar1 ile safra
tuzu yetersizligi ve yag malabsorbsiyonu nedeniyle
K vitamini yetersizligi gelismektedir. Kistik
fibrozisli bireylerde K vitamini yetersizligi 6liim ile
sonuclanabilecek bir¢cok semptoma ve soruna neden
olmaktadir (13).

J Curr Pediatr 2021;19:127-34

Vitamin K yetersizliginin belirlenmesinde inaktif
protrombin (PIVKA-II) diizeyi ve protrombin
zamanimin degerlendirilmesi gerekmektedir (1).
Cochrane Library (2020); kistik fibrozisli bireylerde
rutin bir ay siiresince giinde 1 mg vitamin K desteginin
yetersiz karboksillenmis osteokalsin ve vitamin K
diizeylerini iyilestirdigi bildirilmistir (27).

Suda Coziinen Vitaminler

Kistik fibrozisli stabil bireylerde suda ¢oziinen
vitaminlerin  yetersizligi  nadir  goriilmektedir.
Ancak gebelik planlayan kistik fibrozisli kadinlara
prekonsepsiyonel donemde ve ilk trimester boyunca
noral tiip defektinin Onlenmesi amaciyla 400 mcg/
giin folik asit desteginin saglanmasi Onerilmektedir.
Mekonyum ileusu nedeniyle cerrahi operasyon gegiren
bireylerde B, vitamin yetersizligi goriilebilir. Bu
durumdaki bireylere omiir boyu parenteral yolla 100
pugl/ay vitamin B, destegine gereksinim duyulacagi
bildirilmigtir. Diyet ile yetersiz C vitamini alan, C
vitamini yetersizlik riski olan bireylere C vitamini
destegi gerekebilir. Oncelikli olarak diyet ile yeterli
C vitamini alim1 saglanmali, eksiklik devam ederse
C vitamini desteginin uygun olacag: belirtilmektedir
(28).

Kistik fibrozisli bireylerde yagda eriyen vitaminler
ile ilgili yapilan bir calismada izokalorik diyet ile 12
hafta siiresince vitamin desteginin, plasebo grubuna
kiyasla vitamin A ve K diizeylerinde iyilestirmelere
yol ac¢tig1, vitamin D ve E diizeylerinin ise degismedigi
belirtilmektedir (23). Bagka bir caligmada kistik fibrozisli
bireylerde 16 hafta siiresince antioksidandan zengin
multivitamin desteginin antioksidan konsantrasyonu,
inflamasyon ve oksidatif stres belirtecleri ve
klinik sonuclar iizerine etkisi degerlendirilmis,
antioksidan multivitamin destegi alan bireylerin, rutin
multivitamin destegi alan bireylere kiyasla sistemik
antioksidan diizeylerinin arttig1, 4. haftadan itibaren
dolagimdaki kalprotektin ve miyeloperoksidazin
azaldigi, antibiyotik gerektiren pulmoner siddetlenme
riskinin diisiik oldugu belirlenmistir (29). Kistik
fibrozisli ~ bireylerde = pulmoner fonksiyonlarda
bozulma ile gut mikrobiyotasinin bozulabilecegini
belirten bir ¢aligmada, mikrobesin dgeleri alimi ile gut
mikrobiyotas: arasindaki iligki incelenmis, 6zellikle
antioksidan vitamin (A, C ve E vitamini) aliminin
gut mikrobiyotasinin ¢esitliligine katki sagladig:
belirlenmistir (30). Randomize kontrollii calismalarin
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degerlendirildigi sistematik bir derlemede, kistik
fibrozisli ~ bireylerde  antioksidan ~ mikrobesin
ogeleri ve elzem yag asitleri desteginin akciger
fonksiyonlarin1 iyilestirebilecegi ve inflamatuar
belirtecleri azaltabilecegi ancak rutin kullanimlar
icin yeterli kanitin olmadigi, etki mekanizmalarinin,
doz ve sikliklarinin aragtirildigi daha fazla ¢alismaya
gereksinim duyuldugu bildirilmistir (31).

Mineraller

Kistik fibrozisli bireylerde artan terleme, intestinal
malabsorbsiyon ve kronik inflamasyonun bir sonucu
olarak sodyum, kalsiyum, demir, ¢inko, selenyum gibi
mineral gereksinimi normal bireylere kiyasla fazladir
(28). Kistik fibrozisli bireylerde en sik rastlanan
laboratuvar bulgusunun demir eksikligi anemisi ve
elektrolit bozukluklar1 oldugu belirtilmektedir (32).

Sodyum (Na)

Kistik fibrozisli bireylerde, ter ile yiiksek sodyum
kaybinedeniyle sodyum yetersizligi goriilebilmektedir.
Bu nedenle kistik fibrozisli bireylerin sodyum
gereksinimi saglikli bireylerden yiiksektir. Sodyum
yetersizligine neden olan birincil faktor, sodyum-klor
iyonlari ve suyun hiicrei¢i ve hiicre digt akigini etkileyen
KFTR gen mutasyonudur (33). Ter ile sodyum ve klor
kayb1 ciddi bir hiponatremik dehidrasyon ve soka
neden olabilen katabolik bir siirece yol acabilmektedir.
Kistik fibrozisli ¢ocuklarda diigiik sodyum diizeyleri
biliylime ve gelismeyi olumsuz etkilemekte, kistik
fibrozisli bebekler ise hiponatremi, metabolik
alkaloz, hipokloremik dehidratasyon, sinirlilik ve
halsizlik riski altindadir. Bu nedenle yiiksek cevresel
sicakliklara maruz kalma, asir1 terleme gibi elektrolit
kaybir s6z konusu oldugunda elektrolit durumu
degerlendirilmelidir  (12). Sodyum gereksinimi
bireysel gereksinimler goz oOniinde bulundurularak
diyet ile alim, egzersiz durumu ve terleme durumuna
gore diizenlenmelidir. Sodyum takviyesinin, elma
piiresi, bebek formiilalar1 veya tuz ¢ozeltisinin
glin boyunca boliinmiis dozlarda enjeksiyonu ile
saglanmasi bununla birlikte ticari tuz takviyesi, tuzlu
yiyecek tiiketimini tegvik etme, yemeklere tuz ekleme
gibi cesitli Oneriler rehberlerde yer almaktadir (33).
Toplam viicut sodyum diizeyini yansitmada serum
sodyum diizeylerinin bakilmasi yetersiz olup iiriner
sodyum diizeylerine bakilmasi gerekmektedir. Ileri
yas cocuk ve yetiskin kistik fibrozisli bireylerde

diyetin genel olarak sodyum igeriginin gereksinimin
cok lizerinde oldugu goz oniinde bulundurularak rutin
sodyum takviyesi onerilmemekte ancak uzun siireli
ter ile kayip durumunda sodyum takviyesi gerekebilir
(12).

Kalsiyum (Ca)

Yetersiz kalsiyum alimi ve diisiik kemik mineral
yogunlugu genel pediatrik popiilasyonda bile endise
vericidir. Kistik fibrozisli ¢ocuklar biiylime geriligi,
gecikmis puberte, kemik sagligi1 icin gerekli olan besin
Ogelerinin malabsorbsiyonu (Ca, vitamin D, vitamin
K), diisiik fiziksel aktivite diizeyi, artmig sitokinler
sonucu olusan akciger inflamasyonu, glukokortikoid
tedavisi gibi faktorlerin etkisiyle kemik hastaliklari
acisindan yiiksek risk altindadir (34). Kalsiyum
allminin  yillik olarak degerlendirilmesi, biiyiime
yetersizligi ya da agirhik kaybi goriilen cocuklarda
daha sik degerlendirilmesi Onerilmektedir. Giinliik
kalsiyum aliminin Avrupa Gida Giivenligi (EFSA)
otoritesi tarafindan Onerilen diyet alimint (RDA)
saglamasi gerektigi belirtilmektedir. Yetersiz kalsiyum
alimi olan bireylerin kalsiyum igerigi yiliksek besinleri
(stit ve siit driinleri) tiikketmeleri tesvik edilmelidir.
Gerekli goriildiigli durumda bireysel gereksinimler
ve yetersizlik durumu goz Oniinde bulundurularak
kalsiyum takviyesi yapilabilir. Lipolizi korumak
ve kalsiyumun sabunlagarak atimini Onlemek icin
yeterli Pankreatik Enzim Replasman Tedavisi (PERT)
gerekmektedir (28).

Demir (Fe)

Kistik fibrozisli bireylerde kronik inflamasyon,
yetersiz  besin  Ogesi  alimi,  gastrointestinal
komorbiditeler, ince bagirsakta bakteriyel
agir1  biiyiime, kronik bakteriyel solunum yolu
kolonizasyonu gibi nedenlerden dolayr demir

yetersizligi riskinin arttig1 bilinmektedir. Enfeksiyon
varliginda serum ferritin diizeyleri yaniltici bir sekilde
yiikselebilmektedir. Eger serum demiri diisiik, C-
reaktif protein (CRP) diizeyleri yiiksek, serum ferritini
normal ise demir eksikligi goz ardi edilmemelidir.
Coziinebilir transferrin reseptor diizeyinin dlgiilmesi,
inflamasyondan etkilenmedigi i¢in demir durumunun
degerlendirilmesinde etkili olabilmektedir (33).
Rehberler, transferrin, ferritin kombinasyonu ve CRP
inflamasyon belirteci, demir durumunun biyokimyasal
parametrelerinin yorumlanmasinda kullanilarak yillik
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demir durumunun degerlendirilmesini 6nerir (35).
Demir yetersizligi goriilen kistik fibrozisli bireylerde
inflamasyona neden olan etkenin ortadan kaldirilmast,
direncli yetersizlik durumunda besin destegi yapilmasi
onerilmektedir (28). Hayvansal ve bitkisel kaynakli
demir igeri8i yliksek besinlerin diyet ile saglanmasi
bununla birlikte rehberlerin 6nerdigi sivi ya da tablet
formda demir destegi Onerilmektedir. Birey demir
takviyesini tolere edemediginde ve demir durumu
diizelmediginde demir infiizyonu diisiiniilmelidir (35).

Cinko (Zn)

Kararli izotop ¢aligmalar kistik fibrozisli bebek
ve cocuklarda ¢inko emiliminin azaldigim ve fekal
cinko kayiplarinin arttigint gostermistir (36, 37).
Cinko yetersizligi bliylimeyi ve A vitamini durumunu
etkilemekte ancak serum cinko diizeylerinin, viicut
cinko durumu igin yeterli bir 0l¢iit olmadigindan
tanimlanmasi1 zorlagsmaktadir. Bu nedenle kistik
fibrozis rehberleri yeterli enerji alimi ve yeterli
PERT tedavisine ragmen biiylime yetersizligi
goriilen cocuklara 6 ay siiresince 1 mg/kg/giin ¢inko
takviyesinin denenebilecegini Onermektedir (12,
38). Avrupa Enteral ve Parenteral Beslenme Dernegi
(ESPEN); onerilerinde ise cinko yetersizligi riski
altindaki kistik fibrozisli bireylere c¢inko takviyesi
onerilmektedir (3).

Selenyum (Se)

Kistik fibrozisli bazi bireylerde selenyum
durumunun diisik oldugu bildirilmesine ragmen
selenyumun  terapdtik  araliginin  dar  olmasi
nedeniyle, inorganik selenyum takviyesi ile
mortaliteler bildirilmistir (39). Bununla birlikte
baz1 pankreatik enzim replasman preparatlarr yeterli

ve giivenli miktarlarda selenyum igcermektedir.
Diisiik serum selenyum diizeylerinin, toprak
ve tarim irlinlerindeki selenyum miktarlarinin
yetersizliginden kaynaklanabilecegi belirtilmektedir.
ESPEN tarafindan selenyumun rutin takviyesinin
onerilemeyecegi bildirilmistir (28).

Sagliklt cocuklarda giinliik Onerilen mikrobesin
Ogesi yeterli alim miktarlar1 (40) ile kistik fibrozisli
cocuklarda giinliik onerilen mikrobesin 6gesi destek
dozlari, yas, cinsiyet ve biyokimyasal parametrelere
bagli olarak degismekle birlikte (3), Tablo 1’de
gosterilmigtir.

Yapilan bir calismada kistik fibrozisli bireylerde
hastaligin  siddetlendigi ve enfeksiyonun arttig1
siirecte mikrobesin ogesi yetersizliklerinin
daha sik gorildiigii, serum demir ve kalsiyum
diizeylerinin iyilestirilmesi ile hastaligin akut donem
siddetlenmelerinin 1iyilestirilebilecegi belirlenmistir
(41). Tham ve ark. (2020) yapmis olduklar1 ¢caligmada,
2-18 yas arasindaki cocuklarda yag arttikca diyetin
mikrobesin 6gesi i¢eriginin azaldigi, adolesan doneme
dogru mikrobesin dgesi alimlarinin 6nerilen diizeyleri
karsilayamadigi  belirlenmigtir  (11).  Pankreatik
yetersizligi olan kistik fibrozisli bireylerde besin
destekleri kullanimina gereksinim duyulmasina
ragmen bireylerin ¢ogunun, tedavide Onemli bir
yer olan besin destegi kullanimmma uyumunun zor
oldugu belirlenmistir (42). Bagka bir ¢alismada kistik
fibrozisli bireylerin yetersiz ve dengesiz beslendikleri,
bu bireylere gereksinimlerine uygun enerji alimi ve
gerektigi durumlarda mikrobesin 6gesi desteklerinin
saglanmas1 gerektigi belirtilmektedir (3). Kistik
fibrozisli yetiskin bireylerde yapilan bir calismada
yiiksek enerji ve protein alimima ragmen bireylerde
malniitrisyon prevalansinin yliksek oldugu, diisiik

Tablo 1. Saglikli ¢ocuklarda giinliik mikrobesin 6gesi yeterli alim miktarlar1 ile Kistik Fibrozisli ¢ocuklarda giinliik

mikrobesin ogesi onerilen destek dozlari

Mikrobesin dgeleri Saglikli ¢ocuklar® Kistik fibrozisli ¢ocuklar*®
A (IU) 10.000-16.000 5.000-10.000

D (IU) 600 400-800

E (mg) 6-13 100

K (mg) 0,03-0,06 10

Kalsiyum (mg) 450-800 1.000-2.500

Demir (mg) 7-11 40-45

Cinko (mg) 43-74 5-25

YTiirkiye Beslenme Rehberi (2015) Yeterli Alim Diizeyleri, *ESPEN (2020) Giinliik 6nerilen destek dozlari yas, cinsiyet ve biyokimyasal diizeylere gore yapiimalidir
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viicut yag yiizdesi ve diisiik beden kiitle indeksine
sahip olduklar1 belirlenmigtir (5).

Sonu¢ olarak, kistik fibrozisli  bireylerde
tedavinin etkinliginde ve hastalifin prognozunun
iyilestirilmesinde optimal ve gereksinime uygun
beslenmenin saglanmasi gerekmektedir. Enerji agigini
karsilamak amaciyla enerji icerigi yiiksek, besleyici
degeri diisiik besinlerin tiiketilmesi mikrobesin 6gesi
yetersizliklerine neden olup morbidite ve mortalite
riskini artirmaktadir. Kistik fibrozis, kronik bir
malabsorbsiyon sendromu oldugundan, besinler ile
yeterli besin 6gelerinin alimi ile birlikte besin destegine
gereksinim duyulabilmektedir. Yag malabsorbsiyonu
nedeniyle yagda coziinen vitaminler basta olmak
tizere mikrobesin ogelerinin serum diizeylerinin ve
bireylerin besinler ile besin ogesi alimlarinin diizenli
takip edilmesi, yetersizlik durumlarinin dogru tespit
edilmesi gerekli durumlarda rehberlere ve gereksinime
uygun besin desteginin saglanmasi onerilebilir.

Cikar Catismasi: Yazarlar tarafindan cikar
catigmasi bildirilmemistir.

Finansal Destek: Yazarlar tarafindan finansal
destek almadiklart bildirilmistir.
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