KiSTIK FIBROZISTE BESLENME DURUMUNUN
DEGERLENDIRILMESI VE BESLENME

ONEMLI NOKTALAR

= KFli hastalarda biytime geriligi ve malnttrisyon sik
gOorilen bir sorundur. Bu hastalarda beslenme duru-
mu akciger saghgini ve fonksiyonlarini da etkiler.

= Beslenme durumunun degerlendirilmesi icin hasta-
lar yasamin ilk birka¢ ayinda daha sik olmak Uzere,
3 ayda bir izlenmelidir. Her kontrolde antropomet-
rik 6lcumler yapilmali, buyume egrileri degerlendiril-
melidir. Biyokimyasal degerlendirmeler en az sene-
de bir veya ihtiyaci olan hastalarda daha sik izlen-
melidir.

= Beslenme durumunun degerlendiriimesi icin eriskin-
lerde BMI, cocuklarda BMi ile birlikte IVA ylzdesi
kullanilmalidir.

= Eriskinlerde BMi’nin 19’un altinda olmasi, ¢ocuklar-
da ise BMi’'nin 10 persentil altinda olmasi ve/veya
IVA%’nin %90’nin altinda olmasi beslenme yeter-
sizligi olarak degerlendirilmelidir.

= KF'li hastalarin gunlik kalori gereksinimlerini kars-
lamak icin o yas icin 6nerilen gunlik kalori gereksi-
niminin %120-150’si verilmelidir. Bu enerjinin %15-
20’si proteinlerden, %35-45’i yaglardan, kalani
karbonhidratlardan saglanmalidir.

= KF'li bebeklerin yasamin ilk 4 ayinda anne suti ile
beslenmeleri ve emzirmeye 12 aya kadar devam
edilmesi 6zendirilmelidir. Ek gidalara 4-6 ayda bas-
lanmalidir.

= Hidrolize veya polimerik mamalar ile beslenme ag-
sindan fark yoktur. Orta zincirli yag asitlerini iceren
formilalarin rutin olarak kullaniimasina gerek yok-
tur; bunlar ancak kolestaz varliginda kullanilmalidir.

= Yiyecekler ile yeterli kalori alamayan ya da agirlik
kaybi gozlenen vakalarda oral destek Urlnleri veri-
lebilir, ancak bunlar normal beslenmenin yerini
almamalidir.

= Oral destek Urtinlerine ragmen yeterli kilo alamayan
cocuklarda nazogastrik sonda veya gastrostomi
yolu ile enteral beslenme destegi verilebilir.

= Parenteral beslenme, enteral beslenmenin yararli
olmadigi veya rezeksiyon sonrasi iyi emilimi olma-
yan hastalarda veya organ nakli éncesi tercih edile-
bilir.

= KFli tim hastalarda tuz kaybi ¢cok gorilen bir sorun
oldugundan hastalara tuz destegi yapiimalidir ve
hastalar tuz kaybi bulgulari yoninden yakindan
izlenmelidir. Agir tuz kayiplarinda hastanede paren-
teral tedavi gerekir.

= Kalsiyum destegi hizli kemik buyimesinin oldugu
adolesan donemde ve kemik mineral dansitesi
dustik olan cocuklarda yapiimalidir.

= Demir eksikligi oldugu gosterilen hastalara demir
tedavisi verilmelidir.

= Yagda eriyen vitaminlerin eksikligi sik olarak goril-
dug icin hastalara bu vitaminler verilmelidir.

= Pankreas yetmezligi olan hastalara pankreas enzim
replasman tedavisi verilmelidir.

= Pankreas enzim replasman tedavisi, her beslenme
oncesinde bebeklerde 250-500 unite/kg, daha
buyuk cocuklarda 500-2000 unite/kg lipaz olarak
bagslanir. Daha sonra doz alinan yanita gore (diski-
nin gorinum, diskilama sayisi, agirhk kazanimi
gibi) artirilabilir.

= Pankreas enzim replasman tedavisinin dozu 10.000
IU/kg/gun’t asmamalidir.

Cocukluk ¢cagimin tim hastaliklarinda oldugu gibi kis-
tik fibrozisli (KF) bir hastanin degerlendiriimesi de buyu-
me ve gelismenin degerlendiriimesi ile baslar. KF'te bes-
lenme durumu ile akciger fonksiyonlari arasindaki yakin
iliskinin anlasiimasindan sonra beslenmenin diizenlenme-
si daha da 6nemli duruma gelmistir. Beslenme durumu
kotilestikce akciger fonksiyonlar kotdlesir ve akciger
fonksiyonlari  kotilestikge beslenme de zorlagsir.
Baslangictaki yag dokusu kaybini kas kutlesi kaybi izler ve
kas kitlesinin kaybr ile birlikte solunum ve koyu sekresyo-
nu atmak icin gerekli olan oksuruk kuvveti azalir. Bu
nedenle tani konuldugu andan itibaren hastayi blyime
agisindan en iyi durumda tutmak ¢ok dnemlidir [1-6].

KF hastalarinin bakiminda ¢ocuklarda normal blyime
hizini saglamak ve eriskinlerde vicut kitle indeksini
(body mass index-BMi) normal sinirlarda tutmak ana
amac¢ olmasina ragmen gelismis Ulkelerde bile KFli
cocuklarin %231, eriskinlerin ise %22’si yetersiz agirlikta-
dir [7]. Dogumda cogunlukla normal boy ve agiriga
sahiptirler. Fakat, tarama programlari ile ilk bir kag hafta/
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ay icinde tani alanlarin bile gogunda tani aninda malnut-
risyon bulunmaktadir [8]. Bebeklik doneminde tani alan
hastalarda yakalama buytmesi 4 yil alabilir.

Enerji imbalansi ve Malnutrisyonun

Nedenleri

KF hastalarinda enerji alimi ve tiiketimi arasinda den-
gesizlik vardir ve dolayisiyla enerji agigr artmistir (Tablo 1)
[1,8-10]. Emilim bozuklugunun tek nedeni enzim eksikligi
degildir. Pankreastan bikarbonat salgisi da azalmistir ve
sonugta duodenumda olusan asidik ortam endojen/ekzo-
jen enzimlerin aktivasyonlarinin azalmasina ve safra tuz-
larinin presipitasyonuna neden olur [6]. Duodenal pH
pankreastan salinan HCO, dan zengin salgi ve intestinal
HCO, salgis ile diizenlenir ve lipaz enziminin etkin olma-
si i¢in duodenal pH>5.5 (optimum 8) olmalidir [6,11].
Safra tuzlarinin presipitasyonu, migeller yapinin yeterli
olusmamasi sonucu yag emiliminde azalmaya ve entero-
hepatik resirkiilasyonun 6nlenmesiyle serum total safra
tuzu havuzunun azalmasina neden olur [10]. Emilmeyen
safra tuzlari protein ve nétral lipidlerle baglanarak onlarin
da emilimlerini engeller. Visk6z ve kalin mukus tabakasi
da besin emilimini engeller.

Genetik defekt mukozal iyon transportunu bozarak
su ve elektrolit dengesizliklerine neden olur. Uzun zincirli
yag asitlerinin (long-chain triglyceride-LCT) mukozal alimi
ve transportlarinda da defektler bildirilmistir [9]. Motilite
degisiklikleri ve gegirilmis cerrahi girisimler (rezeksiyon,
striktur olusmasi gibi) de malabsorpsiyon nedeni olabilir.
Mekonyum ileusu nedeniyle rezeksiyon gegiren hastalar
veya uzamis neonatal kolestazisi olan hastalarda emilim
sorunlar ayrica artar.

Beslenme Durumunun Degerlendirilmesi
Yasamin ilk birka¢ ayinda daha sik olmak tzere has-
talar tercihen 3 ayda bir gorilmelidirler. Bugln hala ant-

Tablo 1. KF hastalarinda enerji agiginin baglica nedenleri [1,8-10]

ropometrik Olgimler en sk olarak kullaniimaktadir.
Biyokimyasal degerlendirme de (elektrolitler, asit-baz
durumu, tam kan sayimi, total protein-aloumin, retinol ve
retinol baglayici protein, demir ve diger mineral/eser
element dlzeyleri, yagda eriyen vitamin dizeyleri ve koa-
gulasyon parametreleri) belirli araliklarla yapiimaldir. KF
hastalarinda, tani yasina gore, beslenme durumunun
degerlendirilmesi igin iki kritik donem vardir: tani konul-
duktan sonraki ilk 12 ay (yenidogan déneminde tani
alanlar icin ilk yas) ve peripubertal donem [5].

Vicut agirhgi, boy, deri kalinliklari, Gst kol gevresi ve
bas cevresi (ilk 3 yas) Olciimleri yapildiktan sonra bu
degerler kullanilarak yasa gore agirlk, yasa goére boy,
boya gore agirlk (veya ideal vicut agirhginin ylzdesi
-IVA%), BMI, kol kas alani hesaplamalar: yapilabilir. Elde
edilen veriler normal degerlerle karsilastinlarak hastanin
beslenme durumu hakkinda bilgi edinilir [5,6,12]. Vicut
kas ve yag kitlesinin hassas ol¢lmleri icin dual-enerji
X-ray (DEXA), total vicut potasyumu, total viicut suyu ve
total vicut elektrik iletkenligi olgtimleri dnerilmisse de
heniiz yaygin olarak kullanilmadiklar gibi standartlari da
belirlenmemistir.

Elde edilen parametrelerden hangisi(leri)nin beslen-
me durumunu en iyi yansittigi hala tartismalidir. Erigkinler
icin en sk kullanilan ve guvenilir bulunan parametre
BMi’tir. Cocuklarda normal degerlerin yasa gore degis-
mesi ve hendiz riskli sinirlarin belirlenmemis olmasi nede-
niyle tek parametre olarak kullaniimasi tartismalidir. Bu
nedenle VA%ile birlikte kullanilmasi onerilmektedir
[5,6,12]. Antropometrik o©lglimlere gore beslenmenin
planlanmasi Tablo 2’'de gdsterilmistir.

Amerikan Kistik Fibrozis Vakfi Beslenme Komitesi ve
Avrupa Kistik Fibrozis Cemiyetlerinin yayimladiklari uzlas
raporlarina gore [5,6,12], eriskinler icin BMi degerinin 19
(Avrupa 18.5) altinda olmasi beslenme yetersizligi olarak
kabul edilmistir. Cocuklarda ise IVA%’sinin %90 altinda

Artmis enerji kaybi

= Pankreatik yetmezlik; enzim tedavisine ragmen hastalarin cogunda emilim normal
diizeye ulasmamaktadir.

= KF’e bagl diyabet varligi ve glukoziri ile kayip

= Siroz ve kolestazis varligi, safra tuzu yetersizligi

= Absorpsiyon bozuklugu

= Hicresel dizeyde enerji kullaniminda bozukluk?

Artmis gereksinim

< REE normalden %10-30 daha ytiksektir

= Enfeksiyon varligi ve akciger hastaliginin agirhgi gereksinimi artirir

= Tedavide kullanilan ilaglar (-adrenerjikler) da REE’i artirir

Azalmis enerji alimi

= Akciger enfeksiyonu, istahsizlik

= Gastroosefageal refll, kusma, dsefajit

= Abdominal gaz ve siskinlik
= Safra kesesi ve yollarinda tas agri nedeniyle alimi azaltir
= Tuz eksikligi ve elektrolit dengesizlikleri

= Depresyon

= Distal intestinal obstriiksiyon sendromu (DIOS) ve karin agrisi
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ve/veya BMIi degerinin 10 persentil altinda olmasi beslen-
me yetersizligi olarak degerlendirilmistir. Normal degerler
olarak ise eriskinlerde BMIi degerinin kadinlarda 22,
erkeklerde 23 ve Uzerinde, ¢ocuklarda ise 2 yas Uzerinde
IVA%’sinin %90’in lzerinde veya BMi persentil degerinin
(2-20 yas) >25 persentil, iki yas altindaki ¢ocuklarda ise
boya gore vicut agirhdinin >25 persentil olmasi kabul
edilmistir. Olgtimleri bu degerler arasindaki olan hastalar
ise beslenme durumu agisindan riskte olarak degerlendi-
rilmistir. Pubertede gecikme olmasi da (kizlarda 13 yasin-
da meme gelisimi, 16 yasinda menars olmamasi veya
meme gelisimi basladiktan sonraki 5 yilda menars olma-
masi; erkeklerde 14 yasina kadar testis buytumesi olma-
masi) beslenme yetersizliginin bir géstergesi olarak kabul
edilir.

Erigkinler igin BMi degerinin kullanilmasi ve risk deger-
leri Uzerinde anlasma olmakla birlikte ¢ocuklarda neyin
kullanilacagr ve hangi degerlerin alt sinir olarak kabul
edilecegi konusunda tartismalar siirmektedir. Beslenme
yetersizligi olarak onerilen BMi <10 persentil ve IVA<%90
her zaman ayni sonucu vermemektedir. Ornegin, IVA
yuzdesi <%90 olan bir hastanin BMi>10 persentil veya
tersi olabilir. Ozellikle uzun siire malnutrisyonlu olan
cocuklarda hem agirlik, hem boy normalin altina inmekte
ve IVA %’si normal sinirlarda olabilmektedir. Halbuki bu
cocuklarin BMi persentillerine bakildiginda normalin altin-
da bulunmaktadir. Yapilan degerlendirmelerde IVA %’nin
kisa ¢ocuklarda malnutrisyon sikigini daha az gosterirken
uzun ¢ocuklarda daha sik gosterdigi gdrulmustir [13-15].
Yine ¢ocuklarda BMi persentilleri ile solunum fonksiyon-
lari (FEV,) arasindaki iliski, VA% ile olan iliskiye gére,

daha kuvvetlidir [16]. Bu nedenle cocuklarda da BMi
degerlerinin kullaniimasini 6nerenler artmaktadir. Simdilik
en iyisi gocuklarda bu parametrelerin timunun degerlen-
dirmede kullanilmasi ve beslenme yetersizligi veya yeter-
sizlige gidis tanisinda gecikmeye yer verilmemesidir.

Son olarak, agirlik kazanimi, boy uzama hizi ve BMi
kullanilarak risk belirlemeye yonelik bir siniflama oneril-
mistir (Tablo 3) [17]. Gegerliligi hentiz baska merkezlerce
denenmemis olan bu yontem hastanin uzun sdreli izlemi-
ni gerektirmesi, her toplum icin degerlerin farkl olacagi
ve her toplumun kendi blylme verilerinin elde etmesini
gerektirmesi dezavantajlarina sahiptir.

Besin Gereksinimleri ve Verilmesi

Enerji Gereksinimi

KF hastalarinda dinlenme sirasindaki enerji tiiketimi
(resting energy expenditure-REE) %7-35 arasinda artmistir
ve genel olarak total enerji tiketiminin (TEE) %60-70’ini
yapar. Bununla birlikte REE’deki artis, her zaman total
enerji tiketiminin artmasi anlamina gelmez. TEE hastanin
aktivitesine, enfeksiyon varligina vs gore degisir [6].
Tedavide kullanilan beta-blokor ve benzeri ilaglar da REE’i
artinr. REE artisini belirleyen en dnemli faktdr akciger
hastaliginin agirhdir [10].

KF’li cocuklarin gunlik kalori gereksinimlerini belirle-
mek icin degisik formuller 6nerilmistir. En basiti saglkli
cocuklar icin énerilen giinliik enerjinin %120-150’si kada-
rinn verilmesidir [1]. Saglkli ¢cocuklar icin 6nerilen basal
metabolizma hizinin hastanin yag emilim oranina, aktivi-
te derecesine ve akciger hastaliginin derecesine gore
1.5-1.9 ile carpiimasiyla elde edilen deger diger bir éneri-

Tablo 2. Beslenme durumunun degerlendiriimesi ve dnerilen beslenme énlemleri [5,7,12,14]

Beslenme Boy iVA% BGA* BMi* BMi* Tutum
durumu (tum yaslar) pers. pers. (eriskin)
(0-2yas) (220 yas)
Normal Normal >%90 > 25 > 25 22 (K)
23 (E) izle

Riskte Genetik >09690 fakat 10-25 10-25 19-22 (K)E Diyet Onerileri,

potansiyelinde kilo kaybi/ 19-23 (E) destek tedavisini

degil almama# degerlendir
Yetersiz <5 pers <%90 <10 <10 <19 (18,5£) invazif besin
beslenme destegi

*IVA%; ideal viicut agirhginin yiizdesi, BGA; Boya gore agirlik, BMI; Viicut kiitle indeksi, #Eriskinlerde agirlik kaybi olmasi; <5 yas icin 3 ay, >5 yas i¢in 6
aydan uzun stredir agirlik artisi olmamasi, £Avrupa uzlagisinda BMi<18,5 olarak kabul edilir, **Saglikli eriskinler icin normal BMi degeri 18,5-24,9 aras

kabul edilmektedir

Tablo 3. Beslenme agisindan risk belirleme [17]

1 2
<9%50-2%10 <%10
>0-minimum Agirlik kaybi/ alamama
>0-minimum Ayni

Beslenme risk kategorileri

Puanlama 0

BMI persentili >%50
Gunlik agirlik artisi >minimum
Yillik uzama >minimum
Toplam puan 0-1
Risk Yok/distik

2-3 >4
Orta Yiksek
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dir [18]. Fakat formdallerin hi¢ biri tam degeri bulmak igin
yararl degildir. En iyisi ilk hesaplamadan sonra hastanin
agirlk ve diger antropometrik 6lgiimlerini yakindan izle-
yerek kalori gereksinmesinin ayarlanmasidir.

KF hastalarinda enerjinin %215-20’si proteinden, %35-
45’1 yagdan (%210-15 coklu doymamis yag asitlerinden-
PUFA) ve kalani karbohidratlardan gelmelidir [19]. Alinan
enerji arttikga agirhk kazanimi daha iyidir [7]. Genellikle
bu kadar ylksek yagi/kaloriyi almakta zorluklarla karsila-
siimaktadir. Agirlik defisiti olan ¢ocuk ve eriskinlere dav-
ranis tedavisi, diyet danisimi, oral ve enteral destek
tedavisi baslanmalidir.

Bebeklik Doneminde Beslenme

Bebeklik doneminde emzirme tesvik edilmelidir. Anne
sutl buyUmeyi ve badirsak islevlerini hizlandirir, ishal ve
sindirim sistemi disi enfeksiyonlara karsi korur, immdain sis-
temini guclendirir [5,6,8]. Bu nedenle, blylimede bir
duraklama olmadigr stirece KF'li bebekleri ilk 4 ay sadece
anne sitl ile beslemek ve emzirmeye 12 ay devam etmek
Ozendirilmelidir. Ek gidalara 4-6 ay arasinda baslamalidir.
Verilecek formulanin icerigi agisindan hidrolize veya poli-
merik mamalarla beslenme arasinda fark yoktur [20].
Ancak hastada rezeksiyona bagl kisa bagirsak, inek suti
proteini alerjisi veya kolestazis varliginda 6zel formulalarin
yeri olabilir. Yine orta zincirli trigliserid (MCT) agirlkl for-
mulalari da rutin olarak 6nermeye gerek yoktur. Bunlar
ancak kolestazis varliginda dahayararl olurlar. Gerektiginde
formulalarin kalorik icerigi glukoz polimerleri ve/veya yag
ekleyerek 1 kkal/ml’ye artirilabilir. Kademeli olarak karbohid-
rat icerigi 12 g/dl, yag igerigi 5 g/dI'ye kadar artirilabilir [8].
Sitten kesme doneminde verilen gidalar enerji yogun
olmalidir. Sut ve siit drtnleri tam yagh verilmelidir [1,8].
Yag emilimi duzeltilemeyen cocuklara taurin destegi verile-
bilir. Taurin bebeklik ddneminde yari esansiyeldir ve taurin-
le konjuge safra tuzlar daha iyi ¢ozinurler ve yag emilimi-
ni daha fazla artinirlar [8,10,21]

Oral Destek Uriinleri

Yiyeceklerle yeterli kaloriyi alamayan ya da agirlik
kaybi g6zlenen vakalarda oral destek rtnleri verilebilir.
Bunlari verirken dikkat edilecek nokta, bu Urinlerin asil
yemegdin yerine gecmemesidir. Ayrica fazladan eneriji
verilmesinin KF’e bagl diyabet gelismesini uyarabilecegi
unutulmamalidir. Oral destek tedavisinin etkin olmadigini
gosteren calismalar [22-24] yaninda etkin oldugunu gos-
teren calismalar da vardir [25,26]. Bes yasindan sonra
eriskinlerin kullandigi oral destek drlnleri kullanilabilir.
Daha kuguk cocuklar icin yaslarina uygun olan Grlnler
tercih edilmelidir. Oral destek tedavisi hastada malnutris-
yon gelismeden baslanmalidir. Malnutrisyonu olanlarda
yanit daha azdir [24].

Enteral ve Parenteral Beslenme

Oral destek Urlinleri ve davranissal tedaviler sorunu
diizeltmeye yetmezse enteral beslenme destegi verilmeli-
dir [26-28]. Genellikle iVA%’si / boya gore agirlik %85’in

altinda ise, 2 aydan uzun suredir devam eden agirlk
kaybi varsa, 5 yas altinda 3 aydan, 5 yas Uzerinde ise 6
aydan uzun siredir agirlhk alimi yoksa enteral beslenme
Onerilir [29]. Tercihen akciger fonksiyonlari ¢cok bozulma-
dan (FEV, %40’n altina dismeden) baglanmalidir. Bu
destek nasogastrik sonda ile (kisa sureler icin) veya gastros-
tomi ile verilebilir. Hastanin psikolojik olarak desteklenmesi
unutulmamalidir. Amag giinlik kalorinin %40-50’sini gece
enteral yoldan vermektir. Kalori yogun (1.5-2.0 kkal/ml)
standart formulalar tercih edilir. Ozel formulalar ancak kisa
bagirsak, alerji, kolestazis gibi durumlarda kullanimalidir.
Enteral beslenmede de pankreas enzimi replasman tedavi-
si (PERT) verilmelidir. Enzim dozunun yarisi baslarken,
kalani da bitime yakin verilmelidir ve enzim tiipten verilme-
yip (tUpU tikayabilir) agizdan alinmaldir [3].

Parenteral beslenme nakil (akciger, karaciger) éncesi,
enteral beslenmenin yararli olmadidi ya da tolere edeme-
yen hastalar, ¢ok kisa bagirsagi olan (rezeksiyona bagl)
cocuklar gibi ¢cok 6zel durumlarda gereklidir [3].

istah Acicilar ve Anabolik Ajanlar

Blyime hormonu ve oksandrolon anabolik ajan ola-
rak arastirma amaciyla son yillarda kullanilmaktadir. istah
acicilar olarak megestrol asetat, siproheptadin, antipsiko-
tik ve antidepresan ajanlar kullaniimistir. Biytiime hormo-
nunun glukoz intoleransi, megestrol asetatin geri donu-
sUmli adrenal baskilanmasi ve buyumede inhibisyon,
siproheptadinin sedasyon gibi yan etkileri vardir [30].

Mineral Destegi

Terle sodyum (Na) kaybi arttigindan Na destedi 6nem
tagir. Ozellikle atesli hastalik, ishal, asin sicak ve giinese
maruz kalma, egzersiz durumlarinda oral destek verilme-
lidir. Ayrica anne sitl Na agisindan fakir oldugundan
emzirme donemlerinde de Na destegi verilmelidir. Soya
bazl formulalar alanlarda da dikkatli olmalidir. idrar sod-
yum konsantrasyonunun <10 mmol/I olmasi tuz yetersiz-
liginin gostergesidir [3,6,8]. Bebeklik doneminde giinde
0.5-1.0 g, 1-5 yas arasinda 2 g, daha buytklere ise 3-5 g
Na destedi (1 g NaCl=17 mEq Na) yapilabilir.

Yagd malabsorpsiyonu ve vitamin D eksikligine bagli
olarak bagirsaktan kalsiyum (Ca) emilimi bozulmus olabi-
lir. Kalsiyum desteginin KMD (zerinde etkisi olup olmadi-
g1 bilinmemekle birlikte, Ca birikiminin en fazla oldugu ve
pik mineral dansitesinin elde edildigi adélesan dénemin-
de Ca destegi verilmesi yararl olabilir [2].

Demir eksikligi nadir degildir [3]. Diyetle ahm azlig,
malabsorpsiyon, kronik enfeksiyon ve kanamalar demir
eksikliginin baslica nedenleridir. Dusiklugi gosterilme-
dikce rutin olarak verilmesine gerek yoktur. Verildiginde,
PERT ile ayni zamanda veriimemesine dikkat edilmelidir.
Emilmeyen yaglar ¢inko ve fosfat ile kompleksler olustu-
rarak emilmelerini azaltabilir. Klinik olmasa bile subklinik
eksiklikleri fazladir. PERT emilimlerini artirir. Aminoglikozid
ve asetil sistein tedavisi magnezyum duzeylerini disturebi-
lir. Topraginda selenyum eksikligi olan bolgelerde dikkat-
li olmalidir. Piyasadaki preperatlar selenyum icerdigi icin
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Tablo 4. Yagda eriyen vitaminler i¢cin 6nerilen gunlik dozlar [1,3,8,32]

Yas Gunlik doz 6nerisi

A (IU)* E (IU)* D (IU)# K (mg)*
0-12 ay 1.500 400 0.3-0.5
1-3 yll 5.000 80-150 400-800 0.3-0.5
4-8 yil 5-10.000 100-200 400-800 0.3-0.5
>8 yil 10.000 200-400 400-800 0.3-0.5

*Serum diizeyleri normalse vermeye gerek yok, #Yeterli glines alan kimselerde gerek yok

genellikle ek destege gerek yoktur [1-4,6,8]. Rutin mikro-
besin destedinin (eser elementler, vitaminler) etkisinin
degerlendirildigi bir ¢alismada, destedin plasma vitamin
A ve E duzeylerini ylkseltse de, FEV,, FVC, antopometri
ve kas performans testlerine bir etkisi olmamstir [31].

Vitamin Destegi

Yagda eriyen vitaminlerin eksikligi sik gortldiglinden
suplementasyonu yapimalidir [1,32]. Onerilen dozlar
Tablo 4’te verilmistir.

Vitamin A: KF hastalarinda vitamin A eksikligi sik
gorilar ve genellikle PERT de eksikligi gidermede tam
yeterli olmaz. Bunun icin bu hastalarda karacigerden
mobilizasyonda bir sorun oldugu distnilmektedir.
Serum retinol diizeyinin 20 pg/dI’den distik olmasi eksik-
ligini gosterir [32]. Vitamin A eksikliginin immin sistemi
baskiladigi bilindiginden hastalarda yeterli olmasi 6nem
tasir [6]. Enfeksiyon varliginda plazma duzeyi azalr.
Vitamin A ayni zamanda bir antioksidandir. Serum retinol
duizeyi ile akciger islevleri ve enfeksiyonlari arasinda ters
bir iliski vardir [32]. Vitamin A desteginin genellikle 6ne-
rilen miktarlardan fazla verildigi ve bunun da serum reti-
nol duzeylerinde artisa ve zamanla vitamin A toksisitesine
neden olabilecedi akilda tutulmaldir [33,34]. Gebelikte
ylksek doz dogdumsal defektlere neden olabilir [6].
Retinol duzeyi yetersizligi gostermesine ragmen yuiksekli-
§i gostermek icin yeterli degildir [32]. ilk tani aninda
vitamin A basladiktan sonra aralikli yapilacak kan duizeyi
Olctimleri ile dozu ayarlanmalidir. Cinko karacigerden
vitamin A ve retinol baglayici protein salinimi icin gerekli
oldugundan hastalarda diizeyine dikkat etmelidir.

Vitamin E: Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari-
na bagl olarak KF hastalarinda oksidatif stres artmistir ve
pankreasin yetersizlik durumundan bagimsiz olarak
hemen hemen tim yeni tani alan hastalarda vitamin E
duzeyleri azalmistir. Eksikligi yasla birlikte artar. Membran
PUFA’lerini oksidasyondan korumada asil gorevi yapan
antioksidandir. Bunun icin her KF hastasinda destek ola-
rak verilmelidir ve aralikli olarak serum duzeyleri deger-
lendirilmelidir [32]. Vitamin E emilimi igin safra asitleri de
gerekli oldugundan PERT tedavisi her zaman vitamin E
emilimini dizeltmez [6]. Suplementasyona ragmen kan
duzeyleri distk olabilir. Safra asit dizeyinin azalmis
olmasi belki pankreas enzimlerinden daha fazla rol oyna-
maktadir. Ursodeoksikolik asit tedavisi vitamin E emilimi-
ni artirmaktadir [6]. Biyokimyasal eksiklik sik gértilmesine

ragmen klinik semptomlar nadirdir. Hemolitik anemi
olmasi eksikligi icin uyaricidir.

Vitamin D: Yeterli glines 15131 alan hastalarda veril-
mesine gerek yoktur. Glinesi yeterli olmayan bolgelerde
yasayan, asiri giines kremi kullanan veya ¢esitli nedenler-
le drtlinen hastalarda yetersizlik gorilebilir [6,32].

Vitamin K: Hem emilimin az olmasi, hem sik kullani-
lan antibiyotiklere bagli olarak azalmis bagirsak mikrobi-
yotasindan dolayr bakteriyel Uretimin azhd sonucu
eksikligi siktir. Kanama parametrelerine yansiyan bir
eksiklik olmasa bile hastalar desteklenmelidir. Vitamin K
eksikliginin en iyi gostergesi PIVKA-II (proteins induced
by vitamin K absence) diizeyinin dlgimuddr. PIVKA-II bir
ka¢ ng/ml degisikligi saptarken protrombin zamani
ancak 100 pg/ml diizeyindeki degisiklikleri saptayabilir.
Vitamin K ayni zamanda kemik mineralizasyonu igin
gereklidir. Belirgin klinik eksikligi olmasa da bazi hasta-
larda osteoprozun nedeni oldugu dusundlmektedir.
Yine de rutin suplementasyonu hakkinda yeterli bilgi
yoktur. Oral glnlik dozlarin etkinligi de tam bilinme-
mektedir. Parenteral yol ancak siddetli eksiklik durumla-
rinda tercih edilmelidir. MUmkin oldugunca suda eriyen
sekilleri oral olarak verilmelidir [6,32].

Suda eriyen vitaminlerin metabolizmasi KF hastalarin-
da fazla etkilenmemistir. Yasla birlikte vitamin C diizeyinin
azaldigi gosterilmistir. ileal rezeksiyon yapilmis olan hasta-
larda vitamin B12 emilimi olmayacagindan bu hastalara
aylik 100 pg vitamin B12 parenteral verilmelidir [1,3,8].

Esansiyel Yag Asidi (EYA) Destegi

KF hastalarinda EYA eksikligi %85’e varan siklikta
gorulebilir. Eksikliginin tek nedeni yag malabsorpsiyonu
degildir; artmis oksidatif stres, PUFA’lerinin daha fazla
peroksidatif yikiminin olmasi diger nedenlerdir. Anne
sutl veya formula ile beslenen bebekler genellikle yeterli
miktarda EYA alirlar. Pankreatik yetersizligi olmayan has-
talarda belirgin bir EYA eksikligi gorulmemektedir. EYA
eksikligi trien:tetraen oranina (normali <0.02-0.04) bak-
larak veya daha kolay olarak serum linoleik asit diizeyini
Olcerek gosterilebilir [35]. Serum linoleik asit dizeyi ile
agirlik, boy, BMi, kol kas alani ve FEV, arasinda onemli
derecede pozitif korelasyon vardir. Hayvan galismalarinda
EYA eksikliginin stafilokok ve psddomonas enfeksiyonla-
rina egilimi artirdid bildirilmisse de [36,37], KF hastalarin-
da 6 ay dokosaheksanoik asit (DHA) destegdi verilmesinin,
plazma ve doku DHA diizeylerini artirmasina ve kan ara-
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sidonik asit diizeyi ve arasidonik asit:DHA oranini dusr-
mesine ragmen, akciger fonksiyonlari izerine gosterilebi-
lir bir etkisinin olmadigi gérulmustur [38]. Omega-3 yag
asitleri ile destegin etkileri de tartismalidir. Laboratuvar
parametrelerinde anti-inflamatuvar degisiklikler yapmasi-
na ragmen klinik parametreler Gzerine etkileri gosterile-
memistir [39]. Eldeki veriler omega-3 yag asitlerinin rutin
Onerilmesi icin yeterli degildir [40].

Pankreatik Enzim Replasman Tedavisi

Hastalarin dogum aninda yarisinda ve 1 yasina kadar
%85-90’iInda pankreas yetersizligi vardir [8]. Pankreatik
yetmezlik olan hastalarda beslenmenin temelini PERT
olusturur. Bu amacla pH-duyarl mikrokurecikler kullanilir.
Mikrokdrecikler pH>5.5-6 olmadikca agiimazlar. Boylelikle
enzimin midede acilmasi ve inaktivasyonu énlenir [2,41].

PERT ile %85-95 oraninda yag emilimi saglamak mim-
kiindur. Enzim yeterliliginin en iyi 6l¢itd 3 glnlik yag
absorpsiyon c¢alismasi yapmaktir. Diyette MCT varsa labo-
ratuvar uyariimalidir, ciinku baska bir yontemle calisiimal-
dir. Fekal elastaz ve kimotripsin enzim tedavisinin yeterlili-
gini gostermezler. PERT tedavisi ile hastalarin 1/3’0
%90'In, 1/3'0 %80’in Uzerinde yag emilimi saglarken
kalan 1/3’Unde emilim orani %80’in altinda kalir [42].

Pankreas yetmezligi olan bebeklerin ve ¢ocuklarin
hesaplanan dozda pankreas enzimlerini her beslenme
Oncesi almalari saglanmalidir. Pankreas enzim eksikligi
olan bebeklerin anne sitl veya mama alirken de pankre-
as enzim tedavilerini almalari gerekir. Baslangicta enzim
dozu her beslenme dncesinde bebeklerde 250-500 Unite/
kg, daha buyuk cocuklarda 500-2000 (inite/kg lipaz ola-
rak baslanir. Daha sonra doz alinan yanita gore (diskinin
gorunumu, diskilama sayisi, agirlik kazanimi gibi) artirla-
bilir. Mikrokurecikler bebeklerde az miktarda su veya
meyva suyu veya meyva plresi ile karistirilarak bir kasikla
beslenmeden 6nce verilmelidir.MUmkin olan en kisa
zamanda (3-4 yaslarinda) kapsulun bitin olarak yutul-
masi 6gretilmelidir. Mikrokureciklerin barsakta ¢oziinen
yapilarinin bozulmamasi i¢in ezilmemeleri, ¢cignenmeme-
leri gereklidir. Enzimler beslenmenin basinda ve yiyecek-
lerle kanstirnimadan alinmalidirlar. Uzun strecegi disini-
len yemeklerde dozun yansi baslangicta yarisi yemek
ortasinda alinabilir. Kiiglik cocuklarda kapsul icerigi veri-
lirken yemegin Uzerine serpilmemeli veya yemekle karisti-
riimamalidir. Cocuklarda yag iceren ara 6ginlerde, ana
ogtnlerde verilen dozun yansi verilebilir. Hi¢ yag icerme-
yen yiyeceklerle alinmasina gerek yoktur. Orta zincirli
yaglarin emilimi i¢in de, daha az miktarda olsa da, enzim
gereklidir. Ogunlerin yag icerikleri deneyimli bir diyetis-
yenle degerlendirilmelidir. Enzim dozlar kisiseldir, yanit
kestirlemez ve her hastada ayri degerlendirilmelidir.
Preperatin cinsi (firma, Uretim tarihi, vs), kisisel farkliliklar
(mide asiditesi, mide bosalma hizi, vs) etkinligini etkile-
mektedir [1-4,8,43].

PERT tedavisinin ciddi bir yan etkisi yoktur. Agizda
cignenirse agizda acilik olabilir. Beslenme sonrasi bebek-
lerde agizda enzim parcaciklarinin kalip kalmadigr arasti-

nimalidir. Kalan pargaciklar agizda tlserlere neden olur.
Asiri dozda perianal irritasyon ve uzun sureli ylksek
dozda kullanimda fibrozan kolonopati goriilebilir. Bazi
hastalarda alerjik reaksiyonlar gorulebilir [6]. Fibrozan
kolonopatiden korunmak icin maksimum enzim dozu
2.500 1U/kg/6gun veya 10.000 1U/kg/gln’d agmamal-
dir. Gunde 10.000 IU lipaz/kg’dan daha yuksek dozlarin
ek bir yarar saglamadig bilinmektedir ve 6zellikle cocuk-
larda fibrozan kolonopati riskini artirir [3,5,6].

Verilebilecek maksimum doz ile istenen emilim diizeyi
elde edilemiyorsa bunun nedenleri arastiriimalidir
[3,11,42]. Enzimin dogru alinip alinmadig sorgulanmalr,
uygun bir yontemle (mikroskopi, steatokrit, yag balans
calismasi) yag emilimi kontrol edilmeli, deneyimli bir diye-
tisyenle diyet tartisiimali ve enzim dozunun yiyeceklerin
yag icerikleriyle orantili olup olmadigi kontrol edilmeli,
preperatlarin son kullanma tarihleri kontrol edilmeli,
gerekirse farkl bir preperat denenmelidir. Enzim ve besin-
lerin mideden bosalma zamanlarinin ayni olmamasi bir
neden olabilir. Yani, besin ve enzim duodenumda ayni
zamanda bulunmayabilir. Lipazin optimal aktivasyonu
icin pH 8 olmalidir. Fakat KF hastalarinda pankreas ve
intestinal bikarbonat salinimi da yetersiz oldugundan
duodenumda uygun pH degeri olmayabilir. Bu olumsuz-
lugu gidermek icin son yillarda bazi tlkelerde bikarbonat
iceren preperatlar yapilmistir. Yag emilimini artirmalarina
ragmen rutin kullaniimasini 6nerecek kadar etkin olup
olmadiklar henliz tartismalidir. Yeterli yanit alinamayan
hastalarda duodenal pH'yr yukseltmek icin proton pom-
pasi inhibitorleri veya H, reseptor blokorleri verilebilir
[2,41]. Taurin destegi de bazi hastalarda emilimi artirabi-
lir. Ayrica hastalarda KF disinda bir hastaligin (¢olyak,
inflamatuvar bagirsak hastaligi, protein intoleransi ve
paraziter hastaliklar gibi) da olabilecegi unutulmamalidir.
Solunum yolu enfeksiyonu ile agiklanamayacak derecede
akciger fonksiyonlarinda bozulma ve/veya hizli agirlk
kaybi oldugunda kistik fibrozise bagl diyabet akla gelme-
li ve arastinimalidir.
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