
Çocukluk ça n n tüm hastal klar nda oldu u gibi kis-
tik fibrozisli (KF) bir hastan n de erlendirilmesi de büyü-
me ve geli menin de erlendirilmesi ile ba lar. KF’te bes-
lenme durumu ile akci er fonksiyonlar  aras ndaki yak n 
ili kinin anla lmas ndan sonra beslenmenin düzenlenme-
si daha da önemli duruma gelmi tir. Beslenme durumu 
kötüle tikçe akci er fonksiyonlar  kötüle ir ve akci er 
fonksiyonlar  kötüle tikçe beslenme de zorla r. 
Ba lang çtaki ya  dokusu kayb n  kas kütlesi kayb  izler ve 
kas kütlesinin kayb  ile birlikte solunum ve koyu sekresyo-
nu atmak için gerekli olan öksürük kuvveti azal r. Bu 
nedenle tan  konuldu u andan itibaren hastay  büyüme 
aç s ndan en iyi durumda tutmak çok önemlidir [1-6]. 

KF hastalar n n bak m nda çocuklarda normal büyüme 
h z n  sa lamak ve eri kinlerde vücut kütle indeksini 
(body mass index-BM ) normal s n rlarda tutmak ana 
amaç olmas na ra men geli mi  ülkelerde bile KF’li 
çocuklar n %23’ü, eri kinlerin ise %22’si yetersiz a rl kta-
d r [7]. Do umda ço unlukla normal boy ve a rl a 
sahiptirler. Fakat, tarama programlar  ile ilk bir kaç hafta/
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 ÖNEML  NOKTALAR
• KF’li hastalarda büyüme gerili i ve malnütrisyon s k 

görülen bir sorundur. Bu hastalarda beslenme duru-
mu akci er sa l n  ve fonksiyonlar n  da etkiler.

• Beslenme durumunun de erlendirilmesi için hasta-
lar ya am n ilk birkaç ay nda daha s k olmak üzere, 
3 ayda bir izlenmelidir. Her kontrolde antropomet-
rik ölçümler yap lmal , büyüme e rileri de erlendiril-
melidir. Biyokimyasal de erlendirmeler en az sene-
de bir veya ihtiyac  olan hastalarda daha s k izlen-
melidir.

• Beslenme durumunun de erlendirilmesi için eri kin-
lerde BM , çocuklarda BM  ile birlikte VA yüzdesi 
kullan lmal d r. 

• Eri kinlerde BM ’nin 19’un alt nda olmas , çocuklar-
da ise BM ’nin 10 persentil alt nda olmas  ve/veya 
VA%’nin %90’n n alt nda olmas  beslenme yeter-
sizli i olarak de erlendirilmelidir.

• KF’li hastalar n günlük kalori gereksinimlerini kar -
lamak için o ya  için önerilen günlük kalori gereksi-
niminin %120-150’si verilmelidir. Bu enerjinin %15-
20’si proteinlerden, %35-45’i ya lardan, kalan  
karbonhidratlardan sa lanmal d r.

• KF’li bebeklerin ya am n ilk 4 ay nda anne sütü ile 
beslenmeleri ve emzirmeye 12 aya kadar devam 
edilmesi özendirilmelidir. Ek g dalara 4-6 ayda ba -
lanmal d r. 

• Hidrolize veya polimerik mamalar ile beslenme aç -
s ndan fark yoktur. Orta zincirli ya  asitlerini içeren 
formülalar n rutin olarak kullan lmas na gerek yok-
tur; bunlar ancak kolestaz varl nda kullan lmal d r.

• Yiyecekler ile yeterli kalori alamayan ya da a rl k 
kayb  gözlenen vakalarda oral destek ürünleri veri-
lebilir, ancak bunlar normal beslenmenin yerini 
almamal d r.

• Oral destek ürünlerine ra men yeterli kilo alamayan 
çocuklarda nazogastrik sonda veya gastrostomi 
yolu ile enteral beslenme deste i verilebilir.

• Parenteral beslenme, enteral beslenmenin yararl  
olmad  veya rezeksiyon sonras  iyi emilimi olma-
yan hastalarda veya organ nakli öncesi tercih edile-
bilir.

• KF’li tüm hastalarda tuz kayb  çok görülen bir sorun 
oldu undan hastalara tuz deste i yap lmal d r ve 
hastalar tuz kayb  bulgular  yönünden yak ndan 
izlenmelidir. A r tuz kay plar nda hastanede paren-
teral tedavi gerekir.

• Kalsiyum deste i h zl  kemik büyümesinin oldu u 
adölesan dönemde ve kemik mineral dansitesi 
dü ük olan çocuklarda yap lmal d r.

• Demir eksikli i oldu u gösterilen hastalara demir 
tedavisi verilmelidir.

• Ya da eriyen vitaminlerin eksikli i s k olarak görül-
dü ü için hastalara bu vitaminler verilmelidir.

• Pankreas yetmezli i olan hastalara pankreas enzim 
replasman tedavisi verilmelidir.

• Pankreas enzim replasman tedavisi, her beslenme 
öncesinde bebeklerde 250-500 ünite/kg, daha 
büyük çocuklarda 500-2000 ünite/kg lipaz olarak 
ba lan r. Daha sonra doz al nan yan ta göre (d k -
n n görünümü, d k lama say s , a rl k kazan m  
gibi) art r labilir.

• Pankreas enzim replasman tedavisinin dozu 10.000 
IU/kg/gün’ü a mamal d r.
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ay içinde tan  alanlar n bile ço unda tan  an nda malnut-
risyon bulunmaktad r [8]. Bebeklik döneminde tan  alan 
hastalarda yakalama büyümesi 4 y l alabilir.

Enerji mbalans  ve Malnutrisyonun 
Nedenleri
KF hastalar nda enerji al m  ve tüketimi aras nda den-

gesizlik vard r ve dolay s yla enerji aç  artm t r (Tablo 1) 
[1,8-10]. Emilim bozuklu unun tek nedeni enzim eksikli i 
de ildir. Pankreastan bikarbonat salg s  da azalm t r ve 
sonuçta duodenumda olu an asidik ortam endojen/ekzo-
jen enzimlerin aktivasyonlar n n azalmas na ve safra tuz-
lar n n presipitasyonuna neden olur [6]. Duodenal pH 
pankreastan sal nan HCO

3
-’dan zengin salg  ve intestinal 

HCO
3
- salg s  ile düzenlenir ve lipaz enziminin etkin olma-

s  için duodenal pH>5.5 (optimum 8) olmal d r [6,11]. 
Safra tuzlar n n presipitasyonu, miçeller yap n n yeterli 
olu mamas  sonucu ya  emiliminde azalmaya ve entero-
hepatik resirkülasyonun önlenmesiyle serum total safra 
tuzu havuzunun azalmas na neden olur [10]. Emilmeyen 
safra tuzlar  protein ve nötral lipidlerle ba lanarak onlar n 
da emilimlerini engeller. Visköz ve kal n mukus tabakas  
da besin emilimini engeller. 

Genetik defekt mukozal iyon transportunu bozarak 
su ve elektrolit dengesizliklerine neden olur. Uzun zincirli 
ya  asitlerinin (long-chain triglyceride-LCT) mukozal al m  
ve transportlar nda da defektler bildirilmi tir [9]. Motilite 
de i iklikleri ve geçirilmi  cerrahi giri imler (rezeksiyon, 
striktür olu mas  gibi) de malabsorpsiyon nedeni olabilir. 
Mekonyum ileusu nedeniyle rezeksiyon geçiren hastalar 
veya uzam  neonatal kolestazisi olan hastalarda emilim 
sorunlar  ayr ca artar.

Beslenme Durumunun De erlendirilmesi
Ya am n ilk birkaç ay nda daha s k olmak üzere has-

talar tercihen 3 ayda bir görülmelidirler. Bugün hala ant-

ropometrik ölçümler en s k olarak kullan lmaktad r. 
Biyokimyasal de erlendirme de (elektrolitler, asit-baz 
durumu, tam kan say m , total protein-albumin, retinol ve 
retinol ba lay c  protein, demir ve di er mineral/eser 
element düzeyleri, ya da eriyen vitamin düzeyleri ve koa-
gülasyon parametreleri) belirli aral klarla yap lmal d r. KF 
hastalar nda, tan  ya na göre, beslenme durumunun 
de erlendirilmesi için iki kritik dönem vard r: tan  konul-
duktan sonraki ilk 12 ay (yenido an döneminde tan  
alanlar için ilk ya ) ve peripubertal dönem [5].

Vücut a rl , boy, deri kal nl klar , üst kol çevresi ve 
ba  çevresi (ilk 3 ya ) ölçümleri yap ld ktan sonra bu 
de erler kullan larak ya a göre a rl k, ya a göre boy, 
boya göre a rl k (veya ideal vücut a rl n n yüzdesi 
- VA%), BM , kol kas alan  hesaplamalar  yap labilir. Elde 
edilen veriler normal de erlerle kar la t r larak hastan n 
beslenme durumu hakk nda bilgi edinilir [5,6,12]. Vücut 
kas ve ya  kütlesinin hassas ölçümleri için dual-enerji 
X-ray (DEXA), total vücut potasyumu, total vücut suyu ve 
total vücut elektrik iletkenli i ölçümleri önerilmi se de 
henüz yayg n olarak kullan lmad klar  gibi standartlar  da 
belirlenmemi tir. 

Elde edilen parametrelerden hangisi(leri)nin beslen-
me durumunu en iyi yans tt  hala tart mal d r. Eri kinler 
için en s k kullan lan ve güvenilir bulunan parametre 
BM ’tir. Çocuklarda normal de erlerin ya a göre de i -
mesi ve henüz riskli s n rlar n belirlenmemi  olmas  nede-
niyle tek parametre olarak kullan lmas  tart mal d r. Bu 
nedenle VA%ile birlikte kullan lmas  önerilmektedir 
[5,6,12]. Antropometrik ölçümlere göre beslenmenin 
planlanmas  Tablo 2’de gösterilmi tir.

Amerikan Kistik Fibrozis Vakf  Beslenme Komitesi ve 
Avrupa Kistik Fibrozis Cemiyetlerinin yay mlad klar  uzla  
raporlar na göre [5,6,12], eri kinler için BM  de erinin 19 
(Avrupa 18.5) alt nda olmas  beslenme yetersizli i olarak 
kabul edilmi tir. Çocuklarda ise VA%’sinin %90 alt nda 
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Tablo 1. KF hastalar nda enerji aç n n ba l ca nedenleri [1,8-10]

Artm  enerji kayb  • Pankreatik yetmezlik; enzim tedavisine ra men hastalar n ço unda emilim normal
 düzeye ula mamaktad r. 

 • KF’e ba l  diyabet varl  ve glukozüri ile kay p

 • Siroz ve kolestazis varl , safra tuzu yetersizli i

 • Absorpsiyon bozuklu u

 • Hücresel düzeyde enerji kullan m nda bozukluk?

Artm  gereksinim • REE normalden %10-30 daha yüksektir

 • Enfeksiyon varl  ve akci er hastal n n a rl  gereksinimi art r r

 • Tedavide kullan lan ilaçlar ( -adrenerjikler) da REE’i art r r

Azalm  enerji al m  • Akci er enfeksiyonu, i tahs zl k

 • Gastroösefageal reflü, kusma, ösefajit

 • Abdominal gaz ve i kinlik

 • Safra kesesi ve yollar nda ta  a r  nedeniyle al m  azalt r

 • Tuz eksikli i ve elektrolit dengesizlikleri

 • Depresyon 

 • Distal intestinal obstrüksiyon sendromu (D OS) ve kar n a r s
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ve/veya BM  de erinin 10 persentil alt nda olmas  beslen-
me yetersizli i olarak de erlendirilmi tir. Normal de erler 
olarak ise eri kinlerde BM  de erinin kad nlarda 22, 
erkeklerde 23 ve üzerinde, çocuklarda ise 2 ya  üzerinde 
VA%’sinin %90’ n üzerinde veya BM  persentil de erinin 
(2-20 ya ) >25 persentil, iki ya  alt ndaki çocuklarda ise 
boya göre vücut a rl n n >25 persentil olmas  kabul 
edilmi tir. Ölçümleri bu de erler aras ndaki olan hastalar 
ise beslenme durumu aç s ndan riskte olarak de erlendi-
rilmi tir. Pubertede gecikme olmas  da (k zlarda 13 ya n-
da meme geli imi, 16 ya nda menar  olmamas  veya 
meme geli imi ba lad ktan sonraki 5 y lda menar  olma-
mas ; erkeklerde 14 ya na kadar testis büyümesi olma-
mas ) beslenme yetersizli inin bir göstergesi olarak kabul 
edilir.

Eri kinler için BM  de erinin kullan lmas  ve risk de er-
leri üzerinde anla ma olmakla birlikte çocuklarda neyin 
kullan laca  ve hangi de erlerin alt s n r olarak kabul 
edilece i konusunda tart malar sürmektedir. Beslenme 
yetersizli i olarak önerilen BM  <10 persentil ve VA<%90 
her zaman ayn  sonucu vermemektedir. Örne in, VA 
yüzdesi <%90 olan bir hastan n BM >10 persentil veya 
tersi olabilir. Özellikle uzun süre malnutrisyonlu olan 
çocuklarda hem a rl k, hem boy normalin alt na inmekte 
ve VA %’si normal s n rlarda olabilmektedir. Halbuki bu 
çocuklar n BM  persentillerine bak ld nda normalin alt n-
da bulunmaktad r. Yap lan de erlendirmelerde VA %’nin 
k sa çocuklarda malnutrisyon s kl n  daha az gösterirken 
uzun çocuklarda daha s k gösterdi i görülmü tür [13-15]. 
Yine çocuklarda BM  persentilleri ile solunum fonksiyon-
lar  (FEV

1
) aras ndaki ili ki, VA% ile olan ili kiye göre, 

daha kuvvetlidir [16]. Bu nedenle çocuklarda da BM  
de erlerinin kullan lmas n  önerenler artmaktad r. imdilik 
en iyisi çocuklarda bu parametrelerin tümünün de erlen-
dirmede kullan lmas  ve beslenme yetersizli i veya yeter-
sizli e gidi  tan s nda gecikmeye yer verilmemesidir.

Son olarak, a rl k kazan m , boy uzama h z  ve BM  
kullan larak risk belirlemeye yönelik bir s n flama öneril-
mi tir (Tablo 3) [17]. Geçerlili i henüz ba ka merkezlerce 
denenmemi  olan bu yöntem hastan n uzun süreli izlemi-
ni gerektirmesi, her toplum için de erlerin farkl  olaca  
ve her toplumun kendi büyüme verilerinin elde etmesini 
gerektirmesi dezavantajlar na sahiptir.

Besin Gereksinimleri ve Verilmesi
Enerji Gereksinimi
KF hastalar nda dinlenme s ras ndaki enerji tüketimi 

(resting energy expenditure-REE) %7-35 aras nda artm t r 
ve genel olarak total enerji tüketiminin (TEE) %60-70’ini 
yapar. Bununla birlikte REE’deki art , her zaman total 
enerji tüketiminin artmas  anlam na gelmez. TEE hastan n 
aktivitesine, enfeksiyon varl na vs göre de i ir [6]. 
Tedavide kullan lan beta-blokör ve benzeri ilaçlar da REE’i 
art r r. REE art n  belirleyen en önemli faktör akci er 
hastal n n a rl d r [10].

KF’li çocuklar n günlük kalori gereksinimlerini belirle-
mek için de i ik formüller önerilmi tir. En basiti sa l kl  
çocuklar için önerilen günlük enerjinin %120-150’si kada-
r nn verilmesidir [1]. Sa l kl  çocuklar için önerilen basal 
metabolizma h z n n hastan n ya  emilim oran na, aktivi-
te derecesine ve akci er hastal n n derecesine göre 
1.5-1.9 ile çarp lmas yla elde edilen de er di er bir öneri-

Tablo 2. Beslenme durumunun de erlendirilmesi ve önerilen beslenme önlemleri [5,7,12,14]

Beslenme  Boy VA% BGA* BM * BM * Tutum
durumu  (tüm ya lar) pers. pers. (eri kin)
   (0-2 ya ) (2-20 ya )  

Normal Normal %90 > 25 > 25 22 (K)

     23 (E) zle

Riskte Genetik %90 fakat 10-25 10-25 19-22 (K)£ Diyet önerileri,
 potansiyelinde  kilo kayb /   19-23 (E)£ destek tedavisini
 de il almama#    de erlendir

Yetersiz <5 pers <%90 <10  <10  <19 (18,5£) nvazif besin 
beslenme      deste i 

* VA%; ideal vücut a rl n n yüzdesi, BGA; Boya göre a rl k, BM ; Vücut kütle indeksi, #Eri kinlerde a rl k kayb  olmas ; <5 ya  için 3 ay, >5 ya  için 6 

aydan uzun süredir a rl k art  olmamas , £Avrupa uzla s nda BM <18,5 olarak kabul edilir, **Sa l kl  eri kinler için normal BM  de eri 18,5-24,9 aras  

kabul edilmektedir

Tablo 3. Beslenme aç s ndan risk belirleme [17]

Puanlama 0  1 2

BMI persentili %50 <%50- %10 <%10

Günlük a rl k art  minimum >0-minimum A rl k kayb / alamama

Y ll k uzama minimum >0-minimum Ayn  

  Beslenme risk kategorileri

Toplam puan 0-1 2-3  4

Risk Yok/dü ük Orta Yüksek
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dir [18]. Fakat formüllerin hiç biri tam de eri bulmak için 
yararl  de ildir. En iyisi ilk hesaplamadan sonra hastan n 
a rl k ve di er antropometrik ölçümlerini yak ndan izle-
yerek kalori gereksinmesinin ayarlanmas d r.

KF hastalar nda enerjinin %15-20’si proteinden, %35-
45’  ya dan (%10-15 çoklu doymam  ya  asitlerinden-
PUFA) ve kalan  karbohidratlardan gelmelidir [19]. Al nan 
enerji artt kça a rl k kazan m  daha iyidir [7]. Genellikle 
bu kadar yüksek ya /kaloriyi almakta zorluklarla kar la-

lmaktad r. A rl k defisiti olan çocuk ve eri kinlere dav-
ran  tedavisi, diyet dan m , oral ve enteral destek 
tedavisi ba lanmal d r. 

Bebeklik Döneminde Beslenme
Bebeklik döneminde emzirme te vik edilmelidir. Anne 

sütü büyümeyi ve ba rsak i levlerini h zland r r, ishal ve 
sindirim sistemi d  enfeksiyonlara kar  korur, immün sis-
temini güçlendirir [5,6,8]. Bu nedenle, büyümede bir 
duraklama olmad  sürece KF’li bebekleri ilk 4 ay sadece 
anne sütü ile beslemek ve emzirmeye 12 ay devam etmek 
özendirilmelidir. Ek g dalara 4-6 ay aras nda ba lamal d r. 
Verilecek formulan n içeri i aç s ndan hidrolize veya poli-
merik mamalarla beslenme aras nda fark yoktur [20]. 
Ancak hastada rezeksiyona ba l  k sa ba rsak, inek sütü 
proteini alerjisi veya kolestazis varl nda özel formulalar n 
yeri olabilir. Yine orta zincirli trigliserid (MCT) a rl kl  for-
mulalar  da rutin olarak önermeye gerek yoktur. Bunlar 
ancak kolestazis varl nda daha yararl  olurlar. Gerekti inde 
formulalar n kalorik içeri i glukoz polimerleri ve/veya ya  
ekleyerek 1 kkal/ml’ye art r labilir. Kademeli olarak karbohid-
rat içeri i 12 g/dl, ya  içeri i 5 g/dl’ye kadar art r labilir [8]. 
Sütten kesme döneminde verilen g dalar enerji yo un 
olmal d r. Süt ve süt ürünleri tam ya l  verilmelidir [1,8]. 
Ya  emilimi düzeltilemeyen çocuklara taurin deste i verile-
bilir. Taurin bebeklik döneminde yar  esansiyeldir ve taurin-
le konjüge safra tuzlar  daha iyi çözünürler ve ya  emilimi-
ni daha fazla art r rlar [8,10,21]

Oral Destek Ürünleri
Yiyeceklerle yeterli kaloriyi alamayan ya da a rl k 

kayb  gözlenen vakalarda oral destek ürünleri verilebilir. 
Bunlar  verirken dikkat edilecek nokta, bu ürünlerin as l 
yeme in yerine geçmemesidir. Ayr ca fazladan enerji 
verilmesinin KF’e ba l  diyabet geli mesini uyarabilece i 
unutulmamal d r. Oral destek tedavisinin etkin olmad n  
gösteren çal malar [22-24] yan nda etkin oldu unu gös-
teren çal malar da vard r [25,26]. Be  ya ndan sonra 
eri kinlerin kulland  oral destek ürünleri kullan labilir. 
Daha küçük çocuklar için ya lar na uygun olan ürünler 
tercih edilmelidir. Oral destek tedavisi hastada malnutris-
yon geli meden ba lanmal d r. Malnutrisyonu olanlarda 
yan t daha azd r [24].

Enteral ve Parenteral Beslenme
Oral destek ürünleri ve davran sal tedaviler sorunu 

düzeltmeye yetmezse enteral beslenme deste i verilmeli-
dir [26-28]. Genellikle VA%’si / boya göre a rl k %85’in 

alt nda ise, 2 aydan uzun süredir devam eden a rl k 
kayb  varsa, 5 ya  alt nda 3 aydan, 5 ya  üzerinde ise 6 
aydan uzun süredir a rl k al m  yoksa enteral beslenme 
önerilir [29]. Tercihen akci er fonksiyonlar  çok bozulma-
dan (FEV

1
 %40’ n alt na dü meden) ba lanmal d r. Bu 

destek nasogastrik sonda ile (k sa süreler için) veya gastros-
tomi ile verilebilir. Hastan n psikolojik olarak desteklenmesi 
unutulmamal d r. Amaç günlük kalorinin %40-50’sini gece 
enteral yoldan vermektir. Kalori yo un (1.5-2.0 kkal/ml) 
standart formulalar tercih edilir. Özel formulalar ancak k sa 
ba rsak, alerji, kolestazis gibi durumlarda kullan lmal d r. 
Enteral beslenmede de pankreas enzimi replasman tedavi-
si (PERT) verilmelidir. Enzim dozunun yar s  ba larken, 
kalan  da bitime yak n verilmelidir ve enzim tüpten verilme-
yip (tüpü t kayabilir) a zdan al nmal d r [3]. 

Parenteral beslenme nakil (akci er, karaci er) öncesi, 
enteral beslenmenin yararl  olmad  ya da tolere edeme-
yen hastalar, çok k sa ba rsa  olan (rezeksiyona ba l ) 
çocuklar gibi çok özel durumlarda gereklidir [3]. 

tah Aç c lar ve Anabolik Ajanlar
Büyüme hormonu ve oksandrolon anabolik ajan ola-

rak ara t rma amac yla son y llarda kullan lmaktad r. tah 
aç c lar olarak megestrol asetat, siproheptadin, antipsiko-
tik ve antidepresan ajanlar kullan lm t r. Büyüme hormo-
nunun glukoz intolerans , megestrol asetat n geri dönü-
ümlü adrenal bask lanmas  ve büyümede inhibisyon, 

siproheptadinin sedasyon gibi yan etkileri vard r [30].

Mineral Deste i
Terle sodyum (Na) kayb  artt ndan Na deste i önem 

ta r. Özellikle ate li hastal k, ishal, a r  s cak ve güne e 
maruz kalma, egzersiz durumlar nda oral destek verilme-
lidir. Ayr ca anne sütü Na aç s ndan fakir oldu undan 
emzirme dönemlerinde de Na deste i verilmelidir. Soya 
bazl  formulalar  alanlarda da dikkatli olmal d r. drar sod-
yum konsantrasyonunun <10 mmol/l olmas  tuz yetersiz-
li inin göstergesidir [3,6,8]. Bebeklik döneminde günde 
0.5-1.0 g, 1-5 ya  aras nda 2 g, daha büyüklere ise 3-5 g 
Na deste i (1 g NaCl=17 mEq Na) yap labilir. 

Ya  malabsorpsiyonu ve vitamin D eksikli ine ba l  
olarak ba rsaktan kalsiyum (Ca) emilimi bozulmu  olabi-
lir. Kalsiyum deste inin KMD üzerinde etkisi olup olmad -

 bilinmemekle birlikte, Ca birikiminin en fazla oldu u ve 
pik mineral dansitesinin elde edildi i adölesan dönemin-
de Ca deste i verilmesi yararl  olabilir [2]. 

Demir eksikli i nadir de ildir [3]. Diyetle al m azl , 
malabsorpsiyon, kronik enfeksiyon ve kanamalar demir 
eksikli inin ba l ca nedenleridir. Dü üklü ü gösterilme-
dikçe rutin olarak verilmesine gerek yoktur. Verildi inde, 
PERT ile ayn  zamanda verilmemesine dikkat edilmelidir. 
Emilmeyen ya lar çinko ve fosfat ile kompleksler olu tu-
rarak emilmelerini azaltabilir. Klinik olmasa bile subklinik 
eksiklikleri fazlad r. PERT emilimlerini art r r. Aminoglikozid 
ve asetil sistein tedavisi magnezyum düzeylerini dü ürebi-
lir. Topra nda selenyum eksikli i olan bölgelerde dikkat-
li olmal d r. Piyasadaki preperatlar selenyum içerdi i için 

103

TÜRK TORAKS DERNE  K ST K F BROZ S TANI VE TEDAV  REHBER



genellikle ek deste e gerek yoktur [1-4,6,8]. Rutin mikro-
besin deste inin (eser elementler, vitaminler) etkisinin 
de erlendirildi i bir çal mada, deste in plasma vitamin 
A ve E düzeylerini yükseltse de, FEV

1
, FVC, antopometri 

ve kas performans testlerine bir etkisi olmam t r [31].

Vitamin Deste i
Ya da eriyen vitaminlerin eksikli i s k görüldü ünden 

suplementasyonu yap lmal d r [1,32]. Önerilen dozlar 
Tablo 4’te verilmi tir.

Vitamin A: KF hastalar nda vitamin A eksikli i s k 
görülür ve genellikle PERT de eksikli i gidermede tam 
yeterli olmaz. Bunun için bu hastalarda karaci erden 
mobilizasyonda bir sorun oldu u dü ünülmektedir. 
Serum retinol düzeyinin 20 g/dl’den dü ük olmas  eksik-
li ini gösterir [32]. Vitamin A eksikli inin immün sistemi 
bask lad  bilindi inden hastalarda yeterli olmas  önem 
ta r [6]. Enfeksiyon varl nda plazma düzeyi azal r. 
Vitamin A ayn  zamanda bir antioksidand r. Serum retinol 
düzeyi ile akci er i levleri ve enfeksiyonlar  aras nda ters 
bir ili ki vard r [32]. Vitamin A deste inin genellikle öne-
rilen miktarlardan fazla verildi i ve bunun da serum reti-
nol düzeylerinde art a ve zamanla vitamin A toksisitesine 
neden olabilece i ak lda tutulmal d r [33,34]. Gebelikte 
yüksek doz do umsal defektlere neden olabilir [6]. 
Retinol düzeyi yetersizli i göstermesine ra men yüksekli-
i göstermek için yeterli de ildir [32]. lk tan  an nda 

vitamin A ba lad ktan sonra aral kl  yap lacak kan düzeyi 
ölçümleri ile dozu ayarlanmal d r. Çinko karaci erden 
vitamin A ve retinol ba lay c  protein sal n m  için gerekli 
oldu undan hastalarda düzeyine dikkat etmelidir.

Vitamin E: Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlar -
na ba l  olarak KF hastalar nda oksidatif stres artm t r ve 
pankreas n yetersizlik durumundan ba ms z olarak 
hemen hemen tüm yeni tan  alan hastalarda vitamin E 
düzeyleri azalm t r. Eksikli i ya la birlikte artar. Membran 
PUFA’lerini oksidasyondan korumada as l görevi yapan 
antioksidand r. Bunun için her KF hastas nda destek ola-
rak verilmelidir ve aral kl  olarak serum düzeyleri de er-
lendirilmelidir [32]. Vitamin E emilimi için safra asitleri de 
gerekli oldu undan PERT tedavisi her zaman vitamin E 
emilimini düzeltmez [6]. Suplementasyona ra men kan 
düzeyleri dü ük olabilir. Safra asit düzeyinin azalm  
olmas  belki pankreas enzimlerinden daha fazla rol oyna-
maktad r. Ursodeoksikolik asit tedavisi vitamin E emilimi-
ni art rmaktad r [6]. Biyokimyasal eksiklik s k görülmesine 

ra men klinik semptomlar nadirdir. Hemolitik anemi 
olmas  eksikli i için uyar c d r.

Vitamin D: Yeterli güne   alan hastalarda veril-
mesine gerek yoktur. Güne i yeterli olmayan bölgelerde 
ya ayan, a r  güne  kremi kullanan veya çe itli nedenler-
le örtünen hastalarda yetersizlik görülebilir [6,32].

Vitamin K: Hem emilimin az olmas , hem s k kullan -
lan antibiyotiklere ba l  olarak azalm  ba rsak mikrobi-
yotas ndan dolay  bakteriyel üretimin azl  sonucu 
eksikli i s kt r. Kanama parametrelerine yans yan bir 
eksiklik olmasa bile hastalar desteklenmelidir. Vitamin K 
eksikli inin en iyi göstergesi PIVKA-II (proteins induced 
by vitamin K absence) düzeyinin ölçümüdür. PIVKA-II bir 
kaç ng/ml de i ikli i saptarken protrombin zaman  
ancak 100 g/ml düzeyindeki de i iklikleri saptayabilir. 
Vitamin K ayn  zamanda kemik mineralizasyonu için 
gereklidir. Belirgin klinik eksikli i olmasa da baz  hasta-
larda osteoprozun nedeni oldu u dü ünülmektedir. 
Yine de rutin suplementasyonu hakk nda yeterli bilgi 
yoktur. Oral günlük dozlar n etkinli i de tam bilinme-
mektedir. Parenteral yol ancak iddetli eksiklik durumla-
r nda tercih edilmelidir. Mümkün oldu unca suda eriyen 
ekilleri oral olarak verilmelidir [6,32]. 

Suda eriyen vitaminlerin metabolizmas  KF hastalar n-
da fazla etkilenmemi tir. Ya la birlikte vitamin C düzeyinin 
azald  gösterilmi tir. leal rezeksiyon yap lm  olan hasta-
larda vitamin B12 emilimi olmayaca ndan bu hastalara 
ayl k 100 g vitamin B12 parenteral verilmelidir [1,3,8].

Esansiyel Ya  Asidi (EYA) Deste i
KF hastalar nda EYA eksikli i %85’e varan s kl kta 

görülebilir. Eksikli inin tek nedeni ya  malabsorpsiyonu 
de ildir; artm  oksidatif stres, PUFA’lerinin daha fazla 
peroksidatif y k m n n olmas  di er nedenlerdir. Anne 
sütü veya formula ile beslenen bebekler genellikle yeterli 
miktarda EYA al rlar. Pankreatik yetersizli i olmayan has-
talarda belirgin bir EYA eksikli i görülmemektedir. EYA 
eksikli i trien:tetraen oran na (normali <0.02-0.04) bak -
larak veya daha kolay olarak serum linoleik asit düzeyini 
ölçerek gösterilebilir [35]. Serum linoleik asit düzeyi ile 
a rl k, boy, BM , kol kas alan  ve FEV

1
 aras nda önemli 

derecede pozitif korelasyon vard r. Hayvan çal malar nda 
EYA eksikli inin stafilokok ve psödomonas enfeksiyonla-
r na e ilimi art rd  bildirilmi se de [36,37], KF hastalar n-
da 6 ay dokosaheksanoik asit (DHA) deste i verilmesinin, 
plazma ve doku DHA düzeylerini art rmas na ve kan ara-
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Tablo 4. Ya da eriyen vitaminler için önerilen günlük dozlar [1,3,8,32]

Ya  Günlük doz önerisi

 A (IU)* E (IU)* D (IU)#  K (mg)*

0-12 ay 1.500 40-50 400 0.3-0.5

1-3 y l 5.000 80-150 400-800 0.3-0.5

4-8 y l 5-10.000 100-200 400-800 0.3-0.5

>8 y l 10.000 200-400 400-800 0.3-0.5

*Serum düzeyleri normalse vermeye gerek yok, #Yeterli güne  alan kimselerde gerek yok
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idonik asit düzeyi ve ara idonik asit:DHA oran n  dü ür-
mesine ra men, akci er fonksiyonlar  üzerine gösterilebi-
lir bir etkisinin olmad  görülmü tür [38]. Omega-3 ya  
asitleri ile deste in etkileri de tart mal d r. Laboratuvar 
parametrelerinde anti-inflamatuvar de i iklikler yapmas -
na ra men klinik parametreler üzerine etkileri gösterile-
memi tir [39]. Eldeki veriler omega-3 ya  asitlerinin rutin 
önerilmesi için yeterli de ildir [40].

Pankreatik Enzim Replasman Tedavisi
Hastalar n do um an nda yar s nda ve 1 ya na kadar 

%85-90’ nda pankreas yetersizli i vard r [8]. Pankreatik 
yetmezlik olan hastalarda beslenmenin temelini PERT 
olu turur. Bu amaçla pH-duyarl  mikrokürecikler kullan l r. 
Mikrokürecikler pH>5.5-6 olmad kça aç lmazlar. Böylelikle 
enzimin midede aç lmas  ve inaktivasyonu önlenir [2,41]. 

PERT ile %85-95 oran nda ya  emilimi sa lamak müm-
kündür. Enzim yeterlili inin en iyi ölçütü 3 günlük ya  
absorpsiyon çal mas  yapmakt r. Diyette MCT varsa labo-
ratuvar uyar lmal d r, çünkü ba ka bir yöntemle çal lmal -
d r. Fekal elastaz ve kimotripsin enzim tedavisinin yeterlili-
ini göstermezler. PERT tedavisi ile hastalar n 1/3’ü 

%90’ n, 1/3’ü %80’in üzerinde ya  emilimi sa larken 
kalan 1/3’ünde emilim oran  %80’in alt nda kal r [42].

Pankreas yetmezli i olan bebeklerin ve çocuklar n 
hesaplanan dozda pankreas enzimlerini her beslenme 
öncesi almalar  sa lanmal d r. Pankreas enzim eksikli i 
olan bebeklerin anne sütü veya mama al rken de pankre-
as enzim tedavilerini almalar  gerekir. Ba lang çta enzim 
dozu her beslenme öncesinde bebeklerde 250-500 ünite/
kg, daha büyük çocuklarda 500-2000 ünite/kg lipaz ola-
rak ba lan r. Daha sonra doz al nan yan ta göre (d k n n 
görünümü, d k lama say s , a rl k kazan m  gibi) art r la-
bilir. Mikrokürecikler bebeklerde az miktarda su veya 
meyva suyu veya meyva püresi ile kar t r larak bir ka kla 
beslenmeden önce verilmelidir.Mümkün olan en k sa 
zamanda (3-4 ya lar nda) kapsülün bütün olarak yutul-
mas  ö retilmelidir. Mikroküreciklerin barsakta çözünen 
yap lar n n bozulmamas  için ezilmemeleri, çi nenmeme-
leri gereklidir. Enzimler beslenmenin ba nda ve yiyecek-
lerle kar t r lmadan al nmal d rlar. Uzun sürece i dü ünü-
len yemeklerde dozun yar s  ba lang çta yar s  yemek 
ortas nda al nabilir. Küçük çocuklarda kapsül içeri i veri-
lirken yeme in üzerine serpilmemeli veya yemekle kar t -
r lmamal d r. Çocuklarda ya  içeren ara ö ünlerde, ana 
ö ünlerde verilen dozun yar s  verilebilir. Hiç ya  içerme-
yen yiyeceklerle al nmas na gerek yoktur. Orta zincirli 
ya lar n emilimi için de, daha az miktarda olsa da, enzim 
gereklidir. Ö ünlerin ya  içerikleri deneyimli bir diyetis-
yenle de erlendirilmelidir. Enzim dozlar  ki iseldir, yan t 
kestirilemez ve her hastada ayr  de erlendirilmelidir. 
Preperat n cinsi (firma, üretim tarihi, vs), ki isel farkl l klar 
(mide asiditesi, mide bo alma h z , vs) etkinli ini etkile-
mektedir [1-4,8,43].

PERT tedavisinin ciddi bir yan etkisi yoktur. A zda 
çi nenirse a zda ac l k olabilir. Beslenme sonras  bebek-
lerde a zda enzim parçac klar n n kal p kalmad  ara t -

r lmal d r. Kalan parçac klar a zda ülserlere neden olur. 
A r  dozda perianal irritasyon ve uzun süreli yüksek 
dozda kullan mda fibrozan kolonopati görülebilir. Baz  
hastalarda alerjik reaksiyonlar görülebilir [6]. Fibrozan 
kolonopatiden korunmak için maksimum enzim dozu 
2.500 IU/kg/ö ün veya 10.000 IU/kg/gün’ü a mamal -
d r. Günde 10.000 IU lipaz/kg’dan daha yüksek dozlar n 
ek bir yarar sa lamad  bilinmektedir ve özellikle çocuk-
larda fibrozan kolonopati riskini art r r [3,5,6]. 

Verilebilecek maksimum doz ile istenen emilim düzeyi 
elde edilemiyorsa bunun nedenleri ara t r lmal d r 
[3,11,42]. Enzimin do ru al n p al nmad  sorgulanmal , 
uygun bir yöntemle (mikroskopi, steatokrit, ya  balans 
çal mas ) ya  emilimi kontrol edilmeli, deneyimli bir diye-
tisyenle diyet tart lmal  ve enzim dozunun yiyeceklerin 
ya  içerikleriyle orant l  olup olmad  kontrol edilmeli, 
preperatlar n son kullanma tarihleri kontrol edilmeli, 
gerekirse farkl  bir preperat denenmelidir. Enzim ve besin-
lerin mideden bo alma zamanlar n n ayn  olmamas  bir 
neden olabilir. Yani, besin ve enzim duodenumda ayn  
zamanda bulunmayabilir. Lipaz n optimal aktivasyonu 
için pH 8 olmal d r. Fakat KF hastalar nda pankreas ve 
intestinal bikarbonat sal n m  da yetersiz oldu undan 
duodenumda uygun pH de eri olmayabilir. Bu olumsuz-
lu u gidermek için son y llarda baz  ülkelerde bikarbonat 
içeren preperatlar yap lm t r. Ya  emilimini art rmalar na 
ra men rutin kullan lmas n  önerecek kadar etkin olup 
olmad klar  henüz tart mal d r. Yeterli yan t al namayan 
hastalarda duodenal pH’y  yükseltmek için proton pom-
pas  inhibitörleri veya H

2 
reseptör blokörleri verilebilir 

[2,41]. Taurin deste i de baz  hastalarda emilimi art rabi-
lir. Ayr ca hastalarda KF d nda bir hastal n (çölyak, 
inflamatuvar ba rsak hastal , protein intolerans  ve 
paraziter hastal klar gibi) da olabilece i unutulmamal d r. 
Solunum yolu enfeksiyonu ile aç klanamayacak derecede 
akci er fonksiyonlar nda bozulma ve/veya h zl  a rl k 
kayb  oldu unda kistik fibrozise ba l  diyabet akla gelme-
li ve ara t r lmal d r. 
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