
Kistik fibrozisli (KF) hastalar n ya am süresi, tedavi ve 
hasta bak m ndaki geli melere paralel olarak uzam  ve 
sonuçta solunum sistemi ve sindirim sistemi organlar n n 
d ndaki di er sistemler ile ilgili komplikasyonlar n tan s , 
tedavisi ve izlemi gündeme gelmi tir. Bu komplikasyonlar 
aras nda endokrinolojik komplikasyonlar oldukça önemli 
bir yere sahip olup kistik fibrozise ba l  geli en diyabet 
(KFBD), büyüme gerili i ve gecikmi  puberte ile kemik 
mineralizasyon bozuklu u en önemlileri aras nda yer 
almaktad r [1].

KF’e Ba l  Geli en Diyabet
KF’li hastalar n %85’inde pankreatik yetmezlik geli -

mekte ve pankreatik enzim replasman  gerektirecek 
derecede ekzokrin pankreas y k m  söz konusu olmakta-
d r [2]. KFBD’nin temel nedeni hastalarda y llar içerisinde 
pankreas hasar n n artmas  ile beraber pankreas adac k 
hücrelerinin kayb  ve insülin eksikli inin geli mesidir. 
Pankreas ekzokrin dokusu, fibröz doku ve ya  dokusu ile 
yer de i tirmektedir. Bu hastalar n otopsi bulgular  ara-
s nda pankreas adac klar nda say sal azalma, beta hücre 
kitlesinde azalma, ya  infiltrasyonu, fibrozis, alfa hücrele-
rinde azalma, pankreatik polipeptid salg layan hücrelerde 
azalma ve amiloid yap da bir polipeptid tespiti say labilir. 

Hastalardaki diyabet ve glukoz intolerans n n esas 
nedeni insülin yetmezli i olsa da glukoz metabolizmas , 
beslenememe, akut veya kronik enfeksiyon, artm  enerji 
tüketimi, glukagon yetmezli i, malabsorpsiyon, anormal 
barsak geçi  zaman , karaci er disfonksiyonu, artm  
solunum i  yükü gibi KF’e özgü bir tak m faktörlerden de 
etkilenmektedir. Bu faktörler de i ken oldu undan glu-
koz tolerans  da zaman içinde dalgalanmalar gösterebil-
mektedir [1]. 
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 ÖNEML  NOKTALAR
• KFBD, KF’te geli ebilen en önemli morbidite neden-

lerinden birisidir.
• Poliüri, polidipsi, yeterli beslenme deste ine ra -

men vücut a rl n n artmamas , büyüme h z nda 
dü me, pubertal geli imin geri olmas  ve solunum 
fonksiyonlar nda nedeni aç klanamayan bozulma 
gibi bulgular  olan KF hastalar n n diyabet aç s n-
dan ara t r lmas n  gereklidir. 

• KFBD tan s  diyabetin di er tipleri için kullan lan 
kriterlerle konur.

• KFBD taramas  için hastalar n açl k kan ekerinin 
y ll k ölçülmesi ve akut hastal k, stres veya enfeksi-
yon durumlar nda hastanede yatan hastalarda açl k 
ve tokluk kan ekeri takiplerinin yap lmas  önerilir. 

• KFBD taramas  amac yla, aç klanamayan ozmotik 
semptomlar  olan, uygun beslenme önerilerine 
ra men ideal vücut a rl klar na ula amayan ya da 
vücut a rl klar n  koruyamayan, büyüme h zlar  
dü ük olan, gecikmi  pubertesi olan hastalarda 
OGTT yap lmas  önerilir. 

• KFBD ve açl k hiperglisemisi olanlarda insülin veril-
mesi ve beslenmenin planlanmas  tedavinin temeli-
ni olu turur.

• KFBD olup açl k hiperglisemisi olmayan veya bozul-
mu  glukoz tolerans  olan hastalarda diyabet 
semptomlar  olmad kça rutin insülin uygulamas  
önerilmez, ancak bu hastalarda mikrovasküler 
komplikasyonlar riski artt  için kan ekerlerinin 
periodik bir ekilde taranmas  önemlidir.

• KF’te malnütrisyon ve büyüme gerili i ciddi bir 
sorundur. Bu nedenle, hastalar n vücut a rl  
özellikle adölesan ça da dikkatli bir ekilde izlen-
melidir. 

• KF’li hastalarda puberte geli imi genellikle gecik-
mi tir; bunun nedeni primer endokrin bozuklu a 
de il beslenme yetersizli ine ba l d r. 

• KF hastalar n malnutrisyon ve puberte gerili ini 
önlemek için yeterli ve dengeli bir ekilde beslen-
meleri çok önemlidir.

• KF’te azalm  kemik mineral dansitesi, kendini oste-
openi ve osteoporoz eklinde gösterir.

• Kemik kayb  erken çocukluk döneminde meydana 
gelir, adölesan ve erken eri kin ça da h zlan r. 

• Bu komplikasyonu erkenden tan mak için KF’li has-
talarda serum Ca, P, Vitamin D, PTH düzeylerinin 
y ll k ölçümü, gecikmi  puberteli olgularda seks 
steroidlerinin ölçümü, adölesan ya  grubu ve eri -
kin hastalar n y ll k kemik mineral dansitesi ölçümü 
önerilir.

• Osteoporoz ve osteopeninin önlenmesi için kalsi-
yum ve D vitamini deste i önerilir. 
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KFBD patogenezinde özellikle akut enfeksiyonlar s ra-
s nda olmak üzere insülin direnci rol oynayabilmektedir. 
KF olup diyabetik olmayan hastalar n büyük ço unlu u 
insülin-duyarl  gibi gözükseler de bu hastalarda özellikle 
enfeksiyonlar s ras nda geçici olarak insülin direnci geli -
mektedir. nsülin direnci geli mesindeki di er bir sebep 
ise ekzojen glukokortikoid tedavisidir. KF’li hastalar gebe-
lik s ras nda geli en insülin direnci nedeniyle gestasyonel 
diyabet geli imi aç s ndan da artm  risk alt ndad rlar. 
Genel olarak KF’de genotip ile fenotip aras ndaki ili ki 
çok kuvvetli olmasa da pankreatik patoloji için genotipik 
özellik yön belirleyici olabilmektedir [1]. 

KF hastalarda diyabet prevalans  ile ilgili veriler farkl l k 
göstermektedir. Bunun nedeni hastalar n bir k sm n n sade-
ce açl k kan ekeri ile izlenmesidir. Yaln zca açl k hiperglise-
misi ile KFBD tan s n n konmas  bir çok hastan n saptanma-
s n  ve KF’teki gerçek diyabet prevalans n n do ru belirlen-
mesini engellemi tir. KFBD’li hastalar n yaln zca üçte birin-
de açl k hiperglisemisi tespit edilirken kalan üçte ikide açl k 
hiperglisemisi tespit edilmemektedir [1]. 

KFBD prevalans  ya  ile beraber art  göstermekte ve 
daha s kl kla 20’li ya larda saptan r [3]. Genel olarak 
KFBD prevalans  %12-34 olarak tespit edilmi  olsa da bu 
rakamlar ya  ve etnik köken ile de i kenlik göstermekte-
dir [4,5]. ABD ve Avrupa’da KF’li hastalar n %5-6’s nda 
KFBD geli ti i tahmin edilmektedir. Ancak rutin tarama 
testlerinin yeterli ekilde uygulanmay  nedeniyle gerçek 
prevalans çok daha yüksek oldu u dü ünülmektedir 
[1,6,7]. 

Moran ve arkada lar n n KF’li hastalarda OGTT ile 
yapt klar  de erlendirmede 5-9 ya  grubunda %9, 10-19 
ya  grubunda %26, 20-29 ya  grubunda %35 ve 30 ya  
üzerinde %43 KFBD saptanm t r. Ayn  çal mada bozul-
mu  glukoz tolerans  5-9 ya  grubunda %34, 10-19 ya  
grubunda %38, 20-29 ya  grubunda %42 ve 30 ya  üze-
rinde %27 oran nda tespit edilmi tir [8]. 

“American Diabetes Association” (ADA) KFBD’i “diya-
betin di er spesifik tipleri” ba l  alt nda s n fland rmak-
tad r. KFBD, tip 1 ve 2 diyabetin baz  özelliklerini gösterse 
de diyabetin ayr  bir eklidir [1,9,10]. KFBD’in klinik özel-
likleri, bu özellikler aç s ndan tip 1 ve tip 2 diyabet ile 
kar la t r lmas  Tablo 1’de gösterilmi tir. 

KFBD bulgular  genellikle silik olmakta, hastal k sinsi 
bir ekilde seyretmektedir. Poliüri, polidipsi, yeterli beslen-

me deste ine ra men vücut a rl n n artmamas , büyü-
me h z nda dü me, pubertal geli imin geri olmas  ve 
solunum fonksiyonlar nda nedeni aç klanamayan bozul-
ma gibi bulgular KF’li hastalar n diyabet aç s ndan ara t -
r lmas n  gerektirmektedir. 

KF hastalar nda glukoz kontrolünün bozulmas  ile 
solunum fonksiyonlar n n bozulmas  aras nda yak n bir 
ili kinin varl n  bildiren çal malar vard r [8]. Vücut a r-
l nda yeterli art  olmayan ve solunum fonksiyonlar nda 
bozulma saptanan KF’li hastalar n diyabet tan s  almalar  
ve insülin tedavisine ba lamalar yla solunum fonksiyonla-
r nda düzelme oldu u gösterilmi tir [11,12]. 

KFBD ortalama 18-21 ya nda, k zlarda ve özellikle 
delta F508 mutasyonu için homozigot olan hastalarda 
biraz daha s k görülmektedir [13]. Hastalar tip 1 diyabet 
için neredeyse tipik kabul edilen immünolojik serum belir-
teçleri ya da HLA-DR profili aç s ndan negatiftirler [14]. 
Diyabetin mikrovasküler komplikasyonlar  KF’li hastalar 
için de söz konusudur. Retinopati prevalans  %5-16, nef-
ropati prevalans  %3-16, nöropati prevalans  ise %5-21 
olarak bildirilirken makrovasküler komplikasyon riskinde 
anlaml  bir yükseklik tespit edilmemi tir [7,15]. 

Tan  
KFBD tan s  diyabetin di er tipleri için kullan lan kriter-

lerle konur [1]. Buna göre: 
1. ki veya daha fazla ölçümde açl k plazma glukozunun 

126 mg/dl bulunmas
2. ki veya daha fazla ölçümde rastgele al nan glukoz 

de erinin 200 mg/dl bulunmas
3. Açl k plazma glukozunun 126 mg/dl olmas  yan nda 

rastgele al nan glukoz de erinin 200 mg/dl bulun-
mas

4. Oral glukoz tolerans testinde 2. saat glukoz de erinin 
200 mg/dl bulunmas  tan  koydurucudur. 

KF’li hastalar glukoz tolerans na göre normal glukoz 
tolerans  (NGT), bozulmu  glukoz tolerans  (IGT), açl k 
hiperglisemisi olmayan KFBD ve açl k hiperglisemisi olan 
KFBD olmak üzere dört gruba ayr l r [6]. Tablo 2’de bu 
hasta gruplar n n tan  kriterleri gösterilmi tir. 

Ba lang çta hastalar insülin-duyarl  olup spektrumda-
ki yerleri insülin sekresyon kapasitelerine ba l  olarak 
de i mektedir. Akut enfeksiyon ya da glukokortikoid 
tedavi s ras nda hastalar daha da fazla insülin-dirençli 
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Tablo 1. KFBD’in tip 1 ve tip 2 diyabetle kar la t r lmas

 Tip 1 DM Tip 2 DM KFBD

Ba lang ç ya  (y l) <20 >40 18-21

Vücut a rl na göre de erlendirme Normal Obez Zay f

nsülin sekresyonu Azalm  Rölatif azalm  Azalm

nsülin duyarl l  Azalm  Çok azalm  Azalm

Otoimmün etiyoloji (+) (-) (-)

Ketoasidoz (+) (-) Nadir

Mikrovasküler komplikasyonlar (+) (+) (+)

Makrovasküler komplikasyonlar (+) (+) (-) ?



hale gelmekte ve spektrumun diyabet ucuna kaymakta-
d rlar. Söz konusu stres düzelince hastalar ba lang ç 
noktalar na dönmektedirler. Ba lang ç noktas nda insü-
lin tedavisi alan hastalarda akut hastal k s ras nda insülin 
ihtiyac  h zl  bir ekilde artabilmekte, baz  hastalarda ise 
stres ve ya glukokortikoid tedavisi s ras nda açl k hiperg-
lisemisini önlemek amac yla geçici olarak k sa süreli 
insülin tedavisine ihtiyaç duyulabilmektedir. Glukoz tole-
ranslar  normal olan hastalar n akut hastal k s ras nda 
glukoz toleranslar  bozulabilir veya diyabet geli ebilir. 
Bu nedenle KFBD de erlendirmesi s ras nda hastalar n 
akut enfeksiyöz durumlar  da göz önünde bulundurul-
mal d r [1]. 

Tarama testleri
ADA açl k kan ekeri ölçümünü diyabette tarama testi 

olarak önermekte ve 126 mg/dl üzerindeki de erleri 
tan sal kabul etmektedir [8]. KF hastalar n n rutin takiple-
rinde y ll k kan ekeri ölçümleri yap lmaktad r. Bu de erin 
126 mg/dl alt nda olmas  durumunda muhtemelen açl k 
hiperglisemisi bulunmamaktad r ve KFBD semptomlar  
olmad kça ek ara t rmaya gerek kalmamaktad r. KF veya 
pankreas yetmezli i olan hastalarda KFBD taramas  ile 
ak m emas  ekil 1’de gösterilmi tir.

Amerikan Kistik Fibrozis Vakf  1998 Consensus 
Konferans ’na göre; hastalar n açl k kan ekerinin y ll k 
ölçülmesi ve akut hastal k, stres veya enfeksiyon durum-
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ekil 1. KF ve pankreas yetmezli i olan hastalarda KFBD taramas  (12)
* Açl k hiperglisemisi olmayan ve aç klanamayan poliüri, polidipsi, uygun kalori al m na ra men kilo kayb , gecikmi  puberte bulgular  olan ve büyüme h z  dü ük olan 
hastalarda OGTT yap lmal d r. 

Spot kan glukozu

<126 mg/dl

126 mg/dl

126 mg/dl126 mg/dl<126 mg/dl

<126 mg/dl

<126 mg/dl

126-199 mg/dl 200 mg/dl

Açl k kan 
glukozu tekrar

Açl k kan 
glukozu tekrar

Diyabet 
tedavisi ba la

Diyabet 
tedavisi ba la

Açl k kan 
glukozu tekrar

Rutin izlem*

Rutin izlem*

Rutin izlem*

Rutin izlem*

Tablo 2. KF’li hastalar n glukoz tolerans na göre s n fland r lmas  ve tan  kriterleri 

 Açl k plazma glukozu OGTT 2. saat plazma glukozu

 (mg/dl) (mg/dl)

NGT <100 <140

IGT <126 140-199

KFBD, açl k hiperglisemi (-) <126 200

KFBD, açl k hiperglisemi (+) 126 200

NGT: Normal glukoz tolerans , IGT: Bozulmu  glukoz tolerans , KFBD: KF’e ba l  diyabet, OGTT: Oral glukoz tolerans testi

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



lar nda hastanede yatan hastalarda açl k ve tokluk kan 
ekeri takiplerinin yap lmas  önerilmektedir. 

Diyabet tan s  alan hastalar n izleminde s k kullan lan bir 
tetkik olmakla birlikte KFBD’de hemoglobin (Hb) A1c’nin 
duyarl l n n ve özgüllü ünün dü ük olmas  nedeniyle tara-
ma testi olarak kullan lmas  önerilmemektedir [1,8]. Baz  
çal malarda Hb A1c’nin yeni tan  alan KFBD hastalar nda 
normal oldu u görülmü tür. Bunun nedeni henüz tam 
olarak bilinmese de KF hastalar ndaki artm  k rm z  küre 
döngüsü ve Hb A1c düzeylerini yükseltebilecek hiperglise-
minin olmay  yap lan spekülasyonlar aras ndad r [7]. 

Oral glukoz tolerans testi (OGTT) diyabet semptomu 
olup açl k hiperglisemisi olmayan hastalarda tan da kullan -
labilecek en güvenilir testtir [8]. Bununla beraber ADA bu 
testin diyabet taramas nda rutin kullan m n  önermemekte 
sadece seçilmi  vakalara uygulanmas  gerekti ini belirtmek-
tedir [8]. OGTT yap lmas  önerilen durumlar; aç klanama-
yan ozmotik semptomlar  olan, uygun beslenme önerilerine 
ra men ideal vücut a rl klar na ula amayan ya da vücut 
a rl klar n  koruyamayan, büyüme h zlar  dü ük olan, gecik-
mi  pubertesi olan hastalar olarak bildirilmi tir [16]. 

Devaml  kan ekeri ölçümü sa layan sistem 
(“Continuous glucose monitoring system”) ile glukoz 
düzeylerindeki dalgalanmalar saptanabilmekte ve bu sis-
tem tip 1 diyabet hastalar n n yan s ra KF olup diyabeti 
olmayan eri kinlerde de kullan labilmektedir [17]. 

Çocuklarda KFBD ile tip 1 diyabet ay r m  güç olmak-
tad r. KFBD tan s  alan hastalar diyabetin di er etiyolojile-
ri aç s ndan da mutlaka ara t r lmal d r [7]. Otoantikorlar n 
saptanmas  tip 1 diyabet tan s nda yard mc  olmaktad r. 

KFBD hastalar , diyabet olmayan KF’li hastalarla kar la -
t r ld klar nda vücut a rl klar  çok daha dü ük ve solunum 
fonksiyonlar  çok daha bozuk olmaktad r [6]. Yap lan pros-
pektif bir çal mada ya , cinsiyet, ba lang ç solunum fonksi-
yonlar  ve respiratuar patojenler bak m ndan benzer özellik-
te olan hastalardaki glukoz intolerans  ve insülin yetmezli i-
nin derecesi, solunum fonksiyonlar nda kötüle me h z  ile 
korele bulunmu tur [11]. Danimarka’da yap lan çal malar-
da insülin yetmezli i ile hastalar n klinik durumu aras nda 
bir sebep sonuç ili kisi oldu unu destekler ekilde KF’li has-
talarda diyabet geli iminden seneler önce vücut a rl  ve 
solunum fonksiyonlar  üzerindeki olumsuz etkilerin insülin 
tedavisi ile tersine çevrilebildi i gösterilmi tir [12,18]. KF’de 
akci er enfeksiyonlar , insülin yetmezli i ve kilo kayb  sonu-
cunda protein katabolizmas  h zlanmakta ve bu durum da 
glukoz intolerans na katk da bulunmaktad r [1]. 

Tedavi

KFDB ve açl k hiperglisemisinin ayaktan yönetimi 
Doktor, diyabet e itim hem iresi, diyetisyen ve psiko-

lo un da içinde yer ald  diyabet ekibinin tak m çal ma-
s  esast r. Tedavinin hedefleri k saca u ekilde olmal d r:
• Çocuk ve adölesanlarda normal büyüme ve geli me-

nin, eri kinlerde ise ideal vücut a rl n n korunmas -
n n dahil oldu u optimum beslenmenin sa lanmas  
ve korunmas

• Diyabetin akut ve kronik komplikasyonlar n  azaltabil-
mek için hipergliseminin kontrol alt nda tutulmas

• A r hipoglisemiden kaç nmak
• Psikolojik, sosyal ve duygusal yönden yeterli bak m ve 

deste i sa lamak
• Hastan n ya am tarz  ve KF hastal n n gerektirdikleri 

bak m ndan mümkün oldu unca esnek olmak 
KFBD’te insülin verilmesi ve beslenmenin planlanmas  

tedavinin temelini olu turur [8]. 
nsülin tedavisi: Hastan n ihtiyac  do rultusunda 

farkl  insülin planlar  verilebilir. Bu hastalarda bazal insülin 
ihtiyac  dü üktür. Postprandial hiperglisemileri önleyecek 
tedavi emalar  gereklidir. Bu durumda bazal insülin ihti-
yac n  kar layacak insülinler ile (NPH insülin veya glargin) 
h zl  ya da k sa etkili insülinlerin kombine edildi i çoklu 
doz insülin uygulamas  kullan l r [1,8]. H zl  etkili insülinle-
rin kullan m  g da al m nda problem olan hastalarda 
yemekten sonra insülin verilme imkan  da sa lamas  bak -
m ndan avantajl d r. Bazal-bolus insülin verilmesine hasta-
lar n uyumu gayet iyidir. Bu tedaviyi uygulayan hastalar 
tüketece i karbohidrat miktar na göre h zl  etkili insülin 
al r. Hastan n karbohidrat-insülin oran  diyet kay tlar  ile 
belirlenir. Bu ekilde hastalar arzu ettikleri yemek miktar -
na göre bolus insülin yapma ans  bulurlar. Son yay nlar 
insülini pompa ile verilen KFBD’li hastalarda protein kata-
bolizmas n n düzeldi ine ait verileri içermektedir [19]. Bu 
konuda daha fazla tecrübeye gerek vard r. 

Beslenmenin düzenlenmesi: KFBD hastalar nda 
beslenmenin düzenlenmesi çok önemli olup uygulanan 
prensipler tip 1 ve tip 2 diyabette uygulanandan farkl l k 
gösterir [7]. Bu hastalar n ideal vücut a rl klar n n alt nda 
olmalar  ve malabsorpsiyon nedeni ile hastalar n günlük 
ald klar  kalori ve ya  miktar  k s tlanmaz. Tuz kay plar  
oldu u için, tuz k s tlanmaz; tuz al nmas n n art r lmas  
desteklenir. Beslenme plan n n karbohidrat içeri i ki inin 
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Tablo 3. KFBD ile tip 1 ve tip 2 diyabette beslenme plan  kar la t r lmas

 KFBD Tip 1 ve Tip 2 diyabet 

Kalori/gün K s tlanmaz, yüksek kalorili beslenme K s tl  de il, dengeli beslenme

Protein K s tlanmaz Nefropati varsa k s tlan r

Ya  Yüksek (Günlük kalorinin %40’ ) K s tl  (Günlük kalorinin <%30’u)

Karbonhidrat Bireysel de i ir Bireysel de i ir

Sodyum >4 gr/gün <2,4 gr/gün

Vitamin ve mineral Desteklenir Destek gerekmez
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yemek yeme al kanl  ve tercihleri do rultusunda ekil-
lendirilmelidir. Karbohidrat say m  yöntemi KF’li hastalar n 
de i kenlik gösteren i tahlar  nedeni ile tüketebildikleri 
miktara göre insülin verilmesini sa lar. KFBD’li hastalarda 
beslenme plan  ve Tip 1,2 diyabetten farklar  Tablo 3’te 
özetlenmi tir.

zlem: KFBD’li hastalarda günde en az dört defa kan 
ekeri ölçümü önerilmektedir. Tip 1 ve tip 2 diyabetlilerde 

oldu u gibi mikrovasküler komplikasyonlar aç s ndan 
izlenmeleri gereklidir. Her muayenelerinde kan bas nc  
ölçümü yap l r. Retinopati aç s ndan y ll k göz kontrolleri-
nin ve nefropati aç s ndan mikroalbuminüri izlemi yap l-
mal d r [1]. KFBD’li hastalarda akut enfeksiyon s ras nda 
artan periferik insülin direnci nedeni ile insülin gereksini-
mi artmaktad r. Bu nedenle bu dönemde kan ekeri 
ölçümleri düzenli yap lmal  ve insülin dozlar nda gerekli 
art rma sa lanmal d r. Enfeksiyon düzeldikten sonra eski 
insülin dozlar na inilmesi gerekmektedir. 

KFBD ve açl k hiperglisemisinin hastanede 
yatarken yönetimi
nsülin tedavisi: Akut hastal k s ras nda KF’li hasta-

larda insülin direnci olmakta ve bu hastalar hiperglisemi 
geli tirmeye yatk n olmaktad rlar. Hastalar n bu s rada 
diyabet aç s ndan taranmas  önemlidir. Açl k hiperglise-
misinin 48 saatten daha uzun sürdü ü durumlarda 
insülin tedavisi genel olarak önerilmektedir. Akut hasta-
l k s ras nda insülin gereksinimi genellikle fazla olmakta-
d r ve glukoz düzeylerini kontrol alt nda tutmak için 
yak n takip ve hiperglisemi için uygun tedavi verilmesi 
gerekmektedir. Bazen hastalardaki beklenmedik bir 
ekilde geli en insülin ihtiyac ndaki art  akut bir hasta-

l n habercisi olarak de erlendirilebilmektedir. Bu gibi 
durumlarda insülin dozlar  kan ekeri de erlerine göre 
h zl  bir ekilde artt r lmal  ve fiziksel stres ortadan kalk-
t nda veya azald nda derhal eski dozlara dü ülmeli-
dir [1]. 

KFBD olup açl k hiperglisemisi olmayan veya 
bozulmu  glukoz tolerans  olan hastalar n yönetimi
Açl k hiperglisemisi olmayan KFBD hastalar n n tedavi-

leri ile ilgili elde s n rl  veri olmas  nedeniyle bu konuda 
kesin bir rehber bulunmamaktad r. Diyabet semptomlar  
olmad kça rutin insülin uygulamas  önerilmemektedir [8]. 
Hastalar mikrovasküler komplikasyonlar aç s ndan artm  
risk alt nda olduklar ndan bu hastalar n da diyabet aç s n-
dan rutin bir ekilde taranmalar  gerekmektedir. Bu has-
talar açl k hiperglisemi geli imi aç s ndan da artm  risk 
alt nda olduklar ndan kan ekerlerinin periodik bir ekilde 
taranmas  önemlidir. Bu hastalar n günde en az dört defa 
ayda da en az bir gün olacak ekilde kan ekerlerini ölç-
meleri önerilmektedir [1]. 

KF olmayan hastalarda bozulmu  glukoz tolerans n n 
mikrovasküler hastal k geli imi için bir risk faktörü oldu u 
yönünde kan t mevcut olmasa da [20]. KF’li ve bozulmu  
glukoz tolerans  olan hastalarda diyabet geli me riski 
glukoz tolerans  normal olan hastalara göre daha belirgin 
ekilde artm t r [21]. 

Büyüme Gerili i ve Gecikmi  Puberte
KF hastalar nda malnütrisyon ve büyüme gerili i hala 

ciddi bir sorun olu turmaktad r [6]. Ya a göre vücut a r-
l n n persantilleri de erlendirildi inde KF’li hastalar n 
%20’sinin vücut a rl  5 persentilin alt ndad r [1]. 
Hastalar n ya a göre boylar  de erlendirildi inde 
%17’sinin boy uzunluklar n n 5 persentilin alt nda oldu u 
bildirilmektedir [21]. 

Hastalar n vücut a rl  özellikle adölesan ça da 
dikkatli bir ekilde izlenmelidir. Bu dönemde akci er 
enfeksiyonlar nda bir art  olabilmekte, e lik eden diya-
bet ya da karaci er hastal  beslenme yönetimini daha 
kar k hale getirebilmektedir. Kronik sistemik hastal a 
ba l  olarak KF’li hastalarda puberte geli imi genellikle 
gecikmi tir. Büyüme ve puberte geli iminin gerili i pri-
mer endokrin bozuklu a de il beslenme yetersizli ine 
ba l d r. 

Büyüme gerili i ve puberte gecikmesi ayn  zamanda 
psikososyal stres de yaratabilmektedir. Kistik fibroziste 
boy k sal  ve puberte gecikmesinin nedenleri aras nda; 
yetersiz kalori al m , yetersiz pankreas enzim deste i, 
kronik inflamasyon, gastroösefageal reflü, hepatobiliyer 
hastal k ve kronik sistemik glukokortikoid kullan m  say la-
bilir. KF hastalar nda dü ük vücut a rl n n özellikle kötü 
pronoz ve kötü klinik seyir ile ili kili oldu u bilinmektedir 
bu nedenle bu hastalarda kilo al m n  ve büyümeyi iyile -
tirecek tedaviler özellikle önemlidir [22]. KF’li her çocuk 
ve adölesandaki ortak hedef bu çocuklar n normal büyü-
me ve geli melerine olanak sa lamak olmal d r. Bu amaç 
do rultusunda hastalar yeterli ve dengeli bir ekilde bes-
lenmelidirler [1]. 

KF’li k z ve erkeklerde gecikmi  puberte oldukça s kt r 
[23]. Bu konuda malnutrisyonun sorumlu oldu u dü ü-
nülmektedir. Pubertal erkek ve k z KF hastalar nda hipo-
talamik pituiter aks üzerinde yap lan çal malar sonucun-
da serum gonadotropinlerinin ve seks steroidlerinin 
pubertal art lar nda gecikme oldu u bunun da üreme 
sisteminin geç olgunla mas yla ilgili olabilece i belirtil-
mektedir. Hastalar n büyük bir ço unlu unda esansiyel 
ya  asit eksikli i oldu u bunun da pubertal gecikme ile 
ilgili olabilece i dü ünülmektedir [24]. 

KF’li erkek hastalar n büyük ço unlu unda (%98) 
bilateral vas deferans yoklu u, veya atrofisi olabilmekte-
dir. zole konjenital bilateral vas deferans atrofisinin KF’in 
bir fenotipik özelli i oldu u dü ünülmektedir. Yap lan 
çal malarda izole konjenital bilateral vas deferans atrofisi 
bulunan hastalar n %70’inde KFTR geninde mutasyon 
oldu u saptanm t r [25]. Son çal malarda ise KFTR geni-
nin spermatogenez veya sperm maturasyonu için önemli 
olabilece i tespit edilmi tir. KF’li erkek hastalardan yap -
lan testis biyopsilerinde histolojik olarak hem normal hem 
de azalm  sprematogenez gösterilmi tir. Günümüzde 
KF’li erkek hastalar birtak m mikrocerrahi yöntemlerle 
baba olabilmektedirler. Mikrocerrahi olarak epididimden 
sperm aspirasyonu (MESA) veya perkütan olarak epidi-
dimden sperm aspirasyonu (PESA) intrasitoplazmik sperm 
enjeksiyonu (ICSI) ile kombine edilerek fertiliteye yard m 
edilmektedir. 
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KF’li k z hastalarda kronik hastal k, koyula m  servikal 
mukus sekresyonu ve anovulatuar menstrual siklus 
nedenleriyle azalm  fertilite söz konusu olabilmektedir. 
Delta F508 mutasyonu aç s ndan homozigot olan ve 
OGTT sonuçlar  patolojik olan k zlarda menar  ya n n 
geç oldu u tespit edilmi tir. 

KF’li k z hastalarda gebelik hala t bbi bir tart ma 
konusudur [24]. Daha önceki y llarda bu hastalardaki 
gebelik oran n n dü ük, dü ük, prematürite ve ölü 
do um insidans n n artm  olmas  ile morbiditenin yüksek 
oldu u kabul edilirken, günümüzde uygun t bbi bak m n 
verilmesi ve hastalar n primer hastal klar  bak mdan klinik 
olarak iyi durumda olmalar  durumunda KF’li hastalar n 
gebelikleri s ras nda kötüle me risklerinin dü ük oldu u 
bildirilmektedir [26]. Bununla beraber erken do um KF’li 
gebeler için bir risk faktörü olmaya devam etmektedir. 

Kemik Mineralizasyon Bozuklu u
KF’li çocuk ve eri kin hastalarda beslenme deste i ne 

kadar iyi sa lanmaya çal lsa da hastalar yetersiz kemik 
mineralizasyonu ile kar  kar ya kalabilmektedirler [27]. 
Azalm  kemik mineral dansitesi ise s kl kla osteopeni ve 
osteoporoz eklinde kendini göstermektedir. Bu durum 
özellikle son zamanlarda KF’in ciddi bir komplikasyonu 
olarak tan nmaya ba lanm t r [1]. KF ile ili kili kemik 
hastal n n erken çocukluk y llar nda ba lad  bilinmek-
tedir [28]. 

Normalde kemik yap m  ve y k m  bir denge halinde-
dir. Ancak KF’li hastalarda bu denge y k m yönünde 
bozulmu tur. Kemik kitlesi özellikle adölesan dönemde 
art  gösterir ve bu dönem sonunda en yüksek düzeye 
ula r. Çocuk ve adölesan ya  grubunda bu kazan m  
sa layamayan tüm hastalar osteoporoz geli imi aç s n-
dan risk alt ndad r. Bu nedenle KF’te kemik kayb  erken 
çocukluk döneminde meydana gelmekte, adölesan ve 
erken eri kin ça da ise h zlanmaktad r [29]. 

Kemik mineral dansitesinin -2.5 SD’un alt nda olmas  
osteoporoz, -1 SD ile -2.5 SD aras nda olmas  ise osteope-
ni olarak tan mlanmaktad r. KF hastalar n n farkl  ya larda 
ve hastal n farkl  evrelerde olmas , de erlendirme tek-
niklerinin farkl  olmas  sebebiyle bu hastalardaki osteopo-
roz ve osteopeni prevalans n  tan mlamak oldukça güç 
olmaktad r. Eri kin KF hastalar nda gerek osteopeni 
gerek osteoporoz eklindeki azalm  kemik dansitesi pre-
valans  yap lan çok say da çal ma ile ortaya konmu tur 
[30,31]. Klinik olarak stabil eri kin KF hastalar nda osteo-
poroz prevalans  %20-31, osteopeni prevalans  ise %31-
51 olarak tespit edilmi tir [30,32]. Akci er transplantas-
yonu aç s ndan de erlendirilen a r akci er hastal  olan 
hastalar n hemen hemen hepsinde kemik mineral dansi-
tesinde bir miktar dü üklük olmakla beraber bu hastala-
r n %45’inde anlaml  derecede osteoporoz tespit edil-
mektedir. Akci er transplantasyonu sonras nda ise osteo-
poroz prevalans  %70’lere kadar ç kabilmektedir [33]. 
KF’li çocuk ve adölesanlardaki osteoporoz prevalans çal -
malar  eri kinlere göre daha az say dad r. Yap lan bir 
çal mada lumbar vertebra için ortalama z skoru 5-8 ya  

grubunda -039, 8-12 ya  grubunda -0,99, 12-18 ya  gru-
bunda -1,69 olarak tespit edilmi tir [29].

Osteoporoz eri kin hayata kadar belirgin olarak orta-
ya ç kmasa da çocukluk ve adölesan dönemlerinde geli -
meye ba lamaktad r. Puberte s ras nda eri ilen zirve 
kemik kitlesi bir hastan n hayat  boyunca olumsuz klinik 
etkiler ortaya ç kmadan daha ne kadar süre kemik kaybe-
debilece i konusunda fikir vermektedir. KF hastalar nda 
azalm  kemik mineralizasyonu etiyolojisi, tedavisi ve 
korunmas  ile ilgili olarak elde fazla veri olmasa da bu 
konu ile ilgili çal malar devam etmektedir. 

Çocuk, adölesan ve genç eri kin KF’li hastalarda yap -
lan çal malarda bu hastalardaki azalm  kemik mineral 
dansitesi gösterilmi tir. Bununla beraber pankreas yet-
mezli i olup hafif-orta iddette akci er hastal  olan KF’li 
hastalarda k r k riskinin artmad , esas olarak ilerleyen 
hastal k ile beraber kortikosteroid kullan m n n artmas  ve 
fizik aktivitenin azalmas  ile ili kili k r k riskinin artt  bildi-
rilmektedir [34]. E le tirilmi  normal kontrol grubundaki 
hastalarla kar la t r ld nda bu hastalar n toplam vücut 
kemik mineralizasyonlar nda yakla k olarak %20’lik bir 
eksiklik söz konusu olabilmektedir [27]. KF’li genç hasta-
lar kemik minerallerini beklendi i h zda kazanamamakta 
ve zirve kemik kitlesine ula amamakta ve bunun sonu-
cunda da eri kin hayata dü ük kemik mineral dansiteleri 
ile girmektedirler. KF’te kemik mineral dansitesinin azal-
ma nedenleri Tablo 4’te gösterilmi tir [27,30,32]. 

KF’li eri kin hastalarda görülen en s k kemik k r  
vertebra kompresyon k r klar d r. Bunu kaburga k r klar  
takip etmektedir. Sa l kl  kontrol grubuyla kar la t r ld -

nda KF ve osteoporozu olan hastalarda vertebra k r  
riski 100 kat, kaburga k r  riski ise on kat artm  olarak 
tespit edilmi tir. 2002 senesinde Kistik Fibrozis Vakf  
Kemik Sa l  Konsensus Konferans ’na göre KF’li hasta-
larda serum Ca, P, Vitamin D, PTH düzeylerinin y ll k 
ölçümü; gecikmi  puberteli olgularda seks steroidlerinin 
ölçümü; adölesan ya  grubu ve eri kin hastalar n y ll k 
kemik mineral dansitesi ölçümü önerilmektedir. 

Osteoporoz ve osteopeninin ortaya ç kmadan önce 
önlenmesi önemlidir. Kemik sa l n n normal olabilmesi 
için öncelikli olarak büyüme ve geli me döneminde mak-
simum zirve kemik kitlesini kazanmak gerekmektedir. Bu 
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Tablo 4. KF’te kemik mineral dansitesinde azalma 
nedenleri

• D vitamini malabsorpsiyonu

• Kalsiyum malabsorpsiyonu

• Malnütrisyon

• Fizik aktivite azl

• Glukokortikoid tedavisi

• Puberte gecikmesi

• Akut ve kronik akci er inflamasyonu 

• Dü ük düzeyde eri kin seks hormon düzeyleri

• Azalm  a rl k ta ma aktivitesi
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amaçla KF’li hastalarda yeterli ve dengeli beslenme ile 
enfeksiyon kontrolü sa lanmal d r. Diyetle yeterli miktar-
da kalsiyum ve vitamin D al nmal d r. Vitamin D emilimi 
yetersiz olsa da hastalar aras nda de i kenlik göstermek-
tedir. Standart dozlarda vitamin D al m  hastalar n pek 
ço unda normal vitamin D depolar n n idame ettirilme-
sinde etkili olmayabilir. Amerikan Bilim Akademisi’nin 
önerileri Tablo 5’te gösterilmi tir. Suda eriyen vitamin 
D’nin (calcitriol) ya da çözünebilir vitamin D’den daha 
etkili oldu u yönünde çal malar mevcuttur. Seks hormo-
nu eksikli i olan hastalarda östrojen ve testosteron rep-
lasman tedavisinin standart hale getirilmesi belirtilmekte-
dir [1]. 

Pamidronat’ n stabil KF’li hastalar ile akci er trans-
plantasyonu sonras nda izlenen KF’li eri kin hastalarda 
kemik mineral dansitesini artt rd  gösterilmi tir [35,36]. 
Ancak üç ayda bir intravenöz ekilde verilme gereklili i 
kullan m n  güçle tirmektedir. Oral bifosfonatlar kullan m 
aç s ndan daha uygundur. Ancak ösefageal lezyon geli -
tirme riski ta d klar  için gastroösefageal reflü aç s ndan 
yüksek riskli olan KF’li hastalarda kullan mlar  problemli 
olabilmektedir [1]. Yine de KF’li hastalarda oral bifosfa-
natlar n 2-3 y l süreyle kullan lmas n n kemik mineralizas-
yonunda art  ile sonuçland  bildirilmi tir [37]. 

Büyüme hormonunun linear büyümeyi uyard  bilin-
mektedir [38]. Büyüme hormonu tedavisi kronik böbrek 
hastal  gibi temelinde büyüme hormonu eksikli i olma-
yan hastal klarda kullan lm  ve anabolik etkisinden yarar-
lan lm t r [39]. KF’te de bu tedavi ile hastalar n büyüme-
leri ve klinik izlemleri üzerinde olumlu etkilerin saptand  
ileri sürülmektedir. Bu tedavi ile hastalar n büyüme h z  ve 
vücut a rl nda art , pulmoner fonksiyonlar nda iyile -
me, hastaneye yat  s kl nda azalma ve kemik kitlesinde 
art  sa land  k sa süreli çal malarla gösterilmi tir [22]. 
Özellikle uygun ve önerilen beslenme deste ine ra men 
yeterli kilo al m  ve boy uzamas  olmayan KF’li hastalarda 
büyüme hormonu tedavisinin uygulanabilece i bununla 
beraber bu konuda daha fazla deneyim sonuçlar na ihti-
yaç oldu u bildirilmektedir [22]. KF’li hastalarda osteopo-
roz tedavisi için büyüme hormonu verilmesi rutin uygula-
maya girmemi tir.
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Tablo 5. Amerikan Bilim Akademisi’nin osteoporoz ve 
osteopeninin önlenmesinde beslenme deste i önerileri

 Önerilen 

Kalsiyum Yenido an-1 ya : 200-300 mg/gün

 1-3 ya : 500 mg/gün

 4-8 ya : 800 mg/gün

 9-18 ya : 1300 mg/gün

 19-50 ya : 1000 mg/gün

D vitamini 800-1000 U/gün

Egzersiz Fizik aktivite

Seks steroidleri Östrojen ve testosteron tedavisi

Büyüme hormonu Rutin kullan lmamaktad r
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