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istik fibrozis (KF); en sik cocukluk ca-

ginda belirti vermekle birlikte her yas-

ta ortaya ¢ikabilen kalitsal, yani ailesel
gecis gOsteren, bir hastaliktir. Gortlme sik-
lig1 beyaz irkta 1/2500-3000'dir.

Kistik fibroziste esas olarak etkilenen organ-
lar; akciger, pankreas, karaciger, bagirsak,
ter bezleri gibi dis salgi bezlerinin en cok yer
aldigi organlardir. Normalde bu organlar-
da bulunan dis salgi bezlerinin ince ve akis-
kan salgisi vardir.

Solunum yollarinda bulunan bu salgilar ile
akcigerlerin temiz ve saglam kalmasi sag-
lanir. Solunum vyollarindaki tozlar, yabanci
cisimler, mikroplar bu akici salgi ile disari-
ya atilirlar. Kistik fibrozisli hastalarda ise bu
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salgilarin kivami artar ve koyulasarak akici
ozelligini kaybeder. Bu koyulasan salgilar
akcigerlerdeki borucuklarda (bronslar) ti-
kanmalara neden olur ve akcigerlerin icine
hava giris, cikisi bozulur. Bu ortamda akci-
gerlere  mikroplarin yerlesmesi ve enfeksi-
yon olusmasi kolaylasir.

Bu nedenle solunum sisteminde;

* Uzun suren ve devam eden oksurik

* Hisiltili solunum

* Tekrarlayan akciger enfeksiyonu

* Bronslarda genisleme ve koyu kivamli
balgam

* Egzersiz yapilmasiyla ortaya ¢ikan nefes
darhgi

* Oksijensizlige bagl parmaklarda comak-
lasma

gibi sorunlar olusabilir.

Basamak Hedef grup

Amaclar

Normal gunlik beslenme icin Tum KF'li hastalar

* Beslenme egitimi

* Diyet danismanlig

e Pankreas enzim tedavisinin dizen-
lenmesi

e Vitamin, mineral, tuz desteklerinin
duzenlenmesi

Onlem kilavuzlugu

Enerji dengesizligi riski tasiyan hastalar;

¢ Sik solunum yolu enfeksiyonu gecirenler
e Hizli blylme donemleri

* ideal agirlik oraninin %90’indan fazla
kilo/boy oranina sahip olmakla birlikte
kilo almayan/kaybeden hastalar

Hastalart;

* Artan enerji gereksinimleri

* Beslenmede alimin artirilmasi

* Diyet kalori iceriginin artirilmasi

* Beslenme ile ilgili davranis degisik-
likleri konularinda egitmek ve danis-
manlik yapmak

Destekleyici mudahale

 DUsUk kilo alimi hizina ve/ veya
* ideal agirlik oraninin %90’indan daha
dusuk kilo/boy oranina sahip hastalar

e Yukaridakilerin hepsi

ve

* ihtiyaci oldugunda oral kalori artirici
destek Urlinlerinin diyete eklenmesi

iyilestirici tedavi

* ideale goére %85'den dustk kilo/boy
oranina sahip hastalar

* Yukaridakilerin hepsi ve
*Nazogastrik tip veya gastrostomi
yolu ile gece enteral destek verilmesi

Diriltici ve kuvvetli destek tedavi

e ideale goére %75'den dusik kilo/boy
oranina sahip hastalar

* Yukaridakilerin hepsi ve
e Surekli enteral beslenme veya total
parenteral beslenme destegi verilmesi

Tablo. 1. Kistik fibrozisli hastalarda beslenme tedavisi basamaklari
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Sindirim  sistemindeki salgi
yapan organlarda da bu koyu
kivamli salgi, icinde aktigi kanalla-
r tikar ve sonunda organlar hasar gorur.
Kistik fibrozisli hastalarin buytk cogunlu-
gunda pankreas salgilarinin (enzimlerinin)
hastalik nedeni ile salinamamasi veya kanal-
lardaki tikanikliklar nedeni ile bagirsaklara
akamamasi sonucunda;

* Alinan besinler sindirilemez ve emilemez,
* Bol miktarda, kotl gorinuslt-yagli, acik
renkli, pis kokulu ve cok sayida diskilama
olur,

* Karin sisligi ve gaz olusur,

* Tedavi edilmezse, yeteri kadar kilo alamaz
ve blyldmede ve gelismede gerilik olur.
Ayrica; bu hastalarda sindirim sisteminin di-
ger kisimlarinin da etkilenmesi ile;

* Bagirsak tikanmasi

e Rektumun (kalin bagirsagin son bolu-
mu) diskilama sirasinda disari cikmasi
 Karaciger hastaligi

* Gastrodzafageal refli hastaligr (mide
iceriginin yemek borusuna kacmasi) go-
rulebilir.

PANKREAS

uodenumun (oniki parmak bagir-
Dsagl) ikinci kisminda yer alan ve dis

salgilarini oraya akitan ince uzun bir
organdir. Pankreastan hem enzim hem de
hormon salgilanir. Pankreas enzimleri (ami-
laz, lipaz ve tripsin) karbonhidrat, yag ve
protein sindiriminde rol oynarlar. Pankre-
astan salgilanan hormonlar olan glukagon
ve insdlin ise vicuttaki glikoz metaboliz-
masinda énemli rol oynar. Kistik fibrozis'de
pankreasin islevini yapamamasindan do-
layr protein, yag, karbonhidrat sindirimleri
gerceklesemez. Genclik caginda ve eriskin
hastalarda pankreas bezindeki insulin sal-
gillayan adacik hucrelerinin hasar goérme-
si ile “Kistik Fibrozise Bagli Diyabet” adi
verilen bir tlr seker hastaligi da ortaya ci-
kabilir. Pankreas yetmezligine bagli olarak
besin emiliminin bozulmasi sonucu diski ile
enerji kaybr artar. Sonucta, yeterli enerji ali-
namaz ve hastada agirlik artisi olmaz. Buna
ek olarak, KF'li hastalarin dinlenme aninda
enerji harcamasi normal kisilere gére daha
fazladir. Sik gecirilen akciger enfeksiyonlari
da enerji gereksiniminde artisa neden olur.
Bu nedenle KF'li hasta bireylerin glnlik
enerji alimi normalden daha fazla olmalidir.



Pankreas enzimleri

Pankreas enzimleri (tripsin, amilaz ve lipaz)
besinler ile aldigimiz protein, karbonhidrat
ve yaglar sindirerek emilmeye hazir hale
getirirler. Kistik fibrozisli hastalarda bagir-
saga yetersiz enzim akmasina bagl olarak
yag, protein ve karbonhidrat sindirimi ve
emilimi yeterli dizeyde olamaz.

KISTIK FIBROZISLI HASTALARDA YETERSIZ
BESLENME SIK GORULEN BiR SORUNDUR.

Genel olarak bakildiginda KF'li hastalarin
%80-90'Inda pankreas yetmezligi vardir.
Pankreasin yeterli islevini yapamamasi so-
nucu KF'li hastalarda;

* Yag ve protein emiliminde azalma

- Diskida yaglarin yeterli emilememesi ile
enerji kaybi ( gunlik alinan miktarin >%40-
50'si)

- Diskida %50'lere varan nitrojen (protein)

-
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kaybi

 Diger besinlerin, vitaminlerin ve mineral-
lerin de emiliminde azalma goérulur

Ayrica;

* Akciger hastaliginin varhgi

— Tekrarlayan enfeksiyonlarin istahsizliga
neden olmasi.

— Oksliragln gasrodzefageal refliye neden
olarak istahi azaltmasi

— Ayrica; enfeksiyonlar sirasinda dinlenme
halindeki enerji tiketiminin artmasi.

e Sindirim sistemindeki diger sorunlarin
varligi

— Gastroozefageal refli hastalg:

— Ince bagirsaklarda tikaniklik olmasi, safra
kesesi (yollarr) taslarina bagli yemek sonrasi
agri.

— Parazitler ve nadir de olsa ¢olyak hastali-
g1 sonucu enerji kaybi, istahsizlik ve yetersiz
beslenme gorulir.




TIBBI BESLENME TEDAVISI

* Kistik fibrozisli hastalarin yeterli, dengeli
ve bireye 6zgu beslenmesi hastaligin sid-
detini, ilerlemesini ve hastanin genel iyilik
halini etkileyen dnemli etmenlerden biridir.
* KF'li hastalarin tibbi beslenme tedavileri;
hasta bireylerin yas, boy, beden &lgimleri,
klinik durumlari (akciger hastaliginin sidde-
ti, gastrodzefageal refll, diyabet gibi eslik
edebilecek diger hastaliklar), fiziksel aktivi-
te, yiyecek secimleri, besin tlketebilme du-
rumlari, ailenin sosyo-ekonomik durumu,
beslenme aliskanliklari ve olanaklar g6z
onune alinarak uzman diyetisyen tarafin-
dan hazirlanmaldir.

Kistik fibrozisli hastalarin tibbi beslen-
me tedavisideki amaclar nelerdir?

* Yasa gore boy, yasa gore agirlik, boya
gore agirlik ve vicut kutle indeks degerleri-
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ni normal/normale yakin degerlere ulastira-
bilmek ve bu degerlerde tutmak (hastalarda
kotd beslenme tablosu adi verilen malnat-
risyon durumunu olusturmamak)

* Artan enerji gereksinmesini karsilamak

e Emilim yetersizligini en az dizeye indire-
rek diskiyla enerji kaybinin azalmasini sag-
lamak

* Ter ile kaybolan maddeleri (elektrolitleri)
yerine koymak

* Hastanin yasina, klinik bulgularina goére
en iyi beslenme durumunu saglamak

* Hastayl belirli araliklarla izleyerek besin
gereksinimlerini her yeni duruma gore ayar-
lamaktir.

* Bu amacglara ulasmak icin en dnemli nokta
diyetin kisiye 6zgu dizenlenmesi yaninda,
pankreas yetmezligi olan hastalarda mutla-
ka pankreas enzim desteginin yapilmasidir
(Enzim yerine koyma tedavisi; kisaca enzim
tedavisi olarak bahsedilecektir)
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0-2 Yas

* Bu cocuklarin beslenmesinden
amag normal saglikli bluydme ve
gelismeyi saglamaktir.

* Bu donem enerji gereksiniminin
fazla ve buyldme hizinin yiksek ol-
dugu bir dénemdir.

* Bebeklerin %25'inde dogumda
pankreas yetmezligi vardir.

* Yeni dogan déneminin en ide-
al besini anne sutudur. ik 4-6 ay
sadece emzirme yeterli olabilir ve
emzirmeye ilk 12 ay devam edil-
melidir. Anne sUtlinlun vyetersiz
oldugu durumlarda (yeterli agirlik
artisinin - olmamasi) tamamlayi-
cl olarak mamalar ve diger besin
ogeleri ile desteklenmelidir.

* Verilen glnlik beslenme 6neri-
leri ile birlikte pankreas enzim des-
tegi saglanmali, bu enzim tedavi
dozu bUyldme hizi ve diskiyla ati-
lan yag miktarina gore belirlenme-
lidir. Bebeklerde her emzirmeden/
mamadan 6nce 250-500 Unite/kg
lipaz verilmelidir. Cocuk buylduk-
ce enzim dozu 6gun basina 500-
2000 Unite/kg olarak ayarlanabilir.

Ara 06gUnlerde yari dozda en-
zim verilmelidir. Enzim duzeyleri
hastanin bulgularina goére (kilo
almasi, diskilama sayisi, diskinin
ozellikleri, karinda gaz olmasi) du-
zenlenir.

* Bu dnlemlere karsin yeterli agir-
lik kazanimi olmazsa kisa sureli
enteral beslenme dustnulebilir.
Genel olarak uygulanan beslenme
destegi ile hastalar uygun ener-
Ji, vitamin-mineral gereksinimleri
karsilandigr icin ve pankreas enzim
destegiyle hizla dizelmektedir.




2-5 Yas
* Bu dénemdeki beslenme cocugun bes-
lenme tercihleri dogrultusunda olustugun-
dan gUnluk besin alimi degisebilmektedir.
Ev yemekleri, destekleyici mama ve enteral
Urdnler enerji ve proteinden, vitamin ve mi-
neralden zengin besinler verilmelidir.

* Bu nedenle uzman bir diyetisyenden yar-
dim alarak cocugun enerji dengesi ve be-
sinsel gereksinimlerinin karsilanmasi sag-
lanmalidir.

e Onerilen dozda pankreas enzim tedavisi-
ne devam edilmelidir.

6-12 Yas

* Bu dénemde cocuk diyet ve gunlik aktivi-
te konusunda daha fazla bilinglidir.

* Fakat yine de besin secimlerinde yasitlari-
nin etkisi altinda kalabilmektedir.

* Bu donemde 6zellikle okuldaki 6gretme-
ninin ilgisi ve aile egitimi cok dnemlidir.

e Okulda beslenmesi gereken cocuklarda
besinlerin yeterli tiketimi ve pankreas en-
zimlerini alip almadiginin izleminde sinif
ogretmeni ile isbirligi cok 6nemlidir.

* Besinlerin 6gunlerdeki dengeli dagilimi,
kahvalti, 6gle, aksam ve ara 6gunlerle besin
alimi desteklenmeli, cocuk eger yasitlarindan
klcuk ise 6zellikle enteral beslenme Grinleri
gece beslenmesinde kullaniimalidir.

* Onerilen dozda pankreas en-
zim tedavisine devam
edilmelidir.
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Adélesan D6nemi
* Hizli blylme ve fiziksel aktivitenin artma-
st ile enerji gereksinimi artar.

* BUylme geriligi sorunu olan hastalarda
gelisimin gecikmesi stres yaratabilir.

* Hastaligi inkar etme ve tedaviyi aksatma
sorunu yasanabilir.

* Bu nedenle beslenme ve blylime durumu
Uc ayda bir izlenmelidir.

* Uygulanmakta olan beslenme programi-
na ek olarak hizli blylmenin getirdigi bes-
lenme destekleri saglanmalidir.

* Bu donemde ortaya ¢ikabilecek instline
bagl diyabetin tanisi ve uygun sekilde te-
davisi 6nemlidir.

Eriskin Donem

* Akciger bulgulari agir degil ise ve yeterli
enerji destegi verilebilmisse genellikle blyu-
me geriligi olmadan eriskinlige ulasabilirler.
* BlyUme geriligi varsa hastanin enerji ali-
mi, bagirsaklardan emilim derecesi, enerji
harcamasi, psikolojik ve ailevi sorunlar géz-
den gecirilmeli, gerekiyorsa gunlik beslen-
me programi ve verilen enzim dozu yeniden
ayarlanmalidir.

e Onerilen dozda pankreas enzim
tedavisine devam edilmelidir.




BESLENME TE_DAViSiNDE TEMEL KAV-
RAMLAR VE BILESENLER

ENERJi DENGESI

* Vicut sicakligimizin saglanmasi ve korun-
masi, yasamsal organlarimizin calismasi ve
gunldk islerimizi yapabilmemiz yeterli enerji
almakla mumkdndur.

* Vicudumuza enerji besinlerde bulunan
besin 6geleri sayesinde saglanir.

Besin 6geleri besinlerin bilesiminde bulu-
nan ve vlcutta 6zel islevleri olan 6gelerdir.
* Enerji alimi enerji harcamasindan az oldu-
gunda vicuttaki depolar kullanilir ve vicut
agirhginda azalma goralur.

* Kistik fibrozisli hastalarda yukarida sayilan
nedenlere bagli olarak enerji aliminin azal-
masi yaninda, enerji harcamasi da artmistir
(dinlenme halinde enerji harcamasi)
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* Bu nedenle; KF'li hastalarin normal kisi-
ler icin &nerilen gUnlik enerjinin %120-
150'sini almalari dnerilmektedir.

* Ylksek enerji alimini saglamak icin dogal
glnluk besinlerin cocugun beslenme alis-
kanliklarina goére verilmesi gerekir. Bu be-
sinler enerji degeri yuksek sut, yogurt, sttli
tatlilar, unlu besinler (ekmek, piring, biskGvi
vs), pekmez, bal, recel gibidir.

* Krema, tam yagh peynir/sit, tereyag gibi
yiyeceklerle alinan kalori artirilir.

* Ana ve ara 6gunlerde kaloriyi artiracak ek
drtnler (mamalar, karbohidrat ve protein
ekleri) doktorunuz ve diyetisyeninizin dne-
rileri dogrultusunda baslanmalidir.

PROTEINLER

* Proteinler viicudun en klcuk yapitasidir.
* Vicutta bircok metabolik olayin olusma-
sinl saglayan enzimlerin yapisi protein-
lerden olusmaktadir.
e Blyume ve gelisme
hicrelerin cogalma-
si anlamina gel-
mektedir ve bu
streclerde
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bUylme icin vazgecilmez ana besin 6gele-
ridir.

* Vlcut proteinlerinin olusumu igin kaynak,
yiyeceklerin icinde bulunan proteinlerdir.

* Et, tavuk, balik, stt, yumurta, kurubakla-
giller gibi besinler proteinden zengindir.

* Proteinler iki grupta incelenmektedir.

a) Hayvansal kaynakli proteinler
Biyolojik degerleri ylksektir; yani vicutta
kullanilabilirlikleri ylksek iyi kaliteli prote-
inlerdir. Et grubu, stt grubu, yumurta,bu
gruptadir.

b) Bitkisel kaynakli proteinler
Biyolojik degerleri hayvansal kaynakli
proteinlere gére daha dustktur. Vicutta
kullanilabilirlikleri daha azdir (sebzeler,
meyveler, tahillar, kuru baklagiller). Bu
grupta kullanilabilirligi en ylksek olanlar

kuru baklagillerdir.
* Vicut protein-
leri kas yapisinda
da bulunur. Yeterli
enerji ve protein
alinamadigr durum-
larda kaslar yikilarak
gerekli enerji ve
amino asitler (pro-
tein) saglanmaya
cahsilir. KF'li has-
talarda akciger ve
diger organlardaki
inflamasyon (atesli
hastaliklar) enerji
tdketimini artirir.

* GUnlUk enerjinin
proteinden gelen
miktari %15-20
olmalidir.
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* Protein kaynaklarindan yumurta, kirmizi et, tavuk,
hindi, balik, stt, yogurt, peynir, kuru baklagiller gibi besin-
ler iyi kaynaklardir. Bu gruptaki besinler iyi kalite protein
yaninda minerallerden de zengindirler. Kaslarin glclenme-
si, kan yapimi ve saglikli blytime icin gereklidirler. Bunla-
rn gUnlik besin tiketimi icinde 2-3 porsiyon tiketilmesi
uygundur. SUt, yogurt, peynir ve benzeri besinler iyi kalite
protein icerikleri yaninda kemiklerin, dislerin gelisimi, sinir
ve kaslarin duzenli calismasi icin gerekli kalsiyum, A vita-
mini, B vitaminlerini saglarlar. Gnlik 500 ml stt, yogurt
veya bir normal dilim peynir dnerilmektedir.

Tahil, sebzeler ve meyveler ise orta kaliteli protein kaynak-
laridir. Ancak tahillar diger yandan temel enerji kaynagidir
ve B vitaminlerinden zengindir. Tahilli besinler ve sebzeler
yemek veya corba seklinde hazirlanirken iclerine stt/yogurt
veya et katarak zenginlestirerek verilmelidir. Ginde 4-6
porsiyon tuketilebilirler. Sebze ve meyveler C vitamininden
zengindirler. Ozellikle koyu yesil yaprakli sebzeler A vitami-
ni, B vitamini ve C vitamini icerirler. Glnde 4 veya istege
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gore daha fazla 6gun

de yemek icinde veya

cig olarak tuketilmeleri 6ne- ril-
mektedir.

YAGLAR

* Vicuda enerji saglarlar. Yagda eriyen
A,D,E,K vitaminlerinin emilmesi icin de ge-
reklidirler.

* Insan vicudunun gereksinmeleri icin di-
yetle alinmasi zorunlu besin 6gelerinden
biridir.

* Vicudun yapitasi olan hicrelerin yapi-
sinda bulunurlar, g6z ve beyin gelisimi icin
gereklidirler.

* Kistik fibrozisli hastalarin yag sindirimin-
de ve emiliminde, pankreatik enzim ek-
sikligine bagli olarak, yetersizlikler vardir.
Bunun sonucunda blyime ve gelisme
geriligi olusmakta ve diskida yUksek oranda
(%50) yag atilimi gorilmektedir.

* KF'li hastalarin yeterli biytme ve gelisme-
leri icin pankreatik enzim tedavisine gerek-
sinim vardir. Pankreastan salgilanan enzim-
ler sayesinde viicuda alinan besin 6gelerinin

buydk bir cogunlugu sindirilip emilmekte-
dir. Bu hastalarda pankreasta gelisen so-
runlar nedeniyle bu enzimler yetersizdir.
Enzim tedavisi ile yag emilimi %85-90’lara
ulastirimaya calisilir.

* Kistik fibrozisli hastalarda yag emiliminin
artmaslyla birlikte alinan enerji de artar.

e Gunldk alinan enerjinin %35-40"1 yaglar-
dan gelmelidir.

ORTA ZiNCIiRLi YAG ASITLERI (MCT)

* Bu yag asitleri bagirsaktan emilmeleri icin
safra asitlerine (yaglarin emilmesinde or-
tamda bulunmalari gereklidir) gereksinim
duymazlar ve uzun zincirli yag asitlerine
gore daha kolay ve hizli emilirler.

* Bu nedenle; KF'li hastalarin ginlik bes-
lenmesinde MCT destegi de dnerilmektedir.
* Orta zincirli yag asitlerini iceren besinler;
hindistan cevizi yagi ve bu yaglari iceren
tedavi edici hazir mamalardir. MCT destegi
yapilirken gunlik enerjinin %7-10"u kadar
mutlaka elzem yag asitlerinden (uzun zin-
cirli) saglanmalidir.

OMEGA 3 YAG ASITLERI
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* Omega 3 yag asitleri (linoleik ve alfa-
linolenik asit) vicudumuz icin gerekli olan
uzun zincirli yag turlerinden biridir.

* Vicudumuzda sentezlenemezler, disari-
dan bazi besinlerle alinmasi gerekmektedir.
* Omega 3 yaglarindan en zengin kaynak
anne sUtu ve balik yagidir. Diger kaynakla-
r ise; soya yagi, kanola yagi, ceviz ve ceviz
yagl, keten tohumu, keten tohumu yagi, az
miktarda yumurta ve etlerdir.

e Vicut bagisiklik sisteminin gliclenmesi,
buylme ve gelisme icin gereklidirler.
 Besinlerle yeteri kadar alinmadiginda ek
olarak balik yagr alinmasi ¢nerilmektedir.

KARBONHIDRATLAR

* Vicuda enerji saglayan besin 6gelerinden
biridir.

e Karbonhidratlar tim besinlerimizde en
cok bulunan besin 6gesidir.

e GUNlUk besinlerle karbonhidratlarin (cay
sekeri, sekerleme vs. gibi) fazla alinmasiyla
birlikte bireylerde karbondioksit gazi cikisin-
da artis ve akciger hastaligi olanlarda solu-
num gucltgu gozlenebilir. Bu ylzden diyet-
te karbonhidrat miktarina dikkat edilmelidir.
* Kistik fibrozisli hastalarin enerjisinin
%40-50'sinin  karbonhidratlardan gelmesi
onerilir.

* Karbonhidrat kaynagi olarak daha cok ek-
mek, piring, makarna, kurubaklagiller, pa-
tates gibi nisastali kompleks karbonhidrat
kaynaklarindan yararlanilmalidir.

e Cocuk beslenmesinde 6zellikle kullanilan
cay sekeri, cikolata, aromali sekerler gibi
besinler diyet uzmanin denetiminde tdke-
tilmelidir. Alinan cay sekeri (sukroz) miktar
enerjinin %10'unu gecmemelidir.

VITAMINLER

e Vitaminler besinlerde ¢ok az bulunan nor-
mal beslenme icin 6zel gorevleri olan besin
6geleridir. Besinlerde dogal olarak bulunur-
lar.
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0-12 ay 1-3 yas 3-8 yas 8 yas ustu
A Vitamini (IU) 1,500 5,000 5,000-10,000 10,000
D Vitamini (IU) 400 400-800 400-800 400-800
E Vitamini (IU) 40-50 80-150 100-200 200-400
K Vitamini (mg) 0,3-0.5 0,3-0,5 0,3-0,5 0,3-0,5

Tablo 2.Pankreatik yetmezligi olan kistik fibrozisli hastalarda yasa gére glnliuk yagda eriyen vitamin destek dozlari

* Normal bUylume ve gelisme icin dnemli-
dirler.

* GUnlUk besinlerle yeterince alinmazlarsa
bazi hastaliklara neden olurlar.

e KF'li hastalarin pankreaslarinda yetersiz-
lik oldugu icin, emilimleri icin ortamda yag
bulunmasi kosulu olan vitaminlerin (A, D,
E ve K vitaminleri) duzeylerinde yetersizlik
olusabilir.

* B vitaminlerinin de enerji metabolizmasin-
da ve merkezi sinir sisteminin saglikli isleme-
sinde gorevleri vardir. Ameliyat ile bagirsak-
larinin bir kismi ¢ikarilan hastalar ve 6zellikle
B12 vitamini emilim bozuklugu olan has-
talarda B12 vitamini doktor onerisi ile ve-
rilebilir. Ancak diger suda eriyen
vitaminlerin genellikle eksikligi
gortlmez ve ilag seklinde
disaridan  verilmelerine
ihtiyac yoktur.

o Ozellikle taze sebze ve meyveler vitamin
acgisindan iyi kaynaklardir. Ayrica tahillar,
st ve sut Urdnleri, et ve et grubu cesitli vi-
taminler mineraller acisindan kaynak olus-
turmaktadirlar.

* KF'li hastalarin vitamin gereksinimlerinin
karsilanmasinda pankreas yetmezligi dizeyi
ve kan vitamin dlzeylerine gore ek vitamin
destekleri yapilmalidir. (Tablo 2).




MINERALLER

* Mineraller besinlerde bulunan, miktar
olarak az ama vlcut islevleri icin gerekli
maddelerdir. Basta kalsiyum, fosfor olmak
Gzere minerallerin bir bolumu iskelet ve dis-
lerin yapi taslaridir. Sodyum, potasyum gibi
mineraller vicut suyunun dengede tutul-
masini saglar.

* Bazi mineraller insan yasaminin devam et-
tirilebilmesi icin sarttir. Bu minerallerin gin-
lik beslenmede kullanilmalari cesitli hasta-
liklarin olusumunu engeller. Ornegin demir
vlcutta besin 6gelerinden enerji olusmasi
icin zorunlu olan oksijenin tasinmasi ve kan
yapimi icin gereklidir. Cinko, selenyum vi-
cudun calismasini dizenleyen blylime ve
gelisme icin enzimlerin yapisinda, istahin
dizenlenmesinde ve savunma sisteminin
yeterliliginde gereklidir.

* KF'li hastalarda uzun sureli enfeksiyonlar,
gunluk besinlerle yetersiz alim, sindirim sis-
temindeki kayiplar gibi nedenler ile demir
yetersizligi gorulebilir. Kirmizi et ve organ
etleri demirin en iyi kaynagi olup, pekmez,
koyu yesil yaprakl sebzeler de iyi kaynak
olarak tiiketilmelidir. Ozellikle biyime ca-
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gindaki cocuklarda tat ve lezzette dnemli
rol oynayan cinko bircok enzimin de yapi-
sinda bulunur. KF'li hastalarda serum cinko
dlzeylerinde azalma oldugu bilinmektedir.
GCinko duzeylerindeki yetersizlik hastalarda
buylimede gerilik, enfeksiyon sayisinda artis
olmasina neden olmaktadir.

* Cinko yiyeceklerimizin cogunda bulunur
ancak hayvansal vyiyeceklerdeki ¢inkonun
emilimi genellikle bitkisel kaynaklardan
daha iyidir. Et, peynir, bulgur, bugday, ce-
viz, badem, mantar cinko agisindan iyi kay-
naklardir.

* Bircok besin cesitli mineraller acisindan
iyi kaynaktir. Ozellikle biyime cagindaki
cocuklar igin sut ve sut Grtnleri kalsiyum;
et, yumurta, tavuk, balik gibi Grinler demir
agisindan iyi kaynak saglamaktadir.

PROBIYOTIKLER

* Probiyotikler saglhgl korumada ve baz
hastaliklari 6nlemede rolt olan canli mikro-
organizmalardir.

* Probiyotikler, zararli bakterilerin bagirsak-
lara gecisini engelleyerek bagirsaktaki mik-
robiyal dengeyi saglar.
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* KF'li hastalarda antibiyotik kullaniminin fazla
olmasi nedeni ile; bagirsak ortaminda (florasin-
da) denge bozulmakta ve sik, yumusak kivamli
diski gortlmektedir.

* Ayrica bagirsaklarinda enfeksiyonlarda gelise-
bilmektedir.

* Bu nedenle probiyotik iceren Grlnlerin bu ¢o-
cuklarda kullaniimasi yararli etki olusturmaktadir.
* Bagisiklik sistemi gliclenmekte ve hastalik sik-
lig1 azalmaktadir.

* Kaynaklar; yogurt, kefir, bazi hazir mamalar ve
probiyotik iceren ticari Grlnlerdir.

TUZ DESTEGI

" i \l""'-: * Kistik fibrozisli hastalarda 6zellikle sicak hava-
N larda ve egzersiz sirasinda terden asiri miktarda
\ tuz kaybi (klor ve sodyum elektrolitlerinin kaybi)
gorulebilir.
~* Kan tuzlarinin (elektrolitlerinin) dismesi asiri
halsizlik, gozlerde ¢cokme, bebeklerde bingildak-
ta cokme, kusma, istahsizlik, tansiyonda dus-
me seklinde kendini gosterir. Bu disme daha
da arttiginda 6lum riski olusur. Kan tuzlarinda
azalma bulgular gosteren hastalarin acilen
bir hastaneye basvurmalari gereklidir.
* Kisiye, mevsime ve aktiviteye gore de-
gismekle birlikte gtinlik alinmasi 6ne-
rilen tuz miktari; 0-6 ay arasinda
0,5 gram; 6-12 ay arasi 1 gram;
1-5 yas arasli 2 gram ve daha
buydklerde 3-5 gramdir. Si-
cak mevsimlerde ve gereksi-
g nimin arttigi durumlarda daha
ylksek dozlara gerek olabilir.
* Kan tuzlarinda asir ddsmenin ol-
dugu acil durumlarda kan elektrolit du-
~ zeylerine gére damardan sivi ve elektrolit
tedavisi yapilmalidir.

PANKREAS ENZIM TEDAVISI

* KF ile dogan bebeklerin %85-90'inda pank-
reas yeterli enzim ve bikarbonat salgilamamak-
tadir.

* Pankreas enzim eksikligi sonucunda protein-
ler, yaglar ve karbonhidratlar yeteri kadar emile-
mezler. Besinler yeteri kadar alinsa bile hastalar
kilo alamaz, blydyemez, kotu kokulu, yagl is-
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halleri olur ve gaz cikarirlar.

* Pankreas yetmezligi olan hastalarda stan-
dart dozda pankreas enzimlerini iceren
ilaclarin her beslenmede 6nerilen dozda ve
sekilde besinler ile beraber alinmasi gerekir.
* Pankreas enzimi iceren ticari ilaglarin ayni
isme sahip olduklari halde degisik dozda
enzim iceren formlari vardir. Bu nedenle
ilaclarin alinmasi sirasinda bu enzim doz-
larina dikkat edilmelidir (Ornegin; Kreon®
10.000; Kreon® 25.000 gibi).

e Pankreas enzim eksikligi olan bebeklerin
anne sUtl veya mama alirken de pankreas
enzim tedavisi almalari gerekir.

e Pankres enzim tedavisi icin mide asidinden
korunan kicuk topcuklar halindeki pankre-
as enzimleri iceren ticari ilaclar tercih edilir.
e Baslangicta enzim dozu her beslenme
oncesi bebeklerde 250-500 Unite/kg; daha
buylk cocuklarda 500-2000 Unite/kg lipaz-
baslanir. Gereksinimine gore bu doz ayar-
lanir.

e Pankreas enzim tedavisi hemen yemek ile
beraber verilir. Uzun suren beslenmelerde
ve tlple (enteral) beslenme durumunda bir
kismi hemen yemek baslangicinda bir kismi
yemek ortasinda veya sonunda verilebilir.

KiSTIK FIBROZIS

* Enzim iceren kapsuller cignenmemelidir.
Topguklar ezilmemelidir. Kapsul yutulami-
yorsa icerigi (kliclk topcuklar) cok az meyve
suyu veya su ile karistirilip yutturulmalidir,
* Ara 6gUnlerde yar dozda enzim verilir.

* Cocuk bir iki saat icinde yeniden beslenir-
se, ek enzim verilmesine gerek yoktur.

* Enzimin, sadece basit karbohidratlarin
(meyve suyu, sekerlemeler, meyve, vb) ali-
nacagi 6gunlerde verilmesine gerek yoktur.
* Orta zincirli yag asiti alan hastalar da
mutlaka enzim tedavisi almalidirlar.

* Uygulama sonrasi agizda enzim granul-
lerin kalip kalmadigina bakmak gerekir. Ka-
lan enzim parcalari agizda Ulserlere neden
olabilir.

* Hastanin kilo almasi ve kaka sayisina gore
enzim dozu artirlabilir.

* Gereksiz olarak yuksek dozda enzim alin-
masi zararli olabilir. GUnldk 10.000 Unite/
kg lipaz'dan daha yutksek dozlardan kacinil-
malidir.

« Ust doza ulasildigi halde yeterli yarar sag-
lanamiyorsa bunun bir nedeni azalmis bi-
karbonat salgilanmasina bagl olarak bagir-
sak asit miktarinin artmasi olabilir. Asitten
korunmali enzim topcuklari, asit nedeni ile
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etkilerini kaybedebilirler. Bu hastalara gere-
kirse asit azaltici ilaclar doktorunuz tarafin-
dan baslanabilir. Yag emilimi 6ncesi safra
asitleri yaglari sivi icerinde parcaciklara ayi-
rir ve emilim islevi icin bir hazirlik olusturur.
Karaciger hastaligi nedeni ile safra asitle-
rinin yeterli oranda barsaga akmamasi da
yeterli emilimin olmamasina neden olabilir.
Bu durumda da yeterli sindirim gortlme-
yebilir. Boyle hastalarda doktor tarafindan
tedaviye eklenen “ursodeoksikolik asit” ice-
ren ilaclar safra akimi ve bikarbonat salgi-
sini dUzeltebilir ve bu durumda pankreas
enzimleri daha etkin gorevlerini yaparak,
sindirimi dtzenlerler.

Yeterli dozda enzim verilmediginin kanitlar;
* Kokulu, cok miktarda yagl kakanin de-
vami

* Kilo alamama veya kilo kaybetme

e Karin agrisi

* Kotu kokulu gaz cikartma

* Aclik hissidir.

Hastalarda buyiimenin izlenmesi
* Kistik fibrozisli hastalarda pank-
reatik enzimlerin eksikligi so-
nucunda olusan emilim
bozukluklarina ve en-
feksiyonlara
bagl

olarak yetersiz bluyime ve dislk vicut agir-

g1 gozlenir.

* Kistik fibrozisli hastalarda hasta izlemi son

derece 6nemlidir. Hastalarin vicut bulyUk-

lik olctimleri (antropometrik dlgtimleri) ve

biyokimyasal élctmleri (kan izlemi) duzenli

olarak yapilmalidir. Beslenme durumunun
saptanmasinda bu 6lcimlerden yararlanilir.

* Kistik fibrozisli hastalarda kot beslenme

blylime ve gelismede yetersizlige ve fiziksel

aktivitede azalmaya, sik akciger enfeksiyon-

larina neden olabilir.

* Kotl beslenmenin dengeli ve yeterli bes-

lenme programlari ile tedavi edilmesi ya da

azaltilmasi yasam kalitesini arttiracagi icin

onemlidir.

ANNE SUTU VE KiSTIK FIBROZIS

* Anne sUtlu tek basina yeterli agirlik kaza-

nimi sagladiginda, cocuga verilmesi gereken

en 6nemli, tek ve en besleyici besindir. ~
¢ ik 4-6 ay yalniz basina genellikle yeter-
lidir. T4m annelere en az 12 ay em-
zirmeleri Onerilir.

* Agir beslenme yetersizligi P
ve emilim bozuklugu

gelismis vakalarda
anne sUtU yetersiz
kalabilir. O zaman
tamamlayici besin
verme geregi du-
yulmaktadir.




* Yetersizlik durumlarinda agirlk kazani-
minda azalma, kan proteinlerinin disik-
lGgU nedeni ile ddem, kansizlik gelisebilir.

* Anne sutu verilirken de enzim tedavisi ge-
reklidir.

KiSTiK FIBROZiSLI HASTALARDA
BESLENME DESTEGI

Agizdan beslenmede sorun olan (az besin
taketimi, kotd beslenme, yetersiz protein-
enerji alimi) hastalarda, enfeksiyon sikhgi-
nin azaltilmasinda, hastanin kilo alimi ile
yasitlarina gore bUyldme ve gelismesinin
cok geri kaldigi durumlarda destek saglan-
malidir. Bu destek dncelikle gunluk beslen-
me programi yaninda verilecek ¢zel olarak
hazirlanmis beslenme destek Urlnleri ile
saglanir.

Beslenmede destek iiriinleri ve kullanimlan:
KF hastalari veya gereksinimi olan diger
hastalarda gUnltk alinan kalori miktarini
artirmaya yardim etmek amaciyla hazir-
lanmis, yUksek kalori iceren (1-1,5 kkal/ml)
hazir destekleyici ticari Grtnler bulunmak-
tadir. Doktorunuz ve diyetisyeniniz gerekli
gorduklerinde bu drlnleri almanizi dnere-
bilirler. Bu Urdnleri alirken unutulmama-
si gereken nokta bunlarin sadece destek
amacl olduklari ve asil yemegin yerine gec-
meyecekleridir.

ENTERAL BESLENME

Kistik fibrozisli hastalarda beslenme duru-
munu dizeltebilecek degisik beslenme yol-
larindan biri de enteral beslenme destegi-
dir. Normal buydme ve gelismeyi saglamak
icin besin 6gelerinin bir tip yoluyla sindirim
sistemine verilmesine enteral beslenme de-
nir. Diyetinin dUzenlenmesi, agizdan verilen
destek Urlnlerinin baslanmasina karsin bu
drlnleri cesitli nedenlerle istenilen miktar-
da tlketemeyen ve yeterli agirlik kazanimi
olmayan hastalarda uygulanan bir yéntem-
dir. Kisa sureli destek icin burun yoluyla mi-
deye vyerlestirilen tlpler kullanilirken daha
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uzun slre enteral beslenmesi gereken kisi-
lerde gastrostomi tupleri tercih edilir. Gast-
rostomi; endoskopi ile, radyolojik olarak ya
da cerrahi yontemle karin 6n duvarindan
mideye tUp vyerlestirilmesidir. Yerlestirme
yontemi hastadan hastaya farkli olabilir ve
bu konuda doktorunuz karar verecektir.
Enteral beslenmeye karar verildikten sonra
gunluk verilmesi planlanan enerjinin ve di-
ger gerekli besinlerin dnemli bir miktari bu
yolla verilir. Tuple beslenirken de agizdan
beslenmeye devam etmenizde bir sakinca
yoktur. Enteral beslenme ile daha cok uy-
kuda gecen surede, planlanan miktar ve-
rilir (KF'li hastalarda gece enerji harcamasi
diger bireylere oranla daha yuksektir). Bu
amacla genellikle kalorik yogunlugu yuksek
(1,0-1.5 kkal/ml) 6zel destek GrUnleri tercih
edilir. Infizyona baslarken ve ortada ya da
sonda enzim tedavisi verilmelidir.

KiSTIK FIBROZISE BAGLI DIYABET

* Kistik fibrozisli hastalarda ilerleyen dé-
nemlerde seker hastaligi (diyabet) gorule-
bilmektedir.

* Kistik fibrozise bagli diyabetin olusma-
sinin temel nedenleri arasinda pankreas-
ta olusan hasar sonucunda, pankreastan
salgilanan ve sekerin hicre icine girmesini
saglayan instlin hormonu miktarinda azal-
ma bulunmaktadir.

* Diyabet yavas gelisir, disaridan kan sekerini
dusirmek icin insulin kullanmayi gerektirir.
* Bu hastalar kesinlikle basit seker (cay sekeri
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ve cay sekeriyle yapilan Grlnler) tiketmeme-
lidirler.

* Bunlarin yerine ekmek, piring, makarna,
patates, gibi kompleks karbonhidrat kaynak-
lari tercih edilmelidir.

* GUnde 6 6gun beslenilmesi uygundur, Bu
beslenme U¢ ana 6gun, Gc ara 6gun seklinde
dizenlenmelidir. 0-1 yas bebeklerin glinde,
3 saat ara ile, 8 kez beslenmeleri gerekmek-
tedir.

* Diyabetli kistik fibrozis hastalarinda du-
zenli olarak diyet ve kan sekeri izlemi yapil-
malidir.

Kistik fibrozisin tedavisi bir ekip calismasi
seklinde olmalidir. Bu ekipte doktor, diyetis-
yen, bu konuda uzman hemsire, solunum
terapisti, fizyoterapist, psikiyatrist veya psi-
kolog yer almalidir. Cocugun anne-babasi
ve 6gretmeni de bu ekiple siki bir isbirligi
icinde olmalidir. Kistik fibrozisli hastalara iyi
bir beslenme tedavisi, etkili antibiyotik ve
ilac tedavisi uygulandiginda hastalarda go-
rUlebilecek rahatsizliklarin olusma sikliklari
azalir. Bunun sonucunda hastanin yasam
slresi ve kalitesi artar.

BESINLERI HAZIRLARKEN DIKKAT EDIiL-
MESi GEREKEN TEMIZLiK KURALLARI

1. Cocuklariniza besin hazirlamadan once
mutlaka ellerinizi su ve sabun ile yikayiniz.

2. Cocuklariniza ellerini yikama konusunda
uygun egitimi veriniz.

3. Yemek hazirlamada kullandiginiz besinleri
uygun ortamlarda saklayiniz.

4. Verilen sular temiz olmalidir. Bebeklere
vereceginiz su mutlaka kaynatilmis ilitilmis su
olmalidir.

5. Yemegi hazirlayacaginiz kabin temiz ol-
masina ¢ok dikkat ediniz.

6. Besinlerinizi pisirdikten sonra uygun sicak-
liga ulastigina emin olunuz. Yumurta, et, ba-
lik, tavuk gibi Grtnleri oda i1sisinda uzun sure
bekletmeyiniz.

7. Cok kirli, camurlu, toprakli sebze, meyve
satin almayiniz. Meyve ve sebzeleri pisirme-
den 6nce bol su ile yikayiniz, daha sonra
ayiklayiniz.

8. Dis kismi bombe yapmis ve evde yapilmis
konserve kullanmayiniz.

9. Cop ve yiyecekleri bir arada tutmayiniz.
10. Dondurulmus besinleri sicak ortamda
cOzdlrmeyiniz.
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