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ÖZET
Amaç: Kistik fibrozisli hastalarda malnütrisyon ve beslenme durumunun saptanmasıdır. Bireyler ve Yöntem: Kistik fibrozis tanısı ile 
izlenen 2-20 yaş arası 166 hastanın 24 saatlik geriye dönük besin tüketim kaydı BEBIS 7.2 programı, yaşa göre ağırlık (WAZ), yaşa 
göre boy (HAZ), boya göre ağırlık (WHZ) ve yaşa göre beden kütle indeksi (BKIZ) Z skorları WHO Anthro ve Anthro Plus programları 
kullanılarak değerlendirilmiştir. Bulgular: Hastaların %10.1’inin WAZ, malnütrisyon olarak değerlendirilen -2SD’nin altında, 
%21.0’inin HAZ, bodur olarak tanımlanan -2SD’nin altındadır. Hastaların %25.3’ü sadece oral olarak normal besinler tüketmekte, 
%74.7’si ise oral besinlere ek olarak oral enteral ürün kullanmaktadır. Hastaların %41’inin sabah öğününü atladığı, en fazla atlanan 
öğünün her yaş grubunda sabah öğünü olduğu bulunmuştur. Hastaların %67’sinin RDA’ya göre önerilen günlük enerji alımı  yetersiz 
(<%120), %69.5’inin protein, %68.2’sinin karbonhidrat ve %68.9’unun yağ alımlarının yetersiz olduğu bulunmuştur. Hastaların enteral 
ürün ve besin alımı birlikte değerlendirildiğinde, %98.1’inin A vitamini, %100’ünün E vitamini, %82.3’ünün K vitamini, %81’inin folik 
asit alımı %55.4’ünün niasin ve %50.6’sının C vitamini alımlarının, %66.4’ünün kalsiyum, %44.5’inin demir ve %13.4’ünün çinko 
alımlarının yetersiz olduğu saptanmıştır. Ayrıca hastaların %25.4’ünün standart tedavi dışında bir hekim veya diyetisyenin önerisi 
olmadan besin desteği veya ürün kullandığı ve en yaygın kullanılan besin desteğinin omega-3 şurup (%9.0) olduğu saptanmıştır. Sonuç: 
Kistik fibrozisli hastalarda enerji dengesizliği, malabsorpsiyon, artmış metabolik hız nedeniyle malnütrisyon riski yüksektir. 

Anahtar kelimeler: Kistik fibrozis, malnütrisyon, beslenme durumu

ABSTRACT
Aim: The aim of this study was to evaluate the nutritional status and malnutrition in children with cystic fibrosis. Subjects and Methods: 
A total of 166 patients with cystic fibrosis, aged 2-20 years were evaluated. A 24-hour dietary recall was calculated using BEBIS 7.2 
programme, weight for age (WAZ), height for age (HAZ), weight for height (WHZ) and body mass index z scores (BMIZ) were evaluated 
using WHO Anthro and Anthro Plus programmes. Results: Out of total, 10.1% of patients were underweight (WAZ ≤-2SD), 21.0% 
of the patients were stunted (HAZ ≤2SD). 25.3% of the patients were on oral foods, 74.7% were on both oral foods and oral enteral 
feeds. 41% of the patients skipped the morning meal, the most skipped meal for all age groups was morning meal. When oral foods and 
enteral feeds were evaluated together, it was found that meeting the percentage of recommended dietay allowances (RDA) for energy, 
protein, carbohydrate and fat intakes were 67%, 69.5%, 68.2% and 68.9%, respectively (below the recommended level). Vitamin A, E 
and K intakes of 98.1%, 100%, and 82.3% of the patients were insufficient, respectively. It was found that 81%, 55.4% and 50.6% of the 
patients had insufficient dietary folic acid, niacin and vitamin C intakes. It was also seen that 66.4% of calcium intake, 44.5% of zinc 
intake and 13.4% of iron intake were inadequate. In addition, the standard of care of a physician or dietitian except it was found that 
25.4% of patients using nutritional supplements or products without the advice. The most widely used feed supplement of omega-3 syrup 
(9.0%) were found to be. Conclusion: In patients with cystic fibrosis, malabsorption, energy imbalance, increased metabolic rate, are 
risks of malnutrition.

Keywords: Cystic fibrosis, malnutrition, nutritional status
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GİRİŞ

Kistik fibrozis otozomal resesif geçişli, kronik ve 
progresif ilerleyen, temel olarak akciğer ve pank- 
reas olmak üzere birden çok organ hasarıyla 
karakterize kalıtsal bir hastalıktır. Kistik fibrozis 
hastalığı mutasyonun türüne göre hafif-orta şiddetli 
kronik akciğer hastalığı, steatore, malabsopsiyonlar, 
büyüme ve gelişmede güçlüklerle seyredebilir 
(1). Kistik fibroziste birçok etken vücut ağırlık 
kazanımında yetersizliğe ve malnütrisyona neden 
olmaktadır. Bu hastalarda yeterli enzim replasman 
tedavisine karşın hastaların yaklaşık %85-90’ında 
pankreas yetersizliği bulunduğu için besinlerin 
emilimi tam olarak gerçekleşememektedir. 
Gastroözofageal reflü, kronik inflamasyon, 
kronik malabsorpsiyon, steatore, dışkıyla enerji 
kaybının artması, besin alımının azalması ve distal 
intestinal obstrüksiyon sendromu yeterli düzeyde 
enerji alımını engelleyen etmenlerdir. Hastalık 
sürecindeki bulgular iştahı baskılarken, akciğer 
hasarının ilerlemesi günlük enerji gereksinimini 
artırır (2). Kistik fibrozis hastalarında beslenme 
durumu, akciğer hastalığının prognozunda önemli 
bir rol oynamaktadır. Birçok çalışmada hastalarda 
önerilen beslenme durumunu sağlamanın, gelişim 
parametrelerin daha iyi olması, beklenen yaşam 
süresinin önemli derecede artması ve akciğer 
işlevlerinin daha iyi olması ile ilişkili olduğu 
gösterilmiş ve BKİ ≥50. persentil kistik fibrozisli 
hastalarda, akciğer işlevinin daha iyi korunduğu 
bildirilmiştir (3-5). Ancak bu hastalarda en uygun 
beslenmenin sağlanması oldukça zordur ve 
malnütrisyon yaygındır. Bu nedenle bu araştırma 
kistik fibrozisli hastaların beslenme durumlarını 
saptamak ve malnütrisyon görülme oranını 
incelemek amacı ile yapılmıştır.

BİREYLER ve YÖNTEM

Bu araştırma kistik fibrozis tanısı ile izlenen 2-20 
yaş arası 166 hasta (erkek=88, kız=78) üzerinde 
yapılmış kesitsel bir çalışmadır. Kistik fibrozis ile 
birlikte çölyak, fenilketonüri ve herediter fruktoz 
intoleransı olan üç hasta ve kistik fibrozise bağlı 
diyabet gelişmiş 5 hasta çalışma dışı bırakılmıştır. 
Çalışma Mayıs 2013-Haziran 2014 tarihleri 
arasında yürütülmüştür. Çalışmaya alınan her 
hastanın kendisine ya da bakımından sorumlu 
kişiye “yüz yüze görüşme yöntemi” ile anket  

formu uygulanarak beslenme öyküsü alınmış, 
antropometrik ölçümler yapılmış, hatırlatma 
yöntemi ile hastanın geriye dönük 24 saatlik 
besin tüketim kaydı alınmıştır. Yaşa göre vücut 
ağırlığı, yaşa göre boy uzunluğu ve beden kütle 
indeksi z skorları 2-5 yaş için WHO 2006 büyüme 
standartlarına (6), 6-10 yaş için WHO 2007 (7) 
referans değerlerine göre Anthro ve Anthro Plus 
programları kullanılarak hesaplanmıştır. 

Yaşa göre vücut ağırlığı z-skoru -2 standart sapma- 
nın (-2SD) altında olan hastalar malnütrisyonlu, 
yaşa göre boy uzunluğu z-skoru -2SD’nin altında 
olan hastalar bodur ve BKİ z-skoru -2SD’nin 
altında olan hastalar da malnütrisyonlu olarak kabul 
edilmiştir. Besin tüketim kayıtlarının enerji, makro 
ve mikro besin ögeleri BEBİS (Beslenme Bilgi 
Sistemleri) versiyon 7.2 programı kullanılarak 
hesaplanmıştır (8). Hastalar tarafından tüketilen 
günlük ortalama enerji ve makro besin ögeleri, 
Amerikan Kistik Fibrozis Derneği’nin (9) günlük 
enerji alımı için önerdiği RDA’nın %120-150 
olarak iki değer için ayrı ayrı hesaplanmış ve Türk 
Toraks Derneği Tanı ve Tedavi Rehberi’nde (10) 
önerilen günlük alınması gereken miktarlar ile 
mikro besin ögeleri de Türkiye’ye Özgü Beslenme 
Rehberi’nde önerilen yaşa ve cinsiyete göre günlük 
alınması gereken miktarlarla karşılaştırılarak alım 
yüzdeleri (%) hesaplanmıştır (11). Araştırmada 
elde edilen verilerin değerlendirilmesinde SPSS 
16.0 programı kullanılmıştır. Ebeveynlerden elde 
edilen kategorik veriler sayı (n) ve yüzde (%) ile 
sayısal veriler ise tanımlayıcı istatistikler olan 
aritmetik ortalama ( x ), standart sapma (S), alt ve üst 
değerler ile özetlenmiştir. Gruplara göre verilerin 
normal dağılıp dağılmadığı Shapiro-Wilk testi ile 
incelenmiştir. Normal dağılım gösteren sayısal 
verilerde ikiden çok grup, tek yönlü varyans analizi 
ile normal dağılım göstermeyen sayısal verilerde 
ikiden çok grup Kruskal-Wallis testi ve Welch testi 
ile test edilerek, ikili gruplar arasındaki farklılık 
Games-Howell testi ile karşılaştırılmıştır. Verilerin 
anlamlılık düzeylerinin değerlendirilmesinde p 
<0.05 anlamlı olarak kabul edilmiştir. Araştırma 
Hacettepe Üniversitesi Girişimsel Olmayan 
Klinik Araştırmalar Etik Kurulu’nun 24 Nisan 
2013 tarihli ve 16969557-540 no’lu izni ile etik 
açıdan uygun bulunmuştur.
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BULGULAR

Araştırma kapsamına alınan 166 hastanın %53’ünü 
erkekler, %47’sini kızlar oluşturmaktadır. 
Hastaların %43.3’ü 2-5 yaş grubunda, %34.3’ü 
6-10 yaş grubunda, %10.8’i 11-15 yaş grubunda 
ve %11.4’ü 16-20 yaş grubundadır. Hastaların 
yaş ortalaması 7.4±4.8 yıldır (veriler tabloda 
verilmemiştir).

Hastaların %60.8’inin normal beslenmeye ek 
olarak enteral ürün kullandığı saptanmıştır. 
Hastaların gün içerisindeki öğün tüketimi 
incelendiğinde %41’inin sabah öğününü atladığı, 
en çok atlanan öğünün her yaş grubunda sabah 
öğünü olduğu bulunmuştur (p<0.001) (Tablo 1).

Hastaların %96.4’ünün ek vitamin desteği 
kullandığı, %25.4’ünün reçete edilen tedavi 
dışında ürün kullandığı ve en yaygın kullanılan 
ürünün omega-3 şurup olduğu bulunmuştur (Tablo 
2).

Araştırma kapsamındaki hastaların yaş 
gruplarına göre normal beslenme, enteral ürün 
ve ek A, D, E, K vitamini ile enerji, makro  

besin ögeleri, vitamin ve mineral alımlarının 
önerilen miktarları karşılama yüzdelerine ilişkin 
tanımlayıcı istatistikleri Tablo 3’te verilmiştir. 
Kistik fibrozisli hastalarda önerilen enerji alımı 
RDA’nın %120-150’si olduğu için, hastaların 
RDA’ya göre günlük önerilen enerji alımlarını 
karşılama yüzdeleri %120’ye ve %150’ye göre 
ayrı ayrı hesaplanmıştır. Önerilen enerji, protein, 
CHO ve yağ gereksinmeleri karşılama oranları 
yaş gruplarına göre değerlendirildiğinde (hem 
%120’ye, hem %150’ye göre), 2-5 yaş grubundaki 
hastaların gereksinimi karşılama oranı, diğer 
yaş gruplarına göre daha fazla, 6-10 yaş grubu 
hastaların da gereksinimi karşılama oranı, 16-20 
yaş grubundan daha yüksek çıkmıştır ve aradaki 
fark istatistiksel olarak önemlidir (p<0.001). 

Araştırmaya katılan hastaların diyetle (normal 
beslenme ve enteral ürünle) ve destek olarak alınan 
A, D, E, K vitamini değerlerinin toplamı, kistik 
fibrozise özgü önerilen ile karşılaştırıldığında, A 
vitamini gereksinimi karşılama yüzdeleri, ortalama 
%188±186.5, E vitamini gereksinimini karşılama 

Tablo 1. Kistik fibrozisli hastaların yaş gruplarına göre beslenme durumlarının dağılımı
Yaş (yıl) 

Değişkenler 2-5 yıl 6-10 yıl 11-15 yıl 16-20 yıl Toplam p
n % n % n % n % n %

Normal beslenme 18 25.0 26 45.6 7 38.9 14 73.7 65 39.2
0.001*Normal beslenme ve 

enteral ürün
54 75.0 31 54.4 11 61.1 5 26.3 101 60.8

Atlanan Öğün**

    Sabah 24 33.3 27 47.4 9 50.0 8 42.1 68 41.0
0.300*    Öğle 21 29.2 19 33.3 5 27.8 4 21.1 49 29.5

    Akşam 17 23.6 15 26.3 4 22.2 3 15.8 39 23.5
    Ara öğün 20 27.8 16 28.1 6 33.3 4 21.1 46 27.7

* Ki-kare testi** Bir veya birden fazla öğün işaretlenmiştir.

Tablo 2. Kistik fibrozisli hastaların ek vitamin, mineral ve reçete edilen tedavi dışında ürün kullanım durumlarının dağılımı
Değişkenler Erkek Kız Toplam p*

n % n % n %
Ek vitamin kullanım durumu
    Kullanıyor
    Kullanmıyor

84
4

95.5
4.5

76
2

97.4
2.6

60
6

96.4
3.6

0.377

Reçete edilen tedavi dışında ürün kullanımı
    Kullanıyor 
    Kullanmıyor

21
67

23.9
76.1

21
57

26.9
73.1

42
124

25.4
74.6

0.050

Reçete edilen tedavi dışında kullanılan ürünler
    Omega-3 7 8.0 8 10.3 15 9.0
    D vit-3 5 5.7 4 5.1 9 5.4
    Zincomega 3 3.4 5 6.4 8 4.8
    Ca-D vit. 4 4.5 1 1.3 5 3.0
    Yöresel ballar 1 1.1 2 2.6 3 1.8

* Ki-kare testi
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Tablo 3. Yaş gruplarına göre hastaların enerji ve besin ögeleri karşılama yüzdeleri ortalamalarına göre dağılımı  (%)

Enerji ve besin ögeleri

2-5 yaş (n=72) 6-10 yaş (n=57) 11-15 yaş (n=18) 16-20 yaş (n=17) Toplam (n=164)
p

X ± S
(En az-en fazla)

X ± S
(En az-en fazla)

X ± S
(En az-en fazla)

X ± S
(En az-en fazla)

X ± S
(En az-en fazla)

Enerji (%120) 108.2±38.0a

(29.7-249.8)
80.6±36.5b

(18 -174.3)
63.3±27.2bc

(34-156.3)
50.4±22.7c

(22.7-105.5)
87.7±40.3

(18.04-249.8)
0.000**

Enerji (%150) 86.5±30.5a

(24.0–200)
64.5±29.2b

(14.0–139)
50.7±21.8c

(27–125)
38.0±15.1c

(18–84)
69.92±32.4

(14-100)
0.000**

Protein (%120) 104.7±45.8a

(25.7-272.2)
76.9±39.9b

(10.1-171.7)
63.9±35.3bc

(30.1–189.6)
51.4±30.2c

(18.5–121.6)
85±45.2

(10.1– 272.2)
0.000**

Protein (%150) 84.0±36.7a

(20.7-218.5)
61.5±31.9b

(8.15–136.3)
51.1±28.2bc

(24.2–151.7)
41.1±24.1c

(14.8–97.3)
68.1±36.2

(8.1–218.5)
0.000**

CHO (%120) 110.9±45.8a

(25.4-282.5)
85.9±49.3b

(17.7–273.2)
73.1±37.2bc

(31.1–198.6)
49.1±21.3c

(22.5–98.1)
91.7±48.3

(17.7–282.5)
0.000**

CHO (%150) 88.9±36.7a

(20.4-226.2)
68.8±39.4b

(14.1–218.9)
58.5±29.8bc

(24.8–158.9)
39.3±17.1c

(18–78.7)
73.4±38.7

(14.1–226.2)
0.000**

Yağ (% 120) 102.1±38.9a

(36–230)
73.7±35.9b

(12–167)
50.2±17.1c

(19–89
50.0±25.2c

(24–110)
81.1±40.2
(12-230)

0.000**

Yağ (% 150) 82.1±31.4a

(28.6-185.5)
59.0±28.8b

(9.8–134.2)
40.3±13.7c

(15.5–71.4)
40.1±20.2c

(19.3–88.1)
65.1±32.4

(9.8–185.5)
0.000**

A vitamini (μg) 243±231a

(11.5-1141.2)
142±128.1b

(21.8 – 547.4)
179.7±152ab

(11.9– 428.9)
121 ± 97.5b

(57.6-396)
188±186.5

(11.5 –1141)
0.008*

E vitamini (mg) 158 ± 140a

(11.4–562.7)
108± 93.2ac

(11.2 – 286)
63.8±59.5bc

(2.7–209)
57.8±53b

(11.1–176.2)
120 ±117
(2.7–563)

0.000**

D vitamini (μg) 212 ± 80.1
(0.8 – 431)

220.8 ± 84.7
(9.7– 446)

212.4 ±103
(1.8–466)

232.6±47.3
(100.4–305.7)

217.3±81.4
(0.8–465.7)

0.700

K vitamini (μg) 66.3±49.2
(12–335.8)

76.4±64.3
(5.8–361)

95.9±84.0
(16.7–396)

93.9±101
(19.9–400)

75.9± 66
(5.8 -400)

0.200

Kalsiyum (mg) 98.1±39.2
(12.2-184.6)

90.3 ±48.3a

(7.7–247.4)
67.8±25.7b

(27.1–133.9)
59.8±25.9b

(20.6–118.2)
88.1±42.2
(7.7-247.4)

0.010*

Demir (mg) 128±50.6
(41.1-262.5)

112.2±50.5
(28.5-216.3)

129.2±83.6
(42.6-427)

92.3±32.8
(45.8-163)

118.9±54.4
(28.5-427)

0.050

Çinko (mg) 283.5±131.9
(107.8–667)

185±96.75b

(27.8–401)
109.8±52.8c

(60.3–289.7)
87.1±25.4d

(49.6-131.7)
209.8±128.2
(28.7-667)

0.000**

*p<0.05    **p<0.001 Aynı satırda üstte gösterilen farklı harfler değerler arasındaki farkın önemli olduğunu göstermektedir.

Tablo 4. Kistik fibrozisli hastaların yaş gruplarına göre enerji ve makro besin ögesi alımlarının yeterlilik durumlarına göre dağılımı (%)

Enerji ve besin ögeleri
RDA

< %120 ≥ %120 - ≤ 150 >  %150
n % n % n %

Enerji 
    2-5 yaş
    6-10 yaş
    11-15 yaş
    16-20 yaş

35
42
17
16

21.3
25.6
10.3
9.7

21
7
-
1

12.8
4.2
-

0.6

16
8
1
-

9.7
4.8
0.6
-

Toplam 110 67.0 29 17.6 25 15.2
Protein 
    2-5 yaş
    6-10 yaş
    11-15 yaş
    16-20 yaş

39
43
17
15

23.7
26.2
10.3
9.1

14
6
-
2

8.5
3.6
-

1.2

19
8
1
-

11.5
4.8
0.6
-

Toplam 114 69.5 22 13.4 28 17.0
Karbonhidrat 
    2-5 yaş
    6-10 yaş
    11-15 yaş
    16-20 yaş

38
41
16
17

23.1
25.0
9.7
10.3

14
6
1
-

8.5
3.6
0.6
-

20
10
1
-

12.1
6.0
0.6
-

Toplam 112 68.2 21 12.8 31 18.9
Yağ 
    2-5 yaş
    6-10 yaş
    11-15 yaş
    16-20 yaş

38
43
17
15

23.1
26.2
10.3
9.1

14
7
-
2

8.6
4.2
-

1.2

20
7
1
-

31.2
4.2
0.6
-

Toplam 113 68.9 23 14.0 28 17.1
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yüzdesi %120.0±117.0, D vitamini gereksinimini 
karşılama yüzdesi ortalama %217.3±81.4 ve 
K vitamini için ortalama %75.9±66 olarak 
bulunmuştur. Araştırma kapsamındaki hastaların 
kalsiyum gereksinimini karşılama yüzdeleri, 
ortalama %88.1±42.2 mg/gün, demir gereksinimini 
karşılama yüzdeleri, ortalama %118.9±54.4 mg/
gün çinko gereksinimini karşılama yüzdeleri, 
ortalama %209.8±128.2 mg/gün’dür.

Araştırma kapsamındaki hastaların yaş gruplarına 
göre enerji ve makro besin ögesi alımlarının 
yeterlilik durumlarına ilişkin dağılımları Tablo 

4’te yer almaktadır. Hastaların %67.0’sinin 
günlük enerji alımı, %69.5’inin günlük protein 
alımı, %68.2’sinin günlük karbonhidrat alımı ve 
%68.9’unun günlük yağ alımının yetersiz olduğu 
belirlenmiştir.

Tablo 5’te araştırma kapsamındaki hastaların yaş 
gruplarına göre A, D, E, K vitaminleri alımlarının 
yeterlilik durumlarına ilişkin dağılımları yer 
almaktadır. Hastaların normal beslenme ve enteral 
ürün kullanımına ek olarak rutin tedavide A, D, 
E, K vitamini desteği kullanımına karşın, tüm yaş 
grupları birlikte değerlendirildiğinde hastaların 

Tablo 5. 	 Kistik fibrozisli hastaların yaş gruplarına göre normal beslenme, enteral ürün ve takviye multivitamin alımlarının yeterlilik 
	 durumlarına göre dağılımı (%)
Değişkenler      2-5 yaş 6-10 yaş 11-15 yaş 16-20 yaş Toplam

n % n % n % n % n %
A vitamini Yetersiz 29 40.2 22 38.6 7 38.8 6 33.3 64 38.9

Normal 40 55.5 29 50.8 10 55.6 10 55.5 89 53.9
Fazla 3 4.3 6 10.6 1 5.6 2 11.2 12 7.2

D vitamini Yetersiz 6 8.3 4 7.0 4 22.2 3 16.7 17 10.3
Normal 62 86.2 51 89.4 11 61.1 12 66.6 136 82.4
Fazla 4 5.5 2 3.6 3 16.6 3 16.7 12 7.3

E vitamini Yetersiz 37 51.3 38 66.6 12 66.6 10 55.5 97 59.1
Normal 29 40.4 12 21.0 4 22.2 7 38.9 52 31.3
Fazla 6 8.3 7 12.4 2 11.2 1 5.6 16 9.6

K vitamini Yetersiz 64 88.8 42 73.6 11 61.1 13 72.2 130 78.7
Normal 3 4.3 1 1.9 - - 4 2.6
Fazla 5 6.9 14 24.5 7 38.9 5 27.8 31 18.7

Tablo 6. Kistik fibrozisli hastaların yaşa göre vücut ağırlığı, boy uzunluğu ve BKİ z-skoru değerlerinin dağılımı (%)
Yaş (yıl) Yaşa göre vücut ağırlığı Z skoru p

< -2SD
(Çok zayıf)

≥ -2SD < -1SD (Zayıf) ≥-1SD < +1SD
( Normal)

≥ +1SD (Kilolu) Toplam

n % n % n % n % n %
2-5 7 9.7 19 26.3 40 55.5 6 8.3 72 100.0 0.650
6-10 5 10.6 16 34.0 24 51.1 2 4.3 47 100.0 0.240
Toplam 12 10.1 35 29.4 64 53.7 8 6.6 119 100.0 0.100

Yaşa göre boy uzunluğu Z skoru
Yaş (yıl) < -2SD

(Bodur)
≥ -2SD < -1SD (Kısa) ≥-1SD < +1SD

( Normal)
≥ +1SD < +2SD 

(Uzun)
≥ +2SD

(Çok Uzun) Toplam
p

n % n % n % n % n % n %
2-5 22 30.6 20 27.8 24 33.3 4 5.6 2 2.8 72 100.0 0.640
6-10 8 14.0 22 38.6 24 42.1 1 1.8 2 3.5 57 100.0 0.880
11-15 2 11.1 9 50.0 7 38.9 - - - - 18 100.0 0.730
16-20 2 13.3 3 20.0 10 66.7 - - - - 15 100.0 0.530
Toplam 34 21.0 54 33.3 65 40.1 5 3.1 4 2.5 162 100.0 0.800

Yaşa göre BKI Z skoru
Yaş (yıl) < -2SD

(Çok zayıf)
≥ -2SD < -1SD (Zayıf) ≥-1SD < +1SD

( Normal)
≥ +1SD < +2SD 

(Kilolu)
≥ +2SD

(Şişman)
Toplam p

n % n % n % n % n % n %
2-5 2 2.8 4 5.6 48 66.7 11 15.3 7 9.7 72 100.0 0.050
6-10 6 10.5 10 17.5 33 57.9 6 10.5 2 3.5 57 100.0 0.820
11-15 - - 6 33.3 11 61.1 1 5.6 - - 18 100.0 0.120
16-20 2 13.3 4 26.7 9 60.0 - 15 100.0 0.070
Toplam 10 6.2 24 14.8 101 62.3 18 11.1 9 5.5 162 100.0 0.330
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%38.9’unun A vitamini, %10.3’ünün D vitamini, 
%59.1’inin E vitamini ve %78.7’sinin K vitamini 
alımının yetersiz olduğu gösterilmiştir.

Yaş gruplarına göre vücut ağırlığı Z skoru, boy 
uzunluğu Z skoru ve beden kütle indeksi Z skoru 
değerlerinin dağılımı Tablo 6’da görülmektedir. 
Hastaların tümü değerlendirildiğinde %10.1’inin 
yaşa göre vücut ağırlığı Z skoru değerleri, 
malnütrisyon olarak değerlendirilen -SD’nin 
altında,%29.4’ünün ise malnütrisyon riski altında 
olup ≥-2SD <-1SD arasındadır. Hastaların tümü 
değerlendirildiğinde %21.0’inin yaşına göre boy 
uzunluğu Z skoru değerleri malnütrisyon olarak 
değerlendirilen -2SD’nin altında, %33.3’ünün 
ise ≥-2SD <-1SD arasındadır. Hastaların tümü 
değerlendirildiğinde %6.2’sinin BKİ Z skoru 
değerleri -2SD’nin altında, %14.8’inin ise ≥-2SD 
<-1SD arasındadır.

TARTIŞMA

Kistik fibrozisli hastalarda normal beslenme 
ile enerji alımı yüksek olmasına karşın vücut 
ağırlık kazanımı ve gelişim zayıf ise enteral 
beslenme desteği tedaviye eklenmelidir (1,12). 
Bu araştırmada hastaların %60.8’inin oral enteral 
beslenme desteği aldığı saptanmıştır. White ve 
arkadaşları (13) çalışmasında 80 yetişkin kistik 
fibrozis hastasının %17’sinin oral enteral beslenme 
desteği, %12’sinin enteral yol ile beslenme desteği 
aldığı belirtilmiştir. Smith ve arkadaşları (14) 1-18 
yaş arası 136 kistik fibrozis hastası ile yürüttüğü 
prospektif çalışmada da hastaların %25.6’sının 
oral enteral beslenme desteği, %12.9’unun enteral 
yol ile beslenme desteği aldığını bildirmiştir. Bu 
araştırmada oral enteral beslenme destek ürünü 
kullananların fazla olması (%60.8), büyüme 
dönemindeki 2-5 yaş grubu hastaların çoğunlukta 
olması ile (72/166) ilişkili olabilir. Bir diğer neden 
de tüple enteral beslenme desteği verilmesinin 
hasta aileleri arasında kabul görmemesidir. 
Ancak hastalar arasında oral enteral beslenme 
desteği kullanma oranı yüksek olmasına karşın, 
hastaların halen RDA’ya göre önerilen enerji 
gereksinmesini karşılama oranının düşük olduğu 
görülmüştür (%69.9-87.7). Kistik fibrozisli 
hastalarda büyüme ve gelişim için önerilen 
gereksiniminin karşılanamaması ve hastaların 

önerilen diyeti tüketim oranlarının zorlanması, 
tüple enteral beslenme desteğinin hastalar için 
önemini göstermektedir.

Kistik fibrozisli hastaların üçten fazla öğünü 
reddettiği, hastaların %70.4’ünün öğün zamanı 
davranışının sorunlu olduğu, bu grup hastalarda 
gün içerisinde mutlaka bir öğünün tüketilmesinde 
zorluk olduğu bildirilmiştir (15). Bu araştırmada 
hastaların tüketilmesinde zorluk yaşadığı temel 
öğün sabah öğünüdür ve hastaların %41’inin 
sabah öğününü atladığı bulunmuştur. Atlanılan 
öğünün en çok sabah öğünü olmasının nedeninin, 
kistik fibrozisli hastalarda en yaygın bulgu olan 
öksürüğe, sabahları artan balgamın bulantıyı 
tetiklemesine ve gece geç saatte tüketilen enteral 
ürüne bağlı olduğu düşünülmektedir (10). 

Kistik fibrozisli hastalarda kronik yağ 
malabsorpsiyonu, safra tuzu yetersizliği, 
karaciğer hasarı ve antibiyotik tedavisi nedeniyle 
A, D, E, K vitamini yetersizliği riski yüksektir. 
Yağda çözünen vitaminlerin gereksinimi sağlıklı 
yaşıtlarından daha yüksektir (12,16) ve bu 
hastalarda pankreatik enzim tedavisine karşın 
hafif-orta derecede malabsorpsiyon bulunduğu 
için önerilen dozlarda A, D, E, K vitaminleri 
desteğinin kullanılması gereklidir (17). Bu 
araştırmada hastaların ek vitamin kullanımının 
%96.4 olduğu gösterilmiştir. Ancak hastaların 
yağdan eriyen vitamin destekleri kullanım oranları 
fazla olmasına karşın, hastaların halen %38.9’unun 
A vitamini, %59.1’inin E vitamini, %10.3’ünün D 
vitamini ve %78.7’sinin K vitamini alım düzeyleri 
kistik fibrozis rehberlerinde önerilen dozların 
altındadır (Tablo 5). Bu çalışmada K vitamini 
alımı yetersizliğinin yüksek oranda olmasının 
nedeni K vitamininden zengin koyu yeşil yapraklı 
sebzelerin tüketiminin tüm hastalarda düşük 
olmasına, hastaların kullandığı multivitaminlerin 
içeriğinde K vitamininin yetersiz olmasına ya da 
hiç olmamasına bağlı olduğu düşünülmektedir. 
Bu nedenle kistik fibrozise özgü multivitamin 
preperatlarının geliştirilerek, geri ödeme 
kapsamına girmesi sağlanmalıdır. 

Kistik fibrozisli hastaların %33-66’sının değişik 
tedavi yöntemlerini kullandığı tahmin edilmektedir. 
Reçete edilen tedavi dışında kullanılan ürünlerde 
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iki önemli sorun vardır. Birincisi bu ürünlerin 
etkinliğinin ya da güvenliğinin bilimsel olarak 
kanıtlanmamış olmasıdır. Diğer neden ise 
ürünlerin saflığının güvencesinin bulunmamasıdır 
(18,19). Bu araştırmada hastaların yaklaşık 
1/4’inin (%25.4) doktor önerisi olmadan tedavi 
edici özelliği olduğuna inanılan besin destekleri 
veya ürünleri kullandığı saptanmıştır. Hastalarda 
reçete edilen tedavi dışında en çok kullanılan 
omega-3 desteğinin rutin kullanımını öneren 
veriler yetersizdir (20). 

Beslenme yetersizliğinin en iyi ve erken göstergesi, 
bireyin enerji ve besin ögeleri alım düzeyinin, yani 
besin tüketiminin saptanmasıdır (21). Bu amaçla 
bu araştırmada hastaların bir günlük besin tüketim 
kayıtları, kullandıkları beslenme destek ürünleri 
ve besin destekleri analiz edilerek, günlük enerji 
ve besin ögesi alım durumları değerlendirilmiştir. 
Kistik fibrozis için hazırlanan rehberlerde 
hastaların günlük ortalama enerji gereksinmesinin 
RDA’nın %120-150’si olduğu belirtilmiştir 
(15,18,22-24). Bu araştırmada hastaların enerji 
gereksinimi RDA’nın %120’si esas alındığında 
(diyet ve enteral ürün birlikte değerlendirildiğinde), 
önerilen enerji gereksiniminin ortalama 
%87.7±40.3’ünü karşıladıkları ve hastaların 
%67’sinin günlük enerji alımının ve %69.5’inin 
günlük protein alımının yetersiz olduğu 
gösterilmiştir. Bu araştırmada önerilen enerji ve 
protein gereksinimini karşılama oranının düşük 
olmasının nedeni hastaların gereksinmelerinin 
fazla olmasına, hastalardaki iştahsızlığa ve 
hastaların büyük çoğunluğunun tüple beslenme 
yöntemini kullanmamalarına bağlı olabilir. Tüm 
yaş grupları hastaların %68.9’unun diyetle yağ 
alımlarının yetersiz olduğu bulunmuştur. Bu 
çalışmada yağ alımı yetersiz olanların yüksek 
oranda olması, ebeveynlerin hastanın yağlı 
dışkı sıklığını azaltma düşüncesine bağlı normal 
beslenme ile alınan yağı azaltmaları ve verilen 
enteral ürünlerin gün içerisinde yüksek tüketimine 
bağlı (ortalama 500 mL/gün) besin alımının düşük 
olmasından kaynaklandığı düşünülmüştür.

Kistik fibrozis hastalığının birincil bulgusu, vücut 
ağırlık kazanımını engelleyen malnütrisyondur. 
Birçok çalışmada hastalarda normal beslenmenin 
sağlanmasının ve büyüme ölçütlerinin normal 

artışının, akciğer hasarının ilerleyişini azalttığı 
ve beklenen yaşam süresinde artış sağladığı 
gösterilmiştir (2,17). Bununla birlikte kistik 
fibrozis hastalarında normal beslenme durumunu 
sağlamak ve korumak oldukça güçtür (24). 
Amerika Birleşik Devletleri’ndeki kistik fibrozis 
derneğinin 2005 yılı raporuna göre beslenme 
desteği almalarına karşın hastaların%16’sının 
yaşa göre vücut ağırlığının <5. persentil olduğu, 
%15’inin ise yaşa göre boy uzunluğunun 
<5. persentil olduğu bildirilmiştir (25). Bu 
araştırmadaki 2-10 yaş arası hastaların %10.1’inin 
yaşa göre vücut ağırlığı Z skoru, tüm hastaların 
%20.5’inin yaşa göre boy uzunluğu Z skoru 
değeri ve tüm hastaların %6.1’inin BKİ Z skoru 
değeri, malnütrisyon olarak değerlendirilen 
-2SD’nin altındadır. Hastalarda malnütrisyonun 
yüksek olmasına katkıda bulunan diyete ait 
etmenlerin enerji dengesizliği, malabsorpsiyon, 
artmış metabolik hız, elzem yağ asidi yetersizliği 
ve yağda çözünen vitaminlerin yetersizliği olduğu 
düşünülmektedir. 

Çocukluk çağındaki hastalarda normal gelişim 
süreçlerini yakalamak ve yetişkin dönemde 
yeterli ve dengeli beslenmeyi sürdürmek, 
multidisipliner kistik fibrozis merkezlerinin 
temel hedefleridir. Kistik fibrozisli hastalarda 
enerji ve besin ögeleri gereksinmesi, normal 
beslenme ile başarılamadığında enteral beslenme 
desteği tedaviye eklenmelidir. Bununla birlikte 
hastalara enteral ürünün doğru kullanımı, 
öğün yerine tüketilemeyeceği anlatılarak oral 
alımın önemi vurgulanmalıdır. Kistik fibrozisli 
hastalarda omega-3 desteğinin sürekli alımını 
destekleyen veri bulunmadığı için bu konuda 
aileler uyarılmalıdır. Hastalarda besin alımına 
engel olan etkenler tanımlanmalı ve ailelere öğün 
planlama önerileri, enerji alımını artırma yolları, 
enzim dozu ve yönetimi, beslenmede karşılaşılan 
sorunları çözme yolları anlatılmalıdır.
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