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OZET

Kistik fibrozis ile iliskili diyabet (KFID), kistik fibrozisin (KF) yaygin bir komplikasyonudur. Kistik fibrozis ile iligkili diyabetin
temel nedeni hastalarda yillar icerisinde pankreas hasarinin artmasi ile beraber pankreas adacik hiicrelerinin kaybi ve
insiilin eksikliginin gelismesidir. Tedavideki amag ¢ocuk ve adolesanlarda normal biiylime ve gelismenin ve kan glukoz
regiilasyonunun saglanmasidir. Tedavinin temelini insiilin tedavisi ve tibbi beslenme tedavisi olusturur. Insiilin tedavisi,
KFID hastalarinda akciger fonksiyonunu stabilize eder ve beslenme durumunu iyilestirir. Kistik fibrozis ile iligkili diyabetli
hastalara ytiksek enerji, yiiksek yag ve yiiksek tuz igceren bir beslenme plani 6nerilmektedir. Karbonhidrat sayimyi, insiilin
tedavisi alan hastalarda 6giin éncesi insiilin dozunun belirlenmesinde yararlidir. Bu yazida klinigimizde izlenen KFiD’li bir
cocuk olgunun medikal ve tibbi beslenme tedavisi literatiir derlemesi esliginde sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Kistik fibrozis ile iligkili diyabet, insiilin tedavisi, tibbi beslenme tedavisi

ABSTRACT

Cystic fibrosis-related diabetes (CFRD) is a common complication of cystic fibrosis (CF). The main reason for CFRD is the
increase of pancreatic damage in patients over the years, as well as the loss of pancreatic islet cells and the development
of insulin deficiency. The purpose of treatment is to ensure normal growth and development in children and adolescents
and to regulate blood glucose. The basis of the treatment is insulin therapy and medical nutrition therapy. Insulin therapy
stabilizes lung function and improves nutritional status in patients with CFRD. A diet with high energy, high fat and high
salt is recommended for patients with CFRD. Carbohydrate counting is useful in determining the pre-meal insulin dose in
patients receiving insulin therapy. In this article, medical and medical nutritional therapy of the patient with CFRD, followed
in our clinic, is presented with a review of the literature.
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GiRiS

Kistik fibrozis (KF), ekzokrin salgi bezlerinde yer
alan Kistik Fibrozis Transmembran Regilator
(KFTR) proteinini kodlayan gendeki otozomal resesif
mutasyonlar sonucu klor kanallarinin etkilenmesi
ile ortaya ¢ikan ve basta solunum ve gastrointestinal
sistem olmak tUzere, etkileyen
multisistemik bir hastaliktir (1). Diinya genelindeki
siklif1 1/2500 canli dogumdur (2). Kistik fibroziste
ekzokrin kanallar, koyu mukus tarafindan tikanir.
Bunun sonucunda, solunum sisteminde kronik
bakteriyel enfeksiyonlar ve inflamasyon sonucu
gelisen hava yolu obstriiksiyonu ve gastrointestinal
sistemde malabsorpsiyona neden olan pankreas
ve safra yollar1 tikaniklhigi gorulir. Pankreasta,

tim vicudu

once ekzokrin islevlerde bozulmanin sonucunda
malabsorpsiyon gelismekte, sonra endokrin adacik
hicreleri zarar gormekte; insiilin eksikligi ve diyabet
ortaya cikmaktadir (3). Kistik fibrozis ile iligkili
diyabet (KFID), KF’de en sik goriilen komplikasyondur
(4). Kistik fibrozis ile iligkili diyabet bebeklik dahil her
yasta ortaya ¢ikabilmekte, yasam siiresinin uzamasi
ile beraber KFID siklig1 artis géstermektedir (2). Kistik
fibrozis ile iligkili diyabet hem insiilin sekresyonunun
azaldigi hem de insiilin direncinin arttig1 bir hastalik
sturecidir (2,4). Kistik fibrozis ile iligkili diyabet ile
tip 1 ve tip 2 diyabet arasinda onemli patofizyolojik
farkhiliklar vardir (Tablo 1) (2).

Tablo 1. Kistik fibrozis ile iligkili diyabetin tip 1ve tip 2 diyabetle karsilastirilmasi (2)

Tip 1 DM Tip 2 DM KFiD
Prevalans %0.2 %11 %35
En yiiksek baslangic yas1 Cocuklar ve gencler Erigkinler 18-24 yas
Viicut agirhigina gore degerlendirme Normal Obez Normal/Zay1if
Otoimmiin etiyoloji Evet Hayir Hayir
insiilin sekresyonu Azalmis Rolatif azalmig Azalmis
Insiilin duyarhihig Azalmig Cok azalmis Azalmig
Keton Evet Nadir Nadir
Tedavi Insilin Diyet, oral ilaglar, insiilin Instlin
Mikrovaskiiler komplikasyonlar Evet Evet Evet
Makrovaskiiler komplikasyonlar Evet Evet Hayir
Metabolik sendrom Hayir Evet Hayir
Oliim nedeni Kardiyovaskiiler Kardiyovaskiiler Pulmoner

Kistik fibrozis ile iligkili diyabet, hem ¢ocuklarda

hem de yetigkinlerde o©nemli o6lcide artmig
morbidite ve mortalite ile iligkilidir. Ancak son
15 yil icinde erken tami ve tedavi KFID ile iligkili
mortalitede 6nemli 6lgiide azalma saglanmistir (3,5).
Hastalik alevlenmelerinde artan insilin direnci,
glukokortikoid uygulamalari, artan enerji gereksinimi
yuksek karbonhidrat alimina ve sik besin tiketimine
neden olarak hiperglisemi sikhigin1 artirirken,
glukagon eksikligi, enerji harcamasinda artis, degisen

gastrointestinal motilite ve emilim KFiD’in yonetimini

karmagik hale getirmekte ve tedavide guglikler
olusturmaktadir (2,6). Kistik fibrozis ile iligkili diyabet
tedavisinin hedefleri hipergliseminin katabolik
etkilerini onlemek, beslenme durumunu ve beden
kiitle indeksini (BKI) iyilestirmek ve hipoglisemiyi
en aza indirirken pulmoner alevlenmelerin siklifini
azaltmaktir (6). Bu nedenle KFiD’li hastalar diyabet ve
kistik fibrozis konusunda uzman olan multidisipliner
bir ekip tarafindan izlenmelidir (7).

Bu olgu sunumunda KFID tanis1 alan olgunun medikal
ve tibbi beslenme tedavisinin yonetimi tartisimigtir.
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On yasinda kiz olgu, KF nedeniyle Cocuk GOgis
Hastaliklar1 Poliklinigi’'ndeki rutin kontrolliinde
kan glukoz yuksekligi saptanmasi nedeni ile Cocuk
Endokrinoloji Poliklinigi'ne basvurmustur. Sistem
sorgusunda politiri, polidipsi, polifaji, viicut agirhik
kaybi, entiirezis noktirna gibi diyabet semptomlar:
bulunmamustir. Ozgecmisinde 7 aylikken tekrarlayan
akciger enfeksiyonu nedeni ile Cocuk GOgus
Hastaliklar1 Poliklinigi’nde ter testinin 133 mmol/L
(normal <60 mmol/L) ve kistik fibrozis gen analizinde
€.1521_1523delCTT (DelF508) ve ¢.3909C>G (N1303K)
bilesik heterozigot mutasyon saptanarak KF tanisi
aldig1  oOgrenilmistir. Olgu solunum sistemine
yonelik diizenli gogis fizyoterapisi, inhale dornaz
alfa tedavisi ve eglik eden pankreatik yetmezligine
yonelik pankreatik enzim replasman tedavisi, oral
tuz destegi ve multivitamin destegi almaktadir. Fizik
muayenede vicut agirhgimin 32 kg (25-50. persentil
[per.]), boy uzunlugunun 143 cm (75. per.), BKi= 15.6
kg/m? (-0.74 SD-Z skor), pubertede (Tanner evre 2),
comak parmak deformitesinin oldugu, diger sistem
muayenelerinin normal oldugu gozlenmistir. Ik
muayene sirasinda bakilan rastlantisal kan glukozu
248 mg/dL bulunmustur. Yapilan laboratuvar
incelemesinde ac¢hik kan glukozu 116 mg/dL (60-
100 mg/dL), kan ketonu negatif, C peptid diizeyi 3.2
ng/mL (0.9-7.1 ng/mL), HbAlc dizeyinin %9, diger
biyokimyasal parametrelerin, karaciger ve bhobrek
fonksiyon testlerinin de normal araliklarda oldugu
saptanmistir Bu dénemde yapilan solunum fonksiyon
testinde hafif kiigik havayolu obstriiksiyonu
(FEV1=%100, FVC=%111, MEF25-75=%73 FEV1/
FVC:84)' bulunmustur. Kistik fibrozis ile iligkili
diyabet tanisi ile kan glukoz regiilasyonu amaciyla
servise yatirimastir.

Olgunun hastanede yatis donemindeki ginlik
enerji gereksinimi icin 6nce bazal metabolizma hizi
(BMH) (WHO denklemine gore) hesaplanmis, daha
sonra fiziksel aktivite (1.4 katsayis1 kullanilarak)
ve buylme-gelisme ekleri (1.9 kkal/kg/giin=60.8

kkal/gun) yapilmigtir. Gunlik enerji gereksinmesi
normalin 1.2-1.5 kat1 olacak sekilde hesaplanmis ve
2200 kkal/gin 3 ana + 3 ara 0gunden olusan tibbi
beslenme tedavisi diizenlenmistir. Olgunun giinlik
enerji ihtiyaci %45-50’si karbonhidratlardan, %35-40"1
yaglardan, %15’i proteinlerden karsilanacak sekilde
diizenlenmis ve 4 g/gliin oral tuz beslenme programina
eklenmigtir. Olguya ve ailesine karbonhidrat sayimi
egitimi verilmistir. Karbonhidrat sayimi egitiminin
birinci basamaginda alinan karbonhidrat miktarini
gram olarak sayma bilgi ve becerisi kazandirilmisg,
ana ve ara o6gunlerde almasi gereken karbonhidrat
miktar1 hesaplanmig, olguya sabah kahvaltisi, 6gle
ve aksam oOgunlerinde 65’er gram, ara o6gunlerde
20’ser gram karbonhidrat iceren ment planlanmis ve
besin tiketim kaydi tutmasi istenmistir. Kan glukoz
izlemine gore 0.16 U/kg/giin dozunda subkutan insilin
baslanmistir. Ginlik dozun %40’1 uzun etkili (2 Ginite),
geri kalan1 6guinlerde esit sekilde paylastirilarak (1’er
unite) hizli etkili insilin tedavisi olarak verilmigtir.
Izlemde besin tiikketim kayd1 alinan olguya 6giinlerde
tukettigi karbonhidrat miktarina gore insilin dozu
hesaplama becerisi kazandirilmigtir. Karbonhidrat/
insilin (K/I) orant (1 tnite insiilin icin gerekli
karbonhidrat miktar1) 65/1, insiilin duyarhlik faktori
360 mg/dL (1 unite insulinin azalttign kan glukoz
miktari) olarak hesaplanmigtir.

Pankreatik yetmezligine yonelik 6giunlerden hemen
once oral pankreatik enzim replasman tedavisi (PERT)
almaktadir. Kistik fibrozis tanis1 koyuldugu dénemde
PERT 2500 U/kg/gun lipaz seklinde baslanmis ancak
vicut agirligy kazanmimi, gunlik digkilama sayisi ve
gaita steatokrit sonucuna gore 6800 U/kg/giine kadar
cikilmistir ve halen bu dozda almaktadir. Ana ve ara
6gunlerde toplamda 9 kapsul/gin pankreatin tedavisi
verilmigtir.

Olgunun yedi gin yatarak tedavi gordugi sirecte
yakin klinik ve laboratuvar izlemi ile tibbi beslenme
tedavisidegerlendirilmistir. flkiki giiniin besin tiiketim
kayitlar: incelendiginde olgunun sabah kahvaltisinda

1. Birinci saniye zorlu ekspirasyon voliimii (FEV1), Zorlu vital kapasite (FVC), Zorlu ekspirasyon ortasi akim hizi1 (MEF25-75), FEV1/FVC (Tiffeneau-Pinelli indeksi)
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Onerilen enerji ve Kkarbonhidrat miktarini
karsilayamadig1 gozlenmis ve kahvalti 6guinine yag
iceriginin %50’si orta zincirli yag asitlerinden (MCT)
olusan oligomerik enteral iiriin eklenmistir. Uciinci
gunden itibaren beslenme programina uyumunun
iyi oldugu ve gunlik gereksinimlerini (yedi gunluk
ortalama enerji alimi 2141 kkal/giin, ortalama
karbonhidrat alim yiizdesi %46, ortalama protein
alim yuzdesi %14.8, ortalama yag alim yiizdesi
%39.2) karsiladigl gorulmustir. Hastanede yatis
stiresince kan glukoz izlemi yapilmgtir. {lk {i¢ giiniin
kan glukoz duzeyleri degerlendirildi§inde, achk
kan glukozu hedef aralikta iken tokluk kan glukoz
degerlerinin yiiksek olmasi nedeniyle K/I orani her
uc¢ ana 6gun icin 43/1 olarak hesaplanmistir. Sonraki
uc¢ gunun kan glukoz duizeyleri degerlendirildiginde,
sabah-6glen ac¢lik ve sabah-aksam tokluk kan glukoz
degerleri hedef aralikta izlenirken, 6glen tokluk kan
glukoz degerlerinin halen yiiksek olmasi Uzerine
ogle 6gliniiniin K/I oran1 33/1 olarak hesaplanmustir.
Aksam achik kan glukoz duzeyleri genelde yuksek
seyrettigi icin bazal instlin dozunu artirmadan
ikindi ara 6gununde karbonhidrat alimi 20 g’dan 15
g’a indirilmigtir. Sabah ve aksam bolus dozlarinda
bir degisiklik yapilmamigtir. Olgunun taburcu
olacag1 giin K/I oranlar1 gézden gegirilerek kahvalti
ogliniinde K/i=43/1, 6gle ogliniinde K/I=33/1, aksam
ogliniinde K/I=43/1 olacak sekilde ayarlanmustir.
Olgunun taburcu olduktan sonraki ginlik enerji
gereksinimi fiziksel aktivite diizeyindeki artis goz
oninde bulundurularak tekrar hesaplanmistir ve
gunlik enerji gereksinmesinin %120’si olan 2400
kkal’lik 3 ana + 3 ara 6gtinden olusan tibbi beslenme
tedavisi programi diizenlenmistir. Haftada 150 dk orta
yogunlukta aerobik egzersiz (bisiklet sirme, yluzme,
tenis, yavas kosu, hizh yuruyugler, ip atlama vb.)
yapmasi 6nerilmistir. Olguya kan glukoz izlem defteri
ve besin tiketim kayit formlarini doldurup, bir hafta
sonra poliklinige gelmesi icin randevu verilmistir. Bir
hafta sonra poliklinik kontroliinde olgunun achik kan
glukoz diizeylerinin 72-118 mg/dL, tokluk kan glukoz
duzeylerinin 143-190 mg/dL arasinda seyrettigi
gozlenmistir. Besin tiiketim kayitlar: incelendiginde
karbonhidrat sayimini dogru yaptigl, o6gunlerde

aldig1 karbonhidrat miktariyla instlin dozunu dogru
eslestirdigi gorulmustur. Gunlik ortalama enerji
alimi 2307 kkal/gin, ortalama karbonhidrat, yag ve
protein alim yuzdeleri ise sirasiyla enerjinin %48.4’u,
%37.410 ve %14.2si olarak hesaplanmigtir. Bazal
instilin dozu ve K/I oranlar1 degistirilmeyen olguya
Cocuk Endokrinoloji ekibi tarafindan ti¢ ay sonrasina
randevu verilmistir. Olgunun Uug¢ ay sonra poliklinik
kontroliinde, kan glukoz diizeylerinin regile (aglik
kan glukozu; 111-131 mg/dL, tokluk kan glukozu; 134-
185 mg/dL), tibbi beslenme tedavisine uyumunun
iyi, viicut agirhginda 2.5 kg artis oldugu gorulmus ve
HbA1c’sinin %6.6 oldugu saptanmistir. Son kontrolde
yapilan solunum fonksiyon testi FEV1=%105,
FVC=%114, MEF25-75=%82 ve FEV1/FVC=88 olarak
normal saptanmagtir.

Bu olgunun yazimi icin hasta ve ailesinden yazili
onam alinmigtir.

TARTISMA

Kistik fibrozis ile iligkili diyabet, kistik fibrozisin
yaygin bir komplikasyonudur. Kistik fibrozisli
hastalarda diyabet insidansi ve prevalansi diger yas
gruplarina kiyasla daha yiiksektir (2). Adolesan KF’li
hastalarin %20’sinde ve erigkinlerin %40-50’sinde
KFID bulundugu rapor edilmistir (7). Avrupa Kistik
Fibrozis Epidemiyolojik Kayitlarina (ERCF) gore ise
KFID prevalansinin 10-14 yas grubunda %5, 15-19 yas
grubunda ise %13 oldugu bildirilmektedir (8).

Yillar icerisinde pankreas hasarinin artmasi ile
beraber hem insiilin hem de glukagon eksikligine
yol acan toplam adacik kaybi, dalgalanan instlin
direncine neden olan kronik ve akut inflamasyon,
artan enerji harcamasi ve emilim bozuklugu
nedeniyle yuksek enerji gereksinimi, malnutrisyon
riski, gecikmis mide bosalmasi, degismis bagirsak
motilitesi ve Kkaraciger hastalign dahil olmak tuzere
bagirsak anormallikleri kistik fibrozise 6zgi glukoz
metabolizmasini etkileyen etmenlerdir (2,6). Insilin
eksikligi protein katabolizmasina, vucut agirlil
kaybinave solunum fonksiyonlarindaazalmayaneden
olmaktadir (4). Pulmoner fonksiyonlardaki azalma,
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KFID tanisi almadan 2-6 yil 6nce baglayabilmektedir
(4,9). Kistik fibrozisli hastalarda bozulmus glukoz
toleransi, 10’lu yaslarda %20, 30’lu yaslarda ise %82
oraninda gorulmektedir (10). Ayrica etkilenen KFTR
kanalinin islevini dizelten ve/veya giiclendiren yeni
ila¢ tedavileri vicut agirlifl, beslenme durumunu,
insilin duyarhilig1 ve sekresyonunu etkileyebilir (6).
Akut enfeksiyon ve glukokortikoid tedavisi sirasinda
insilin direnci artmaktadir. (3). Aciklanamayan
politrid, polidipsi, beslenme miidahalesine ragmen
vicut agirliginda azalma, biytime hizinda yavaslama,

gecikmis  puberte, solunum fonksiyonlarinda
aciklanamayan kronik diisiis KFID’in semptomlar:
arasindayken, bazi olgularda hicbir  belirti

gorilmeyebilir (2). Olgunun KFID tamis1 aldig
donemde solunum fonksiyon testinde hafif kiigiik
havayolu obstriksiyonu saptanmisken, son kontrolde
solunum fonksiyon testinin normal oldugu, dusus
saptanmadig1 gorulmustur.

Kistik fibrozis ile iliskili diyabet tanmisi diyabetik
oral glukoz tolerans testi veya achik veya rastgele
hiperglisemi varligi ile dogrulanir (2,7). Erken KFID
normal achk glukoz duzeyleriyle karakterizedir,
ancak zamanla achk hiperglisemisi gelisebilir.
Pulmoner ve enfeksiyon durumundaki akut
degisikliklere bagh olarak kan glukoz duzeylerinde
dalgalanma gorulebilir (2). Bu olguda iki veya daha
fazla o6l¢ciimde rastgele 6lcilen kan glukoz degerleri
200 mg/dl’nin ustinde ve HbAlc degeri ise %6.5’ten
yuksek saptanmistir.

Insiilin  yetersizligi KFID’in  birincil  patolojik
ozelligidir ve insilin replasman Onerilen tek tibbi
tedavidir (2-4,6). Oral diyabetik ajanlar metabolik
sonuglarin iyilestirilmesinde insilin kadar etkili
degildir ve KFiD’de 6nerilmemektedir (2). Insiilin
tedavisi KFID’li hastalarda akciger fonksiyonunu
stabilize eder ve beslenme durumunu iyilestirir
(11,12). Diger diyabet formlarinda oldugu gibi insiilin
pompasi veya uzun etkili bazal instilin ve hizl etkili
bolus insulin kombinasyonundan olusan ¢oklu doz
instlin uygulamalar1 en etkili insulin tedavisidir.
Karbonhidrat sayimi1 yapan hastalar 6ginde
tiketecekleri karbonhidrat miktari ve aclik kan glukoz

diizeylerine gore 6gun oncesi uygulayacaklar: hizh
etkili insiilin dozunu hesaplama becerisi kazanirlar.
Ogiin o6ncesi aclik hiperglisemisi olan hastalarda
uzun ve hizli etkili (bazal-bolus) insilin tedavisi
onerilirken, achik hiperglisemisi olmayan hastalarda
6gun oncesihizli etkili bolusinsilin uygulamasi yeterli
olabilmektedir (2,12). Bu olguda uygulanan esnek doz
insilin tedavisi ile kan glukozu regtle edilip HbAlc
duzeyinde diigsme saglanirken, vicut agirhiginda artig
saglanmistir. Olgunun 6gun Oncesi ve sonrasi kan
glukoz sonuglarinin hedeflenen diizeylerde oldugu
durumlarda alinan karbonhidrat miktar1 yapilan
insiilin {initesine boliinerek 6giine ait K/ oram
belirlenebilir. Hesaplanan oranlarda gerektiginde
tokluk kan glukoz diizeyi hedeflerine goére artirma
veya azaltma yapilarak ideal oran netlegtirilir. Sabah,
ogle ve aksam K/I oranlari farklilik gésterebilmektedir
(13). Hastahigin akut alevlenmelerinin olmadig:
ve  kortikosteroid  kullamiminin  gerekmedigi
durumlarda, endojen insulin sekresyonunun devam
etmesi ve azalmig glukagon diizeyleri nedeniyle
insilin gereksinmesi tip 1 diyabetli bireylerin balay1
donemlerinde oldugu gibi diisiik miktardadir (<0.5 U/
kg/giin). Kistik fibrozis ile iligkili diyabet hastalarinda
akut enfeksiyon sirasinda artan periferik insilin
direnci nedeni ile insilin gereksinimi artmaktadir.
Bu nedenle bu donemde kan glukoz dl¢iimleri dizenli
yapilip insilin dozlarinda gerekli artis saglanmal ve
enfeksiyon diizeldikten sonra eski insiilin dozlarina
geri donulmelidir (3). Bu olguya da disik dozda
insiilin baglanmis ve kan glukoz diizeyi izlemlerine
dayanarak gerekli degisiklikler yapimigtir. Kistik
fibrozis ile iligkili diyabetlilerde kan glukoz diizeyi
hedefleri, Amerika Diyabet Dernegi’'nin (ADA) diger
diyabetli bireyler icgin gelistirdikleri Oneriler ile
aynidir. Ancak sik hipoglisemi yasayan bireylerde
bu oneriler esnetilip bireysellestirilebilir (7). Insiilin
tedavisi uygulayan KFID’li hastalarin giinde en
az uc¢ kez kan glukoz diizeyini kontrol etmeleri
gerekmektedir. Bircok hastaicin 6gun diizeni, egzersiz,
gastroparezi gibi intestinal sikayetler ve akut saglik
durumuna bagh olarak giinde 4 ila 8 kez veya daha
fazla kan glukoz izlemi yapilmasi onerilmektedir.
Ayrica bu hastalarda insulin dozu ayarlamada ve kan
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glukoz izleminde stirekli glukoz 6l¢um sistemi (CGMS)
kullanimi yararh olabilmektedir (2).

Malnitrisyon, KFde biylime geriligi, pubertal
gecikme, azalmig akciger fonksiyonu ve erken 6lim
ile iligkilidir (4). Kistik fibrozis ile ilgili kilavuzlar
diyabeti olanlar da dahil olmak tlzere butin KF1i
olgularda yuksek enerji, yliksek yag ve yiiksek tuz
iceren bir beslenme planini 6nermektedir (2,13).
Tibbi beslenme tedavisindeki amacg, iyi bir beslenme
durumu saglamak ve siirdirmekle birlikte kan glukoz
dizeylerini normal aralikta tutmaktir (7). Kistik
fibrozis ile iligkili diyabetli olgular i¢in olusturulan
beslenme oOnerileri, hem ginlik gereksinmelerin
farkli olmasi hem de kardiyovaskiiler hastalik
risklerinin dusuk olmasindan dolay: tip 1 veya tip
2 diyabetli bireylerden c¢ok farkhdir. Tip 1 ve tip
2 diyabette gunlik enerji gereksinimi benzer yas
ve cinsiyetteki bireylerin enerji gereksinmesinin
<%100°’4, yag gereksinimi toplam enerjinin <%35’,
karbonhidrat gereksinimi toplam enerjinin <%45-
60’1, protein gereksinimi toplam enerjinin <%10-20’si
iken, KFID’de giinliik enerji gereksinimi benzer yas ve
cinsiyetteki bireylerin enerji gereksinmesinin %120-
150’si (malnutrisyonu 6nlemek icin), yag gereksinimi
toplam enerjinin <%40’1, karbonhidrat gereksinimi
toplam enerjinin <%45-50’si, protein gereksinimi
KF olmayan bir bireydeki referans aliminin %2001
dur. Tip 1 ve tip 2 diyabette tuz alim1 <6 g/giin iken
KFiD’de artan gereksinimden dolayi tuz tiiketiminde
sinirlama yapilmaz (2).

Artan enerji gereksinmesi ve malabsorbsiyonla
olan kayiplar1 karsilamak, onerilen viicut agirlifi
ve boy uzunlugunu saglamak icin KF’li hastalara
enerji kisitlamasy yapilmamalidir (13). Enerji alim
arttikca viicut agirhigi kazanimi daha iyi olmaktadir.
KF hastalarin bircogu oOnerilen yuksek enerji veya
yag alimini karsilamada zorlanabilmektedir. Bu
hastalarin tibbi beslenme tedavileri gozden gecirilip
gerekli durumlarda oral enteral destek tedavisine
baglanmaldir (3). Dusik glisemik indeksli besinlerin
sindirim ve emilimleri daha yavas oldugu icin
kan glukoz dizeylerinde ani azalma ve artmalar
olmamakta ve daha iyi bir glisemik profil elde
edilmektedir (14). Bu nedenle KFID’li hastalarin

diyetlerinde glisemik indeksi dusik besinlerin yer
almasisaglanmalidir. Kistik fibrozis ile iligkili diyabetli
hastalarda karbonhidrat alimi sinirlandirilmasa da
ozellikle sekerli icecekler olmak tlizere rafine edilmis
seker tiketiminden kaginilmalidir (13).

Insiilin tedavisi alan KFID hastalar: i¢in karbonhidrat
sayimi, 68Un 6ncesi insiilin dozunun belirlenmesinde
yararlidir. Kistik fibrozis diyeti ile birlikte uygulanan
karbonhidrat sayimi ve K/I oranlarinin kullanilmasi
glisemik kontrolin optimize edilmesine yardimeci
olmaktadir (2,13). Karbonhidrat sayimi yontemi KF’1li
olgularin degiskenlik gosteren istahlar1 nedeni ile
tiketebildikleri miktara gore insulin uygulamalarini
saglayip, daha esnek bir yasam tarzi sunmaktadir
(3). Bu olguda karbonhidrat sayimi yoOntemiyle
besin sec¢iminde esneklik saglanmis, tibbi beslenme
tedavisine uyumu artirmis, hastanin arzu ettigi yemek
miktarina gore bolus insiilin yapmasi saglanarak kan
glukoz diizeyleri regiile edilmistir.

Ozetle, sunulan KFID olgusunda insiilin tedavisi, enerji
ve yagicerigi yuksek tibbi beslenme tedavisi programi
ile birlikte karbonhidrat sayimi uygulamasi kan
glukoz diizeylerinin normal diizeylerde seyretmesine
ve vicut agirhiglr kazanmimina yol agmistir. Kistik
fibrozis ile iligkili diyabetli hastalar diyabet ve KF
konusunda uzmanlasmis bir multidisipliner ekip
tarafindan izlenmelidir. Cocuk Endokrinoloji ve
Cocuk Gogus Hastaliklar: Klinikleri arasinda iyi bir
iletisim olmali ve hasta ideal olarak U¢ ayda bir bu
Klinikler tarafindan izlenmelidir. Kistik fibrozis ile
iligkili diyabetli hastalar diyabet ekibinden ulusal
standartlar1 karsilayan bir diyabet egitim programi
almaldir. Egitim program:i kapsaminda hasta ve
bakimindan sorumlu kisiye insilin uygulamalari,
hiperglisemi tedavisi, glukagon kullanimi da dahil
olmak tuzere hipoglisemi semptomlari, 6nlenmesi ve
tedavisi, kan glukoz 6l¢im y6ntemi, tibbi beslenme
tedavisi konular1 anlatilmaldir.
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