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Kistik Fibrozise Bagh Gelisen Diyabette Tibbi Beslenme
Tedavisi: Bir Olgu Sunumu

Medical Nutrition Therapy in Diabetes Mellitus Related to Cystic Fibrosis: A
Case Report
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OZET

Kistik fibrozis otozomal resesif gecisli, kronik ve ilerleyici, temel olarak akciger ve pankreas olmak iizere birden ¢ok organ hasariyla
karakterize kalitsal bir hastaliktir. Kistik fibrozis hastaliginda yas ilerledik¢e dnce ekzokrin islevlerinde sonra endokrin iglevierinde
bozulmanin sonucunda adacik hiicreleri zarar gérmekte ve insiilin eksikligi ortaya ¢ikmaktadr. Kistik fibrozisli hastalarda kistik
fibrozise bagh diyabet (KFBD), orta yas déneminde yaygin goriilen komplikasyonlardandr. KFBD tedavisinde temel hedef, diyabet
diyeti ve kistik fibrozis diyetini birlestirerek enerjisi, proteini ve yagi yiiksek insiilin kullanmayan hastalarda glisemik indeksi diisiik diyet
plani ile normoglisemiyi ve yeterli gelisimi saglamaktir. Bu olgu sunumunda kistik fibrozise eslik eden hiperglisemi, malniitrisyon ve
osteopeni tanisi ile izlenen olgunun hastanedeki tedavisinde tibbi beslenme tedavisi ile insiilin rejimine gerek duyulmadan kan glukoz
kontroliiniin saglanabildigi gosterilmis ve tibbi beslenme tedavisinin yonetimi tartisilmistir.

Anahtar kelimeler: Kistik fibrozis, hiperglisemi, malniitrisyon, diyet tedavisi

ABSTRACT

Cystic fibrosis is an autosomal recessive, chronic, progressive inherited disease, characterized primarily by multiple organ injury,
mainly lung and pancreas. As age progresses in cystic fibrosis disease, the islet cells are damaged and insulin deficiency arises, as a
result of degradation of first in exocrine functions and then in endocrine functions. Cystic fibrosis-associated diabetes in patients with
cystic fibrosis is a common complication in the middle ages. The main aim in the treatment of cystic fibrosis-associated diabetes is to
combine diabetes diet and cystic fibrosis diet. In this way, with the diet plan which has low glycemic index in patients who do not use
insulin provide normoglysemia and adequate development. In this case report, it was shown that glucose control of cystic fibrosis patient,
accompanied by hyperglycaemia, malnutrition and osteopenia diagnosis, can be achieved with medical nutrition therapy, without the
use of insulin. Additionally management of medical nutrition treatment was discussed.
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GIRIS

Kistik fibrozis otozomal resesif gegisli, kronik
ve ilerleyici, temel olarak akciger ve pankreas
olmak {izere birden c¢ok organ hasariyla
karakterize kalitsal bir hastaliktir (1). Klinik
ve genetik olarak heterojen bir hastalik olan
kistik fibroziste, mutasyonlarin neden oldugu
kistik fibrozis transmembran regiilatér (KFTR)
bozukluk
salgilarin  viskozitesinin artmasina,

proteinindeki yapisal ve islevsel
ekzokrin
siliyer disfonksiyona, mukus birikimine ve kronik

endobronsial kolonizasyona yol agmaktadir (2).

Kistik fibrozis hastaligimin solunum sistemine
yonelik fizyopatolojisi bdyle iken, hastaligin
etkilerini gosterdigi gastrointestinal sistemde de
mekanizma benzerdir. Hastalardaki koyu kivaml
salgilar pankreas kanallarinda tikanma yaparken
ayni zamanda, i¢inde tasidig1 proteolitik enzimler
ile pankreas dokusuna zarar vermeye baslamakta,
gittikge fibrozis ve atrofi gelisen pankreasta
yaglanma olusmaktadir. Once ekzokrin, sonra
bozulmanin sonucunda

endokrin  islevlerde

malabsorpsiyon gelismekte, adacik hiicreleri zarar
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gormekte ve insiilin eksikligi ortaya ¢ikmaktadir

3).

Kistik fibrozisli hastalarda malabsorpsiyon en
yaygin komplikasyon olan malniitrisyon ile
sonu¢lanmaktadir. Yapilan bir¢ok c¢alismada
malniitrisyon ve akciger hastaliginin prognozu
arasinda anlamli bir iliski oldugu, malniitrisyonun
pulmoner infeksiyonlart siddetlendirdigi ve akut
infeksiyonlarin iyilesme siiresini  geciktirdigi
gosterilmistir  (4). Kistik fibrozisli hastalarda
malniitrisyonun 6nlenmesi ve tedavisinde tibbi
beslenme tedavisi, multidisipliner tedavinin temel
tagidir. 1970’11 yillarda gelistirilen yag ve enerji
icerigi yiiksek tibbi beslenme tedavisinin normal
gelisimi destekledigi ve beklenen yasam siiresini
artirdig1 gosterilmistir (5).

Kistik fibrozisli hastalarda kistik fibrozise bagh
diyabet (KFBD), orta yas doneminde yaygin
goriilen komplikasyonlardandir. Hastalarda yagam
stiresi uzadikca KFBD prevalans1 artmaktadir.
Kistik fibrozisli hastalarda bozulmus glukoz
toleransi, 10 vyaslarindaki popiilasyonun %20
’sini etkilerken 30 yaslarinda olanlarm %82’sini
etkilemektedir (6,7). Kistik fibrozise bagli diyabet
igin en 1iyi tedavi, insiilin kullanimidir (7). Ancak
kistik fibrozise bagli bozulmus glukoz toleransinda
insiilin kullanim1 tartigmalidir. Glisemik indeksi
diistik tibbi beslenme tedavisi, tip-1 ve tip-2
diyabete benzer sekilde kistik fibrozise bagli
bozulmus glukoz toleransinda ve KFBD’te de
yarar saglamaktadir. Ancak kistik fibrozise baglh
diyabet gelisen hastalarda glisemik indeksi diisiik
diyet tedavisi i¢in rehberlerde yer alan giincel bir
oneri yoktur (8). Kistik fibrozise bagli diyabet
gelisen hastalarda tibbi beslenme tedavisi, yag
ve enerji igerigi yliksek kistik fibrozis diyeti ile
birlestirilmelidir (9). Glisemik indeksi yiiksek
karbonhidratlarin kullanilmasi insiilin ile tedavi
edildigi icin kisitlama yapilmaz, ancak insiilin
kullanmayan hastalarda glisemik indeksi yiiksek
besinler bir miktar kisitlanmalidir (10).

Bu olgu sunumunda kistik fibrozise eslik eden
hiperglisemi, malniitrisyon ve osteopeni tanisi
ile izlenen olgunun tedavisinde tibbi beslenme
tedavisinin yonetimi tartigilmistir.

OLGU
Hacettepe Universitesi Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1  Anabilim Dali Pediatrik Go6giis

Hastaliklar1 Boliimii’ne bagvurdugunda 11 yas
7 aylik olan kiz olgu, ilk kez 2 aylikken yagh
sik  digkilama, viicut agirligt kazanamama,
oksiirik ve kusma sikayetleri ile basvurdugu
dis merkezde yapilan terde klor testi 110
mEq/L ¢ikmigtir. Terde klor testinin normal
degeri <60 mEq/L olup bu degere gdre sonucu
yiiksek c¢ikan hastada kistik fibrozis hastaliginin
kesin tanisi i¢in mutasyon analizi yapilmig ve
homozigot G542X mutasyonu saptanarak kistik
fibrozis tanist almistir. Dis merkezde aldig
tam1 sonrasinda Hacettepe Universitesi Cocuk
Saghigi ve Hastaliklari Anabilim Dali Pediatrik
Goglis Hastaliklar1 Boliimii tarafindan 2 ayliktan
itibaren izlenmeye baslanmistir. Olgu tekrarlayan
bronkopndmoni ataklar1 nedeni ile yilda 2-3 kez
hastanede intravenz antibiyotik tedavisi almistir.
Tedavi siirecinde tekrarlayan balgam kiiltiirlerinde
Pseudomonas aeruginosa (P. acruginosa) liremesi
nedeni ile kronik P. aeruginosa kolonizasyonu
tanist almis, tant aldiktan 2 yil sonra atelektazi, 5
yil sonra bronsiektazi tanisi konmus ve 6 yasinda
sol akciger alt lobektomi ameliyati yapilmistir.
Rutin tedavisi devam eden hastanin son
kontroliinde bir ayda 1.5 kg viicut agirlik kaybinin
(%5.9) olmasi, bakilan kemik mineral dansitesinin
0.58 g/cm2, femur boyu z skoru -2, lumbar z
skoru -2.4 ve vertebra grafisinde omurlarda artmis
trabekiilasyon ile osteopenik goriim saptanmis,
solunum fonksiyon testinde %FEV1 degeri %40
olup akcigerlerde agir obstriiksiyon ve aglik kan
glukozunda yiikseklik (188 mg/dL) saptanmasi
iizerine yakin izlem ve tedavi amagli addlesan
servisine yatig1 yapilmistir.

Olgunun klinige yatisinda 6l¢iilen viicut agirlig
23.9 kg olup Diinya Saglik Orgiiti (WHO)
referans degerlerin persentiline gore <3. persentil,
boy uzunlugu 136 cm olup 3-10. persentil
arasinda oldugu saptanmistir.  Laboratuvar
incelemesinde sodyum 134 mEq/L (normal deger
136-146 mEq/L), klor 99 mEq/L (normal deger
101-109 mEq/L), acglik kan glukozu 188 mg/dL,
HbAlc degeri %6.1 (normal deger %4-6.5) olarak
bulunmustur. Klinikteki tedavi siirecinde solunum
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fonksiyon testlerindeki %FEV1 degerinin agir
obstriiksiyon sinir1 olan %40’a diismesi nedeni ile
14 giin siiresince intravendz antibiyotik tedavisi
verilmis, osteopeni tablosunu diizeltmeye yonelik
rutin tedavide verilen vitamin destegi (her kapsiilde
800 IU D vitamini, 18.167 IU A vitamini, 150 IU
E vitamini ve 700 pg K vitamini) degistirilmis
ve yerine her kapsiilde 2000 IU D vitamini, 2000
IU A vitamini, 150 IU E vitamini ve 1000 mcg
K vitamini i¢eren yagda ¢dziinen vitamin destegi
baslanmigtir. Giinliik kan glukozu izlemi yapilmis
ve %45 karbonhidrat iceren glisemik indeksi
diisiik tibbi beslenme tedavisi uygulanmustir.

Olgunun beslenme oykiisii incelendiginde, sik
aralikli hastane yatis1 nedeniyle anne siitiinii 4
ay almig, sonrasinda tamamlayic1 beslenmeye
baslanmis, muhallebi ve ¢orba agirlikli beslenen
olgunun ishal sikayetlerinin artmasi ve viicut
agirlik kaybi nedeniyle 5 aylikken klinikte orta
zincirli yag asidi (MCT) igerigi yiiksek formiila,
enerji artist saglamak igin karbonhidrat modiilii
ve vicut agirlik artisint desteklemek igin protein
modiili baglanmigtir (beslenme Gykiisii hastane
yatisinda anneden alindigi igin igerik tam
bilinmemektedir). iki y1l siiresince yar1 elementel
formiila ile desteklenen olgunun viicut agirlik
artisinin  yeterli olmasi, giinliikk digki sayisinin
normal olmasi ve istah artis1 sonrasinda o andaki
tilketimine gore giinliikk enerji gereksiniminin
%30’unu hiperkalorik oral enteral beslenme
destegi ile karsilamasi Onerilmistir. Hiperkalorik
oral enteral beslenme destegine devam eden
olgu klinige son yatisinda hiperglisemisi olmasi
nedeni ile hiperkalorik oral enteral beslenme
destegi kesilmis ve sonrasinda olgudan geriye
doniik 24 saatlik besin tiiketim kaydi alinarak
analiz edilmistir. Buna gore enerji alimmin 1875
kkal/giin, protein alimmnin 42 g/giin, enerjinin
dagiliminin %56 karbonhidrat, %9 protein ve %35
yagdan saglandigi bulunmustur. Tiikketim kaydina
gore yag orani istenilen diizeyde iken protein
orani diisiik, karbonhidrat oran1 da Onerilenden
daha yiiksek ¢ikmigtir.

Klinikte tibbi beslenme tedavisi planlanirken
kistik  fibrozis rehberlerine goére olgunun
giinliik enerji gereksinimi giinliik  Onerilen
alim miktarmin (RDA’nin) %110-200’i olarak

Akbryik H ve ark.

hesaplanmistir. Buna gore olgunun tibbi beslenme
plan1 glisemik indeksi diisik, 2700 kkal/giin,
enerjinin %45°1 karbonhidrat, %36’s1 yag, %19’u
proteinden gelecek sekilde diizenlenmis ve Tiirk
Toraks Dergisi Kistik Fibrozis Tan1 ve Tedavi
Rehberi’nde yasa gore Onerilen tuz destegi temel
almarak 4 g oral tuz tibbi beslenme planina
eklenmistir. Planlanan tibb1 beslenme tedavisine
gore olgudan geriye donik alinan tiketim
kaydinda enerji alimi %30, protein alimi %67
daha diigiik bulunmustur. Hastane yatisi siirecinde
de planlanan tibbi beslenme tedavisinde belirtilen
miktarlar1 yeterli diizeyde tiiketemeyen olgunun
giinliik almasi gereken enerjinin tiiketilemeyen
%25°1 hiperglisemi icin uygun olan izokalorik,
enerjisinin %45°’1 karbonhidrat, %29’u protein
ve %26’s1 yagdan olusan, diyabetik oral enteral
beslenme destegi ile saglanmistir.

Planlanan tibbi beslenme tedavisi ii¢ 0giin
normal beslenme, li¢ 6glin oral enteral beslenme
seklinde uygulanmustir. Ogiiniin hemen 6ncesinde
tilketilmesi gereken enzim replasman rejimi 10.000
1U/kg/giin olarak hekim tarafindan belirlenmis ve
ana 6gtinlerde 25.000 U lipaz igeren kapsiillerden
2 kapsiil, ara 6glinlerde 1 kapsiil olarak rutinde
kullandig1 dozda devam edilmistir.

Klinikte 14 giinliik yakin klinik ve laboratuvar
izlemi ile tibbi beslenme tedavisi degerlendirilen
olgunun insiilin rejimine gerek duyulmadan
aclik kan glukoz izlemi 130-140 mg/dL arasinda
seyretmis, antibiyotik  tedavisi  sonrasinda
solunum fonksiyon testinde anlamli artis (%FEV1
%75) saglanmigtir. Taburculugu planlanan olguya
verilen beslenme egitiminde:

+ Insiilin kullanmadan kan glukoz kontroliiniin
saglanmas1 i¢in glisemik indeksi diisiik tibbi
beslenme tedavisinin yarar1 ve glisemik indeksi
yiiksek besin kaynaklarina yonelik bilgi verilmistir.

* Viicut agirlik kazaniminin desteklenmesi i¢in
diyabetik oral enteral beslenme desteginin enzim
replasmani ile dogru, diizenli ve 6nerilen miktarda
kullaniminin gerekliligi belirtilmistir.

« Istah iizerine olumlu katk1 saglayan tuz desteginin
gerekliligi ve dnerilen miktarda tiiketiminin klinik
Oonemine yonelik bilgi verilmistir.
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» Yeterli beslenme ile viicut agirlik artiginin
osteopeni ve malniitrisyon iizerindeki olumlu
etkisi anlatilmistir.

TARTISMA

Kistik fibrozisli hastalarda kisa siirede olusan
malniitrisyon, viicut kas dokusunu azaltmakta,
diyafram ve diger solunum kaslarmin kasilma
kuvvetinin azalmasina neden olmakta, akciger
gelisimini  olumsuz etkilemekte ve immiin
yanmti  baskilayarak pulmoner kolonizasyon
riskini artirmaktadir (11,12). Bu nedenle tam
alan hastalarda tibbi beslenme tedavisinin erken
siiregte baglamasi ve bu siirecin yonetimi, kronik
malniitrisyonun kotli sonuglarini azaltmak igin
oldukga 6nemlidir. Olgunun erken teshis edilmesi
ile yogun tibbi beslenme tedavisi almasina ragmen
viicut agirligi ve boy uzunlugu artisinin istenilen
degerden daha diisiik olmasinin yillik enfeksiyon
sikligininfazlaolmasinabaglisikaralikliantibiyotik
tedavisi nedeni ile oldugu diisiiniilmektedir. Ayrica
olgunun kardesinde de kistik fibrozis olmasi
hastalar arasinda akciger enfeksiyonunda etkin
olan, solunum yollarinda kronik kolonizasyon
yapan bakterinin (P. aeruginosa) transferine
zemin hazirlamisti. Bu durum da olgunun
akciger enfeksiyonunu sik gecirmesinde O6nemli
bir etkendir. P. aeruginosa ile kronik enfeksiyon,
hastalardaki mortalite ve morbiditenin en 6nemli
nedenidir ve hastalik yasi ilerledikge prevalansi
artmaktadir. Kronik enfeksiyon, asir1 diizeyde
endobronsial inflamatuvar yanita yol agmaktadir.
Bu inflamasyon siireglerinde proinflamatuvar
sitokinler artarken, antiinflamatuvar sitokin diizeyi
azalmaktadir.  Sitokinlerdeki bu dengesizlik,
P.aeruginosa ile enfekte olan hastalarin akciger
islevlerinde hizli bir diisiise neden olmaktadir
(13). Olgunun da solunum fonksiyon testinin
ileri diizeyde disik (%FEV1 %40) olmasinin
akcigerde P.aureginosa’nin kronik kolonizasyonu
kaynakli oldugu saptanmustir. Yatis sirasinda akut
enfeksiyon ataginimn uygun antibiyotik tedavisi
sonucunda solunum fonksiyon testinde anlamli
diizeyde artis (%FEV1 %75) saglanmustir.

Kistik fibrozisli hastalarin rutin kontrollerinde
beslenme durumu normal olanlara koruyucu
beslenme danismanligi  verilerek beslenme

aliskanliklari, onerilen diyete uyumu ve diyette
istenilen  degisikliklerin ~ degerlendirilmesi,
hastalarin saglikli beslenme aligkanliklarini uzun
siire korumalarinda etkin olmaktadir (14).

Kistik Fibrozis Dernegi dengeli bir diyet ile
en yiliksek enerji alimina ragmen agirlik artist
yetersiz ve gelisimi zayif olan hastalarda oral
enteral beslenme desteklerinin tibbi beslenme
tedavisine eklenmesini dnermektedir (5). Ancak
hastalarda oral enteral beslenme destegine ragmen
viicut agirlik artis1 olmamasi ya da viicut agirlik
kaybi, bliyime hizimin disiik olmasi, gecikmis
puberte, solunum fonksiyonunda agiklanamayan
kronik azalma belirtilerinin varlig1 kistik fibrozise
bagh diyabeti (KFBD) akla getirmelidir (15).
Olgunun rutin tedavi siirecinde hiperkalorik oral
enteral beslenme destegi kullanmasina ragmen
bliylimenin yetersiz olmasi, son bir ayda 1.5 kg
viicut agirlik kaybi oykiisii ve aclik hiperglisemisi
olmasi, kistik fibrozise bagli diyabetin baslangi¢
asamasinda oldugunu gostermektedir. Bu nedenle
hastanedeki tibbi beslenme tedavisi planlanirken
giinliik enerji gereksinimini karsilamak igin
hiperglisemiye neden olmadan, izokalorik, %45
karbonhidrat, %29 protein ve %26 yag igeren
diyabetik oral enteral beslenme desteginin
kullanimi uygun bulunmustur.

Sonu¢ olarak glisemik indeksi diisiik tibbi
beslenme tedavisi, tip-1 ve tip-2 diyabete benzer
sekilde kistik fibrozise bagli bozulmus glukoz
toleransinda ve KFBD’te de yarar saglamaktadir.
Ancak kistik fibrozise bagli diyabet gelisen
hastalarda glisemik indeksi diisiik tibbi beslenme
tedavisi i¢in rehberlerde yer alan giincel bir dneri
yoktur (8). Kistik fibrozise bagli diyabet gelisen
hastalarda tibbi beslenme tedavisi, yag, protein
ve enerji igerigi yiiksek kistik fibrozis diyeti ile
birlestirilmelidir (9). Kistik fibrozise bagl diyabet
gelisen hastalarda glisemik indeksi yiiksek
karbonhidratlarin kullanilmasi insiilin kullanimi
ile tedavi edildigi icin kisitlama yapilmaz, ancak
insiilin kullanmayan KFBD gelisen hastalarda
glisemik indeksi yliksek besinlerin tiiketimi bir
miktar kisitlanmalidir (10).

Kistik fibrozisli hastalarda enteral beslenmenin
yararli oldugu bilinmektedir, ancak oral enteral
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beslenme desteklerinin karbonhidrati ve glisemik
indeksi KFBD gelisen hastalarda dikkate alinmali
ve glisemik indeksi diisitk olan oral enteral
beslenme destekleri tercih edilmelidir (16).

Cikar ¢atismasi/Conflict of interest: Yazarlar ya da yazi ile
ilgili bildirilen herhangi bir ¢ikar ¢atismasi yoktur.
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