—— Beslenme ve Diyet Dergisi / J Nutr and Diet 35(1):31-40/2007

BUYUME VE GELISME GERILiGI OLAN KiSTiK
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OZET

Bu ¢alisma Hacettepe Universitesi Ihsan
Dogramaci Cocuk Hastanesi Pediatrik Gogiis
Hastaliklar:, Pediatrik Cerrahi ile Beslenme ve
Diyetetik Boliimii'niin isbirligiyle Eylil 2001-
Mayis 2003 tarihleri arasinda Hacettepe Univer-
sitesi Ihsan Dogramact Cocuk Hastanesi'nde
yapilmisgtir. Pediatrik Gogiis Hastaliklar:
Boliimii'ne bagvuran, son 6 ayda yeterli agirlik
kazanimi olmayan malnutrisyonlu kistik fibrozisli
hastalar iizerinde ¢alisma planlanmistir. Calis-
maya katilan 4 hastaya 5 ay siire ile yiiksek ener-
Ji ve yag iceren diyetle, giindiiz agizdan ve gece
gastrostomi yolu ile beslenme destegi saglanip
pankreatik enzim tedavisi verilmis ve takip
edilmigtir. Aragtirma basinda ve sonunda hasta-
larda antropometrik Slgiimler ve biyokimyasal
ol¢iimlere bakilmis, solunum fonksiyon testi
yapilnmigtir. Haftada bir kez 24 saatlik besin tiike-
tim kaydi alinmigtir. Arastirma sonunda
antropometrik olgiimlerden viicut agirligi, boy
uzunlugu ve iist orta kol ¢evresinde (UOKCQ),
biyokimyasal élciimlerde ise hemoglobin, hema-
tokrit ve albumin diizeylerinde istatistiksel agi-
dan onemli artig (p<0.10) ve Serum Glutamik
Oksaloasetik Transferaz (SGOT), Serum
Glutamik Piriivik Transferaz (SGPT) diizey-
lerinde istatistiksel agidan onemli azalma gozlen-
mistir (p<0.10). Solunum fonksiyon testi yapilan
hastalarda klinikte olumlu gelisme gozlenirken,
1. saniyedeki zorlu ekspratuar voliim (FEVI),

zorlu vital kapasite (FVC) ve zorlu ekspratuar

akim (FEF25-75) degerlerinde istatistiksel agi-
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dan onemli degigiklik saptanmamistir (p>0.10).
Bu ¢alisma sonucunda; malnutrisyonlu ve
biiyiime-gelisme geriligi saptanan kistik fibrozisli
hastalarda gastrostomi ile beslenme desteginin
hastalarin klinik ve biyokimyasal bulgularina
olumlu etkide bulundugu sonucuna varilmistir.

Anahtar Sézciikler: Kistik fibrozis, malnutris-
yon, enteral beslenme, gastrostomi.

ABSTRACT

The Effect of Nutrition Support Applied with
Gastrostomy to Cystic Fibrosis Patients Having
Growth and Development Retardation and
Malnutrition on  Biochemical and
Anthropometric Parameters

The research has been carried out with H.U.
Ihsan Dogramaci Children's Hospital, The
Department of Pediatric Chest Disease, The
Department of Pediatric Surgery and The
Department of Nutrition and Dietetics. The study
was done between September 2001-May 2003
and conducted on cystic fibrosis patients with
malnutrition and retarded growth rate with last 6
months. In this study 4 patients were given pan-
creatic enzyme therapy and a high energy and fat
diet orally during the day and for the gastrosto-
my during night for 5 months. During the
research anthropometric and biochemical mea-
surements were taken. Twenty four hour records
for food consumption were determined once a
week and pulmonary functions were followed up.
At the end of the study, the increase in weight,
height, mid-upper arm circumference and the
level of hemoglobin, hematocrit, and albumin
were found to be statistically significant
(p<0.10). Serum Glutamic Oxaloacetic



32

Transaminase (SGOT) and Serum Glutamic
Pyruvic Transaminase (SGPT) levels were
decreased and shown to be statistically signifi-
cant (p<0.10). Although forced expiratory vol-
ume (FEV1), forced vital capacitiy (FVC) and
forced expiratory flow (FEF25-75) weren't found
to be statistically significant (p>0.10), there were
positive developments achived in the patients'
clinical progress. According to the results of this
study, the nutrition support applied with gastros-
tomy makes a positive effect on the clinical and
biochemical progress of the cystic fibrosis
patients having growth and development retarda-
tion and malnutrition.

Key Words: Cystic fibrosis, malnutrition, enteral
nutrition, gastrostomy.

GIRIS

Mukovizidozis olarak da bilinen kistik fibrozis
(KF) basta solunum sistemi ve gastrointestinal
sistem olmak tizere birden ¢ok sistemi etkileyen,
gocuk ve geng erigkinlerde yiiksek morbidite ve
mortalite ile karakterize otozomal resesif gegisli
kalitsal bir hastaliktir (1,2). Kuzey Avrupa
lilkelerinde goriilme sikligs 1/2.500, Amerika ve
Afrika'da 1/15.000, Asyalilarda 1/31.000,
Tirkiye'de 1/2.000-2.500'dir (3,4). Kuzey
Amerika'da ve Avrupa kitasinda 50.000'in
tizerinde KF'li bulunmaktadir. Ulkemizde ise
sayisi tam olarak bilinememekle birlikte 850
civarinda KF'li hasta oldugu belirtilmektedir (5).
KF, birden fazla sistemi (solunum, gastrointesti-
nal, iireme sistemi) etkileyen bir hastalik oldugu
i¢in yeni dogan doneminden itibaren gok degisik
klinik belirti ve bulgularla kendini gostermekte-
dir (6,7). Hastalarda pulmoner enfeksiyon,
pankreasin ekzokrin enzimleri yetersizligi sonu-
cu olusan malabsorbsiyon ve dolayisiyla malnut-
risyon goriilmektedir (2).

KF hastalarinda tanimlanan en 6nemli sorunlar-
dan biride blyiimede gerilik ve agirhk
kazanimindaki zorluktur (6). KF'lilerde yapilan
arastirmalarda emilim bozuklugu, istahsizlik,
besin reddi ve lezzet azalmasinin neden oldugu
malnutrisyon sorununun akut akciger sorunlarini
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artirdigimi gostermekte ve enfeksiyon siklig: ile
akut akciger sorunlan ¢oziildiikten sonra hastada
pozitif enerji dengesinin saglanabilecegi belir-
tilmektedir (1,8,9).

Beslenme durumunun iyilestirilmesi, hastanin
yasam kalitesini artirmada, biiylimeyi yakalama-
da ve vicut kompozisyonunun iyilestirilmesinde
gereklidir. KF'li hastalarda enerji alimini artir-
mak i¢in yliksek enerjili (gereksinimin %25-50
fazlasi olacak sekilde), yiiksek hayvansal kay-
nakli protein igerikli (toplam proteinin %75'inin
hayvansal kaynakli olacak sekilde), yeterli ve
dengeli 6zel diyetler uygulanmasi, bunun yanin-
da da pankreatik enzim tedavisi ile glinlik veri-
len enerjinin %30-40"inin yaglardan gelmesi,
yagda eriyen vitaminlerin ek olarak verilmesi ve
mineral desteginin yapilmas: dnerilmektedir
(2,10-12).

KF'li hastalarda beslenme durumunu diizeltebile-
cek degisik ve bireye 6zgii beslenme tedavi yol-
lar1 denenmektedir. Hastalikta stk goriilen enfek-
siyonlarin azaltilmasinda, hastanin kilo alimu ile
biiyiime ve gelismesinin ¢ok geri kaldigi durum-
larda enteral beslenme destegi verilmesi dnemli
tibbi beslenme tedavilerinden biri olarak &neril-
mektedir (3,13-15). Enteral tiiple beslenme
desteginin daha ¢ok nazogastrik ya da gastros-
tomik yolla saglanmas: onerilmektedir (16). Son
yillarda hastalara uzun siireli gece gastrostomi
yoluyla elemental besin verilmesi konusunda
arastirmalar yapilmaktadir. Konservatif tedaviye
yanit vermeyen, agir biiytime geriligi ve malnu-
trisyonu olan, sik enfeksiyon gegiren KF'li hasta-
larin gastrostomi yoluyla beslenmesi, beslenme
durumunun iyilestirilmesinde kabul edilebilir ve
koruyucu bir yol oldugu bilinmektedir
(10,17,18). KF'li hastalarda en dnemli bulgular-
dan biri olan dinlenme enerji harcamasinin
(DEH) fazla olmasi, gece enteral beslenmesinin
etkin beslenme yollarindan biri olarak uygulan-
masina neden olmaktadir. Tiiple beslemede ele-
mental, semi elemental veya polimerik iiriinler
kullanilmaktadir. Yapilan galigmalar gdstermek-
tedir ki yag orani yiiksek bir iiriin ile beslenen
hastalarda karbondioksit olusumu azalmakta,
solunum katsayis: diigmekte, bu sayede de sol-
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unum zorlugu ¢eken hastalarda olumlu etki
gorilmektedir (3). Yapilan galismalarda uzun
dénem en iyi besin destek ydnteminin perkiitan
endoskopik gastrostomi (PEG) ile beslenme
destegi oldugu ve sonugta hastalarin beslenme
durumunda ve akciger fonksiyonlarinda olumlu
degisiklikler olugtugu, yasam kalitesinin ve
siiresinin artt1g1 belirtilmektedir (18).

Bu ¢aligmada amag; biiyiime ve gelisme geriligi
ile malnutrisyonu olan KF'li hastalara 5 ay
stiresince gastrostomi yolu ile saglanan beslenme
desteginin antropometrik ve biyokimyasal para-
metrelere olan etkisini incelemektir.

ARASTIRMA YONTEMI ve ARACLARI

Bu ¢alisma; H.U lhsan Dogramaci GCocuk
Hastanesi Pediatrik Gogilis Hastaliklari Bolimi
tarafindan tanis1 konulmus, agir malnutrisyonlu
ve bliylime-gelisme geriligi saptanmis § yasinda
3 ve 14 aylik 1 hasta olmak iizere 2'si kiz 2'si
erkek toplam 4 KF'li hasta ilizerinde yapilmigtir.
Pediatrik Cerrahi Bolimi cerrahlarn tarafindan
gastrostomi yapilan hastalara 5 ay slresince
pediatrik diyetisyenler tarafindan yiiksek enerjili
(enerji gereksinmesinin %25-50 fazlasi), yagdan
zengin (yagdan gelen enerji orani %35-40 olacak
sekilde) ve ylksek hayvansal kaynakli protein
igeren (en az %75) bir tibbi beslenme tedavisi
uygulanmig, gastrostomi yolundan ve agizdan
enteral lriinle beslenmesi saglanmigtir. Diyette
hastalara giinliik enerji gereksiniminin %30-
50'sini kargilayacak sekilde enteral iiriin (Abbott-
Pediasure) verilmistir. Hastalarin giinliik 6giinler-
den once, enteral liriin baglangicinda ve sonrasin-
da pankreatik enzim kapsiili (kreon) almasi
saglanmigtir. Calisma siiresince hastalara ve
ailelerine beslenme egitimi ile bu ¢alismaya 6zel
bir egitim programi uygulanmistir. Bu program-
da; hastalara ve ailelerine uygulayacaklan diyet
hakkinda bilgi verilmis, tibbi beslenme tedavisi
ve gastrostomiyle beslenmenin amaci ile 6nemi
anlatilmis, tiip bakimi, temizlenmesi, pansuman
yapilmasi, pompa kullanimi, enteral iiriiniin
hazirlanmasi, kullanilmasi, saklanmasi, kreon
kullanimi1 hakkinda bilgilendirilmislerdir.

Hastalardan haftada bir giin besin tiiketim kayit-
lar1 alinarak ¢aligma dncesi ve sonras: tiikettikleri
besinlerin ortalama enerji ve besin 6geleri deger-
leri BeBiS (Beslenme Bilgi Sistemleri) programi
ile degerlendirilmistir.

Arastirmada antropometrik 6l¢iim olarak: viicut
agirligi, boy uzunlugu, beden kiitle indeksi
(BKI), UOKG, triseps (TDKK), biseps (BDKK),
supskapular ve suprailiak deri kivrim kalinliklar
alinarak degerlendirilmistir. Hastalarin
biyokimyasal degerleri olarak: hemoglobin,
hematokrit, 16kosit, glukoz, kan lire azotu
(BUN), sodyum, potasyum, klor, total protein,
albumin, alkalen fosfataz (ALP), SGOT, SGPT
ve kalsiyum diizeyleri H.U Biyokimya
Laboratuvarinda yapilan analizlerden elde
edilmistir. Bireylerin galigma 6ncesi ve sonunda-
ki antropometrik ve biyokimyasal 6l¢lim ile solu-
num fonksiyon test degerleri arasindaki fark
"Wilcoxon Eslestirilmis Iki Ornek Testi" kul-
lanilarak degerlendirilmistir. Verilerin deger-
lendirilmesinde SPSS 11.0 Istatistik Paket
Programi kullanilmstir.

BULGULAR

Arastirma 4 KF'li hasta ile yapilmig ve ailelerin
¢ocuklarina gastrostomi yapilmasini iste-
memeleri hasta sayisinin az olmasina neden
olmugtur. Buna karsin gastrostomi bir ¢ok KF
merkezinde 6zellikle malnutrisyonlu hastalarda
blylime ve gelismeyi saglamak, yasam kalitesi
ile siiresini artirmak amaciyla siklikla bagvurulan
ve Onerilen bir yontem olarak bilinmekte ve
uygulanmaktadir (17).

Calisma Oncesinde hastalarin biiyliime ve
gelismelerini saglayacak enerji ve besin 6gesi
gereksinimlerini yeterli alamadiklar1 ve ancak
giinlik Onerilen enerjinin %37'sini tiiketebildik-
leri saptanmistir. Calisma siiresince beslenme
egitimi ile verilen beslenme programi sonucu
hastalarin E vitamini digindaki besin dgelerini
onerilen kadar ve daha fazlasini tiikettigi saptan-
mustir (Tablo 1).
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Tablo 1: Caliymaya katilan bireylerin ¢aliyma siiresince diyetle aldig1 enerji ve besin dgelerinin dnerilene gore
(RDA) yiizdcsi (%)

Enerji ve Besin Ogeleri Ortanca Minimum Maksimum
Enerji 123.0 103.0 144.0
Protein 3875 373.0 453.0
A vitamini 312.8 226.9 349.8
D vitamini 227.0 208.0 330.0
E vitamini 89.9 833 148.5
K vitamini 400.2 200.1 580.0
Tiamin 441.6 3513 466.6
Riboflavin 441.6 400.0 466.6
By vitamini 491.6 466.6 580.0
Folik Asit 191.6 180.3 272.1
B,, vitamini 579.2 516.6 711.1
C vitamini 858.6 587.6 1096.8
Kalsiyum 167.8 156.6 282.4
Magnezyum 249.0 200.7 320.0
Fosfor 277.2 230.6 298.2
Demir 197.2 178.8 211.1
Cinko 343.0 276.0 490.0
Bakir 314.8 150.0 415.0

Tablo 2: Bireylerin ¢aliyma oncesi ve sonrasinda yasa gire boy uzunlugu, yasa gore viicut agirhg ve boya gore
viicut agirhigs yizdeliklerine gore dagihm

Yas Yasa gore boy Yasa gore agirhik Boya gore agirhk
Hasta No (y1l) (%) (%) (%)
Once Sonra Once Sonra Once Sonra
1 8 <5 5-10 <5 10-20 30-40 30-40
2 8 <5 <5 <5 <5 <5 <5
3 8 <5 10-20 <5 40 40-50 80
4 1.2 5-10 50-60 5-10 80-90 30 95-97

Table 3: Calismaya katilan bireylerin arastirma &ncesi ve somrasindaki antropometrik ol¢iim degerleri ve
istatistiksel dnem kontrolii

Antropometrik él¢iim degerleri ,_Ortanca P
. Once Sonra

Beden Kiitle indeksi (BKI) (kg/m?) 14.7 16.0 0.144
Viicut Agirhig (kg) 16.1 17.7 0.068*
l?oy Uzunlugu (cm) 109.5 113.5 0.066*
Ust Orta Kol Cevresi (cm) 13.0 13.8 0.066*
Triseps Deri Kivrim Kalmhgi (mm) 5.0 5.2 0.109
Biseps Deri Kivrim Kalinhigi (mm) 3.0 4.0 0.285
Subskapular Deri Kiviim Kalinligi (mm) 32 5.0 0.109
Suprailiak Deri Kivnim Kalinhigi (mm) 44 47 0.180
Toplam Deri Kivrim Kalinhigi (imm) 15.6 18.9 0.109
Viicut Yag Yizdesi (%) 8.1 11.0 0.109
Viicut Yag Kiitlesi (kg) 1.2 3.0 0.109
Yagsiz Viicut Kiitlesi (kg) 17.5 18.3 0.109

(Wilcoxon eslestirilmis iki 6rek testi, *p<0.10)

Tablo 2'de hastalarin ¢alisma Oncesi ve sonrasin- daki diger hastalarin yasa gore boy uzunlugu,
da yasa gore boy uzunlugu, yasa gore viicut agir- yasa gore viicut agirhigl ve boya gore viicut agir-
lig1 ve boya gore viicut agirhg: ylizdelikleri gés-  hig1 yiizdeliklerinde g¢aliyma sonunda artis oldugu
terilmektedir. Tablo 2'ye gore ikinci hasta disin- gorilmektedir.



Biiyiime Ve Geligsme Geriligi Olan Kistik Fibrozisli Hastalarda Gastrostomi ile Verilen Beslenme Desteginin

Biyokimyasal Ve Antropometrik Parametrelere Etkisi

35

Tablo 4: Caliymaya katilan bireylerin arastirma oncesi ve sonrasindaki biyokimyasal él¢iim degerleri ve

istatistikscl onem kontrolii

s - - . Ortanca p

Biyokimyasal §l¢iim degerleri Once Sonra

Hemoglobin (mg/dL) 11.2 124 0.066*
Hematokrit (%) 339 377 0.066*
Glukoz (mg/dL) 96.5 85.5 0.495
BUN (mg/dL) 15.0 10.0 0.273
Sodyum (mEq/L) 142.0 141.5 0.577
Potasyum (mEq/L) 4.6 45 0414
T.Protein (g/dL) 7.4 7.3 0.581
Albumin (g/dL) 3.6 3.8 0.059*
ALP (U/L) 597.5 732.0 0.465
SGOT (U/L) 415 335 0.068*
SGPT (U/L) 25.0 17.0 0.068*
Kalsiyum (mg/dL) 93 9.4 0.713

(Wilcoxon eglestirilmis iki 6rmek testi, *p<0.10)

Tablo 5; Calismaya katilan bireylerin ¢calisma sonunda baslangig degerlerine gore istatistiksel agidan 6nemli olan

bazi paremetrelerindeki yiizde (%) arti§

Hasta No Viicut Agirligin  Boy Uzunlugu UOKC FHlemoglobin Hematokrit Albumin
| 12.2 35 7.6 7.6 8.3 7.1
2 7.4 3.7 8.3 6.8 8.2 29
3 263 6.1 225 15.8 14.7 4.6
4 333 6.7 4.6 13.1 7.8 5.2

Tablo 6. Arastirmaya katilan bireylerin ¢aliyma odncesi ve sonrasindaki solunum fonksiyon testi degerleri ve

istatistiksel 6nem kontrolii

Solunum Fonksiyon Parametreleri = Ortanca P

Once Sonra
Vital kapasite 62.5 54.0 0.655
FVC 61.5 48.0 0.180
FEV1% 54.0 48.5 0.655
FEVI/FVC 79.4 923 0.180
FEF25-75 35.5 44.0 0.180

(Wilcoxon eglestirilmis iki drnek testi)

Tablo 3'de arastirmada elde edilen antropometrik
olgiimler 1. ve 5. ay igin degerlendirilmistir.
Degerlendirmede 1. ve 5. aylar arasindaki farka
bakildiginda viicut agirhigi, boy uzunlugu ve iist
orta kol gevresi istatistiksel agidan 6nemli bulun-
mustur (p<0.10).

Tablo 4'de goriildiigi gibi arastirmada elde edilen
biyokimyasal dlgiimler 1. ve 5.ay igin deger-
lendirilmigtir. Degerlendirmede 1. ve 5. aylar
arasindaki farka bakilmig hemoglobin, hema-
tokrit, albumin, SGOT ve SGPT diizeyinde ista-

tistiksel agidan 6nemli fark bulunmustur
(p<0.10)

Caligmaya katilan bireylerin baslangi¢ degerler-
ine gore ¢aligma sonunda istatistiksel agidan
6nemli olan bazi parametrelerindeki yiizde (%)
artig1 Tablo 5'de gosterilmistir. Buna gore hasta-
larin viicut agirhig: artis1 %7.4-33.3, boy uzun-
lugu artisn1 %3.5-6.7, UOKC artis1 %4.6-22.5,
hemoglobin artis1 %6.8-15.8, hematokrit artigi
%7.8-14.7 ve albumin artig1 %2.9-7.1 arasin-
dadur.
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Tablo 6'de goriildiigi gibi ¢alisma sonunda basi-
na gore hastalarda solunum fonksiyon testinde
istatistiksel agidan Onemli degisiklik
goriilmemistir (p>0.10).

TARTISMA

KF'li hastalarda emilim-sindirim sorunlari, gas-
trodzefajiyal reflii, enerji ve diger besin dgeleri
gereksiniminin karsilanamamas1 nedeniyle
goriilen protein enerji malnutrisyonu (PEM) uzun
siire yetersiz ve dengesiz beslenmeye bagh
olarak ortaya ¢ikmaktadir. PEM, biiylime ve
gelisme geriligine, enfeksiyonlara neden olarak
yagam siiresi ve kalitesine olumsuz etkisi olan ve
KF'li ¢ocuklarda sik goriilen bir durumdur (19-
22).

Uluslararas: Saglik Istatistik Merkezi (NCHS)
yasa gbre boy uzunlugu ve yasa gére viicut agir-
lig1 ylizdeligi 5'in altinda olan kisileri malnutris-
yonlu olarak belirtmektedir. KF'li hastalarda yasa
gore viicut agirligi ve boy uzunlugu yiizdelikleri

yasitlani ile kiyaslandiginda diisiik olarak bulun-
maktadir (17,23).

1993 yilinda Amerika'da Lai ve ark. (23) ulusal
KF hasta kayitlarina gore tim KF'li gocuklarin
antropometrik 6lgiimlerini, bilyiime durumunu ve
malnutrisyon derecesini incelemigler ve KF'li
hastalarin %20'sinin yasa gére boy uzunlugu ve
viicut agirhigr ylizdeliklerini 5'in altinda bul-
muslardir. Yapilan diger saptamalara uyumlu
olarak yaptigimiz bu ¢alismanin basinda da
hastalarin %75'inin (3 kisi) yasa gore boy uzun-
lugu ve viicut agirlig: yiizdeligi 5'in altinda,
%?25'inin (1 kisi) yasa gore viicut agirlif1 ve boy
uzunlugu yiizdeligi 5-10 arasinda oldugu saptan-
mugtir. Hastalarin %75'inin yasa gore viicut agir-
i1 ve boy uzunlugu yiizdelikleri 5'in altinda
oldugu i¢in, NCHS'ye gore bu hastalar malnut-
risyonlu olarak degerlendirilmistir. Yapilan ¢alig-
malarda beslenme durumunun iyilestirilmesi
hastalarda yasa gore viicut agirlig1 ve boy ile
boya gore viicut agirlig1 yiizdeliklerini ve
antropometrik dlgiimlerini olumlu anlamda
degistirmekte, malnutrisyonu tedavi etmekte,
yasam kalitesini artirmakta, biiyiimeyi yakalama-
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da ve viicut kompozisyonunun iyilestirilmesinde
onemli katkilar vermektedir (17,24-26).

KF'li hastalarda enerji alimini artirmak igin yiik-
sek enerjili, yeterli ve dengeli tibbi beslenme
tedavisi uygulanmakta, pankreatik enzim
tedavisi, yagda eriyen vitaminlerin ek olarak
verilmesi ve mineral desteginin saglanmasi
Onerilmektedir (2,10-12). Diger yandan da kon-
servatif tedaviye yanit vermeyen malnutrisyonlu
ve biiyiime-gelisme geriligi olusmus KF'li hasta-
larda gastrostomi yolu ile destek verilmesi
beslenme durumunu iyilestirmede iyi, kabul
edilebilir ve koruyucu bir yol olarak dnerilmekte-
dir. Beslenme tedavisinde gastrostomi ile beslen-
me, enteral beslenme desteginde en avantajli yol
oldugu belirtilmektedir. Caligmalarda uzun
doénem (yaklagik 1 yil) enteral beslenme
desteginin hastaligin tedavisinde olumlu etkileri
oldugu gosterilmis ve 1-2 yi1l kadar
stirdiirildiginde etkinligin daha da arttig: belir-
tilmistir(3,11,17,20,22,27,28).

Steinkamp ve ark. (29) yaptig1 bir ¢alismada 7-
23 yas arasi, yasa gére viicut agirhgi ytizdeligi
3'iin altinda olan 14 KF'li hastaya uzun dénem
gece PEG ile beslenme destegi saglamis ve izle-
nen siire i¢cinde hastalarda en ¢ok agirhik
kazanimi ilk 3 ayda gorilmiistiir. Agirhik
kazanimi ilk aylarda ortalama 1 kg iken bir yil
sonra toplam 6 kg olmug boya gore viicut agir-
liginda da % 9'luk yiikselme oldugu gdzlenmistir.

Yapilan diger bir bagka ¢alismada Gaskin ve ark.
(26) 4-9.9 yaslan arasinda 10 malnutrisyonlu
KF'l1 hastay: gece gastrostomi yontemi ile
beslemisler ve 18 ay izlemiglerdir. Hastalarin
arastuma baslangicina gore viicut agirliklarinda,
kas kiitlelerinde ve biiylime hizlarinda énemli
artislar oldugu saptanmustir.

Yaptigimiz bu ¢alismada da diger ¢alismalara
benzer olarak hastalarda ayda ortalama 1 kg agir-
lik kazamimi olmus, hastalar izlendigi siire ig¢inde
viicut agirhklarinda %19.2'lik, boy uzunluklarin-
da %5'lik artig saptanmugtir. Calisma 6ncesinde
yasa gbre boy uzunlugu ve viicut agirhg:
yiizdeligi hastalarin %75'inde 5'in altinda iken
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calisma sonrasinda 5'in iistiine ¢ikmistir. Bu
sonug¢ planli ve uygun kosullarda yapilan ek
enerji ve besin 6geleriyle desteklenen tibbi
beslenme tedavisi ile malnutrisyonun iyilestiri-
lebilecegini gostermektedir. Yapilan diger galig-
malara benzer olarak hastalarin ¢alisma sonrasin-
da 6ncesine gore viicut agirhigi ve boy uzunlugu
degerlerinde istatistiksel agidan 6nemli artig
olmustur (p<0.10).

Beden Kiitle Indeksi (BKI), KF'li hastalarda
beslenme durumunun degerlendirilmesinde kul-
lanilan gostergelerden biridir (30). Bu ¢alismada
hastalarin BKI degerlerinde de galisma oncesine
gore artig olmus, sadece bir hastanin BKI degeri
sabit kalmistir. Diger hastalarin BKI degerlerinin
artmasina karsin bu istatistiki olarak énemli
bulunmamistir (p>0.10)

Ust orta kol ¢evresi (UOKC) iskelet kasi ve pro-
tein kiitlesinin iy1 bir gdstergesidir. Ayrica triseps
deri kiviim kalinlig1 (TDKK), biiylime-gelisme
ve beslenme durumunun saptanmasinda ve
dolayisiyla da yagsiz viicut ve viicut yag
kiitlesinin belirlenmesinde uygun bir yontem
olarak kullamlmaktadir (24,31,32). UOKC
ve TDKK yiizdeliginin 5'in altinda olmasi
biiylime geriliginin bir gostergesi olarak kabul
cdilmektedir (33).

Calisma baslangicinda incelemeye alinan tiim
hastalarin UOKC degerleri yiizdeligi 5'in altinda
olup galisma sonucunda %25'inin (1'inin) 25-50
arasina ylikselmis ve %75'min (3'linlin) yine 5'in
altinda kalmistir. Hastalarin UOKC degerlerinde
ise yine ¢aligsma sonunda artis olmus ve bu sonug
istatistiki olarak onemli bulunmustur (p<0.10).
UOKGC PEM'in degerlendirilmesinde beslenme
durumunun iyi bir gostergesidir. Bu hastalarda
UOKG( degerinin artmasiyla birlikte PEM
tedavisinde olumlu bir iyilesme oldugu saptan-
mistir.

TDKK'na bakilan hastalardan ikisinin ¢alisma
basinda TDKK yiizdeligi 5'in altinda iken ¢alis-
ma sonunda bu deger ayn1 kalmustir. Bir hastanin
ise ¢alisma basinda TDKK yiizdeligi 5-10 iken
calisma sonunda 50-75 olmustur. Hastalarin sub-

skapular deri kiviim kalinhig: ylizdeligi ¢alig-
mamizin basinda 5'in altinda iken ¢alisma sonu-
cunda hastalarin tiimiinde bu deger 5'in {stiine
¢ikmugtir. Hastalarin ¢alisma sonunda &ncesine
gore triseps deri kivrim kalinligi, biseps deri
kivrim kalinlig, subskapular deri kivrim kalin-
lig1, suprailiak derit kivnim kahinlig1 ve toplam
deri kivrim kalinliklarinda artis olmus fakat bu
istatistiki olarak 6nemli bulunmamustir (p>0.10) .
Bu caligmada tibbi beslenme tedavisiyle birlikte
hastalarin antropometrik 6l¢limlerinde ve PEM'in
tedavisinde olumlu geligsmeler kaydedilmis,
hastalar normal biiylime ve gelisme egrisine
yakin degerlere ulagmiglardir.

Stark ve ark. (34,35) yaptig: ¢alismalarda okul
oncesi ve okul ¢agindaki KF'li ¢ocuklann enerji
alimin aymi yastaki kontrol grubu ile karsilastir-
muglardir. Arastirma sonucunda KF'li hastalarin
kontrol grubuna gére daha az enerji tiikettiklerl
saptanmustir. Bu ¢aligmada da, ¢aligma Oncesi
hastalarin besin tiiketimlerine bakildiginda yeter-
siz enerji tikettikleri ve gereksinimin sadece
%37'sine ulastiklar1 saptanmistir. Calismamiz
sliresince verilen tibbi beslenme tedavisi, egitimi
ve izlem nedeni ile KF'li hastalarin enerji alim-
larinda artma olmustur. Hastalarin %75'i
RDA'mn %100-125' arasinda, %25'1 ise %125-
150'si arasinda enerji aldiklart saptanmistir,
Enerji aliminin diger ¢aligmalann tersine bu gek-
ilde yiiksek bulunmasinin nedeni hastalarin giin-
lik diyetlerinde belirtilen miktarda besin
tilketmedikleri zaman enerji gereksinimini gece
gastrostomi yolu ile enteral olarak karsilanmasin-
dan kaynaklanmaktadir.

KF'li hastalarda mukus salgisinda ve ekzokrin
bezlerindeki elektrolit tasinmasindaki bozukluk-
tan dolay1 yaklasik %90'unda pankreatik yetersi-
zlikle olusan emilim ve sindirim bozukluklar:
gorilmektedir. KF'li hastalarda pankreatik yeter-
sizlik biiyime ve gelisme geriligine sebep
olmakta ve diskida yliksek oranda (%50) yag
atimi goriilmektedir. Pankreatik enzim tedavisi
verilen ve dengeli bir tibbi beslenme tedavisi
uygulanan hastalarda normal biliyiime-gelisme
saglanabilmektedir. Enzim tedavisi verilen hasta-
larda yag smirlanmasi yapilmamakta ve total
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enerjinin %30-40"1 yaglardan gelecek sekilde
diyetle yag alimi artinlmaktadir. Yag alimin
artirnlmasiyla enerji alimi da dogal olarak art-
maktadir (36,37). Bu ¢alismada da hastalara yuk-
sek yagl diyetin yaninda pankreatik enzim
tedavisi uygulanmustir.

Yapilan diger ¢alismalara (38) benzer olarak bu
calismada da hastalarin protein alimlannin 6neri-
lenin (RDA'nin) %387.5'i gibi yiiksek bir deger
oldugu ve ayrica hastalarin aldig: proteinin
%83.7'sini hayvansal kaynakli proteinden
karsiladig saptanmigtir. Yaptigimiz ¢alismada
hastalar A,D,E,K vitaminleri, tiamin, riboflavin,
B6 vitamini, folat, B12 vitamin, C vitamini,
kalsiyum, magnezyum, fosfor, demir, bakir ve
¢inkoyu onerilen degerlerin iistiinde tiikettikleri
saptanmustir. E vitaminini ise hastalarin %75'i
onerilen degerden fazlasim tiiketirken %25'i daha
diisiik diizeyde tilketmiglerdir. Arastirmada hasta-
lara verilen enteral {irliniin vitamin ve mineral
igeriginin yiiksek olmasindan dolay1 ve enerji
gereksinimlerini diyetle kargilayamadiklan
zaman enteral destekle aldiklari igin bu sonuglar-
la karsilagildig diisiiniilmektedir.

Erken ¢ocukluk dénemindeki KF'li hastalarda
yeterli ve dengeli beslenme akciger hava yol-
larinin gelismesini olumlu yénde etkiledigi igin
onemlidir. Malnutrisyonlu ve biiyiimesi geriligi
olan hastalarda akciger hava yollar1 olumsuz
etkilenmektedir. Ayrica malnutrisyon kas kaybi,
performans azalmasi ve buna bagli olarak da
solunum islevlerinde azalmaya neden olmaktadir.
Beslenme tedavisi KF'li hastalarda kas dokusun-
da ve ventilatdr kas iglevinde artisa neden olan
onemli bir etkendir. KF'li hastalarda beslenme
ayrica egzersiz kapasitesini de olumlu yénden
etkilemektedir. (3,27,39-41).

Dalzell ve ark. (42) 10 malnutrisyonlu KF'li has-
taya 5 yil boyunca beslenme destegi uygulamis,
beslenme destegi alamayan 14 KF'li hastadan
olusan kontrol gurubu ile sonuglan karsilagtirmmsg
ve beslenme tedavisinin akciger islevlerine olan
etkisini incelemiglerdir. Beslenme destegi alan-
larin akciger iglevlerinde diizelme izlenirken
diger grupta 5 yilin sonunda bir farklilik gézlen-
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medigi belirtilmistir. Bizim ¢aliyjmamiz sonrasin-
da da basina gore solunum fonksiyon testt (SFT)
degerlerinde (vital kapasite, FVC, FEVI,
FEVI1/FVC, FEF25-75) istatistiksel agidan
onemli degisiklik bulunmamistir (p>0.10). Vaka
sayisinin az olmasindan ve hastalarin solunum
fonksiyon testi yapildig: sirada enfeksiyon
gecirmesinden dolayi bu sonuglarin olusabilecegi
diistiniilmektedir. Bununla birlikte hastalarin SFT
bulgularinda istatistiksel agidan 6nemli degisme
olmazken bu hastalarin Pediatrik Gogls
Hastaliklar1 Boliimii doktorlar tarafindan yapilan
incelemelerinde hastalarin klinik bulgu ve yasam
kalitelerinde olumlu degisiklikler gézlendigi,
daha az enfeksiyon hastaliklarina yakalandiklarn
rapor edilmigtir.

SONUC VE ONERILER

Hastalarda pulmoner enfeksiyon, pankreasin
ekzokrin enzimleri yetersizligi sonucu olusan
malabsorbsiyon ve dolayisiyla malnutrisyon
goriilmektedir. Hastalara yas, cinsiyet,
antropometrik ve biyokimyasal 6lgiimler dikkate
alinarak, beslenme aligkanliklar1 ve besin tiike-
timlerine dikkat edilerek bireye 6zgii diyet hazir-
lanmali ve tiiketilmesi saglanmalidir. Yiiksek
enerjili, giinliik alinmas: gereken enerjinin %35-
401 yagdan gelecek sekilde diyetler verilmeli,
hayvansal kaynakl proteinin yiiksek alinmasi
saglanmali (%75), pankreatik enzim tedavisiyle
birlikte hasta izlenmelidir. KF'li hastalarda siirek-
li verilecek beslenme egitimi, sik izlem ve
davranis tedavisiyle birlikte yeme bozukluklar
Onlenmeli, yeme davranislari diizenlenmeli, tat
alma duyularina dikkat edilerek hasta takip
edilmeli gerekirse tedavi edilmelidir.
Malnutrisyonlu ve sik enfeksiyon geg¢iren,
biiylime-gelisme geriligi olusan hastalara beslen-
me destegi saglanmali, bu durumlarda da enteral-
parenteral beslenme destegi diisiinilmelidir.
Hasta ve ailelerine diizenli olarak hastalikta tibbi
beslenme tedavisi ve klinik durumla ilgili grup
ve bireysel egitimler verilmeli, stk enfeksiyon
geciren hastalar diizenli olarak doktor kon-
troliinde olmalidir. Hastalarin tedavisinde multi-
disipliner yaklasim esas alinmalidir. Doktor,
hemsire, solunum fizyoterapisti ve deneyimli
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diyetisyenlerin bu gurupta yer almasi hastanin
izleminde ve ailenin bilgilendirilmesinde gerekli
olmaktadir.
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