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Baslik, KF’de su andaki beslenme bakiminin nasil sadece malnutrisyon tedavisini
astigin1 ve mikronutrientler gibi kii¢iik ayrintilara ya da neonatal tarama sayesinde erken tani
alan yeni doganlar ve kiiclik bebeklere detayli baktigin1 anlatmaktadir. Bu makale bu konularin
her ikisine de icerecek ama ilk dnce malnutrisyonun engellenmesi ve normal fiziksel ve mental

gelisimi amaglayan beslenmeye dikkat ¢ekecektir.

Gegmis: Diskinin Tedavi Edilmesi

Kistik fibrozisin kisa Oykiisii i¢cinde uzun yol geldik. KF ilk olarak 1938’de agir
malnutrisyon nedeni ile bebeklerde, solunum hastalig1 bulgular1 ortaya ¢ikamadan, erken 6liime
neden olan bir sindirim hastalig1 olarak tanimlanmistir. Otopsiler pankreasin su¢lu oldugunu
gosterdi: etrafi fibroz doku ile ¢evrili kiiglik delikler (kistler) ile doluydu. Bu durum “pankreasin
kistik fibrozisi” olarak tanimlandi. Bu bozukluklar klinik tabloyu miikemmel agiklar: organin
erken ilerleyici hasari, nisasta, protein ve 6zellikle yag sindiriminde gerekli enzimleri sindirmesi
nedeni ile bagirsaktan besin maddelerinin emiliminde merkezi olan fonksiyonunun
kaybolmasina neden olur. Sonuglar kolayca duylarla algilanabilir. Yikilan proteinin kokusu
tipiktir ve diskidaki yag hacmi arttirir, agik renkli, sarimsi goriinmelerine, tuvalet suyunda
yiizmeleri ve zor yikanmalarina neden olur. Bu tanimlama biraz repulsiftir ama 6nemli bilgi
verir ¢linkil kisinin kendi tarafindan ve {icretsiz olarak yapilabilmektedir. Besinlerin kaybinin en

onemli sonucu beklendigi gibi biliyiime geriligidir.
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Hastaligin nedeninin pankreatik enzim eksikligi oldugu yoniindeki gbzlem sonucunda,
onlar1 yemekle birlikte alinan, kurutulmus, 6giitiilmiis ve saflastirilmis domuz yavrusu pankreasi
ile yerine koyma oOnerildi. Az da olsa ¢alist1 ¢iinkii diski goriinlimiinde az bir degisiklik elde
etmek icin biiyiilk miktarlarda verilmek zorundaydi. Azimli ve titiz doktorlar i¢in bu umut
kiriciydi. Diyette daha az alinmasina neden olarak diskidaki yag miktarinin azaltabilecegi gibi
sanssiz bir hipoteze vardirlar. Yagin yasaklanmasini 6ne siirdiiler: KF yemek kitaplarinda yag
yasaklandi ama sonug¢ olarak tat da kaybedildi. Yagsiz yemeklerin tad1 kotiiydii ve hastalarin
zaten az olan istahini iyice azaltti. S6z dinledikleri i¢in, hastalar nefret etseler de regetelere
uydular. Sanssizlik eseri, bu yontem calisti: KF diskilar1 hi¢ bu kadar iyi forme ve saglikli
olmamistt! Ancak, Murphy’nin dedigi gibi “anne dogas1 kotiidiir” ve doktorlara zafer
mutlulugunu vermez. Digkinin hacmi azaldik¢a ¢ocuklarin da agirligi azaldi. Diskilar daha iyi
goriinmesine karsin hastalar kotiilesti. Uzaktan fark edilebilir bir aglik profili gelistirdiler.
Viicutlarinin kalani ¢ok inceyken karimlart belirgin derecede sisti. Kalcalar1 ya da cilt alt1 yag
dokular1 yoktu, ¢ok az kaslar1 vardi, soluk ve mutsuz goriiniiyorlardi ve ¢ok az enerjileri vardi.
I1k ciddi enfeksiyon ile dldiiler. Yanlis bir sekilde, seksenli yillara kadar, bu tipik KF goriintiisii
olarak alindi ve bu ¢ocuklarin ¢ogu, geri kalan kisa yasamlarinda boyle kaldilar. Geri doniip
bakildigr zaman, tip diinyasinin, diski sekillerine kabul edilemez derecede yiiksek bir 6nem

yiiklediklerini gormemeleri anlagilamaz.

Enerji Gereksinimlerinin Kesfedilmesi

Tim KF bakicilart bu yag yasagimi fark gozetmeksizin kabul etmediler. Bazilari, iyi
muhasebeciler gibi, Oncelikle acik olami gozleyerek gelir ve gideri karsilastirdilar. KF* 1i
kisilerin, hastaligin kendisinden, artmis solunum isinden, enfeksiyon ile siirekli devam eden
savastan ve yiiklenen fizyoterapi ve spordan dolay1 yliksek enerji giderleri vardir. Sindirim ve
emilim bozuklugu nedeni ile digkilarinda, daha yiiksek protein icermesi nedeni ile tiikriiklerinde
ve diabet gelistigi zaman idrarlarinda daha fazla kaybederler. Tiim bu kayiplarin eklenmesi
enerji gereksinimlerini %20-50 arasinda arttirir. Bu fazlalik g6z 6niine alinmadig1 zaman, agirlik
artis1 ya da biiylime gerceklesemez ve savunma mekanizmalari tehlike altina girerek hastalar
solunum enfeksiyonlarina acik hale getirir. Yag beslenmede ana enerji kaynagi oldugu igin, bu,
yag yasagi ile olusturulan yolaktir (1 gram yag 9 kalori veriri ki bu karbohidrat ya da proteinin
iki katidir). Tersine, daha fazla enerji verildiginde ve beslenme durumu iyilestiginde, bu durum

tersine ¢evrilebilir ve solunum koétiilesmesinin engellenmesine yardim eder.
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Bu temel inceleme, insanlara digkilardan daha fazla 6nem veren doktorlari elestirici hale
getirdi. Gidalarda yag olmadan enerjinin higbir zaman dengede tutulamayacagi sonucuna

vardilar; yag yasagini reddettiler ve tam tersine daha yliksek tiiketim Onerdiler.

Bundan yillarca sonra ve sans eseri bu yaklagimin sonuglari belirlendi. Toronto (Kanada)
ve Boston (ABD) KF merkezleri bakici degisimi ve solunum yolu tedavisi ve antibiyotik
kullanim1 ic¢in bezer yoOntemler izleyecek sekilde isbirligi yaptilar. Sonug olarak, veriler
karsilagtirildiginda, Kanadalilar ¢ok daha iyi gidiyordu: daha kilolu ve uzun boyluydular, daha
iyi akciger fonksiyonlar1 vardi ve daha uzun yasiyorlardi. Tiim tedavi ayrintilarinin incelenmesi
sadece diyetlerde fark gosterdi: Boston’da yag yasagi varken, Toronto’da yoktu. Daha da Gtesi,
Toronto’da daha fazla yag oneriliyordu. Bu farki yaratabilir miydi? Inanmadan da olsa, yag
yasag1 yavas yavas birakildi. Temeli her ne kadar basit olsa da: “tip dikkatinin merkezinde digk1
degil insanlar olmalidir”, bu KF tarihinde temel doniis noktasidir. Sonug, KF li insanlarin

tedavisinde temel 6neme sahiptir: enerji sihirli kose tasidir ve besin, ¢ok besin ile saglanmalidir!

[k bakista, cok yiyen sisman sayis1 artan bir toplumda bu basit goriinebilir. Ancak her
zaman istahindan daha ¢ok yemek zorunda olmak bir iskencedir, 6zellikle de Oksiiriik ve
hastalik tarafindan baskilandiginda. Cogu hasta tarafindan alinan gidanin miktarin1 %20-50
arasinda arttirmak miimkiin degildir. Kalori igerigini seker ve yag ekleyerek arttirmak boylece
de yagsiz ¢opleri lezzetli giizelliklere ¢cevirmek daha etkilidir. Bu tipte gida hazirlanmasi, bizim
sismanliga neden oldugu i¢in kinadigimiz, genel topluma yakin olur. Her ne kadar ¢ift krema,
yagdan zengin soslar ve tatlilar1 dnermekte tereddiit etsek de, KF 1i hastalar icin bu dogru
gidadir. Ancak hastalarin bunu 6nceki yagsiz karisimlardan daha ¢ok sevdigini gordiiglimiizde
utancimiz kaybolur. KF 1i kisiler gurme olmak i¢in tesvik edilir, diyetisyenler besin hesap
makinelerinden mide danismanlarina doniisiir ve anne babalar sef olmak i¢in egitilir. Her zaman
anne-babanin kilosu icin iyi olmasa da hastanin fiziksel ve mental saglig1 i¢in miilkemmeldir.
Engelleyici diyetler yokolunca, yemenin sosyal fonksiyonu geri doner. Restoranlara gidebilirler
ve daha iyi fiziksel goriiniim nedeni ile arkadaslari ile birlikte olmaktan keyif alabilir ve aile

kurmay1 bile diigiinebilirler.

Davramgsal Engeller
Maalesef, her sey bir giil bahgesi degildi. Baz1 hastalar ayaklarimizi yere indirir.

Beslenme oOnerileri siklikla yasam tarzi televizyon programlart ve parlak moda dergileri
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tarafindan yiiklenen zayif figiir tarafindan zorlanir. Bunlar 6zellikle geng kizlar etkilerler ve
biraz kilo almak i¢in yemek konusunda yapilan 6zendirmeyi giinaha kigkirtma olarak algilanir.
Giicli reklamlar ve gipta eden arkadaslarin begenileri tarafindan cesaretlendirilen bu hastalar
ozellikle zordur. Burada miittefiklerimizi, sadece yeme problemi ile degil ergenligin de

problemleri ile genel olarak ugrasabilen psikologlar1 ¢cagirabildigimiz i¢in mutluyuz.

Psikologlarin yardimi, her yastaki, ama 6zellikle okul oncesi ¢ocuklardaki davranigsal
yeme problemlerinde paha bicilmezdir. Bunlar KF e 6zgii degildir ama biiyiik olasilikla, anne
babalar, isteksiz ¢ocuk ve yetersiz beslenmenin 6liimciil tehlikeleri konusunda uyarip 1srarci
olan bakici arasinda kaldigindan, daha sik ve zordur. Anne babanin tepkisi ¢ogu kez
uygunsuzdur ve masada ve aile i¢inde dramatik sonuglar1 olur. Coziilmesi ¢ok zaman alir ama

hastanin psikologu ve diyetisyeninin beraber gayreti mucizeler yaratabilir.

Yakin zamanda, beslenmenin gosterisine daha fazla ilgi gosterilmeye baslandi. Tabakta
olandan ¢ok ¢evre ve yemegin markasinin énemli olabilecegi ortadadir. Bu 6zellikle her zaman
istahindan daha ¢ok yemek zorunda olan KF li hastalarin durumunda dogrudur. Bu nedenle ¢ok
acik fikirli olmali ve baskalar1 tarafindan sagliksiz olup 6zendirilmeyen gidalara izin vermeli ve
daha otesi tliketilmesi konusunda uyarmaliyiz. Pizza ya da cipsler, soslar, ¢iikolata, fistitk ezmesi
ve sekerler bazi zamanlarda yardimci olabilirler. Sonu¢ olarak... olagan gidalarin
zenginlestirilmesi yoniindeki ¢abalar at1 suya yonlendirebilir ama igmesini saglayamaz. Ayni

zamanda emilimini de saglayamay1z!

Ayrica, sinidirim ve emilim daha yiiksek miktarlarda yag tiiketimi ile agir olarak test
edilir. Tiim gidalar ile yeterli pankreatik enzim alinmasina daha fazla dikkat edilmelidir. Iyi ki
pankreatik enzim preparatlar1 daha iyi sunum ve daha yiiksek yogunluk sayesinde daha etkin
hale gelmistir. Ancak bu her zaman tiim sindirim problemlerini ¢6ziimlemez. Buna ulagmak i¢in
yapilan bosuna ¢aba icinde, hastalar yliksek yogunluktaki ilaglarinin dozunu fazla arttirmis ve
sag kalin bagirsak duvarlarinin kalinlagti§i ve sonunda gecisi tikadigi yeni bir hastalik
olusturmustur, “fibrozan kolonopati”. Bu arada, mide asidi yapiminmi1 azaltarak pankreatik
enzimlerin midede hizli yikimimi engelleyen bir ilacin degeri anlagilmigtir. Enzimin giiclinii o
kadar basarilt bir sekilde arttirir kibazi merkezlerde standart tedavinin bir pargasi haline

gelmistir.
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Ozel Yardimlar

KF siklikla yukarida anlatildigindan daha nahostur. Bazen enfeksiyonlar istahin c¢ok
diisiik oldugu ve onlarla savasmak i¢in daha fazla enerji gerektigi durumlarda ortaya ¢ikar... Bu
0zel durumlar i¢in, yemek aralar1 ya da sonrasinda i¢in ¢ok giizel olan, kiiciik paketlerde bir¢cok
renk ve tatta, i¢imi kolay yiiksek kalori igecekler satilmaktadir. Kisa siire iginde enerji dengesini
diizeltmede ¢ok basarihidirlar ama normal gidalarin yerini alan kolay tathlar haline

gelmemelidirler.

Diyet alim1 problemli hale gelip bunun uzun siireli olacagi 6ngdriildiigii zaman daha
kesin Oziimler Onerilmelidir: hiper kalorik igecekler arafindan desteklenen, zenginlestirilmis
normal 6giinler verilmeye devam edilmelidir. Ayrica, “¢aba gdostermeden” yliksek miktaralarda
kalori verilebilir. Bu en uygun olarak, endoskopi araciligi ile silikon bir cihaz yerlestirilerek deri
ve mide arasmndadogrudan ac¢ikligin saglandigi gastrostomi araciligi ile yapilir. Giin iginde
gastrostomi kapali oldugunda, disar1 ¢ikma, yiizme, spor, normal yeme gibi tiim normal
etkinlikler olasidir. Gece, gastrostomi agilir ve beslenme torbasina baglanir. Pankreatik enzim
gerektirmeyen Onceden sindirilmis protein ve yag gibi, beslenme biliminde son gelismeleri

iceren Ozel bir formiil halinde yiiksek miktarlarda kalori ve besin saglanir.

Cok Onemli Mikro-Besinler

Anti-oksidanlar son beslenme arastirmalarinin
onemli bir sonucudur ve KF i¢in iistiin 6nemi
vardir. Yangi, bu hastalikta yangi akciger
hasarinin kaynagidir. Enfeksiyon ile baslatilir
ve oksidasyon etki mekanizmasidir. Normalde
antioksidanlar ile etkisizlestirilir ama KF de

bunlar yetrsizdir ¢iinkii en gili¢lii olanlarindan

biri olan E vitamini yagda ¢6ziiniir ve emilim
bozuklugu nedeni ile iyi emilmez. Neyse ki, en etkili olan suda ¢oziinen atioksidan, C vitamini
icin bu gecerli degildir ve sebze ve meyvelerde dogal olarak bol bulunur. Ancak bu besin
maddeleri ¢ocuklar i¢in en popiiler olanlar degildir ve tibbi bakicilar asil yag ve kaloriye
odaklandiklar1 i¢in bunlar1 beslenme Onerilerine yeterince eklemezlar. Son bir g¢alismda,

diyetisyenlerimiz KF hastalarimizin %20’ sinin daha fazla gereksinimleri var iken normal
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onerilenden daha az tiikettiklerini saptamistir. Sonug olarak, antioksidan igerigi zengin sebze,
meyvelere ve yaglara ve giinlik en az 200 mL meyve suyu tiikketimine daha fazla dikkat

edilmektedir.

Cok oncelerden bu yana, yagda c¢oziinen vitaminlerin (ADE ve K), KF de yag
malabsorpsiyonu nedeni ile problemli oldugu diisiiniilmektedir. Ancak, her ne kadar kan
diizeylerinin diisiik oldugu rapor edilse de, eksiklik belirtileri nadiren tanimlanmistir. Giivenli
tarafta olmak i¢in, tercihen tek preparat icinde, sistematik destek onerilir. E vitamini, yukaridaki
nedenler ile giinliikk gereksinimden fazla verilmesinin tehlikesi olmamasi nedeni ile daha yiiksek
dozlarda verilir. Bu, bilinen kanin pihtilagmasi disinda kemik biitiinliigliniin korunmasinda da
onemli olan K vitamini i¢in de dogrudur. Bu acidan temel unsur, giinesin oral destekten daha
degerli oldugunu gosterdigimiz D vitaminidir. Uzun karanlik kislar boyunca elde mevcut

olmadigindan giinesli giinlerde 6l¢iilii giines ile karsilagsma desteklenmelidir.

Vitamin D’nin substrati, kemik duvarindaki ii¢lincii besin tuglasi olan kalsiyumdur. Bir
cok yarali etmenin birlesimini icerdiklerinden, alimi kolay ve ucuz oldugundan ve mutfakta
bir¢ok yerde kullanilabildiginden KF i¢in miikemmel gidalar olan siit ve siit iiriinlerinde bol
miktarda ve 6zellikle bulunurlar. Ancak, diyetisyenlerimiz KF li kisilerin %40’ 1inin meniisiinde
yetersiz miktarda olduklarini bulmuslardir. Travma olmadan ¢ok agrili kaburga ve omurga
kiriklar1 olaiblecegi ic¢in, hastalar iyi kemik sagliginin saglanmasinin ¢ok 6nemli oldugunu
bilmelidir. Giinde, 1 gram kalsiyum saglayan, 800 mL siv1 siit {irlinleri almalar1 konusunda
desteklenmelidirler. Sert peynir daha zengindir ve bir¢ok yemege rendelenmis formda

eklenebilir.

Esansiyel yag asitlerinin (EYA) KF de yararlh oldugu giderek daha fazla
gosterilmektedir. Su anda omega 3 orn. balik yagi en c¢ok dikkati ¢cekendir. EYA, yaglh olan
somon, pisi balig1 ve ringa gibi baliklar ya da kanola yagi araciligi ile KF meniisiinde bol

miktarda bulunmalidir.

Son olarak, ¢ok kiigiik, yenidogan ve kiiciik bebeklerin yemeklerine dikkat edilmelidir.
Birgok bolge ve iilkede, sistemli yenidogan taramasi sayesinde tani kiicliik yaslarda
koyulmaktadir. Bu en az sonraki izlem kadar verimlidir ve bu nedenle sadece en iyi beslenme
yeterince iyidir. Her bbek i¢in bu annesinin kendi siitiidiir. Pankreas enzimleri her beslenmede

verilmelidir ve bebek problemlerin olusur olusmaz saptanabilmesi i¢in ¢ok yakin izlenmelidir.
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Emzirme olasiligi yok ise, endiistriyel daha cok kalori, tuz, vitamin ve daha az enzim

kullanimin1 gerektiren yari-sindirilmis protein ve yag igeren 6zel mamalar kullanilabilir.

Zahmete Deger...

KF 1i birine beslenmenin saglanmasi kolay degildir. Toplumdaki “zayif ve hafif sagliklidir”
tsunamisine kars1 durmak ve daha fazla kilo aldiracak ve dogru bir sekilde asag1 gidecek sihirli
besini aramay1 siirdiirmek ¢aba gerektiren ve moral bozucudur. Ancak, yasam siiresinin temel
olarak beslenme durumu ile igkili oldugu belirlenmis oldugunda bu giinliik ugras bosuna
degildir. Beslenme durumu azalinca yasam siiresi de azalir. Bu, yasam kalitesini olumsuz
etkilemeden her yil artmaktadir ve siirekli olarak KF 1i kisiler i¢in son amaca dogru

ilerlemektedir: ileri yas hastaliklarin1 gelistirme umudu.
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