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_MALABSORPSIYONLAR
YAG EMILIMI BOZUKLUKLARIL

QO Kistik fibrozis (Mukovisidozis)

0 Akrodermatitis enteropatika

YAG MALABSORPSIYONLARI
ve BESLENME TEDAVISI

0 Safra tuzu yetersizligi

Prof. Dr. Nurcan YABANCI AYHAN

KISTiK FIBROZiS (MUKOViSIDOZIS) csmmassm  Kistik Fibrozis #‘@‘
Tanim: Viicudun dis salgi(ekzokrin) bezlerini p
(tikriik bezi, derideki ter ve yag bezleri) .
tutan, pankreas yetersizligi, kronik akciger Epitelyal yiizeyi bulunan tiim organ sistemlerini,
hastaligi ve malnutrisyonun eslik ettigi fetal dncelikle de
seyirli bir hastaliktir. Kalitsal, otozomal
resesif gecisli kronik malabsorbsiyon Akciger, pankreas, karaciger,

sendromlarindandir. Barsaklar, mukus salgilayan bezler, ter bezleri**

etkileyen bir hastaliktir

CFTR

Kistik Fibrozis (KF) &ériilme Sikligi (Cystic Fibrozis Transmembrane Regulator)

Diinyada 1/2000-2500 CFTR protein

Kistik fibrozis geninin kodladigi membran proteinidir
Beyaz irkta daha sik CFTR protein

e Klor kanalinda gérev alir.
 Tirkiye'de tastyici sikhk yaklasik 1/25 Kiorun transportunda rol oynar.

+ Canh dogum insidansi 1/2000-3500 CFTR de gelisen b'°ﬁnucu"d°

+ Ortalama yasam siiresi 36.9 yil

Q Hiicre yiizeyinde yetersiz hidrasyon
U Sekresyonlarda koyulasma



Tani Yéntemleri

KF Tanisi 4 ana élciit kullanilarak yapilir.
1. Solunum sistem bulgular:

2. Gastrointestinal sistem bulgulari
3. Aile oykiisi V ‘~
v

4. Ter testi (sure yok, terleme
saglanir, 30 dk filtre kagidina
ter emilir)

Terde klor konsantrasyonu (mmol/L)
<40 Saglikh
40-60
<60 Hasta

KF'in En Onemli Klinik Bulgulari

Pulmoner enfeksiyon

Pankreas yetersizligi (Pankreatik enzim
yetersizligi) DM?

* Pankreasin ekzokrin enzimleri yetersizligi
sonuca olusan malabsorpsiyon (yag, elzem
yag asitleri, vitaminler, mineraller)

Buna bagl gelisen malnutrisyon

KISTIK FIBROZIS ve BESLENME

* Yasam siiresini ve kalitesinin artmasi
+ Beyin geligimi

+ Akciger geligimi

+ Akciger islevlerinin devamhhgi

* Malnutrisyonun énlenmesi igin

ONEMLIDIR
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/ N\
Klinik Bulgular
Laboratuvar Bulgular AC enfeksiyonu
Kronik ishal
Anemi Kusma
Hiponatremi Mekonyum ileusu
Hipokloremi Abdominal distansiyon
Hipopotasemi Dehidratasyon
Hipoproteinemi Odem
Hipoalbiiminemi
Hiperdirisemi /
Metabolik alkaloz \—/
Diskida yag

KISTiK FIBROZIS ve MALNUTRISYON

OImmin yanitta azalma-enfeksiyon
QPulmoner islevlerde azalma

QOEgzersiz toleransinda azalma-Oksijenlenmed
QSolunum kas islevinde bozukluk

U Solunum giiciinde azalma

(Buhar tedavisi, koyulasan sekresyon ve ksiiriik{ )

TIBBI BESLENME TEDAVISININ
AMACLARI

. m Yasa gére biyiime ve
PEM'nu diizeltmek + gelismeyi saglamak

Artan enerji ve besin dgesi Emilim bozuklugunu
gereksinimlerinin azaltarak enerji kaybini
karsilamak (BMH &l¢iimii) onlemek

Ter ile kaybedilen
elektrolitleri yerine koymak



PANKREATIK ENZIM TEDAVISI

KREON TABLET

Pankreas yetersizliginde diyete ek olarak verilir.
Max: 10 000 TU/kg/giin

Yemek esnasinda ve éncesinde CIGNENMEDEN
Malabsorpsiyonu ve malnutrisyonu azaltir.
Biyiime ve gelismeyi olumlu yonde etkiler.

AC islev bozukluklarinda iyilesme saglar.

KIsTik FIBROZIS - ENERJL

Normal bireylere gore enerji ihtiyaglari
%120-150 artmigtir.

DENGE SAGLANAMAZSA NEGATIF ENERJL DENGEST

Tam yagh siit/yogurt
Siitld tathlar

Enerji degeri yiiksek Siviyaglar
besinler Tereyag: (4C)
(Fantomalt, protifar, Unlu besinler
vb, 4-5 dlgek) Ekmek
Biskiivi
Pekmez, regel, bal

KISTIK FIBROZIS - KARBONHIDRAT

Enerjinin %45-50'si kompleks CHO'lar

Asiri CHO tiiketimi > Artan CO, (retimi

SOLUNUM ISLEVLERINDE BOZUKLUK ®
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Uygun Dozda Pankreatik Enzim Destegi

Yaglarin %80-90 oraninda geri emilimi
Gaita ile enerji ve prt kaybinin énlenmesi
Kreon tablet:
8000 (inite lipaz
9000 (nite amilaz
450 iinite proteaz sl
300 mg pankreas ekstresi ﬂ

(Cok yanli, sindirim kolaylastirici ve @

malnutrisyon dnlenmesine ydnelik tablet)

KIsTik FIBROZIS - PROTEIN

Kas katabolizmasinin artmasi ile viicut proteinleri azalir.

Asiri nitrojen kaybi var l
Malabsorbsiyonlar PROTEIN 1t
Doku gelisimi ‘7

Enerjinin %15-20'si mum—p
Min 2 g/kg/giin
Max 4 g/kg/giin

%60'i IYI KALITE
(NPU Yiiksek)

KIsTik FIBROZIS - YAG

Enerjinin %35-40"1
MCT'den zengin

© Emilimleri igin pankreatik lipaz ve safra asitlerine
gereksinim yok, emilimleri de kolay

© Karnitine gerek olmadan tasinabilmesi

© Agirlik kazaniminda dnemli degisiklikler

© MCT igeren mamalar, Peptijunior, Caprilon,
Alfare, Alprem

Enzim tableti kullanma durumuna gére verilme miktari ayarlanir



KISTiK FIBROZIS - TUZ
2-4 mmol/kg/gtin

Emen ve mama alan bebekler igin 6zellikle
énemlidir.Hassas terazi kullaniimalidir.

Sicak havalar, ategli dénemler ve ishalde
ayrica dikkat edilmelidir.

KISTIK FIBROZISTE ENTERAL BESLENME
DESTEGL

Agizdan beslenmesinde sorun olan
hastalarda

Enfeksiyonlarin azaltiimasinda
Biyiime ve gelismenin gok geri kaldigi

durumlarda ;

ENTERAL BESLENME DESTEGL
KULLANILMALIDIR

AKRODERMATITIS ENTEROPATIKA
DIYET TEDAVISI

Tedavi olarak yasam boyu ORAL ¢INKO [Cinko
siilfat-Zn(S0,), / €inko asetat Zn(O,CCH3),]
verilmesi onerilmektedir.Doz, plazma ginko diizeyine
gdre ayarlanmalidir (50 mg/giin elementer Zn).
Gelisme geriligi ve PEM derecesine gore beslenme
tedavisi yapiimalidir.

Steatore olabilecegi igin, diyetin yag miktar:
baslangigta %25-30

CHO intoleransi gelisebilir. CHO tiiriine (laktoz,
sukroz, galaktoz, vb) gére gegici olarak diyette
ayarlama yapilabilir.

Kistik Fibroziste Onerilen Enerji ve Besin Ogeleri

Enerji RDA X 1.5 (%120-150)
Protein RDA X 1.5

Yag Enerjinin %40"

Elzem yag asitleri Enerjinin %5'i

A vitamini 2400-3000 mcg

D vitamini 20 mcg

E vitamini 100-200 mg

K vitamini 5 mg (2 kez/hafta)

B kompleks vitaminler

RDA X 2

C vitamini RDA X 2

NaCl Bebeklerde 1 g/giin
Cinko RDA

Demir RDA
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AKRODERMATITIS ENTEROPATIKA

+ Cinko emilimindeki yetersizlik sonucu olusan,
otozomal resesif gegis gosteren bir hastaliktir.

+ Hastalik anne siitii alan bebeklerde gorilmez (AS
kesilincel!) ligandin

+ Yapay beslenen bebeklerde ilk haftalarda veya
anne siitl kesilmesini izleyerek sulu diski ile baslar.

Baslica Belirtileri

Deri lezyonlar

Kronik ishal

Alopesi (sag dékiilmesi)

Néropsikiyatrik bozukluklar

Gelisme geriligi +
Malnutrisyon

ey

SAFRA TUZU YETERSIZLiIGI

QKC'de konjuge safra tuzu yapimi
QO Safranin barsaga akmasi
QIleumdan safra tuzu emilimine iligkin

bozukluklar '

U Barsak limeninde, misel olusumu igin konjuge
safra tuzlari azalir.

U Steatore gérilir.
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Safra Tuzu Yetersizligi Diyet Tedavisi

Yaglarin ve yagda eriyen vitaminlerin
malabsorpsiyonu oldugu igin;

Hastanin yasina uygun olarak diyete yagda eriyen
vitaminler (A, D, E, K) eklenmelidir.

Bu hastalarda malabsorpsiyon ancak kolestramin
(safra tuzu baglayan regine) ve orta zincirli yag
asidi (MCT) iceren diyetler ile kontrol altina
alinabilir.

Enerji ve besin dgeleri gereksinmesi, PEM
derecesine gére belirlenir.



