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0z

Kistik fibrozis, epitel hicresi membranindaki Kistik Fibrozis Transmembran Regtilator
adl klor kanalinda meydana gelen mutasyon sonucu dis salgi bezlerindeki fonksiyon
bozuklugudur. Kistik Fibrozis Transmembran Regtilatordeki yapisal ve fonksiyonel bozukluk;
solunum yollari, pankreas, safra kanallari, Greme organlari ve gastrointestinal sistem gibi
organlarin epitel hiicre membranlarinda klor transportunun bozulmasina neden olur.
Kistik fibrozisli hastalarda goriilen akciger enfeksiyonu morbidite ve mortalite prevalansini
arttirmaktadir. Kistik fibrozis; hava yollarinda olusan kalinlasmis sekresyonlar, enfeksiyon
artisi ve kaliclligr icin olumsuz bir ortam yaratmaktadir. Viral enfeksiyonlar, kistik fibrozisin
seyrinde 6nemli bir rol oynadid igin, kistik fibrozisli hastalarinin siddetli akut solunum
sendromu koronaviriis-2 enfeksiyonu durumunda ciddi belirtiler gelistirme riskinin yiiksek
oldugu dustnilmektedir. Ancak kistik fibrozisli hastalar arasinda koruyucu maske takilmasi,
insanlarla temasin az olmasi veya konakgi faktorlerden kaginma gibi davranislar sayesinde
akut solunum sendromu koronavirlis-2 insidansinin (%0,07) genel popilasyonlardaki
ortalama insidansin (%0,15) altinda oldugu gorulmustur. Kistik fibrozisli hastalar ve aileleri,
hastaligin yonetilmesinde genel popllasyona kiyasla bir¢ok zorlukla karsi karsiyadir.
Ozellikle pandemi déneminde ilag tedavisi, fizyoterapi, egzersiz ve tibbi beslenme tedavisi
gibiyontemlerle yonetilen kistik fibrozis tedavi strecinde kisisellestirilmis beslenme tedavisi
uygulayarak bireylerin sagligini olumlu yonde etkilemek oldukca &nemlidir. Pandemi
donemi; besine ulasimdaki zorluk, sosyal izolasyon ve gida glivensizligi gibi nedenler ile
kistik fibrozisli hastalarin beslenme aliskanliklarinda degisikliklere neden olmus olabilir.
Bu derleme makalenin amaci kistik fibrozisli hastalarda COVID-19'un etkisini incelemek ve
pandemi dénemindeki tibbi beslenme tedavisini degerlendirmektir.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, kistik fibrozis, beslenme tedavisi.

Abstract

Cystic fibrosis is a dysfunction in the exocrine glands as a result of mutation in the
chloride channel called Cystic Fibrosis Transmembrane Regulator in the epithelial cell
membrane. Structural and functional disorder in Cystic Fibrosis Transmembrane Regulator;
it causes disruption of chloride transport in epithelial cell membranes of organs such as
respiratory tract, pancreas, bile ducts, reproductive organs and gastrointestinal tract. Lung
infection seen in patients with cystic fibrosis increases the prevalence of morbidity and
mortality. Cystic fibrosis; The thickened secretions formed in the airways create a negative
environment for the increase and persistence of infection. Because viral infections play
an important role in the course of cystic fibrosis, patients with cystic fibrosis are thought
to be at high risk of developing severe symptoms in the case of severe acute respiratory
syndrome coronavirus-2 infection. However, among patients with cystic fibrosis, the
incidence of acute respiratory syndrome coronavirus-2 (0.07%) was found to be below the
average incidence (0.15%) in general populations, thanks to behaviors such as wearing a
protective mask, little contact with people, or avoiding host factors. Patients with cystic
fibrosis and their families face many challenges in managing the disease compared to the
general population. It is very important to positively affect the health of individuals by
applying personalized nutrition therapy in the treatment process of cystic fibrosis, which is
managed by methods such as drug therapy, physiotherapy, exercise and medical nutrition
therapy, especially during the pandemic period. Pandemic period; Difficulty in accessing
food, social isolation and food insecurity may have caused changes in the nutritional habits
of patients with cystic fibrosis. The aim of this review article is to examine the effect of
COVID-19 in patients with cystic fibrosis and to evaluate medical nutrition therapy during
the pandemic period.

Keywords: COVID-19, cystic fibrosis, nutrition therapy.
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1. Giris

Kistik fibrozis (KF), bilimsel anlamda ilk kez 1936 yilinda
¢ocuk doktoru Guido Fanconi von Grebel tarafindan
cocuklarda ekzokrin pankreas yetmezligi ve kronik akciger
hastaligi arasindaki iliskiyi tanimlamak icin kullaniimistir
(1). iki yil sonra cocuk patologu Dorothy Hansine Andersen
hastaligi diger sindirim sistemi hastaliklarindan ayirmak
icin "pankreasin kistik fibrozu" olarak adlandirmistir (2). KF,
Kistik Fibrozis Transmembran Regllatér (KFTR) proteinini
kodlayan gende meydana gelen mutasyon sonucu dis salgi
bezlerinde fonksiyon bozuklugu ile gézlenen, otozomal
resesif kalitim modeline sahip, kalitsal, kronik, ilerleyici ve
yasami kisaltan en yaygin kalitsal metabolizma hastaligidir

(3).
1.1. Epidemiyoloji

Otozomal resesif gecisli KF hastahiginin insidansi
populasyonlar arasinda farklihk gostermekle birlikte,
beyaz irkta ortalama 1/3000-6000, Afrikali ve Afrikan
Amerikalilarda 1/15.000, Asyali Amerikalilarda 1/30.000
olarak belirtilmistir (4). Ulkemizde 2007 yilindaki verilere
gore KF insidansi 1/3000 olarak bulunurken, yakin tarihli bir
raporda i¢ Anadolu bélgesinde 1/3.400 olarak bulunmustur
(5, 6). Avrupa kokenli populasyonlarda KF tasiyicilik
insidansi ise yaklasik 1/28-40 seklindedir (4).

1.2. Patofizyoloji

Kistik fibrozis transmembran regilatér geni, yedinci
kromozomun q22-31 bolgesinde bulunan ve KFTR
proteinini kodlamakla gorevli bir gendir. KFTR proteini;
epitel hicrelerinin  membraninda bulunan adenozin
trifosfat (ATP)-baglayici kaset tasityici stiper ailesinin siklik
adenozin monofosfat (cAMP) bagdimli Gyesidir. KFTR,
hicrelerde ATP ile aktif hale gelen klor kanali olarak gorev
yapar. KFTR proteini, havayolu epiteli, submukozal bezler,
ter bezleri, pankreas, karaciger ve lreme organlarn gibi
pek ¢ok hiicre tipinde bulunmaktadir. KFTR proteininde
2000'den fazla mutasyon tanimlanmistir ve bu mutasyonlar
arasinda en sik rastlanilan AF508'dir. AF508 mutasyonu,
hastalarin yaklasik %90'Inda mevcuttur (7). Klor kanalinin
etkilenmesi sonucunda hiicre disina klor salgisi bozulmakta,
hiicre icine ise klor ve sodyum gecisi artmaktadir. Bunun
sonucunda duslik elektrolit ve su icerigine sahip, anormal
derecede viskoz yani koyu ve yapiskan nitelige sahip bir
salgl olusmaktadir. KFTR proteininde gbzlenen bu yapisal
ve fonksiyonel bozukluk sonucu epitel hicrelerde klor
transportunun islevini kaybetmesi akciger, pankreas,
karaciger, burun, bagirsak ve tGreme organlarini olumsuz
etkilemektedir. Normal anyon akimi icin gerekli olan
kanallardaki bozukluk sonucu duktuslarda obstriiksiyon
gozlenmektedir. Bu organlar arasinda en cok etkilenenler
sirasiyla akciger, ireme organlari ve pankreastir (3).

1.3.Tan1 Yontemleri
1.3.1. Yenidogan Taramasi

Yenidogan tarama testi, genis gruplara uygulanabilmesi ve
ekonomik olmasiyondyle iyi bir tani ydontemidir. Bu yontem,
topuk kanindan immunreaktif tripsinojen (IRT) analizine
dayanir. Pankreas tarafindan ince bagirsaga salgilanan IRT,
KF'li hastalarda pankreatik kanal obstriiksiyonu nedeniyle
kana salinir. Bu bozukluk sebebiyle KF'li yenidoganlarda
kandaki IRT dizeyleri 2-5 kat daha yuksektir. Yenidogan
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taramasinin  guvenilirligini arttirmak icin ylksek IRT
degerlerine sahip yenidoganlara ikinci bir test yapilr.
Cocugun dogumu sadece ebe yardimi ile gerceklesmisse
KF yenidogan taramasi, dogumdan sonraki 28 giin icinde
bir hekim tarafindan yapilmalidir (3, 8).

1.3.2. Ter Testi

Kistik fibrozis hastaligina tani koymak igin tanimlanan,
%96,5 duyarll ve gecerli bir test olmasi 6zellikleriyle
onemli bir yontemdir. Gibson ve Cook (9) tarafindan
gelistirilen pilokarpin iyontoforez yontemiyle ter stimile
edilir ve toplanan terde klor miktari ol¢iltr. Optimal bir
degerlendirme yapilabilmesi icin gestasyon yasi en az iki
hafta, viicut agirligi 3 kilogramin lzerinde ve dehidrasyonu
olmayan bebeklerde uygulanmalidir. Tek bir glinde iki ayri
testin yapilmasi, 6zellikle yenidoganlarda degerlendirilebilir
test sonuglarinin oranini artirmaktadir. KF tanisi igin ayni
glinde yapilan bagimsiz iki 6lciimde terde yiiksek klortr
degerleri (=60 mmol/L) gerekmektedir. 30-59 mmol/L
arasindaki degerler daha fazla tani testi gerektirmektedir. 29
mmol/Lnin altinda olan degerlerde KF olasi degildir (3, 8).

1.3.3. Mutasyon Analizi

Ter testi sonuglari sinirda veya pozitif olan tim ¢ocuklara
uygulanmasi gereken bir yontemdir. KFTR proteininde
gozlenen bu mutasyonlarin sikhgr ve dagilimi toplumlar
arasinda farkhlik gostermektedir. KFTR genetik analiz
panelinin mutasyon tespit diizeyi >%95 olmalidir ancak
ozellikle toplumumuzda beyaz irkta goriilen mutasyonlarin
duslk siklikta oldugu g6z oniine alindiginda bu diizeye
ulasmak zordur. Mutasyonun tespit edilmemesi hastanin
KF olmadigi anlamina gelmez, 6zellikle tilkemizde genetik
analizin faydasinin sinirli oldugu bilinmelidir (8).

1.3.4. Nazal Potansiyel Fark

Nazal potansiyel fark, transepitelyal iyon tasimaciligindan
kaynaklanan ve kismen KFTR genine yansiyan burun epiteli
boyunca voltaji 6l¢mek icin kullanilir. Nazal potansiyel fark,
onemli bir in-vivo arastirma ve tani aracidir. Gen tedavisi
ve iyon tasima moddulatorleri gibi tedavilerin etkinligini
degerlendirmek icin kullanilir (10). Bu tani yontemi ozellikle
KF'ye bagh gastrointestinal veya pulmoner semptomlarin
daha az oldugu ve ter testi sonuglarinin normal veya sinirda
oldugu atipik KF vakalarinda kullaniimaktadir (8).

1.4. Tibbi Tedavi

Kistik fibrozisli hastalarin akciger problemlerini tedavi
etmek ve onlemek icin yutulabilir, enjekte edilebilir veya
solunabilir formda ilaglar kullanilabilmektedir. Akciger
enfeksiyonlarini nlemek ve tedavi etmek icin antibiyotikler,
=12 yas olan hastalarda KF'nin temel nedenini tedavi etmek
icin ilag kombinasyonlari, akcigerlerdeki mukusun daha
ince olmasi ve 6ksiirmenin kolaylasmasi amaciyla kullanilan
ilaclar (dornaz alfa, hipertonik salin, mannitol kuru tozu
gibi), viicuttaki mukusu azaltmaya yardimci ilaglar, solunum
yollarini  genisletmek icin bronkodilatorler, burun ici
biyimeleri tedavi etmek icin steroid ilaglar kullaniimaktadir.
Ayrica mukusu hareket ettirmek icin aktif nefes alma
teknikleri dongusu, akcigerlerdeki mukusu temizleyen bir
dizi kontrollt nefes alma teknigi olan otojenik drenaj ve hava
yollarindan mukusun temizlenmesine yonelik solunum
teknikleri, titresim ve hava basinci kullanan el cihazlari gibi
hava yolu temizleme cihazlari kullanilmaktadir (11).
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1.5.COVID-19

Koronavirls, periyodik sekilde yarasa gibi hayvan turlerini
gecerek insan popllasyonlarina bulasmis ve sirekli
artan buyuk olcekli bir salgina neden olmustur. Yeni
bir koronavirls olan siddetli akut solunum sendromu-
koronavirlis-2 (SARS-CoV-2), ilk olarak Aralik 2019'da
Cin'in Wuhan kentinde goériilmistiir ve o tarihten bu yana
hizla yayilmistir. Diinya Saglik Orgiitii (DSO) tarafindan
11 Subat 2020'de COVID-19 olarak belirlenen yeni
koronavirlis SARS-CoV-2, insani enfekte eden oldukga
patojenik koronavirlislerden biridir (12). COVID-19
insanlarda hafif (asemptomatik veya grip benzeri) ile
siddetli (akut solunum sikintisi sendromu ve fulminan
solunum yetmezligi) semptomlarla degisen bir solunum
sistemi hastaligi spektrumuna sahiptir (13). Diger solunum
yolu virisleriyle karsilastirildiginda oldukga bulasicidir ve
6lim orani yiksektir. Ozellikle hipertansiyon, diyabet,
kardiyovaskdler hastalik, serebrovaskiiler hastalik ve
kronik obstruktif akciger hastaligi (KOAH) olmak Uzere
kronik hastaliga sahip olan bireyler, SARS-CoV-2 ile
enfekte olduklarinda, kronik hastaligi olmayan hastalara
kiyasla daha kotu klinik sonuclara sahiptir (14).

1.5.1. COVID-19 ve Kistik Fibrozis

Akut solunum sendromu koronavirlis-2'nin  hiicre
icine girisi, hava yolu epitel hiicrelerinin, goblet salgi
hicrelerinin ve tip Il pnomositlerin plazma zarinda
bulunan sivri uc¢ (S) kaplama proteininin anjiyotensin
donusturlict enzim 2'ye (ACE2) baglanmasina ve serin
proteaz transmembran serin proteaz 2 (TMPRSS2)
tarafindan S protein hazirlanmasina baglidir. ACE2,
anjiyotensin IlI'yi (ANG 1) duslrerek antiproliferatif
ve antifibrotik etkilere aracilik eder ve anjiyotensin
dondsturict enzimin (ACE) proinflamatuar etkilerini
dengeler (14). ACE2 araciligiyla gerceklesen hiicresel giris,
furin enzimi tarafindan kolaylastirilmaktadir. Furinin viral
patogenezdeki roli yakin zamanda gozden gecirilmistir
ve yazarlar, 'bazi koronaviruslerin patogenezinin daha
once S-protein sekansinda furin benzeri bir bolinme
bélgesinin varligiyla iliskili oldugunu' belirtmektedir
(15). ACE2 seviyelerindeki dedgisiklikler, SARS-CoV-2
enfeksiyonunun siddetini etkileyebileceginden ACE2 ve
TMPRSS2 gen ekspresyonunun KF'li hastalarda degisip
degismedigini belirlemek amaciyla gen mikrodizi
verileri analiz edilmistir. Analiz sonucunda SARS-CoV-
2'in KF hastalarinda genel popllasyona gore daha kot
sonuclara yol ag¢mayabilecedi sonucuna varilmistir.
Yapilan analiz, KF olmayan hiicrelere kiyasla KF hava
yolu epitel hiicrelerinde ACE2 mRNA'nin yukseldigini ve
TMPRSS2 mRNA'nin azaldigini ortaya cikarmistir. Artmis
ACE2'nin epitel hicrelere SARS-CoV-2 baglanmasini
ve proinflamatuar olan ANG II'nin antiinflamatuar olan
anjiyotensin-1-7'ye  dontsimini artiracagr  tahmin
edilmektedir. Bu nedenle artan ACE2, SARS-CoV-2'ye
bagli iltihabi ve akciger hasarini azaltacak ayrica, azalmis
TMPRSS2'de SARS-CoV-2'nin hava yolu epitel hiicrelerine
girisini azaltacaktir (14). KFTR geninde meydana gelen
mutasyonlar, hava yolu epitel hicrelerinin apikal
hicre membranindaki fonksiyonel KFTR kanallarinin
kullanilabilirligini  azaltarak  klorlir ve bikarbonat
sekresyonunda, hava yolu ylzey sivisinin hacminde
ve pH dizeyinde azalmaya ve yapiskan mukusun
asirt salgilanmasina yol a¢maktadir. Anormal sekilde
yapisan mukusla birlikte mukosiliyer klirens azalr ve

akcigerlerden zayif bakteriyel klirensin ortaya ¢ikmasina
neden olur. Bu hava yolu enfeksiyonuna karsi kemokin ve
sitokin ekspresyonu (IL-8) ve timor nekroz faktord (TNF)
ve musin sekresyonunun yani sira polimorfonikleer
|6kositlerin (PMN) birikimi ve proinflamatuar olan serin
proteazlarin salinimini iceren yogun bir inflamatuar
reaksiyon siireci baslar (16). iskelet proteinleri, diger iyon
kanallari, elektrondtr iyon tasiyicilari ve zar reseptorleri
dahil olmak tzere hava yolu epitel hiicrelerindeki ¢ok
sayida proteinle etkilesime giren KFTR geninde meydana
gelen mutasyonlar, KFTR ile etkilesime giren proteinlerin
islevi Gizerinde olumsuz etkilere sahiptir. Sonugclar birlikte
ele alindiginda, KFTR genindeki mutasyonlarin ACE2
ve TMPRSS2'nin miktarini SARS-CoV-2 enfeksiyonunun
akciger hasari tzerindeki etkilerini hafifletecek sekilde
degistirebilecegi gozlenmektedir (14) .

1.5.2. Pandemi Doéneminde Kistik Fibrozis Sikhgr ve
Semptomlari

Viral enfeksiyonlar, KF'nin seyrinde &nemli bir rol
oynadigindan, KF hastalarinin SARS-CoV-2 enfeksiyonu
durumunda ciddi belirtiler gelistirme riskinin yuksek
oldugu dustndlmelidir (16).  Ancak KF'li hastalar
genellikle solunum yolu viral enfeksiyonlari tarafindan
tetiklenen akut alevlenme riski altinda olsalar da, KF'li
bireylerin SARS-CoV-2 enfeksiyonuna yakalanma riskinin
daha yliksek olmadigi gosterilmistir (17).

italyan KF Kayit Anketi'nde Subat-Mayis 2020 déneminde
13 KF hastasinin  SARS-CoV-2 pozitif sonug¢ verdigi
bildirilmistir. SARS-CoV-2 pozitif KF hastalarinin timi,
Kuzey italya'nin endemik bdlgelerinde yasamaktadir
ve aile Uyelerinden SARS-CoV-2 enfeksiyonu bulastigi
belirtilmistir. 13 KF hastasinin genellikle hafif solunum
semptomlari bulunmaktadir. Hicbir hasta yogun bakim
Unitesine yatinlmamistir. Arastirmanin devaminda, 11
hastanin (%85) iyilestigi yalnizca 2 hastanin (%15) hala
COVID-19 pozitif oldugu belirtilmistir (16). Diger Avrupa
Ulkelerinde SARS-CoV-2 ile enfekte olmus KF'li hasta
sayisi Fransa'da 5, Birlesik Krallik'ta 7, Almanya'da 5 olarak
bildirilmistir (18). ispanya'da geriye déniik olarak yapilan
gozlemsel bir calisma, genel ispanyol popiilasyonu ile
karsilastirildiginda COVID-19 olan 8 KF hastasinda daha
dustuk morbidite ve mortalite gozlendigini bildirmistir. Bu
nedenle KF'li hastalara iliskin sinirli sayidaki veriler, altta
yatan akciger patolojisine ragmen 6nemli 6lciide daha
kotl bir prognoz géstermemektedir (19). Bu gozlemler
ve diger Avrupa ulkelerinden elde edilen veriler, KF
poptlilasyonunda SARS-CoV-2 insidansinin  (%0,07)
genel popllasyonlardaki ortalama insidansin (%0,15)
beklenmedik bir sekilde altinda oldugunu géstermektedir
(16).

Kuresel olarak, yaklasik 100.000 KF'li hastadan olusan bir
poplilasyonda 100’den az COVID-19 enfeksiyonu vakasi
bildirilmis ve yaklasik %90'Inin nispeten az semptom
ve komplikasyon sergiledigi gorilmustiir (15). Amerika
Birlesik Devletleri, diger tim Ulkelerdeki toplam COVID-19
vaka sayisini asmis olsa da KF hastalarn arasindaki
COVID-19 vakalari nispeten daha azdir. 4 Haziran 2020
sonu itibariyle, KF hasta kayitlarina gore 17'si hastaneye
yatis ve 2'si 6lim olmak Uzere sadece toplam 42 vaka
teshis edilmistir. Ulkenin KF popiilasyonu arasinda
COVID-19 insidansi, genel ABD nifusunun %0,58'ine
kiyasla %0,14'tur (20).
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23 Temmuz 2020 itibariyle 19.729 vaka ve 2062 ilgili
olimle Veneto bodlgesi, COVID-19'dan en glgli sekilde
etkilenen italyan bélgelerinden biridir. COVID-19'dan en
cok etkilenen ilkelerden biri olan Italya'da KF Merkezinde
takip edilen 532 KF'li hasta ile retrospektif bir calisma
yuratilmustdr. 1 Nisan'dan 23 Temmuz 2020'ye kadar,
Veneto'daki 532 hastanin timi ile temasa gecilmistir. Test
edilen tim hastalarda solunum enfeksiyonu ile uyumlu
semptomlar goézlenmistir. 118 hastaya (%22,2) burun ve
bogaz sirliintl testi uygulanmistir. Test yapilan 118 KF'li
hastanin ortalamayasi 27,5'tir. Test sonuglarina bakildiginda
KF hastalarinin SARS-CoV-2 enfeksiyonuna karsi énemli
Olciide korundugu bulunmustur. Test yapilmis 118 KF'li
bireyden sadece 46 yasinda, daha 6ncesinde akciger nakli
yapilmis bir erkek hasta COVID-19 ile enfekte bulunmustur.
SARS-CoV-2 enfeksiyonu Uzerine hasta, kuru okstrik
ve hafif artmis vicut isisi gibi sadece hafif semptomlar
bildirmistir. Yogun bakima alinmasi gerekmemistir. Bu
veriler, Veneto bolgesel KF populasyonundaki COVID-19
enfeksiyon oraninin, genel popiilasyondaki %0,40'In aksine
9%0,19 oldugunu gostermektedir. KF durumunun, COVID-19
icin bir komorbiditeyi temsil etmesi beklenirken veriler
bunun aksine, SARS-CoV-2 salginindan en cok etkilenen
italyan bélgelerinden biri olan Veneto bélgesindeki
KF  popilasyonunda COVID-19 yayginliginin  genel
popiulasyonla karsilastirildiginda azaldigini géstermektedir.
Elde edilen veriler, Avrupa Kistik Fibrozis Dernegi'nin
“Avrupa'da COVID-KF projesi” tarafindan yapilan gézlemler
sonucu ortaya ¢ikan kanitlarla uyumludur. Bu ¢alismadan
elde edilen 6n verilere gore, yaklasik 48.000 Avrupal KF
hastasi arasinda yalnizca 8 hastanin yogun bakim lnitesine
yatiriimasi gerekmis ve yalnizca 3’ COVID-19 nedeniyle
hayatini kaybetmistir (21).

Arjantin, Brezilya, Sili, Fransa, Almanya, Italya, Rusya,
Gliney Afrika, Ispanya, isveg, Isvicre, Birlesik Krallik ve
Amerika Birlesik Devletleri tilkelerinden bildirilen 13 rapor
vakasi dogrultusunda SARS-CoV-2 ile enfekte olmus 18
yas alti 105 KF'li cocugda iliskin veriler analiz edilmistir. 31
¢ocukta Pseudomonas aeruginosa solunum enfeksiyonu
gorulmdistir. Yalnizca 2 ¢ocukta calisma oncesinde nakil
(bir akciger ve bir karaciger) gerceklesmistir. 105 cocugun
dortte birinden biraz fazlasi asemptomatiktir. Semptomlari
olanlarda ates (%73) ve oksuriik (%72) en sik gorilen
belirtilerdir. Daha az siklikla bildirilen diger semptomlar,
her biri iki vakada bildirilen yorgunluk, bas agrisi ve bir
cocugun yasadigi tat ve koku kaybidir. Cocuklarin %71'i
evde bakim gorirken, geri kalani cesitli diizeylerde bakim
ihtiyaci nedeniyle hastaneye kaldirilmistir. SARS-CoV-2
ile enfekte olmus yalnizca bir cocuk 6 hafta sonra yogun
bakima alinmistir. Dogrudan COVID-19 ile iliskilendirilen
bir 6liim gerceklesmemistir (13).

13 Ulkede bebek ve addlesanlar ile yapilan calismada,
COVID-19 hastalik siddetinin mevcut en iyi gostergesi
olarak hastaneye kabul edilen cocuklarin o6zellikleri ile
evde bakim gorenler karsilastirilmis ve hastaneye yatirilan
cocuklarda daha diisiik akciger fonksiyonu ve BKi persentil
degerlendirmesinde Z skorlarinin daha dusik diizeyde
oldugu gozlenmistir. Calisma bulgular, KF'li ¢cocuklarda
SARS-CoV-2 enfeksiyonun genellikle daha hafif COVID-19
semptomlari ile iliskili oldugunu gostermektedir. Bununla
birlikte KF'li cocuklarin, diizenleyici onaylar alindiktan
sonra SARS-CoV-2 icin asilama programlarina erisim igin
bir 6ncelik olarak kabul edilmesi 6nemli gorilmektedir.
SARS-CoV-2 ile enfekte olan KF'li cocuklarin takibi,
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herhangi bir uzun vadeli komplikasyonun gelisimini veya
akciger fonksiyonu Uzerindeki etkiyi degerlendirmek icin
oldukca 6nemlidir (13).

Kistik fibrozisli hastalar, konak¢i savunmasindayeralan hava
yolu epitel hiicreleri ve viral replikasyonda yer alan degisen
hicre igi strecler nedeniyle SARS-CoV-2 enfeksiyonuna
daha az duyarhdir. Ayrica SARS-CoV-2'nin, epitel sodyum
kanalinin furin bollinmesi ile proteolitik aktivasyonunu
taklit ettigi gosterilmistir. Bu, SARS-CoV-2'nin KF hava
yolu epitel hicrelerine daha az girmesi icin potansiyel
bir mekanizma saglar (13). Ayrica KF'li hastalar maske
kullanimi, temas izolasyonu ve kamplar, kapali mekan
etkinlikleri gibi sosyal etkinliklerle ilgili sinirflamalar iceren
kati kurallar cocukluktan itibaren uygulamaktadir (20). KF'li
hastalar arasinda COVID-19 prevalansinin ve mortalitesinin
genel popiilasyona gore daha az goriilmesinde, koruyucu
maske takilmasi, insanlarla temasin azaltiimasi veya konakgi
faktorlerden kaginmak gibi tipik davranislar rol oynayabilir
(16, 21). Hastaligin ciddiyetinde vakalar arasinda dikkate
deger sekilde degiskenlikler vardir. Enfeksiyonun uzun
sureli etkileri hala bilinmemektedir (16, 18, 19).

1.5.3. COVID-19'lu Kistik Fibrozis
Beslenme Tedavisi

Hastalarinda Tibbi

Kistik fibrozisli hastalarin gereksinimlerini karsilayabilmek
icin  beslenmenin diizenlenmesi olduk¢a 6nemlidir.
KF'li hastalarda blyime geriligi ve malnitrisyon sik
gobrilen bir sorundur. Beslenme durumu, akciger
saghgr ve fonksiyonlarini da etkilemektedir. Hastalar,
beslenme durumunun degerlendirilmesi icin 3 ayda bir
izlenmelidir. KF'li hastalarda; yag, vitamin ve minerallerin
emilimindeki azalma sonucunda enerji ve besin alimi
azalmaktadir. Tekrarlayan ve kronik akciger hastalig
nedeniyle olusan istahsizlik ve artan enerji ihtiyaci da enerji
dengesizligine katkida bulunmaktadir. KF'li hastalarin
enerji ihtiyacini karsilayabilmek icin yasina gore giinlik
enerji ihtiyacinin %120-150'si verilmelidir. Bu enerjinin
%15-20'si proteinlerden, %35-45'i yaglardan, kalani ise
karbonhidratlardan saglanmalidir (8, 22). KF'li hastalarda
enerji ihtiyacini karsilayabilmek icin ¢ocugun beslenme
aliskanhklarina uygun sekilde yiiksek enerjili besinler
verilmelidir. Buna yonelik anne siitii ile beslenen bebeklerde
dahasikbeslenmeveannesitiiniizenginlestirme 6nerilirken
formula ile beslenen bebeklerde daha yiiksek enerji/
protein iceren veya daha konsantre bir formula diyetisyen
kontrollinde dusiinilebilir. Cocuk ve yetiskinlerde ise enerji
alimi, 6rnegin yag ile zenginlestirilmis yiyeceklerin daha
fazla ve daha sik yenmesi ile arttirilabilmektedir. Bu amagla
yiyeceklere, linoleik asitten zengin bitkisel yaglar, tereyadi,
zeytinyad, krema veya peynir eklenebilir. Kardiyovaskiiler
hastalik riskini azaltmak icin yad se¢iminde doymamis
yadlar tercih edilmelidir (23).

Kistik fibrozisli hastalarda pankreas enzim yetersizligine
bagh yag sindirim ve emilimi glclesmektedir. Hem
elzem yag asidi eksikligini énlemek hem de A, D, E, K
vitaminlerinin emilimine yardimci olmak icin yag alimi
onemlidir. KF'li hastalarda takviye edilmesi gereken
vitamin seviyeleri Tablo 1'de go6sterilmistir (23). D vitamini
eksikligi, KF hastalarinda gézlemlenen ortak bir durumdur.
KF hastalarinin genellikle COVID-19'a karsi koruyucu bir
etkiye sahip olabilecek D vitamini takviyesi almasi da
KF'li hastalar arasinda COVID-19'un prevalansini azaltan
faktorlerden sayilabilir (21).
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Kistik fibrozisli hastalarda 6zellikle sicak hava kosullari
nedeniyle ortaya ¢ikan terlemeyle asiri miktarda sodyum
kaybi gorilebilir. Sodyum eksikligi bliyime ve gelismede
bozulmalara yol acacagindan dikkatle izlenmelidir.
Sodyum eksikligi riski olan bebeklere giin boyunca
klictk porsiyonlarda su veya meyve suyu ile seyreltilmis
tuz verilmelidir. 0-6 aylik anne siti alan bebeklerde 1-2
mmol/kg/giin sodyum takviyesi yapilmalidir. Sicak hava
kosullarinda yasayan veya kusma, ates, ishal veya takipne
nedeniyle artan sivi kaybi olan bebekler icin giinde
4mmol/kg/gline’e kadar sodyum alimi artirilmalidir. Daha
blyuk cocuklarda veya yetiskinlerde ise asiri terlemenin
beklendigi stres durumlarinda tuzlu yiyecekler, sodyum
klorir kapsulleri veya siseleri araciligiyla sodyum takviyesi
yapilmalidir (23).

Kistik fibrozisli hastalar, emilim bozukluklarindan
dolayr pankreatik enzim replasman tedavisine ihtiyag
duymaktadir. Enzim preparatlari, her besin alindiginda
alinmali ve besin miktarina gére dozu ayarlanmalidir (24).

Kistik ~ fibrozisli  hastalar ve aileleri, hastaligin
yonetilmesinde genel popiilasyona kiyasla bircok zorlukla
karsi karsiyadir (25). Bircok izole aile, bu salgin sirasinda
ilac ve yiyecek alma konusunda endiselidir. Cogu ulke,
izole edilmis kisilere teslimatlari saglamak icin gondlliler
araciligiyla sistemler kurmustur. Ancak pandemiilerledikge
bu sistemlerin stirdlrilmesi, KF'li hastalar ve aileleri icin
bir dncelik olacaktir (18).

Beslenme acgisindan yeterli ve glivenli besinlerin sinirli
veya belirsiz mevcudiyetini ifade eden gida glivensizligi,
KF'li aileler arasinda genel nlfusa gore daha yuksek
bulunmustur. KF'li hastalarin emilim bozuklugu ve daha
yuksek pulmoner fonksiyonla iliskili olarak ideal vicut
agirhgini korumalari icin yeterli ve besleyici besinlere
erisimleri hayati 6nem tasimaktadir (25). COVID-19
enfeksiyonu yetersiz beslenme riskini artirabilirken,
ekonomik krizin neden oldugu gida glvensizligi ve
COVID-19 pandemisi dénemindeki sosyal izolasyon
da yetersiz beslenmeye katkida bulunabilir (26). KF'li
hastalar ile yapilan bir ¢alismada, pandemi sirasinda
(%21,8) gorilen gida guvensizliginin pandemi dncesine
gore (%18,8) daha ylksek oldugu bulunmustur. Ayrica
gida guvensizligi yasadigini bildiren KF'li hastalarda gida
glivensizligi yasamayanlara gére agirlik kaybinin daha
yuksek oldugu gorilmustir (sirastyla %32,1 ve %13,1) (27).

Agdirlik degisimlerinin izlenmesi, KF'li hastalarin beslenme
degerlendirmesinde 6nemli bir yer tutmaktadir. Beslenme
ve Diyetetik Akademisi'nin Covid-19 Pandemisi Sirasinda
KF'li hastalar icin verdigi beslenme 6nerilerinde; bebek,
cocuk ve yetiskin hastalarin agirlik takiplerinin diizenli bir
sekilde yapilmasina yer verilmistir. Ayrica hastalarin besin
degeri yuksek cesitli yiyecek ve icecekleri tiiketmesi ve
ucuz ve saglikli yemekler icin kaynaklar saglamaya tesvik
edilmesi onerilmektedir. Ailelerin evde yeterli miktarda
oral/enteral beslenme sollisyonu, enzim ve vitamin
bulundurmasi saglanmahdir (28).

Diger bir endise, KF icin yeni tedavilerin gelistirilmesinin
durdurulmasidir. Avrupa'da higcbir yeni klinik arastirma
baslatiimamakta ve devam eden arastirmalara hasta alimi
durdurulmaktadir. Ulusal tavsiye pandemiye yanit verecek
sekilde hizla degistiginden, KF organizasyonlarinin bu
tavsiyeyi baglama oturtmalari ve hastalar ve aileleri igin

varsayima degil, acik kanitlara dayanan bilgileri sunmalari
onemlidir. Geng¢ ve saglikli insanlarin 6limine tanik
olmak, izolasyon ve gelecege yonelik berlirsizlikler tim
toplum ve saglk hizmetleri Gzerinde olaganusti bir stres
yaratmaktadir (18). Hastanin COVID-19'a maruziyetini
azaltmak ve kaynaklari en iyi sekilde kullanmak i¢in uzman
KF merkezleri ile ag iletisimi strdurilmeli ve telefon
veya video konsiltasyonlari kullanilarak KF merkezlerine
ulagilmalidir (11).

2. Sonug ve Oneriler

Kistik fibrozisli hastalar; enfeksiyon, malnitrisyon ve
cesitli  komplikasyonlarin  varligi nedeniyle normal
popilasyondan daha hassas bir gruptur. Bu hastalarin,
ozellikle kronik akciger enfeksiyonlari, yetersiz besin
alimi ve immiln sistemdeki zayiflama nedeniyle
COVID-19 acisindan risk altinda oldugu dislnilse
de konak¢l savunmasinda yer alan hava yolu epitel
hiicreleri ve viral replikasyonda yer alan degisen hicre
ici strecler nedeniyle SARS-CoV-2 enfeksiyonuna daha
az duyarl olduklari gdsterilmistir. KF'li hastalarin enerji
gereksinimini yasitlarina gore daha yuksek oldugundan
bu grupta biiylime geriligi ve malnitrisyon sik goriilen
onemli bir sorundur. KF'li hastalar ve aileleri, hastaligin
yonetilmesinde genel popiilasyona kiyasla bir¢ok zorlukla
karsi karsiyadir. Ozellikle pandemi siirecinde ilag ve yiyecek
alimi, gida glivensizligi ve sosyal izolasyon gibi nedenlerle
tibbi tedavi ve beslenme tedavisinde karsilasilan zorluklar
artis gostermistir.

COVID-19 hizh kilavuzu kapsaminda hastalara, ailelerine
ve bakiclarina, hastanin  COVID-19 olabilecegini
dislinmeleri durumunda semptomlarinin uygun sekilde
degerlendirildiginden emin olmakicin KF ekibiyle iletisime
ge¢meleri gerektigi sdylenmelidir. Hastalarin yiiz ytize
randevulara katilmalari gerekiyorsa, COVID-19 ile enfekte
olma veya enfeksiyon yayma riskini azaltmak icin, bir aile
Uyesi veya bakiciyla yalniz kalmali ve miimkiinse toplu
tasima kullanmaktan kaginmalidirlar. Saghk uzmanlari
tarafindan yapilan ev ziyaretleri SARS-CoV-2 bulagma
riski tasir ve ailelere hava yolu temizligi ve egzersizi
surdirme dahil olmak Uzere KF bakimi yonetiminin
tlm yonleri hakkinda tavsiyelerde bulunmak icin sanal
klinikler kullaniimahdir. Bu slrecte ek olarak KF'li bireyin
beslenme durumu diyetisyen tarafindan belirli periyotlarla
kontrol edilmelidir. Pandemi déneminde KF'li hastalarin
agirlik degisimlerinin izlenmesi beslenme durumunun
saptanmasinda yararli olacaktir. Hastalarin enerji ve besin
ogesi icerigi ylksek, ulasilabilir ve ekonomik besinlere
ulagimlarinin  saglanmasi  desteklenmelidir.  Ailelerin
evlerinde yeterli miktarda enzim, oral/enteral beslenme
soltisyonlari ve vitamin/mineral bulundurdugundan
emin olunmalidir. Hastalara 6zel kisisel beslenme planlari
olusturarak saglikh bir beslenme planini tesvik etmeye
devam edilmeli ve Oneriler, market erisimi ve gida
guvensizligi dahil olmak tzere hastalarin kosullarina gére
uyarlanmalidir.

3. Alana katki

Literatlirde yapilan taramalar sonucunda, bu konuda
Turkce yazilmis derlemeye rastlaniimamistir. Bu derleme,
KF'li hastalarin pandemi doneminde yasadigi zorluklar ve
tibbi beslenme tedavisine iliskin detayl ve gtincel bilgiler
saglamasiyla Tiirkge literatlre katkida bulunacaktir.
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