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Kistik fibrozis & Gastrointestinal Sistem







Kistik fibroziste pankreatik hastalik-2

o Yenidogan doneminde Kis % ebeklerin %60’Inda
pankreas yetmezligi va |
/085-90’d|r.
Kreas rezervi azaliyor.

onksiyonlari yeterli Kistik fibrozisli olgularin
sonra pankreatik yetmezlik gelisir (rekkurren




Kistik ibroziste pamisrealik naskalic

* Genotip/pankreatik fenotip iliskisi:

o AF508 homozigot : %99’unda
o AF508 “compound” heterozigot: %70’ir

o AF508 olmayanlarda
A E .
eatik- yetmezlik yapan mutasyon (non- AF508)

aleli baskin oldugundan yetmezlik gorilmuyor.

o R117H, R334W, R347P,
Bunlarla birlikte pe




Egzokrin pankreas hastahQ

* Patoloji

Yaygin fibrozis, kist formasyonu

www.pathology.washington.edu



(7= Pankreatik yetmezlik-klinik ozellikler
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\_
nda pankreatik

» Buayuk yastaki kistik fibrozisli olgularin %80-E
yetmezlik mevcuttur.

o Sik kotu kokulu, bol miktarda ve yag

o Nutrisyonel durumun kotu olma Sl olarak:
 Zayiflik, boy kisaligl
. Rektal prolap

n, esansiyel yag asidi ve mineral eksiklikleri

slarda  akcier semptomlart  GIS semptomlarinin  6niine
durumlarda ayrlntlll sorgulama ve laboratuvar testleri ile



(Zad Pankreatik yeterhlik-khnik ozellikler

. T



(7  Pankreatik yetmezlik tamsi-1
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' Drozis tanisi

. \
0 \ degerlendirilmelidir.

* Ter testi ve/veya genotiple
kondugu anda pankreatik fo

* Biyokimyasal olarak; @




(7  Pankreatik yetmezlik tamsi-1

* Tarihsel olarak pankreatik fo

O'
KSi ‘ endirmede altin
standart testler: ‘
o Direkt kantitatif pankrea ﬁ estleri

sunluk yaé balans gallsmalarl sirasinda fekal yag
alabsorpsiyon katsayisi (CFM) veya yag absorbsiyon katsayisi (CFA)




(7  Pankreatik yetmezlik tams-2
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« Bir ¢ok klinikte fekal yag atilimini in

m@

>6 ay sut gocuklarlnda feka




(7  Pankreatik yetmezlik tamsi-3
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* Cok kullanilan indirekt 2 test: ®@
p sadece insana ve pankreasa ozgudur.

/g diski ise pankreatik yetmezlik +

o Fekal elastaz-1



(7 Pankreatik yetmezlik tedavisi-1

yuksek dozlarda komplikasyon! : fibrozan kolonopati
10 000IU/kg/gun asiimamali, 50001U/kg/gun civarina tutulmali



(7 Pankreatik yetmezlik tedavisi-2
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gﬁ)asit supresyonu yapilmali.

20 ise doz arttirmadan
oksa baska hastaliklar arastiriimali:
-+ Colyak hastaligi,
* Giardiasis,
- Bakteryel asiri cogalma,
- Karaciger-biliyer kanal hastaliklari

» Mikrosferik oral enzim replasman tedavi

o Digki sayisi fazla, diskida yag atilir
once;




Kistik fibroziste karaciger ve safra yollari
komplikasyonlari

olanjiyokarsinoma

9\9&@&
Hepatosteatozis

Fokal biliyer fibrozis (siroz)
Multilobuler biliyer siroz

Portal hipertansiyon
Karaciger yetmezligi




Kistik fibroziste safra kesesi hastahC

. G

!“I sorun idi.

« 1980’li yillara kadar buyUk kistik fibrozisli hastalarda ki

o Buyuk Kisitk fibrozis olgularinda postmortem %
o 7 yas Ustinde postmortem %12 idi.
o Yasla kolelitiasis sikligl A

1980’lerin sonunda MOERT kulla

. |

ol -edilememesine bagh safra

erol taslarinin olusmasina yol aciyor. OERT
maslyla malabsorpsiyon kontrol altina alininca hersey duzeliyor.

istik fibrozislilerde biliribin pigment taslarinin sikhg?



Kistik fibroziste safra kesesi hastahC
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lalar genellikle asemptomatiktir. Hernangi bir
ekmez. Biliyer kolik varsa USG yapilmali.




zAKistik fibroziste biliyer kanal hastahC:

kanala eksternal basisina bagl

o KF’li hastalarda karaciger na

teknik zorluk—obstri]ksiyi::l' '

o intrahepati .






£ Kistik fibroziste karaciCer hastahQ

* Gelismis Ulkelerde mortalitenin %2-3’Gnden
» Patolojik olarak kistik fibroziste 3 kara ' ;

o Hepatosteatozis

* postmortem %60

* Makrovezikuler
 Etyolojisi ve klinik onemi?

siroz.(FB(




-4 Kistik fibroziste karaciCer hastaliQ

. T W

1. Hepatosteatozis

o postmortem %60
o Makrovezikuler
o Etyolojisi ve klinik onemi?

Q[ A—
KF iliskili hafif karacider hastalid
* Hafif-orta h rﬁggélr

-
v

surekli ALT, AST A

At

olarak 6nemli KF iliskili karaciger hastaligi

\yﬂallkll kanal obstruksiyonu - tani zor!

Ciddi KF iliskili karaciger hastaligi

* Portal hipertansiyon

* Kronik karaciger yetmezlig;

* BuUyuk noduler karaciger+spleonmegali
(hipersplenizm)

 Tani USG ve MRG ile

* Gec cocukluk ve erken adodlesanda pik (%15)

» Belirli bir genotipi yok. PY olanlarda sik?




nt cerrahisi, transplantasyon)



KaraciQer hastahQinda tedavi-2

. T

o Sentetik fonksiyonlar bozulmadan
* Portal HT ve enfeksiyonlar akciger

* Hipoalbuminemi

* Koagulopati
* Varsi kanamalar

verilers._
@i direkt hiperbiliribinemi (>2mg/dl)

%0.4 siroz (biliyer atrezi?)



Kistik fibroziste gastromntestinal hastahik

Etkilenme genetik disi nedenlere bagl —

Patognomonik: neonatal mekonyum ileusu ve dist | struksiyon
sendromu (DIOS)

- GIS hastaligi; pankratik yetmezlik ve 2
* Ince bagirsak ve rektum biyopsile

Ozofagus

Mide—duodeum

Ince bagirs
DIOS
Apenc( k?‘\\)Yt apandisittperforasyon, apse, mukosel, invajinasyon
‘/Kalo Megakolon, pndmatozis intestinalis, fibrosing kolonopati,Crohn

hast.,

adenokarsinoma

hRektum Rektal prolapsus
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= Kistik fibroziste gastrointestinal hastalik

. T

 Etyolojisi multifaktoriyel.
* Akciger hastaligl ve te

e
www.homeremedyforacidreflux.com



http://www.homeremedyforacidreflux.com/
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Kistik fibrozisli bebeklerin %15-20’sinde

DF508 ve G552X mutasyonlari ileiliskili

lleocekal bélgede koyu yapiskan mekonyuma bagh tikaniklik
Intrauterin 15. haftadan itibaren saptanabiliyor

Obstruksiyon bulgular ile dogar: abdominal distansiyon, safrali kusma,
mekonyum cikisinin olmamasi

Perforasyon ve mekonyum peritoniti, intraabdominal
kalsifikasyonlar (az oranda)

%50’sinde eslik eden problemler olur: malrotasyon,
volvulus, intestinal atrezi, kullanilmamis kolon.

Tani: Direkt grafi, nonionik kontrasli lavman

Tedavi: Noniyonik lavmanlar, cerrahi



http://radiographics.rsna.org/content/19/5/1219/F8.expansion
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*  Mekonyum ileusu ekivalani

* Yenidogan donemi disinda kistik fibrozisli.cocuk ve buyuklerde distal
ileum ya da cekumda kati digki kitlesinin_bulunmasi, pasaji tikamasi

* %5-15 (yas arttikga siklhigr artabilir)

« Sag alt kadranda kitle; obstriksiyon bulgulari yok
Surekli karin agrisi, gerginlik, istah azalmasi

* Tedavi

~Oral sivi.parafin

Mideye kolonoskopi hazirliginda kullanilan ilaglarin verilmesi ,
www.biij.org

<__Non iyonik lavman, cerrahi


http://www.biij.org/2005/1/e4/

DiGjer GIS hastaliklar

Colyak hastaligl ve Crohn hastaligl kistikﬂ 0ZiS ruluyor




Fibrozan kolonopati

Adllesan Oncesi kistik fibrozislilerde goru

www.sclencedirect.com

‘'Uksek doz MOERT 6000IU/kg/68Un veya 50 000IU/kg/gunAh
MOERT dozu 5000IU/kg/gun’e indirilmesi






Nutrisyonel komplikasyonlar

. T

__
@ %50’sinden

Kistik fibroziste malnutrisyon ¢ok iyi tanimlan
fazlasinda malnutrisyon vardir.

* Nedenleri:

Istahsizlik ( sUpUratif akc. €
Psikoemosyonel problen

O O O O O O O

* Genotipe gore REE farkl!



Kistik fibroziste malniitrisyon

Subkutan yag dokusu ve kas kitlesinde azlik
Kemik matriksinde kayip, Gecikmis puberte (\’>

Makronutrient eksikligi _
Hipoalbuminemi ve 6dem O
Yetersiz kilo alimi veya kilo kaybi
Lineer blylme geriligi

Mikronutrient eksikligi

Yagda eriyen vitamin eksikligi

Vitamin A 2

ece korllugu, Kseroftalmi: Bitot lekeleri
Vitamin D Rasitizm
Vitamin E Hemolitik anemi (bebeklerde)

Periferal néropati, spinoserebellar yol dejenerasyonu-ataksi,
Eksternal oftalmopleji

Koagulopati
Vitamin B12 eksikligi (nadir)

ansiyel yag asit eksikligi

ksikligi Hiponatremi, ciddi ise hipokloremi, hipokalemi, metabolik alkaloz




Mikronuirient eksiklikleri

Subklinik rasitizm D vitamini eksikligi
Kognitif performansta azalma E vitami

o Zskoru <-1 ise 5 yilda bir kez, -1—2 ise 4 yilda bir, <-2 ise her yil BMD yapilmall



Nutrisyonel deQerlendirme

Tani aninda
Klinik
Vacut agirhgl, boy, BMI
Bas cevresi (sut cocuklarinda)
Persentil ya da z skoru

Deri kivrim kalinlig
Biyokimyasal
Pankreatik fonksiy
Serum albumin

al elastaz 1

min duzeyleri

. T

PO

%

etrik Olcumler
vrim kalinhgi (yillik)
emik mineral dansitesi
Biyokimyasal
Fekal yag:
Yetm. olmayanda yetm. gelisimi takibi
Yetm. olanlarda ERT dozu
Serum albumini (yilhk)

Serum yagda eriyen vitamin dizeyleri (yiliik)
Aclik ve postprandial kan sekeri (yillik)

izlemde




Nutrisyonel onertler

Enerji N
Yiuksek enerijili, yiksek yagl beslenme O
RDA’nin %120’si* %401 uzun zincirli trigliseritlerde

Protein \> N
RDA’nin %100’u h
N_

Yagda eriyen vitaminler**
A vitamini 3 as b000U/gun
>3 yas 10 000U/gun

D vitamini 400-800U/gun
Bebeklerde 25U/kg/gun

Cocuklarda 100-200U/gun
Haftada bir 5-10mg

0-6 ay :0.5g/gun
6-12 ay:1g/gun

1-5 yas: 2g/gun
>5 yas : 3-bg/gun




|zlemde nutrisyonel sorunun giderilmesinde;

. T

N4
* Yuksek enerjili beslenmenin monitorizasyonu, in Y diyetisyenle

beraber ¢calisma

* Malabsorpsiyonun kontrolu, pankre mezligi disi nedenlerin arastiriimasi
* Respiratuvar sorunun optimal kontr
* Diger durumlarin dislanmasi

* Diabetes mellitus

* Pseudo-Bartter's se




Nutrisyonel destek

. W

I.r dahi
yararl kucuk

* Kistik fibrozisli bebekler MCT iceren fo
mutlaka ERT baslanmalidir. MCT iceren
ya da yok.

- |nvaziv beslenme

slenme malnutrisyonlu Kistik fibrozisli

* Gece pompa yardimiyla devamli infuzyon- gunluk alimin %40-50’si
* Gunduz oral beslenme
* Enfeksiyonlar sirasinda besin desteginin arttiriimasi






koruyucu yaklasim

Normal nutritional durum -

Wt/ht: %90-110

Nutrisyonel destek

S -

Nt/ht: % 90-110

. T

BMI 19-25 kg/m2
ve/veya kilo kaybi yok

Enteral Grlin destegi

Wt/ht %85-89 veya
6 ayda kilo kaybi
veya kiloda plato

BMI <19 kg/m2 veya 2
ayda %5 kilo kaybi

N
Wt/hti %85-89 v 4
ayda kilo k ya da
6 iloda plato
t/h

t: <%85 veya kilo
persentilinde 2
persentil kayip varsa

wt/ht: <%85 veya
Kilo persentilinde 2
persentil kayip
varsa

BMI <19 kg/m2 veya
2 ayda >5% Kkilo kaybi

http://www.rbht.nhs.uk




