BOLUM 3 1 ‘.

COCUKLARDA KISTIK \ DK
FIBROZIS ILISKILI DIYABET Jle=

Elif ARIK'

GiRIS

Kistik fibrozis (KF), 1:2500-5,000 canli dogum prevalansi ile Hispanik olmayan
Beyaz irkta en sik goriilen 6limciil otozomal resesif bozukluktur (1). KF, Kistik
Fibroz Trans- Membran Regiilatorii (KFTR) genindeki mutasyonlardan kay-
naklanir ve ¢oklu organ tutulumu ile karakterizedir. Etkilenen bireylerde klinik
belirtilerin siddeti, altta yatan genetik kusura bagli olarak degisir. Basta erken
tani, hiperkalorik diyet ve alevlenmelerin agresif tedavisi olmak tizere bircok
faktor, hastalarin medyan yasam beklentilerinde bir kaymaya yol acmistir (2).
Yasam siiresinin uzamasi, kistik fibrozis iliskili diyabet (KFRD) prevalansinin
artmasina neden olmustur (1, 3). Glikoz metabolizmasindaki bozukluklar daha
genc yaslarda da ortaya cikabilir (gocuklarm %Z’Sinde), ancak hastalarin coguna
ergenlik doneminde veya yetiskinlikte (tiim vakalarmn %40'mna kadar) KFRD
tanist konur (4). KF hastalarinda glukoz homeostaz bozukluklarinin tanmmasi,
tedavisinde doktorlarin yaklasimui ile ilgili ¢alisma ilk kez 1998 yilinda yapilmus,
bozulmus glukoz toleransi ve diyabetin taranmas: ve tedavisindeki farklilikla-
rin kaldirilmasi icin bir konsensus saglanmas: gerektigi bildirilmis, sonraki yil
KFRD’nin tani ve tedavisi icin ilk klavuz yayinlanmistir (5,6).

EPIDEMIYOLOJI

KF hastalarinda beklenen yasam stirelerinin artmas: ve KFRD farkindaliginin,

yapilan taramalarin artmasi ile komplikasyonun goriilme sikliginda da artma
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