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1. क्ा िया या अलग हरै?

 • सिस्टिक फाइब्रोसिि (CF) िचे ग्रसित कुछ लरोगरो ं कचे  सलए, एक नया और 
सजं़दगी में बदलाव लानचे वाला युग शुरू हरो गया है; हालांसक, अन्य लरोगरो ंकचे  
सलए मौजयूदा अिमानताओ ंमें सिर्फ़  बढ़त हुई है। काफी ज्ादा अिरदार CF 
ट्र ांिमचेम्बचेन कंडक्टेंसि रचे गुलचेटर (CFTR) मॉड्यूलचेटर थचेरचेपी (HEMT) 
(एलचेक्ाकैफ्टर/तचेज़ाकैफ्टर/इवाकैफ्टर िंयरोजन सिसकत्ा या इवाकैफ्टर 
अकचे लचे सवसशष्ट CFTR म्यूटचेशन में), छरोटचे यौसगक अणुओ ंकचे  आ जानचे िचे CF 
(PwCF) वालचे व्यस्तियरो ंसजं़दगी में काफी गहराई िचे बदलाव आया है जरो िीिचे 
CFTR िैनल कचे  मयूल दरोष करो ठीक करतचे हैं और िैनल रं्क्शन करो रीटिरोर 
करतचे हैं। 

 •  2018 ISPAD सदशासनददे सशरो ंकचे  बाद िचे एडवांि इंिुसलन पंप और लगातार 
ग्यूकरोज मॉसनटररंग (CGM) कचे  िाथ ही िाथ डायसबटीज़ कचे  प्रबंिन कचे  सलए 
उभरती हुई टचेक्रोलॉजी में उल्चेखनीय िुिार हुआ है और सिस्टिक 
फाइब्रोसिि िचे िंबंसित डायसबटीज़ (CFRD) वालचे लरोगरो ं की दचेखभाल में 
िुिार आएगा। 

 • सदशासनददे सशरो ंकरो CFRD कचे  सलए इंिुसलन पंप और CGM थचेरचेपी कचे  बारचे  में 

उसित िुझाव दचेनचे और CFRD पर HEMT थचेरचेपी कचे  प्रभाव कचे  बारचे  में ज्ात 
जानकारी करो िंबरोसित करनचे कचे  सलए अपडचेट सकया गया है। 

 • स्कीसनंग और थचेरचेपी िचेक्शन में बदलाव सकया गया है और उन्हें सवस्ाररत 
सकया गया है और हाइपरोग्ाइिीसमया और स्ास्थ्य िंबंिी सजं़दगी की 
गुणवत्ा (HRQoL) पर िचेक्शन शासमल सकए गए हैं। 

दुभाफ़ग्य िचे, सजं़दगी में बदलाव लानचे वाली और आमयूल पररवतफ़न करनचे वाली दवाएं 
और प्रौद्रोसगसकयां, कई लरोगरो ंकी जान कचे  िाथ ही िाथ PwCF करो पहलचे िचे ही 
प्रभासवत करनचे वाली अिमानताओ ंकरो प्रभावशाली तरीकचे  िचे ख़राब कर रही हैं। 
HEMT (सजिकी लागत लगभग 200,000 अमचेररकी डॉलर प्रसत वषफ़ है) और 
एडवांि इंिुसलन पंप और CFRD तकनीक दरोनरो ं की वजह िचे आगचे िलकर 
अिमानताएं PwCF और CFRD की दचेखभाल की सनिाफ़रक सवशचेषता बन जाएगी। 
गैर-उत्री ययूररोपीय मयूल कचे  लरोगरो ंमें उन िमयूहरो ंिचे िंबंसित हरोनचे ज़्ादा िंभावना 
हरोती है जरो HEMT थचेरचेपी पर प्रसतसरिया नही ंकरतचे और आय कचे  िमान हरोनचे पर 
भी उनकचे  एडवांि डायसबटीज़ टचेक्रोलॉजी तक पहंुि पानचे की िंभावना कम हरोती 
है, सजििचे और ख़राब दरोहरी अिमानता उत्पन्न हरोती है।
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2. अनिशासी साराोंश और अिुशोंसाएों

2.1 पृष्ठभूनमे/परैथ्चोनफनिय्चोलॉिी
 • CFRD, CF में िबिचे आम गैर-फुफु्िीय कॉमरोसबफ़सडटी है और मृतु् दर करो 

बढ़ाती है। B
 • CFRD का पैथरोसफसजयरोलॉजी सवसशष्ट और पचेिीदा हरोता है लचेसकन मुख्यतया 

इंिुसलन की कमी िचे प्रचेररत हरोता है और टाइप 1 डायसबटीज़ (T1D) और 
टाइप 2 डायसबटीज़ (T2D) िचे अलग हरोता है। A

 • CF में इंिुसलन की कमी की वजह मल्ीफैक्टरोररयल और आिचे अियूरचे  तौर पर 
िमझा गया है, लचेसकन एक्रोरिाइन अग्नाशय क्षसत और सशसथलता, ियूजन, 
आनुवंसशक िंवचेदनशीलता और परोषण िंबंिी स््थथसत िभी बीटा िचेल 
सडिरं्क्शन में भयूसमका अदा करतचे हैं। B

 • CFRD अक्र क्ीसनकली शांत रहता है और डायसबटीज़ का सनदान हरोनचे िचे 
पहलचे क्ीसनकल सडक्ाइन हरो िकता है। C

 • CF वालचे कुछ व्यस्तियरो ंमें पयूरी तरह िचे िामान्य ग्यूकरोज टॉलरेंसि (NGT) 
हरोती है और यहां तक सक जब फास्टंिग और 2-घंटचे कचे  रति ग्यूकरोज कचे  स्र 
(BGL) ग्यूकरोज टॉलरेंसि टचेटि (OGTT) में िामान्य हरोतचे हैं, तरो अक्र CGM 
द्ारा पररवतफ़नीय आंतरासयक परोटिप्रेंससडअल हाइपरग्चेिीसमया करो सडटचेक्ट 
सकया जा िकता है। B

 • आम तौर पर शुरुआती CFRD सबना लक्षण वाला हरोता है और िामान्य 
फास्टंिग BGL की सवशचेषता रखता है। आिारभयूत स्ास्थ्य और सिसकत्ा 
उपिार कचे  आिार पर BGL िमय कचे  िाथ अलग-अलग हरो िकतचे हैं, लचेसकन 
िामान्यतः उम्र कचे  िाथ-िाथ बदतर हरो जातचे हैं। B

 • HEMT रूढ़ CFRD करो तुरंत ठीक नही ंकरता; हालांसक, लंबचे िमय तक िलचे 
आ रहचे अिर करो सनिाफ़ररत करनचे कचे  सलए अभी और डचेटा की ज़रूरत है। C

2.2 हाइप्चोग्ाइसीनमेया
 • CF में हाइपरोग्ाइिीसमया िामान्य है और CFRD या इंिुसलन थचेरचेपी कचे  

अभाव में भी हरो िकता है। B
 • परोटि OGTT हाइपरोग्ाइिीसमया िामान्य है। B
 • PwCF में हाइपरोग्ाइिीसमया की जांि करनचे का िुझाव सदया जाता है और 

OGTT कचे  अंत में खानचे का िुझाव सदया जाता है। E

2.3 नििाि
 • CFRD का सनदान स््थथर बुसनयादी स्ास्थ्य E की अवसि कचे  दौरान अमचेररकन 

डायसबटीज़ एिरोसिएशन (ADA) मानदंडरो ंकरो इस्चेमाल करकचे  सकया जाता है
 • OGTT ≥ 11.1 mmol/L (200 mg/dL) पर 2-घंटचे का BGL
 • फास्टंिग BGL ≥ 7.0 mmol/L (126 mg/dL)

 • फास्टंिग BGL ≥ 7.0 mmol/L (126 mg/dL) CF में 
डायसबटीज़ करो रूल आउट नही ंकरती

 • HbA1C ≥ 48 mmol/mol (6.5%)
 • HbA1C < 48 mmol/mol (6.5%) CF में डायसबटीज़ रूल 

आउट नही ंकरती
 • रैंसडम BGL ≥ 11.1 mmol/L (200 mg/dL) डायसबटीज़ कचे  क्ासिक 

लक्षणरो ंिसहत
 • पहली बार CF िचे पीस़ित व्यस्ति जरो CFRD कचे  मानदंड करो पयूरा करता है, 

उिमें CFRD की शुरुआत करो पहली बार कचे  तौर पर पररभासषत सकया गया 
है, भलचे ही बाद में ग्यूकरोज टॉलरेंसि में िुिार हुआ हरो। E

 • यसद फास्टंिग BG ≥ 7 mmol/L (126 mg/dL) या भरोजन कचे  2 घंटचे बाद BG 
≥ 11.1 mmol/L (200 mg/dL) 48 घंटचे िचे असिक िमय तक बना रहता है, 
गहन बीमारी (अंतःसशरा एंटीबायरोसटक्/प्रणालीगत गु्करोकरोसटफ़करोइड 
थचेरचेपी) में डायसबटीज़ का सनदान सकया जा िकता है। E

 • रात भर कचे  एंटरल फीसडंग पर एक व्यस्ति में डायसबटीज़ का सनदान सकया 
जा िकता है जब दरो अलग-अलग सदनरो ंमें समड या परोटि-फीसडंग BG रीसडंग 
≥ 11.1 mmol/L (200 mg/dL) हरो। E

2.4 स्कीनिोंग
 • इिकी कम िंवचेदनशीलता की वजह िचे HbA1C CFRD कचे  सलए अनुशंसित 

स्कीसनंग टचेटि नही ंहै। C
 • CFRD कचे  सलए स्कीसनंग 2-घंटचे 75 g (1.75 g/kg) OGTT का उपयरोग करकचे  

करनी िासहए। B
 • िालाना OGTT की शुरुआत कम िचे कम 10 वषफ़ की उम्र िचे हरोनी िासहए। B
 • फास्टंिग कचे  िमय BGL करो कम िचे कम और OGTT पर 2 घंटचे तक मापना 

िासहए। B
 • OGTT पर 1-घंटचे की BGL माप का उपयरोग करनचे पर सविार सकया जाना 

िासहए, लचेसकन इि िमय इस्चेमाल कचे  िुझाव कचे  िाक्ष्य अपयाफ़प्त हैं। C
 • वचे PwCF जरो यरोग्य अग्नाशय वालचे हैं, उन लरोगरो ंकी तुलना में CFRD का कम 

जरोस्खम रखतचे है जरो अयरोग्य अग्नाशय वालचे हैं, लचेसकन सफर भी िामान्य 
आबादी िचे ज़्ादा हैं; यसद अगर प्रबंिन टीम की ओर िचे उसित िमझा जाए 
तरो NGT वालचे लरोग हर 3-5 िाल में OGTT स्कीसनंग करा िकतचे हैं। B

 • इि िमय स्कीसनंग कचे  अन्य रूपरो ंका िुझाव दचेनचे कचे  िाक्ष्य अपयाफ़प्त हैं। E
 • कम िंवचेदनशीलता की वजह िचे CFRD कचे  सलए स्कीसनंग कचे  सलए फास्टंिग 

BGLका िुझाव नही ंसदया जाता। B
 • 0, 1, और 2 घंटचे BG उपायरो ंकचे  िाथ 2-घंटचे 75 ग्राम OGTT का उपयरोग 

करकचे  गैर ज्ात CFRD वाली गभफ़वती मसहलाओ ंमें 12 िचे 16 िप्ताह और 24 
िचे 28 िप्ताह कचे  गभफ़काल में गभफ़कालीन डायसबटीज़ कचे  सलए जांि का िुझाव 
सदया जाता है। E

 • 2 घंटचे 75 ग्राम फास्टंिग OGTT का उपयरोग करतचे हुए CFRD कचे  सलए 
गभाफ़व्थथा कचे  बाद की जांि गभाफ़व्थथा कचे  अंत कचे  6 िचे 12 िप्ताह बाद उन 
मसहलाओ ंकरो करनचे की िलाह दी जाती है सजनमें गभाफ़व्थथा कचे  दौरान पहली 
बार डायसबटीज़ का पता िलता है।

 • PwCF, सजन्हें पल्रोनरी एक्िचेबदेसशन है, सजन्हें IV एंटीबायरोसटक् या 
ग्यूकरोकासटफ़करोइड्ि की आवश्यकता हरोती है, उन्हें फास्टंिग और 48 घंटचे कचे  
सलए 2-घंटचे कचे  परोटिप्रेंससडअल BGL िसहत जांि की जानी िासहए। E

 • एंटरल फीसडंग पर PwCF हचेतु यह िलाह दी जाती है सक एंटरल फीसडंग कचे  
शुरुआती िमय में मध्य और तत्ाल परोटि-फीसडंग BGL स्ररो ंिसहत स्कीन 
की जाए। रति ग्यूकरोज (SMBG) या CGM का खुद सनरीक्षण करकचे  पता 
लगाए गए एडवांि CGM करो प्रमासणत लचेबरोरचेटरी में पुसष्ट सकए जानचे की 
जरूरत हरोती है। E

 • गैर-डायसबटीज़ वालचे PwCF, सजनका अंग प्रत्ाररोपण हरो रहा है, अगर उन्हरोंसनचे 
सपछलचे 6 महीनरो ंमें CFRD स्कीसनंग नही ंकराई है तरो उनकी जांि 2-घंटचे 75 
ग्राम फास्टंिग OGTT कचे  िाथ ऑपरचेशन िचे पहलचे की जानी िासहए। BGL की 
पचेररऑपरचे सटव अवसि में और अस्पताल िचे छुट्ी समलनचे तक बारीकी िचे 
सनरीक्षण सकया जाना िासहए। E

 • नीिचे सदए गए पररदृश्यरो ंमें आइलचेट ऑटरो-एंटीबॉडीज कचे  सलए स्कीन: CFRD 
सनदान < 10 वषफ़ की आयु, डायसबटीज़ कीटरोएसिडरोसिि (DKA) में उपस््थथत, 
ऑटरोइम्यूसनटी का तत्ाल पाररवाररक इसतहाि या दयू िरी ऑटरोइम्यून 
बीमारी का सनजी इसतहाि। E

 • इि िमय OGTT करो बदलनचे कचे  सलए CGM या स्कीसनंग कचे  अन्य रूपरो ं
इस्चेमाल का िुझाव दचेनचे कचे  िाक्ष्य अपयाफ़प्त हैं, लचेसकन असतररति शरोि की 
ज़रूरत है। C

 • OGTT कचे  पयूरी तरह िचे इस्चेमाल में रुकावट हैं और CFRD स्कीसनंग में िुिार 
कचे  सलए असतररति शरोि की ज़रूरत है। B

 • इि िमय काफी ज्ादा अिरदार CFRD मॉड्यूलचेटर थचेरचेपी कचे  इस्चेमाल कचे  
आिार पर CFRD स्कीसनंग करो बदलनचे कचे  सलए िाक्ष्य अपयाफ़प्त हैं। E
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2.5 गभा्वर्स्था
 • गभफ़काल में हरोनचे वाली डायसबटीज़ (GDM) का सनदान इंटरनचेशनल 

एिरोसिएशन ऑफ डायसबटीज़ एंड प्रचेग्नेंसिी टिडी गु्रप कचे  िुझावरो ंकचे  आिार पर 
सकया जाना िासहए। 2022 में नए सदशासनददे सशरो ंका अनुमान लगाया गया है 
और अद्तन सदशासनददे सश जारी हरोनचे तक इन सिफाररशरो ंकरो प्चेिहरोल्डर माना 
जाना िासहए।  यसद सनम्न में िचे करोई एक मौजयूद हरोता हरो तरो सनदान 75 ग्राम 
OGTT कचे  िाथ 0, 1, और 2 घंटचे कचे  ग्यूकरोज स्र पर आिाररत हरोता है: E

 • फास्टंिग BGL ≥ 5.1 mmol/L (92 mg/dL)
 • BGL1 ≥ 10.0 mmol/L (180 mg/dL)
 • BGL2 ≥ 8.5 mmol/L (153 mg/dL)

 • CF वाली मसहलाएं सजन्हें GDM है, लचेसकन पहलचे िचे मौजयूद CFRD का करोई 
इसतहाि नही ंहै, उन्हें CFRD िचे ग्रस् नही ंमाना जाता, लचेसकन गभाफ़व्थथा कचे  
अंत कचे  6-12 िप्ताह बाद CFRD की जांि की जानी िासहए। E

2.6 उपचार
 • PwCF और CFRD (PwCFRD) वालरो ंकरो आदशफ़तया डायसबटीज़ और CF में 

सवशचेषज्ता वाली स्पचेशसलटि मल्ी सडिप्चेनरी टीम द्ारा तीिरचे  महीनचे में एक 
बार दचेखा जाना िासहए। E

 • PwCFRD करो राष्ट्र ीय मानकरो ंकरो पयूरा करनचे वालचे डायसबटीज़ सशक्षा कायफ़रिमरो ं
िचे िल रही डायसबटीज़ स्-प्रबंिन सशक्षा लचेनी िासहए। E

 • PwCFRD का इलाज इंिुसलन थचेरचेपी िचे सकया जाना िासहए। B
 • CFRD िचे ग्रसित व्यस्तियरो ंकी इंिुसलन पंप थचेरचेपी पर सविार सकया जाना 

िासहए, जब आंसशक बंद लयूप थचेरचेपी िसहत, िुलभ और उपयुति हरोनचे पर 
गहन इंिुसलन थचेरचेपी की जरूरत प़िती है। C

 • कुछ मामलरो ंमें (उदाहरण कचे  सलए, वासषफ़क स्कीसनंग द्ारा सनदान सकए गए 
लक्षणहीन व्यस्तियरो ंमें इंिुसलन थचेरचेपी िचे इनकार करना, लचेसकन फास्टंिग 
हाइपरग्चेिीसमया कचे  सबना) ओरल डायसबटीज़ एजेंसटरो ंकचे  ट्र ायल पर करीबी 
सनगरानी करकचे  सविार सकया जा िकता है। C

 • अन्य मौस्खक डायसबटीज़ दवाएं जैिचे मचेटर्ॉसमफ़न, सिटास्ग्सटिन, 
एम्ास्ग्फ़लरोसज़न एकल CF कें स�रो ंमें अलग-अलग मामलरो ंमें उपयरोग 
में हैं। हालांसक, CF में इन डायसबटीज़ दवाओ ंकचे  इस्चेमाल हचेतु िुझाव 
कचे  सलए अपयाफ़प्त जानकारी है। आगचे शरोि करनचे की आवश्यकता है 
और यह जारी है। E

 • वचे PwCFRD जरो इंिुसलन पर हैं उन्हें सदन में कम िचे कम िार बार SMBG 
परफॉमफ़ करना िासहए। कई व्यस्तियरो ंकचे  सलए, लगातार सनगरानी में रहना 
जरूरी हरोता है। E

 • PwCFRD में इंिुसलन/एंटी-हाइपरग्ाइिीसमक दवाओ ं पर CGM का 
उपयरोग वांछनीय है और इिचे SMBG कचे  सवकल्प कचे  रूप में इस्चेमाल सकया 
जा िकता है। B

 • PwCFRD करो डायसबटीज़ वालचे िभी लरोगरो ंकचे  सलए ADA की िुझावरो ंकचे  
अनुिार CGM पर BG लक्ष्यरो ं करो पानचे और िमय िीमा पर करनचे की 
करोसशश की जानी िासहए। कम या असिक िख्त लक्ष्यरो ंकरो ररोग कचे  प्रारंसभक 
िरण में व्यस्तियरो ंकचे  सलए इंसगत सकया जा िकता है या सजन्हें गंभीर या बार-
बार हाइपरोग्ाइिीसमया का अनुभव हरोता है और व्यस्तिकरण अहम है। E

 • HbA1c, औित ग्ाइिीसमया कचे  माप कचे  रूप में, CFRD वालचे व्यस्तियरो ंकचे  
सलए इनु्सलन थचेरचेपी सनणफ़यरो ंकरो सनददे ससशत करनचे कचे  सलए तीन महीनचे में एक 
बार कचे  सलए िुझाव सदया जाता है। E

 • ज़्ादातर PwCFRD कचे  सलए HbA1c उपिार लक्ष्य माइरिरोवसु्लर 
जसटलताओ ंकचे  जरोस्खम करो कम करनचे कचे  सलए ≥ 7% (53 mmol/
mol) है, इि बात पर गौर करतचे हुए सक गंभीर या बार-बार 
हाइपरोग्ाइिीसमया का अनुभव करनचे वालचे PwCF कचे  सलए कम िख्त 
लक्ष्यरो ंकरो इंसगत सकया जा िकता है और इि प्रकार वैयस्तिकरण 
अहम है। C

 • डायसबटीज़ कचे  िभी रूपरो ं में CFRD कचे  प्रबंिन कचे  सलए सिसकत्ा परोषण 
सिसकत्ा ज़रूरी है, लचेसकन व्यस्ति-सवसशष्ट वजन/BMI लक्ष्यरो ंकचे  आिार पर 
वैयस्तिकरण कचे  िाथ ही िाथ आहार सिसकत्ा कचे  सलए CF सदशासनददे सशरो ंका 
पालन सकया जाना िासहए। E

 • CFRD वालचे लरोगरो ंकचे  सलए िभी PwCF कचे  परोषण प्रबंिन कचे  सलए िाक्ष्य-
आिाररत सदशासनददे सशरो ंका िुझाव सदया जाता है। E

 • सिसकत्ा उपिार कचे  सबना अकचे लचे डायसबटीज़ कचे  परोषण प्रबंिन का िुझाव 
नही ंसदया जाता। E

 • PwCFRD करो प्रसत िप्ताह कम िचे कम 150 समनट कचे  सलए औित दजदे की 
एररोसबक एक्रिाइज़ करनचे की िलाह दी जानी िासहए। E

2.7 िनटलिाएों  
 • िभी PwCF और उनकी दचेखभाल करनचे वालरो ंकचे  सलए हाइपरोग्ाइिीसमया कचे  

लक्षणरो,ं ररोकथाम और उपिार पर सशक्षा का िुझाव सदया जाता है। E
 • इंिुसलन या ओरल हाइपरोग्ाइिीसमक एजेंसटरो ं पर PwCFRD और उनकचे  

दचेखभालकताफ़ओ ंकरो ग्यूकागरोन थचेरचेपी और उसित सशक्षा दी जानी िासहए। E
 • PwCFRD वालचे लरोगरो ंकरो ADA सदशासनददे सशरो ंकचे  अनुिार हर एक सवसजट पर 

अपनचे ब्लड पै्रशर की माप करवानी िासहए। यसद ब्लड पै्रशर अिामान्य पाया 
जाता है, तरो इिकी माप अगली सवसजट पर सफर िचे करवानी िासहए। E

 • CFRD रचे सटनरोपैथी, नचेफ्रोपैथी और न्ययूररोपैथी कचे  िाथ ही िाथ डायसबटीज़ की 
ियूक्ष्म िंवहनी जसटलताओ ंकी वजह बनता है। B

 • डायग्नरोसिि िचे 5 िाल में डायसबटीज़ की माइरिरोवसु्लर जसटलताओ ंकचे  
सलए या यसद फास्टंिग हाइपरग्चेिीसमया की शुरुआत में डायग्नरोसिि की 
तारीख़ का पता नही ंहै तरो वासषफ़क तौर पर जांि करनचे का िुझाव सदया जाता 
है। E

 • उच् रतििाप या माइरिरोवसु्लर जसटलताओ ंकचे  सनदान वालचे PwCFRD करो 
डायसबटीज़ वालचे िभी लरोगरो ंकचे  सलए ADA द्ारा अनुशंसित टिैंसडडफ़ इलाज 
लचेना िासहए, सिवाय इिकचे  सक िरोसडयम या िामान्य तौर पर करोई प्ररोटीन 
प्रसतबंि नही ंहरोना िासहए। HEMT थचेरचेपी पर उन लरोगरो ंकचे  सलए इन िुझावरो ं
करो बदलनचे कचे  िाक्ष्य अपयाफ़प्त हैं। E

 • CF में मरोटापचे और असिक वजन की दर बढ़ रही है। C  
 • CFRD और अग्नाशयी अपयाफ़प्तता (PI) वालचे लरोगरो ं में मैरिरोवसु्लर 

जसटलताओ ंकचे  सलए इि िमय सनयसमत तौर पर जांि का िुझाव दचेनचे कचे  
अपयाफ़प्त िाक्ष्य हैं। E

 • CFRD और अग्नाशय पयाफ़प्तता (PS) वालचे लरोगरो ंमें वासषफ़क सलसपड स्कीसनंग 
की सिफाररश की जाती है। E

 • ऐिचे व्यस्ति सजनमें कम जरोस्खम है, उन्हें िामान्य जनिंख्या सदशासनददे सशरो ंकचे  
अनुिार PwCF और PI में हर पांि िाल में सलसपड स्कीसनंग का िुझाव सदया 
जाता है। E

 • PwCF और उनकचे  पररवाररो ंकचे  अनुभव करो CFRD प्रबंिन दृसष्टकरोणरो ंकरो 
सडजाइन करनचे में िस्मिसलत सकया जाना िासहए। E

3. पररचय

करोकचे सशयन में सिस्टिक फाइब्रोसिि (CF) िबिचे िामान्य घातक सिंगल जीन 
सवकार था। हालांसक, CF गैर-करोकचे सशयन में पाया जाता है, सजिमें 100% 
अफ्ीकी मयूल कचे  लरोग िस्मिसलत हैं और CF की व्यापकता एक दचेश िचे दयू िरचे  दचेश 
में और एक ही दचेश कचे  क्षचेत्रो ंमें काफी अलग हरोती है। 1  यह CFTR जीन में 
ऑटरोिॉमल ररिचेसिव म्यूटचेशन की वजह िचे हरोता है जरो आयन िैनल, CFTR करो 
एनकरोड करता है। CF एक मल्ीसिटिम बीमारी है जरो रिरोसनक आवतफ़क 
पल्रोनरी िंरिमण और बाद में पल्रोनरी रं्क्शन में सगरावट आनचे कचे  िाथ 
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एक्रोरिाइन और अंतःस्ावी अग्नाशय की सवफलता, गैटि्र रोइंटचेटिाइनल 
सडिरं्क्शन, कुपरोषण, यकृत ररोग और ऑस्टियरोपरोररोसिि कचे  सलए उच् जरोस्खम 
सलए हुए हरोती है। मृतु् का सद्तीयक कारक फुफु्िीय ररोग हरोता है। जबसक मात् 
पिाि िाल की उम्र िचे पहलचे प्रभासवत हुए व्यस्ति शायद ही कभी वयस्ता की 
उम्र तक पहुुँि पातचे थचे, दचेखभाल में सनरंतर िुिाररो ंनचे उनकी उम्र करो बढ़ाया है 
और अब PwCF करो उनकचे  70 िाल की उम्र और उििचे असिक में जीसवत दचेखना 
िंभव हरो पाया है।

CFRD CF में िबिचे िामान्य गैर-फुफु्िीय िहरुग्णता है और परोषण की 
स््थथसत और बदतर कर दचेती है, फुफु्िीय रं्क्शन में सगरावट करो और मृतु् दर 
करो बढ़ाती है। 2-4 CFRD, T1D और T2D कचे  बीि अहम पैथरोसफसज़यरोलॉसजक 
अंतर हैं जरो CFRD कचे  प्रबंिन कचे  सलए एक अनरोखा नजररया दचेनचे की ज़रूरत है। 
हरो िकता है सक PwCF में CF सलवर की बीमारी और/या पुरानी और गंभीर ियूजन 
हरो जाए जरो इंिुसलन प्रसतररोि कचे  उतार-िढ़ाव कचे  स्र में और CFRD कचे  सलए 
जरोस्खम में वृस्धि कर िकती है।  इिकचे  असतररति, कुछ PwCF करो उच् कैलरोरी 
िचेवन की ज़रूरत प़ि िकती है और गैस्टि्र क खाली करनचे में दचेरी िसहत बुरचे  
अवशरोषण, कुपरोषण और अिामान्य आंत गसतशीलता का अनुभव हरो िकता है, 
जरो बाकी आबादी में सवसशष्ट न हरोनचे वालचे िभी डायसबटीज़ कचे  प्रबंिन करो उन 
तरीकरो ंिचे पचेिीदा कर दचेतचे हैं। 

HEMT थचेरचेपी कचे  उभरकर आनचे िचे फुफु्िीय कायफ़ और परोषण की स््थथसत 
में अहम िुिार सकया है और PwCF में अस्पताल में भतती और फचे फ़िरो ं कचे  
प्रत्ाररोपण की आवश्यकता हचेतु इन उपिाररो ंकचे  सलए पात् लरोगरो ंमें महत्त्वपयूणफ़ तौर 
पर कमी आई है। अभी तक प्राकृसतक इसतहाि, ररोगजनन, और CFRD कचे  
भसवष्य कचे  प्रिार पर इन उपिाररो ंपयूरी तरह िचे प़िनचे वालचे अिर करो िमझा नही ं
जा िका है। िचेक्शन 5.4 में CFRD पर िुिारकरो ंकचे  प्रभाव कचे  बारचे  में असिक 
जानकारी प्राप्त की जा िकती है।

3.1 CFRD और असामेान्य गू्क्चोि टॉलरेंशस के नलए िरैिानिक 
मेाििोंड
CFRD कचे  सलए नैदासनक मानदंडरो ंकरो 2010 में CFRD सदशासनददे सश िसमसत द्ारा 
ADA और सिस्टिक फाइब्रोसिि फाउंडचेशन की तरफ िचे िह-प्रायरोसजत और बाल 
सिसकत्ा एंडरोरिाइन िरोिाइटी की तरफ िचे िमसथफ़त स््थथसत सववरण में उत्री 
अमचेररका में अपडचेट सकया गया था।5 इि िमय CFRD कचे  सलए वैकस्ल्पक कट 
ऑफ का िमथफ़न करनचे कचे  िाक्ष्य अपयाफ़प्त हैं। इिसलए, मौजयूदा िमय में नैदासनक 
सदशासनददे सश उन लरोगरो ंकचे  सलए सबलकुल िमान हैं सजनका उपयरोग डायसबटीज़ कचे  
अन्य रूपरो ं कचे  सनदान कचे  सलए सकया जाता है, सजिमें HbA1c एक नैदासनक 
मानदंड कचे  तौर पर िस्मिसलत हैं। हालांसक, बाकी तरह की डायसबटीज़ कचे  सवपरीत, 
कम या िामान्य HbA1c स्र CFRD कचे  सनदान करो बाहर नही ंरखा जाता। 6,7

डायसबटीज़ कचे  अन्य रूपरो ं िचे अलग हटकर OGTT, CF में सनदान का 
प्राथसमक तरीका है।  CFRD एक मानक OGTT (तासलका 1) द्ारा पररभासषत 
प्ररोग्रचेसिव ग्यूकरोज टॉलरेंसि कचे  एक स्पचेक्ट्र म का भाग है। सबना CF वालचे लरोगरो ंकी 
तुलना में CF वालचे कुछ व्यस्तियरो ंमें िही मायनचे में NGT हरोता है। 8,9 यहां तक सक 
जब फास्टंिग और 2-घंटचे कचे  OGTT ग्यूकरोज कचे  स्र िामान्य हरोतचे हैं, मध्य-
OGTT ग्यूकरोज कचे  स्र में िामान्य बढ़त हरोती है, ß-िचेल रं्क्शन ख़राब हरोता है, 
और CGM द्ारा पररवतफ़नीय, आंतरासयक परोटिप्रेंससडअल हाइपरग्चेिीसमया का 
पता अक्र घर पर लगाया जा िकता है। 10-12 िामान्य फास्टंिग BGL िचे 
प्रारंसभक डायसबटीज़ कचे  सक लक्षणरो ंका पता लगाया जा िकता है, लचेसकन िमय 
कचे  िाथ फास्टंिग हाइपरग्चेिीसमया का सवकाि हरोता है। पृथक-बासित फास्टंिग 
ग्यूकरोज (IFG) कभी-कभी PwCF में उपस््थथत हरोता है पर इिका महत्व स्पष्ट 
नही ंहरोता। 13,14

CFRD की शुरुआत करो पहली बार तब पररभासषत सकया गया है जब PwCF 
डायसबटीज़ कचे  सलए नैदासनक मानदंडरो ंकरो पयूरा करता है, भलचे ही बाद में ग्यूकरोज 
टॉलरेंसि बचेहतर स््थथसत में सदखाई दचे। माइरिरोवसु्लर ररोग और मृतु् दर का 
डायसबटीज़ की अवसि िचे िहिंबंि हरोता है सजिमें यचे शुरुआती वषफ़ शासमल हरोतचे 
हैं जब डायसबटीज़ बढ़ती और घटती हुई लगती है। 15 यह ग्यूकरोज िसहषु्ता कचे  

प्रगसतशील सगरावट कचे  िामान्य पैटनफ़ कचे  मुतासबक है क्रोंससक CF वालचे व्यस्ति 
असिक उम्र वालचे हरोतचे हैं। 16 हालांसक, प्राकृसतक इसतहाि पररवतफ़नशील हरो 
िकता है 17,18 और फुफु्िीय और िंरिामक स््थथसत में काफी जल्ी-जल्ी हरोनचे 
वालचे बदलावरो ंपर सनभफ़र हरो िकता है। यह िंभव है सक HEMT इि करोिफ़ करो 
बदल दचे , लचेसकन इि िमय HEMT कचे  िाथ इलाज करनचे वालरो ंकचे  सलए इि 
सदशासनददे सश में बदलाव की सिफाररश करनचे कचे  सलए िाक्ष्य अपयाफ़प्त हैं।

बढ़चे  हुए इंिुसलन प्रसतररोि और अंतसनफ़सहत इंिुसलन अपयाफ़प्तता कचे  तालमचेल 
की वजह िचे CF वाली मसहलाओ ं में गभाफ़व्थथा कचे  दौरान हाइपरग्चेिीसमया 
िामान्य है।19 इंटरनचेशनल एिरोसिएशन ऑफ डायसबटीज़ एंड प्रचेग्नेंसिी टिडी गु्रप 
की सिफाररशरो ंकी बुसनयाद पर गभफ़कालीन डायसबटीज़ का सनदान सकया जाना 
िासहए। 2022 में नए सदशासनददे सशरो ंका अनुमान लगाए और अपडचेट सकए गए 
सदशासनददे सश जारी हरोनचे तक इि दस्ावचेज़ की सिफाररशरो ंकरो ही ्थथानिारक 
माना जाना िासहए।  यसद सनम्न में िचे करोई एक मौजयूद हरो तरो सनदान 75 ग्राम 
OGTT कचे  िाथ 0, 1, और 2 घंटचे कचे  BG स्ररो ंपर आिाररत हरोता है: फास्टंिग BG 
≥ 5.1 mmol/L (92 mg/dL), या PG1 ≥ 10.0 mmol/L (180 mg/dL), या 2 
घंटचे PG ≥ 8.5 mmol/L (153 mg/dL)। हालांसक, CF िचे ग्रसित मसहलाएं सजन्हें 
गभफ़कालीन डायसबटीज़ है और जरो गभाफ़व्थथा िचे पहलचे या बाद में डायसबटीज़ कचे  
सलए नैदासनक मानदंडरो ंकरो पयूरा नही ंकरती,ं उन्हें CFRD ग्रसित नही ंमाना जाता। 

PwCF में पल्रोनरी एक्िचेबदेसशन कचे  िाथ ही िाथ अंतःसशरा एंटीबायरोसटक 
दवाओ ंया प्रणालीगत ग्यूकरोकासटफ़करोइड्ि कचे  उपयरोग की ज़रूरत प़िती है, जब 
BG ≥ 126 mg/dL ( ≥ 7 mmol/L) या 2-घंटचे कचे  परोटिप्रेंससडअल BGL ≥ 200 
mg/dL (11.1 mmol/L) का फास्टंिग करतचे िमय CFRD कचे  सनदान की पुसष्ट की 
जाती है, पाए जातचे हैं और कम िचे कम 48 घंटचे तक या अलग-अलग सदनरो ंमें 2 
डायग्नरोस्टिक BGL वैल्यू िसहत बनचे रहतचे हैं। रात भर एंटरल फीसडंग करनचे वालचे 
व्यस्तियरो ंमें, CFRD का सनदान तब सकया जाता है जब 2 अलग-अलग सदनरो ंमें 
समड- या परोटि-फीसडंग BG रीसडंग ≥ 200 mg/dL (11.1 mmol/L) हरोती है।

िानलका 1. CF में अिामान्य ग्यूकरोज िसहषु्ता श्चेसणयां ।

र्ग्व FPG 2-h गू्क्चोि नटप्पनियाँ
िामान्य (NGT) < 7.0 < 7.8 िभी ग्यूकरोज कचे  

स्र  < 11.1
असनसचित (INDET) < 7.8 < 7.8 मध्य- OGTT 

ग्यूकरोज ≥ 11.1
सवकृत (IGT < 7.8 7.8-11.1
CFRD FH- < 7.8 ≥ 11.1
CFRD FH ≥ 7.0
IFG 6.1-6.9 < 7.8 िभी ग्यूकरोज कचे  

स्र  < 11.1

िंकचे ताक्षर CF = सिस्टिक फाइब्रोसिि; CFRD = सिस्टिक फाइब्रोसिि िंबंसित 
डायसबटीज़; FH= फास्टंिग हाइपरग्चेिीसमया; FPG = फास्टंिग प्ाज़मा ग्यूकरोज; 
IFG = सवकृत फास्टंिग ग्यूकरोज, IGT = सवकृत ग्यूकरोज टॉलरेंसि; NGT िामान्य 
ग्यूकरोज टॉलरेंसि; OGTT, ओरल ग्यूकरोज टॉलरेंसि टचेटि। 
mmol/L कचे  रूप में ियूसित ग्यूकरोज स्र - mg/dL में बदलनचे कचे  सलए 18 िचे गुणा 
करें  ।

4. घटिा और प्सार

CF वालचे लरोगरो ं में सकिी भी अन्य आयु कचे  समलान वालचे िमयूह की तुलना में 
डायसबटीज़ की घटनाएं और प्रिार ज़्ादा हरोता है।  CFRD सकिी भी उम्र में हरो 
िकता है, सजिमें बाल्ाव्थथा भी शासमल है, लचेसकन व्यापकता उम्र िाथ ही िाथ 
िाफ तौर पर बढ़ जाती है। 
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2008-2015 कचे  ययूररोपीय सिस्टिक फाइब्रोसिि ररोगी रसजटि्र ी (ECFSPR) 
डचेटा नचे बताया सक बढ़ती आयु िमयूह में इिकचे  प्रिार में बढ़त हुई है: < 10 िाल 
0.8%; 10-19 वषफ़ 9.7%; 20–29 वषफ़ 24.1%; और ≥ 30 वषफ़ 32.7%; CFRD का 
कुल प्रिार 21.6% था।  2020 िचे US सिस्टिक फाइब्रोसिि फाउंडचेशन (CFF) 
रसजटि्र ी डचेटा 20 िाल कचे  तकरीबन 20%, 30 िाल कचे  30% और 40 िाल कचे  
40% िचे कम उम्र कचे  CFRD का सनदान लसक्षत हुआ है। 20,21 खचेद है सक ECFSPR 
और CFF डचेटा दरोनरो ंCFRD प्रिलन करो कम आंक िकतचे हैं। ECFSPR CFRD कचे  
सलए एक प्रॉक्ी कचे  तौर पर इंिुसलन कचे  इस्चेमाल करो ररकॉडफ़ करता है और 
CFRD वालचे िभी लरोग इंिुसलन नही ंलचे रहचे। US CFF रसजटि्र ी स्कीसनंग पररणामरो ं
करो ररकॉडफ़ करती है, लचेसकन स्कीसनंग दरें  < 70% सकशरोर और < 40% वयस्रो ं
में अनुरूपता िचे हरोती हैं। 21

डचेनमाकफ़  और US (UMN) में समनचेिरोटा सवश्वसवद्ालय िचे उपलब्ध डचेटा िबिचे 
व्यापक CFRD घटना और प्रिार डचेटा करो दशाफ़ता है। 6,22 इन आंक़िरो ंिचे डचेनमाकफ़  
में प्रसत वषफ़ 4-9% की उम्र में हरोनचे वाली और UMN में प्रसत 100 व्यस्तिगत वषषों 
में 2.7 मामलचे िामनचे आए हैं। UMN नचे 10 िाल िचे कम उम्र कचे  < 5% बच्रो,ं 15-
20% सकशरोररो,ं 20-39 िाल कचे  40% और 40 िाल िचे असिक उम्र कचे  50% बच्रो ं
में भी डायसबटीज़ पाया गया है। गंभीर जीनरोटाइप वालचे उम्रदराज़ लरोगरो ंमें 80% 
तक कचे  िाथ मसहलाओ ंमें, PI और गंभीर जीनरोटाइप िसहत CFRD काफी ज़्ादा 
िामान्य है। 20

5. CFRD की परैथ्चोलॉिी

CFRD कचे  तहत हरोनचे वालचे तंत् पचेिीदा हैं। अपररहायफ़ रूप में इंिुसलन स्ाव कचे  दरोष 
CF वालचे िभी व्यस्तियरो ंमें हरोतचे हैं और कम िचे कम आंसशक तौर पर एक्रोरिाइन 
ऊतक की क्षसत िचे फैलचे आइलचेट्ि की करोलैटरल हासन िचे िम्बधि हरोतचे हैं। CFRD 
सवकाि ययूसनविफ़ल नही ं है और ियूजन, आनुवंसशक िंवचेदनशीलता और परोषण 
िंबंिी स््थथसत कचे  िाथ ही िाथ कई अन्य कारकरो ंिचे प्रभासवत हरोनचे की िंभावना 
हरोती है।  सवकृत इंिुसलन स्ाव में CFTR, ट्र ांिएसपथचेसलयल क्रोराइड और 
बाइकाबबोनचेट आयन िैनल की प्रत्क्ष भयूसमका जरो CF में दरोषपयूणफ़ है, उि पर 
अस्पष्टता बनी हुई है।  CFRD सवकाि कचे  हमारचे  ज्ान करो और असिक पररषृ्त 
करनचे कचे  सलए नैदासनक, पशु और प्रयरोगशाला अध्ययनरो ंकरो लागयू सकया गया है। 

5.1 अग्नाशय परैथ्चोलॉिी 
अिामान्य CFTR रं्क्शन कचे  पररणामस्रूप गाढ़ा लिलिा स्ाव हरोता है और 
एक्रोरिाइन अग्नाशय और प्रगसतशील फाइब्रोसिि और विायुति ररिकर जानचे 
कचे  सलए अवररोिक क्षसत हरोती है। CFRD िचे ग्रसित लरोगरो ंकचे  अग्नाशय में, यह 
फाइब्रोसिि और फैटी घुिपैठ आइलचेट्ि तक फैली हुई हरोती है जहां यह 
आइलचेट आसकफ़ टचेक्चर करो अवररोसित और तहि-नहि कर दचेता है और अंतःस्ावी 
β-, α- और अग्नाशयी पॉलीपचेटिाइड-िचेल की क्षसत में भयूसमका सनभाती है। 23-25 
असिकांश PwCF, CFRD कचे  िाथ या उिकचे  सबना, अपनचे आइलचेट �व्यमान कचे  
तकरीबन आिचे करो गुँवा िुकचे  हैं।  डचेटा िचे पता िलता है सक β-करो हरोनचे वाली क्षसत 
कचे वल एक्रोरिाइन ऊतक की हासन वाला एक उप-उत्पाद नही ंहै, बस्कि कम 
β-िचेल पयूवफ़ज अस्स्त्व, β-करोसशका प्रिार, और शायद β-प्रजनकरो ंकचे  β-करोसशका 
सवसनददे सश करो भी दशाफ़ता है। 26  हरो िकता है सक ियूजन का भी यरोगदान हरो क्रोंससक 
CFRD वालचे व्यस्तियरो ंकचे  आइलचेट्ि प्रसतरक्षा िचेल में ररिकर जानचे करो दशाफ़तचे हैं 
लचेसकन पृथक आइलचेट पररफ्यूजन कचे  दौरान इंिुसलन और ग्यूकागरोन स्ाव का 
िंरक्षण करतचे हैं 27 जबसक CFRD कचे  िाथ और सबना CFRD वालचे 27 बाल 
सिसकत्ा और वयस् दरोनरो ं व्यस्तियरो ं कचे  अग्नाशय में अपचेक्षाकृत िंरसक्षत β 
िसहत इंटरल्यूसकन -1β िंुिलापन बढ़ता है जरो सक िचेल क्षचेत् और उच् α-िचेल 
क्षचेत् में हरोता है। 28  

CF में β-करोसशका का नष्ट हरोना ऑटरोइम्यून बीमारी िचे िंबंसित नही ं है, 
क्रोंससक डायसबटीज़ ऑटरोएंटीबॉडी और T1D िचे जु़िचे मानव ल्यूकरोिाइट एंटीजन 

प्रकार की आवृसत् िामान्य आबादी की तरह ही हरोती है। 29,30 हालांसक, व्यस्तियरो ं
करो कभी-कभी T1D और CF दरोनरो ंपाए गए हैं।

5.2 इोंसुनलि की कमेी की भूनमेका
CFRD में प्राथसमक दरोष इंिुसलन की कमी हरोती है। वसु्तः िभी अग्नाशयी 
एक्रोरिाइन अपयाफ़प्त व्यस्ति, डायसबटीज़ िसहत और सबना, β-करोसशका 
सशसथलता कचे  िाक्ष्य करो लसक्षत करतचे हैं। 6,31 यचे इंिुसलन स्ाव दरोष एनजीटी की 
िचेसटंग में भी मौजयूद हैं और ग्यूकरोज टॉलरेंसि कचे  बदतर हरोनचे कचे  िाथ प्रगसतशील 
अवमंदन और आस्खरकार प्रारंसभक िरण इंिुसलन स्ाव (इंिुसलन स्ाव एक 
OGTT या भरोजन की खपत कचे  पहलचे 30 समनट कचे  अन्दर हरोता है) कचे  रूप में 
प्रदसशफ़त हरोतचे हैं जरो एक िमग्र हासन कचे  तौर पर लसक्षत हरोता है।  िामान्यतः 
फास्टंिग इंिुसलन स्ाव िंरसक्षत हरोता है। 8,32-35 सज़न्दगी कचे  शुरुआती िालरो ंमें 
इंिुसलन स्ाव कचे  दरोष पाए जातचे हैं 36और बढ़ती उम्र कचे  िाथ बदतर हरोतचे जातचे 
हैं। 34 क्ा अग्नाशयी एक्रोरिाइन पयाफ़प्तता की िचेसटंग में इंिुसलन स्ाव दरोष भी 
हरोतचे हैं, इि बारचे  में िीज़ें स्पष्ट नही ंहै। 9,37

5.3 इोंसुनलि प्निर्चोि की भूनमेका 
ररपरोटफ़ सकया गया है सक िामान्यतः CFRD कचे  सबना व्यस्तियरो ं में, इंिुसलन 
िंवचेदनशीलता बरकरार रहती है; कुछ जांिकताफ़ओ ं नचे इंिुसलन प्रसतररोि करो 
असिक गंभीर बीमारी िचे िंबधि पाया है। 38-41 जबसक ज़्ादातर व्यस्ति वाकई 
अपनचे स्ास्थ्य की आिारभयूत स््थथसत कचे  दौरान इंिुसलन कचे  प्रसत िंवचेदनशील हरोतचे 
हैं, िसरिय िंरिमण की अवसि कचे  दौरान इंिुसलन प्रसतररोि काफी गंभीर रूप िचे 
सबग़ि जाता है और इिकचे  तहत हरोनचे वालचे इंिुसलन स्ाव दरोष और आस्खरकार 
हाइपरग्चेिीसमया करो दशाफ़ िकता है। 

CFRD िचे ग्रसित व्यस्ति काफी कम इंिुसलन प्रसतररोिी हरोतचे हैं, इनमें पररिीय 
ग्यूकरोज असिक और हचेपचेसटक ग्यूकरोज उत्पादन कचे  बदतर इंिुसलन मीसडएटचेड 
िप्रचेशन दरोनरो ंहरोतचे हैं। 39,40 CFRD िचे ग्रसित न हरोनचे वालचे व्यस्तियरो ंमें इंिुसलन 
प्रसतररोि तनाव की अवसि कचे  दौरान अहम भयूसमका अदा करता है जैिचे जरोरदार 
फुफु्िीय उत्चेजना और प्रणालीगत गु्करोकरोसटफ़करोइड थचेरचेपी और उम्र कचे  िाथ 
बढ़ती है। 42 

इिकचे  असतररति, HEMT कचे  आनचे कचे  िाथ, मरोटापचे की दर बढ़ती जाती है 43 
सजििचे CFRD िचे ग्रसित लरोगरो ंमें इंिुसलन प्रसतररोि में बढ़त हरोनचे की िंभावना हरोती 
है। कृपया असतररति सववरण कचे  सलए िचेक्शन 7.2 दचेखें।

5.4 CFRD और HEMT थेरेपी के िेिेनटक्स
CFRD सवसशष्ट (असिक गंभीर) CFTR म्यूटचेशनरो ं में असिक आम है, सजििचे 
आइलचेट रं्क्शन में CFTR कचे  सलए प्रत्क्ष भयूसमका का अनुमान हरोता है और 
आशा है सक HEMT थचेरचेपी CFRD करो ठीक कर िकती है और ररोक िकती है।

CFTR RNA करो मानव आइलचेट β-करोसशकाओ ंकचे  एक छरोटचे उप-िमयूहन में 
जासहर सकया जा िकता है, 27,44-46 लचेसकन मानव आइलचेट्ि की 
इम्यूनरोिाइटरोकचे समटि्र ी नचे इंिुसलन-पॉसजसटव, ग्यूकागरोन-पॉसजसटव, या 
िरोमैटरोटैिसटन-पॉसजसटव करोसशकाओ ंकचे  िाथ CFTR प्ररोटीन करो-एक्प्रचेशन की 
पहिान नही ंकी। 27 इिकचे  अलावा, CFTR मॉड्यूलचेटर और इस्न्हसबटर मानव 
आइलचेट्ि द्ारा कृसत्म पररवचेशीय इंिुसलन स्ाव पर अिर नही ंडालतचे। 27  CFTR 
अवररोिकरो ंद्ारा आइलचेट क्रोराइड िैनलरो ंकचे  गैर-सवसशष्ट 47 सनषचेि करो कृसत्म 
पररवचेशीय म्यूररन और मानव आइलचेट अध्ययनरो ंमें CFTR सनषचेि कचे  िाथ सबग़िा 
हुआ इंिुसलन स्ाव की पहिान करनचे का िुझाव सदया गया है । 48

CFTR मॉडु्लचेटिफ़ करो सवसशष्ट CFTR म्यूटचेशन िचे समलान हरोना िासहए और 
इिमें शासमल हैं: इवाकैफ्टर (IVA) कचे वल G551D और अन्य गचेसटंग म्यूटचेशन कचे  
सलए, ल्यूमाकैफ्टर/इवाकैफ्टर (LUM/IVA), तचेज़ाकैफ्टर/इवाकैफ्टर (TEZ/IVA) 
और इलचेक्क्षाकैफ्टर/तचेज़ाकैफ्टर/इवाकैफ्टर (ELX/TEZ) /IVA) deltaF508 
CFTR म्यूटचेशन हचेतु। गैसटंग म्यूटचेशन में कचे वल IVA का उपयरोग सकया जाता है 
और ELX/TEZ/IVA काफी अिरदार न्ययूनासिक (HEMT) हैं जरो PwCF कचे  सलए 
सनकट इलाज दचेतचे हैं।  खचेद है सक यह बात स्पष्ट हरो गई है सक HEMT काफी 
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बरकरार CFRD का िमािान नही ंकरता।  इि सबंदु पर सकए गए अध्ययनरो ंिचे 
पता िला है सक IVA इंिुसलन स्ाव और बीटा िचेल रं्क्शन कचे  माकफ़ ररो ंमें हकिी-
फुकिी बढ़त िचे िंबधि है, लचेसकन ग्यूकरोज टॉलरेंसि िंबधि नही ंहै 49,50।   US और 
UK दरोनरो ंिचे डचेटा का उपयरोग करनचे वालचे एक रसजटि्र ी अध्ययन नचे IVA कचे  िाथ 
CFRD में व्यापकता में िीमी बढ़त करो दशाफ़या है, 51 हालांसक, इन आंक़िरो ंकरो 
िंयसमत सकया गया क्रोंससक तुलनात्मक िमयूह में IVA िमयूह कचे  मुकाबलचे असिक 
गंभीर CFTR जीनरोटाइप (CFRD कचे  सलए उच् आिारभयूत जरोस्खम कचे  िाथ) थचे। 
कई और PwCF LUM/IVA हचेतु पात् हैं, हालांसक, कचे वल एक छरोटचे िचे असनयंसत्त 
अध्ययन में ग्यूकरोज टॉलरेंसि 52 में िुिार पाया गया जबसक इिी तरह कचे  एक 
अध्ययन में करोई िुिार नही ंदचेखा गया है 53 । काफी अिरदार न्ययूनासिक ELX/
TEZ/IVA पर और भी कम डचेटा उपलब्ध है लचेसकन जरो उपलब्ध है उििचे उमिीद 
लगी हुई है और आगचे कचे  अध्ययन जारी हैं 49,54 

CF और T2D कचे  बीि शचेयडफ़ आनुवंसशकी का िुझाव CF, 55 कचे  िाथ 
मरोनरोज़ायगरोसटक बनाम सद्युग्मनज जु़िवाुँ में CFRD कचे  बढ़तचे प्रिार, T2D, 55 कचे  
पाररवाररक इसतहाि वालचे व्यस्तियरो ंमें CFRD कचे  बढ़तचे प्रिार और TCF7L2, 
CDKAL1, CDKN2A/B, िसहत T2D िंवचेदनशीलता कचे  ्थथान िचे जु़िावऔर 
IGF2BP2 द्ारा सकया गया है। 55-57  SLC26A9, में वचेररएंट, जरो हाल ही में 
अग्नाशयी नसलका करोसशकाओ ंकचे  एक िबिचेट में CFTR कचे  िाथ करो-एक्प्रचेशन 
हरोनचे कचे  सलए प्रदसशफ़त सकए गए आयनरो ंट्र ांिपरोटफ़र करो एनकरोड करता है, 44 CFRD 
शुरुआत में उम्र कचे  िाथ जु़िा हुआ है 56,57 लचेसकन T2D जरोस्खम करो बढ़ानचे कचे  
सलए नही ंजाना जाता है। ट्यूमर नचेरिरोसिि फैक्टर 32 और कैलपचेन-10 जैिचे ियूजन 
िचे जु़िचे जीन में अंतर भी CFRD में असिक िामान्य सदखाई दचेतचे हैं। 58 यचे सनष्षफ़ 
इंिुसलन स्ाव दरोष और ग्यूकरोज अिसहषु्ता कचे  प्रगसतशील सबग़िनचे और अंततः 
β-िचेल रं्क्शन करो िंरसक्षत करनचे कचे  उद्चेश्य िचे अवररोि डाल िकतचे हैं।

िानलका 2. CFRD कचे  लक्षण ।

 • अस्पष्टीकृत परोल्यूररया या पॉलीसडस्सिया
 • परोषक तत्वरो ंकचे  हरोनचे कचे  बावजयूद वजन बढ़ानचे या बनाए रखनचे में अिफल
 • सवकाि की िीमी गसत
 • यौवन में दचेरी िचे बढ़ाव
 • फचे फ़िचे कचे  कायफ़ में अस्पष्टीकृत जीणफ़ अवनसत
 • हरो िकता है सक करोई लक्षण न हरो।

6. CFRD की िरैिानिक नर्शेषिाएों

CFRD की शुरुआत आम तौर पर लक्षणहीन और िीरचे -िीरचे  हरोती है, सजिमें 
असिकांश लरोग स्पष्ट लक्षणरो ं या डायसबटीज़ कचे  क्ासिक िंकचे तरो ं िचे पहलचे 
नैदासनक सगरावट का अनुभव करतचे हैं। 3,59,60 लक्षणरो ंमें पॉल्यूररया, पॉलीसडस्सिया, 
वजन बढ़ानचे या बनाए रखनचे में अिफल हरोनचे, खराब सवकाि वचेग और फुफु्िीय 
कायफ़ में अस्पष्ट दीघफ़कासलक सगरावट िस्मिसलत हरो िकती है (तासलका 2 दचेखें)।  
DKA सवरल है और िह-घसटत हरोनचे वाली T1D की क्षमता कचे  सलए सिंता बढ़ानी 
िासहए। CFRD पहली बार उन स््थथसतयरो ंकचे  दौरान उपस््थथत हरो िकता है जहां 
इंिुसलन प्रसतररोि बढ़ जाता है, जैिचे सक गंभीर फुफु्िीय िंरिमण या 
ग्यूकरोकॉटतीकॉइड थचेरचेपी या उच् काबबोहाइड्र चेट भरोजन पयूरकता जैिचे सक ितत 
रात कचे  िमय एंटरल ट्यूब फीसडंग। खचेद है सक फचे फ़िचे कचे  प्रत्ाररोपण की िचेसटंग 
में डायसबटीज़ िामान्य है, जहां प्रीट्र ांिप्ांट व्यस्ति गंभीर रूप िचे बीमार और 
इंिुसलन प्रसतररोिी हरोतचे हैं, और परोटिट्र ांिप्ांट करो टिचेरॉयड और कैल्ीनुररन 
इस्न्हसबटर जैिी डायसबटीज़ िंबंिी दवाएं समलती हैं। 61-64 HEMT पर PwCF में, 
और/या बढ़ती उम्र कचे  िाथ, इंिुसलन प्रसतररोि कचे  िंकचे त प्रलचेस्खत सकए गए हैं, जरो 
स्पष्ट CFRD की ओर बढ़नचे में यरोगदान कर िकतचे हैं। 42 CF िचे िंबंसित यकृत 
ररोग वालचे व्यस्तियरो ंमें CFRD का प्रिार असिक है। 65 

7. उत्तरिीनर्िा और पूर्ा्विुमेाि
7.1 CFRD मेें मृेतु् िर मेें रृ्क्धि 
CFRD का सनदान सवशचेषकर मसहलाओ ंमें 1980 कचे  दशक की शुरुआत में, मृतु् 
दर में वृस्धि िचे जु़िा था। 2,66-69  T1D और T2D वालचे लरोगरो ंकचे  सवपरीत, सजनमें 
मृतु् दर मैरिरोवसु्लर और माइरिरोवसु्लर ररोग कचे  कारण हरोती है, CFRD वालचे 
लरोग लगभग हमचेशा फुफु्िीय अिफलता की वजह िचे मरतचे हैं। परोषण की 
स््थथसत और मांिपचेसशयरो ंपर इंिुसलन की कमी कचे  कैटाबरोसलक प्रभाव 59,70-72 और 
फचे फ़िचे कचे  कायफ़ पर दीघफ़कासलक हाइपरग्ाइिीसमया कचे  नकारात्मक अिर दरोनरो ं
की वजह िचे डायसबटीज़ करो प्रत्क्ष रूप िचे फचे फ़िचे कचे  कायफ़ में सगरावट हरोनचे की 
वजह माना गया है। 73-76 काफी ब़िी, अच्ी तरह िचे पररभासषत CF आबादी में 
CFRD मृतु् दर में अ्थथायी रुझानरो ंकरो जांिनचे वाली 2009 की एक ररपरोटफ़ नचे एक 
िं्थथान में लंबाई की ओर िचे पालन सकया, 1992 और 2008 कचे  बीि CFRD िचे 
जु़िचे मृतु् कचे  जरोस्खम में अहम और स््थथर सगरावट दचेखी गई। 22 CFRD िचे जु़िी 
मृतु् दर में इि पयाफ़प्त िुिार का श्चेय वासषफ़क डायसबटीज़ जांि और इंिुसलन 
थचेरचेपी की प्रारंसभक प्रसतष्ापन करो सदया गया।  PwCF कचे  स्ास्थ्य में िमग्र िुिार 
कचे  िाथ, सवशचेष रूप िचे अत्सिक प्रभावी न्ययूनासिक सिसकत्ा कचे  िाथ इलाज 
सकए गए ब़िचे उपिमुच्य में, फुफु्िीय अिफलता िचे जु़िी मृतु् दर में बढ़त 
कचे  िाथ ही िाथ CFRD कचे  िंबंिरो ंकरो यह सनिाफ़ररत करनचे कचे  सलए सनरंतर नज़र 
रखनचे की ज़रूरत प़िचेगी सक क्ा जरोस्खम में और िुिार हुआ है। खचेद है सक अब 
तक कचे  एकमात् अध्ययन में, G551D म्यूटचेशन में IVA कचे  उपयरोग नचे CFRD िचे 
असिक फचे फ़िरो ंकचे  कायफ़ में आनचे वाली सगरावट करो नही ं ररोका, इि बात करो 
जासहर करता है सक अकचे लचे HEMT थचेरचेपी CFRD िचे बढ़ी रुग्णता करो ररोकनचे कचे  
सलए पयाफ़प्त नही ंहरो िकती है। 77

7.2 मेाइक््चोर्सु्लर और मेरैक््चोर्सु्लर िनटलिाएों  
CFRD में डायसबटीज़ की ियूक्ष्म िंवहनी जसटलताएुँ  हरोती हैं। डचेनमाकफ़  में, डायसबटीज़ 
की 10 वषफ़ िचे असिक अवसि वालचे 36% PwCF करो रचे सटनरोपैथी थी। 78 285 CFRD 
िचे ग्रसित व्यस्तियरो ंकी एक अमचेररकी िीरीज़ में, डायसबटीज़ की 10 वषफ़ की अवसि 
िचे पहलचे डायसबटीज़ की जसटलताएं सवरल थी;ं इिकचे  बाद, फास्टंिग हाइपरग्चेिीसमया 
वालचे लरोगरो ंमें, 14% करो माइरिरोएल्ब्यूसमन्ययूररया, 16% रचे सटनरोपैथी, 55% न्ययूररोपैथी, 
50% गैटि्र रोपैथी पाई गई थी। 15 वचेल् में, CFRD िचे पीस़ित 42% (18/43) लरोग, जरो 
रचे सटनल सै्न िचे गुज़रचे  थचे, उनमें रचे सटनरोपैथी कचे  िाक्ष्य थचे, जरो हकिचे  िचे लचेकर 
प्ररोसलर्चे रचे सटव रचे सटनरोपैथी तक की गंभीरता वालचे थचे। 79 5 िाल िचे असिक िमय तक 
इंिुसलन थचेरचेपी की आवश्यकता वाली CFRD नचे रिरोसनक सकडनी ररोग कचे  जरोस्खम में 
काफी हद तक बढ़त की। 80 इिसलए, CFRD कचे  सनदान कचे  5 िाल बाद िचे हर िाल 
माइरिरोवसु्लर जसटलताओ ंकचे  सलए स्कीसनंग की सिफाररश की जाती है।

वतफ़मान िमय में, ्थथासपत कासडफ़यरोवसु्लर बीमारी की कचे ि ररपरोटफ़ सवरल 
रहती है। 81-83  CF वालचे वयस्रो ंमें असिक वजन/मरोटापा तचेजी िचे प्रिसलत है। 84,85  
CF में बढ़ती उम्र कचे  िाथ रतििाप बढ़ता है। 86 CF वालचे 484 वयस्रो ंकचे  एक 
अमचेररकी िमयूह में, िामान्य वजन वालचे CF वयस्रो ंमें उच् रतििाप 17% तक 
फैला हुआ था, जरो असिक वजन वालचे वयस्रो ंमें 31% तक बढ़ रहा था। 84 वसु्लर 
सडटिेंससिसबसलटी कचे  अध्ययन िचे ियूक्ष्म पररवतफ़न का िुझाव समलता है, पारंपररक रूप 
िचे गैर-CF आबादी में हृदय िंबंिी जसटलताओ ंमें अग्रणी कचे  तौर पर पहिानचे जानचे 
वालचे, CF में उपस््थथत हरो िकतचे हैं। 87,88  िामान्यतः HEMT की शुरुआत िचे पहलचे, 
CF में करोलचेटि्र ॉल कम रहा है। 89-92  हालांसक CF कचे  िाथ 256 कनाडाई वयस्रो ंपर 
सकए गए एक हासलया अध्ययन में हाइपरसलसपडीसमया करो एक छरोटचे प्रसतशत में 
पाया गया, यह CFRD या हाइपरग्चेिीसमया िचे िंबधि नही ंथा।42 एक अलग ब़िचे 
कनाडाई अध्ययन में पाया गया सक वजन बढ़ना बचेहतर पल्रोनरी रं्क्शन िचे िंबधि 
था, लचेसकन इंिुसलन प्रसतररोि और सडस्लिसपडीसमया में बढ़त हुई।93 इिी तरह कचे  
सनष्षफ़ अमचेररकी वयस्रो ं में छरोटचे अध्ययनरो ं में भी दचेखचे गए हैं। 94 बदलतचे 
जनिांस्ख्यकी, परोषण की स््थथसत और CF वालचे लरोगरो ंकचे  िमग्र स्ास्थ्य कचे  िाथ, CF 
में हृदय ररोग कचे  जरोस्खम पर सफर िचे सविार करनचे की ज़रूरत प़ि िकती है।
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7.3 प्ीडायनबटीज़ अर्स्था मेें रुग्णिा मेें बढ़ि 
कई अध्ययनरो ं नचे CFRD कचे  सनदान िचे पहलचे कचे  वषषों में इंिुसलन अपयाफ़प्त, 
प्रीडायसबसटक अव्थथा कचे  दौरान नैदासनक स््थथसत में सवसित् रूप िचे सगरावट 
सदखाई दी है। 3,38,59,60,66 एक िंभासवत अध्ययन में, 4 वषषों में फुफु्िीय कायफ़ में 
NGT िचे ग्रसित व्यस्तियरो ंमें िबिचे कम, IGT वालचे व्यस्तियरो ंमें असिक, और 
अनुपिाररत प्रारंसभक डायसबटीज़ वालचे PwCF में िबिचे ज़्ादा सगरावट पाई गई 
थी। 3 इि अध्ययन और अन्य में, 34 फुफु्िीय सगरावट इंिुसलन अपयाफ़प्तता की 
गंभीरता िचे िम्बधि है।  US CF रसजटि्र ी (2008-2015) िचे असिक िमकालीन 
डचेटा CF कें स�रो ंमें CFRD सनदान िचे पहलचे दरो वषषों में पल्रोनरी रं्क्शन में असिक 
सगरावट की पहिान की गई है, 95 कम स्कीसनंग दररो ंिसहत इि बात का िुझाव 
दचेना जारी रखा गया है सक दचेरी िचे सनदान करनचे िचे पररणाम बदतर हरोतचे हैं। हाल 
ही में, CGM वालचे लरोगरो ं में एक-घंटचे कचे  OGTT ग्यूकरोज और उच् ग्यूकरोज 
एक्सकशफ़न में अलग-अलग दजदे कचे  फुफु्िीय कायफ़ िचे हकिचे -फुकिचे  तौर पर जु़िचे 
हुए थचे। 96,97 

क्रोंससक CF में प्ररोटीन अपिय, कुपरोषण और मृतु् जु़िचे हुए हैं और क्रोंससक 
इंिुसलन एक िशति उपिय हामबोन है, इंिुसलन की कमी करो हाइपरग्ाइिीसमया कचे  
पारंपररक ियापिय अिर कचे  मुकाबलचे CF में ज़्ादा पररणाम माना गया है।  बढ़तचे 
बच्रो ंमें इंिुसलन की कमी का अपिय प्रभाव िबिचे अहम हरो िकता है। 98-100 CF 
वालचे लरोगरो ंमें असिक वजन/मरोटापा 84,101 और बचेहतर िमग्र स्ास्थ्य कचे  उद्भव कचे  
िाथ, सवशचेष रूप िचे HEMT कचे  िाथ, 102 इंिुसलन की कमी परोषण की स््थथसत और 
फुफु्िीय कायफ़ कचे  सलए कम खतरा उत्पन्न कर िकती है।  

8. हाइप्चोग्ाइसीनमेया

डायसबटीज़ कचे  अन्य रूपरो ं कचे  िमान, हाइपरोग्ाइिीसमया CFRD उपिार की 
जसटलता हरो िकती है। स्ाभासवक तौर पर हाइपरोग्ाइिीसमया का अनुभव 
PwCF िचे ग्रसित लरोगरो ंद्ारा भी सकया जाता है, सजन्हें डायसबटीज़ नही ंहै और वचे 
ग्यूकरोज कम करनचे वाली सिसकत्ा नही ंलचे रहचे। िामान्यतः हाइपरोग्ाइिीसमया 
करो प्रसतसरियाशील तौर पर जताया गया है, जरो OGTT कचे  दौरान या बाद में हरोता 
है (7% िचे 60% तक की व्यापकता कचे  िाथ) 34,103,104, िाथ ही भरोजन कचे  बाद की 
अव्थथा कचे  दौरान और PwCF की फास्टंिग अव्थथा में उप-नैदासनक स््थथसत 
िसहत हरोता है।34 िामान्यतः CF में इन िंदभषों में हाइपरोग्ाइिीसमया स्-िीसमत 
हरोता है और शायद ही BGL कचे  गंभीर रूप िचे कम हरोनचे पर कभी ररोगियूिक हरोता 
है, जरो कम पहिान और िंभासवत हाइपरोग्ाइिीसमया कचे  बारचे  में जागरूकता न 
हरोनचे की वजह िचे सिंताओ ंकरो बढ़ाता है। 105,106

CF में एक िचे असिक तंत् हाइपरोग्ाइिीसमया की वजह बन िकतचे हैं।  
अध्ययनरो ंिचे पता िला है सक ग्यूकागरोन काउंटररचे गुलचेटरी प्रसतसरिया सवकृत हरोती 
है और कचे वल आंसशक तौर पर अकु्षण्ण या क्षीण कैटचेकरोलामाइन प्रसतसरिया द्ारा 
आपयूसतफ़ की जाती है। 8,104,105 इंिुसलन स्ाव कचे  िमय में आम तौर पर दचेरी हरोती है, 
सजििचे ग्यूकरोज िुनौती कचे  BGL कचे  अनुसित रूप िचे घटतचे हुए िरण कचे  दौरान 
उच् इंिुसलन स्ासवत हरोता है। 8,104 इिकचे  असतररति काफी गंभीर इंिुसलन स्ावी 
दरोष वालचे PwCF करो हाइपरोग्ाइिीसमया का उच् जरोस्खम हरो िकता है। 105

इंिुसलन थचेरचेपी लचे रहचे िभी व्यस्तियरो ंकरो हाइपरोग्ाइिीसमया का जरोस्खम 
हरोता है सजिका पता PwCFRD ग्रसित और उनकचे  पररवाररो ंकरो हरोना िासहए सक 
कैिचे पयूवाफ़नुमान, ररोकथाम और इलाज करना है।  CFRD िचे ग्रसित कुछ व्यस्तियरो ं
में, मॉड्यूलचेटर िचे की गई सिसकत्ा नचे उनकचे  ग्ाइिचेसमक प्रबंिन में काफी िुिार 
सकया है सजििचे इंिुसलन थचेरचेपी िचे सनरंतर आवतफ़क हाइपरोग्ाइिीसमक िीज़ें हरो 
रही हैं। 107 इि घटना करो िल रहचे शरोि की ज़रूरत प़िचेगी।

PwCF कचे  सलए, डायसबटीज़ और िंबंसित सिसकत्ा कचे  अभाव में भी 
हाइपरोग्ाइिीसमया सिंतनीय मुद्ा हरो िकता है। इिसलए, भरोजन करनचे कचे  बाद कचे  
हाइपरोग्ाइिीसमया कचे  लक्षणरो ंकचे  सलए PwCF िचे ग्रसित व्यस्ति िचे पयूछताछ की 
जानी िासहए।  OGTT कचे  िमापन कचे  बाद उनकचे  BGL पर नज़र रखी जानी 

िासहए और उन्हें ट्र ायल कचे  बाद खानचे का िुझाव दचेना िासहए।  सदलिस्प बात यह 
है सक OGTT कचे  दौरान हाइपरोग्ाइिीसमया का अनुभव करनचे वालरो ंमें IGT और 
CFRD की प्रगसत की दर कम सदखाई दचेती है, 108,109 हालांसक, इन व्यस्तियरो ंमें 
बार-बार हाइपरोग्ाइिीसमया और हाइपरोग्ाइिीसमया की अनसभज्ता कचे  
िंभासवत जरोस्खम कचे  बारचे  में मौजयूदा िमय में जानकारी नही ंहै।

9. CFRD के नलए स्कीनिोंग

क्रोंससक CFRD नैदासनक सगरावट (जैिचे, त्वररत वजन और/या फचे फ़िरो ंकचे  कायफ़ में 
कमी) कचे  बढ़तचे जरोस्खम िचे जु़िा हरो िकता है, 3,59,60,66,110 लचेसकन अक्र 
सिसकत्कीय रूप िचे मौन हरो िकता है, सनयसमत जांि अहम है। 95 मानक 
OGTT (8 घंटचे कचे  फास्टंिग कचे  बाद, 1.75 g/kg शरीर कचे  वजन का ओरल 
ग्यूकरोज असिकतम 75 ग्राम तक, 2 घंटचे का परीक्षण) वतफ़मान में अनुशंसित 
स्कीसनंग टचेटि है।  10 िाल की उम्र िचे हर िाल स्कीसनंग का िुझाव सदया जाता 
है और उन स््थथसतयरो ंमें भी इिका का िुझाव सदया जाता है जहां व्यस्तियरो ंकरो 
हाइपरग्चेिीसमया (जैिचे, टिचेरॉयड की शुरुआत, गभाफ़व्थथा, एंटरल या पैरेंसटल 
न्ययूट्र ीशन िपरोटफ़, आसद) का जरोस्खम ज़्ादा हरोता है।

9.1 OGTT
उत्र अमचेररकी CFRD सदशासनददे सश िसमसत नचे सनिाफ़ररत सकया है सक CFRD कचे  
सलए पिंदीदा स्कीसनंग टचेटि OGTT है।5 यह अनुशंिा सनम्न पर आिाररत है: 1) 
OGTT कचे  िापचेक्ष CF में अन्य परीक्षणरो ंका खराब प्रदशफ़न (जैिचे, फास्टंिग BGL, 
A1c); 2) OGTT पररणामरो ंकरो शासमल करनचे वालचे दीघफ़कासलक भसवष्यियूिक 
डचेटा की उपलब्धता िचे प्रािंसगक नैदासनक पररणाम जैिचे सक वजन और/या 
फचे फ़िरो ंकचे  कायफ़ में सगरावट का जरोस्खम बढ़ जाता है 3,6,30; 3) इंिुसलन थचेरचेपी कचे  
िाथ परोषण िंबंिी स््थथसत और पल्रोनरी रं्क्शन में िुिार दचेखा गया 111-113; और 
4) CF-सवसशष्ट पररणामरो ंकचे  जरोस्खम करो कम करनचे कचे  िाथ-िाथ डायसबटीज़ िचे 
िंबंसित माइरिरोवसु्लर जसटलताओ ं(जैिचे रचे सटनरोपैथी) कचे  जरोस्खम करो कम करनचे 
कचे  सलए CFRD का जल् सनदान करनचे का महत्व। 15,114

CFRD का सनदान एडवांि फास्टंिग और/या 2-घंटचे कचे  BGL पर आिाररत 
है।  यचे वैल्यूज़ प्रीडायसबटीज़ कैटचेगरीज़ की पहिान करनचे कचे  सलए भी काम करती 
हैं: IFG, IGT, और असनसचित ग्ाइिीसमया (तासलका 1 दचेखें)। यचे वैल्यूज़ 
प्रीडायसबटीज़ कैटचेगरीज़ CFRD 115 कचे  सवकाि कचे  बढ़तचे जरोस्खम िचे जु़िी हैं और 
वजन और फचे फ़िरो ं कचे  कायफ़ में सगरावट कचे  उच् जरोस्खम वालचे व्यस्तियरो ं की 
पहिान भी कर िकती हैं। 3,6,116,117

यह अनुशंिा की जाती है सक OGTT स्कीसनंग कम िचे कम 10 वषफ़ की आयु 
िचे शुरू की जाए। हालांसक ओवटफ़ डायसबटीज़ 10 वषफ़ की आयु िचे पहलचे सवरल है, 
9 वषफ़ और उििचे कम आयु कचे  CF ग्रसित 42% िचे 78% बच्रो ंमें अिामान्य 
ग्यूकरोज टॉलरेंसि हरोनचे की ररपरोटफ़ की गई है। 118,119 उत्र अमचेररकी CF िेंसटर में 
एक पयूवफ़व्यापी अध्ययन में पाया गया सक 6 िचे 9 वषफ़ की आयु कचे  बच्रो ंमें, IGT या 
असनसचित ग्ाइिीसमया में िचे हर शुरुआती सकशरोराव्थथा में डायसबटीज़ की वृस्धि 
कचे  उच् जरोस्खम का अनुमान लगाया गया। 118 इि कारण िचे, कुछ कें स� और िंघरो ं
नचे 6 िाल की उम्र में स्कीसनंग शुरू करनचे का सवकल्प िुना। 120 

9.2 प्ीडायनबटीज़ करै टेगरीज़: IFG, IGT, और मेध्य-OGTT 
गू्क्चोि उन्नयि 
2009 में उत्र अमचेररकी CFRD आम िहमसत िमिचेलन नचे 1 घंटचे BG (BG1) > 
11.1 1mmol/L (200 mg/dL) वालचे व्यस्तियरो ं में ग्यूकरोज िसहषु्ता करो 
असनसचित (INDET) ग्ाइिीसमया कचे  रूप में पररभासषत सकया। कुछ िाक्ष्य हैं सक 
मध्यम-OGTT ग्यूकरोज कचे  ऊपर हरोनचे िचे भसवष्य में CFRD हरो िकता  
है 115-16,93,121-123 और फुफु्िीय कायफ़ और वजन में कमी आ िकती है। 124-127  
इि प्रकार, 2-घंटचे कचे  परीक्षण कचे  दौरान मध्यवतती ग्यूकरोज कचे  स्र करो मापनचे कचे  
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बारचे  में िरोिना िासहए। 115,124,125 10 वषफ़ िचे असिक आयु कचे  1000 िचे असिक 
जमफ़न और ऑस्टि्र याई PwCF कचे  एक ब़िचे अध्ययन में, IFG, IGT और INDET 
िभी भसवष्य कचे  CFRD का अनुमान लगानचे वालचे थचे। 115  इिी तरह िचे अमचेररकी 
बाल सिसकत्ा अध्ययन में पाया गया सक INDET वालचे युवाओ ंमें बाद कचे  5 वषषों 
में CFRD कचे  सवकाि की िंभावना 10 गुना ज़्ादा थी। 123 IGT और INDET दरोनरो ं
की िंयुति उपस््थथसत भी CFRD कचे  सलए उच् जरोस्खम वालचे एक सवसशष्ट िमयूह की 
पहिान करती हुई लगती है। 115,128 

कम BGL1 थ्चेशरोल्ड > 8.6 mmol/L (155 mg/dL) और यहां तक सक 
> 8 mmol/L ( > 140 mg/dL) करो असिक ß-िचेल की सशसथलता, CFRD 
कचे  जरोस्खम और क्ीसनकल सगरावट वालचे लरोगरो ंकी पहिान करना प्रस्ासवत 
है। 16,123,124,129 हालांसक, इन िंघरो ंकरो अध्ययनरो ंमें लगातार प्रदसशफ़त नही ंसकया 
गया है। 123,129-131 कम िचे कम एक हासलया पस्ब्लकचे शन िचे पता िलता है सक 
आिुसनक CF-उपिाररो ंकचे  िंदभफ़ में CF वालचे वयस्रो ंकचे  सलए इि तरह कचे  िंबंि 
कम स्पष्ट हरो िकतचे हैं, 130 और इन उपायरो ंकरो इस्चेमाल में लानचे िचे पहलचे नैदासनक 
अवररोिरो ंकरो सनददे ससशत करनचे कचे  सलए असतररति शरोि ज़रूरी है।

CF कें स�रो ंमें एक िुनौती वासषफ़क OGTT कचे  सलए स्कीसनंग िुझावरो ंका पालन 
करना भी बना हुआ है, 50% िचे कम यरोग्य वयस्रो ंकचे  िाथ उत्री अमचेररका में 
वयस् कें स�रो ंमें सनयसमत रूप िचे स्कीसनंग की जा रही है। 21,132 इिकचे  प्रसतकयू ल 
पररणाम हरो िकतचे हैं क्रोंससक कम स्कीसनंग दररो ंवालचे कें स�रो ंमें पालन सकए जानचे 
वालचे व्यस्तियरो ंमें CFRD सनदान िचे पहलचे फुफु्िीय सगरावट की दर तीव्र हरोती 
है।95  स्कीसनंग कचे  सलए बािाओ ंमें फास्टंिग और एक िचे ज़्ादा बार िैम्सलंग 
िमय शासमल हैं, िाथ ही टचेस्टंिग कचे  प्रभावरो ंकचे  बारचे  में िमझ का अभाव भी 
िस्मिसलत है। इिकचे  असतररति OGTTs की पररवतफ़नशीलता करो दचेखतचे हुए, 
सवशचेष रूप िचे इि आबादी में, 17 CFRD कचे  सनदान की पुसष्ट करनचे कचे  सलए टचेटि 
का िुझाव नही ंसदया जाता। 5,13  परीक्षण कचे  पररणामी बरोझ नचे मध्यवतती OGTT 
ग्यूकरोज मापन कचे  िाथ इि परीक्षण करो छरोटा करनचे का प्रयाि सकया है। 133 
दयू िररो ंनचे HbA1c, रैंसडम BGL, 134 या पहलचे िरण 1h ग्यूकरोज िैलेंसज टचेटि या अन्य 
मध्यवतती OGTT BGs, 135 का उपयरोग करकचे  िरणबधि नज़ररए कचे  िाथ 
आवश्यक 136 OGTTs की िंख्या करो कम करनचे का प्रस्ाव सदया है।93 हालांसक, 
िाक्ष्य-आिाररत सिफाररशरो ं करो ियूसित करनचे कचे  सलए, ख़ाि तौर पर काफी 
अिरदार मॉड्यूलचेटर युग, में ब़िचे िंभासवत अध्ययनरो ंकी आवश्यकता है।  

9.3 स्कीनिोंग और नििाि के नलए HBA1C
CFRD कचे  सनदान में HbA1c असवश्विनीय है क्रोंससक OGTT द्ारा पता लगाए गए 
CFRD की पहिान करनचे कचे  सलए इिकी िंवचेदनशीलता कम है 6,11,137,138 और 
अलग-अलग ग्यूकरोज टॉलरेंसि कैटचेगरीज़ कचे  बीि अंतर करनचे की बुरी क्षमता 
है। 139  48 mmol/mol (6.5%) कचे  HbA1c कट पॉइंट कचे  िाथ डायसबटीज़ कचे  
सनदान कचे  सलए ADA मानदंड का उपयरोग करतचे िमय, OGTT द्ारा पररभासषत 
प्रारंसभक CFRD िचे ग्रसित कई व्यस्ति छयू ट जाएंगचे। 110,140 ऐसतहासिक रूप िचे, 
HbA1c करो CF में ग्ाइिीसमया करो कम आंकनचे कचे  बारचे  में िरोिा गया है, और यह 
पुरानी ियूजन िचे िंबंसित लाल रति करोसशका कचे  काररोबार में वृस्धि कचे  कारण माना 
गया है। 141  CF िचे ग्रसित युवाओ ंऔर वयस्रो ंकी हाल की ररपरोटफ़ बताती है सक 
HbA1c का मतलब ग्यूकरोज कचे  िमान िंबंि है जैिा सक डायसबटीज़ वाली अन्य 
आबादी में बताया गया है। 7,142 सपछलचे 2-3 महीनरो ंमें औित ग्ाइिीसमया कचे  माप 
कचे  रूप में, औित BGL बढ़नचे पर HbA1c बढ़ जाता है, लचेसकन यह परीक्षण 
िामान्य उपवाि और औित ग्यूकरोज िां�ता वालचे व्यस्तियरो ंकरो छरो़ि िकता है, 
लचेसकन सजनकचे  पाि परोटि-प्रेंससडअल ग्यूकरोज भ्रमण है जरो OGTT द्ारा बचेहतर 
तरीकचे  िचे कैप्िर सकए जातचे हैं। इि प्रकार, एक उच् HbA1c हाइपरग्चेिीसमया का 
प्रमाण है, लचेसकन एक िामान्य HbA1c इिचे बाहर नही ंकरता। 

अध्ययन तचेजी िचे वैकस्ल्पक, सनम्न HbA1c थ्चेशहरोल्ड की जांि कर रहचे हैं जरो 
CFRD स्कीसनंग में मदद कर िकतचे हैं। CF कचे  िाथ बाल सिसकत्ा और वयस् 
व्यस्तियरो ंकचे  पयूवफ़व्यापी अध्ययन में, 5.5 िचे 5.8% (37-40 mmol/mol) िचे कम 
HbA1c मान CFRD कचे  सवकाि कचे  कम जरोस्खम िचे जु़िा था। 132,137,143,144 
उदाहरण कचे  सलए, HbA1c करो पहली पंस्ति कचे  स्कीसनंग टयू ल कचे  रूप में उपयरोग 

करतचे हुए एक िरणबधि दृसष्टकरोण ज़रूरी OGTT की िंख्या करो कम कर िकता 
है। 134 हालांसक, HbA1c परख में पररवतफ़नशीलता अभी भी मौजयूद है और एक 
सवसशष्ट HbA1c कटपॉइंट करो मान्य करनचे कचे  सलए असतररति अध्ययन की 
ज़रूरत है जरो CFRD कचे  गुम मामलरो ंकचे  सबना OGTT कचे  बरोझ करो कम करचेगा।  

CF आबादी में छरोटचे अध्ययनरो ंमें फु्क्टरोिामाइन, 1,5-एनहाइड्र रोगु्सिटरोल 
और ग्ाइकचे टचेड एल्ब्यूसमन िसहत औित ग्ाइिीसमया कचे  अन्य उपायरो ंकी जांि 
की गई है, लचेसकन थ्चेशहरोल्ड की पहिान नही ंकी गई जरो CFRD कचे  जरोस्खम वालचे 
लरोगरो ंकी पहिान करनचे में HbA1c या OGTT िचे बचेहतर प्रदशफ़न करतचे हैं। 137,145  

9.4 यादृक्छिक और फाक्टिोंग BGL, या CFRD नििाि के नलए 
SMBG
िामान्य उपवाि या यादृस्च्क BGL CFRD कचे  सनदान करो बाहर नही ंकरतचे, 
क्रोंससक नए CFRD वालचे लगभग दरो-सतहाई व्यस्तियरो ंमें फास्टंिग हाइपरग्चेिीसमया 
नही ंहरोता। 22 हालांसक, कुछ उच्-जरोस्खम वालचे हालातरो ंमें जैिचे सक पल्रोनरी 
एक्िचेबदेसशन कचे  सलए अस्पताल में भतती हरोना या अंतःसशरा एंटीबायरोसटक दवाओ ं
की ज़रूरत या गैटि्र रोटिरोमी फीसडंग की शुरुआत, बचेडिाइड ग्यूकरोज की जांि या 
SMBG कचे  िाथ घर पर नज़र रखचे जानचे कचे  िाथ प्रारंसभक प्रीस्कीसनंग करना 
व्यावहाररक है (सवशचेष स््थथसत िचेक्शन 9.6 दचेखें)। CFRD का सनदान करनचे कचे  सलए 
SMBG पयाफ़प्त रूप िचे िटीक नही ंहै, और SMBG द्ारा उच् जरोस्खम कचे  रूप 
में पहिानचे गए व्यस्तियरो ंमें बाद में प्रयरोगशाला स्कीसनंग हरोनी िासहए।

9.5 CGM
CGM करो CF वालचे लरोगरो ंमें मान्य सकया गया है और आम तौर पर इंिुसलन-
उपिाररत CFRD वालचे व्यस्तियरो ंमें ग्यूकरोज की सनगरानी कचे  सलए उपयरोगी माना 
जाता है, जहाुँ यह िुरसक्षत और अिरदार इंिुसलन थचेरचेपी का मागफ़दशफ़न करनचे में 
मदद कर िकता है। 12  PwCF में सजन्हें डायसबटीज़ नही ंहै और/या CFRD का 
सनदान ्थथासपत करनचे में इिकी भयूसमका कम स्पष्ट है। CGM द्ारा कैप्िर की गई 
ग्यूकरोज अिामान्यताएं CF में आम हैं, सजनमें बहुत छरोटचे बच्चे भी शासमल हैं 
146,147; हालांसक, अभी तक स्कीसनंग या डायसबटीज़ कचे  सनदान कचे  सलए 
िीजीएम का उपयरोग करनचे कचे  सलए ्थथासपत मानदंड नही ंहैं। 121,142  पयूवफ़व्यापी 
और रिॉि-िचेक्शनल एकल कें स� अध्ययनरो ं नचे िीजीएम पर ग्यूकरोज 
अिामान्यताओ ं करो OGTT पर ß-िचेल सडिरं्क्शन, 121 वजन में सगरावट,125 
सनिलचे फचे फ़िरो ंकचे  कायफ़, 146,148 और बढ़चे  हुए इंफ्चेमचेटरी माकफ़ ररो ंकचे  िाथ जरो़िा है। 
149 हालांसक, डायसबटीज़ कचे  सनदान िचे पहलचे रति ग्यूकरोज िां�ता में आंतरासयक 
उन्नयन कचे  उपिार कचे  लाभरो ंका िमथफ़न करनचे कचे  सलए ब़िचे बहु-कें स� अध्ययनरो ंकचे  
िाक्ष्य की कमी है।  अभी कचे  सलए, िीजीएम करो इंिुसलन खुराक िमायरोजन कचे  
सलए एक उपयरोगी उपकरण माना जाना िासहए और व्यस्तियरो ं करो 
हाइपरोग्ाइिीसमया कचे  प्रसत ििचेत करना िासहए, हालांसक, िीजीएम मानदंड का 
उपयरोग CFRD की जांि या सनदान कचे  सलए या पल्रोनरी रं्क्शन और वजन में 
कमी कचे  उच् जरोस्खम वालचे व्यस्तियरो ं की पहिान करनचे कचे  सलए असतररति 
अध्ययन ज़रूरी है। 

9.6 िई शुरुआि CFRD के नलए बढे़ हुए ि्चोक्खमे से िुड़ी 
क्स्थनियाँ
11-36% की व्यापकता दर कचे  िाथ T2DM कचे  सलए जरोस्खम वालचे लरोगरो ंकी 
तुलना में PwCF में गभफ़कालीन डायसबटीज़ गभाफ़व्थथा में पहलचे सवकसित हरो 
िकता है। 19,150,151 पहलचे िचे मौजयूद डायसबटीज़ कचे  सलए OGTT स्कीसनंग गभाफ़व्थथा 
की शुरुआत िचे पहलचे या तुरंत बाद की जानी िासहए, और गभाफ़व्थथा कचे  
डायसबटीज़ कचे  सलए स्कीसनंग पहली और दयू िरी सतमाही कचे  अंत में करनचे की 
िलाह दी जाती है। 5

असतररति उच्-जरोस्खम वाली स््थथसतयरो ंमें ग्यूकरोज पर नज़र रखनचे (SMBG 
और/या CGM द्ारा) की सिफाररश की जाती है, सजिमें फुफु्िीय उत्चेजना 
शासमल हरोती है सजिमें अंतःसशरा एंटीबायरोसटक् कचे  सलए अस्पताल में दास्खल 
हरोनचे, गैटि्र रोटिॉमी ट्यूब फीसडंग की शुरुआत, प्रणालीगत गु्करोकरोसटफ़करोइड्ि का 
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उपयरोग, और अंग प्रत्ाररोपण की आवश्यकता हरोती है।  िुझाव सदया जाता है सक 
अस्पताल में भतती हरोनचे कचे  पहलचे 48 घंटरो ंकचे  सलए उपवाि और 2-घंटचे कचे  भरोजन 
कचे  बाद कचे  ग्यूकरोज कचे  स्र की सनगरानी की जाए।  CFRD कचे  सनदान की पुसष्ट तब 
हरोती है जब फास्टंिग BG ≥ 126 mg/dL ( ≥ 7 mmol/L) या भरोजन कचे  2-घंटचे 
बाद BG ≥ 200 mg/dL (11.1 mmol/L) का पता िलता है और कम िचे कम 48 
घंटचे तक, 2 या असिक बढ़ी हुई BGL वैल्यूज़ कचे  िाथ बना रहता है।  गैटि्र रोटिॉमी 
ट्यूब फीसडंग की शुरुआत कचे  िमय और सफर मासिक रूप िचे मध्य और तत्ाल 
परोटि-फीसडंग BGL कचे  िाथ एंटरल फीड पर PwCF की जांि की जानी िासहए। 
CFRD का सनदान तब सकया जाता है जब 2 अलग-अलग सदनरो ंमें मध्य या भरोजन 
कचे  बाद कचे  BGL ≥ 200 mg/dL (11.1 mmol/L) हरोतचे हैं।  प्रत्ाररोपण पररणामरो ं
कचे  सलए लक्ष्य िीमा में ग्यूकरोज वैल्यूज़ करो बनाए रखनचे कचे  महत्व करो दचेखतचे हुए, 
प्रत्ाररोपण िचे 6 महीनचे पहलचे OGTT कचे  िाथ CFRD स्कीसनंग की सिफाररश की 
जाती है। 5 परोटि-प्रत्ाररोपण, बचेडिाइड BGL की तत्ाल सनगरानी महत्वपयूणफ़ है, 
सवशचेष रूप िचे ग्यूकरोकासटफ़करोइड्ि और अन्य इम्यूनरोिप्रचेसिव एजेंसटरो ंकचे  िाथ 
डायसबटीज़ कचे  बढ़तचे जरोस्खम करो दचेखतचे हुए। 152,153 प्ाज़मा ग्यूकरोज मापन कचे  
िाथ SMBG द्ारा कैप्िर की गई बढ़त करो ित्ासपत करनचे की अनुशंिा की 
जाती है।

9.7 अनिररक्त पररदृश्य
9.7.1 अग्ाशयी पया्वप्त सी.एफ...
PI वालचे व्यस्तियरो ं की तुलना में PS वालचे व्यस्तियरो ं में CFRD कचे  सवकाि का 
जरोस्खम कम हरोता है। 154 एक्रोरिाइन दरोषरो ंकी उपस््थथसत करो इंिुसलन स्ावी 
दरोषरो ं8,37 और इिसलए CFRD कचे  जरोस्खम करो बढ़ानचे कचे  सलए सदखाया गया है।  इि 
कम जरोस्खम करो दचेखतचे हुए, ख़ाि तौर पर िामान्य 2-घंटचे कचे  ग्यूकरोज कचे  िाथ, 
िामान्य ग्यूकरोज टॉलरेंसि वालचे PS व्यस्तियरो ंकचे  सलए यह उसित हरोगा सक वचे हर 
3-5 िाल में OGTT स्कीसनंग की आवृसत् करो कम करें।  

9.7.1 टाइप 1 डायनबटीज़ के नलए मूेल्ाोंकि
CF वालचे व्यस्ति भी T1D करो िमान जरोस्खम कचे  िाथ सवकसित कर िकतचे हैं जैिा 
सक िामान्य जनिंख्या में दचेखा जाता है। 155 इिसलए, आइलचेट स्प्रसतसपंडरो ंकचे  
िाथ उन पररदृश्यरो ंमें T1D कचे  सलए स्कीसनंग की सिफाररश की जाती है जहां 
व्यस्ति T1D कचे  सलए जरोस्खम वालचे कारकरो ंकचे  िाथ उपस््थथत हरो िकतचे हैं, सजनमें 
शासमल हैं: नई शुरुआत डायसबटीज़ < 10 वषफ़ की आयु, स्-प्रसतरसक्षत बीमाररयरो ं
का िह-अस्स्त्व या पहली सडग्री कचे  ररश्चेदाररो ंमें स्-प्रसतरक्षा का पाररवाररक 
इसतहाि, 156 उच्तर शुरुआत में इंिुसलन की जरूरत, DKA का सवकाि, या 
कीटरोन् की मौजयूदगी।

9.7.2 CFRD स्कीनिोंग का भनर्ष्य और CFTR मेॉडु्लेटस्व का 
प्भार्
CFRD की घटना और व्यापकता पर CFTR न्ययूनासिक सिसकत्ा कचे  प्रभाव असनसचित 
रहतचे हैं। इवाकैफ्टर की शुरुआत कचे  5 िाल बाद UK और US िचे रसजटि्र ी अध्ययन 
नचे CFTR मॉड्यूलचेटर कचे  िाथ अनुपिाररत लरोगरो ंकचे  िापचेक्ष CFRD कचे  कम प्रिार का 
िुझाव सदया है। 51 हालांसक, CFTR मॉड्यूलचेटर भी वजन और BMI करो भी बढ़ाता 
है 102, जरो इंिुसलन प्रसतररोि कचे  जरोस्खम करो भी बढ़ा िकता है। व्यापक CF आबादी 
कचे  सलए सट्र पल-कॉस्म्बनचेशन-थचेरचेपी CFTR मॉड्यूलचेटर की हासलया शुरुआत कचे  िाथ, 
CFRD की महामारी सवज्ान पर दीघफ़कासलक प्रभाव सनिाफ़ररत करनचे कचे  सलए िंभासवत 
अध्ययन की आवश्यकता है।

10 CFRD का उपचार

10.1 नचनकत्ा प्चोषि नचनकत्ा
CFRD वालचे व्यस्तियरो ंकचे  सलए आहार की सिफाररशें T1D या T2D (तासलका 4) 

वालचे व्यस्तियरो ंकचे  सलए बहुत अलग हैं, क्रोंससक उनकी ज़रूरतें बहुत अलग हैं, 
और क्रोंससक वचे हृदय ररोग कचे  सलए कम जरोस्खम में हैं। 157 PwCF की आवश्यकता, 
CFRD वालचे लरोगरो ंिसहत, एक उच् कैलरोरी, उच् नमक, उच् विा वाला आहार। 
कैलरोरी प्रसतबंि लगभग कभी भी उसित नही ं हरोता (हालांसक इिचे हकिचे  CF 
म्यूटचेशन वालचे वृधि व्यस्तियरो ंमें माना जा िकता है जरो असिक वजन वालचे हैं, और 
वतफ़मान में अिामान्य हैं, लचेसकन उभरतचे हुए, PwCF कचे  िमयूह जरो मरोटचे हैं)। ररोज़ाना 
कई इंजचेक्शन या इंिुसलन पंप थचेरचेपी लचेनचे वालचे व्यस्तियरो ंकचे  सलए, भरोजन िचे पहलचे 
इंिुसलन की खुराक सनिाफ़ररत करनचे कचे  सलए काबबोहाइड्र चेट की गणना उपयरोगी 
हरोती है। िीनी वालचे मीठचे  पचेय आम तौर पर नही ं सलए जानचे िासहए। हालांसक 
CFRD वालचे कुछ लरोग इिका उपयरोग करतचे हैं, 158 लचेसकन कचे वल परोषण प्रबंिन 
(इंिुसलन/सिसकत्ा उपिार कचे  सबना) की सिफाररश नही ंकी जाती।  

10.2  इोंसुनलि थेरेपी
इंिुसलन की कमी VFRD की प्राथसमक पैथरोलॉसजकल सवशचेषता है, और इिसलए 
इंिुसलन प्रसत्थथापन अनुशंसित सिसकत्ा उपिार है। 5

िानलका 4. CFRD कचे  सलए आहार अनुशंिाएुँ  ।a

करै ल्चोरी कम वजन करो ररोकनचे कचे  सलए मानक आवश्यकताएं 
आयु और सलंग कचे  सलए िामान्य कैलरोरी िचेवन का 
120-150% हैंa

र्सा कुल ऊजाफ़ का 40%
कुल काबबोहाइड्र ेट कुल ऊजाफ़ का 45-50%
प््चोटीि एक गैर-CF व्यस्ति कचे  सलए िन्दभफ़ िचेवन का 200%
लर्ि आवश्यकता में वृस्धि: अप्रसतबंसित िचेवन

िंक्षचेपाक्षर CF, सिस्टिक फाइब्रोसिि; CFRD, सिस्टिक फाइब्रोसिि िंबंसित 
डायसबटीज़; HEMT, अत्सिक अिरदार CFTR मॉड्यूलचेटर थचेरचेपी
a यह सिफाररश HEMT पर हरोनचे वालचे व्यस्तियरो ंमें उि आबादी में असिक वजन 
बढ़नचे की वजह िचे बदल िकती है ।

इंिुसलन थचेरचेपी फचे फ़िरो ंकचे  कायफ़ करो स््थथर करती है और CFRD वालचे व्यस्तियरो ंमें 
परोषण की स््थथसत में िुिार करती है। 22,159 इंिुसलन थचेरचेपी कचे  िामान्य सिधिांत 
तासलका 5 में प्रसु्त सकए गए हैं। जब यचे व्यस्ति स्ास्थ्य की अपनी आिारभयूत 
स््थथसत में हरोतचे हैं, तरो अंतजाफ़त इंिुसलन स्ाव (सकशरोररो ंऔर वयस्रो ंदरोनरो ंमें < 0.5-
0.8 units/kg/d की औित इंिुसलन खुराक) की सनरंतरता कचे  कारण इंिुसलन 
की आवश्यकताएं मामयूली हरोती हैं। 160,161  जब इंिुसलन स्ाव कम हरो जाता है, तरो 
वचे आस्खरकार फास्टंिग हाइपरग्चेिीसमया सवकसित कर िकतचे हैं, और 
िामान्यतः बचेिल-बरोलि थचेरचेपी कचे  िाथ इंिुसलन पंप कचे  िाथ या लंबचे िमय िचे 
सरिया करनचे वालचे बचेिल इंिुसलन और रैसपड-एस्कं्टग इंिुसलन कचे  तालमचेल िचे 
उनका उपिार सकया जाता है। हाइपरग्चेिीसमया फास्टंिग कचे  सबना CFRD िचे 
ग्रसित व्यस्तियरो ंमें, रिरोसनक वजन कचे  घटानचे करो सवपरीत करनचे कचे  सलए CFRDT 
परीक्षण में प्रीमील रैसपड-एस्कं्टग इंिुसलन का प्रदशफ़न सकया गया था और अब 
इिचे मानक दचेखभाल माना जाता है। 22 कुछ युवाओ ं(सवशचेष रूप िचे वचे जरो सदन में 
कई बार मामयूली मात्ा में काबबोहाइड्र चेट का िचेवन करतचे हैं) का अकचे लचे बचेिल 
इंिुसलन थचेरचेपी िचे िफलतापयूवफ़क इलाज सकया जा िकता है। 

10.2.1 एडर्ाोंस डायनबटीज़ टेक््चोलॉिी
इंिुसलन पंप तीव्रता िचे या कम सरिया करकचे  इंिुसलन का सनरंतर त्विा कचे  नीिचे 
जलिचेक प्रदान करतचे हैं। उन्हें सबना CGM कचे  इस्चेमाल सकया जा िकता है या 
CGM कचे  िाथ शासमल सकया जा िकता है या तरो एक खुलचे लयूप में (व्यस्ति पंप में 
ग्यूकरोज वैल्यूज में प्रवचेश करता है), आंसशक बंद लयूप (एक पंप एल्रोररथ्म कुछ 
स््थथसतयरो ंमें इंिुसलन करो स्ायत्ता िचे बढ़ाता और घटाता है) या हाइसब्ड बंद लयूप 
(एल्रोररथ्म न्ययूनतम ययूज़र इनपुट कचे  िाथ लगभग पयूणफ़ रूप िचे इंिुसलन की 
खुराक पर सनयंत्ण रखता है)। यचे उपकरण T1D वालचे बच्रो,ं युवाओ ंऔर वयस्रो ं
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की दचेखभाल में रिांसत लाए हैं।  असिक जानकारी कचे  सलए डायसबटीज 
टचेक्रोलॉजीज पर ISPAD 2022 आम िहमसत सदशासनददे सश अध्याय 16: इंिुसलन 
सडलीवरी दचेखें। 

CGM कचे  सबना इंिुसलन पंप थचेरचेपी छरोटचे अध्ययनरो ंमें बचेहतर ग्ाइिचेसमक 
प्रबंिन और दुबलचे-पतलचे शरीर कचे  �व्यमान िचे जु़िी हुई है, और असिकतर 
CFRD िचे ग्रसित लरोगरो ंमें भरोजन और सै्क् कचे  बचेहतर कवरचेज कचे  सलए सद्तीयक 
हरोती है। 162 CFRD िचे ग्रसित सकशरोररो ंऔर वयस्रो ंकचे  एक छरोटचे िचे अध्ययन में 
पाया गया सक िीजीएम कचे  िाथ खुलचे लयूप िचे आंसशक बंद लयूप में िंरिमण 

हाइपरोग्ाइिीसमया में बढ़त कचे  सबना लक्ष्य िीमा में प्रसतशत िमय में बढ़त िचे 
िम्बधि था। 163 CFRD वालचे 3 व्यस्तियरो ंमें एक बंद लयूप सडवाइि की जांि करनचे 
वालचे एक पायलट अध्ययन में औित ग्यूकरोज (िंभवतः छरोटचे आकार की वजह 
िचे) में कुछ कम महत्वपयूणफ़ िुिार हुआ था, लचेसकन उपिार की िंतुसष्ट में अहम 
िुिार और उपिार कचे  बरोझ में कमी आई थी। 164 हालांसक, बंद लयूप इंिुसलन पंप 
थचेरचेपी कचे  उपयरोग करो और ज़्ादा मयूल्ांसकत करनचे कचे  सलए अध्ययन प्रगसत पर है 
(clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT03258853)। जबसक T1D की तरह 
CFRD में इन उपकरणरो ंकचे  उपयरोग कचे  सलए िाक्ष्य की सडग्री नही ंहै, मौजयूदा डचेटा 

सामेान्य नसधिाोंि • िामान्यतः CFRD ग्रसित व्यस्ति जब अपनचे स्ास्थ्य की िामान्य स््थथसत में हरोतचे हैं, तरो उन्हें 0.5 िचे 0.8 ययूसनट इंिुसलन प्रसत सकलरो शरीर 
कचे  वजन प्रसतसदन की ज़रूरत प़िती है। तनाव, बीमारी, प्रणालीगत गु्करोकरोसटफ़करोइड उपयरोग कचे  िमय या युवाव्थथा कचे  दौरान काफी 
ज़रूरत प़ि िकती है।

• इंिुसलन की कमी कचे  कैटाबरोसलक अिर की वजह िचे, लक्ष्य यह है सक व्यस्ति करो उतना ही इंिुसलन सदया जाए सजतना 
हाइपरोग्ाइिीसमया कचे  सबना िुरसक्षत तौर पर बदाफ़श् सकया जा िकता है।

• व्यस्ति की जीवन शैली कचे  सलए उपयुति हरोनचे वालचे इनु्सलन कायफ़रिम करो िुनें जरो उनकचे  CF प्रबंिन की ज़रूरत करो पयूरा करता हरो।

बेसल इोंसुनलि • िामान्यतः लक्ष्य लगभग 0.25 U प्रसत सकलरो शरीर वजन प्रसत 24 घंटचे है; इिकी शुरुआत आिचे िचे करें  और फास्टंिग ग्यूकरोज कचे  स्र 
कचे  आिार पर ऊपर की तरफ एडजटि करें।

भ्चोिि का कर्रेि • खपत हरो िुकचे  काबबोहाइड्र चेट कचे  हर एक 15 ग्राम कचे  सलए एक िामान्य शुरुआती खुराक 0.5 िचे 1 U तीव्र-सरिया करनचे वाला इंिुसलन है। 
आिा ययूसनट दचेनचे वालचे इनु्सलन पचेन या िीररंज की ज़रूरत प़ि िकती है।

• खानचे कचे  बाद 2-घंटचे कचे  BGL लक्ष्यरो ंकरो पानचे कचे  सलए खुराक करो 0.5 ययू प्रसत 15 ग्राम काबबोहाइड्र चेट की वृस्धि िचे एडजटि सकया जाता है।
• काफी कम उम्र कचे  लरोगरो ंया उन लरोगरो ंकचे  सलए जरो इि बारचे  में असनसचित हैं सक वचे मतली या गैटि्र रोपचेरचे सिि की वजह िचे क्ा खाएंगचे, 

भरोजन कचे  ठीक बाद खुराक दचेनचे की ज़रूरत प़ि िकती है (हालांसक पहलचे हमचेशा बचेहतर हरोता है, यसद िंभव हरो तरो, भरोजन कचे  बाद 
हाइपरग्चेिीसमया करो कम करनचे कचे  सलए ऐिा सकया जाए)।

• फास्टंिग हाइपरग्चेिीसमया कचे  गैर CFRD वालचे व्यस्तियरो ंकरो अकचे लचे या कचे वल बचेिल इंिुसलन कचे  िाथ या दरोनरो ंकचे  िाथ प्रबंसित सकया 
जा िकता है (यह खानचे की आदतरो ंिसहत व्यस्तिगत कारकरो ंपर सनभफ़र करता है)

सुिार की खुराक 
(सोंरे्ििशीलिा) 

• प्रीमील िुिार आम तौर पर 8.3 mmol/L (150 mg/dL) िचे ऊपर प्रत्चेक 2.8 mmol/L (50 mg/dL) कचे  सलए 0.5 िचे 1 U 
रैसपड-एस्कं्टग इंिुसलन पर शुरू सकया जाता है और आवश्यकता कचे  अनुिार एडजटि सकया जाता है।

नड्र प फीनडोंग का 
ओर्रिाइट कर्रेि

• ओवरनाइट एंटरल (सड्र प) फीड्ि: सनयसमत/घुलनशील इंिुसलन की एकमात् खुराक कचे  िाथ-िाथ मध्यवतती इंिुसलन न्ययूट्र ल प्ररोटामाइन 
हचेगचेडरोनफ़ (NPH) या सडटचेसमर कचे  तालमचेल िचे 8-घंटचे कचे  आहार करो दचेकर उपिार सकया जा िकता है। सनयसमत इंिुसलन भरोजन कचे  पहलचे 
आिचे भाग और दयू िरचे  भाग में NPH करो शासमल करता है। इंिुसलन सडटचेसमर कचे  िाथ 12 घंटचे कचे  फीड करो कवर सकया जा िकता है। 
प्रारंसभक खुराक: भरोजन में कुल ग्राम काबबोहाइड्र चेट की गणना करें , इंिुसलन िचे काबबोहाइड्र चेट अनुपात (आम तौर पर 0.5-1 ययूसनट प्रसत 
15 ग्राम) कचे  आिार पर कुल इंिुसलन खुराक सनिाफ़ररत करें  और इिमें िचे आिा सनयसमत और आिा एनपीएि इंिुसलन कचे  रूप में 8 घंटचे 
कचे  सलए दें  या 12 घंटचे कचे  फीड कचे  सलए सडटचेसमर कचे  रूप में र्ीड या खुराक का 100% दें।

• भरोजन कचे  4 घंटचे कचे  BGL का उपयरोग सनयसमत इंिुसलन खुराक करो एडजटि करनचे कचे  सलए सकया जाता है और भरोजन कचे  आस्खर में 
NPH इंिुसलन खुराक करो एडजटि करनचे कचे  सलए सकया जाता है। यसद सडटचेसमर का उपयरोग सकया जाता है, तरो र्ीड कचे  अंत में BGL 
का उपयरोग इंिुसलन खुराक करो एडजटि करनचे कचे  सलए सकया जाता है। िुिार कचे  सलए शुरुआत में कभी-कभी तीव्रता िचे काम करनचे 
वालचे इंिुसलन की भी जरूरत हरोती है।

• इिचे æलंबचे भरोजनÆ कचे  रूप में िरोिें। • यह बचेिल इंिुसलन की जगह नही ंलचे िकता है और यह इंिुसलन व्यस्तियरो ंकरो कचे वल तब लचेना 
िासहए जब वचे रात भर भरोजन कर िुकचे  हरोतचे हैं।

सोंसािि की कमेी 
र्ाली सेनटोंग मेें 
सीनमेि िेखभाल

• जब एनालॉग इंिुसलन उपलब्ध नही ंहरोता, तरो CFRD कचे  इलाज कचे  सलए NPH (आइिरोफचे न) इंिुसलन और सनयसमत/घुलनशील इंिुसलन 
का उपयरोग सकया जा िकता है, लचेसकन भरोजन कचे  बाद दचेर िचे हरोनचे वालचे हाइपरोग्ाइिीसमया िचे बिनचे कचे  सलए िाविानी बरतनचे की 
ज़रूरत है। एक िंभासवत कायफ़रिम िरोनचे कचे  िमय NPH इंिुसलन है, और एक व्यस्ति में नाश्चे, दरोपहर कचे  भरोजन और रात कचे  खानचे कचे  
िाथ सनयसमत इंिुसलन है, जरो एक सदन में तीन भरोजन और तीन सै्क् खा रहा है।

• MDI कचे  सलए NPH/सनयसमत इंिुसलन का उपयरोग करतचे िमय कुल दैसनक खुराक (TDD) का 2/3 िुबह में सदया जाता है, सजिमें िचे 
2/3 NPH और 1/3 सनयसमत इंिुसलन हरोता है। TDD का अन्य 1/3 शाम करो, आिा NPH कचे  रूप में और आिा सनयसमत रूप िचे सदया 
जाता है।  TDD की गणना उपयुफ़ति िामान्य सिधिांतरो ंमें ियूिीबधि कचे  रूप में की जाती है। NPH 8 घंटचे तक रहता है और 4 घंटचे में 
िरम पर हरोता है।  इिसलए, सजि व्यस्ति करो NPH िचे उपिाररत सकया जाता है, उिचे दरोपहर का भरोजन करना िासहए और िरोनचे कचे  
िमय उसित नाश्ा करना िासहए, या वचे गंभीर हाइपरोग्ाइिीसमया कचे  सलए काफी जरोस्खम में हरोतचे हैं।

• िंिािन-कम िचेसटंग्स में BG मॉसनटररंग टचेटि स्टि्र सि की अक्र िीसमत उपलब्धता हरोती है। लक्ष्य सजतनी बार हरो िकचे  उतनी बार टचेटि 
करना है, जरो फास्टंिग कचे  िमय िचे भरोजन कचे  बाद 2 घंटचे तक बदलता रहता है, प्रसतसनसि का िैंसपल लचेना है तासक यह पता सकया जा 
िकचे गी इंिुसलन की खुराक सकतनी अच्ी तरह िचे काम कर रही है

िंक्षचेपाक्षर: CF, सिस्टिक फाइब्रोसिि; CFRD, सिस्टिक फाइब्रोसिि िंबंसित डायसबटीज़; NPH, न्ययूट्र ल प्ररोटामाइन हचेगचेडरोनफ़ इंिुसलन

िानलका 5. CFRD में इंिुसलन थचेरचेपी कचे  सिधिांत ।
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इंसगत करता है सक जहां उपलब्ध हरो वहां एडवांि डायसबटीज़ टचेक्रोलॉजी कचे  
उपयरोग िचे वास्सवक लाभ हरोनचे की िंभावना है।

10.2.2 कमे लागि र्ाली व्यर्स्था
CFRD में िफलता कचे  िाथ कंबाइंड न्ययूट्र ल प्ररोटामाइन हचेगचेडरोनफ़ (NPH) और 
सनयसमत इंिुसलन रचे सजमेंसि का इस्चेमाल सकया गया है।  प्रमुख नुकिान यह है सक 
NPH सनयसमत कायफ़रिम इंफ्चेस्क्बल हैं जरो PwCF कचे  सलए िमस्ाग्रस् है 
सजनकचे  वचेररएबल भयूख है।  PwCFRD में एक छरोटा िा अध्ययन सकया गया है 
सजिमें NPH की एक खुराक की तुलना 19 सवषयरो ंमें एक रिॉिओवर अध्ययन 
में ग्ासगफ़न इंिुसलन की एक खुराक िचे की गई है सजिमें ग्ासगफ़न कचे  िाथ तचेजी िचे 
BG स्ररो ंमें असिक वजन बढ़ना और कमी पाई गई। 165 डायसबटीज़ सवसशष्ट 
उपिाररो ंतक पहंुिनचे में अिमथफ़ हरोनचे पर भी पयाफ़प्त परोषण िमथफ़न बनाए रखना 
अहम है और हाइपरग्चेिीसमया कचे  इलाज कचे  प्रयाि में आहार पर ररोक नही ं
लगाई जानी िासहए। CF-सवसशष्ट परोषण िंबंिी सदशासनददे सशरो ंका यथािंभव पालन 
सकया जाना िासहए, हालांसक कम परोषण मयूल् वालचे िादचे  उच् िीनी खाद् पदाथषों 
करो िीसमत करना उसित है।

10.3 गरैर-इोंसुनलि उपचार
सदशासनददे सशरो ंनचे अभी तक CFRD कचे  इलाज कचे  सलए मौस्खक डायसबटीज़ एजेंसटरो ं
की सिफाररश नही ंकी। यह न कचे वल CFRD में इंिुसलन कचे  महत्व कचे  कारण है, 
बस्कि अन्य डायसबटीज़ सिसकत्ा कचे  उपयरोग की सिफाररश करनचे कचे  सलए 
अपयाफ़प्त डचेटा, 166 और दुष्प्रभाव भी सिंतनीय है।  नया डचेटा अच्ी तरह िचे 
पररभासषत पररस््थथसतयरो ंमें गैर-इंिुसलन दवाओ ंकचे  इस्चेमाल करो िपरोटफ़ करता  
है। 167,168 हालांसक, नैदासनक अभ्ाि करो सनददे ससशत करनचे कचे  सलए क्षचेत् में िीसमत 
िंख्या में अध्ययन हैं।  

CFRDT ट्र ायल 22 नचे वयस् PwCF करो IGT या CFRD कचे  िाथ 
हाइपरग्चेिीसमया उपवाि कचे  सबना भरोजन िचे पहलचे इंिुसलन एस्पाटफ़, ओरल 
इंिुसलन िीरिचे टागॉग रचेपास्ग्नाइड, या ओरल प्चेसिबरो कचे  कई ररोज़ाना इंजचेक्शन 
सदए। प्चेसिबरो आमफ़ में BMI उप-इष्टतम बना रहा, अ्थथायी रूप िचे रचेपास्ग्नाइड 
आमफ़ में बढ़त हुई और इंिुसलन आमफ़ में सनरंतर बढ़त दचेखी गई। इिकचे  सवपरीत, 
हाल ही कचे  एक बहुकें स�ीय ययूररोपीय अध्ययन कचे  पररणाम  (CF वालचे बच्रो ंऔर 
वयस्रो ंदरोनरो ंमें सनयसमत इंिुसलन और रचेपास्ग्नाइड कचे  कई दैसनक इंजचेक्शनरो ं
की तुलना) में HbA1c, BMI, फचे फ़िरो ं कचे  कायफ़, या 2 वषषों कचे  बाद प्रसतकयू ल 
घटनाओ ंमें करोई अंतर नही ंपाया गया। 167 इन पररणामरो ंका िाविानी िचे वणफ़न 
सकया जाना िासहए। 169 दरोनरो ंRCT में 167,170 ड्र ॉप-आउट दर उच् थी (12 महीनरो ं
में लगभग 20%), इंिुसलन की खुराक की ररपरोटफ़ नही ं की गई 170 या 
पररवतफ़नशील 167 थी और इंिुसलन कचे  उपिाररत आर्मफ़ कचे  पररणाम अपयाफ़प्त 
खुराक और इंिुसलन कचे  उप-इष्टतम उपयरोग िचे प्रसतकयू ल रूप िचे अिर प़ि 
िकता है। हासलया करोरिचे न िमीक्षा िचे सनष्षफ़ सनकाला गया सक अभी तक इि 
बात कचे  सनणाफ़यक िाक्ष्य नही ं थचे सक मौजयूदा िमय में CFRD में सकिी अन्य 
उपिार पर सकिी भी एजेंसट का एक अलग लाभ है। 168 

हालांसक, गैर-इंिुसलन उपिाररो ंकचे  िाथ स्ीकायफ़ िैधिांसतक सिंताएं हैं।  यह 
िंभव है सक इंिुसलन स्ावी ß-करोसशकाओ ंकचे  नुकिान करो तचेज कर िकतचे हैं यसद 
वचे पहलचे िचे ही तनाव में हैं । 171  एजेंसट जरो इंिुसलन प्रसतररोि करो कम करतचे हैं, 
CFRD में प्रभावी हरोनचे की िंभावना नही ंहै, क्रोंससक इंिुसलन प्रसतररोि CFRD का 
प्राथसमक एसटयलॉजी नही ंहै, हालांसक HEMT थचेरचेपी कचे  िाथ मरोटापचे की दर में 
वृस्धि जारी रहनचे पर यह िंभासवत रूप िचे बदल िकता है। इिकचे  अलावा, 
वतफ़मान में उपलब्ध इंिुसलन िेंससिटाइज़र गैटि्र रोइंटचेटिाइनल िाइड इफचे क््टि 
(मचेटर्ॉसमफ़न) और ऑस्टियरोपरोररोसिि (सथयाजरोसलडाइनचेसडयरोन्) कचे  कारण CF 
आबादी में खाि तौर पर अस्ीकायफ़ हरो िकतचे हैं, सजिकचे  सलए PwCF पहलचे िचे ही 
बढ़चे  हुए जरोस्खम में हैं। ग्यूकागरोन-जैिचे पचेटिाइड-1 (GLP-1) एगरोसनटि या 
डाइपचेसटिडाइल पचेसटिडचेज़-4 (DPP-4) इस्न्हसबटर जैिचे इंरिीसटन समसमक एजेंसटरो ंकचे  
िल रहचे अध्ययन (NCT01851694) हैं और छरोटचे अध्ययन बतातचे हैं सक PwCF में 
ग्यूकरोज टॉलरेंसि कचे  िाथ GLP-1 एगरोसनटि इंिुसलन स्ाव करो बढ़ातचे हैं। 172 

हालांसकअिामान्य ग्यूकरोज िसहषु्ता कचे  िाथ अग्नाशयी अपयाफ़प्त PwCF में 
आइलचेट रं्क्शन पर सिटास्ग्सटिन (एक DPP-IV अवररोिक) कचे  प्रभाव पर एक 
RCT नचे भरोजन िचे िंबंसित ग्यूकरोज ररिाव या इंिुसलन प्रसतसरिया में करोई िुिार 
नही ंपाया गया। 173 

10.4 असामेान्य गू्क्चोि सनहषु्िा के साथ PWCF का उपचार
छरोटचे, असनयंसत्त अध्ययनरो ंिचे पता िलता है सक IGT वालचे व्यस्ति इंिुसलन थचेरचेपी 
िचे लाभास्वित हरो िकतचे हैं। 159,174-176 हालांसक, डायसबटीज़ कचे  सनदान कचे  सबना 
PwCF कचे  सलए इंिुसलन थचेरचेपी कचे  लाभरो ंपर करोई सनसचित डचेटा नही ंहै। इिकी 
पहिान एक उच् प्राथसमकता वालचे शरोि प्रश्न, 5 और िंयुति राज् अमचेररका और 
ऑटि्र चेसलया में दरो ब़िचे अध्ययनरो ं(“CF-IDEA Trial” clinicaltrials.gov: कचे  रूप 
में की गई है: NCT01100892 और “प्री-डायसबसटक सिस्टिक फाइब्रोसिि 
मरीजरो ंमें प्ररोटीन टनफ़ओवर पर इंिुसलन थचेरचेपी का प्रभाव “clinicaltrials.gov: 
NCT02496780) इि मुद्चे  करो हल करनचे कचे  सलए प्रगसत पर काम िल रहा है।

छरोटचे, असनयंसत्त अध्ययन/मामलचे ररपरोटफ़ भी हैं जरो िामान्य ग्यूकरोज 
िहनशीलता वालचे िीएफ बच्रो ंमें ओरल इंिुसलन िीरिचे टागॉग टरोलबुटामाइड कचे  
प्रभाव की ररपरोटफ़ करतचे हैं177 जरो बचेहतर ग्यूकरोज हरोमरोटिचेसिि, रैस्खक सवकाि 
और दुबला शरीर �व्यमान, और िल्रोनील्यूररया स्ग्सपज़ाइड करो प्रकट करतचे 
हैं, 178 सजिमें A1C में िुिार और ययूररनरी ग्यूकरोज में कमी दचेखी गई है लचेसकन 
BMI में करोई बदलाव नही ंदचेखी गई।

11. CF के साथ ल्चोग्चो ों के िीर्ि की 
गुिर्त्ता और पररपे्क्ष्य

CFRD का सनदान उपिार की मांगरो ंकरो बढ़ाकर पहलचे िचे ही जसटल स््थथसत कचे  
सिसकत्ा प्रबंिन करो जसटल बनाता है, और HEMT कचे  कारण स्पष्ट रूप िचे बचेहतर 
फचे फ़िचे कचे  कायफ़ वालचे व्यस्तियरो ंकचे  सलए प्रबंिन करनचे कचे  सलए उनकी प्राथसमक 
पुरानी बीमारी बन िकती है। 

िासहत् HRQoL पर CFRD कचे  अिंगत प्रभावरो ंकी ररपरोटफ़ करता है।  एक 
सटयनती और अन्य (2008) एक अध्ययन में हाइपरोग्ाइिीसमया की िमान दररो ंकचे  
बावजयूद T1D की तुलना में CFRD में हाइपरोग्ाइिीसमया कचे  कारण HRQoL में 
करोई अंतर नही ंपाया गया। 179 इिी तरह हचेवरमैन् और अन्य 180 करो CFRD और 
उपिार कचे  बरोझ कचे  बीि करोई िंबंि नही ंसमला और सडल और अन्य नचे पाया सक 
CFRD HRQoL का एक अहम अनुमान लगानचे वाला नही ंहै। 181 इिकचे  सवपरीत, 
क्ांग आसद अलग-अलग ग्ाइिचेसमक पैटनफ़ और उपिार कचे  बरोझ कचे  बीि अहम 
नकारात्मक जु़िाव की पहिान की, सबग़ितचे ग्ाइिीसमया कचे  िाथ उपिार का 
बरोझ बढ़ा है। 182 इिकचे  असतररति, एबट आसद 183 नचे 12-वषफ़ की अवसि में 14-
48 वषफ़ की आयु कचे  234 प्रसतभासगयरो ंकरो फॉलरो सकया और पाया सक HRQoL 
डरोमचेन कचे  आिचे िचे असिक कचे  सलए CFRD सनदान अहम था। इन व्यस्तियरो ंमें 
मानसिक स्ास्थ्य पर दयू िरी पुरानी बीमारी कचे  असतररति प्रभाव और प्रबंिन और 
जीवन की गुणवत्ा पर दबाव का आकलन करनचे कचे  सलए असतररति ब़िचे पैमानचे 
पर दचेशांतरीय अध्ययन की ज़रूरत है। बहरहाल, प्रदाताओ ंकरो CFRD वालचे 
व्यस्तियरो ंकी िमग्र भलाई पर सनदान कचे  िंभासवत नकारात्मक प्रभावरो ंकचे  प्रसत 
जागरूक रहना िासहए। 



12 |

सन्दभ्व
1. Ibarra-Gonzalez I, Campos-Garcia FJ, Herrera-Perez LDA, et al. Newborn 

cystic fibrosis screening in southeastern Mexico: Birth prevalence and 
novel CFTR gene variants. J Med Screen. Sep 2018;25(3):119-125. 
doi:10.1177/0969141317722808

2. Chamnan P, Shine BS, Haworth CS, Bilton D, Adler AI. Diabetes as a 
determinant of mortality in cystic fibrosis. Diabetes Care. Feb 
2010;33(2):311-6. doi:10.2337/dc09-1215

3. Milla CE, Warwick WJ, Moran A. Trends in pulmonary function in patients 
with cystic fibrosis correlate with the degree of glucose intolerance at 
baseline. Am J Respir Crit Care Med. Sep 2000;162(3 Pt 1):891-5. doi:10.1164/
ajrccm.162.3.9904075

4. Lewis C, Blackman SM, Nelson A, et al. Diabetes-related mortality in adults 
with cystic fibrosis. Role of genotype and sex. Am J Respir Crit Care Med. 
Jan 15 2015;191(2):194-200. doi:10.1164/rccm.201403-0576OC

5. Moran A, Brunzell C, Cohen RC, et al. Clinical care guidelines for cystic 
fibrosis-related diabetes: a position statement of the American Diabetes 
Association and a clinical practice guideline of the Cystic Fibrosis 
Foundation, endorsed by the Pediatric Endocrine Society. Diabetes Care. 
Dec 2010;33(12):2697-708. doi:33/12/2697 [pii]10.2337/dc10-1768

6. Lanng S, Hansen A, Thorsteinsson B, Nerup J, Koch C. Glucose tolerance in 
patients with cystic fibrosis: five year prospective study. BMJ. Sep 9 
1995;311(7006):655-9. 

7. Chan CL, Hope E, Thurston J, et al. Hemoglobin A1c Accurately Predicts 
Continuous Glucose Monitoring-Derived Average Glucose in Youth and 
Young Adults With Cystic Fibrosis. Diabetes Care. Jul 2018;41(7):1406-1413. 
doi:10.2337/dc17-2419

8. Moran A, Diem P, Klein DJ, Levitt MD, Robertson RP. Pancreatic endocrine 
function in cystic fibrosis. J Pediatr. May 1991;118(5):715-23. doi:10.1016/
s0022-3476(05)80032-0

9. Wooldridge JL, Szczesniak RD, Fenchel MC, Elder DA. Insulin secretion 
abnormalities in exocrine pancreatic sufficient cystic fibrosis patients. J 
Cyst Fibros. Nov 2015;14(6):792-7. doi:10.1016/j.jcf.2015.02.009

10. Moreau F, Weiller MA, Rosner V, et al. Continuous glucose monitoring in 
cystic fibrosis patients according to the glucose tolerance. Horm Metab Res. 
Jul 2008;40(7):502-6. doi:10.1055/s-2008-1062723

11. Dobson L, Sheldon CD, Hattersley AT. Conventional measures 
underestimate glycaemia in cystic fibrosis patients. Diabet Med. Jul 
2004;21(7):691-6. doi:10.1111/j.1464-5491.2004.01219.x

12. O’Riordan SM, Hindmarsh P, Hill NR, et al. Validation of continuous glucose 
monitoring in children and adolescents with cystic fibrosis: a prospective 
cohort study. Diabetes Care. Jun 2009;32(6):1020-2. doi:dc08-1925 
[pii]10.2337/dc08-1925

13. Scheuing N, Holl RW, Dockter G, et al. Diabetes in cystic fibrosis: multicenter 
screening results based on current guidelines. PLoS One. 2013;8(12):e81545. 
doi:10.1371/journal.pone.0081545

14. Frohnert BI, Ode KL, Moran A, et al. Impaired fasting glucose in cystic 
fibrosis. Diabetes Care. Dec 2010;33(12):2660-4. doi:10.2337/dc10-0613

15. Schwarzenberg SJ, Thomas W, Olsen TW, et al. Microvascular complications 
in cystic fibrosis-related diabetes. Diabetes Care. May 2007;30(5):1056-61. 
doi:10.2337/dc06-1576

16. Piona C, Volpi S, Zusi C, et al. Glucose Tolerance Stages in Cystic Fibrosis 
Are Identified by a Unique Pattern of Defects of Beta-Cell Function. J Clin 
Endocrinol Metab. Mar 25 2021;106(4):e1793-e1802. doi:10.1210/clinem/
dgaa932

17. Scheuing N, Holl RW, Dockter G, et al. High variability in oral glucose 
tolerance among 1,128 patients with cystic fibrosis: a multicenter 
screening study. PLoS One. 2014;9(11):e112578. doi:10.1371/journal.
pone.0112578

18. Sterescu AE, Rhodes B, Jackson R, et al. Natural history of glucose 
intolerance in patients with cystic fibrosis: ten-year prospective 
observation program. J Pediatr. Apr 2010;156(4):613-7. doi:10.1016/j.
jpeds.2009.10.019

19. Hardin DS, Rice J, Cohen RC, Ellis KJ, Nick JA. The metabolic effects of 
pregnancy in cystic fibrosis. Obstet Gynecol. Aug 2005;106(2):367-75. 
doi:10.1097/01.AOG.0000172421.04007.74

20. Olesen HV, Drevinek P, Gulmans VA, et al. Cystic fibrosis related diabetes in 
Europe: Prevalence, risk factors and outcome; Olesen et al. J Cyst Fibros. 
Mar 2020;19(2):321-327. doi:10.1016/j.jcf.2019.10.009

21. Foundation CF. 2020 Annual Data Report - Cystic Fibrosis Foundation 

Patient Registry. 2021;
22. Moran A, Dunitz J, Nathan B, Saeed A, Holme B, Thomas W. Cystic fibrosis-

related diabetes: current trends in prevalence, incidence, and mortality. 
Diabetes Care. Sep 2009;32(9):1626-31. doi:10.2337/dc09-0586

23. Iannucci A, Mukai K, Johnson D, Burke B. Endocrine pancreas in cystic 
fibrosis: an immunohistochemical study. Hum Pathol. Mar 1984;15(3):278-
84. doi:10.1016/s0046-8177(84)80191-4

24. Lohr M, Goertchem P, Nizze H, et al. CF associated islet changes may 
provide a basis for diabetes. Virchows Archiv A Pathol Anat Histopathol. 
1989;414:179-185. 

25. Couce M, O’Brien TD, Moran A, Roche PC, Butler PC. Diabetes mellitus in 
cystic fibrosis is characterized by islet amyloidosis. J Clin Endocrinol Metab. 
Mar 1996;81(3):1267-72. doi:10.1210/jcem.81.3.8772610

26. Bogdani M, Blackman SM, Ridaura C, Bellocq JP, Powers AC, Aguilar-Bryan 
L. Structural abnormalities in islets from very young children with cystic 
fibrosis may contribute to cystic fibrosis-related diabetes. Sci Rep. Dec 8 
2017;7(1):17231. doi:10.1038/s41598-017-17404-z

27. Hart NJ, Aramandla R, Poffenberger G, et al. Cystic fibrosis-related diabetes 
is caused by islet loss and inflammation. JCI Insight. Apr 19 2018;3(8)
doi:10.1172/jci.insight.98240

28. Hull RL, Gibson RL, McNamara S, et al. Islet Interleukin-1beta 
Immunoreactivity Is an Early Feature of Cystic Fibrosis That May Contribute 
to beta-Cell Failure. Diabetes Care. Apr 2018;41(4):823-830. doi:10.2337/
dc17-1387

29. Gottlieb PA, Yu L, Babu S, et al. No relation between cystic fibrosis-related 
diabetes and type 1 diabetes autoimmunity. Diabetes Care. Aug 
2012;35(8):e57. doi:10.2337/dc11-2327

30. Bismuth E, Laborde K, Taupin P, et al. Glucose tolerance and insulin 
secretion, morbidity, and death in patients with cystic fibrosis. J Pediatr. 
Apr 2008;152(4):540-5, 545 e1. doi:10.1016/j.jpeds.2007.09.025

31. Holl RW, Wolf A, Thon A, et al. Insulin resistance with altered secretory 
kinetics and reduced proinsulin in cystic fibrosis patients. Journal of 
pediatric gastroenterology and nutrition. Aug 1997;25(2):188-93. 
doi:10.1097/00005176-199708000-00010

32. Lanng S, Thorsteinsson B, Pociot F, et al. Diabetes mellitus in cystic fibrosis: 
genetic and immunological markers. Acta Paediatr. Feb 1993;82(2):150-4. 
doi:10.1111/j.1651-2227.1993.tb12628.x

33. De Schepper J, Dab I, Derde MP, Loeb H. Oral glucose tolerance testing in 
cystic fibrosis: correlations with clinical parameters and glycosylated 
haemoglobin determinations. European journal of pediatrics. Apr 
1991;150(6):403-6. doi:10.1007/bf02093718

34. Battezzati A, Mari A, Zazzeron L, et al. Identification of insulin secretory 
defects and insulin resistance during oral glucose tolerance test in a cohort 
of cystic fibrosis patients. Eur J Endocrinol. Jul 2011;165(1):69-76. 
doi:10.1530/EJE-10-1003

35. Hamdi I, Payne SJ, Barton DE, et al. Genotype analysis in cystic fibrosis in 
relation to the occurrence of diabetes mellitus. Clinical genetics. Apr 
1993;43(4):186-9. doi:10.1111/j.1399-0004.1993.tb04445.x

36. Yi Y, Norris AW, Wang K, et al. Abnormal Glucose Tolerance in Infants and 
Young Children with Cystic Fibrosis. Am J Respir Crit Care Med. Oct 15 
2016;194(8):974-980. doi:10.1164/rccm.201512-2518OC

37. Sheikh S, Gudipaty L, De Leon DD, et al. Reduced beta-Cell Secretory 
Capacity in Pancreatic-Insufficient, but Not Pancreatic-Sufficient, Cystic 
Fibrosis Despite Normal Glucose Tolerance. Diabetes. Jan 2017;66(1):134-
144. doi:10.2337/db16-0394

38. Lanng S, Thorsteinsson B, Roder ME, Nerup J, Koch C. Insulin sensitivity 
and insulin clearance in cystic fibrosis patients with normal and diabetic 
glucose tolerance. Clin Endocrinol (Oxf). Aug 1994;41(2):217-23. 

39. Moran A, Pyzdrowski KL, Weinreb J, et al. Insulin sensitivity in cystic 
fibrosis. Diabetes. Aug 1994;43(8):1020-6. doi:10.2337/diab.43.8.1020

40. Hardin DS, LeBlanc A, Para L, Seilheimer DK. Hepatic insulin resistance and 
defects in substrate utilization in cystic fibrosis. Diabetes. May 
1999;48(5):1082-7. doi:10.2337/diabetes.48.5.1082

41. Cucinotta D, De Luca F, Gigante A, et al. No changes of insulin sensitivity in 
cystic fibrosis patients with different degrees of glucose tolerance: an 
epidemiological and longitudinal study. Eur J Endocrinol. Mar 
1994;130(3):253-8. doi:10.1530/eje.0.1300253

42. Colomba J, Boudreau V, Lehoux-Dubois C, et al. The main mechanism 
associated with progression of glucose intolerance in older patients with 



13|

cystic fibrosis is insulin resistance and not reduced insulin secretion 
capacity. J Cyst Fibros. Jul 2019;18(4):551-556. doi:10.1016/j.jcf.2019.01.009

43. Kutney KA, Sandouk Z, Desimone M, Moheet A. Obesity in cystic fibrosis. J 
Clin Transl Endocrinol. Dec 2021;26:100276. doi:10.1016/j.jcte.2021.100276

44. Lam AN, Aksit MA, Vecchio-Pagan B, et al. Increased expression of anion 
transporter SLC26A9 delays diabetes onset in cystic fibrosis. J Clin Invest. 
Jan 2 2020;130(1):272-286. doi:10.1172/JCI129833

45. Segerstolpe A, Palasantza A, Eliasson P, et al. Single-Cell Transcriptome 
Profiling of Human Pancreatic Islets in Health and Type 2 Diabetes. Cell 
Metab. Oct 11 2016;24(4):593-607. doi:10.1016/j.cmet.2016.08.020

46. Baron M, Veres A, Wolock SL, et al. A Single-Cell Transcriptomic Map of the 
Human and Mouse Pancreas Reveals Inter- and Intra-cell Population 
Structure. Cell Syst. Oct 26 2016;3(4):346-360 e4. doi:10.1016/j.
cels.2016.08.011

47. Sun X, Yi Y, Xie W, et al. CFTR Influences Beta Cell Function and Insulin 
Secretion Through Non-Cell Autonomous Exocrine-Derived Factors. 
Endocrinology. Oct 1 2017;158(10):3325-3338. doi:10.1210/en.2017-00187

48. Edlund A, Esguerra JL, Wendt A, Flodstrom-Tullberg M, Eliasson L. CFTR 
and Anoctamin 1 (ANO1) contribute to cAMP amplified exocytosis and 
insulin secretion in human and murine pancreatic beta-cells. BMC Med. 
May 28 2014;12:87. doi:10.1186/1741-7015-12-87

49. Scully KJ, Marchetti P, Sawicki GS, et al. The effect of elexacaftor/tezacaftor/
ivacaftor (ETI) on glycemia in adults with cystic fibrosis. J Cyst Fibros. Sep 
13 2021;doi:10.1016/j.jcf.2021.09.001

50. Kelly A, De Leon DD, Sheikh S, et al. Islet Hormone and Incretin Secretion in 
Cystic Fibrosis after Four Months of Ivacaftor Therapy. Am J Respir Crit Care 
Med. Feb 1 2019;199(3):342-351. doi:10.1164/rccm.201806-1018OC

51. Volkova N, Moy K, Evans J, et al. Disease progression in patients with cystic 
fibrosis treated with ivacaftor: Data from national US and UK registries. J 
Cyst Fibros. Jan 2020;19(1):68-79. doi:10.1016/j.jcf.2019.05.015

52. Misgault B, Chatron E, Reynaud Q, et al. Effect of one-year lumacaftor-
ivacaftor treatment on glucose tolerance abnormalities in cystic fibrosis 
patients. J Cyst Fibros. Sep 2020;19(5):712-716. doi:10.1016/j.
jcf.2020.03.002

53. Moheet A, Beisang D, Zhang L, et al. Lumacaftor/ivacaftor therapy fails to 
increase insulin secretion in F508del/F508del CF patients. J Cyst Fibros. Mar 
2021;20(2):333-338. doi:10.1016/j.jcf.2020.09.001

54. Nichols DP, Donaldson SH, Frederick CA, et al. PROMISE: Working with the 
CF community to understand emerging clinical and research needs for 
those treated with highly effective CFTR modulator therapy. J Cyst Fibros. 
Mar 2021;20(2):205-212. doi:10.1016/j.jcf.2021.02.003

55. Blackman SM, Hsu S, Ritter SE, et al. A susceptibility gene for type 2 
diabetes confers substantial risk for diabetes complicating cystic fibrosis. 
Diabetologia. Sep 2009;52(9):1858-65. doi:10.1007/s00125-009-1436-2

56. Aksit MA, Pace RG, Vecchio-Pagan B, et al. Genetic Modifiers of Cystic 
Fibrosis-Related Diabetes Have Extensive Overlap With Type 2 Diabetes 
and Related Traits. J Clin Endocrinol Metab. May 1 2020;105(5)doi:10.1210/
clinem/dgz102

57. Blackman SM, Commander CW, Watson C, et al. Genetic modifiers of cystic 
fibrosis-related diabetes. Diabetes. Oct 2013;62(10):3627-35. doi:10.2337/
db13-0510

58. Derbel S, Doumaguet C, Hubert D, et al. Calpain 10 and development of 
diabetes mellitus in cystic fibrosis. J Cyst Fibros. Jan 2006;5(1):47-51. 
doi:10.1016/j.jcf.2005.09.011

59. Moran A, Milla C, Ducret R, Nair KS. Protein metabolism in clinically stable 
adult cystic fibrosis patients with abnormal glucose tolerance. Diabetes. 
Jun 2001;50(6):1336-43. doi:10.2337/diabetes.50.6.1336

60. Rolon MA, Benali K, Munck A, et al. Cystic fibrosis-related diabetes mellitus: 
clinical impact of prediabetes and effects of insulin therapy. Acta Paediatr. 
Aug 2001;90(8):860-7. 

61. Braun AT, Merlo CA. Cystic fibrosis lung transplantation. Curr Opin Pulm 
Med. Nov 2011;17(6):467-72. doi:10.1097/MCP.0b013e32834b8bdb

62. Bradbury RA, Shirkhedkar D, Glanville AR, Campbell LV. Prior diabetes 
mellitus is associated with increased morbidity in cystic fibrosis patients 
undergoing bilateral lung transplantation: an ‘orphan’ area? A retrospective 
case-control study. Intern Med J. Jun 2009;39(6):384-8. 
doi:10.1111/j.1445-5994.2008.01786.x

63. Belle-van Meerkerk G, van de Graaf EA, Kwakkel-van Erp JM, et al. Diabetes 
before and after lung transplantation in patients with cystic fibrosis and 

other lung diseases. Diabet Med. Aug 2012;29(8):e159-62. 
doi:10.1111/j.1464-5491.2012.03676.x

64. Hadjiliadis D, Madill J, Chaparro C, et al. Incidence and prevalence of 
diabetes mellitus in patients with cystic fibrosis undergoing lung 
transplantation before and after lung transplantation. Clin Transplant. Dec 
2005;19(6):773-8. doi:10.1111/j.1399-0012.2005.00420.x

65. Marshall BC, Butler SM, Stoddard M, Moran AM, Liou TG, Morgan WJ. 
Epidemiology of cystic fibrosis-related diabetes. J Pediatr. May 
2005;146(5):681-7. doi:10.1016/j.jpeds.2004.12.039

66. Finkelstein SM, Wielinski CL, Elliott GR, et al. Diabetes mellitus associated 
with cystic fibrosis. J Pediatr. Mar 1988;112(3):373-7. doi:10.1016/s0022-
3476(88)80315-9

67. Rosenecker J, Hofler R, Steinkamp G, et al. Diabetes mellitus in patients 
with cystic fibrosis: the impact of diabetes mellitus on pulmonary function 
and clinical outcome. Eur J Med Res. Aug 27 2001;6(8):345-50. 

68. Milla CE, Billings J, Moran A. Diabetes is associated with dramatically 
decreased survival in female but not male subjects with cystic fibrosis. 
Diabetes Care. Sep 2005;28(9):2141-4. doi:10.2337/diacare.28.9.2141

69. Sims EJ, Green MW, Mehta A. Decreased lung function in female but not 
male subjects with established cystic fibrosis-related diabetes. Diabetes 
Care. Jul 2005;28(7):1581-7. doi:10.2337/diacare.28.7.1581

70. Kien CL, Zipf WB, Horswill CA, Denne SC, McCoy KS, O’Dorisio TM. Effects of 
feeding on protein turnover in healthy children and in children with cystic 
fibrosis. Am J Clin Nutr. Oct 1996;64(4):608-14. doi:10.1093/ajcn/64.4.608

71. Hardin DS, LeBlanc A, Lukenbaugh S, Para L, Seilheimer DK. Proteolysis 
associated with insulin resistance in cystic fibrosis. Pediatrics. Mar 
1998;101(3 Pt 1):433-7. doi:10.1542/peds.101.3.433

72. Moran A, Basu R, Milla C, Jensen MD. Insulin regulation of free fatty acid 
kinetics in adult cystic fibrosis patients with impaired glucose tolerance. 
Metabolism. Nov 2004;53(11):1467-72. doi:10.1016/j.metabol.2004.06.015

73. Brennan AL, Gyi KM, Wood DM, et al. Airway glucose concentrations and 
effect on growth of respiratory pathogens in cystic fibrosis. J Cyst Fibros. 
Apr 2007;6(2):101-9. doi:10.1016/j.jcf.2006.03.009

74. Ntimbane T, Krishnamoorthy P, Huot C, et al. Oxidative stress and cystic 
fibrosis-related diabetes: a pilot study in children. J Cyst Fibros. Sep 
2008;7(5):373-84. doi:10.1016/j.jcf.2008.01.004

75. Suratwala D, Chan JS, Kelly A, et al. Nocturnal saturation and glucose 
tolerance in children with cystic fibrosis. Thorax. Jul 2011;66(7):574-8. 
doi:10.1136/thx.2010.142141

76. Hunt WR, Zughaier SM, Guentert DE, et al. Hyperglycemia impedes lung 
bacterial clearance in a murine model of cystic fibrosis-related diabetes. 
Am J Physiol Lung Cell Mol Physiol. Jan 1 2014;306(1):L43-9. doi:10.1152/
ajplung.00224.2013

77. Bengtson CD, He J, Kim MD, Salathe MA. Cystic Fibrosis-related Diabetes Is 
Associated with Worse Lung Function Trajectory despite Ivacaftor Use. Am 
J Respir Crit Care Med. Dec 1 2021;204(11):1343-1345. doi:10.1164/
rccm.202104-1060LE

78. Andersen HU, Lanng S, Pressler T, Laugesen CS, Mathiesen ER. Cystic 
fibrosis-related diabetes: the presence of microvascular diabetes 
complications. Diabetes Care. Dec 2006;29(12):2660-3. doi:10.2337/dc06-
0654

79. Roberts R, Speight L, Lee J, et al. Retinal screening of patients with cystic 
fibrosis-related diabetes in Wales -- a real eye opener. J Cyst Fibros. Mar 
2015;14(2):282-4. doi:10.1016/j.jcf.2014.07.014

80. Quon BS, Mayer-Hamblett N, Aitken ML, Smyth AR, Goss CH. Risk factors for 
chronic kidney disease in adults with cystic fibrosis. Am J Respir Crit Care 
Med. Nov 15 2011;184(10):1147-52. doi:10.1164/rccm.201105-0932OC

81. Onady GM, Farinet CL. An adult cystic fibrosis patient presenting with 
persistent dyspnea: case report. BMC Pulm Med. May 8 2006;6:9. 
doi:10.1186/1471-2466-6-9

82. Florea VG, Florea ND, Sharma R, et al. Right ventricular dysfunction in adult 
severe cystic fibrosis. Chest. Oct 2000;118(4):1063-8. doi:10.1378/
chest.118.4.1063

83. Perrin FM, Serino W. Ischaemic heart disease--a new issue in cystic fibrosis? 
J R Soc Med. Jul 2010;103 Suppl 1:S44-8. doi:10.1258/jrsm.2010.s11010

84. Harindhanavudhi T, Wang Q, Dunitz J, Moran A, Moheet A. Prevalence and 
factors associated with overweight and obesity in adults with cystic 
fibrosis: A single-center analysis. J Cyst Fibros. Jan 2020;19(1):139-145. 
doi:10.1016/j.jcf.2019.10.004



14 |

85. Gramegna A, Aliberti S, Contarini M, et al. Overweight and obesity in adults 
with cystic fibrosis: An Italian multicenter cohort study. J Cyst Fibros. May 
27 2021;doi:10.1016/j.jcf.2021.05.002

86. Logue C, Smith C, Nath N, Beynon J, Tofeec K, Brennan AL. Prevalence of 
hypertension in cystic fibrosis. J Cyst Fibros. 2020;19:S40.

87. Vizzardi E, Sciatti E, Bonadei I, et al. Elastic aortic properties in cystic 
fibrosis adults without cardiovascular risk factors: A case-control study. 
Echocardiography. Jun 2019;36(6):1118-1122. doi:10.1111/echo.14375

88. Hull JH, Ansley L, Bolton CE, et al. The effect of exercise on large artery 
haemodynamics in cystic fibrosis. J Cyst Fibros. Mar 2011;10(2):121-7. 
doi:10.1016/j.jcf.2010.12.001

89. Figueroa V, Milla C, Parks EJ, Schwarzenberg SJ, Moran A. Abnormal lipid 
concentrations in cystic fibrosis. Am J Clin Nutr. Jun 2002;75(6):1005-11. 
doi:10.1093/ajcn/75.6.1005

90. Georgiopoulou VV, Denker A, Bishop KL, et al. Metabolic abnormalities in 
adults with cystic fibrosis. Respirology. Jul 2010;15(5):823-9. 
doi:10.1111/j.1440-1843.2010.01771.x

91. Ishimo MC, Belson L, Ziai S, et al. Hypertriglyceridemia is associated with 
insulin levels in adult cystic fibrosis patients. J Cyst Fibros. May 
2013;12(3):271-6. doi:10.1016/j.jcf.2012.08.012

92. Nash EF, Stephenson A, Helm EJ, et al. Impact of lung transplantation on 
serum lipids in adults with cystic fibrosis. J Heart Lung Transplant. Feb 
2011;30(2):188-93. doi:10.1016/j.healun.2010.08.024

93. Bonhoure A, Potter KJ, Colomba J, et al. Peak glucose during an oral 
glucose tolerance test is associated with future diabetes risk in adults with 
cystic fibrosis. Diabetologia. Jun 2021;64(6):1332-1341. doi:10.1007/
s00125-021-05423-5

94. Petersen MC, Begnel L, Wallendorf M, Litvin M. Effect of elexacaftor-
tezacaftor-ivacaftor on body weight and metabolic parameters in adults 
with cystic fibrosis. J Cyst Fibros. Mar 2022;21(2):265-271. doi:10.1016/j.
jcf.2021.11.012

95. Franck Thompson E, Watson D, Benoit CM, Landvik S, McNamara J. The 
association of pediatric cystic fibrosis-related diabetes screening on 
clinical outcomes by center: A CF patient registry study. J Cyst Fibros. Mar 
2020;19(2):316-320. doi:10.1016/j.jcf.2019.07.010

96. Chan CL, Vigers T, Pyle L, Zeitler PS, Sagel SD, Nadeau KJ. Continuous 
glucose monitoring abnormalities in cystic fibrosis youth correlate with 
pulmonary function decline. J Cyst Fibros. Nov 2018;17(6):783-790. 
doi:10.1016/j.jcf.2018.03.008

97. Elidottir H, Diemer S, Eklund E, Hansen CR. Abnormal glucose tolerance 
and lung function in children with cystic fibrosis. Comparing oral glucose 
tolerance test and continuous glucose monitoring. J Cyst Fibros. Sep 
2021;20(5):779-784. doi:10.1016/j.jcf.2021.01.002

98. White H, Morton AM, Peckham DG, Conway SP. Dietary intakes in adult 
patients with cystic fibrosis--do they achieve guidelines? J Cyst Fibros. Mar 
2004;3(1):1-7. doi:10.1016/j.jcf.2003.12.002

99. Cheung MS, Bridges NA, Prasad SA, et al. Growth in children with cystic 
fibrosis-related diabetes. Pediatr Pulmonol. Dec 2009;44(12):1223-5. 
doi:10.1002/ppul.21127

100. Ripa P, Robertson I, Cowley D, Harris M, Masters IB, Cotterill AM. The 
relationship between insulin secretion, the insulin-like growth factor axis 
and growth in children with cystic fibrosis. Clin Endocrinol (Oxf). Mar 
2002;56(3):383-9. doi:10.1046/j.1365-2265.2002.01484.x

101. Hanna RM, Weiner DJ. Overweight and obesity in patients with cystic 
fibrosis: a center-based analysis. Pediatr Pulmonol. Jan 2015;50(1):35-41. 
doi:10.1002/ppul.23033

102. Middleton PG, Mall MA, Drevinek P, et al. Elexacaftor-Tezacaftor-Ivacaftor 
for Cystic Fibrosis with a Single Phe508del Allele. N Engl J Med. Nov 7 
2019;381(19):1809-1819. doi:10.1056/NEJMoa1908639

103. Armaghanian N, Hetherington J, Parameswaran V, et al. Hypoglycemia in 
cystic fibrosis during an extended oral glucose tolerance test. Pediatr 
Pulmonol. Dec 2020;55(12):3391-3399. doi:10.1002/ppul.25081

104. Kilberg MJ, Harris C, Sheikh S, et al. Hypoglycemia and Islet Dysfunction 
Following Oral Glucose Tolerance Testing in Pancreatic-Insufficient Cystic 
Fibrosis. J Clin Endocrinol Metab. Oct 1 2020;105(10):3179-89. doi:10.1210/
clinem/dgaa448

105. Aitken ML, Szkudlinska MA, Boyko EJ, Ng D, Utzschneider KM, Kahn SE. 
Impaired counterregulatory responses to hypoglycaemia following oral 
glucose in adults with cystic fibrosis. Diabetologia. May 2020;63(5):1055-
1065. doi:10.1007/s00125-020-05096-6

106. Armaghanian N, Markovic TP, Brand-Miller JC, Bye PTP, Moriarty CP, 
Steinbeck KS. Hypoglycaemia in cystic fibrosis: An analysis of a single 
centre adult cystic fibrosis clinic. J Cyst Fibros. Jul 2018;17(4):542-547. 
doi:10.1016/j.jcf.2017.11.015

107. Gaines H, Jones KR, Lim J, Medhi NF, Chen S, Scofield RH. Effect of CFTR 
modulator therapy on cystic fibrosis-related diabetes. Journal of diabetes 
and its complications. Jun 2021;35(6):107845. doi:10.1016/j.
jdiacomp.2020.107845

108. Radike K, Molz K, Holl RW, Poeter B, Hebestreit H, Ballmann M. Prognostic 
relevance of hypoglycemia following an oral glucose challenge for cystic 
fibrosis-related diabetes. Diabetes Care. Apr 2011;34(4):e43. doi:10.2337/
dc10-2286

109. Mannik LA, Chang KA, Annoh PQK, et al. Prevalence of hypoglycemia 
during oral glucose tolerance testing in adults with cystic fibrosis and risk 
of developing cystic fibrosis-related diabetes. J Cyst Fibros. Jul 
2018;17(4):536-541. doi:10.1016/j.jcf.2018.03.009

110. Lanng S, Thorsteinsson B, Lund-Andersen C, Nerup J, Schiotz PO, Koch C. 
Diabetes mellitus in Danish cystic fibrosis patients: prevalence and late 
diabetic complications. Acta Paediatr. Jan 1994;83(1):72-7. 

111. Moran A, Pekow P, Grover P, et al. Insulin therapy to improve BMI in cystic 
fibrosis-related diabetes without fasting hyperglycemia: results of the 
cystic fibrosis related diabetes therapy trial. Diabetes Care. Oct 
2009;32(10):1783-8. doi:10.2337/dc09-0585

112. Mohan K, Israel KL, Miller H, Grainger R, Ledson MJ, Walshaw MJ. Long-
term effect of insulin treatment in cystic fibrosis-related diabetes. 
Respiration. 2008;76(2):181-6. doi:10.1159/000110206

113. Lanng S, Thorsteinsson B, Nerup J, Koch C. Diabetes mellitus in cystic 
fibrosis: effect of insulin therapy on lung function and infections. Acta 
Paediatr. Aug 1994;83(8):849-53. 

114. Konrad K, Thon A, Fritsch M, et al. Comparison of cystic fibrosis-related 
diabetes with type 1 diabetes based on a German/Austrian Pediatric 
Diabetes Registry. Diabetes Care. Apr 2013;36(4):879-86. doi:10.2337/dc12-
0807

115. Schmid K, Fink K, Holl RW, Hebestreit H, Ballmann M. Predictors for future 
cystic fibrosis-related diabetes by oral glucose tolerance test. J Cyst Fibros. 
Jan 2014;13(1):80-5. doi:10.1016/j.jcf.2013.06.001

116. Reynaud Q, Rabilloud M, Roche S, et al. Glucose trajectories in cystic 
fibrosis and their association with pulmonary function. J Cyst Fibros. May 
2018;17(3):400-406. doi:10.1016/j.jcf.2017.09.010

117. Nguyen CQT, Denis MH, Chagnon M, Rabasa-Lhoret R, Mailhot G. Abnormal 
glucose tolerance in a pediatric cystic fibrosis cohort: Trends in clinical 
outcomes and associated factors in the preceding years. Nutr Metab 
Cardiovasc Dis. Jan 4 2021;31(1):277-285. doi:10.1016/j.
numecd.2020.07.044

118. Ode KL, Frohnert B, Laguna T, et al. Oral glucose tolerance testing in 
children with cystic fibrosis. Pediatr Diabetes. Nov 2010;11(7):487-92. 
doi:10.1111/j.1399-5448.2009.00632.x

119. Mozzillo E, Raia V, Fattorusso V, et al. Glucose derangements in very young 
children with cystic fibrosis and pancreatic insufficiency. Diabetes Care. 
Nov 2012;35(11):e78. doi:10.2337/dc12-0459

120. Mozzillo E, Franceschi R, Piona C, et al. Diabetes and Prediabetes in 
Children With Cystic Fibrosis: A Systematic Review of the Literature and 
Recommendations of the Italian Society for Pediatric Endocrinology and 
Diabetes (ISPED). Front Endocrinol (Lausanne). 2021;12:673539. 
doi:10.3389/fendo.2021.673539

121. Chan CL, Pyle L, Vigers T, Zeitler PS, Nadeau KJ. Full The Relationship 
between Continuous Glucose Monitoring and OGTT in Youth and Young 
Adults with Cystic Fibrosis. J Clin Endocrinol Metab. Sep 19 2021;doi:10.1210/
clinem/dgab692

122. Nyirjesy SC, Sheikh S, Hadjiliadis D, et al. beta-Cell secretory defects are 
present in pancreatic insufficient cystic fibrosis with 1-hour oral glucose 
tolerance test glucose >/=155 mg/dL. Pediatr Diabetes. Nov 2018;19(7):1173-
1182. doi:10.1111/pedi.12700

123. Sheikh S, Putt ME, Forde KA, Rubenstein RC, Kelly A. Elevation of one hour 
plasma glucose during oral glucose tolerance testing. Pediatr Pulmonol. 
Oct 2015;50(10):963-9. doi:10.1002/ppul.23237

124. Brodsky J, Dougherty S, Makani R, Rubenstein RC, Kelly A. Elevation of 
1-hour plasma glucose during oral glucose tolerance testing is associated 
with worse pulmonary function in cystic fibrosis. Diabetes Care. Feb 
2011;34(2):292-5. doi:10.2337/dc10-1604



15|

125. Hameed S, Morton JR, Jaffe A, et al. Early glucose abnormalities in cystic 
fibrosis are preceded by poor weight gain. Diabetes Care. Feb 
2010;33(2):221-6. doi:dc09-1492 [pii]10.2337/dc09-1492

126. Coriati A, Ziai S, Lavoie A, Berthiaume Y, Rabasa-Lhoret R. The 1-h oral 
glucose tolerance test glucose and insulin values are associated with 
markers of clinical deterioration in cystic fibrosis. Acta Diabetol. Jun 
2016;53(3):359-66. doi:10.1007/s00592-015-0791-3

127. Prentice BJ, Chelliah A, Ooi CY, et al. Peak OGTT glucose is associated with 
lower lung function in young children with cystic fibrosis. J Cyst Fibros. Mar 
2020;19(2):305-309. doi:10.1016/j.jcf.2019.05.005

128. Potter KJ, Reynaud Q, Boudreau V, et al. Combined Indeterminate and 
Impaired Glucose Tolerance Is a Novel Group at High Risk of Cystic Fibrosis-
Related Diabetes. J Clin Endocrinol Metab. Sep 27 2021;106(10):e3901-e3910. 
doi:10.1210/clinem/dgab384

129. Tommerdahl KL, Brinton JT, Vigers T, et al. Delayed glucose peak and 
elevated 1-hour glucose on the oral glucose tolerance test identify youth 
with cystic fibrosis with lower oral disposition index. J Cyst Fibros. Sep 11 
2020:2111. doi:10.1016/j.jcf.2020.08.020

130. Potter KJ, Boudreau V, Shohoudi A, et al. Influence of pre-diabetic and 
pancreatic exocrine states on pulmonary and nutritional status in adults 
with Cystic Fibrosis. J Cyst Fibros. Sep 2021;20(5):803-809. doi:10.1016/j.
jcf.2020.11.022

131. Boudreau V, Reynaud Q, Denis A, et al. Impact of 1h oral glucose tolerance 
test on the clinical status of adult cystic fibrosis patients over a 4-year 
period. PLoS One. 2021;16(3):e0246897. doi:10.1371/journal.pone.0246897

132. Gilmour JA, Sykes J, Etchells E, Tullis E. Cystic Fibrosis-Related Diabetes 
Screening in Adults: A Gap Analysis and Evaluation of Accuracy of Glycated 
Hemoglobin Levels. Can J Diabetes. Feb 2019;43(1):13-18. doi:10.1016/j.
jcjd.2018.04.008

133. Coriati A, Elisha B, Virassamynaik S, et al. Diagnosis of cystic fibrosis-
related glucose abnormalities: Can we shorten the standard oral glucose 
tolerance test? Appl Physiol Nutr Metab. Dec 2013;38(12):1254-9. 
doi:10.1139/apnm-2013-0022

134. Boudreau V, Reynaud Q, Bonhoure A, Durieu I, Rabasa-Lhoret R. Validation 
of a Stepwise Approach Using Glycated Hemoglobin Levels to Reduce the 
Number of Required Oral Glucose Tolerance Tests to Screen for Cystic 
Fibrosis-Related Diabetes in Adults. Can J Diabetes. Apr 2019;43(3):161-
162. doi:10.1016/j.jcjd.2018.11.005

135. Yung B, Kemp M, Hooper J, Hodson ME. Diagnosis of cystic fibrosis related 
diabetes: a selective approach in performing the oral glucose tolerance 
test based on a combination of clinical and biochemical criteria. Thorax. 
Jan 1999;54(1):40-3. doi:10.1136/thx.54.1.40

136. Sheikh S, Localio AR, Kelly A, Rubenstein RC. Abnormal glucose tolerance 
and the 50-gram glucose challenge test in Cystic fibrosis. J Cyst Fibros. Jan 
2020;doi:10.1016/j.jcf.2020.01.003

137. Tommerdahl KL, Brinton JT, Vigers T, Nadeau KJ, Zeitler PS, Chan CL. 
Screening for cystic fibrosis-related diabetes and prediabetes: Evaluating 
1,5-anhydroglucitol, fructosamine, glycated albumin, and hemoglobin 
A1c. Pediatr Diabetes. Dec 2019;20(8):1080-1086. doi:10.1111/pedi.12914

138. Boudreau V, Coriati A, Desjardins K, Rabasa-Lhoret R. Glycated hemoglobin 
cannot yet be proposed as a screening tool for cystic fibrosis related 
diabetes. J Cyst Fibros. Mar 2016;15(2):258-60. doi:10.1016/j.jcf.2016.02.005

139. Darukhanavala A, Van Dessel F, Ho J, Hansen M, Kremer T, Alfego D. Use of 
hemoglobin A1c to identify dysglycemia in cystic fibrosis. PLoS One. 
2021;16(4):e0250036. doi:10.1371/journal.pone.0250036

140. Holl RW, Buck C, Babka C, Wolf A, Thon A. HbA1c is not recommended as a 
screening test for diabetes in cystic fibrosis. Diabetes Care. Jan 
2000;23(1):126. 

141. Wagener JS, McNeill GC, Taussig LM, Corrigan JJ, Lemen R. Ferrokinetic 
and hematologic studies in cystic fibrosis patients. Am J Pediatr Hematol 
Oncol. Summer 1983;5(2):153-60. 

142. Scully KJ, Sherwood JS, Martin K, et al. Continuous Glucose Monitoring 
and HbA1c in Cystic Fibrosis: Clinical Correlations and Implications for 
CFRD Diagnosis. J Clin Endocrinol Metab. Nov 29 2021;doi:10.1210/clinem/
dgab857

143. Racine F, Shohoudi A, Boudreau V, et al. Glycated Hemoglobin as a First-
line Screening Test for Cystic FibrosisRelated Diabetes and Impaired 
Glucose Tolerance in Children With Cystic Fibrosis: A Validation Study. Can 
J Diabetes. Dec 2021;45(8):768-774. doi:10.1016/j.jcjd.2021.03.005

144. Burgess JC, Bridges N, Banya W, et al. HbA1c as a screening tool for cystic 

fibrosis related diabetes. J Cyst Fibros. Mar 2016;15(2):251-7. doi:10.1016/j.
jcf.2015.03.013

145. Kinnaird KE, Sauerwein TJ. Lack of correlation between 1,5-anhydroglucitol 
assay and oral glucose tolerance test in patients with cystic fibrosis. Endocr 
Pract. Mar-Apr 2010;16(2):167-70. doi:10.4158/EP09149.OR

146. Chan CL, Vigers T, Pyle L, Zeitler PS, Sagel SD, Nadeau KJ. Continuous 
glucose monitoring abnormalities in cystic fibrosis youth correlate with 
pulmonary function decline. J Cyst Fibros. Mar 23 2018;doi:10.1016/j.
jcf.2018.03.008

147. Prentice BJ, Ooi CY, Verge CF, Hameed S, Widger J. Glucose abnormalities 
detected by continuous glucose monitoring are common in young children 
with Cystic Fibrosis. J Cyst Fibros. Feb 2020;doi:10.1016/j.jcf.2020.02.009

148. Leclercq A, Gauthier B, Rosner V, et al. Early assessment of glucose 
abnormalities during continuous glucose monitoring associated with lung 
function impairment in cystic fibrosis patients. J Cyst Fibros. Jul 
2014;13(4):478-84. doi:10.1016/j.jcf.2013.11.005

149. Prentice BJ, Ooi CY, Strachan RE, et al. Early glucose abnormalities are 
associated with pulmonary inflammation in young children with cystic 
fibrosis. J Cyst Fibros. Nov 2019;18(6):869-873. doi:10.1016/j.jcf.2019.03.010

150. Giacobbe LE, Nguyen RH, Aguilera MN, et al. Effect of maternal cystic 
fibrosis genotype on diabetes in pregnancy. Obstet Gynecol. Dec 
2012;120(6):1394-9. doi:http://10.1097/AOG.0b013e31826d7eca10.1097/
aog.0b013e31826d7eca

151. Oxman R, Roe AH, Jagdeesh U, Putman MS. Gestational and pregestational 
diabetes in pregnant women with cystic fibrosis. J Clin Transl Endocrinol. 
Mar 2022;27:100289. doi:10.1016/j.jcte.2021.100289

152. Sidhaye A, Goldswieg B, Kaminski B, Blackman SM, Kelly A. Endocrine 
complications after solid-organ transplant in cystic fibrosis. J Cyst Fibros. 
Oct 2019;18 Suppl 2:S111-S119. doi:10.1016/j.jcf.2019.08.019

153. Freeman AJ, Sellers ZM, Mazariegos G, et al. A Multidisciplinary Approach 
to Pretransplant and Posttransplant Management of Cystic Fibrosis-
Associated Liver Disease. Liver Transpl. Apr 2019;25(4):640-657. 
doi:10.1002/lt.25421

154. Hasan S, Soltman S, Wood C, Blackman SM. The role of genetic modifiers, 
inflammation and CFTR in the pathogenesis of Cystic fibrosis related 
diabetes. J Clin Transl Endocrinol. Mar 2022;27:100287. doi:10.1016/j.
jcte.2021.100287

155. Norris JM, Johnson RK, Stene LC. Type 1 diabetes-early life origins and 
changing epidemiology. Lancet Diabetes Endocrinol. Mar 2020;8(3):226-
238. doi:10.1016/S2213-8587(19)30412-7

156. Konrad K, Kapellen T, Lilienthal E, et al. Does beta-Cell Autoimmunity Play 
a Role in Cystic Fibrosis-Related Diabetes? Analysis Based on the German/
Austrian Diabetes Patienten Verlaufsdokumentation Registry. Diabetes 
Care. Aug 2016;39(8):1338-44. doi:10.2337/dc16-0020

157. Skolnik K, Levy RD, Wilcox PG, Quon BS. Coronary artery disease in cystic 
fibrosis: An emerging concern? J Cyst Fibros. Nov 2016;15(6):e70-e71. 
doi:10.1016/j.jcf.2016.09.010

158. Foundation CF. 2020 Annual Data Report 2021. Cystic Fibrosis Foundation 
Patient Registry

159. Koloušková S, Zemková D, Bartošová J, et al. Low-dose insulin therapy in 
patients with cystic fibrosis and early-stage insulinopenia prevents 
deterioration of lung function: a 3-year prospective study. Journal of 
pediatric endocrinology & metabolism : JPEM. 2011;24(7-8):449-54. 
doi:10.1515/jpem.2011.050

160. Konrad K, Thon A, Fritsch M, et al. Comparison of cystic fibrosis-related 
diabetes with type 1 diabetes based on a German/Austrian Pediatric 
Diabetes Registry. Diabetes Care. Apr 2013;36(4):879-86. doi:10.2337/dc12-
0807

161. Sunni M, Bellin MD, Moran A. Exogenous insulin requirements do not differ 
between youth and adults with cystic fibrosis related diabetes. Pediatr 
Diabetes. Jun 2013;14(4):295-8. doi:10.1111/pedi.12014

162. Hardin DS, Rice J, Rice M, Rosenblatt R. Use of the insulin pump in treat 
cystic fibrosis related diabetes. J Cyst Fibros. May 2009;8(3):174-8. 
doi:10.1016/j.jcf.2008.12.001

163. Scully KJ, Marchetti P, Sawicki GS, et al. The effect of elexacaftor/tezacaftor/
ivacaftor (ETI) on glycemia in adults with cystic fibrosis. J Cyst Fibros. Mar 
2022;21(2):258-263. doi:10.1016/j.jcf.2021.09.001

164. Sherwood JS, Jafri RZ, Balliro CA, et al. Automated glycemic control with 
the bionic pancreas in cystic fibrosis-related diabetes: A pilot study. J Cyst 
Fibros. Jan 2020;19(1):159-161. doi:10.1016/j.jcf.2019.08.002



16 |

165. Grover P, Thomas W, Moran A. Glargine versus NPH insulin in cystic fibrosis 
related diabetes. J Cyst Fibros. Mar 2008;7(2):134-6. doi:10.1016/j.
jcf.2007.07.004

166. Onady GM, Stolfi A. Insulin and oral agents for managing cystic fibrosis-
related diabetes. The Cochrane database of systematic reviews. Apr 18 
2016;4:Cd004730. doi:10.1002/14651858.CD004730.pub4

167. Ballmann M, Hubert D, Assael BM, et al. Repaglinide versus insulin for 
newly diagnosed diabetes in patients with cystic fibrosis: a multicentre, 
open-label, randomised trial. Lancet Diabetes Endocrinol. Feb 
2018;6(2):114-121. doi:10.1016/s2213-8587(17)30400-x

168. Onady GM, Stolfi A. Drug treatments for managing cystic fibrosis-related 
diabetes. The Cochrane database of systematic reviews. Oct 19 
2020;10(10):Cd004730. doi:10.1002/14651858.CD004730.pub5

169. Moran A. Cystic-fibrosis-related diabetes: time for oral drugs? Lancet 
Diabetes Endocrinol. Feb 2018;6(2):85-87. doi:10.1016/s2213-
8587(17)30407-2

170. Moran A, Pekow P, Grover P, et al. Insulin therapy to improve BMI in cystic 
fibrosis-related diabetes without fasting hyperglycemia: results of the 
cystic fibrosis related diabetes therapy trial. Diabetes Care. Oct 
2009;32(10):1783-8. doi:10.2337/dc09-0585

171. Aston-Mourney K, Proietto J, Morahan G, Andrikopoulos S. Too much of a 
good thing: why it is bad to stimulate the beta cell to secrete insulin. 
Diabetologia. Apr 2008;51(4):540-5. doi:10.1007/s00125-008-0930-2

172. Nyirjesy SC, Peleckis AJ, Eiel JN, et al. Effects of GLP-1 and GIP on Islet 
Function in Glucose Intolerant, Pancreatic Insufficient Cystic Fibrosis. 
Diabetes. Jul 7 2022;doi:10.2337/db22-0399

173. Kelly A, Sheikh S, Stefanovski D, et al. Effect of Sitagliptin on Islet Function 
in Pancreatic Insufficient Cystic Fibrosis With Abnormal Glucose Tolerance. 
J Clin Endocrinol Metab. Aug 18 2021;106(9):2617-2634. doi:10.1210/
clinem/dgab365

174. Bizzarri C, Lucidi V, Ciampalini P, Bella S, Russo B, Cappa M. Clinical effects 
of early treatment with insulin glargine in patients with cystic fibrosis and 
impaired glucose tolerance. J Endocrinol Invest. Mar 2006;29(3):RC1-4. 
doi:10.1007/bf03345538

175. Hameed S, Morton JR, Field PI, et al. Once daily insulin detemir in cystic 
fibrosis with insulin deficiency. Archives of disease in childhood. May 
2012;97(5):464-7. doi:10.1136/adc.2010.204636

176. Mozzillo E, Franzese A, Valerio G, et al. One-year glargine treatment can 
improve the course of lung disease in children and adolescents with cystic 
fibrosis and early glucose derangements. Pediatric Diabetes. May 
2009;10(3):162-167. doi:10.1111/j.1399-5448.2008.00451.x

177. Zipf WB, Kien CL, Horswill CA, McCoy KS, O’Dorisio T, Pinyerd BL. Effects of 
tolbutamide on growth and body composition of nondiabetic children 
with cystic fibrosis. Pediatric research. Oct 1991;30(4):309-14. 
doi:10.1203/00006450-199110000-00004

178. Culler FL, McKean LP, Buchanan CN, Caplan DB, Meacham LR. Glipizide 
treatment of patients with cystic fibrosis and impaired glucose tolerance. 
Journal of pediatric gastroenterology and nutrition. Apr 1994;18(3):375-8. 
doi:10.1097/00005176-199404000-00021

179. Tierney S, Webb K, Jones A, et al. Living with cystic fibrosis-related diabetes 
or type 1 diabetes mellitus: a comparative study exploring health-related 
quality of life and patients’ reported experiences of hypoglycaemia. 
Chronic Illn. Dec 2008;4(4):278-88. doi:10.1177/1742395308094240

180. Havermans T, Vreys M, Proesmans M, De Boeck C. Assessment of agreement 
between parents and children on health-related quality of life in children 
with cystic fibrosis. Child Care Health Dev. Jan 2006;32(1):1-7. doi:10.1111/
j.1365-2214.2006.00564.x

181. Dill EJ, Dawson R, Sellers DE, Robinson WM, Sawicki GS. Longitudinal 
trends in health-related quality of life in adults with cystic fibrosis. Chest. 
Sep 2013;144(3):981-989. doi:10.1378/chest.12-1404

182. Kwong E, Desai S, Chong L, et al. The impact of cystic fibrosis-related 
diabetes on health-related quality of life. J Cyst Fibros. Sep 2019;18(5):734-
736. doi:10.1016/j.jcf.2019.03.007

183. Abbott J, Morton AM, Hurley MA, Conway SP. Longitudinal impact of 
demographic and clinical variables on health-related quality of life in cystic 
fibrosis. BMJ Open. May 19 2015;5(5):e007418. doi:10.1136/
bmjopen-2014-007418

12. पररनशष्ट

12.1 CFRD के युर्ाओों के व्यक्क्तगि अिुभर्
CFRD वालचे बच्रो ंऔर युवाओ ंकचे  बीि ख़ाि तौर पर HRQoLल का आकलन 
करनचे वाला सलटरचेिर काफी िीसमत है। CFRD कचे  िाथ लरोगरो ंकचे  जीसवत अनुभवरो ं
करो शासमल करनचे िचे स्ास्थ्य पचेशचेवररो ंकरो इन िुनौसतयरो ंकी पचेिीदसगयरो,ं िुनौसतयरो ं
और िमािानरो ंकचे  बारचे  में जानकारी समलती है, जरो CFRD नचे PwCF िचे ग्रसित 
लरोगरो ंकचे  सलए लाया है। इन कहासनयरो ंकरो एक स्-प्रबंिन ढांिचे कचे  लेंसि कचे  माध्यम 
िचे प्रसु्त सकया जाता है, जहां िंभव हरो, एक व्यस्ति कचे  पालन-परोषण और जीवन 
कचे  अनुभव करो यह िमझनचे कचे  सलए सक वचे अपनचे CFRD करो सकि तरह िचे प्रबंसित 
करना िुनतचे हैं और इिकचे  असतररति उनकचे  ररोजमराफ़ कचे  जीवन करो िह-रुग्णता 
गुणवत्ा करो कैिचे प्रभासवत करती है ध्यान में रखा जाता है। हम इन व्यस्तियरो ंकी 
उदारता करो हमारचे  िाथ अपनी कहासनयाुँ शचेयर करनचे कचे  सलए िन्यवाद दचेतचे हैं। 

12.2 व्यक्क्तगि 1 (USA)
व्यस्तिगत 1 CFRD िचे ग्रस् एक सकशरोर मसहला है सजिचे आंसशक रूप िचे बंद लयूप 
इंिुसलन पंप और िेंसिर कचे  िाथ प्रबंसित सकया जाता है। वचे शचेयर करती हैं: 
‹[CFRD] वाकई िंघषफ़ रहा है और अभी भी है। आपकरो इिकी आदत हरो जाती 
है और आप इिकचे  िाथ रहना िीख जातचे हैं।’ पंप और िेंसिर कचे  रूप में, उिनचे 
बताया सक इिनचे उिकचे  जीवन करो इतना आिान बना सदया है, ‹करोई िरोट या कुछ 
भी नही ंहै और आपकी िीनी करो लगातार दचेखनचे में िक्षम है।’ वह अन्य PwCF 
कचे  िाथ भी िाझा करना िाहती थी सजन्हें डायसबटीज़ हरो िकता है या नही ंभी हरो 
िकता है सक: ‹यह मुस्किल हरोगा और आप इिका ख्याल नही ंरखना िाहेंसगचे, 
लचेसकन यसद आप ऐिा करतचे हैं, तरो आप बचेहतर महियूि करेंसगचे। 

12.3 व्यक्क्त 2 (ऑटि्रेनलया)
व्यस्ति 2 एक सकशरोर मसहला है जरो दसक्षणी ऑटि्र चेसलया में एक फामफ़ में रहती है। 
9 िाल की उम्र में, फचे फ़िरो ंकचे  कायफ़ और वजन में िीरचे -िीरचे  सगरावट कचे  बाद CF 
ऑसटिमाइजचेशन कचे  सलए सनयरोसजत प्रवचेश कचे  दौरान उिका CFRD का सनदान 
सकया गया था। उि िमय उिकी उम्र CFRD की सनयसमत जांि कचे  सलए 
अनुशंसित उम्र िचे कम थी। प्रवचेश कचे  दौरान, उिचे बताया गया था सक उिचे CFRD 
हरोनचे की िंभावना है और उिचे ‹एक बुरा िा पचेय जरो फै्ट नी ंसबयू पानी की तरह 
जायकचे  वाला है, लचेसकन खराब› [OGTT पचेय] है, पीनचे कचे  सलए कहा गया। उिकचे  
शब्रो ंमें उिचे यह तब बताया गया सक उिचे ‹डायसबटीज़› है और उिकचे  सलए, ऐिा 
लगा जैिचे ‹उिकी सज़न्दगी हमचेशा कचे  सलए बदल िुकी है›। CFRD नचे उिचे डरा 
सदया, जबसक CF िचे वह कभी नही ंडरी। 14 िाल की उम्र में, वह इि िीज़रो ंपर 
ध्यान दचेनचे लगी सक ‹मैं िरोि-िमझकर खाऊं और इि बात का ध्यान रखयूं सक क्ा 
भरोजन में काबबोहाइड्र चेट है› (बचेला करो औपिाररक तौर पर काबबोहाइड्र चेट की 
सगनती रखना नही ं सिखाया गया), ‹जब मुझचे याद आता है तरो मैं एक सदन में 
इंिुसलन कचे  िार इंजचेक्शन लगाती हंू›, और ‹मैं अपनचे शुगर लचेवल की जांि कचे  सलए 
अपनचे नए सनरंतर BG मॉसनटर का उपयरोग करती हंू› और यह सक इि नई 
टचेक्रोलॉजी का इस्चेमाल करना ‹शानदार› है क्रोंससक यह सिफफ़  मचेरी बांह िचे 
सिपकी हुई हरोती है और मैं अपनचे फरोन पर रीसडंग पा िकती हंू। वह आगचे बताती 
है सक उिचे यह पिंद नही ंआया जब उिचे अपनचे ग्यूकरोज कचे  स्र करो टचेटि करनचे 
कचे  सलए उंगली िुभनी प़िी और वह बहुत खुश हुई जब उिकचे  डायसबटीज़ 
सशक्षक और एंडरोरिाइनरोलॉसजटि नचे नई टचेक्रोलॉजी करो इस्चेमाल करनचे का 
िुझाव सदया। 


