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ÖZET 

 

 Amaç: Kistik Fibrozisli çocuklar n ya am kalitesi üzerinde etkili olan 

faktörleri saptamak ve de erlendirmek. 

 Gereç ve Yöntem:  

 Dizayn: Retrospektif  veanket çal mas  

 Yer: Dicle Üniversitesi Hastaneleri Çocuk Sa  ve Hastal klar  ABD. 

Çocuk Gö üs BD poliklini i 

Çal ma Süresi: 14 ubat 2017-30 Temmuz 2017 

 Hastalar: 2011-2016 y llar  aras nda Kistik fibrozis kesin tan  alm , halen 

merkezimizde takibi yap lan, hastal n klinik alevlenme döneminde olmayan, akut 

solunum yolu enfeksiyonu geçirmekte olmayan, zeka gerili i, okuma problemleri ve 

ba ka kronik hastal klar  olmayan 6-13 ya  aral ndaki hastalar 

 Bulgular: Çal maya 40 hasta ve 40 ebeveyn dahil  edildi.  Hastaneye yat  

olan ve olmayan hastalar n ebeveynlerinin CFQR skorlamalar na bakt zda tedavi 

ve sindirim skorlar nda olumlu yönde istatistiksel olarak anlaml  bir farkl k 

saptand . Hastaneye yat  olan ve olmayan hastalar n kendi yan tlad klar  CFQR 

anketine göre skorlar n ortalamalar na bakt zda ise sadece fiziksel i levsellik 

parametresinde istatistiksel olarak anlaml  bir farkl k saptand . 

PA üreyen ve üremeyen hastalar n ebeveynlerinin CFQR skorlar na 

bakt zda canl k, tedavi, sa k, beden imgesi ve sindirim skorlar nda pozitif 

yönde anlaml  bir farkl k saptand . Çocuk CFQR anket sonuçlar  inceledi imizde 

PA üremeyen hastalarda üreyenlere göre fiziksel i levsellik, duygusal i levselik, 

tedavi yükü, beden imgesi ve sindirim semptomlar  skorlar nda pozitif yönde anlaml  

bir farkl k saptand . 

Ebeveynlerin cevaplad  CFQR anketine göre; VK  25 persentilin alt nda ve 

25 persentil üzerinde olan hastalar  de erlendirdi imizde VK  25 persentil alt nda 

olan hastalar n fiziksel i levsellik, canl k, yeme bozukluklar , tedavi yükü, beden 

imgesi, kilo, sindirim semptomlar  ve okul performans  skorlar  istatiksel olarak 

anlaml  oranda daha dü ük oldu u saptand . Çocuk CFQR anketine göre VK  25 

persentil alt nda ve 25 persentil üzerinde olanlar  inceledi imizde; VK  25 persentil 

alt nda olan hastalar n fiziksel i levsellik, yeme bozukluklar , tedavi yükü, sosyal 
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levsellik, beden imgesi, solunum semptomlar  skorlar  daha dü ük tespit edildi. 

Di er yandan çocuklar n cevaplad  CFQR anketine göre pasif sigara içicili i ile 

çocuklar n anket skorlar  aras nda anlaml  bir ili ki bulunmad . Ebeveyn CFQR 

anketine göre pasif sigara içicili i ile kilo ve sindirim semptomlar  skoru aras nda 

anlaml  bir ili ki saptand . Pasif sigara içicili i maruziyeti olan hastalar n kilo ve 

sindirim skorlar  pasif sigara içicili i maruziyeti olmayan hastalara göre daha dü ük 

bulundu. 

Sonuç: Pseudomonas aeruginosaenfeksiyonu, hastaneye yat  ve 

malnütrisyonun hastalar n ya am kalitesi üzerinde olumsuz etkiye sahip oldu u 

sonucuna vard k. 
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ABSTRACT 

 
Purpose: To  identify  and  assess  the  factors  that  affect  the  quality  of  life  of  

children with Cystic Fibrosis. 

Material and Methods: 

Design: Retrospective and Questionnaire study 

Setting: Dicle University Hospitals, Child Health and Diseases department, 

Child Thoracic Diseases policlinic. 

Study period:February 14, 2017 to July 30, 2017 

Patients: patients between the ages of 6 and 13 who are definitely diagnosed 

with cystic fibrosis between 2011 and 2016, and are still followed-up in our center, 

and are not in clinical exacerbation period, are not infected with acute respiratory 

infections,  does  not  have  any    mental  retardation,  reading  problems  and  other  

chronic diseases. 

Findings: The study encompasses 40 patients and 40 parents. When the 

CFQR  scales  of  the  parents  of  the  patients  who  were  admitted  to  the  hospital  and  

those who did not are reviewed, a statistically significant difference in the treatment 

and  digestion  scores  was  identified.  There  was  a  statistically  significant  difference  

only in the physical functioning parameters when we looked at the average of the 

scores according to the CFQR of the patients who were admitted to the hospital and 

those who were not.  

When we looked at the CFQR scores of the parents of patients who were 

diagnosed with PA infection and those who were not, there was a significant positive 

difference in vitality, treatment, health, body image, and digestion scores. When we 

examined the results of the children's CFQR, there was a significant increase in 

physical functioning, emotional functioning, treatment load, body image and 

digestive symptoms scores according to the patients who were not diagnosed with 

PA infection 

According to CFQR questionnaire replied by parents; assessing patients with 

BMI below 25th percentile and over 25th percentile; physical functioning, vitality, 

eating disorders, treatment load, body image, weight, digestive symptoms and school 

performance scores of patients with BMI below 25thpercentile were found to be 

statistically significantly lower compared to those above 25th percentile.According to 
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the CFQR questionnaire replied by children, when we evaluated BMI below 25th 

percentile and above 25th percentile; physical functioning, eating disorders, treatment 

burden, social functioning, body image, respiratory symptom scores were found to be 

lower in patients with BMI below 25th percentile. On the other hand, according to the 

CFQR questionnaire replied by children, there wasn’t a significant relationship 

between passive smoking and children's questionnaire scores. According to the 

parental CFQR questionnaire, there was a significant relationship between passive 

smoking and the score of weight and digestive symptoms. Patients with passive 

smoking exposure had lower weight and digestibility scores than patients without 

passive smoking exposure 

Conclusion: Pseudomonas aeruginosa infection, hospitalization and 

malnutrition have negative effects on the quality of life of our patients. 
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 1. G  

 

Kistik Fibrozis (KF), ilk olarak 1936 y nda Guido Fanconi ve 1938 y nda 

çocuk patolo u Dorothy Andersen taraf ndan tan mlanm r (1). Kistik fibrozis (KF) 

daha çok beyaz rkta yayg n görülen ve sistemsel tutulum sonras  ölüm ile 

sonuçlanabilen genetik bir hastal kt r. Hastal k, epitelde transmembran klor kanal  

görevi yapan bir proteini kodlayan Kistik Fibrozis Transmembran Regülatör (KFTR) 

genindeki mutasyonlar sonucu ortaya ç kar. Kistik fibrozis, klinik olarak birden fazla 

sistemi etkileyebilen bir hastal kt r. Solunum yollar , pankreas, safra yollar , vas 

deferens kanal , ince ve kal n ba rsak epitellerindeki KFTR mutasyonlar  hastal n 

patogenezinden ve klini inden sorumludur. 

KF’de ya am kalitesini ve hastal a ba  ya am süresini belirleyen en önemli 

organ tutulumu akci erlerdir. Bu nedenle solunum sistemine yönelik tedaviler çok 

önemlidir. KF’li hastalarda solunum sistemi tedavisinin önemli bir komponenti koyu, 

miktar  ve yap kanl  artm  sekresyonlar n hastalar n hava yollar ndan 

temizlenmesidir. Bu amaçla çesitli gö üs fizyoterapi metodlar  ve mukolitik ajanlar 

kullan lmaktad r. KF’li hastalarda postural drenaj, perküsyon/vibrasyon teknikleri, 

solunum egzersizleri ve öksürme gibi fizyoterapi teknikleri ya da daha yeni olan 

flutter, pozitif ekspiratuar bas nç (PEP) maskesi ve yüksek frekansl  gögüs 

kompresyonu s kl kla kullan lan fizyoterapi yöntemleridir.  (2-4). 

Birçok sistemi etkileyebilen, kronik ve henüz kesin tedavisi bulunamam  bir 

hastal k olmas ndan dolay , hastalar n doktor taraf ndan önerilen çoklu tedavi 

rejimlerini her gün dikkatle uygulamalar  gerekmektedir. Kronik hastal klar n tedavi 

süreçleri uzun oldu undan hastalar n önerilen tedavilere uyum oranlar  dü mektedir. 

Ülkemiz aç ndan da hastal a ba  ya am kalitesini etkileyen nedenlerin bilinmesi 

ve bunlar n mümkün oldu unca iyile tirilmesi tedavi ba ar , sa  kal  ve ya am 

kalitesini büyük ölçüde artt racakt r. 

Bu tez çal mas nda amaç, Yeniden Düzenlenmi  Kistik Fibrozis Anketi 

(CFQR) kullanarak merkezimizde takipli KF tan  çocuklar n sa a ba  ya am 

kalitesi (SBYK) üzerindeki etkili faktörleri saptamak ve de erlendirmektir. 

Çal madan elde edilecek veriler bizim hastal k ve tedavilerinin çocuklar n günlük 
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hayatlar  üzerine etkilerini anlamam za ve bu etkilere kar  önlem alabilmemize katk  

sa layacakt r. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 3 

 2. GENEL B LG LER  

 
 2.1. Kistik Fibrozis ve Tarihçesi 

Kistik Fibrozis (KF), bilimsel olarak ilk kez 1930’lar n sonunda 

tan mlanm r. 1936 y nda ilk olarak Guido Fanconi “pankreas n kistik fibrozisi” 

olarak isimlendirilen, günümüzde yayg n kullan yla “Kistik Fibrozis” (KF), halen 

baz  ülkelerdeki kullan yla “mukovisidozis” hastal , daha çok beyaz rkta s k 

görülen genetik bir hastal k olarak kar za ç kmaktad r (5, 6). 

Kistik fibrozisin ilk kapsaml  tan  ise 1938’de Alman ve sveç 

Edebiyat ’nda da önemli yeri olan Çocuk Patolo u Dorothy Andersen taraf ndan 

yap lm r  (1).  Andersen;  “Aln ndan  öpüldü ünde tuz tad  al nan çocu un durumu 

ne ac r; büyülenmi  olan bu çocuk yak nda ölecektir” anlam na gelen “Wehe dem 

Kind, das beim Kuß auf die Stirn salzig schmekt, es ist verhext und muss bald 

sterben” sözleri kistik fibrozis ve terle kaybedilen tuz aras ndaki ba lant n erken 

dönemde anla ld  aç kça göstermektedir.  

KF, genellikle yenido an veya çocukluk döneminde tan  konulan kronik, 

ilerleyici ve bula  olmayan, beyaz rkta en yayg n görülen ölümcül seyredebilen 

otozomal resesif kal tsal bir hastal kt r (5, 7). Tüm sistemlerdeki ekzokrin bezleri 

etkiler. Temel bozukluk, ter ve tükürük bezleri, trakeobron iyal a aç, kal n barsak ve 

pankreasa ait ekzokrin bezlerden anormal sekresyonlar n olu umudur (8). 

Salg  yapan epitel hücrelerinin etkilendi i bu hastal kta en ba ta solunum 

sistemi, gastrointestinal sistem ve üreme sistemi tutulur. Y llarca bir çocukluk 

dönemi hastal  olarak bilinmesine kar n, son veriler KF’nin art k bir eri kin 

dönemi sorunu da oldu unu desteklemektedir. lk kez 1946 y nda, literatürde 

eri kin bir KF olgusu bildirilmi , her geçen y l eri kin ya ta bildirilen olgular n say  

art  göstermi tir (9). 

Günümüzden 30 y l öncesinde çocukluk hastal  olan KF’in ortalama ya am 

süresi 8 ya  iken, modern t bb n gelismesiyle bugün ya am süresi daha fazlad r. 

1940’larda bir çok KF hastas  ya am n ilk on y nda hastal a ba  olarak görülen 

gastrointestinal sistem bulgular ndan kaybediliyorken, 1992 y nda ya am süresi 

29’a yükselmi tir (7). 1960’lardan bugüne ya am süresi ortalama 10 y ldan 32 y la 

km r. Bu art n sebebi özel bak m merkezlerinde tedavi, hava yolu temizleme 
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yöntemlerinin geli mesi, enfeksiyonlara kar  daha etkili antibiyotik tedavilerinin 

geli mesinden kaynaklanmaktad r (10). 

Günümüzde KF’li eri kin hastalar n say n artmas n nedeni; çocuk ya ta 

tan  konulan KF’li hastalar n iyi ve uygun bak mla giderek ya am sürelerinin 

uzamas  ve KF geneti i konusunda artan veriler nda ilk kez eri kin ya ta tan  

konulan atipik prezentasyonlu hafif mutasyonlar  ta yan hastalar n varl r. 

Halen Amerika Birlesik Devletleri’nde ya ayan KF’li hastalar n üçte birinin 

eri kin ya ta oldu u bildirilmi tir. Amerika Birlesik Devletleri’nde KF 

istatistiklerine göre, 1997 y nda yeni tan  konulan KF’li hastalar n %11,5’i, 18 ya  

ve üzerinde tan  alm r ve bu hastalar n ortanca ya  27’dir(11). KF’li hastalar n 

%20’sine 16 ya ndan sonra tan  konuldu u bildirilmi tir. Literatürde en geç ya ta 

KF tan  konulan hasta 82 ya ndad r. Bu veriler nda, KF’in Amerika Birlesik 

Devletleri’nde art k bir geriatrik problem oldu u da tart lmaktad r (12). 

Mortalite oran n yüksekli ine ve ya am kalitesini kötüle tirici özelli ine 

ra men, son y llarda yeni ve etkin tedavi olanaklar  ile, KF’li hastalar n ya am süresi 

ve kalitesinde belirgin iyile meler mevcuttur. Gerek tipik gerekse hafif veya atipik 

klinik ekillerde ya am süresinin uzamas  ile KF’li vakalarda tan n gecikebilmesi, 

prognoz ve tedavi etkinli inde istenmeyen sonuçlara yol açabilmektedir (13). 

 

2.2. Epimediyoloji 

 Hastal n s kl  toplumlar aras nda farkl k göstermektedir. Beyaz rkta 

hastal k 1/2000- 1/2500 canl  do umda görülürken, ta  frekans  1/25’tir (14). 

spanyollarda 1:9200, Amerika yerlilerinde 1:10,900, Afrika kökenli Amerikal larda 

1:15,000 ve Asya kökenli Amerikal larda 1:30,000 s kl ktad r. (15) Ülkemizde kistik 

fibrozis s kl  ile ilgili s rl  say da çal ma bulunmaktad r. Ülkemizde yap lan 

küçük ölçekli bir çal mada KF'in görülme s kl  1/2500- 1/3000 olarak saptanm r 

(16). K z veya erkek cinsiyet bask nl  bulunmamaktad r. Baz rklarda KF 

hastal n görülme s kl n yüksek olmas  heterozigot avantaj  ile 

aç klanmaktad r. KF için heterozigot olan bireyler kolera ve tifo gibi hastal klarda 

daha az klor kaybettikleri için ya amlar  sürdürmede daha avantajl r (17, 18). 
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 2.3. Genetik 

KFTR adl  protein 1.480 aminoasitliktir ve 7. kromozomun q22-31 

bölgesinde bulunan KF geni ile sentezlenir (19). Havayolu epiteli, submukozal 

bezlerde, pankreas, karaci er, ter bezleri ve üreme organlar  gibi birçok hücre tipinde 

KFTR proteini bulunmaktad r. En s k akci erler ve gastrointestinal sistem tutulumu 

etkilenmektedir (20).  

 

2.3.1. KFTR Mutasyonlar   

f I: Ribo Nükleik Asitin (RNA) i levini bozarak hatal  proteinlerin 

üretilmesiyle sonuçlanmaktad r.  

f II: Hücre içinde protein sentezi tam olarak yap lamaz. F508 en s k 

görülen ve bu grupta yer alan mutasyondur.  

f III: Adenozin Trifosfat (ATP) ve/veya fosforilasyona ba ml  olan 

yap land rmadaki problemden kaynaklanan mutasyondur.  

f IV: Klor kanal n iletim özelli indeki de me nedeniyle iyonlar n 

iletiminde hatalar olu ur.  

f V: Azalm  KFTR kanal aktivitesine neden olmaktad rlar (21). Bu 

gendeki mutasyon yayg n bron ektazi, obstrüktif azospermi, sperm kanal n iki 

tarafl  konjenital noksanl , kronik pankreatit, hipertripsinemi, allerjik 

bronkopulmoner aspergilloz gibi birçok hastal a da yol açabilmektedir ve buna 

sebep olan mutasyonlar genellikle bu s n içinde yer almaktad r.  

f VI: KFTR geninin düzenleyici özelliklerine etki edennükleotit 

de ikliklerini kapsar (22, 23).  

 

2.4. KF Fenotiplerinin S fland lmas   

2.4.1. Tipik KF  

Pankreatik yetmezlikle sinopulmoner bozukluklar, gastrointestinal ve 

nutrisyonel yetersizlikler, terde yüksek klor konsantrasyonu, erkek infertilitesi 

görülen bulgulard r. Ter testi >60 mmol/L eklindedir(24).  
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            2.4.2. Atipik KF 

 Bulgular incelendi inde; terde klor düzeyleri normal veya hafif yüksek, 

pankreas fonksiyonlar  yeterli ve genellikle malabsorbsiyon bulgusu görünmez. Geç 

ba lang çl  akci er tutulumu mevcuttur. Sistemsel bulgular aras nda ço unlukla 

kronik sinüzit, kolestazis, fokal biliyer siroz, alerjik bronkopulmoner aspergillozis, 

bron ektazi, anormal glukoz tolerans , tekrarlayan pankreatit, infertilite veya s cak 

intolerans  bulgular aras nda yer almaktad r. Bu tan n konmas  için; normal 

veya s rda ter testi düzeyleri ile bir organ tutulumu ve mutasyonun olmas  ya da 

nazal potansiyel fark ölçümü sonucunun birlikte de erlendirilmesi gerekir (25).  
 

 2.5. Patogenez 

KFTR proteini akci er, pankreas, ter bezleri ve ba rsak gibi birçok ekzokrin 

epitelde iyon transportunun dengelenmesinde rol oynar. KFTR, anyonlar n 

membranlar n elektrokimyasal gradiyenti ile her iki yöne pasif olarak hareket 

edebildi i bir kanal olu turur, primer Cl (Klor) kanal  olarak görev yapmakla birlikte 

epitelyal sodyum kanallar  (EnaC) üzerine de etkisi vard r (26). Ayr ca ATP 

kanallar  düzenlemek, hücre içi vezikül transportunu sa lamak, hücre içi 

organellerin asidifikasyonu, kalsiyum ile aktive olan endojen Cl kanallar  inhibe 

etmek, bikarbonat (HCO3)-Cl de imine kat lmak gibi birçok düzenleyici rolü 

vard r(27). Örne in anormal KFTR proteinine ba  olarak golgide proteinlerin 

asidifikasyonu bozulur, olu an müsin yap  de erek Pseudomonas 

aeruginosa(PA)’n n daha kolay yap abilece i bir ortam meydana getirir (26).  

Hastal n olu  mekanizmas  konusunda birden fazla hipotez mevcuttur. 

Bunlardan en eski ve yayg n olan  “dü ük hacim hipotezi”dir (28). Bu hipoteze göre 

KFTR fonksiyonundaki bozukluk nedeniyle Sodyum (Na) emilimi artar, Cl 

absorbsiyonu bozulur. Mukus salg layan bezlerde sekresyonlar n viskozitelerinin 

artmas  sonucu perisiliyer s da su hacmi azal r, obstrüksiyon ve buna ba  olarak 

bez fonksiyonlar nda kay plar görülür(27). Daha az kabul gören di er hipotez de 

“Tuz fazlal  hipotezi”dir. Bu hipoteze göre solunum yollar  sekresyonlar nda artm  

tuza ba  olarak “beta defensin, lizozim, laktoferrin” gibi antibakteriyel proteinlerin 

fonksiyonlar nda bozulma olur ve bunun sonucunda mikroorganizmalar solunum 

yollar na daha kolay yerle irler (29).  
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2.5.1. Akci er Hastal n Patogenezi  

KF’de morbidite ve mortalitenin en önemli nedeni tekrarlayan ve kronik alt 

solunum yolu enfeksiyonlar r. Akci er tutulumunun patogenezi yukar da 

bahsedilen iki hipotezle aç klanabilmekle birlikte, rolü oldu u dü ünülen ba ka 

mekanizmalar da vard r. Örne in enfeksiyon olmasa bile KF’li hastalar n 

bronkoalveoler lavaj s nda inflamatuar sitokinlerden interlökin (IL) 1,6,8, tümör 

nekrozis faktör (TNF) alfa artar, anti-inflamatuar sitokinlerden IL 10, lipoksin ve 

doksaheksaenoik asit düzeyleri azal r (30-32).  

KF’li hastalar n solunum yollar ndaki inflamatuar hücrelerin önemli k sm  

polimorfonükleer lökositler (PMNL) olu turur. Bakterilerin ve PMNL’lerin 

parçalanmas  sonucu ortaya ç kan DNA’lar koyu olan sekresyonlar n daha da 

koyula mas na neden olur ve obstrüksiyonu artt r. PMNL’ler oksidanlar  ve 

proteazlar  salg lar. Olu an serbest oksijen radikallerine ba  olarak Pseudomonas’ n 

mukoid koloniler hale dönü tü ü dü ünülmektedir. Proteazlar aras nda en bilineni 

elastazd r. Fizyolojik ko ullarda bakteri öldürülmesinde önemli rolü olmas na kar n 

ortamda fazla bulundu u için antiproteazlar taraf ndan nötralize edilemez ve yap sal 

proteinlerin bozulmas na böylece bron ektaziye neden olur (33). Baz  çal malarda 

KFTR’nin kendisinin de Pseudomonas’ n ba lanmas  için reseptör rolü oynad  

gösterilmi tir (34).  

Fenotip-genotip kar la lmas n yap ld  çal malar ayn  genetik 

mutasyonu ta yan, farkl  klinik özelliklerin görüldü ü KF’li hastalarda çevresel 

faktörler yan nda modifiye edici genlerin de önemli rolü oldu unu 

dü ündürmektedir. Üzerinde polimorfizm ara rmalar  yap lan di er modifiye edici 

faktörler sitokinler, alfa-1 antitripsin, glutatyon-S-transferaz, “transforming growth 

factor beta”, “mannoz binding lectin”, nitrik oksit, “angiotensin converting 

enzyme”dir(27).  

 

2.5.2. Pankreas Hastal n Patogenezi  

Pankreas tutulumu ve KFTR genotipi aras nda s  bir ili ki vard r; S f 

1,2,3 mutasyona sahip olan vakalarda pankreatik yetmezlik daha s k gözlenir. 

Özellikle s f 1 ve 2 mutasyonu olan hastalarda hayat n ilk aylar nda pankreatik 

yetmezlik bulgular  geli mektedir (27, 35, 36).  
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Pankreas kanal  duktus epitel hücreleri de KFTR proteinini eksprese eder. 

KF’li hastalarda protein yap nda bozukluk olmas  nedeniyle olu an sekresyon, 

koyu ve yap kand r. Duktus lümeninde biriken sekresyonlar, obstrüksiyon ve 

duktusta geni lemeye neden olur, ta  proteolitik enzimler ile pankreas n kendi 

dokusuna zarar vermeye ba lar ve pankreasta fibrozis, atrofi ve ya lanmaya neden 

olur (26, 37). Önce pankreas n ekzokrin fonksiyonlar  etkilenirken sonras nda kronik 

pankreatit ve adac k hücre kayb na ba  olarak insülin sal nda azalma ve insülin 

direnci nedeniyle diyabet geli ir (26).  

 

2.5.3. Karaci er Hastal n Patogenezi  

Karaci erde safra kanallar ndaki epitel hücreleri KFTR eksprese eder, KF’li 

hastalarda anormal KFTR’ye ba  olarak safra ak kanl  ve alkalinizasyonu 

bozulur, safra kanallar nda obstrüksiyona ve karaci erin etkilenmesine neden olur. 

Periportal fibrozis geli iminde ilk basamak safra yollar n hasarlanmas r. KF’li 

hastalar n yakla k üçte birinde karaci er tutulumu görülmektedir ve bunun da tipik 

lezyonu biliyer t kan kl k ve ilerleyici periportal fibrozisin neden oldu u fokal biliyer 

sirozdur (35). Ancak obstrüksiyona neden olan sekresyonlar tek ba na siroz 

olu umundan sorumlu de ildir; biliyer hücrelerin aktivasyonuna neden olan 

sitotoksik ajan n da rolü oldu u dü ünülmektedir (36).  

 

2.5.4. Ba rsak Tutulumunun Patogenezi  

Mukozalarda KFTR defektine ve pankreas ve safra yollar  tutulumuna ba  

olarak ba rsaklar etkilenir, malabsorbsiyona ba  klinik bulgular ortaya ç kar. 

KF’de Cl sekresyonunda bozulma sonucunda yenido anlarda mekonyum ileusu ve 

obstrüktif ba rsak hastal  ortaya ç kar (38).  

 

 2.6. Klinik Tutulum 

KF’de klinik bulgular ve hastal n ortaya ç  hastan n ya , genetik 

mutasyonunun tipi, tutulan organlar ve komplikasyonlara göre de iklikler gösterir 

(Tablo 1). 
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2.6.1. Yenido an Dönemi 

 2.6.1.1. Solunum Sistemi  

KF’li hastalar n akci erleri do umda normaldir. Akci erdeki erken 

de iklikler küçük havayollar ndaki mukus t kaçlar na ve inflamatuar cevaba ba  

olarak ortaya ç kar. Öksürük, vizing, solunum s nt , takipne, retraksiyon gibi 

solunum semptomlar  hayat n ilk günlerinden itibaren ba layabilir. Akci er 

grafisinde yer de tiren atelektaziler, havalanma fazlal  ve pnömoniye ait bulgular 

saptanabilir(39).  

 

2.6.1.2. Gastrointestinal Sistem 

Mekonyum ileusu en erken bulgudur ve hastalar n %10-18’inde görülür. 

Daha çok s f 1,2,3 gibi a r mutasyonu olan hastalarda geli ir. Mekonyum ileusuna 

ba  ba rsak obstrüksiyonu intrauterin hayatta da geli ebilece inden, fötal 

ultrasonografide polihidroamniyos görülebilir. KFTR’deki defekt nedeniyle olu an 

visköz materyal t kanmaya neden olur (40). Klinik olarak bu hastalar bat n 

distansiyonu, kusma, beslenme güçlü ü ve mekonyum yapamama ile gelirler; fizik 

muayenede karn n sa  taraf nda kitle palpe edilebilir. Mekonyum ileusu ile do an 

tüm bebekler KF aç ndan ara lmal r. Bu bebeklerde intestinal obstrüksiyon, 

peritonit, intestinal atrezi ve perforasyon gibi komplikasyonlar geli ebilir.  

Pankreatik yetmezlik KF’li hastalar n %85-90’ nda görülür (41). Pankreas 

yetmezli inin tipik bulgular  ya , kötü kokulu ve fazla miktarda d , bat n 

distansiyonu ve kilo alamamad r.  

Koyula  safran n ekstrahepatik safra kanallar  t kamas  ve intrahepatik 

safra staz na ikincil olarak uzam  sar k, hepatomegali ve splenomegali geli ebilir 

ve bu durum hastalar n %0,7’sinde görülür(42).  

 

2.6.2. Süt Çocuklu u ve Çocukluk Dönemi  

Bu ya  grubunda hastalar s kl kla solunum yolu bulgular  veya büyüme 

gerili i nedeniyle ara rken tan  al rlar.  
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 2.6.2.1. Üst Solunum Yolu  

KF’li hastalar n yakla k %40’ nda nazal polip görülmektedir. Genellikle geç 

tan  konulmakta, nadiren spontan regresyona u ramaktad r. Nazal polipler s kl kla 

çok miktardad r ve tam t kan kl a neden olabilir. Bu durumda yap lan cerrahi 

eksizyon sonras nda hastalar n %60’ nda tekrarlad  bildirilmi tir (27, 43).  

Frontal ve sfenoid sinüsün aplazik veya hipoplazik olmas  KF’de s k 

rastlanan bir bulgudur(27). Hastalar n yakla k %90’ nda pansinüzit bulunmaktad r 

(44). Üst solunum yollar  (ÜSY) f rsatç  mikroorganizmalar n alt solunum yollar na 

inmeden önceki ilk kolonizasyon yeri oldu undan KF’li hastalarda ÜSY patolojileri 

dikkatle ele al nmal  ve tedavi edilmelidir.  

 

 2.6.2.2.Alt Solunum Yolu  

KF’de morbiditeyi ve mortaliteyi etkileyen en önemli faktör solunum 

sisteminin tutulumunun derecesidir. Öksürük, vizing, artm  solunum say  ve 

retraksiyon hayat n ilk günlerinden itibaren ba layabilir. En s k semptom olan 

öksürük ilk dönemlerde kuru vas fta iken zamanla prodüktif karakter kazan r. 

Balgam, sabahlar  ve aktivite sonras nda artmaktad r. Süt çocuklu u döneminde 

anormal mukus sekresyonu ve buna ba  geli en bron  obstrüksiyonu tipiktir. 

Uzam , düzelmeyen, tekrarlayan pnömoni, bron iyolit, bron it, bron ektazi, 

atelektazi, dirençli ast  olan hastalarda KF dü ünülmelidir. Okul öncesi dönemde 

hava yollar nda obstrüksiyona ba  olarak gö üs ön-arka çap nda art  olabilir. 

Siyanoz ve çomak parmak daha geç olan bulgulard r. Atelektazi, hemoptizi, 

bron ektazi, pnömotoraks ve kor pulmonale ise genellikle birinci dekattan sonra 

ortaya ç kar (45, 46). Akci er grafisinde hava hapsi ve bron  duvarlar nda kal nla ma 

erken bulgulard r. Persistan havalanma fazlal , sa  üst lob atelektazisi ve bilateral 

üst loblarda bron ektazi daha geç dönemde görülen bulgulard r.  

lerleyici akci er hasar n en önemli nedeni kronik inflamasyondur. lk 

llarda kolonizasyon mukosiliyer tabakaya s rl  oldu u halde giderek parankim 

etkilenmekte ve kal  hale gelmektedir. Hastalarda erken ya larda en s k S. aureus 

ve H. influenzae ile, ya lar  ilerledikçe P. aeruginosa ile enfeksiyon geli mektedir. 

Ba lang çta mukoid olmayan P. aeruginosa tipleri ile geçici kolonizasyon olu makta 

ancak iyi tedavi edilmezse yerini aljinat örtü ile kapl  olan mukoid koloniler 
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almaktad r. Aljinat örtü, P. aeruginosa kolonilerini antibiyotiklerden korur. Bu 

nedenle ilk kez P. aeruginosa saptand  zaman, mukoid koloniler olu madan etkin 

antibiyotik tedavisi ile ortadan kald lmal r (38).  

 

2.6.2.3. Gastrointestinal Sistem  

Ekzokrin pankreas tutulumu hastalar n %85’inde görülmektedir. 

Malabsorpsiyon semptomlar n geli ebilmesi için ekzokrin pankreas n %98’inin 

kayb  gereklidir. Pankreatik yetmezlik sonucunda ya , protein, karbonhidrat ve 

ya da eriyen vitaminlerin sindiriminde bozukluk ve bunlara ba  olarak steatore, 

büyüme gerili i, hipoproteinemi ve ödem, abdominal distansiyon, tekrarlayan kar n 

lar , tekrarlayan pankreatit, vitamin eksikliklerine ba  anemi, akrodermatit, 

nöropati, gece körlü ü, osteoporoz, kanama gibi bulgular görülebilir (47, 48). 

Hastalar n %15’inde ise ekzokrin fonksiyonlar azalmakla birlikte normal sindirimi 

sa layacak düzeydedir.  

Hastalar n %18’inde 1-3 ya  aras nda rektal prolapsus görülmektedir. Bu 

durum genellikle be  ya a kadar spontan iyile ir.  

KF’li hastalar tekrarlayan invajinasyon, pankreatit ataklar  ile kar za 

gelebilir. Akut/kronik kar n a  ile ba vurup apendektomi yap lan hastalarda, 

histopatolojik olarak tan  koyulabilir. Goblet hücrelerinde art , kriptlerin müköz 

sekresyonlarla geni lemesi ve lümenlerinde eozinofilik materyal birikmesi KF için 

tipiktir (49, 50).  

Terden fazla miktarda tuz kayb  olmas  nedeniyle oral tuz al n yeterli 

olmad  durumlarda dehidratasyon, hipokloremik, hiponatremik, metabolik alkaloz 

tablosu geli ir ve “Psödo-Bartter Sendromu (PBS)” olarak adland r. Bu durum süt 

çocuklu unun önemli klinik bulgular ndand r; hastalar genellikle halsizlik, 

tahs zl k, kusma ile doktora ba vururlar. Özellikle yazlar n s cak geçti i 

toplumlarda bu aç dan dikkatli olunmal r.  

 

2.6.3. Adölesan ve Eri kin Dönemi  

Hastalar n %5-10’u adölesan ve eri kin dönemde tan  al r (51). Erken tan  ve 

tedavi yöntemleriyle KF’li hastalar n ya am süreleri uzamakta ve eri kin döneme 

kadar ula abilmektedir.  
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 2.6.3.1. Solunum Sistemi  

Kronik öksürük, balgam ç karma, tekrarlayan pnömoni, sinüzit, nazal polipler 

bu ya  grubunda en s k ba vuru nedenleridir. Allerjik bronkopulmoner aspergillozis 

(ABPA) hastalar n %1-15’inde görülmektedir. ABPA varl nda hastalar KF 

aç ndan ara lmal r. KF’li hastada vizing, solunum sistemi bulgular nda 

kötüle me, balgam miktar  ve infiltrasyonda art  oldu u durumlarda ABPA akla 

gelmelidir (52).  

 

 2.6.3.2. Gastrointestinal Sistem  

ntrahepatik kanallar n obstrüksiyonuna ba  olarak hastalar n %5’inde fokal 

biliyer siroz geli ebilir, nadiren klinik bulgu verir. Az say da hastada ya la birlikte 

siroz klini i ortaya ç kar; nadiren biliyer siroz portal hipertansiyona ve özefagus 

varis kanamalar na neden olabilir (53).  

Hastalar n %4’ünde adölesan ve eri kin dönemde anormal mukusun distal 

ileum, çekum ve proksimal kolonda t kan kl k yapmas na ba  parsiyel veya tam 

ba rsak obstrüksiyonu geli ebilir ve bu durum KF’nin ilk belirtisi olabilir. 

Komplike olmayan vakalarda obstrüksiyonun tedavisi medikaldir(42).  

KF’de safra ta lar  %12-27 oran nda görülür; hastalar n %4’ünde semptom 

vard r ve bunlar daha çok eri kin hastalard r. Ta lar ço unlukla radyolüsen olup, 

kalsiyum bilirubinat ana yap  olu turur ve litolitik (ursodeoksikolik asit) tedaviye 

cevap vermez(42).  

 

 2.6.3.3. Endokrin Sistem  

KF’li hastalarda diabetus mellitus, gecikmi  puberte, büyüme gerili i ve 

kemik mineral dansitesinde azalma görülebilir. Yirmibe  ya n üzerindeki hastalar n 

%30’unda KF’ye ba  diabetes mellitus (KFBD) görülmektedir. Diyabet geli memi  

adölesanlar n da %40’ nda glukoz metabolizmas n bozuldu una dair bulgular 

vard r. Vitamin D eksikli i, steroid kullan , hareketsizlik, kronik inflamasyon, 

seks hormonlar nda eksiklik nedeniyle genellikle bu dönemde osteoporoz 

görülmektedir (53).  
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 2.6.3.4. Ürogenital Sistem  

KF’li erkeklerin %98’i vaz deferensin atrofik olmas  ya da tam yoklu u 

nedeniyle azospermik ve sterildir. Kad nlarda mukus t kaçlar  nedeniyle geli en 

kronik servisit, malnütrisyon ve a r akci er bulgular  nedeniyle fertilite azalm r 

(53).  

 

Tablo 1: KF'de Ya a Göre Klinik Bulgular  

Antenatal Dönem  
Ba rsak perforasyonu  
Ultrasonografide hiperekojenik barsak  
Yenido an Dönemi  
Mekonyum ileus  
ntestinal atrezi  

Uzam  indirekt hiperbilirubinemi ile giden sar k  
Abdominal ve skrotal kalsifikasyon  
Yenido an n hemorajik hastal   
Kilo alamama  
Akci er grafisinde havalanma fazlal , atelektazi  
Süt Çocuklu u ve Çocukluk Dönemi  
Tekrarlayan bron iyolit/ akci er enfeksiyonu  
Bron ektazi  
Tekrarlayan nazal polip  
Pansinüzit  
Kronik ya  diyare ve kilo alamama  
Rektal prolapsus, invajinasyon  
Abdominal distansiyon  
Kolestaz, safra ta   
Akut pankreatit  
Siroz, portal hipertansiyon ve varis kanamalar   
Hipoproteinemi ve yayg n ödem  
Distal intestinal obstrüksiyon sendromu  
Hiponatremik, hipokloremik metabolik alkaloz  
Hemolitik anemi  
diyopatik intrakraniyal hipertansiyon  

Kserozis  
Cilt döküntüleri  
Adölesan ve Eri kin Dönemi  
Kronik pansinüzit ve tekrarlayan nazal polipler  
Hemoptizi  
Bron ektazi  
Tekrarlayan akci er enfeksiyonu  
Tekrarlayan pankreatit  
Siroz, portal hipertansiyon ve varis kanamalar   
Gecikmi  puberte  
Konjenital bilateral vaz deferens yoklu una ikincil azospermi  
Vaskülitik cilt döküntüleri  
Distal intestinal obstrüksiyon sendromu  
Diabetes mellitus  
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 2.7. Kistik Fibrozis’te Tan da Kullan lan Testler 

Kistik Fibrozis tan ndaki Gen Mutasyon Testi, Nazal Potansiyel Fark  

ölçümü, mmunoreaktif Tripsin Testi, Tripsin Testi gibi yöntemler kullan lmas na 

ra men standart yöntem olarak “ter testi” kabul edilmi tir. Bu basit ve ac z “ter 

testi” yöntemi ile, terdeki toplam tuz miktar  kullanarak klorür düzeyi ölçülür. 

Kistik Fibrozis hastal n tan nda ter klorür düzeyinin ölçülmesi, ilk tan mlanan 

ve halen geçerli bir test olmas  nedeniyle özel bir önemi vard r. Yöntem, ilk olarak 

1953 y nda Gibson ve Cook taraf ndan Pilokarpin yontoforez sonras  toplanan 

terdeki klorür de erinin ölçülmesi ile geli tirilmi tir. 

 

2.7.1. Ter Testi (Pilokarpin yontoforez) 

Pilokarpin yontoforez 1953’den bu yana Kistik Fibrozis hastal n 

tan nda küçük  çocuklarda  test  için  tercih  edilen  bir  metottur.  Bu  testin  en  önemli  

amas , ter uyar  için pilokarpinin uygun miktar  ve homojen da  ile terin 

toplanmas r. Pilokarpin yontoforez Metodu, ak m uygulayarak belirlenen doku 

bölgesine pilokarpinin da ld  kolay ve etkili bir yöntemdir. yontoforez, benzer 

elektriksel yüklerin birbirini itme mekanizmas na dayan r. Pozitif bir ak m 

uyguland nda, pilokarpin moleküllerini pozitif yükleyerek elektrottan 

uzakla mas na ve dokulara sürüklenmesine neden olur. Pilokarpin yontoforez 

Metodu, günümüzde uygulamas  kolayla larak Amerika'da Kistik Fibrosis 

Vakf taraf ndan standart bir metot olarak onaylanm r. 

Kistik Fibrozis hastal  tan nda kullan lan Pilokarpin yontoforez 

yönteminde; terin örneklenmesi ve al nan örne in bir ba ka ortama ta narak 

ölçülmesi gereklidir. Bu i lemler ölçümlerin güvenilirli ini, h  ve etkinli ini 

etkilemektedir. Di er taraftan terin iletkenli inin ölçülmesi ile elde edilen klorür ve 

sodyum miktarlar  yakla k de erler olup tam olarak ter klorür ve sodyum 

düzeylerini göstermemektedir. Örnekleme s ras nda elde edilen ilk ter kürecikleri 

ayr ca yan lmalara yol açabilecek de erlerin eldesine de neden olmaktad r(54). 

 

 2.7.1.1. Pilokarpin 

Pilokarpin sinir sistemini etkileyen a zda tükrük salg  artt ran ve ilaç 

olarak kullan lan bir kolinerjik maddedir. Kullan  sonras  artan terleme nedeniyle 
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pilokarpin tedavisi esnas nda dehidratasyon meydana gelebilir. S cak havaya maruz 

kal nd nda ve egzersiz yap ld nda dikkat edilmeli yeterli miktarda hidratasyonu 

sa lamak için bol s  tüketilmelidir. Pilokarpin görme gücünde de ime neden 

olabilir. Bu nedenle araba kullan rken ve tehlikeli etkinliklerde bulunurken dikkat 

edilmelidir. A  dozda pilokarpin al nd nda; ba , hallüsinasyon, gö üs 

, anormal kalp at , anormal kan bas nc , kusma, mide bulant , ishal ve 

titreme gibi ikayetler görülmektedir. 

Pilokarpin kolinerjik etkiye sahiptir. Bu etkiye sahip olan ilaçlar, kalbin 

kas lma gücünü ve at  h  azaltma, damar n geni lemesi, kan bas nc  dü mesi, 

sindirim kanal  salg  ve hareketlerinin artmas , rahim, idrar torbas  ve solunum yolu 

düz kaslar n kas lmas , ter, tükrük ve gözya  salg lar n artmas , göz bebe inin 

büzülmesi gibi etkilere neden olurlar. Bu etkileriyle; sindirim kanal  ve mesane 

gücünü artt rmada, göz tansiyonu tedavisinde, kas hastal  tedavisi için 

kullan lmaktad r. Bu guruptaki ilaç örnekleri; asetil kolin, karbakol betanekoldür 

(55). 

 

 2.7.1.2. Ter Testi: Kullan lan Cihazlar ve Uygulanmas  

 2.7.1.2.1. Kullan lan Cihazlar 

lk kez Gibson ve Cooke taraf ndan ortaya at lan terdeki elektrolitler için 

Pilokarpin yontoforez testi, 40 y  a n bir süredir hastal n te hisi için temel 

standart yöntem olarak hizmet vermektedir. Ter testi tekni i anla lmas  kolay, 

elveri li ve hasta dostudur. Ayr ca oldukça kolay ve pek çok sorunu ortadan 

kald rarak basitle tirilmi tir.  

Burada potansiyostat, pilokarpin hücreye belirli bir ak n geçece i 

potansiyeli uygulamak için kullan r. Kondüktometre de ise, iyontoforez sonucu 

toplanan terin iletkenli i ölçülür. 

 

 2.7.1.2.2. Terin Toplanmas  ve NaCl Miktar n Ölçümü 

Pilokarpin uygulanacak bölge önce alkol ve saf su ile temizlenir. Pilokarpin 

hücre bölgeye yerle tirilir. yontoforez hücre olu turulur.  

Ter toplama ünitesinin aç k hali görülmektedir. Ter toplama ünitesiyle ter 

toplan r. Bu i lem ki iden ki iye de mekle birlikte 15 dakika sürmektedir. 
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lcal borunun ucu hafifçe yukar ya do ru kald r. Ter ngaya çekilir. 

lcal borunun ucu pense yard  ile kesilir. 

Ter kondüktometrik sisteme verilmek üzere yerle tirilir. NaCl miktar  

kondüktometriden mmol/L olarak olunur. Yeni ölçümler için elektrotlar temizlenir 

(56). 

 

 2.7.1.2.3. Ter Testindeki Genel Hatalar 

• Terin birikmesi için gereken süreyi uzatmak 

• Gazl  beze ç plak elle dokunmak 

• 30 dk dan daha fazla ter toplamak 

• 75 mg dan daha az ter analiz etmek 

Kistik fibrozisten ba ka terde klor konsantrasyonunu yükselten birçok durum 

vard r ve sonucu de erlendirirken bu durumlar da göz önünde bulundurulmal r 

(Tablo 2). deal olarak ter testi, hastalar klinik olarak stabil, iyi hidrate olmu ken, 

akut bir hastal  yokken ve mineralokortikoid almazken uygulanmal r. 

 

Tablo 2: Kistik F broz s D nda Terde Elektrolit Miktar  Yükselten Durumlar  

• Adrenal yetmezlik • Anoreksiya nervosa 

• Atopik dermatit • Çölyak hastal  

• Ektodermal displazi • Egzersiz 

• Familyal kolestaz (Byler hastal ) • Fukosidoz 

• Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikli i • Glikojen depo hastal  tip 1 

• Hipogammaglobulinemi • Ailevi hipoparatiroidizm 

• Hipotiroidi • Kleinfelter sendromu 

• Mukopolisakkaridoz tip 1 • Malnutrisyon 

• Nefrojenik diyabetes insipitus • Otonomik fonksiyon bozuklu u 

• Uzun süreli prostoglandin E1 

infüzyonu 

• Psödoohipoaldosteronizm 
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2.7.1.3. Ter testinde Yeni Geli meler 

 2.7.1.3.1. Yeni Do an Bebekler çin Ter Analiz Sistemi (Nanoduct) 

Nanoduct Neonatal Ter Analiz Sistemi, Macroduct ve Sweat Check 

teknolojisinin birle tirmesiyle üretilen daha küçük ölçekli bir ölçüm sistemidir. 

Nanoduct’ n en önemli avantajlar  fiziksel boyutunun yan  s ra sürekli ölçüm 

yapabilen ak  tipi sensör sistemine sahip olmas  ve daha dü ük miktarlarda ter 

numunesi gerektirmesidir. Nanoduct yeni do anlar için tasarlanan ayn  zamanda 

herhangi bir ya taki hastaya da uygulanabilen bir tan  sistemi olarak üretilmi tir. 

Erken tan , Kistik Fibrozis hastas n ya am kalitesini art rmak için daha etkili 

terapiye olanak vermektedir. Nanoduct sistem, otomatik olarak teri toplamakta ve 

iletkenlik de erinden hareketle klorür düzeyini ölçmektedir. Bu nedenle sistemde 

insan hatas  olas  en aza indirilmi tir. Sistem ilk ter damlac klar n iletkenlik 

de eri ile beraber toplam ter iletkenlik de erlerini otomatik olarak göstermektedir. 

Daha az numune ile birkaç dakika içinde güvenilir sonuç al nmas  sa lamaktad r. 

yontoforez tekni e dayal  olarak çal an bu sistem, 0,5 mA ak m uygulayarak 5 

dakikada iyontoforezi tamamlayabilmektedir. Sensörlerin alg lamas  için 5 L ter 

numunesinin toplanmas  yeterlidir (57). Pilokarpin uygulanacak bölge deiyonize su 

ile temizlenerek bantlar kola yerle tirilmektedir. Pilokarpin yontoforez i lemi 

sonras  toplanan terin iletkenlik de erleri anot bölgesine yerle tirlen iyontoforez 

elektrotlar n iletkenlik sensörleri ile yer de tirmesi sa lanarak okunmaktad r. 

 

 2.7.1.3.2. yon Seçici Elektrot Dizisi ve Di er Yöntemler Kullanarak 

Kistik Fibrozis’in Te hisi 

Aogan Lynch ve arkada lar  yapt klar  bir çal mada (58), mikro boyutlarda 

kat  iyon seçici elektrotlar  ter örneklerindeki soydum, potasyum ve klorürün analizi 

için kullanm lard r. Potasyum elektrot için iyonofor olarak valinomisin kullan rken 

sodyum elektrot için calixarene tetramethly bile i iyonofor olarak kullan lm r. 

Mikro boyutlarda elektrotlar 5 cm uzunlu unda bir hücreye yerle tirilerek 40 L ölü 

hacme sahip bir sensör dizisi olu turulmu tur. Hücre içindeki her bir sensör 1,4 mm 

çap ndad r. Çal ma ile kistik fibrozis te hisinin, bu tip basit ve ekonomik bir sensör 

dizisi arac yla, gerçekle tirilebilece i gösterilmi tir. Sensör dizisinin kullan m 

ömrü 3 ay kadard r. 
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 Çal mada terleme, Macroduct Pilokarpin yontoforez sistemi kullan larak 

gerçekle tirilmi tir. Terin toplanmas  ise Macroduct ter toplama ünitesi kullan larak 

yap lm r. Toplanan ter ve standart çözeltiler bir peristaltik pompa yard yla 

hücreye gönderilmi tir.  

Mastella G, ve arkada lar  yapt klar  bir çal mada, klasik Gibson ve Cooke 

tekni i ile Macroduct ter testi tekniklerinin güvenirli ini kar la rmal  olarak 

ara rm lard r. Pilokarpin yontoforez i lemi sonras  kol üzerinde olu an ter süzgeç 

ka  ve Macroduct ter toplama ünitesi kullan larak toplanm r. Toplanan 

terlerdeki klorür, sodyum ve potasyum konsantrasyonlar  iyon analiz.rü ve iletkenlik 

cihaz  kullan larak ölçülmü tür. Çal mada Macroduct tekni i ile 318 denek, Gibson 

ve Cooke tekni i ile 305 denek kullan lm r. Gibson-Cooke yönteminde 

(Pilocarpine Iontophoresis Gibson-Cooke) % 96.4, Macroduct yönteminde % 90.3 

olmak üzere yeterli ter üretilmi tir. Macroduct yönteminin hassasl , Gibson ve 

Cooke yöntemiyle kar la ld nda bütün hastalarda benzer bulunmu tur. Çal ma 

sonucunda, her iki tekni inde deneyimli ve becerikli teknisyenler taraf ndan 

uygulanmas  önerilmi tir. Bu durumda her iki testinde hassasl k bak ndan yak n 

sonuçlar verebilece i sonucuna var lm r (59). 

 

 2.7.2. Tan da Kullan lan Di er Testler 

Terde klorür de erinin yüksek oldu u ba ka hastal klarda vard r. Ter testi 

pozitif ç karsa ya da üpheli klorür de eri gözlenirse bu hastal ktan emin olmak için 

ba ka testlere ihtiyaç duyulur (60). Bunlar; 

 Gen Mutasyon Testi 

 Nazal Potansiyel Fark  Ölçümü 

 mmunoreaktif Tripsin Testi 

 Tripsin Testi 

 

 2.7.2.1. Mutasyon Analizi 

Amerikan Medical T p Koleji, Kistik Fibrozis ve Kistik Fibrozis ta  

durumu için genel ya da hedeflenmi  populasyonlar n izlenmesinde en yayg n KFTR 

mutasyonu olan 23 ile ilgili bir panel düzenlenmesini tavsiye etmektedir. Bu 

panellerde; KF’ye sebebiyet veren mutasyonlar için, hamileli e karar veren çiftin her 
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ikisinin de DNA’s  kontrol edilmektedir. E er, iki bireyde de Kistik Fibrozis 

mutasyonu tan mlan rsa, do acak çocu un Kistik Fibrozis’e sahip olma olas  

kuvvetlidir. KFTR mutasyon analizi, çiftteki riski belirlemek için genetik bir testtir 

(61). 

 

 2.7.2.2. Nazal Potansiyel Fark  Ölçümü 

Solunum yolu epiteli sodyum ve klor gibi iyonlar n transportu ile solunum 

yolu yüzeyindeki s n kompozisyonunu düzenler. yonlar n bu aktif transport 

transepitelyal bir fark yarat r ve bu potansiyel fark in vivo olarak nasal epitelden 

ölçülebilir. Nasal potansiyel fark  (NPF) ölçümü KF tan nda yard mc  bir test 

olarak kullan lmaktad r. Test özellikle ter testinin sonucu üpheli ç kan bireylerde 

faydal  olabilir. Normalde yüksek potansiyel ölçülürken, klor içermeyen bir solüsyon 

ve izoproterenol perfüzyonu sonras  dü ük potansiyel fark  olu mas  KF hastal na 

aret eder. Tan  kesin olmayan hastalarda uygun ekilde yap lan test oldukça 

de erlidir; ancak testin yap ld  merkezler s rl  say dad r. Test günümüzde 

Amerika’da sadece 12 merkezde Kistik Fibrozis Kurumu taraf ndan standardize 

edilmi  prosedürlere uygun olarak yap lmaktad r. Bunlardan sadece bir merkez süt 

çocuklar nda testi uygulamak için yeterli deneyime sahiptir. Tam olarak 

belirlenebilmi  referans de erler, validasyon çal malar  veya standardize teknikler 

bulunmad ndan test sadece tan ya yard mc  olarak kullan lmal r. (62) 

 

 2.7.2.3. mmunoreaktif Tripsin Testi 

Tripsin enzimi, pankreastan salg lanan, ince ba rsakta proteinleri parçalay  

özelli e sahip bir enzimdir. Kistik Fibrozis’li hastalarda proteinler sindirilemeden 

at ld  için tripsin enzimi ba rsaklara ula amaz. Bu yöntemle hastalara d ar dan 

tripsin enzimi verilerek bu enzimin d lar nda olup olmad na bak r. Enzim 

miktar  az ise tan  konulmaktad r. 

 

 2.7.2.4. Tripsin Testi 

Bu yöntem, tripsin enzimi verilmeden hastan n d nda yap lan bir testtir 

(56). 
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2.8. Kistik Fibroziste Klinik Tan  

Amerikan Kistik Fibrozis Kurumu (American Cystic Fibrosis Foundation) 

2008 y nda bir uzla  raporu yay nlayarak KF tan  kriterlerini bildirmi tir (40). 

Ülkemizde ise Türk Toraks Derne i bu konuda güncel çal malar yapmaktad r (21). 

 

2.8.1. KF Tan yla Uyumlu  Özellikler 

 1- Kronik sinopulmoner hastal k: 

 a. Tipik KF patojenleriyle persistan infeksiyon/inflamasyon (Staphylococcus 

aureus, tiplendirilemeyen Haemophilus influenzae, mukoid olan ve olmayan 

Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomonas maltophilia ve Burkholderia cepacia) 

 b. Kronik öksürük ve balgam sekresyonu 

c.Persistan akci er grafisi patolojileri (ör. bron ektazi, atelektazi, infiltrasyonlar, 

hiperinflasyon) 

 d. Wheezing ve hava hapsiyle giden hava yolu darl  

 e. Nazal polipler, radyografik veya tomografik olarak gösterilen paranasal 

sinus patolojileri  

 f. Çomak parmak 

 2- Gastrointestinal ve besinsel anomaliler: 

 a. ntestinal: mekonyum ileusu, distal intestinal obstrüksiyon sendromu, 

rektal prolapsus 

 b. Pankreatik: Pankreatik yetersizlik, tekrarlayan akut pankreatit, kronik 

pankreatit, görüntülemede pankreatik anomalilerin varl  

 c. Hepatik: uzam  yenido an sar , Klinik veya histolojik olarak 

gösterilmi  fokal biliyer siroz veya multilobuler sirozla giden kronik karaci er 

hastal   

 d. Besinsel: geli me gerili i (protein-kalori malnütrisyonu), hipoproteinemi 

ve ödem, ya da eriyen vitaminlerin eksikli ine ba  komplikasyonlar 

 3- Tuz kayb  sendromlar : Akut tuz kayb , kronik metabolik alkaloz 

 4- Erkeklerde obstrüktif azoospermia varl  
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 2.8.2. Yenido an Taramalar  S ras nda KF çin Risk Ta  Saptanan 

Bebeklerde KF Tan n Konmas  

 1.Yenido an taramas  (YDT) pozitif gelen bebeklere ter testi yap lmal r. 

Sonuçta Cl 60 mmol/L. saptan rsa tan  kesinle ir. Tan  kesinle tirmek ve olas  

laboratuvar hatalar ndan kaynaklanabilecek yanl klar  ortadan kald rmak için 

KFTR mutasyon analizi önerilmektedir. 2 mutasyon bulunamad ysa ter testi tekrar 

edilerek tan  kesinle tirilmelidir. 

 2. Ter testinde Cl 29 mmol/ L. bulunan infantlarda KF ön planda 

dü ünülmez; ancak KF’e neden olan 2 mutasyon gösterilmi  oldu u halde ter testi 

negatif saptanan az say da vakalar bildirilmi tir. Bu bebekler de KF tan yla takip 

edilmelidir. Tan n kesinle tirilmesi için maternal DNA örnekleri mutasyon 

lokalizasyonu aç ndan (cis/ trans) incelenmesi önerilmektedir. 

 3. YDT pozitif ancak ter testi üpheli aral kta olan (30- 59 mmol/L) bebeklere 

KFTR gen analizi yap lmal r: 

 a. 2 mutasyon varl nda KF tan  kesinle ir. 

 b. KFTR gen mutasyonu yoksa veya tek mutasyon varsa KF tan  kesin 

olarak konamaz. Bu bebekler KF için artm  risk ta rlar ve takip edilmelidirler. 

Klinik bulgular hayat n ilk haftalar nda ortaya ç kabilir. 2 ayl k oldu unda hasta KF 

aç ndan tekrar de erlendirilmeli ve ter testi 2- 6 ayl kken tekrar edilmelidir. E er 

tan  destekleyen kan tlar varsa kistik fibrozis te hisi konur. Bu hastalara: 

 •Klinik de erlendirme (antropometrik incelemeler, büyümenin 

de erlendirilmesi, akci erlerin durumu) 

 • KF veya ili kili hastal klarda aile hikayesinin varl  

 • leri genetik analiz 

 • Pankreas fonksiyon testleri 

 • KF ili kili bakterileri gösterebilmek için orofarengeal kültür al nmas  

 • Akci er grafisi 

            • Karaci er fonksiyon testleri yap lmal r. 
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2.8.3. KF Hastal le Uyumlu Semptomlar  Olan veya Aile Hikayesi 

Bulunan Hastalardaki Tan  Kriterleri 

 1. Ter testinde Cl 60 mmol/L. ile birlikte ikinci bir ter testi pozitifli i veya 

KFT gen mutasyonlar ndan 2 tanesini ta yor olmak. 

 2. Ter testinde Cl 39 mmol/L olan hastalar n KF olma ihtimali dü üktür. 

Ancak KF’e neden oldu u bilinen genlerden ikisini ta yorsa hasta KF olarak 

de erlendirilmelidir. 

 3. Ter testi üpheli aral ktaysa (6 ayl ktan küçük bebeklerde 30- 59 mmol/L 

daha büyük bebeklerde; 40- 59 mmol/L) ayr nt  KFTR mutasyon analizi 

yap lmal r. 

 a. 2 KF mutasyonu varl nda KF tan  konur. 

 b. Hiç KFTR mutasyonu olmayan veya tek mutasyon ta yan bireylerin klinik 

bulgular  KFTR disfonksiyonunu dü ündürüyorsa (obstrüktif azoospermi, 

bron iektazi veya akut, tekrarlayan veya kronik pankreatit) KFTR ili kili hastal k 

olarak de erlendirilebilir. Bu hastalar KF riski ta rlar. Ter testi bebeklerde 2- 6 

ayl kken, daha büyük çocuklarda ivedilikle tekrar edilmelidir. Ter testi yine üpheli 

aral kta kal rsa tan  belirlemek için ileri ara rmalar yap lmal r: 

 • leri düzey genetik inceleme 

 • Egzokrin pankreas testleri 

 • KF ili kili patojenlerin (özellikle P. aeruginosa) kütürde üretilebilmesi için 

solunum yolu örneklemesi yap r. 

 Klinik bulgulara ba  olarak tan ya yard mc  testleri de yap labilir: 

 • Erkeklerde genital inceleme (örne in genital muayene, rektal ultrason, 

semen analizi) 

 • Pankreatik görüntüleme 

 • Yüksek rezolüsyonlu bilgisayar tomografisi 

 • Bronkoalveoler lavaj örneklemesi (özellikle mikrobiyolojik inceleme) 

 • Solunum fonksiyon testleri 

 • Nazal potansiyel fark  ölçümü 

 • Siliyer diskinezi ve immün yetmezliklerin ekarte edilmesi 

KF için klinik belirti ve bulgular n varl , laboratuarda pankreatik 

yetersizli in gösterilmesi veya KF ili kili patojenlerden birinin (özellikle P. 
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aeruginosa) gösterilmesi KF tan  kuvvetle destekler. Ter testi üpheli aral kta 

olan ve KF bulgular  ta mayan bireylerin klinik bulgular  belli aral klarla takip 

edilmesi gerekmektedir (21). 

 

 2.9. Kistik Fibroziste Tedavi Yöntemleri 

Tedaviler ba ca solunum fizyoterapisi, inhalasyon ajanlar , mukolitikler, 

antiinflamatuvar tedaviler, pankreatik enzim replasman yla beraber enfeksiyonlar ve 

geli en di er komplikasyonlar üzerinde yo unla r. Seçilecek tedavi ya  

grubuna, çocu un klini ine, geli en komplikasyonlara ve hastan n tedaviye uyumuna 

göre planlanmal r. Son 2 dekaddaki genetik ve fizyolojik bilgiler KFTR’nin 

yap n ve fonksiyonlar n daha iyi anla lmas  sa lam r. KFTR’deki genetik 

mutasyonlar proteinin sentezini, i lenmesini, plazma membran na ta nmas  

ve/veya klor kanal  fonksiyonunu olumsuz yönde etkiler. KFTR disfonksiyonuna 

neden olan mekanizmalar anla ld kça KFTR’nin yeniden yap land lmas  yani 

protein onar m terapisini amaçlayan terapötik stratejiler geli tirilmeye ba lanm r. 

Yap lan son çal malar bu giri imlerin in vivo olarak KFTR fonksiyonlar  bir 

ölçüde düzeltebildi ini göstermi tir. Klor kanal n her mutasyona özgü farkl  

ilaçlarla düzeltilmesi için gen terapisi, alternatif klor kanallar n aktivasyonu, 

vücuttaki mutasyona u ram  KFTR modülatörleri gibi klinik ara rma a amas nda 

olan yeni tedaviler geli tirilmeye devam edilmektedir. Bu ilaçlar n ço u deneme 

amas ndad r ve klinik etkinliklerinin geni  klinik çal malarda gösterilmesi 

gerekmektedir (63). 

 Kistik fibrozisli hastalar n tedavisi birden çok disiplinin bir arada çal mas  

ile ba ar  olabilmektedir. zlem ve tedavi ekibi içinde gö üs hastal klar  uzman , 

gastroenterolog, metabolizma ve beslenme uzman , diyetisyen, fizyoterapi uzmanlar  

ve mikrobiyoloji uzman  bulunmal r. Ortaya ç kan komplikasyonlara ba  olarak 

di er dallar n da yard  sa lanarak hastalar n ya am kalitesi ve süresi art labilir. 

Aile hastal k ve tedavisi ile ilgili ayr nt  olarak bilgilendirilmesi faydal  olacakt r. 

  

2.9.1. Solunum Sistemi Bulgular n Tedavisi 

Akci er hastal n tedavisinde hedef, KF’de hastal n ortaya ç kmas na yol 

açan tüm mekanizmalar  kapsamal r. Kistik fibroziste en s k tutulan ve mortaliteye 
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en çok neden olan organ akci erler oldu u için, en önemli tedavi, solunum sistemine 

yönelik tedavi yöntemleridir. Ba ca tedaviler fizyoterapi, inhaler tedaviler, çe itli 

mukolitik ajanlar, antibiyotikler, anti-inflamatuar ajanlar n kullan  ve gerekti inde 

non-invazif mekanik ventilasyon uygulanmas r. 

Çe itli fizyoterapi yöntemleri ve aletleri ile solunum yollar ndaki sert, 

yap kan, bol sekresyonun günlük olarak temizlenmesi hastalar  rahatlatan bir önlem 

olup al nan sonuçlar son derece olumludur. Havayolu temizleme tekniklerinin 

prensipleri, ekspiratuar ak n art lmas , pozisyonlama, vibrasyon ve kollateral 

ventilasyon mekanizmalar na dayan r. KF hastalar nda kullan lan birçok havayolu 

temizleme tekni i bulunmaktad r. Hangi yöntemin en uygun oldu u konusu kesin 

olmamakla beraber her hasta düzenli de erlendirilerek, kendisi için uygun olan en iyi 

yöntem seçilmelidir (64). Klinikte uygulanan havayolu temizleme teknikleri Tablo 

3’de verilmi tir. 

Küçük çocuklarda erken dönemde kooperasyon eksikli inden dolay , postüral 

drenaj, perküsyon ve vibrasyonu içeren pasif bron iyal drenaj teknikleri uygulan r 

(65). Bu uygulama, gö üs fizyoterapisinin klasik formudur. Postüral drenaj 

mekaniksel tekniklerle (perküsyon veya vibrasyon) gravite yard ml  pozisyonlar n 

kullan lmas  kapsar. Böylece mukusun arkas nda hava ak  art rarak, 

sekresyonlar n santral solunum yollar na ta nmas  ve at  sa lan r. 

 

Tablo 3: KF'te Kullan lan Hava Yolu Temizleme Teknikleri 

• Postüral drenaj ve perküsyon 

• Aktif solunum teknikleri döngüsü 

• Otojenik drenaj 

• Pozitif ekspiratuar bas nç (PEP) 

• Havayoluna ossilasyon yapt ran aletler (Flutter vb.) 

• Yüksek frekansl  gö üs duvar  ossilasyonu 

• Egzersiz 

 

KF tedavisinde en temel amaç, bronkopulmoner hasara neden olan 

hipervizkoelastik özelli e sahip olan mukusun klirensinin sa lanmas r. 

Bronkodilatatörler mukus klirensini art rmak ve bronkodilatasyon yapmak için 



 25 

fizyoterapi öncesi kullan labilir ve bu hastalarda s k görülen a  duyarl  solunum 

yollar n tedavisine de destek olabilmektedir. Balgam n viskoelastikiyetini azaltan 

ilaçlar (hipertonik tuzlu su solüsyonlar  ve dornaz alfa) balgam n ak kanl  

art rarak kolay at lmas  sa lar. Dornaz alfa (Rekombinan insan DNaz), human 

DNaz I enziminin rekombinant formudur. Bu ilaç, KF hastalar n mukusundaki 

nekroza u ram  nötrofillerden aç a ç kan çok miktardaki serbest DNA’y  y kmak 

ve böylece solunum yolu sekresyonlar n viskoelastisitesini azaltmak, mukusun 

klirensini art rmak ve solunum yolu enfeksiyonlar n s kl k ve iddetini azaltmak 

yoluyla akci er fonksiyonlar  korumak ya da iyile tirmek amac yla geli tirilmi tir 

(66).  

Sonuç olarak, balgam viskozitesini azaltmas , hatta erken dönemde 

ba lanmas n hastalar n beslenme durumlar  düzelterek solunum fonksiyonlar  

düzeltmesi ve akut pulmoner alevlenme say lar  azaltmas  nedeniyle dornaz alfan n 

hafif, orta ve a r akci er hastal  olan KF hastalar nda kullan lmas  önerilir (67). 

Dornaz alfa tedavisi ile 1. saniyedeki zorlu ekspiryum hacmi (FEV1)’de h zl  

düzelmenin yan ra solunum fonksiyonlar nda kötüle me h n azald  

gösterilmi tir (68). 

Kistik fibroziste s k görülen enfeksiyonlar n tedavisi hastal kta ya am süresi 

ve kalitesinin en önemli belirleyicisi olan akci erlerdeki hasar n önlenmesinde temel 

unsuru olu turmaktad r. KF’li hastalar n ya am sürelerinin giderek uzamas nda 

beslenmenin düzenlenmesi, genel bak m kurallar ndaki de iklikler gibi faktörlerin 

yan  s ra antibiyotiklerin daha etkin olarak kullan lmas n büyük rolü vard r. Akut 

akci er hastal  alevlenmesi veya al nan solunum yolu örne inde organizma 

üremesi durumunda antibiyotik tedavisi önerilmelidir. Balgam kültürü genellikle 

antibiyotik seçimi konusunda hekimi yönlendirir. PA kolonizasyonu olan hastalarda 

eradikasyon amac yla inhalasyon yoluyla tobramisin inhalasyon solüsyonu ve 

kolistin kullan lmaktad r. Bu ilaçlar n kullan  klinik kötüle me h  

yava latmakta, hastaneye müracat  ve yat  azaltmakta, klinik skoru ve vücut a rl  

profilini düzeltmektedir. 

Kistik fibrozisli hastalar n solunum yollar nda yo un nötröfilik bir 

inflamasyonun oldu u bilinmektedir. Enflamasyonun enfeksiyonlar ve koyu hava 
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yolu sekresyonu ile birlikte ilerleyici akci er hasar nda önemli bir rol oynad  

dü ünülmektedir. Bu nedenle bu zamana kadar çe itli antiinflamatuar ilaçlar KF’li 

hastalar n tedavisinde kullan lm r. KF’li hastalarda antiinflamatuar tedavi ile ilgili 

kesin endikasyonlar mevcut olmamakla birlikte en yayg n olarak kullan lan ilaçlar 

makrolit grubu antibiyotikler ve non-steroid antiinflamatuar ilaçlard r (NSA ). 

Ancak 35 Cochrane derlemesinde rutin NSA  kullan  için yeterli çal ma 

olmad  sonucuna var lm r (69). P. aeruginosa ile kronik kolonize olan hastalarda 

solunum fonksiyonlar  düzeltmek ve akut pulmoner alevlenmeleri azaltmak 

amac yla veya enfeksiyon durumundan ba ms z olarak konvansiyonel tedaviye 

cevap vermeyen tüm KF hastalar nda oral makrolit tedavisi uygulanabilir. Bu amaçla 

6 ay süreyle haftan n 3 günü al nmak üzere azitromisin verilir.  

KF, sistemik bir hastal kt r ve hastalar n %95’ten fazlas  solunum 

yetmezli inden hayat  kaybetmektedir. Son y llarda, akci er transplantasyonu, 

terminal dönem akci er hastal  olan KF’li hastalar için ya am süresini ve ya am 

kalitesini iyile tiren en önemli tedavi yakla  olarak önerilmektedir (70). 

 

2.9.2. Gastrointestinal ve Endokrinolojik Bulgular n Tedavisi 

Pankreatik yetersizli i olan hastalarda pankreatik enzimleri içeren proteaz, 

amilaz ve lipazdan olu an kapsüller, malabsorbsiyon bulgular  önleyerek gaitan n 

normal k vam ve say da olmas  sa lar. Pankreatik enzimlerin ö ünlerden hemen 

önce al nmas  sa lanmal r. Ba lang çta enzim dozu her beslenme öncesinde 

bebeklerde 250- 500 ünite/kg, daha büyük çocuklarda 500- 2000 ünite/kg lipaz 

olarak ba lan r. Daha sonra doz al nan yan ta göre (d n görünümü, d lama 

say , a rl k kazan  gibi) artt labilir. Hastalara yüksek kalorili diyet önerilmeli 

ve gerekti inde özel mamalarla desteklenmelidir. Özellikle ya da eriyen vitaminler 

(A,  D,  E  ve  K  vitaminleri)  düzenli  olarak  verilmelidir.  Ya  malabsorpsiyonu  ve  

vitamin D eksikli ine ba  olarak ba rsaktan kalsiyum (Ca) emilimi bozulmu  

olabilir. Kalsiyum deste inin kemik mineral yo unlu u üzerinde etkisi olup olmad  

bilinmemekle birlikte, Ca birikiminin en fazla oldu u ve pik mineral yo unlu unun 

elde edildi i adölesan döneminde Ca deste i verilmesi yararl  olabilir. (71) 

Yiyeceklerle yeterli kaloriyi alamayan ya da a rl k kayb  gözlenen vakalarda 

oral destek ürünleri verilebilir. Bunlar  verirken dikkat edilmesi gereken nokta, bu 
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ürünlerin as l yeme in yerine geçmeyecek ekilde kullan lmas  gerekti idir. Ayr ca 

fazladan enerji verilmesinin KF’ye ba  diyabet geli mesini uyarabilece i 

unutulmamal r. Diyabet komplikasyonu ortaya ç kan hastalara ise insülin ve 

beslenme de iklikleri önerilebilir. 

Kistik fibrozis ile birlikte olan hepotobiliyer hastal klar için son y llarda safra 

asit tedavisi önem kazanm r. Kolestaz s ras nda safra asitlerinin karaci er hücre 

zedelenmesinde önemli rol oynad klar  bilinmekte; tedavide bir safra asidi olan 

ursodeoksikolik asit (UDKA) kullan lmaktad r. 

 

 2.10. Kistik Fibrozis Hastal n Psikososyal Etkileri ve Tedaviye Uyum 

KF birçok sistemin tutuldu u, hastal k belirtilerinin zaman zaman 

alevlendi i, her gün yap lmas  gereken zaman al  tedavilerin oldu u, s k hastane 

yat  gerektiren ilerleyici ve ölümcül olan kronik bir hastal kt r. KF’te her gün 

uygulanan tedavi rejimleri uzun saatler almakta oldu undan s kl kla tedavi uyumu 

dü üktür. Kronik hastal klarda yakla k %30 oran nda; KF’te ise %50’nin alt nda 

tedavi uyumu bildiren ara rmalar bulunmaktad r (12,13). Tedaviye uyumun iyi 

olmamas  akut alevlenme s kl  ve hastane yat lar nda art la ve ya am süresinin 

daha k sa olmas  ile ili kili bulunmu tur (68). 

Son y llarda geli en tan  ve tedavi olanaklar yla kronik hastal klar n ço unda 

ya am sürelerinin artmas  nedeniyle bu hastal klar n çocuk ve aile üzerindeki etkileri 

daha fazla önem kazanm r. Kronik hastal klar, çocuklar  ve aileleri hem sosyal 

hem de duygusal aç dan etkileyebilmektedir (72). S k hastane yat lar , zaman alan 

günlük tedaviler ve ya tlar ndan farkl  olma duygusu çocuklarda stres kayna  

olabilmekte; kronik hastal  olan çocuk ve ergenler normal ya tlar na oranla daha 

fazla oranda duygusal ve davran sal sorunlar ya ayabilmektedir. Bu sorunlar 

tedaviye uyumu etkileyebilir, anksiyete bozuklu u veya beslenme bozuklu una 

sebep olabilir. Baz  hastalarda ise çocu un d  dünyayla ba lar  koparmas na yol 

açacak kadar a r durumlar ortaya ç kabilir. Duygusal ve davran sal sorunlar kronik 

hastal klarda normale göre iki kat daha s k görülürken, e er t bbi durum fiziksel ekil 

bozuklu uyla ili kiliyse bu sorunlar üç kat daha s k görülmektedir (73). 

Hastal n kabullenilmesi hastan n ya am kalitesini etkiledi i gibi tedavi 

uyumunu da artt rmaktad r. Kronik hastal n kabullenilmesi; hastal n iddetine, 
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çocu un ruhsal geli imine, ailenin tutumu ve i levleri ile sosyal çevrenin tepkilerine 

ba r. KF’li çocu u olan anneler hastal n tan  evresinde yüksek oranda stres 

ya arlar. Stresli anne-baban n hastal k tan na verdikleri tepki, küçük ya taki 

çocuklar n hastal  kabullenmesi ve tedaviye uyum sa lamas  aç ndan önem 

ta maktad r. KF’li çocuk ve ailesine psikolojik ve davran sal yard m, bu hastalar  

izleyen tüm ekip çal anlar n görevidir. Bu yard mlar çocuk ve ailedeki ruhsal 

sorunlar için risk olu turan etkenleri azaltmak, ba  etme yollar  peki tirmek ve 

aileyi desteklemek aç ndan önemlidir. 

 

 2.11. Kistik Fibrozis’in Kontrolünün De erlendirilmesi 

Kistik Fibrozis’te kontrolün tam olarak de erlendirilebilmesi için 3 ana 

yöntem mevcuttur. 

 

            2.11.1 Ya am Kalitesi Ölçümü 

Hastan n semptomlar na ek olarak sosyal ve ruhsal halini ifade etmesi ve 

bunlar n da hasta izleminde göz önünde bulundurulmas  gerekir. Bedensel, sosyal ve 

ruhsal kavramlar  içeren hasta odakl  bu izlemin en geli mi  olanlar  ‘ya am kalitesi 

ölçekleridir (74). Hastal n direkt etkisi ile olu an sa a ba  ya am kalitesini 

ölçen ‘hastal k spesifik’ ya am kalitesi ölçekleridir (75). Kistik fibrozis için dünyada 

kabul görmü  ve ülkemizde de geçerlilik güvenilirlik çal malar  tamamlanm  tek 

ölçek olan CFQR bir hastal k spesifik ya am kalitesi ölçe idir (Ek-3). 

Hastan n ifade etti i sonuca göre izlemde, çocukluk ça nda ifade 

yetersizli ini ortadan kald rmak için aileden al nan bilgiyi de erlendiren sa a 

ba  ya am kalitesi ölçekleri de kullan labilir. Kistik Fibrozis için CFQR 

anketlerinden biri de ebeveyn/bak lar (6-13 ya ndaki çocuklar n ebeveyn veya 

bak lar na) Yeniden Düzenlenmi  Kistik Fibrozis anketidir (Ek-3). 

 
            2.11.2. Klinik Skorlama 

KF’te hasta izleminde en ideal sonuç, sa a ba  ya am kalitesi ölçümünün 

yan nda klinik skorlama ve fonksiyonel parametrelerin (1. saniyedeki zorlu 

ekspiryum hacmi (FEV1),1. saniyedeki zorlu ekspiryum hacmi/ zorlu vital 

kapasite(FEV1/FVC) vb.) de birlikte kullan mas  ile sa lanabilir (76). Klinik 

skorlama amac yla kullan lan en basit ölçekler ‘semptom skoru ölçekleri’dir (77).  
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Klinik skorlamada kullan lan ölçekler unlard r: 

1.Scwachman-Kulczycki Skoru 

2.Modifiye Scwachman-Kulczycki Skoru 

3.Bernese Skoru 

4.Huang Skoru 

5.Cooperman Skoru 

6.National nstitute of Health Skoru 

7.KF Klinik Skoru 

Bizim çal mam zda kulland z modifiye Scwachman-Kulczycki Skoru, 

1958 y nda ad  geçen ara lar taraf ndan olu turulan morbidite ve mortalite 

durumunu belirlemeye yönelik bir ölçek olan Scwachman-Kulczycki Skoru’nun 

1964 y nda modifiye edilmesi ile olu turulmu tur (78). Bu ek Türk Toraks 

derne i’nin 2011 y nda yay nlanan Kistik Fibrozis tan  ve tedavi rehberinden 

al narak kullan ld  (Ek-2). 

 

           2.11.3. Radyolojik Skorlama 

            Dornaz alfa ile yap lan çal malarda tedavi öncesi ve sonras  etkinli in 

de erlendirilmesinde bilgisayarl  tomografinin kullan labilece i belirtilmektedir (79). 
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3. GEREÇ ve YÖNTEM 

 
ÜlkemizdeSa k Bakanl  taraf ndan tayin edilen 19 Kistik Fibrozis Tan  ve 

Tedavi Merkezinden biri olan DÜTF Çocuk Sa  ve Hastal klar  ABD.  Çocuk 

Gö üs Hastal klar  poliklini imizde takip edilen yakla k 155 KF hastam z 

mevcuttur. Ara rma; merkezimizde KF tan  ile takipli 6-13 ya  çocuklar ve 

onlar n ebeveynleri üzerinde yap ld . Ara rmaya dahil edilen 6-13 ya  aral nda 28 

erkek ve 12 k z (toplam 40) takipli hastam z mevcuttur. Ayr ca, 6-13 ya  çocuklar n 

(toplam say  40) ebeveynlerinden birine hastal k ile ilgili ya am kalitesi anketi 

yap ld . 

 

 3.1. Çal maya Dahil Edilme Kriterleri 

 2011- 2016 y llar  aras nda d  merkezde/merkezimizde Kistik fibrozis kesin 

tan  alm , halen merkezimizde takibi yap lan 6-13 ya  hastalar. 

  

 3.2. Çal madan Hariç B rakma Kriterleri 

 Hastal n klinik alevlenme döneminde olanlar,  

 Akut solunum enfeksiyonu geçirmekte olanlar,   

 Di er kronik hastal klar  olanlar,  

 Zekâ gerili i veya okuma problemleri olanlar. 

 

 Hastalar ve ebeveynlere yeniden düzenlenmi  kistik fibrozis anketi 

uyguland . Yeniden Düzenlenmi  Kistik Fibrozis Anketi (CFQ-R; Cystic Fibrosis 

Questionnaire-Revised), hastal a özgü bir sa a ba  ya am kalitesi ölçe idir. 6 

ya ndan itibaren çocuklarda kullan labilir. Üç farkl  ya  grubundan hasta (6, 12-13 

ve 14 ya  ve üzeri) ve anne-babalar için toplam dört CFQ-R anketi vard r.  

 6-11 ya ndaki hastalara görü meci taraf ndan form uyguland . 12-13 

ya ndaki hastalara kendilerinin uygulayaca  form verildi. 6-13 ya lar ndaki 

çocuklar n ebeveynlerine de kendilerinin uygulayaca  form verildi. 14ya  ve üstü 

hasta say z az oldu undan ve bu ya  grubu için kullan lan anketin Türkiye’de 

geçerlilik güvenilirlik çal mas  olmad ndan bu hastalar çal maya dahil edilmedi. 
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 Çocuk nüshas  8 alanda grupland lm  35 sorudan olu maktad r; fiziksel 

levsellik, duygusal i levsellik, sosyal i levsellik, beden imgesi, yeme bozukluklar , 

tedavi sorumlulu u, solunum ve sindirim semptomlar . 

 Çocuk nüshas na bakt zda anketin 1, 2, 3, 4, 5 ve 6. sorular  fiziksel 

levsellik; 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13 ve 14. sorular duygusal i levsellik; 20, 21, 22, 23, 

24, 25 ve 26. sorular sosyal i levsellik; 15, 17 ve 19. sorular yeme bozukluklar ; 27, 

28 ve 29. sorular beden imgesi; 16, 18 ve 30. sorular tedavi yükü; 31, 32, 33 ve 34. 

sorular solunum semptomlar ; 35. soru ise sindirim semptomlar  ile ilgili sorulard r. 

 Ebeveyn nüshas  11 alanda grupland lm  44 maddeden olu maktad r; 

fiziksel i levsellik, duygusal i levsellik, canl k, okul performans , yeme 

bozukluklar , beden imgesi, tedavi yükü, sa k alg lar , kilo, solunum ve sindirim 

semptomlar . 

 Ebeveyn nüshas na bakt zda; 1, 2, 3, 4, 5, 14, 15 ve 16. sorular fiziksel 

levsellik; 6, 7, 23, 25 ve 26. sorular duygusal i levsellik; 8, 9, 10, 11ve 12. sorular 

canl k; 13, 27, 28 ve 29. sorular okul performans , 17 ve 44. sorular yeme 

bozukluklar ; 19, 20 ve 21. sorular vücut imaj , 18, 30 ve 31. sorular tedavi yükü; 22, 

24 ve 32. sorular sa k; 34, 35, 36, 38, 39 ve 40. sorular solunum semptomlar , 41, 

42 ve 43. sorular sindirim semptomlar ; 33.soru ise kilo ile ilgili sorulard r. 

 Sorulara verilen yan tlar, s kl k derecesi (“1=her zaman”, “2=s k”, 

“3=bazen”, “4=hiç”), zorluk derecesi (“1=çok zor”, “2=biraz zor”, “3=az zor”, 

“4=hiç zor de il”), ya da do ru yanl  de erlendirmesi (“1=çok do ru”, “2=biraz 

do ru”, “3=biraz yanl ”, “4=çok yanl ”) içerir. Bu yan tlar SPSS’e aktar ld ktan 

sonra ilgili alanlara göre 100 üzerinden skorlama yap ld . Bu skorlama için Prof. Dr. 

Alexandra Quittner’in izniyle web adresinden ula z ‘General scoring 

instructions’ tan faydalan larak skorlama yap ld .  

 Anketler haricinde Ebeveynlerin sigara içme al kanl klar , e itim durumlar  

ve kronik hastal k öyküleri sorguland .  Hastal k iddetini ölçmek için modifiye 

Shwachman-Kulczycki klinik skorlamas  uyguland . Çal mam zda hastal n klinik 

iddetini ölçmek için kulland z kulland z Modifiye Shwachman-Kulczycki 

Skoru genel aktivite, fizik muayene, beslenme ve akci er grafi bulgular  içeren 

dört  alandan  olu an  genel  bir  klinik  testtir.  Her  bir  alan  için  klinik  durumuna  göre  
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5’ten 25’e kadar puanlama yap p toplamda 100 üzerinden hastan n klinik skoru elde 

edilmektedir. (78) 

 Spirometri, Vücut k tle indeksi (VK ), Boy, kilo ve VK  persentili, hastaneye 

yat , P. aeruginosa enfeksiyonu Kistik fibrozisin fizyolojik ve fonksiyonel 

parametreleri olarak de erlendirildi. Solunum fonksiyon testi, akci er grafileri, 

psudomonas aeroginosa enfeksiyonu bilgilerine ula mak için hastaya herhangi bir 

test yap lmad , zaten sistemimizde var olan kay tlar n incelenmesi yeterli oldu. Boy, 

kilo, VK  gibi parametreler için fizik muayene esnas nda ölçümler al nd . Boy, kilo, 

VK  persentilini belirlemek için Olcay Neyzi ve arkada lar n 2008 y nda 

yay nlanan, ‘Türk çocuklar nda vücut a rl , boy uzunlu u, ba  çevresi ve vücut 

kitle indeksi referans de erleri’ ba kl  çal mas ndaki persentil çizelgeleri 

kullan ld . 

Çocuklar n beslenme durumunu de erlendirirken VK  25 persentilin alt nda 

olanlar ‘dü ük a rl k’, VK  25 persentilin üzerinde olanlar ‘yeterli a rl k’ olarak 

de erlendirildi. (80, 81) 

Hasta görü melerinde önceden çal ma hakk nda ayr nt  bilgi verilerek sözlü ve 

yaz  hasta onam  al nd . 

 

 3.3. Kullan lan statistiksel Yöntemlerle lgili Aç klama 

statiksel analizler, Statistical Package for the Social Science for Windows 

version 18.0 (SPSS 18.0) kullan larak yap ld . Veriler ortalama±standart sapma 

(mean±SD) ve yüzdelikler (%) olarak özetlendi. p<0.05 de eri istatistiksel olarak 

anlaml  kabuledildi. Pearson korelasyon katsay  (r) ili ki gücünü görmek için 

kullan ld . Pearson ki kare testi oranlar , ba ms z iki örnek t testi ortalamalar  

kar la rmak için kullan ld . Korelasyon katsay  (r), r<0.3 zay f, r=0.3-0.7 orta, 

r>0.7 güçlü olarak tan mland . Kategorik de kenler için Pearson ki kare testi 

kulan ld . Demografik de kenler, SK skoru, fizyolojik parametreler ve CFQ-R 

ölçe i aras ndaki basit kolerasyonlar de erlendirildi 

 

  
.  
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 4. BULGULAR 

 

Çal maya toplamda 40 kistik fibrozis tan  çocuk ve 40 ebeveyn dahil edildi. 

6-13 ya  aras  40 hastan n 28’i (%70) erkek, 12’si (%30) k z cinsiyetti. Etnik 

köken olarak 37’si (%92,5) Kürt, 2’si (%5) Zaza, 1’i (%2,5) Arap kökenli idi. 

Hastalar n minimum ya  6, maximum ya  12, ortalama ya  8,25 ± 2,13 idi.   

itim durumuna bakti zda 11(%27,5) ana s , 5(%12,5) 1.s f, 4 

(%10) 2. s f, 8%20) 3. s f, 2 (%5) 4. s f, 5 (%12,5) 5.s f, 3 (%7,5) 6.s f ve 2 

(%5) 7.s f ö rencisi idi. 

Hastalar n boy persentillerini inceledi imizde 11 (%27,5) hastam z 3p 

alt nda, 13 (%32,5)’ü 3p-25p aras nda, 13 (%32,5)’ü 25p-75p aras nda, 3 ki i (%7,5) 

ise 75p-97 p aras nda idi. Ayn ekilde kilo persentillerini inceledi imizde 12 (%30) 

hasta 3p alt nda, 14 (%32,5)’ü 3p-25p aras nda, 11 (%27,5)’i 25p-75p ve 3 (%10)’ü 

75p-97p aras nda idi. VK  persentilleirni inceledi imizde 9 (%20) hasta 5p alt nda, 

12  (%30) ‘si 5p-25p aras nda, 16 (%40)’s  25p-75 p aras nda, 3 (%10)’ü ise 75p-95p 

aras nda idi.  

Hastalar n 25 (%62,5)’i son 1 y lda hastanede yat  öyküsüne sahipti. 9 

(%22,5) hastada son 1 y lda bak lan bo az kültüründe P. aeruginosa üremi ti. 

Çal maya dahil edilen 40 hastan n 28 (%70)’nin annesine, 12 (%30)’sinin 

babas na anket uyguland . Ebeveynlerin ya  minimum 21, maksimum 52 ortalama 

36,28 ±6,34 idi.  

Ebeveynlerin e itim durumuna bakt zda 36 ‘s n yani %90 gibi büyük 

bir oran lise alt  e itim düzeyinde, 2 (%5)’si lise mezu, kalan 2 (%5)’si de üniversite 

mezunu idi.  

Ebeveynlerin çal ma hayat  inceledi imizde 27 (%67,5)’si ev han , 10 

(%25)’u tam ya da yar m günlük bir i te çal maktayd , 2 (%5) ebeveyn i  arad , 

kalan 1 (%2,5) ebeveyn ise ba ka nedenle çal mad  belirtti.  

Hastalar n pasif sigara içicili ine maruziyet s kl klar na bakt zda 21 

(%52,5)’inin sigara içilmeyen bir evde ya ad . 19  (%47,5)’ unun ise ev ya am nda 

pasif sigara duman na maruz kald  görüldü.  
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Hastalar n 30 (%75)’unundornaz alfa kulland , 10 (%25)’unundornaz alfa 

kullanmad ;18 (%45) hastan n enteral beslenme ürünü deste i ald , 22 (%55) 

hastan nenteral beslenme ürünü deste i almad görüldü. 

Hastaneye yat  olan çocuklar n FEV1 ortalamalar  (67,33±6,10), hastaneye 

yat  olmayan çocuklar n FEV1 ortalamalar na (82,12±2,41) göre anlaml  derecede 

dü ük saptand  (p<0,01). FEV1/ FVC ortalamalar  hastaneye yat  olan çocuklarda 

108,4±2,03, hastaneye yat  olmayanlarda 112,28±1,04 olarak saptand . VK  

ortalamalar  hastaneye yat  olanlarda 14,64±2,06 iken, hastaneye yat  

olmayanlarda 15,68 ±1,77 olarak saptand . Modifiye SK skoru hastaneye yat  

olanlarda (70,33 ±2,69), hastaneye yat  olmayanlara (80,6 ±2,2) göre anlaml  

derecede dü ük saptand  (p<0,01). (Tablo 4.) 

 

Tablo 4: Hastaneye Yat  Olan ve Olmayanlarda FEV1, FEV1 / FVC, VK  ve SK 

Skorunun Kar la lmas   

 Hastaneye 

yat  

Say  Ortalama SD p de eri 

yok 25 82,12 12,09 FEV1 

var 15 67,33 23,63 

<0,01 

yok 25 112,28 5,21 FEV1/FVC 

var 15 108,40 7,88 

0,06 

yok 25 15,68 1,77 VK  

var 15 14,64 2,06 

0,09 

yok 25 80,60 11,02 SKskoru 

var 15 70,33 10,43 

<0,01 

 

P. aeruginosa üremesi olmayan hastalar n FEV1 ortalamas  (81,58 ±16,24), 

üremesi olan hastalar n ortalamas na (59,33±15,86) göre anlaml  derecede yüksek 

saptand  (p<0.01). FEV1/FVC ortalamalar  P. aeruginosa üremesi olmayan 

hastalarda 111,65±5,50, üremesi olan hastalarda 108±9,09. VK  ortalamalar  P. 

aeruginosa üremesi olmayan hastalarda 15,56±1,98, üremesi olan hastalarda 14,3 

±1,46. P. aeruginosa üremesi olmayan hastalar n SK skoru ortalamas  (80,32 ±9,99), 
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üremesi olan hastalar n ortalamas na (64,44 ±9,16) göre anlaml  derecede yüksek 

saptand (p<0,01). (Tablo5) 

 

Tablo 5:P. aeruginosa Üremesi Olan ve Olmayanlarda FEV1, FEV1/FVC, VK  ve 

SK Skorlar  

 

 Hastaneye yat  öyküsü olan 15 hastam z vard . K zlar n %66,7’si, erkeklerin 

%25’i hastaneye yat  öyküsüne sahipti. (Pearson ki kare, p=0,013)(Tablo 6) 

 

Tablo 6: Cinsiyete Göre Hastaneye Yat  Oranlar  

Hastaneye yat  
öyküsü 

 

yok Var 

Toplam 

Say  4 8 12 z 
Yüzdelik (%)  %33,3 %66,7 %100 
Say  21 7 28 

Cinsiyet 

erkek 
Yüzdelik (%) %75 %25 %100 
Say  25 15 40 Toplam 
Yüzdelik (%) %62,5 %37,5 %100 

 

Hastalar n cinsiyetlerine göre son 1 y lda bo az kültürlerindeki psödomonas 

üreme say lar na bakt zda; k zlar n %50’sinde son 1 y lda hiç üreme 

olmam ken, erkeklerin ise %89,3’ünde hiç üreme olmam . K zlar n %8,3 ‘ünde 

son 1 y lda 1 kez, %25’inde 2 kez, %8,3’ünde 3 kez, kalan %8,3 ünde ise 6 kez 

psödomonas üremesi olmu tu. Erkeklerin %7,1’inde 2 kez, kalan %3,6’s nda 6 kez 

psödomonas üremesi olmu tu. (p=0,022) (Tablo7) 

 

 

 PA Say  Ortalama SD p de eri 
yok 31 81,58 16,24 FEV1 
var 9 59,33 15,86 

<0,01 

yok 31 111,65 5,50 FEV1/FVC 
var 9 108,00 9,09 

0,14 

yok 31 15,56 1,98 VK  
var 9 14,37 1,46 

0,10 

yok 31 80,32 9,99 SKskoru 
var 9 64,44 9,16 

<0,01 
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Tablo 7: Cinsiyete Göre P. aeruginosa Üreme Oranlar  

 

Hastalar n e itim durumuna göre hastaneye yat  oranlar na bakt zda ana 

 ö rencilerinin %54,5’i, 1. s f ö rencilerinin %40’  2. s f ö rencilerinin 

%50’si, 3.s f ö rencilerinin %12,5’i, 4. s f ö rencilerinin %50’sinin, 5.s f 

rencilerinin %40’ n, 6. s f ö rencileri nin %33,3’ünün hastaneye yat  

öyküsüne sahip oldu u, 7. s f ö rencilerinin ise hastaneye yat  öykülerinin 

olmad  saptand (p=0,64) (Tablo 8). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Psödomonas üreme say   

0 1 2 3 6 

Toplam 

Say  6 1 3 1 1 12 z 
Yüzdelik 

(%) 
%50 %8,3 %25 %8,3 %8,3 %100 

Say  25 2 0 0 1 28 

Cinsiyet 

erkek 
Yüzdelik 

(%) 
%89,3 %7,1 %0 %0 %3,6 %100 

Say  31 3 3 1 2 40 Toplam 
Yüzdelik 

(%) 
%77,5 %7,5 %7,5 %2,5 %5,0 %100 
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Tablo 8: E itim Seviyesine Göre Hastaneye Yat  Oranlar   

 

itim durumuna göre son 1 y lda bo az kültürlerinde üreme say lar na 

bakt zda 4, 6 ve 7. s f ö rencilerinin %100’ünde son bir y lda hiç üreme 

olmad , 5.s f ö rencilerinin ise %20’sinde son 1 y lda 6 kez üreme oldu u 

saptand  (p=0,77) (Tablo 9).  

 

 

 

 

 

Hastaneye yat   

yok var 

Toplam 

Say  5 6 11 anas  

%  %45 %55 %100 

Say  3 2 5 1.s f 

% %60 %40 %100 

Say  2 2 4 2.s f 

%  %50 %50 %100 

Say  7 1 8 3.s f 

%  %87,5 %12,5 %100 

Say  1 1 2 4.s f 

%  %50 %50 %100 

Say  3 2 5 5.s f 

% %60 %40 %100 

Say  2 1 3 6.s f 

% %66,7 %33,3 %100 

Say  2 0 2 

itim 

7.s f 

% %100 %0 %100 

Say  25 15 40 Toplam 

%         %62,5 %37,5 %100 
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Tablo 9: E itim Seviyesine Göre P. aeruginosa Üreme Oranlar  

 

P. aeruginosa üreyen hastalar n %77,8’inde,  PA üremeyen hastalar n ise %25,8’inde 

son 1 y lda en az 1 kere hastaneye yat  öyküsü vard  (p <0,01) (Tablo 10). 

 

 

 

 

 

 

 

 

Psödomonas üreme say   
0 1 2 3 6 

Toplam 

Say  9 0 1 1 0 11 anas  
% %81,8 %0 %9,1 %9,1 %0 %100 
Say  4 0 1 0 0 5 1.s f 

% %80 %0 %20 %0        %0 %100 

Say  3 0 1 0 0 4 2.s f 
%  %75 %0 %25 %0 %0 %100 
Say  6 1 0 0 1 8 3.s f 
%  %75 %12,5 %0 %0 %12,5 %100 
Say  2 0 0 0 0 2 4.s f 
% %100 %0 %0 %0 %0 %100 
Say  2 2 0 0 1 5 5.s f 
%  %40 %40 %0 %0 %20 %100 
Say  3 0 0 0 0 3 6.s f 
%  100 0% %0 %0 %0 %100 
Say  2 0 0 0 0 2 

itim 

7.s f 
% %100 %0 %0 %0 %0 %100 
Say  31 3 3 1 2 40 Toplam 
% %77,5 %7,5 %7,5 %2,5 %5 %100 
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Tablo 10: P. aeruginosa üreyen ve üremeyenlerde hastaneye yat  oranlar  

 

 Pasif sigara maruziyeti olan hastalar n %36,8’i, olmayan hastalar n ise %38’i 

hastaneye yat  öyküsüne sahipti (p =0,93). (Tablo 11) 

 

Tablo 11: Pasif Sigara Maruziyetine Göre Hastaneye Yat  Oranlar  

 

 Dornaz alfa kullanan hastalar n %46,7’si, kullanmayan hastalar n ise %10’u 

hastaneye yat  öyküsüne sahipti. (p <0,05) (Tablo 12).  

 

 

 

 

 

Hastaneye yat   

yok var 

Toplam 

say  23 8 31 yok 

Yüzdelik (%) %74,2 %25,8 %100 

say  2 7 9 

PA 

var 

Yüzdelik (%) %22,2 %77,8 %100 

say  25 15 40 Toplam 

Yüzdelik (%) %62,5 %37,5 %100 

Hastaneye yat   

yok var 

Toplam 

Say  13 8 21 içmiyor 

Yüzdelik (%) %61,9 %38,1 %100 

Say  12 7 19 

sigara 

içiyor 

Yüzdelik (%) %63,2 %36,8 %100 

Say  25 15 40 Toplam 

Yüzdelik (%) %62,5 %37,5 %100 
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Tablo 12: Dornaz alfa Kullanan ve Kullanmayanlarda Hastaneye Yat  Oranlar   

Hastaneye yat   

yok var 

Toplam 

Say  9 1 10 kullanm yor 

Yüzdelik (%) % 90 %10 %100 

Say  16 14 30 

Dornaz alfa 

kullan yor 

Yüzdelik (%) %53,3 %46,7 %100 

Say  25 15 40 Toplam 

Yüzdelik (%) %62,5 %37,5 %100  

 

 Mama deste i alan hastalar n %44,4’ü, almayan hastalar n ise %31,8’inin 

hastaneye yat  öyküsü vard . (p=0,41) (Tablo 13) 

 

Tablo 13: Mama Deste i Alan ve Almayan Hastalarda Hastaneye Yat  Oranlar   

Hastaneye yat   

yok var 

Toplam 

Say  15 7 22 alm yor 

Yüzdelik (%) %68,2 %31,8 %100 

Say  10 8 18 

Mamadest

i 

al yor 

Yüzdelik (%) %55,6 %44,4 %100 

Say  25 15 40 Toplam 

Yüzdelik (%) %62,5 %37,5 %100 

 

 Dornaz alfa kullanan hastalar n FEV1 ortalamas  (71,2±17,9), kullanmayan 

hastalar n FEV1 ortalamas na (92,6±8,47) göre anlaml  olarak dü ük saptand  

(p<0,05) (Tablo 14). 
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Tablo 14: Dornaz alfa Kullananlarda ve Kullanmayanlarda FEV1 ve FEV1/FVC 

Oranlar   

 Dornaz alfa Say  Ortalama SD p de eri 

kullanm yor 10 92,60 8,47 FEV1 

kullan yor 30 71,23 17,91 

0,04 

kullanm yor 10 113,60 6,20 FEV1/FVC 

kullan yor 30 109,90 6,47 

0,78 

 

 Hastaneye yat  olan ve olmayan hastalar n ebeveynlerinin CFQR 

skorlamalar na bakt zda tedavi ve sindirim skorlar nda olumlu yönde anlaml  bir 

farkl k saptand  (p<0,01, p<0,01). Yani hastaneye yat  öyküsü olmayan hastalar n 

tedavi yükü skorlar  daha yüksek idi. Bu da ebeveynlerin gözlemine göre çocuklar n 

kulland klar  ilaç say , s kl  vb. tedavi yükü ile ilgili konularda daha az sorunlar  

oldu unu göstermekteydi. Ayn ekilde hastaneye yat  öyküsü olmayan hastalar n 

daha az sindirim sistemi semptomlar  ya ad  saptand . (Tablo 15). 
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Tablo 15: Hastaneye Yat  Olan ve Olmayanlarda Ebeveyn-CFQR Skorlar  

 

P. aeruginosa üreyen ve üremeyen hastalar n ebeveynlerinin CFQR 

skorlar na bakt zda canl k, tedavi yükü, sa k, beden imgesi ve sindirim 

semptomlar  skorlar nda istatiksel olarak pozitif yönde anlaml  bir farkl k vard  

(p<0,01, p<0,05, p<0,01, p<0,01). Yani ebeveynlerin yan tlar  do rultusunda bo az 

kültüründe son 1 y lda PA üremeyen çocuklar n daha canl  olduklar , tedavi ile ilgili 

Kriter Hastaneye 

yat  öyküsü 

Say  Ortalama SD p 

de eri 

yok 25 51,50 22,69 Fiziksel 

levsellik var 15 49,72 19,95 

0,80 

yok 25 76,53 14,67 Canl k 

var 15 65,77 19,00 

0,06 

yok 25 73,06 21,12 Duygusal 

levsellik var 15 69,33 22,22 

0,59 

yok 25 66,66 35,02 Yeme 

bozukluklar  var 15 49,99 38,83 

0,17 

yok 25 57,77 25,25 Tedavi yükü 

var 15 33,33 18,78 

<0,01 

yok 25 69,77 19,11 Sa k alg lar  

var 15 59,26 20,43 

0,10 

yok 25 63,11 28,81 Beden imgesi 

var 15 45,92 34,08 

0,09 

yok 25 56,00 39,34 Kilo 

var 15 48,88 43,40 

0,59 

yok 25 64,44 17,19 Solunum 

semptomlar  var 15 64,44 26,79 

1,00 

yok 25 78,66 11,07 Sindirim 

semptomlar  var 15 64,44 21,49 

<0,01 

yok 25 74,66 20,33 Okul 

performans  var 15 67,77 27,07 

0,36 
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konularda daha az sorun ya ad , daha sa kl  hissettikleri, beden imajlar n daha 

iyi oldu u ve daha az sindirim semptomu ya ad klar  saptand . (Tablo 16) 

 

Tablo 16:P. aeruginosa Üremesi Olan ve Olmayanlarda Ebeveyn-CFQR Skorlar  

 

 

 

Kriter PA  Say  Ortalama SD p de eri 

yok 31 50,80 22,60 Fiziksel 

levsellik var 9 50,92 18,13 

0,98 

yok 31 76,77 14,79 Canl k 

var 9 57,77 16,66 

<0,01 

yok 31 73,76 21,00 Duygusal 

levsellik var 9 64,44 22,11 

0,25 

yok 31 63,44 38,34 Yeme 

bozukluklar  var 9 50,00 31,18 

0,34 

yok 31 53,76 25,35 Tedavi yükü 

var 9 30,86 19,06 

<0,05 

yok 31 69,89 19,28 Sa k alg lar  

var 9 51,85 16,66 

0,01 

yok 31 66,66 26,76 Beden imgesi 

var 9 22,22 21,51 

<0,01 

yok 31 59,14 39,16 Kilo 

var 9 33,33 40,82 

0,09 

yok 31 62,90 20,15 Solunum 

semptomlar  var 9 69,75 24,07 

0,39 

yok 31 78,49 12,14 Sindirim 

semptomlar  var 9 55,55 20,03 

<0,01 

yok 31 73,92 23,24 Okul 

performans  var 9 65,74 22,22 

0,35 
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Çocuk CFQR anket sonuçlar  inceledi imizde PA üremeyen hastalarda 

üreyenlere göre fiziksel i levsellik, duygusal i levselik, tedavi yükü, beden imgesi ve 

sindirim semptomlar  skorlar nda anlaml  bir yükseklik mevcuttu (p<0,05, p<0,01, 

p<0,05, p<0,01, p<0,05). (Tablo 17) 

 

Tablo 17:P. aeruginosa Üremesi Olan ve Olmayanlarda Çocuk-CFQR Skorlar    

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Ebeveyn ve çocuk skorlar  kar la rd zda fiziksel, tedavi, beden 

imgesi ve solunum skorlar nda anlaml  bir farkl k vard  (p<0,05, p<0,01, p<0,01, 

p<0,05). Yani çocuklar fiziksel, tedavi, beden imgesi ve solunum semptomlar  

konular nda daha iyi hissettiklerini söylerken ebeveynlerin bu konulardaki cevaplara 

göre anket skorlar  daha dü ük saptand  (Tablo 18). 

 

Kriter PA Say  Ortalama SD p de eri 

yok 31 68,63 20,96 Fiziksel 

levsellik var 9 46,91 23,75 

<0,05 

yok 31 81,72 13,11 Duygusal 

levsellik var 9 66,66 14,12 

<0,01 

yok 31 70,61 27,74 Yeme 

bozukluklar  var 9 51,85 30,93 

0,09 

yok 31 79,21 15,37 Tedavi yükü 

var 9 64,19 18,24 

<0,05 

yok 31 69,12 14,01 Sosyal i levsellik 

var 9 61,90 15,05 

0,18 

yok 31 87,45 17,85 Beden imgesi 

var 9 40,74 24,84 

<0,01 

yok 31 76,07 16,20 Solunum 

semptomlar  var 9 67,59 25,83 

0,23 

yok 31 72,04 17,41 Sindirim 

semptomlar  var 9 51,85 29,39 

<0,05 
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Tablo 18: Ebeveyn ve Çocuklar n CFQR Skorlar n Kar la lmas   

 

 Hastaneye yat  olan ve olmayan hastalar n kendi yan tlad klar  CFQR 

anketine göre skorlar n ortalamalar na bakt zda sadece fiziksel skorda anlaml  

bir farkl k saptand  (p<0,05). Hastaneye yat  olmayan hastalar hastaneye yat  

olanlara göre fiziksel olarak kendilerini daha iyi hissetmektedirler (Tablo 19).  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Kriter Grup Say  Ortalama SD p de eri 

çocuk 40 63,74 23,19 Fiziksel 

levsellik ebeveyn 40 50,83 21,45 

<0,05 

çocuk 40 78,33 14,62 Duygusal 

levsellik ebeveyn 40 71,66 21,33 

0,10 

çocuk 40 66,38 29,18 Yeme 

bozukluklar  ebeveyn 40 60,41 36,91 

0,42 

çocuk 40 75,83 17,04 Tedavi yükü 

ebeveyn 40 48,61 25,74 

<0,01 

çocuk 40 76,94 27,60 Beden imgesi 

ebeveyn 40 56,66 31,60 

<0,01 

çocuk 40 74,16 18,75 Solunum 

semptomlar  ebeveyn 40 64,44 20,96 

<0,05 

çocuk 40 67,50 21,99 Sindirim 

semptomlar  ebeveyn 40 73,33 17,02 

0,18 
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Tablo 19: Hastaneye Yat  Olan ve Olmayanlarda Çocuk-CFQR Skorlar  

 

Ebeveyn CFQR skorlar na göre FEV1 ve SK skoru aras ndaki anlaml a 

bakt zda FEV1 ile tedavi, sa k ve beden imgesi aras nda (p<0,01, p<0,05, 

p<0,01), SK skoru ile canl k, tedavi yükü ve beden imgesi aras nda anlaml  bir 

ili ki mevcut idi. (p<0,05, p<0,01, p<0,01) (Tablo 20). 

 

 

 

 

 

 

 

 

Kriter Hastaneye 

yat  

Say  Ortalama Standart 

sapma 

p 

de eri 

yok 25 70,66 19,47 Fiziksel 

levsellik var 15 52,22 24,91 

<0,05 

yok 25 78,83 13,17 Duygusal 

levsellik var 15 77,50 17,23 

0,78 

yok 25 71,55 26,46 Yeme 

bozukluklar  var 15 57,77 32,31 

0,15 

yok 25 77,77 16,35 Tedavi yükü 

var 15 72,59 18,24 

0,35 

yok 25 70,66 13,72 Sosyal 

levsellik var 15 62,22 14,33 

0,07 

yok 25 83,11 25,07 Beden imgesi 

var 15 66,66 29,39 

0,06 

yok 25 74,33 15,76 Solunum 

semptomlar  var 15 73,88 23,54 

0,94 

yok 25 65,33 20,36 Sindirim 

semptomlar  var 15 71,11 24,77 

0,42 
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Tablo 20: Ebeveyn-CFQR Skorlar le FEV1 ve SK Skoru Aras ndaki li ki 

 

Çocuk CFQR anketine göre FEV1 ile tedavi yükü aras nda anlaml  bir ili ki 

mevcut idi (p<0,05). Ancak SK skoru ile çocuk CFQR skorlar  aras nda anlaml  bir 

ili ki bulunamad  (Tablo 21 ). 

 

 

 

 

Kriter FEV1 SK skoru 

Korelasyon katsay (r) 0,09 0,20 Fiziksel i levsellik 

p de eri 0,55 0,19 

Korelasyon katsay (r) 0,21 0,35* Canl k 

p de eri 0,18 <0,05 

Korelasyon katsay (r) 0,13 0,27 Duygusal i levsellik 

p de eri 0,42 0,08 

Korelasyon katsay (r) 0,06 0,16 Yeme bozukluklar  

p de eri 0,68 0,31 

Korelasyon katsay (r) 0,49** 0,05** Tedavi yükü 

p de eri <0,01 <0,01 

Korelasyon katsay (r) 0,37* 0,25 Sa k alg lar  

p de eri <0,05 0,11 

Korelasyon katsay (r) 0,46** 0,55** Beden imgesi 

p de eri <0,01 <0,01 

Korelasyon katsay (r) 0,19 0,14 Kilo 

p de eri 0,22 0,36 

Korelasyon katsay (r) 0,13               0.01                             Solunum 

semptomlar  p de eri 0,39 0,96 

Korelasyon katsay (r) 0,26 0,24 Sindirim 

semptomlar  p de eri 0,09 0,12 

Korelasyon katsay (r) 0,20 0,25 Okul performans  

p de eri 0,21 0,11 
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Tablo 21:Çocuk CFQR Skorlar le FEV1 veSK Skoru Aras ndaki li ki 

 

Ebeveyn CFQR anketine göre VK  25 persentilin alt nda olan ve 25 persentil 

üzerinde olan hastalar  de erlendirdi imizde VK  25 persentil alt nda olan hastalar n 

canl k, yeme bozukluklar , tedavi yükü, beden imgesi, kilo, sindirim semptomlar  

ve okul performans  skorlar  istatiksel olarak anlaml  oranda daha dü ük saptand  

(p<0,01, p<0,01, p<0,01, p<0,01, p<0,01, p<0,01, p<0,05)(Tablo 22) 

 

 

 

 

 

 

 

Kriter FEV1 SKskoru 

Korelasyon katsay ( r ) 0,11 0,30 Fiziksel i levsellik 

p de eri 0,48 0,06 

Korelasyon katsay ( r ) 0,09 0,09 Duygusal i levsellik 

p de eri                  0,58 0,57 

Korelasyon katsay ( r ) 0,20 0,27 Yeme bozukluklar  

p de eri 0,19 0,08 

Korelasyon katsay ( r ) 0,38* 0,31 Tedavi yükü 

p de eri <0,05 0,05 

Korelasyon katsay ( r ) 0,22 0,24 Sosyal i levsellik 

p de eri 0,16 0,12 

Korelasyon katsay ( r ) 0,25 0,27 Beden imgesi 

p de eri 0,11 0,08 

Korelasyon katsay ( r ) 0,18 -0,01 Solunum semptomlar  

p de eri 0,25 0,96 

Korelasyon katsay ( r ) 0,02 -0,02 Sindirim semptomlar  

p de eri 0,88 0,88 
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Tablo 22: Vücut Kitle ndeksi Persentiline Göre Ebeveyn-CFQR Skorlar  

Kriter VK  

percentili 

Say  Ortalama SD p de eri 

<25 p 21 44,64 19,05 Fiziksel 

levsellik >25p 19 57,67 22,36 

0,06 

<25 p 21 65,71 18,89 Canl k 

>25p 19 79,99 10,88 

<0,01 

<25 p 21 66,66 21,08 Duygusal 

levsellik >25p 19 77,19 20,76 

0,12 

<25 p 21 40,47 32,30 Yeme 

bozukluklar  >25p 19 82,45 28,58 

<0,01 

<25 p 21 37,56 19,71 Tedavi yükü 

>25p 19 60,81 26,54 

<0,01 

<25 p 21 61,37 19,44 Sa k 

alg lar  >25p 19 70,76 20,01 

0,14 

<25 p 21 44,44 29,39 Beden imgesi 

>25p 19 70,17 28,93 

<0,01 

<25 p 21 20,63 24,66 Kilo 

>25p 19 89,47 15,91 

<0,01 

<25 p 21 61,37 22,39 Solunum 

semptomlar  >25p 19 67,83 19,29 

0,33 

<25 p 21 65,61 18,56 Sindirim 

semptomlar  >25p 19 81,87 9,94 

<0,01 

<25 p 21 63,88 24,34 Okul 

performans  >25p 19 81,14 17,96 

<0,05 
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Çocuk CFQR anketine göre VK  25 persentil alt nda ve 25 persentil üzerinde 

olanlar  inceledi imizde; VK  25 persentil alt nda olan hastalar n fiziksel i levsellik, 

yeme bozukluklar , tedavi yükü, sosyal i levsellik, beden imgesi, solunum 

semptomlar  skorlar  daha dü ük tespit edildi (p<0,05, p<0,01, p<0,01, p<0,05, 

p<0,01, p<0,05) (Tablo 23). 

 

Tablo 23: Vücut Kitle ndeksi Persentiline Göre Çocuk-CFQR Skorlar  

Kriter VK  
persentili 

Say  Ortalama SD p de eri 

<25 p 21 55,29 22,32 Fiziksel 
levsellik >25p 19 73,09 20,89 

<0,05 

<25 p 21 74,60 14,78 Duygusal 
levsellik >25p 19 82,45 13,64 

0,09 

<25 p 21 53,96 30,08 Yeme 
bozukluklar  >25p 19 80,11 21,46 

<0,01 

<25 p 21 69,31 16,44 Tedavi yükü 

>25p 19 83,04 14,98 

<0,01 

<25 p 21 62,13 14,08 Sosyal 
levsellik >25p 19 73,43 12,52 

<0,05 

<25 p 21 66,13 31,52 Beden 
imgesi >25p           19 88,88 16,14 

<0,11 

<25 p 21 67,85 20,79 Solunum 
semptomlar  >25p 19 81,14 13,56 

<0,05 

<25 p 21 61,90 24,23 Sindirim 
semptomlar  >25p 19 73,68 17,84 

0,09 
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Çocuk CFQR anketine göre pasif sigara içicilik ile çocuklar n anket skorlar  

aras nda anlaml  bir ili ki saptanmad  (Tablo 24). 

 

Tablo 24: Pasif Sigara çicili i Olan ve Olmayanlarda Çocuk-CFQR Skorlar  

Kriter Pasif 

sigara 

içicili i 

Say  Ortalama SD  p de eri  

yok 21 63,75 23,61 Fiziksel 

levsellik var 19 63,74 23,37 

0,99 

yok 21 77,77 15,55 Duygusal 

levsellik var 19 78,94 13,92 

0,80 

yok 21 74,07 24,17 Yeme 

bozukluklar  var 19 57,89 32,41 

0,08 

yok 21 75,13 19,53 Tedavi yükü 

var 19 76,61 14,29 

0,78 

yok 21 67,34 16,65 Sosyal 

levsellik var 19 67,66 11,83 

0,94 

yok 21 84,65 20,92 Beden 

imgesi var 19 68,42 31,91 

0,06 

yok 21 73,41 21,67 Solunum 

semptomlar  var 19 74,99 15,46 

0,79 

yok 21 73,01 20,05 Sindirim 

semptomlar  var 19 61,40 22,94 

0,09 

 

Ebeveyn CFQR anketine göre pasif sigara içicili i ile kilo ve sindirim 

semptomlar  skoru aras nda anlaml  bir ili ki vard  (p<0,01, p<0,01). Pasif sigara 

içicili i maruziyeti olan hastalar n kilo ve sindirim skorlar  pasif sigara içicili i 

maruziyeti olmayan hastalara göre daha dü ük bulundu (Tablo 25). 
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Tablo 25:Pasif Sigara çicili i Olan ve Olmayanlarda Ebeveyn-CFQR Skorlar  

Kriter Pasif sigara 

içicili i 

Say  Ortalama SD p de eri 

yok 21 51,98 23,29 Fiziksel 

levsellik var 19 49,56 19,78 

0,72 

yok 21 72,06 20,28 Canl k 

var 19 72,98 13,04 

0,86 

yok 21 67,61 24,06 Duygusal 

levsellik var 19 76,14 17,40 

0,21 

yok 21 66,66 36,13 Yeme 

bozukluklar  var 19 53,50 37,50 

0,26 

yok 21 47,08 32,56 Tedavi yükü 

var 19 50,29 15,87 

0,70 

yok 21 65,60 21,05 Sa k alg lar  

var 19 66,08 19,41 

0,94 

yok 21 58,20 28,08 Beden imgesi 

var 19 54,97 35,80 

0,75 

yok 21 69,84 33,17 Kilo 

var 19 35,08 40,78 

<0,01 

yok 21 61,64 22,00 Solunum 

semptomlar  var 19 67,54 19,88 

0,38 

yok 21 79,89 14,74 Sindirim 

semptomlar  var 19 66,08 16,76 

<0,01 

yok 21 67,06 25,20 Okul 

performans  var 19 77,63 19,45 

0,14 
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 5. TARTI MA 

 

Kistik Fibrozis, s kl kla beyaz rkta görülen, morbidite ve mortalite aç ndan 

dikkatli olunmas  gereken otozomal resesif bir hastal kt r. 1973 y nda Gürson ve 

arkada lar  taraf ndan yap lan çal mada (16) ülkemizdeki s kl  1/3000 olarak 

bulunmu tur. Birçok sistemi tutan bir hastal k olan KF, KFTR geninin mutasyonuyla 

ortaya ç kar ve bu gen solunum yolu epitel hücrelerinin apikal membranlar nda, 

intrasellüler organel membranlar nda, pankreas, tükürük bezi, barsak ve üreme 

sistemini etkiler. Hücresel sistem düzeyinde salg  mekanizmas  etkileyerek primer 

defektini solunum ve sindirim sistemleri üzerinde gösterir.  

Bu çal mam zda, Dicle Üniversitesi T p Fakültesi Çocuk Hastal klar  

Anabilim Dal , Çocuk Gö üs Poliklini i’nde Kistik Fibrozis (KF) tan  ile takip 

edilen çocuklar n kendileri ve ebeveynlerinin dü üncelerini k yaslayarak sa a 

ba  ya am kalitelerini (SBYK) etkileyen faktörleri ara rd k. CFQR anketlerini 

kulland z çal mam z, Türkiye’de yap lan ilk çal ma olmas  aç ndan ayr  bir 

öneme sahiptir. 

Anket sonuçlar z gözönüne al nd nda ilginç bir ekilde FEV1 ve sa a 

ba  ya am kalitesinin alt grubu olan fiziksel i levsellik aras nda istatistiksel olarak 

anlaml  bir farkl k saptanmad . Bu sonuç, Riekert ve arkada lar n (82), Gee ve 

arkada lar n (83) ve Quittner ve arkada lar n (84, 85) yapt klar  çal man n 

sonuçlar yla çak maktad r. Ancak çal mam  destekleyen bulgular ise ast m 

hastalar nda sa a ba  ya am kalitesini etkileyen faktörleri ile spirometri aras nda 

anlaml  bir fark bulunmayan çal malar n da bulunmas r(86, 87).  

Çal mam zda ebeveynlerin e itim düzeyi istatistiksel olarak anlaml  

olabilecek heterojeniteye ula mad ndan bu durumun çocuklar n sa a ba  

ya am kalitesini nas l etkiledi i hakk nda bir sonuca ula amad k. Tahmin edilen ve 

beklenen, ebeveynlerin e itim seviyesinin kronik bir hastal a yakla n eklini 

dolay yla da sa a ba  ya am kalitesini olumlu yönde etkileyece i eklindedir. 

Ancak literatürde bu teoriyi desteklemeyen çal malar da mevcuttur. Bodnar ve 

arkada lar n (88), Kistik Fibrozisli Macar kökenli çocuk ve ergen hastalar n ya am 

kalitesini ve hastal n iddetini etkileyen faktörleri ara rd klar  çal mada 

ebeveynlerin e itim seviyesi ile sa a ba  ya am kalitesi aras nda istatistiksel 
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olarak anlaml  bir fark bulunmam r. Birçok sistemi tutabilen ve tehlikeli bulgular 

ortaya ç karabilen, karma k ve a r bir hastal k olan kistik fibrozisin etkileri hem 

çocuklar hem de e itim seviyesine ba  olmaks n ebeveynleri taraf ndan 

gözlemlenebilmektedir.  

Anket sonuçlar za bakt zda, ebeveyn ve çocuklar n skorlar  

kar la rd zda fiziksel, tedavi, beden imgesi ve solunum skorlar nda 

istatistiksel olarak anlaml  bir farkl k saptand . Çocuklar n fiziksel, tedavi, beden 

imgesi ve solunum semptomlar  konular ndaki skorlar  ebeveynlerin skorlar na göre 

daha yüksekti. Fiziksel i levsellikte ebeveyn ile çocuklar aras nda z t sonuçlar n 

ortaya ç kt  bizim çal mam zla uyumlu çal malar mevcuttur (89, 90). Di er 

yandan Quittner ve arkada lar n Amerika’da yapt  geni , çok merkezli, kohort 

çal mas nda (85), fiziksel i levsellikte ebeveyn ve çocuklar n cevaplar nda uyumlu 

sonuçlar ç km r. Çal mam zdaki farkl n ülkemizde ya ayan ailelerin duygusal 

yönlerinin ve aile ba lar n bat  ülkeleri ile k yasland nda daha güçlü olmas ndan 

kaynakland  söyleyebiliriz.  

P. aeruginosa enfeksiyonu, hastaneye yat  ve malnütrisyonun hastalar n 

ya am kalitesi üzerinde olumsuz etkiye sahip oldu unu, pasif sigara içicili inin ise 

istatiksel olarak anlaml  bir etkisinin olmad   saptad k.  

Çal mam zda ebeveynlerin ve kistik fibrozis tan  çocuklar n anket 

sorular na verdi i cevaplar  kar la rd zda benzerliklerin yan nda istatistiksel 

olarak anlaml  baz  farkl klar da saptad k. Örne in, ebeveynlerin cevaplad  CFQR 

anketine göre; VK  25 persentilin alt nda yani malnütre olan ve 25 persentil üzerinde 

olan hastalar  de erlendirdi imizde, VK  25 persentil alt nda olan hastalar n fiziksel 

levsellik, canl k, yeme bozukluklar , tedavi yükü, beden imgesi, kilo, sindirim 

semptomlar  ve okul performans  skorlar  istatiksel olarak anlaml  oranda daha dü ük 

oldu u saptnad . Çocuk CFQR anketine göre VK  25 persentil alt nda ve 25 persentil 

üzerinde olanlar  inceledi imizde; VK  25persentil alt nda olan hastalar n fiziksel 

levsellik, yeme bozukluklar , tedavi yükü, sosyal i levsellik, beden imgesi, 

solunum semptomlar  skorlar daha dü ük saptand .Malnütrisyonun hastalar n ya am 

kalitesi üzerinde olumsuz etkiye sahip olmas  Bodnar ve arkada lar n yapt  

çal man n (88) bulgular yla uyumlu bulunmu tur. 
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Çocuklar n cevaplad  CFQR anketine göre pasif sigara içicili i ile 

çocuklar n anket skorlar  aras nda anlaml  bir ili ki bulunmad . Ebeveyn CFQR 

anketine göre pasif sigara içicili i ile kilo ve sindirim semptomlar  skoru aras nda 

anlaml  bir ili ki saptand . Pasif sigara içicili i maruziyeti olan hastalar n kilo ve 

sindirim skorlar  pasif sigara içicili i maruziyeti olmayan hastalara göre daha dü ük 

bulundu. Aileler kendi çocuklar  çok iyi tan rlar ama çocuklar n hastal klar yla 

ilgili duygu ve dü üncelerini bilemeyebilir. Bu durum da sa a ba  ya am 

kalitesini ölçen yeniden düzenlenmi  kistik fibrozis anketine verdikleri farkl  

cevaplar  aç klamaktad r. Ek olarak, çocuklar kistik fibrozis hastal n ya amlar na 

olan gerçek etkilerini ailelerini stress alt na koymaktan çekinme dü üncesinden 

dolay  onlarla tart maktan çekinebilirler (89). Bizim çal mam zda sa a ba  

ya am kalitesini olu turan parametrelerden ço una ailelerin tepkisi istatistiksel 

olarak anlaml  bir ekilde yüksek saptand . Bu durum da Jozefiak ve arkada lar n 

Norveç’te ya ayan 8-15 ya  aral nda kistik fibrozis tan  345 çocuk üzerinde 

yapt klar  çal man n (90) bulgular yla uyumluluk göstermektedir. Di er yandan 

çal mam n bulgular , Britto ve arkada lar n adolesanlar ve ebeveynlerinin 

üzerinde uygulad klar  geni  kohort çal mas yla (91) tezatl k göstermektedir.  

Hastaneye yat  olan ve olmayan hastalar n ebeveynlerinin CFQR 

skorlamalar na bakt zda tedavi ve sindirim skorlar nda olumlu yönde istatistiksel 

olarak anlaml  bir farkl k saptand . Yani hastaneye yat  öyküsü olmayan hastalar n 

tedavi yükü skorlar n daha yüksek oldu u görüldü. Bu da ebeveynlerin gözlemine 

göre çocuklar n kulland klar  ilaç say , s kl  vb tedavi yükü ile ilgili konularda 

daha az sorunlar  oldu unu göstermektedir. Benzer ekilde hastaneye yat  öyküsü 

olmayan hastalar n daha az sindirim sistemi semptomlar  ya ad  saptad k. 

Hastaneye yat  olan ve olmayan hastalar n kendi yan tlad klar  CFQR anketine göre 

skorlar n ortalamalar na bakt zda ise sadece fiziksel i levsellik parametresinde 

istatistiksel olarak anlaml  bir ili ki saptand . Yani hastaneye yat  olmayan 

hastalar n, hastaneye yat  olanlara göre fiziksel i levsellik skoru daha yüksekti. Bu 

da Bodnar ve arkada lar n yapt  çal man n (88)bulgular yla uyumluluk 

göstermektedir 

PA üreyen ve üremeyen hastalar n ebeveynlerinin CFQR skorlar na 

bakt zda canl k, tedavi, sa k, beden imgesi ve sindirim skorlar nda 
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pozitifyönde anlaml  bir farkl k saptand . Yani ebeveynlerin yan tlar  do rultusunda 

bo az kültüründe son 1 y lda PA üremeyen çocuklar n daha canl  olduklar , tedavi ile 

ilgili konularda daha az sorun ya ad , daha sa kl  hissettikleri, beden imajlar n 

daha iyi oldu u ve daha az sindirim semptomu ya ad klar  saptad k. Çocuk CFQR 

anket sonuçlar  inceledi imizde PA üremeyen hastalarda üreyenlere göre fiziksel 

levsellik, duygusal i levselik, tedavi yükü, beden imgesi ve sindirim semptomlar  

skorlar nda istatiksel olarak anlaml  bir yükseklik tespit edildi. P. aeruginosa 

üremesi olmayan hastalar n FEV1 ortalamas  (81,58 ±16,24), üremesi olan hastalar n 

ortalamas na (59,33±15,86) göre anlaml  derecede yüksek saptand  (p<0.01). P. 

aeruginosa üremesi olmayan hastalar n SK skoru ortalamas  (80,32 ±9,99), üremesi 

olan hastalar n ortalamas na (64,44 ±9,16) göre anlaml  derecede yüksek 

saptand (p<0,01). PA enfeksiyonu geçiren hastalar n FEV1 ortalamalar n dü ük 

olmas  solunumsal problemler ya ad  ve SK skoru ortalamalar n dü ük olmas  

klinik olarak kötü olduklar  göstermektedir. Bu nedenle PA enfeksiyonunun 

çocuklar n ya am kalitelerini olumsuz etkilemesi Balfour ve arkada lar n yapt klar  

çal man n (92) bulgular yla da kolerasyon göstermektedir. 

Çocuk CFQR skorlar na göre SK skoru ile CFQR skorlar  aras nda istatiksel 

olarak anlaml  bir ili ki saptanmad . FEV 1 ile tedavi yükü aras nda istatistiksel 

olarak anlaml  bir ili ki saptand . Ebeveyn CFQR skorlar na göre FEV1 ile tedavi, 

sa k ve beden imgesi aras nda, SK skoru ile canl k, tedavi yükü ve beden imgesi 

aras nda istatistiksel olarak anlaml  bir ili ki saptand . Literatürdeki birçok çal ma, 

SK skoru ile sa a ba  ya am kalitesini etkileyen parametreler aras nda pozitif bir 

kolerasyon oldu unu ortaya koymaktad r (93, 94). Bu aç dan bak ld nda, SK skoru, 

kistik fibrozise spesifik sa a ba  ya am kalitesini ölçen anketin veya klinik 

kullan mda spirometrinin olmad  geli mi lik düzeyi dü ük olan ülkelerde bir 

belirteç olarak kullan labilir. SK skoru, kistik fibrozis hastal n klinik iddetinin 

yan nda etkilenen hastalar n sa a ba  ya am kalitesi hakk nda da fikir verebilir. 

 Çal mam zda baz  limitler vard . 14 ya  ve üzerindeki çocuklara yönelik 

haz rlanan, sa a ba  ya am kalitelerini ölçen anketin Türkçe versiyonunun 

geçerlilik ve güvenilirlik analizi yap lmad  için çal mam za bu hastalar  dahil 

edemedik. Ebeveynlerin % 90 gibi büyük bir oran  lise alt  e itim düzeyinde 

oldu unu belirtti i için e itim seviyeleri grup olu turacak yeterli say ya 
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ula amad .Ebeveynlerin sadece 4’ü kronik hastal  oldu unu belirtti i için kronik 

hastal k için de yeterli say ya ula lamad .Bu parametrelerin kistik fibrozis tan  

hastalar n ya am kalitelerini nas l etkiledi i hakk nda de erlendirme yapamad k. 
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 6. SONUÇ 

 

Bu tez, Türkiye’de yap lan kistik fibrozis hastal na spesifik sa a ba  

ya am kalitesini ölçen ilk çal ma olmas  aç ndan oldukça önemlidir. 

Çal mam zda, ülkemizde kistik fibrozis hastalar n sa a ba  ya am kalitesini 

etkileyen parametreleri de erlendirdik. Di er yandan bu çal ma, ülkemizdeki kistik 

fibrozis tan  çocuklar n ya am kalitesini ve hastal k iddetini Avrupa’daki verilerle 

kar la rma imkan  sa lam r. P. aeruginosa enfeksiyonu, hastaneye yat  ve 

malnütrisyonun hastalar n ya am kalitesi üzerinde olumsuz etkiye sahip oldu u 

sonucuna vard k. Hastal klara spesifik ya am kalitesini sorgulayan anketlerin klinik 

pratikte rutin olarak kullan lmas n sa lanmas  ve ç kan sonuçlarla yeni ad mlar n 

at lmas  gerek hastalar gerekse ebeveynlerinin üzerinde olumlu etki yaratacakt r. 
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