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ÖZET
Geliflmifl ülkelerde yeni tedavilerin kullan›m›yla kistik fibrozlu (KF) hastalar›n ortalama yaflam süresi 30 y›la ka-
dar uzam›flt›r. Ülkemizde ise KF’nin s›kl›¤›na iliflkin bir bilgi mevcut de¤ildir ve çok az say›da eriflkin hasta vard›r.
Bu çal›flmada, Marmara Üniversitesi Çocuk Gö¤üs Hastal›klar› Bilim Dal›’nda izlenen 15 adolesan ve eriflkin KF’li
(5 k›z, 10 erkek) hastan›n klinik özellikleri ve tedavi yaklafl›mlar› sunulmaktad›r. Hastalara KF tan›s› klinik semp-
tomlar ve pozitif ter testi ile konulmufltur (ter klor konsantrasyonu >60mEq/L). Hastalar›m›z›n flu andaki ortala-
ma yafl› 18.9±4.8 (15-28) y›l olup 4.6±3.0 (1-12) y›ld›r klini¤imizde izlenmektedirler. Hastalar›n semptomlar›n›n
bafllama yafl› 2.3±3.7 (0-13) y›l olmas›na karfl›n tan› konulma yafllar› 11.3±7.1 (0.2-27) y›l olarak saptand›. Bafl-
vuru semptomlar›; öksürük (%93), h›r›lt› (%14.3) ve balgamd› (%66.7). Hastalar›m›z›n %20’sinde akraba evlili-
¤i ve %33.3’ünde kardefl ölüm öyküsü vard›. Solunum fonksiyon testlerinde, FEV1 57.7±27 (% beklenen de¤er)
ve FVC 64.1±28.3’tü; %26 hasta a¤›r (FEV1 <%40 beklenen), %33 hasta orta (FEV1 %41-%69 beklenen) ve
%41 hasta hafif (FEV1 >%70 beklenen) gruba giriyordu. Balgam kültürlerinde %26.7 normal flora, %13.3 (n=2)
S. aureus, %60 (n=9) P. aeruginosa üremesi saptand›. %20 hastada (n=3) karaci¤er fonksiyon testlerinde persis-
tan yükseklik mevcuttu. Hastalar›m›z›n %53.3’ü (n=8) balgam yo¤unlu¤unu azaltmak amac›yla nebülize DNAaz
(Pulmozyme®), %60’› (n=9) Pseudomonas kolonizasyonu nedeniyle nebülize tobramisin kullanmaktayd›. Pankre-
atik yetmezli¤i olan %80 (n=12) hasta Kreon® ile pankreatik enzim replasman› al›yordu. Hastalardan biri izlem
süresinde kaybedildi. Sonuç olarak, hastalar›m›za semptomlar›n›n bafllama yafl› oldukça küçük olmas›na karfl›n, or-
talama 8 y›l sonra tan› konulabilmifltir. Erken dönemde tan› ve tedavi, hastal›¤›n morbidite ve mortalitesini azalt-
maktad›r. Bu nedenle hem eriflkin hem de çocuk hekimlerinin KF ile ilgili bilgi ve deneyimlerinin artmas› bu has-
talara daha erken dönemde tan› konulmas›n› ve tedavi uygulanmas›n› sa¤layacakt›r.

Anahtar sözcükler: Kistik fibroz, eriflkin, adolesan, tedavi

Toraks Dergisi, 2004;5(3):154-9

ABSTRACT
Cystic Fibrosis in Adolescents and Adults
Life expectancy of cystic fibrosis (CF) patients increased up to 30 years in developed countries with the new tre-
atment modalities. There are no clear data about the incidence of CF in Turkey and there are few adult CF pa-
tients. In this study; clinical characteristics and treatment modalities of 15 adolescent and adult CF patients who
had been followed at Marmara University, Division of Pediatric Pulmonology are reported. CF was diagnosed
with a positive sweat test (sweat Chloride ≥ 60 mEq/L) in the presence of clinical symptoms. Mean age of our
patients is now 18.9±4.8 (15-28) years and these patients had been followed in our clinic for a mean duration
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G‹R‹fi

Kistik fibroz (KF), beyaz ›rk›n en s›k rastlanan ölümcül
hastal›¤›d›r; KF transmembran ileti regülasyonu (KFTR)
genindeki mutasyon sonucu oluflur ve otozomal resesif kal›-
t›m gösterir. KF’ye yol açan 1000’den fazla tan›mlanm›fl
mutasyon mevcuttur. Hastal›¤›n s›kl›¤› beyaz ›rkta 1/2500-
1/3500, Afrika kökenli Amerikal›larda 1/1700 civar›ndad›r
[1]. KF’nin ülkemizdeki s›kl›¤› ise bilinmemektedir. Hasta-
lar›n ortalama yaflam süresi 1940-1950’li y›llarda yaklafl›k 5
y›l iken, yeni tedavi yöntemlerinin kullan›lmas›yla yaflam
süresi 31 yafla kadar uzam›flt›r [2]. Bu çal›flmada, ergen ve
eriflkin yafla ulaflm›fl olan ve klini¤imizde izlenen 15 kistik
fibrozisli hastan›n tan›, takip ve tedavi yaklafl›mlar›n› su-
nulmufl ve literatür eflli¤inde tart›fl›lm›flt›r.

GEREÇ VE YÖNTEM

Marmara Üniversitesi Çocuk Gö¤üs Hastal›klar›’nda iz-
lenen 15 yafl›ndan büyük 15 KF’li hastan›n klinik bulgular›
ve almakta olduklar› tedaviler dosyalar›ndan geriye dönük
olarak derlenmifltir. KF tan›s›, klinik bulgular›n varl›¤› ve
ter testi pozitifli¤i (Cl > 60mEq/L) ile konulmufltur.

BULGULAR

Klini¤imizde izlenmekte olan toplam 110 kistik fibrozis-
li hastan›n 15’i 15 yafl›n üzerinde olup (%13), bunlar›n 5’i
(%33.3) k›z, 10’u (%66.7) erkekti. Hastalar›m›z›n ortalama
yafl› 18.9±4.8 (15-28) y›l, klini¤imizdeki ortalama izlem sü-
resi ise 4.6±3.0 (1-12) y›ld›r. Hastalar›n semptomlar›n›n
bafllama yafl› 2.3±3.7 (0-13) y›l, tan› konulma yafllar› ise

11.3±7.1 (0.2-27) y›l olarak saptand›. Hastalar öksürük
%93 (n=14), h›r›lt› %14.3 (n=2), balgam %66.7 (n=10),
ya¤l› d›flk›lama ve kilo almada zorluk %26.6 (n=4) semp-
tomlar›yla baflvurdu. Hastalar›n vücut kitle indeksi baflvuru
an›nda 17.02±3.96 (12.98-20.90), son muayenede
17.84±4.43 (13.08-21.95) saptand›, ancak uygun diyet
konsültasyonuna karfl›n anlaml› bir farkl›l›k saptanmad›
(p=0.23). Hastalar›m›z›n %20’sinde akraba evlili¤i ve
%33.3’ünde kardefl ölüm öyküsü vard›. Tüm hastalar›n çe-
kilen akci¤er grafilerinde bronkovasküler gölgelerde art›fl ve
peribronfliyal kal›nlaflma saptand›. Hastalar›n %40’›na
(n=6) bilgisayarl› akci¤er tomografisi çekildi ve bilateral
peribronfliyal kal›nlaflma ve bronflektazi görüldü. Hastalar›n
solunum fonksiyon testlerinde FEV1 57.7±27(% beklenen
de¤er) ve FVC 64.1±28.3 (% beklenen de¤er) olarak sap-
tand›. Solunum fonksiyonlar›na göre hastalar›n %26’s›nda
a¤›r (FEV1 <%40 beklenen), %33’ünde orta (FEV1 %41-
%69 beklenen) ve %41’inde hafif (FEV1 >70% beklenen)
akci¤er hastal›¤› mevcuttu. Hastalar›m›z›n balgam kültürle-
rinin %26.7’sinde normal flora, %13.3’ünde (n=2) Staphy-
lococcus aureus, %60’›nda (n=9) Pseudomonas aeruginosa
üremesi mevcut idi. Hastalar›n %20’sinde (n=3) karaci¤er
fonksiyon testlerinde persistan yükseklik vard› ve %13’ü
(n=2) bu nedenle ursodeoksikolik asit kullanmakta idi.
Hastalar›n %20’sinde (n=3) karaci¤er ultrasonografisinde
hepatomegali saptand›. fiekil 1’de hastalar›m›z›n solunum
sistemi ve gastrointestinal sisteme yönelik olarak almakta
olduklar› tedaviler görülmektedir. Tüm hastalar›m›za pos-
tural drenaj ve fizyoterapi uygulanmaktayd› ve buna ek ola-
rak 4 hasta flutter valve yöntemini, 1 hasta ise pozitif eks-

of 4.6±3.0 (1-12) years. Although the symptoms started at the age of 2.3±3.7 (0-13) years, mean age of diag-
nosis was 11.3±7.1 (0.2-27) years. Presenting symptoms were cough (93%), wheezing (14.3%) and sputum
(66.7%). There was consanguinity in 20% and history of sibling deaths in 33.3% of our patients. Pulmonary
function tests revealed mean FEV1 of 57.7±27%predicted, and mean FVC of 64.1±28.3. Based on pulmonary
function tests, patients were classified as severe (26% had FEV1<40%), moderate (33% had FEV1 of 41%-
69%), and mild (41% had FEV1 >70%). Sputum cultures were positive for S. aureus in 13.3% (n=2) and for
P. aeruginosa in 60% (n=9) of patients. Liver enzyme levels were persistently elevated in 20% (n=5). Nebuli-
zed DNAse (Pulmozyme“) was used to reduce the sputum viscosity in 53.3% (n=8) and nebulized tobramycin
was used for patients who were colonized with P. aeruginosa (60% (n=9). Pancreatic insufficiency was present
in 80% (n=12) of patients who used Kreon for pancreatic enzyme replacement. One patient died during follow
up, all other patients are still followed. In conclusion, although these patients had symptoms starting at the early
ages, CF was diagnosed 8 years after the symptoms started. Since the early diagnosis and treatment reduces mor-
tality and morbidity of CF, pediatricians and adult physicians in our country should be educated in diagnosing
and treating this disease.
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piratuar bas›nç (PEP) maskesi kullanmaktayd›. Bütün has-
talar gö¤üs fizyoterapisi öncesinde mukosiliyer aktiviteyi
art›rmak amac›yla k›sa etkili inhale β2 agonist almaktayd›.
Hastalar›m›z›n %40’›nda ise (n=6) s›k β2 agonist ihtiyac›
nedeniyle uzun etkili β2 agonist tedavisi bafllanm›flt›. Has-
talar›n %53.3’ü (n=8) balgam yo¤unlu¤unu azaltmak ama-
c› ile nebülize DNAaz (Pulmozyme®) al›yordu. Pseudomo-
nas aeruginosa kolonizasyonu olan 9 hasta da (%60) profi-
laktik olarak nebülize antibiyotik (tobramisin) kullanmak-
ta idi. Hastalar›m›zdan biri kronik solunum yetmezli¤i ne-
deniyle 5 ay nazal maske ile invaziv olmayan ventilasyon
BiPAP® (Bilevel Inspratory Positive Airway Pressure) kul-
land›, ancak bu hasta solunum yetmezli¤i nedeniyle kaybe-
dildi. Pankreatik yetmezli¤i saptanan hastalar (%80) Kre-
on® ile pankreatik enzim replasman› (ortalama 1697 üni-
te/kg/gün) kullanmaktayd›. Bu hastalardan sadece biri iz-
lem süresinde kaybedilmifltir, di¤erleri halen izlenmektedir.

TARTIfiMA

KF’li hastalarda akci¤er, pankreas, barsaklar ve hepatobi-
lier sistem gibi de¤iflik organ sistemlerini ilgilendiren semp-
tomlar mevcuttur. Bu organ tutulumlar›ndaki ortak özellik,
su ve elektrolit transportundaki de¤ifliklikler sonucu sekres-
yonlar›n dehidrate olmas›d›r. KF tan›s› bir veya daha fazla
fenotipik özellik bulunmas› (pulmoner veya gastrointesti-
nal) ile birlikte KFTR disfonksiyonu bulgular› (terde klor
düzeyi > 60mEq/L, nazal potansiyel fark› veya KFTR mutas-
yonu) olmas› ile konulur [3-8]. KF’li hastalar›n %45’i akci-
¤er semptomlar›yla hekime baflvurur [9]. Pulmoner infeksi-
yon, bronflektazi, atelektazi, tedaviye dirençli ast›m ve ök-
sürük baflvuruda en s›k rastlanan klinik tablolard›r. Bizim
hastalar›m›z›n da %93’ü öksürük, h›r›lt›, h›fl›lt› gibi solu-
num semptomlar›yla baflvurdu. Benzer flekilde Göçmen ve

arkadafllar› ile Kaya ve arkadafllar›n›n çal›flmalar›nda da s›-
ras›yla hastalar›n %87’si ve %57’si tekrarlayan akci¤er in-
feksiyonlar›n› içeren solunum sistemi semptomlar›yla bafl-
vurmufltur [10,11].

KF’li hastalarda havayolu sekresyonlar›ndaki de¤ifliklik-
ler çeflitli mikroorganizmalar›n bu hastalardaki infeksiyonu-
nu kolaylaflt›r›r. Ayr›ca bu hastalarda geliflen inflamatuar
yan›t infeksiyonla birlikte havayolu sekresyonundaki de¤i-
fliklikleri daha da olumsuz etkiler. Sonuç olarak KF’li hasta-
larda infeksiyon, koyu sekresyon ve inflamasyon; ilerleyici
havayolu harabiyetine, bronflektazi ve solunum yetersizli-
¤iyle hastalar›n kaybedilmesine neden olur [12-13]. Solu-
num sistemi tedavisinde ana prensipler; a) infeksiyonlar›n
uygun antimikrobiyal ajanlarla tedavisini, b) havayolu kli-
rensinin art›r›lmas›n›, c) havayolu obstrüksiyonunu gecik-
tirmek amac›yla kona¤›n inflamatuar yan›t›n›n anti-infla-
matuar ilaçlarla tedavisini içermektedir [14]. KF’li hastalar-
da havayollar›nda en s›k rastlanan mikroorganizmalar;
%60.9 P. aeruginosa, %40.7 S. aureus, %15.4 H. influenza
ve %5.1 ile S. maltophilia’d›r (12,13,15). Bizim hastalar›m›-
z›n da %60’›nda P. aeruginosa, %13.3’ünde S. aureus üreme-
si saptanm›flt›r. Genifl spektrumlu antipseudomonal antibi-
yotiklerin kullan›lmaya bafllanmas› KF’li hastalarda yaflam
süresinin artmas›nda en önemli faktörlerden biri olmufltur
[16]. Antibiyotik tedavisi oral ya da intavenöz olmak üzere
çeflitli flekillerde uygulanabilir. Pseudomonas kolonizasyonu
olan hastalarda profilaktik amaçla inhale antibiyotiklerin
kullan›m›n›n hastalarda solunum fonksiyon testlerini iyi-
lefltirdi¤i ve hastaneye yat›fl› gerektiren alevlenme s›kl›¤›n›
azaltt›¤›n› gösteren çal›flmalar vard›r [17-18]. Bizim klini¤i-
mizde, pseudomonas kolonizasyonu olan hastalar profilak-
tik olarak nebülize tobramisin kullanmaktad›r.

KF’li hastalarda solunum sistemi tedavisinin önemli bir
komponenti koyu, miktar› ve yap›flkanl›¤› artm›fl sekresyon-
lar›n hastalar›n havayollar›ndan temizlenmesidir. Bu amaç-
la çeflitli fizyoterapi metodlar› ve mukolitik ajanlar kullan›l-
maktad›r. KF’li hastalarda, postural drenaj, perküsyon/vib-
rasyon teknikleri, nefes egzersizleri, öksürme gibi geleneksel
fizyoterapi teknikleri ya da daha yeni olan flutter valve, po-
zitif ekspiratuar bas›nç (PEP) maskesi ve yüksek frekansl›
gö¤üs kompresyonu s›kl›kla kullan›lan fizyoterapi yöntem-
leridir. Bu de¤iflik yöntemlerin birbirine üstünlü¤üne iliflkin
net veriler olmamakla birlikte, özellikle yeni teknikler has-
tan›n tek bafl›na daha etkin bir flekilde fizyoterapisini yapa-
bilmesine olanak verir [19-21]. Bizim hastalar›m›z gelenek-
sel ve yeni fizyoterapi tekniklerini birlikte veya dönüflümlü
kullanmaktad›rlar. Fizyoterapi seanslar› öncesinde inhale
bronkodilatör ile mukosiliyer klirensi ve fizyoterapinin et-
kinli¤ini art›rmak mümkündür. KF’li hastalarda β agonist

fiekil 1. Kistik fibrozlu adolesan ve eriflkin hastalar›n kulland›klar›
tedaviler.
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kullan›m› klinik yan›ta ve solunum fonksiyon testi yan›t›na
göre düzenlenmelidir. Çal›flmam›zdaki hastalar›n hepsi fiz-
yoterapi öncesi mukosiliyer aktiviteyi art›rmak için β ago-
nist kullanmaktad›r. Hastalar›n %40’›nda ise s›k β agonist
ihtiyac› ve kronik solunum sistemi semptomlar› nedeniyle
uzun etkili β agonist kullan›lmaktad›r. Yeni bir ajan olan ve
1993’te kullan›m alan›na giren insan rekombine DNAaz’›n
(Pulmozyme‚); KF’li hastalarda balgam vizkositesini drama-
tik olarak azaltt›¤›n›, FVC ve FEV1’i iyilefltirdi¤ini, solu-
num yolu infeksiyonlar› nedeni ile parenteral antibiyotik
kullan›m› ve hastane yat›fllar›n› azaltt›¤›n›, dispne, halsizlik
gibi semptomlar› iyilefltirdi¤ini gösteren çal›flmalar vard›r
[22-23]. Sonuç olarak günümüzde DNAaz; 5 yafl›ndan bü-
yük, pürülan balgam ç›karan, 12 ayda 1’den fazla intravenöz
antibiyotik almay› gerektiren akut alevlenmeleri olan ve
FVC’si beklenen de¤erin %80’inden düflük olan hastalar
için öncelikle önerilmektedir. DNAaz günde 2.5 mg ve tek
doz olarak, nebülizasyon yolu ile uygulanmaktad›r. Bizim
hastalar›m›z›n %53.3’ü balgam yo¤unlu¤unu azaltmak için
DNAaz kullanmaktad›r. 

Oral steroidler, alerjik bronkopulmoner aspergillozis ve
ast›m› olan kistik fibrozisli hastalarda kullan›lmaktad›r.
Oral steroidlerin kullan›m›n›n kistik fibrozisli hastalar›n so-
lunum fonksiyon testlerini iyilefltirdi¤i, hastane yat›fl› ge-
rektiren atak say›s›n› azaltt›¤›, ancak eflzamanl› olarak bü-
yüme gerili¤i, glukoz intolerans›, osteoporoz, katarakt gibi
yan etkilere yol açt›¤› gösterilmifltir [24-25]. KF’li hastalar-
da inhale steroid kullan›m›yla ilgili yap›lan bir meta-analiz-
de bu tedavinin yarar›na iliflkin kesin bir veri elde edileme-
mifltir [26]. Bununla birlikte KF’li hastalarda balgam nötro-
fil, IL-8 ve TNF-α düzeylerinin yüksek oldu¤u ve inhale
steroid tedavisinin TNF-α düzeylerini düflürdü¤ünü göste-
ren çal›flmalar vard›r [27-30]. Kistik fibroziste inhale stero-
idlerin tedavide rutin olarak kullan›m› yer almamakla bir-
likte pek çok ülkede bu tedavi uygulanmaktad›r. Avrupa
verilerine göre Fransa’da hastalar›n %10’u, Almanya’da
%12’si, ‹ngiltere’de ise %36’s› yafl ve hastal›¤›n a¤›rl›¤› ile
iliflkisiz olarak düzenli inhale steroid kullanmaktad›r [31].
‹ngiltere’de 1998 y›l›nda çocuk hastanelerinde yap›lan bir
araflt›rmada kistik fibroziste çocuklar›n ortalama %40’›na
(%10-93) rutin inhale steroid kullan›m› önerildi¤i görül-
müfltür [32]. Bizim hastalar›m›zda da persistan öksürük, h›-
fl›lt› gibi solunum sistemi semptomlar›n›n varl›¤›, solunum
fonksiyon testlerinde bronkodilatör yan›t olmas› nedeniyle
klinik ve laboratuvar olarak ast›m komponenti var oldu¤u
kabul edilerek inhale steroid bafllanm›flt›r.

KF, birçok organ sistemini ilgilendiren bir hastal›k olma-
s›na ra¤men solunum sistemi tutulumu morbidite ve morta-
litenin %90’›ndan sorumludur [33]. Özellikle ileri yafllarda-

ki hastalarda solunum yetmezli¤i, pnömotoraks, hemoptizi
en s›k rastlan›lan komplikasyonlard›r. Kronik solunum yet-
mezli¤i geliflen hastalarda amaç, hipoksiyi engellemek ve
ventilasyonu sa¤lamakt›r. Bu amaçla son y›llarda invaziv
olmayan ventilasyon yayg›n olarak kullan›lmaktad›r [34].
Çal›flmam›zdaki bir hasta son dönem solunum yetmezli¤i
nedeniyle yaklafl›k 5 ay süreyle evde maskeyle invazif olma-
yan ventilasyon (BiPAP, Respironics, Inc., ABD) alm›flt›r.
Akci¤er transplantasyonu ise son dönem akci¤er hastal›¤›n-
da palyatif bir tedavi yöntemidir. Transplantasyonu takiben
bir, iki, befl y›ll›k yaflam oran› s›ras› ile %70, %62 ve %48
olarak bulunmufltur [25]. Hastalarda mortaliteyi art›ran en
önemli neden, erken dönemde infeksiyöz iken geç dönem-
de kronik rejeksiyon ve bronfliyolitis obliteranst›r. Bugüne
kadar Türkiye’de KF’li hastalarda akci¤er transplantasyonu
ancak çok az say›da merkezde ve az say›da hastaya uygulan-
m›flt›r. Ülkemizde de hastalar›n yaflam süresinin uzamas›yla
birlikte akci¤er transplantasyonu ihtiyac› olan hasta say›s›
giderek artmaktad›r. Bu nedenle konu ile ilgili deneyimli
merkezlerin say›s›n›n artmas› faydal› olacakt›r.

KF’li hastalar›n %85’inde ekzokrin pankreas fonksiyon-
lar› yetersizdir ve bu durumun mortalite ve morbiditeyi
olumsuz yönde etkiledi¤i bilinmektedir [35]. Bu hastalarda
normal sindirimi sa¤lamak için pankreatik enzim replasma-
n› kullan›lmaktad›r. Enzim ihtiyac› hastadan hastaya de¤ifl-
mekle birlikte bafllang›ç dozu olarak 500-1000 lipaz-üni-
te/kg/ö¤ün önerilmektedir. Bu doz beslenme al›flkanl›klar›
ve gaita say›s›na göre de¤ifltirilebilir [36]. Enzim miktar› ye-
terli olmad›¤›nda, ya¤l› ve bol miktarda d›flk›lama sürer. En-
zim miktar› fazla ise nadiren ishal ya da kab›zl›k ortaya ç›-
kar. Yüksek dozlarda enzim kullan›lmas› kistik fibrozisli
hastalarda kolonda lümenin daralmas›na yol açarak obst-
rüksiyonlar meydana getirebilir. Bu durum “fibrosing colo-
nopathy” olarak adland›r›l›r [37]. Bizim hastalar›m›z›n
%80’i pankreatik yetmezlik nedeniyle pankreatik enzim
replasman› (ortalama dozu 1697 ünite lipaz/kg/gün) almak-
ta idi. Hastalar›m›z›n hiçbiri “fibrosing colonopathy” için
riskli oldu¤u düflünülen enzim dozuna ihtiyaç göstermemifl-
tir ve takipte böyle bir komplikasyon ile karfl›lafl›lmam›flt›r. 

KF’li hastalarda karaci¤er hastal›¤›n›n do¤al seyri ve epi-
demiyolojisi henüz yeterince tan›mlanmam›flt›r. Karaci¤er
hastal›¤›n›n kesin kriterlerinin olmamas›na karfl›n bir y›ldan
uzun süren klinik hepatomegali, birbuçuk kat›n üstünde
yüksek karaci¤er enzim de¤erleri, hepatomegali, artm›fl veya
heterojen ekojenite, nodülarite, splenomegali gibi ultraso-
nografik bulgular olarak s›ralanabilir. Tedaviyi yönlendir-
mede katk›s› olmad›¤› için karaci¤er hastal›¤›na ait; ya¤lan-
ma, fibroz, siroz gibi bulgular›n varl›¤›n›n belirlenmesi için
biyopsi yap›lmas› konusunda bir konsensus yoktur [38]. Ka-
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raci¤er hastal›¤›, hastalar›n %1-2’sinde mortaliteden sorum-
ludur [39]. Karaci¤er hastal›¤› saptanan hastalarda hidrofilik
toksik ursodeoksikolik asit tedavisi kullan›lmas›n›n karaci-
¤er enzimlerini ve nutrisyonel durumu olumlu olarak etkile-
di¤ini gösteren çal›flmalar mevcuttur [40-42].

Sonuç olarak; hastalar›m›z›n oldukça küçük yafllarda ve
KF için tipik semptomlarla baflvurmalar›na karfl›n, ortalama
8 y›l sonra onlara tan› konulabilmifltir. Ülkemizde KF’nin
s›kl›¤› bilinmemektedir. Bununla birlikte Avrupa ve Akde-
niz’deki komflu ülkelerde s›kl›¤› göz önüne al›nd›¤›nda Tür-
kiye’de yaklafl›k 20 000 KF’li hasta oldu¤u düflünülmekte-
dir. Türkiye’de çeflitli merkezlerde izlenen hasta say›s› ise
750-1000 civar›ndad›r. Türkiye’deki KF’li hastalarda yap›-
lan genetik çal›flmalar çok say›da farkl› say›da mutasyon bu-
lundu¤unu ve genetik aç›dan çok heterojen bir topluluk ol-
du¤unu düflündürmektedir [43]. Bu nedenle hastal›¤›n
semptomlar›n›n ve klinik gidiflinin oldukça genifl bir spekt-
rum gösterebilece¤i unutulmamal›d›r. Tipik olmayan mu-
tasyonlara sahip hastalar daha ileri yafllarda kronik obstrük-
tif akci¤er hastal›¤›, tekrarlayan pankreatitler gibi bulgular
la da baflvurabilirler. Erken dönemde tan› ve tedavi, hasta-
l›¤›n morbidite ve mortalitesini azaltmaktad›r. Ülkemizde-
ki hem çocuk hem eriflkin hekimlerinin kistik fibrozisle il-
gili bilgi ve deneyimlerinin artmas›, bu hastalara daha er-
ken dönemde tan› ve tedavi uygulamas›n› sa¤layacakt›r.

Ülkemizde eriflkin KF’li hasta say›s› giderek artmaktad›r.
Eriflkin yafla ulaflana kadar çocuk gö¤üs hastal›klar› hekimle-
ri taraf›ndan uzun y›llar izlenen bu hasta grubunun öncelik-
le hem eriflkin hem çocuk gö¤üs hastal›klar› hekimlerinin
birlikte yapt›¤› geçifl klinikleri taraf›ndan bir süre izlenmesi
ve takipte hastan›n eriflkin gruba devredilmesi için uygun
altyap›n›n kurulmas›n›n yararl› olaca¤›n› düflünmekteyiz.
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