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Recurrent Pulmonary Infections

OZET

Giris: Bu calismada, tekrarlayan akciger enfeksiyonu, kronik ishal ve gelisme geriligi sikayetleri ile
basvuran ve 0zgiil tani alamayan hastalarda kistik fibrozis (KF) sikiigini arastirarak bu hastalann
demografik, Klinik ve laboratuvar ozelliklerinin arastinimasi amagland.

Gerec ve Yontem: Bu galismada, KF tanisi, KF igin bir veya daha fazla karakteristik fenotopik 6zellik
gosteren cocuklarda terde kondiktivite Glgimi yapilarak kondu. Degerlendirmede, terde klor
konsantrasyonu 59 mmol/it'nin alti negatif, 60-79 mmol/lt arasi sinirda pozitif ve 80 mmol/it’nin lizeri
pozitif ter testi sonucu olarak kabul edildi. Atipik KF tanisi sinirda ter testi pozitifligine ilave olarak genetik
mutasyon, nazal potansiyel farki ve elastaz aktivitesi gibi destekleyici fakttrlerle birlikte kondu.

Bulgular: Galismaya toplam 356 hasta dahil edildi. Yirmi hastaya (%5,6) KF tanisi kondu. Hastalarin yas
ortalamasi 19,3+18,1 ay idi ve 234 (%65,7)’li erkekti. Tekrarlayan akciger enfeksiyonu ile bagvuran 90
hastanin 14’ine (%15,5), kronik ishal yakinmasi ile basvuran 99 hastanin 10°una (%10,1) ve belirgin
biiyiime ve gelisme geriligi olan 100 hastanin 7’sine (%7) KF tanisi kondu. Tani konan hastalarin temel
basvuru yakinmalar ates, solunum sistemi yakinmalari, gelisme gerilii ve kronik ishal idi. Toplam 356
hastaya 430 ter testi yapildi ve lgiim sonucu 60 mmol/It izerinde olan 33 hastadan 20 tanesine KF
tanisi konuldu.

Sonug: Kronik ishal, tekrarlayan akciger enfeksiyonu ve gelisme geriligi ile basvuran hastalarda KF ayirici
tanilar arasinda diisiniimelidir. Beyaz irkta yaklasik 3000’de 1 olan KF sikiigi hasta grubumuzda %5,6
oraniyla yiiksek bulunmustur. (Giincel Pediatri 2013; 11: 96-101)

Anahtar kelimeler: Akciger enfeksiyonu, biiyime geriligi, kistik fibrozis, kronik ishal, ter testi

SUMMARY

Introduction: The aim of this study was to investigate the incidence of cystic fibrosis (CF) in patients with
recurrent pulmonary infection, chronic diarrhea and failure to thrive having no specific diagnosis and also
to investigate the demographic features, and clinic and laboratory findings of such patients.

Materials and Methods: The diagnosis of CF has been established through measuring the sweat
conductivity in children presenting with one or more characteristic phenotypic features of CF. A chloride
concentration lower than 59 mmol/l was interpreted as negative; 60-79 as borderline and over 80 as
positive. A borderline sweat test result supported with genetic mutation, nasal potential difference or
elastase activity was diagnosed as atypical CF.

Results: A total of 356 patients fulfilled the study criteria. Twenty (5.6%) patients were diagnosed as
CF. The mean age of the patients was 19.3+18.1 months and 234 (65.7%) of them were boys. Of
the patients suffered from recurrent pulmonary infection, chronic diarrhea and failure to thrive; 15.5%,
10.1%, and 7% were diagnosed as CF, respectively. Major presenting complaints were fever, respiratory
tract diseases, failure to thrive, and chronic diarrhea in patients with CF. A total of 430 sweat tests were
ap%ied to 356 patients and 20 of the 33 patients with a test resulting over 60 mmol/L were diagnosed
as CF.

Conclusions: CF should be considered for the differential diagnosis of the patients presented with
chronic diarrhea, recurrent pulmonary infection, and failure to thrive. While the incidence of CF in white
people is approximately 1 in 3000 individuals, we found a higher rate of 5.6% in our study group.
(Journal of Current Pediatrics 2013; 11: 96-101)
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Giris

Kistik fibrozis (KF) beyaz irkta daha sik goriilen genetik
bir hastaliktir (1,2). Kronik obstriiktif akciger hastaligi,
pankreasin ekzokrin yetersizligi ve yiiksek ter elektrolit
dizeylerinden olusan klasik d¢ klinik bulgu hastalarin
%90’iInda bulunmaktadir (3-5). KF birgok organ epitelinde
transmembran klor kanali gérevi yapan bir proteini kodlayan
kistik fibrozis transmembran regilator (KFTR) genindeki
mutasyonlar sonucu olusur. Yedinci kromozomun uzun
kolunda yer alan KFTR geninin 1989’da klonlanmasindan
sonra 1500’tn (izerinde farkli mutasyon tanimlanmis ve
gen drindndn yapi ve fonksiyonu ile ilgili bilgi birikimi hizla
artmistir (6).

KE, yenidoganda mekonyum ileusu ve uzamis sarilik
gibi bulgularla kendini gosterir. Siit gocuklugu déneminde
ise ishal, bitytime geriligi, ps6dobartter tablosu, tekrarlayan
bronsiyolit ve opiliince tuz tadi alinmasi gibi bulgular
on plana gecer. Solunum yollarinda, 6nce S. aureus,
H. influenza, daha sonra P aeruginoza gibi
mikroorganizmalar kolonize olur. Daha bilyik yastaki
cocuklarda ise pansindzit, nazal polipozis, bronsektazi,
pnémotoraks, hemoptizi, diyabet, infertilite gibi belirti ve
bulgular kendini gosterir. Erken tani ve tedaviyle uzun
donem prognozu iyilestirmek amaclanmaktadir. Taninin ter
testi ve mutasyon analizi ile dogrulanmasi gereklidir.

Bu calismada, tekrarlayan akciger enfeksiyonu,
kronik ishal ve gelisme geriligi sikayetleri ile basvuran ve
spesifik tani alamayan hastalarda ter testi yapilarak KF
sikhiginin arastinimasi amaglanmistir. Elimizdeki verilere
gore; Ulkemizde malndtrisyonlu ve tekrarlayan akciger
enfeksiyonlu hastalarda KF sikligrile ilgili sadece bir galisma
mevcut olup, ¢alismamiz tekrarlayan akciger enfeksiyonu,
kronik ishal ve gelisme geriligi olan hastalarda KF sikliginin
arastinldigi ilk calismadir.

Gerec ve Yontem

Bu calismada Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri
Klinigine Ocak 2006 ve Ocak 2008 tarihleri arasinda
kronik ishal, tekrarlayan akciger enfeksiyonu, gelisme
geriligi, nazal polipozis, psOdobartter sendromu ve
mekonyum ileusu gibi KF siphesi uyandiran sikayetlerle
basvuran ve daha 6nce tani almamis hastalarda ter testi
yapilarak, KF sikhigi arastinldi ve hastalann demografik,
klinik ve laboratuvar Gzellikleri incelendi. Bu klinik Gzellikleri
aciklayacak baska bir kronik hastaligi olan cocuklar
calismaya dahil edilmedi. Ishal yakinmasinin (i¢ haftadan
daha fazla devam etmesi, kronik ishal olarak kabul edildi.
Bir yil icinde iki pnémoni atagi geciriimesi veya yasami
stresince en az U¢ kez pnomoni atagi gegiren ve ataklar
arasinda klinik ve radyografik olarak normal olan hastalar
tekrarlayan pnoémoni olarak kabul edildi (7). Boylar ve/
veya viicut adirliklan yaslarina goére 3. persentilin altinda

(<-2 SDS) olan hastalar biiytime ve gelisme geriligi olarak
kabul edildi.

Prospektif olan bu galismada, KF igin bir veya daha
fazla karakteristik fenotipik Ozellik gosteren gocuklarda
terde konduktivite 6lgimi yapilarak KF tanisi konulmasi
amaclandi. Degerlendirmede; 59 mmol/It'nin alti negatif
olgim, 60-79 mmol/lt arasi sinirda pozitif ve 80 mmol/
It’nin Gizeri pozitif olarak kabul edildi. Tim pozitif ve stipheli
hastalara en az iki kez ter testi yapild..

Calismaya alinan tim hastalar yas, cinsiyet, hastaneye
basvuru ve hastanede yatis sayisi, ebeveynlerin akrabalik
durumu, kardes sayisi, 6len kardes sayisi, ilk sikayet
baslama yaslan, basvuru sikayetleri ve bulgular, rutin
laboratuvar oOzellikleri, radyolojik bulgulan ve klinik
durumlar agisindan incelendi.

Hastalarin ter testi degerlendirmesi NANODUCT®
marka cihazla (Wescor Inc, Utah, USA) iki asamada
gerceklestirildi. Birinci asamada pilokarpin jeller yardimiyla
temizlenmis ve kurulanmis olan 6n kolda ter stimiile
edilirken; ikinci asamada ayni alanda ozel 6igtim basliklari
ile terde kondiiktivite Olgimi yapildi. Olgiim sonuglar
mmol/L cinsinden ifade edildi. Tim pozitif ya da stpheli
olgtimler en az iki kez tekrarland.

IzZlemdeki hastalanin Klinik 6zelliklerini Shwachman
skorlama sistemi (8), radyolojik ozellikleri ise modifiye
Chripsin ve Norman skorlama sistemi (9) ile degerlendirildi.
Hastalarin boy, kilo ve gelisimlerinin dederlendiriimesinde
Neyzi ve arkadaslarinin biyime-gelisme egrilerinden (10)
faydalanildi.

Tani konulan hastalardan enfeksiyon bulgulan olan
hastalara antibiyotik, solunum sistem yakinmasi olanlara
ilave olarak mukolitik tedavi ve postiiral drenaj, gelisme
geriligi ve malabsorbsiyonu olan hastalara pankreatik
enzim preparati, tim hastalara diyet uzmanlarindan yardim
alinarak uygun diyet programi verildi.

Istatistiksel Analiz

Istatistiksel degerlendirme icin SPSS 12.0 (SPSS Inc,
IL) bilgisayar programi kullanildi. Istatistiksel analizde
tanimlayici testler ve ki-kare testi uygulandi. P degeri
0,05’in altr anlamh kabul edildi.

Bulgular

Bu calismada Ocak 2006- Ocak 2008 tarihleri arasinda
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Klinigine basvuran
hastalardan KF siiphesi uyandiran 356 hasta degerlendirildi
ve 20 hastaya KF tanisi konuldu.

Calismada, 356 hastaya toplam 430 ter testi yapildi ve
olglim sonucu 60 mmol/It'nin Gzerinde olan 33 hastadan
20 tanesine KF tanisi konuldu. lIk ter testi 80 mmol/It'nin
tizerinde Olgilen 6 hastadan birisinin kontrol ter testleri iki
kez normal oldugu icin yanhs pozitiflik olarak kabul edildi
ve KF tanisi konulmadi. Ayrica, ilk test sonuglar 60-80
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mmol/It arasinda olan 27 hastanin timaniin ter testleri
tekrarlandi ve genetik mutasyonlar arastirldi. Genetik
inceleme, kontrol ter testleri sonuglar, gaitada pankreatik
elastaz diizeyleri ve hastalarin klinik 6zellikleri gdz 6niinde
bulundurularak 15 hastaya atipik KF tanisi konuldu (Tablo
1). Genetik inceleme sonucunda 12 hastada KF ile uyumlu
mutasyon saptandi, ¢ hastada mutasyon saptanmadigi
halde klinik Ozellikler ve tekrarlayan ter testleri 60-80
mmol/It arasinda 6lgildugii igin atipik KF kabul edildi. Bu
t¢ hastanin klinik izlemleri ve tedaviye yanitlan atipik KF ile
uyumlu idi.

Galismaya alinan cocuklarin 234’0 (%65,73) erkek
olup, tani konan hastalarin 15°i (%75,0) erkekti (p>0,05).
Galismaya alinan hastalarin yas ortalamasi 19,3+18,1
ay, KF tanisi konan hastalarin yas ortalamasi 17,5+16,5
ay idi (p>0,05). Degerlendirmeye alinan ve KF tanisi
konan hastalann ilk sikayet baslama vyaslan sirasiyla
11,3+26,5 ay ve 14+33,6 ay (p>0,05) olup her iki hasta
grubunda gocuklarin yaklasik %75’i yasamin ilk 6 ayinda
semptomatik olmaya baslamisti.

Galismaya alinan hastalarda ve KF tanisi konan
hastalarda ates, tekrarlayan solunum sistemi yakinmalari,
gelisme geriligi ve kronik ishal yaygin klinik ozelliklerdi
(Tablo 2).

Tekrarlayan pnomoni yakinmasi ile basvuran 90
hastadan 16 (%17,7) tanesinde ter testi 60 mmol/It'nin
izerinde saptanirken, bu hastalardan 14’Gnde (%15,5)

Tablo 1. Ter testi yapilan ve kistik fibroz (KF) tanisi alan
hastalarda ter testi sonuglan

Ter testi sonucu (mmol/It) ;g;tt:;trl za(g/:’l)a n Eg;;?;'nalgz)
<60 311 (87,4)

60-80 27 (7,5) 15 (75)

>80 6(1,7) 5 (25)
Basarisiz test 12 (3,4)

Tablo 2. Galismaya alinan ve kistik fibroz (KF) tanisi alan
hastalarin basvuru yakinmalar

KF tanisi kondu. Kronik ishal yakinmasi ile basvuran
99 hastadan 171’inde (%11,1) ter testi 60 mmol/lt'nin
Uzerinde saptandi ve bu hastalardan 10’unda (%10,1) KF
tanisi kondu. Belirgin biiyiime ve gelisme geriligi olan 100
hastadan 8'inde (%8) ter testi 60 mmol/lt'nin (izerinde
saptandi ve 7 (%7) hastaya KF tanisi kondu.

Hastalarin detayl oykiisi alindiinda, degerlendirilen
hastalarin %68,2’si ve KF tanisi alan hastalann %80’i
daha 6nce en az 10 kez hastaneye basvurmustu. Ayrica,
degerlendirilen hastalann %86,8'i ve KF tamisi alan
hastalarin %85’i en az bir defa hastanede yatili olarak
tedavi gérmiisti (Tablo 3).

Degerlendirmeye alinan gocuklann ebeveynlerinin
%50°sinde akrabalik yok iken; 1. derece akrabalik %33,1,
2. derece akrabalik %14,1 ve 3. derece/uzak akrabalik %2,8
olarak saptandi. KF tanisi alan hastalarin ebeveynlerinin
%50’si akraba degilken ebeveynlerin %45’inde 1. derece
akrabalik, %5’inde ise 2. derece akrabalik oldugu gorildi.

KF tanisi konan hastalarin %85’i en az dort kardese
sahipti. KF tanisi konan 20 hastadan 12’sinde kardes 6lim
Oykiisti mevcuttu. KF tanili gocuklann birinde 6 kardes
Ollim oykisu saptanmis iken, sadece 8 hastanin 6len
kardes Oykiisii yoktu.

Hem calismaya alinan hem de galisma sonunda tan
konan hastalarda belirgin gelisme geriligi oldugu go6rildi
(Tablo 4).

Hastalarin bazi laboratuvar degerlerine bakildiginda
incelenen hastalarin  21’'inde  (%5,9) transaminaz
yiksekligi, 15’inde (%4,2) psodobartter sendromu ve bir
hastada da hiperiirisemi mevcut iken; tani alan hastalarin
iki tanesinde asemptomatik transaminaz yiksekligi, iki
tanesinde ise psodobartter sendromu saptandi (Tablo 5).

Shwachman Klinik skorlamasina gére tani alan 20
hastanin; %5’i gok iyi, %60’1 iyi, %25'’i hafif, %5’i orta, %5’i
ise adir derecede hasta grubundaydi. Tani alan hastalar

incelenen KF tanisi
Yakinma tiim hastalar alan hastalar | p
(N=356) n (%) | (N=20) n (%)
Ates 332 (93,3) 18 (90) 0,147
Oksiiriik 304 (85,4) 12 (60) 0,007
Nefes darligi 260 (73,0) 11 (55) 0,156
Hinlt 252 (70,7) 12 (60) 0,444
Gelisme geriligi 100 (28,1) 7 (35) <0,001
Kronik ishal 99 (27,8) 10 (50) 0,061
Tekrarlayan 90 (25,3) 14 (70) <0,001
pnémoni

Tablo 3. Galismaya alinan ve kistik fibroz (KF) tamisi konan
hastalarin daha dnce hastaneye basvuru ve hastanede yatis
durumlan
Degerlendirilen | KF tanisi alan
cocuklar n (%) | hastalar n (%) P
1-5 53 (14,9) 1(9)
Hastaneye | 5 10 |60 (16,9) 3 (15)
basvuru 0,752
sayisi 10-20 | 74 (20,7) 6 (30)
>20 | 169 (47,5) 10 (50)
Yok 47 (13,2) 1(5)
1-3 179 (50,3) 8 (40)
Hastanede
yatis sayisi 3-5 87 (24,5) 7 (35) 0,163
5-10 |35(9,8) 2 (10)
10> 822 2 (10)
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Konan Hastalarin Degerlendirilmesi

akciger grafi bulgularina dayali modifiye Chripsin-Norman
skorlamasina gore degerlendirildiginde; sadece 4 hastanin
11 ve (zerinde puan aldigi tespit edilirken; geri kalan
hastalarda hafif degisiklikler oldugu tespit edildi.

Tartisma

KF hastalaninda birgok faktGrden dolayr gelisme geriligi
olusabilmektedir. Bunlarin basinda artmis enerji ihtiyaci,
malabsorpsiyon, yetersiz enerji alimi, karaciger hastaligi
ve diabetes mellitus gelmektedir. Hastalarin %85-90’inda
mevcut olan pankreas yetmezligi yagd, protein ve diger besin
maddelerinin malabsorpsiyonuna neden olabilmektedir
(11). Baslangicta pankreatik yetersizli§i olmayanlarda da
zamanla pankreas yetmezligi gelisebilir (12).

Yapilan ¢alismalarda KF'li hastalarda istirahat halindeki
eneriji tiiketiminin normal kontrollere gore %4-33 oraninda
artmis oldugu saptanmustir. Aimanya’da 3. basamak bir
cocukhastanesinde serihalde gelenve yatirilan, segiimemis
475 hastanin %24,1’inde malniitrisyon saptanmigstir. Bu
hastalara %40,0 oraninda mental retardasyon, %34,5
oraninda enfeksiyon hastaligi ve %33,3 oraninda KF tanisi
konmustur (13). Galismamizda da malnitrisyon, gelisme
geriligi ve kilo alamama sikayeti ile basvuran 145 hastadan
17’sinde (%11,7) KF tamisi kondu ve 2 hastamizda
karaciger tutulumu mevcuttu. Ayrica 104 KF olgusunun
degerlendirildigi bir calismada tani esnasinda hastalarin

Tablo 4. Galismaya alinan ve kistik fibroz (KF) tanisi konan hastalarin boy ve agirhk dagilimlari
Boy n (%) Agirhik n (%)
Persentil Degerlendirilen KF tanisi konan Degerlendirilen KF tanisi konan
<3.p 100 (28,1) 7 (35,0) 85 (23,9) 9 (45,0)
3-10.p 87 (24,5) 6 (30,0) 58 (16,3) 6 (30,0)
10-25.p 54 (15,1) 4 (20,0 64 (17,9) 3 (15,0)
25-50. p 30 (8,5) 1(5,0) 65 (18,3) -
50. p 67 (18,8) 1(5,0) 56 (15,8) 2 (10,0)
50-75. p 17 (4,8) 1(5,0) 28 (7.8)
75-90. p 1(0,2) -
Tablo 5. Galismaya alinan ve kistik fibroz (KF) tanisi alan %69,9'unun agirligi, %56,6’sinin ise boyu 10. persentilin
hastalarda dnemli laboratuvar degerleri altinda olgilmustir (14). Galismamizin sonuglan da bu
incelenen | KF tanisi literatir bilgisi ile uyumludur. Ter testi yapilan hastalarin,
gocuklar | aian ocukdar hem’vlijcut aglrhklg(l hem dq poylarl acisindan yaklasik
Laboratuvar testi n (%) " (%) P %77’si 50. persentilin aftinda idi. o
Bir calismada KF tanisi alan hastalarin, ilk sikdyet
baslama yas! ortalama 3 ay, tani alma yas! ise 2 yil 4 ay
AST/ALT yiiksekligi 21 (5,9 (10) olarak bulunmustur (15). Baska bir ¢alismada tani alan
Pstdobartter varligi 15(4,2) | 2(10) hastalarin, ilk sikdyet baslama yasi ortalama 2,3 ay, tani
Agklanamayan hiponatremi | 4 (1,1) (10) 0.580 | alma yasi ise 14,3 ay olarak saptanmistir (16). Hem daha
Ure/kreatinin ytksekig 1 03) once yapilan hem de bizim galismamizin sonuglarina

bakildiginda; hastalarin ¢ogunlugunun yasamin ilk 6
ayinda semptomatik oldugu ve iki yasina kadar tani aldigi
gOrilmektedir.

Baska bir calismada, 693 KF hastanin 15 tanesinde
klinik olarak hepatik hastalik meydana gelmis, 13 hastada
tiim semptomlarin portal hipertansiyona sekonder olustugu
saptanmigtir (14). Galismamizda KF tanisi alan hastalardan
sadece ikisinde hepatobiliyer sistem tutulumu olup, bu
hastalarda sadece asemptomatik hipertransaminazemi
oldugu gorilda.

Pstdobartter sendromu, terde artmis elektrolit kaybina
bagli hipokloremi, hiponatremi ve hipoalbuminemiye eslik
eden renin ve aldosteronda artis ile karakterize metabolik
alkaloz tablosudur. Bazi hastalara intravendz sivi tedavisi
gerekebilirken; bu hastalara hayatin ilk dénemlerinde ek
sodyum ve potasyum veriimelidir. Bir yasindan sonraki
donemde bu tablo genellikle kendiliginden dizelir (17,18).
12 KF hastasinin degerlendirildigi bir calismada 8 hastada
psodobartter sendromu saptanmustir (16). Calismaya
aldigimiz hastalarin  15’inde psédobartter sendromu
mevcutken; bu hastalann sadece 2’sinde KF tanisi konuldu.

Avrupa tanisal calisma grubu KF tanisinda terminolojik
onerilerde bulunurken, KF hastalarini klasik (tipik) ve non-
klasik (atipik) olarak iki sinifa ayirmistir. Atipik KF tanisiigin,
KF igin bir fenotipik ozellik, en az bir sistem tutulumunu
ve normal ya da sinirda pozitif ter testi 6lgimtini gerekli
gormiis ve bu hastalarda kesin tani konulmasi icin KFTR
mutasyon galismalari veya nazal potansiyel fark olgimi
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gibi diger tanisal yontemlerin kullanilmasini 6nermistir
(19). KF tanisinda tek bir ter testi yiiksekligi tani koymada
yeterli degildir, biitin yiksek ve sinirda pozitif ter testi
sonugclar en az iki kez farkl zamanda tekrar edilmelidir (20).
Calismamizda terde konduktivite 6lgimi yontemiyle ter
testi yapiimistir. Degerlendirmede; 60-79 mmol/It sinirda
pozitif dl¢iim, 80 mmol/It'nin izeri pozitif ve 59 mmol/It’nin
alti negatif 6lgiim olarak alinmistir. Tum pozitif ve stipheli
hastalara en az 2 kez ter testi yapimistir. Toplam 356
hastaya 430 ter testi yapilmis olup 5 hastaya tipik KF tanisi
konmus, 15 hasta ise atipik KF olarak takibe alinmistir. Ik
ter testi 80 mmol/It Gizerinde Glgtilen alti hastadan birisinin
kontrol ter testleri iki kez normal oldugu igin yanlis pozitiflik
olarak kabul edildi ve KF tamisi konulmadi. Ayrica, ilk
test sonuglar 60-80 mmol/It arasinda olan 27 hastanin
timtinin ter testleri tekrarlandi ve genetik mutasyonlari
gonderildi. Ter testi pozitiflidi, genetik mutasyon, pankreatik
elastaz diizeyleri ve hastalarin fenotipik Ozellikleri goz
oniinde bulundurularak 15 hastaya atipik KF tanisi konuldu.
Genetik inceleme sonucunda on iki hastada KF ile uyumlu
mutasyon saptandi, ii¢ hastada mutasyon saptanmadigi
halde klinik Ozellikler ve tekrarlayan ter testleri 60-80
mmol/lt arasinda olgtldigu icin atipik KF kabul edildi.
Ulkemizde KFTR geninde goriilen mutasyonlarin farkli
olmasi ve o donemde bakilan genetik mutasyon sayisinin
kisith olmasi bu hastalarda mutasyon saptanmamasinin
bir nedeni olabilir.

KF insidansi toplumlar, irklar ve hatta ayni dlkenin
dedisik bolgeleri arasinda belirgin farkliik géstermektedir.
Ulkemizde simdiye dek KF insidansini saptamaya
donuk ulasabildigimiz tek galisma 1973 yilinda Istanbul
Universitesi'nden  Giirson ve ark. (21) tarafindan
gerceklestiriimis ve terde klor iyonunun olgtimesi ile
insidans 1/3000 olarak bulunmustur. Ulkemizde yapilan,
riskli hasta grubunda KF sikidinin arastinidigi bir calismada
tekrarlayan akciger enfeksiyonu olan gocuklarda KF sikiig
%5,3, malnutrisyonu olanlarda %8,8, malnutrisyonu ve/
veya tekrarlayan akciger enfeksiyonu olan gocuklarda ise
%7,1 bulunmustur (22). Ulkemizde yapilan iki galismada,
tekrarlayan pnomonili hastalarda KF sikhigini %3 ve
%12 saptanmigtir (23,24). Bir calismada kronik ishal
vakalarinda KF sikligi %10 bulunmustur (25). KF agisindan
riskli hasta grubunda yaptigimiz bu ¢alismada, KF sikligi
tekrarlayan pnomonili hastalarda %15,5, gelisme geriligi
olanlarda %7 ve kronik ishal yakinmasi olanlarda %10,1
saptanmis iken; deg@erlendirmeye alinan tim hastalarda
%5,6 olarak saptandi.

KF multisistemik bir hastalik olmakla birlikte mortalite
ve morbiditeye en gok akciger hastaligi sebep olmaktadir,
KF'de akcider hastaliginin patogenezinin multifaktoriyel
oldugu soylenebilir. Berkin ve arkadaslarinin erigkin
ve adolesan donemdeki KF hastalar izerinde yaptidi
calismada oksurik %100, balgam %90, sinizit ve rinit

%84, parmaklarda gomaklasma %74, krepitan raller %42,
gogls deformitesi %26, tekrarlayan higilti (wheezing)
%58, eklem adns! %68, abdominal distansiyon %26,
hepatomegali %21, ge¢ puberte %10 saptamistir (26).
Suudi Arabistan’da yapilan ¢alismada 12 KF hastasinin
timiinde tekrarlayan akciger enfeksiyonu, gelisme
geriligi ve kronik ishal saptanmigtir (16). Yine 106 KF
hastasinin degerlendirildigi retrospektif bir calismada da
en sik semptom olarak tekrarlayan akciger enfeksiyonu,
kronik ishal ve gelisme geriligi saptanmistir (27).
Brezilya’da 104 KF hastasinin degerlendirildigi calismada
ise hastalarin %89,4’inde solunum sistem yakinmasi,
%59,6’sinda sindirim sistem yakinmasi, %5,8’inde
mekonyum ileusu saptanmistir (15). Calismamizda
hem calismaya alinan hem de tani alan hastalarda
birgok sistemle ilgili sikdyet mevcut iken; ates, solunum
sistemi yakinmalari, gelisme geriligi ve kronik ishal temel
basvuru yakinmalariydi.

Sonug olarak, kronik ishal, tekrarlayan akciger
enfeksiyonu ve gelisme geriligi ile basvuran hastalarda
KF ayinci tanilar arasinda dastnilmelidir. Riskli hasta
grubunda yapilan bu gaismada KF sikligi genel toplumdan
yilksek saptanmstir. Hastaligin klinik bulgularinin erken
yaslarda basladigi dikkate alindiginda tarama yontemlerinin
gelistirilip yayginlastinimasi toplum saghgi acisindan gok
onemlidir.
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