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Mekonyum ileusunun 12 ay altinda tani alan kistik
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Ozet

Amag: Mekonyum ileusu kistik fibrozda %10-20 oraninda gérilir. ilk tani bulgularindan biridir. On iki ay altinda tani alan kistik fibrozlularda
mekonyum ileusu varliginin seyire etkisini mekonyum ileusu olmayan grup ile karsilastirmak.

Gerec ve Yéntem: Bu calismada Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gégiis Hastaliklari Bélimiinde 1987-2005 vyillar arasinda 12
ay altinda mekonyum ileusu ile kistik fibroz tanisi alan 22 (11K/11E) hasta ile diger nedenlerle tani alan 192 (85K/107E) hastanin demografik,
klinik 6zellikleri, kolonizasyonlari, solunum iglevleri, hastaneye yatis sayilar, mutasyon tipleri ve takip sureleri karsilastiridi.

Bulgular: Hastalarin son vicut kitle indeksi, yas, zorlu ekspirasyonun 1. saniyesinde atilan volim (FEV1), vicut agirligi ve boy persantilleri
arasinda istatistiksel olarak fark saptanmadi. Staphylococcus aureus kolonizasyonu, Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu, mutasyon
analizi arasinda istatistiksel olarak fark saptanmazken, bronsektazi gelisiminin ve psédo-Bartter sendromu sikliginin mekonyum ileusu
olmayan grupta istatistiksel olarak anlamli olarak ylksek oldugu bulundu.

Cikarimlar: Bu hastalar cok merkezli olarak ve ortak tedavi yaklasimiyla tedavi edilip, takip edildiginde erken tani alan mekonyum ileusu
olan ve olmayan grup arasinda 6nemli fark yasanmamaktadir. Mekonyum ileusu kistik fibrozda koétl seyir isareti degildir. (Ttirk Ped Ars
2010; 45: 105-10)

Anahtar so6zciikler: Cocuk, kistik fibroz, mekonyum ileusu

Summary

Aim: Meconium ileus (MI) is an early clue to the diagnosis of cystic fibrosis (CF) and it occurs in about 15-20% of CF patients. To deter-
mine the possible prognostic factors in patients with cystic fibrosis with and without MI.

Material and Method: The sample consisted of 214 patients with CF diagnosed at younger than 12 months admitted to the pediatric pul-
monology unit over a period of 18 years between January 1987 to December 2005. 22 patients presented with Ml (MI group), 192 patients
had non MI (nonMI group). Demographic, clinical, nutritional and laboratory data were obtained.

Results: There were 11 female, 11 male patients in MI group, 85 female and 107 male patients in nonMI group. A statistically significant
difference was not observed between the groups studied regarding the following variables: BMI, Staphylococcus aureus and
Pseudomonas aeruginosa colonisations, mutation types, respiratory functions assesed by FEV1, lung findings. Pseudo-Bartter’s syndrome
and progression to bronchiectasis were detected higher in nonMI group statistically.

Conclusions: There is no prognostic difference between two groups when these patients are diagnosed early and followed-up by a mul-
tidisciplinary action and a collective treatment approach. The results of the present study suggest that meconium ileus is not an indication
of a more severe phenotype of cystic fibrosis. (Turk Arch Ped 2010; 45: 105-10)
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Giris

Yenidoganda mekoyum ileusu (Mi) karin sisligi, kusma,
24 saatte mekonyum cikisinda gecikme ile belirgindir.
Mekonyum ileuslarinda %24 ile %43 oraninda kistik fibroz
(KF) saptanmistir (1). Tanisi yenidogan déneminde Mi
varligi (Mi+), yenidogan taramasi aile éykiisti, daha sonraki
dénemde gelisme geriligi, sindirim sistemi ve solunum sis-
temi bulgulan ile konur. Kistik fibrozlu hastalarda, yasam
icin 6zellikle sindirim sistemi bulgularinin varliginin solunum
sistemi bulgularnnin varligina goére seyir agisindan daha
anlamli oldugu distnilmistir. Kistik fiorozda Mi sikligi
%7-20 arasinda degismektedir (2-4).

Kistik fibrozda erken taninin seyir Gzerinde olumlu et-
kisi oldugu disiinilmektedir. Ayrica Mi ile tani alan go-
cuklarda solunum iglev testlerinin azalmasi ve akcigerin
radyolojik bulgular gibi akciger bulgularinin kétilesmesi-
nin gésterilmesi de Mi’nin KF’nin daha ciddi bir sekli oldu-
gunu diasindirmastir (5).

Mekonyum ileusu ile tani konulan KF’li hastalarin
akciger bulgularinin, akcigere ait yakinmalari ile tani konan
hastalara gére daha yavas ilerledigi saptanmistir (6). Ayrica
Mi ile tani alan hastalarda beslenme, akciger hastaligi,
sindirim sistemi tutulumu, karaciger tutulumu agisindan
fark saptanmazken bazi arastiricilar tarafindan bu hastalar-
da karacigere ait anomalilerin daha sik oldugu gosterildi

Mekonyum ileusunun eslik ettigi bulgulan kétllesen
akciger hastalarinin durumunun KF genotipi ile aciklan-
abileceg@i dusUnulmustir. G551D ve R117H mutasyonunun
oldugu durumda Ml az gortiltrken, AF508 ve G542X muta-
syonu varliginda ise Mi’nin daha gok gériildiigi gézlen-
mistir (7,8).

Biz de bu ¢alismada bir yas altinda tani alan Ml (+) ve
MI(-) ve bir yas altinda erken tani alan hastalarin KF mu-
tasyonlar, viicut kitle indeksi (VKIi), bliylime, mikrobiyal
kolonizasyonlari, hastanede yatis sikhigi, takipteki VKi,
zorlu ekspirasyonun 1. saniyesinde atilan volimleri (FEV1)
karsilastinp Mi’nin KF’li hastalarda kéti seyir degeri tasi-
yip tasimadigini ve her iki grup arasinda mutasyon baki-
mindan fark olup olmadigini arastirmayr amagcladik.

Gerec ve Yontem

Bu calismada Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Co-
cuk Gogus Hastaliklar Bolimi’nde 1987-2005 yillar ara-
sinda 12 ay altinda KF tanisi alip takip edilen 214 hastadan
Mi tespit edilen 22 hasta ile diger nedenlerle tani alan 192
hastanin klinik &zellikleri, kolonizasyonlari, hastaneye yatis
sikliklari ve buyUmelerini karsilastirdik. Calismaya alinan
hastalarin dosyalarn geriye dénik olarak incelendi. Hasta-
larda KF tanisi, klinik bulgular, Gibson Cook yontemi ve/ve-
ya pilokarpin elektroforez yontemiyle él¢llen iki pozitif ter
testi ve/veya mutasyon tespiti ile konulmustur. Hastalar 3-
6 ay araliklarla (ilk yil ayda bir, daha sonraki dénemde 3-6
ay aralarla olacak sekilde) kontrole gelmisti. Mekonyum

ileusu bulgusu ve diger bulgularla tani alan KF’li tim
cocuklar ayni klinikte ayni tedavi yontemileri ile ayni zaman
surecinde takip ve tedavi edildi.

Hastalarin anne baba akrabali§i, kardes KF varligdi,
tani aninda boy, agirlik élctimleri, boy ve agirlik persantil-
leri, VKI, akciger bulgulari, malndtrisyon varligi, anemi,
transaminazlarin seviyesi, takip sireleri, takip sirasindaki
balgam kulturleri, bronsektazi varligi, hastanede yatma
durumlar, psoédo-Bartter gelisimi, karaciger tutulumu,
son yaglari, son vicut agirhgi, boy élciimleri ve persantil-
leri ile VKI'leri geriye déniik olarak Karsilastirildi. Alti
yasindan sonra yapabilenlerde solunum islev testleri
yapildi ve FEV1 degerleri karsilastiriidi. CFTR genotipleri
incelendi ve Mi (+) grup ile Mi (-) ve erken tani alan grup
karsilastirildi. Mutasyon analizinde 37 mutasyon calisild,
AF508 homozigot, heterozigot, diger ve tesbit edile-
meyenler olanlar olarak belirlendi. Kronik kolonizasyon
son bir yil icinde kiltirde en az bir ay aralklarla arka
arkaya alinan a¢ farkl kultirde ayni mikroorganizmanin
Uremesi olarak tanimlandi. Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus kolonizasyonu Mi (+) grupla Mi (-)
grup arasinda karsilastirildi. istatistik veriler SPSS veri
tabaninda calisildi. Sayisal dederlere student t testi, tekli
degerlere ki kare testi uygulandi.

Bulgular

Bir yas altinda KF tanisi alan hastalarmizdan 22’si Mi (+),
192’si ise diger bulgular ile tani alan hastalardan
olusmustu. Mekonyum ileusu ile tani alan hastalarin 11’i
kiz, 11’i erkek, Mi (-) olmadan basvuran hastalarin ise 85’i
kiz, 107’i erkekti.

Mekonyum ileuslu hastalarin tani vicut agirhgr persantili
-3p ile 25p arasinda (~3-10p), Mi (-) grupta (-3p ile 95p
arasinda (~3-10p) idi. Tani boy persantili Mi (+) grupta -3p ile
25-50p arasinda (~3-10p), Mi (-) grubunda -3p ile 95p (~10p)
idi. Mekonyum ileuslu grubun tani VKi’si 8,9-18,7
(12,32+2,36), Mi (-) grubun ise 9-20 (12,69+2,17) idi.

Son VKIi Mi (+) grupta 10,21-29,06 (15,97+3,66) (ortan-
ca 15,78) Mi (-) grupta 9,16-28,01 (15,33+2,65) (ortanca
12,77) idi. Son yaslan Mi (+) grupta 2-193 ay (45+47)
(ortanca 29 ay) , Mi (-) grupta 1-216 ay (56+54) (ortanca
37 ay) ay idi. Son viicut agirhig persantili Mi (+) grupta
~10p-25p, Mi (-) grupta ~10p idi. Son boy persantili ise
Mi(+) grupta ve Mi () grupta ~10-25p idi. Mekonyum
ileus’lu grupta solunum iglev testi yapabilen bes hastada
son FEV1 70-96 (87+40), Mi (-) grupta solunum islev testi
yapabilen 49 hastada son FEV1 25-133 (75+36) idi.

Hastalarin izlem siiresi Mi (+) grupta 0-181 (41+46)
(ortanca 26 ay) ay, Mi () grupta 0-259 (52+151) (ortanca 33)
ay idi. Hastalardan Mi (+) grupta Staphylococcus aureus
kolonizasyonu Ui¢ hastada, Mi (-) grupta ise 20 hastada
mevcuttu. Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu ise
Mi (+) grupta lic, Mi (-) grupta 23 hastada vard..
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Mekonyum ileuslu grupta akciger enfeksiyonu nede-
niyle yatan hasta sayisi 13, Mi (-) grupta 113 idi, akciger
enfeksiyonu nedeniyle hastanede yatis sayisi ise Mi (+)
grupta 27, Mi (-) grupta 293 idi. Ayni sekilde psédo-Bart-
ter (PSB) nedeniyle hastanede yatan M (+) KF sayisi 12,
Mi (-)li 117 idi, PSB nedeniyle hastanede yatis sayisi
Mi(+) grupta 24, Mi (-) grupta 205 idi. Hastalarin son taki-

Tablo 1. On iki ay altinda tani alan mekonyum ileuslu
hastalar ile mekonyum ileusu olmayan Kistik
fibrozlu hastalarin 6zellikleri

Ozellikler Mekonyum Mekonyum ileusu
ileuslu hastalar| olmayan hastalar

Hasta sayisi 22 192

Cins K/E 11/11 85/107

Tanidaki viicut 8,9-18,7 9-20

binde Mi (+) iki hastada, Mi (-)’li 78 hastada bronsektazi
saptandi. Karaciger hastaligi Mi (+) grupta iki, Mi(-) grup-
ta alti hastada saptandi. Takipte Mi (+)’li grupta 8len ol-
madi, Mi (-)’li grupta ise sekiz KF’li hasta kaybedildi. Has-
talarin 6zellikleri Tablo 1’de gdsterildi.

Kardes 6ykiisii Mi (+) grupta bir, Mi (-) grupta 32 has-
tada mevcuttu. Anne-baba akrabaligi Mi (+) grupta dokuz,
Mi (-) grupta 81 hastada vard..

Mekonyum ileusunun sik gézlendigi G542X mutasyonu
Mi (+)’li grupta saptanmadi, Mi (-) grupta iki hastada homo-
zigot, iki hastada heterozigot olarak saptand.. Yine Mi (+)’li-
ginin sik gdzlendigi AF508 mutasyonu Mi (+)’li grupta dért
hastada homozigot, dért hastada heterozigot, Mi (-)’li grup-
ta 23 hastada homozigot, 43 hastada heterozigot olarak
bulundu. Mekonyum ileusunun az goérildigu G551D ve
R117H mutasyonu her iki grupta da saptanmadi (Tablo 2).

Tani akciger bulgulari, malnitrisyon, anemi, anne baba

kitle indeksi (12,32+2,36) (12,69+2,17) o e .

- — akrabaligl, kardes 6ykusl arasinda ve mutasyon analizi,
Ortalama iziem siresi 0-181(@1246)ay | 0-259 (52+151) AF508 homozigot ve heterozigot mutasyonlari arasinda ista-
Sfiggg ls;c;f];‘;ssyonu 3 20 tistiksel olarak fark saptanmadi. Mekon_yum ileuslu KF’'de sik
Psewdomonas 3 25 gorulen tani kilosunda distklik ve VKI'de _iki grup arasmda}
aeruginosa kolonizasyonu fark saptanm?dL _ Ha§tglar|n tani boylar Ml (-) grubunda Ml
e e T s o7 293 (+) grubuna gére |stat|s_t|ksel olarak anlaimll bu[undy.
T e T 13 116 Hastalarin son VKI, yas, FEV1, vicut agirig ve boy
yatan hasta sayisi persantilleri arasinda istatistiksel olarak fark saptanmadi.
Psddo-Bartter o4 205 Staphylococcus aureus kolonizasyonu, Pseudomonas
sendromu le yatis aeruginosa kolonizasyonu, karaciger tutulumu arasinda
Eetlo Sarier cenelemy 12 17 istatistiksel olarak fark saptanmazken, brongektazi gelisi-
ile yatan hasta sayisi minin ve PSB tablosunun Mi (-) grupta istatistiksel olarak
Son viicut 10,21-29,06 9,16-28,01 anlaml olarak ytksek oldugu bulundu.
kitle indeksi (15,97+3,65) (15,33+2,65)
Karaciger tutulumu 2 6 Tartisma
Brongektazi 2 78
Oste(§)poroz 1 2 Kistik fibrozda yeni dogan déneminde Mi ilk bulgu ola-
VKi 181 4 23 rak karsimiza gikmaktadir. Amerika Ulusal Kistik Fibroz
VK 16-18 5 51 Vakfi, kayitlarinda 17 857 hastada M S|_kl|g|n| %16 bul-
VKi 14-16 7 6 mustur (11). 1979-1991 yillar arasinda M|l KF’den 6limle-
VK 14-10 3 a7 rin %1—?’§ini oIU§turmlakt.ad|r (j 2). .Fl.!shlve Langeda (13)
VKI 10} : s benzer 6lim orani bildirmiglerdir. KIStI-k f|lb-rozun erken ta-

nisinin hastalanma oranini azalttigi ve ileriki yasamda bes-
alicball E £l lenme durumunun iyilesmesine yardimci oldugu goésteril-
AFS508 homozigot 4 28 mistir (9). Waters ve ark.’lari (10) KF’de erken taninin ve
AF508 heterozigot 4 43 Mi’nin hastaligin seyrinde énemli oldugunu diistinmustur.
G542 homozigot - 2 Yenidogan déneminde Mi bulgular olan KF’lilerde klinik
G542heterozigot - 2
Tanidaki beyaz kiire 6800-26600 5500-33100 Tablo 2. Mekonyum ileuslu ve mekonyum ileusu olmayan
(EEL i) grubun mutasyon &zellikleri
Son FEVA1 5 hasta 49 hasta . .
70-96 (87+40) 25-133 (75+36) Mutasyon Mi (+) Mi (-)

Son yas 2-193 (45+47) 1-216 (56+54) AF508 homozygot 4 23
Tani SGOT 21-669 (91+113) 3-737 (711+75) AF508 heterozygot 4 43
Tani SGPT 9-816 (91+173) 13-497 (64+63) G542X 0 2
Kardes dykusl 1 32 G551D 2 (heterozigot)
Olim 0 8 R117H 0 0
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gidisin etkilenecegine ve bu etkinin olumsuz yénde olaca-
gina dair bulgular, tarama ile tani alan KF’ler kontrol gru-
bu oldugunda saptanmistir. Mekonyum ileusu ile malnit-
risyon arasinda ise agik bir iliski saptanmistir (19). Bizim
calismamizda Mi ile KF tanisi koyulan bir yas alti 22 ¢o-
cukla, yine bir yas altinda diger bulgularla tani alan 192
KF’li cocuk hasta seyir agisindan ve blylme acisindan
degerlendirildi ve her iki grupta VKI, mutasyon analizi,
Staphylococcus aureus kolonizasyonu, Pseudomonas
aeruginosa kolonizasyonu, akciger enfeksiyonu nedeniyle
hastanede yatis arasinda herhangi bir fark saptanmadi.
Sadece Mi (-) grupta bronsektazi gelisimi ve PSB daha
sikti ve tani boylarinin da Mi (-) grupta anlaml olarak da-
ha yUksek oldugu saptandi.

Literatiirde bazi mutasyon tipleri ile Mi’nin birlikteligi-
nin daha sik gézlendigi, bazi mutasyonlarla birlikteliginin
ise daha az oldugu belirtilmistir. Oliveira’nin (15) ¢alisma-
sinda dokuz Mi (+)’li hastanin {iclinde de AF508 homozi-
got saptandi. Ayni calismada Mi (-) grupta %12 homozi-
got, %24 heterozigot AF508 mutasyonu saptandi ve takip
siresince %24 Mi (+)’li hasta 8ldi ve Mi’nin seyirde 6lim
icin ciddi oldugu duisunuldd. Mekonyum ileusu olmayan
grupta yasam siiresi 62+14 iken, Mi (+)’li grupta 32+18
idi. Bu hastalarin yasam sdirelerinin de kisa oldugu
goraldi (15).

Bazi calismalarda ciddi mutasyon tasiyan hastalarda
Mi olusabilecegi diistiniimiistir (8,16). G551 D ve R117 H
mutasyonunda Mi gériilme sikigi azalmis iken AF508 ve
G542X mutasyonunda Mi daha sik gériiimiistiir. Fakat bi-
zim ¢alismamizda AF508 homozigot ve heterozigot grup-
ta Mi (+) ve Mi (-) grup arasinda istatistiksel olarak her-
hangi bir fark saptanmadi.

Literatiirde Mi’nin eslik ettigi ve akciger belirti ve bul-
gularinin belirgin oldugu durum KF’li hastalarin genotipi
ile aciklanabilir. Yenidogan taramasi ile tani alan AF508
homozigot mutasyonlu ¢ok kliclk ¢ocuklarda diger feno-
tiplerle karsilastinldiginda, daha erken solunum yolu ti-
kanma bulgular gosterilmistir (14). Ayni zamanda Mohon
ve ark.’larinin (14) calismasinda ¢ok kii¢lk yasta tani alan
AF508 homozigot mutasyonu olan KF’li cocuklarda, diger
genotiplere gére erken solunum yolu tikanma bulgulari
saptanmistir (7,8,14,15).

Kistik fibrozda kardes calismalari kromozom 19°da Mi
icin diizenleyici genlerin olduguna isaret etmistir (17). Me-
konyum ileusu 6ykUsi olan cocuklardaki daha ciddi akci-
ger hastaliginin varh@ini dizenleyici genlerle aciklamaya
calismiglardir (18). ilk gocukta Mi varsa diger kardesde Mi
olmaya egilim artmis olarak bulunmustur (5,10). Bizim ¢a-
lismamizda anne baba akrabaligi ve kardes KF varligi ara-
sinda Mi (+)’li grupla Mi (-)’li grup arasinda belirgin fark
saptanmamistir.

Mekonyum ileuslularin boyu literatirde zamaninda
dogmus bebeklerde ciddi olarak uzun olarak bulunmustu
ve boy Z skoru fazla idi. Bizim hastalarimizin da tani d6-

neminde boy persantilleri erken tani alan diger gruba go-
re yuksek bulundu. Literatiirde dogum kilolari arasinda iki
grup arasinda fark yoktu. Agirlik Z skoru tim Mi’li hasta-
larda Mi (-) olanlardan diisiiktii. Bu istatistik olarak beslen-
me degisiklikleri ile iligkili ciddi istatistik farki gdsteriyordu
(16). Kerem ve ark.’larinin (4) galismasinda ise Mi (+)’lilerde
genellikle dogum agirhig Mi (-)’den daha disiiktir. Me-
konyum ileuslu grupta distal intestinal tikaniklik, karaciger
blytkligu, dalak blytkligu, KF iligkili diabetes mellitus
ve karaciger transaminaz degerleri ve kan sekerinde fark
yoktu. Literatlirde 6lUm oranlarinda da her iki grup arasin-
da fark saptanmamisdi (5). Yalniz bu ¢calismada beslenme
durumu iyi olmasina ragmen akciger bulgular ciddi olarak
kétl idi ve FEV1 belirgin olarak dusuktid. Ayni zamanda
solunum yolu bakteriyel kolonizasyon ézelligi Mi (+)li
grupla kontrol grubu arasinda farkli degildi (5). Bizim c¢a-
lismamizda ise Mi (+) grupta FEV1’de ve solunum yolu
bakteriyel kolonizasyonunda Mi (-)’e gére herhangi bir
fark saptamadik. Ayni zamanda erken dénemde tani alan
bu iki grupta biyiimede, VKi’de de fark yoktu. Bunu da
her iki grubun erken dénemde tani alinca ayni siklik ve ay-
ni protokolle takip ve tedavi edilmelerine ve erken solu-
num yolu mikroorganizma saptanmasinda yogun antibi-
yotik tedavi almalarina, uygun fizyoterapi yapmalarina
bagh olabilecegini distndlk. Bronsektazi gelisimindeki
Mi (-) grubunda anlamli olarak fark olmasini ise kolonizas-
yon ve hastanede akciger enfeksiyonu nedeniyle yatisda
fark olmamasi nedeniyle tam olarak aciklayamadik.
Literatiirde dnceki yillarda Mi (+)’liler daha cok intrave-
néz tedavi aimak icin hastaneye yatiriimislar fakat Mi (-)’liler
ile aralarinda anlamli fark saptanmamis, ayni zamanda has-
tanede kalis stirelerinde de fark saptanmamistir (5). Bizim
calismamizda da her iki grubun hastanede yatis streleri ve
yatis sayilari bakimindan herhangi bir fark saptanmad..
Mekonyum ileusunun KF’nin daha ciddi seklinin erken
isareti olabilecedi Teper ve ark.’lar (18) tarafindan belirtil-
mistir. Mekonyum ileuslu cocuklarda Mi (-)’li gruba gére
ciddi akciger islevlerindeki diisukIik nedeniyle bu sekilde
oldugu dusindlda. Teper ve ark.’lan (18) calismasinda ak-
ciger islevlerinin azalmasinin Mi (+)’li cocuklarda gésteril-
mesi Mi (+)’nin KF’nin daha ciddi tipinin isareti olabilecegi
diisiincesini destekledi. Spirometrik dlgiimler tim Mi (+)’li
KF’li gocuklarda dustktl. Bu sonuglar Teper ve ark.’lar
(18) tarafindan 6zellikle diizenleyici genlerin varligi ve yok-
lugu ile aciklanmistir ve Mi’nin KF’nin daha ciddi fenotipini
gOsterdigini disinmusglerdir. Bu hastalarin akciger iglevle-
rini korumada erken ve dikkatli olunmasi gerektigine dikkat
cekmiglerdir. Fakat bizim calismamizda Mi (+)’li cocuklarda
takip suresince akciger komplikasyonlarinin gelismesi aci-
sindan Mi (+)’li grupla arasinda herhangi bir fark saptanma-
di. Fuchs ve Langer (18) da calismalarinda Mi (+) ve Mi (-)
¢ocuklarda solunumsal durumda fark saptamamiglardir.
Fakat akciger islev anomalilerini temel klinik bulgularla er-
ken yasta tani alan gocuklarda bildiriimiglerdir. Waters ve
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ark.’lari (10) akciger islevlerini yenidogan tarama ydntemi ile
tani alan KF’lilerde daha iyi buldular. Tani aninda Mi ile ta-
ni alanla, saglikl kontrol arasinda akciger islevleri agisindan
fark tespit etmemislerdir. Hudson ve ark.’lan (6) ise Mi ile
tani alan KF’li gocuklarda solunum bulgulari ile tani alanla-
ra gore akciger problemlerinin daha yavas ilerledigini gos-
terdi. Hudson ve ark.’larinin (6) ¢alismasinda erken taninin
kisa dénem seyri duzelttigi fakat uzun stredeki akciger bul-
gularindaki bozulma sirecine etkisi olmadigini géstermistir.
Hudson ve ark.’lan (6) gibi bizim calismamizda da Mi (+)’li
grupta ve Mi (-) grupta akciger iglevlerinden FEV1'de fark
tespit edilmedi. Bu da her iki grup hastanin da 12 ay altin-
da tani almasi nedeniyle akcigerlerini korumak amaciyla
egitim aldigi ve erken balgamda mikroorganizma Uremesi
durumunda “eradikasyon” tedavisi aldigi seklinde deger-
lendirildi. Ayni zamanda 12 ay altinda tani alan hastalarda
Mi'nin akciger bulgulan, karaciger tutulumu, hastanede
yatma, blyUme- gelisme icin risk etmeni olmadigi disunal-
di. Hastalanmiz benzer akciger durumu, yeterli beslenme
destegi ve benzer gelismeyi gosterdiler. Ayrica bizim calis-
mamizda Mi (+)’li grupla Mi (-)li grup arasinda Staphylo-
coccus aureus ve Pseudomonas aeruginosa kolonizasyo-
nu ve akciger enfeksiyonu nedeniyle hastanede yatis ara-
sinda fark saptanmadi fakat Mi (-)’li grupta bronsektazi
M (+)’li gruba gore istatistiki olarak da anlamli olarak daha
fazla saptandi.

Brezilyada yapilan galismada Mi’li hastalarin KF tanisi-
ni 3,6 ayda gec olarak aldigi belirtiimistir. Bu geciken tani
alan hastalar yenidogan yogun bakim birimi olmayan yer-
lerde dogan hastalardi. Bu hastalar bizde oldugu gibi du-
suk sosyoekonomik durumla, evde dogmakta ve geg
gbnderilen hasta grubunu olusturmaktadir ve bu hastalar-
da klinik muhtemelen olumsuz etkilenebilmektedir. Baz
yazarlar da erken taninin ciddi solunum komplikasyonlari-
ni etkileyip bu hastalarin erken 6limine neden olabilece-
gini belirtmislerdir (2,12).

1970’den énce Mi (+) grupta %70’in Uizerinde yiiksek
cerrahi 8lUm hizi vardi ve uzun siireli yasam Mi (-) hasta-
larla karsilastinldiginda ciddi olarak dusuktl (20). Evans
ve ark.’lari (21) calismalarinda KF’li cocuklarda yenidogan
déneminde Mi olmasinin uzun dénemde beslenme duru-
munu etkilemedigini gdstermislerdir. Mc Partlin ve ark.’la-
r (21) KF’de erken taninin hastaligin seyrinde olumlu fay-
da saglamadigini belirtmislerdir.

Bizim 192 hastadan olusan Mi (-) grubumuzda Mi (+)
gruptan farkli olarak daha énce bildiriimeyen PSB gelisi-
minin daha sik oldugunu saptadik. Bu da 12 ay altinda ilk
tani alan Mi (-) grupta PSB’nin daha sik oldugu hastala-
rin genellikle ilk olarak Ulkemiz ikliminin sicak olmasi ne-
deniyle dehidratasyonla metabolik alkolozla tani aldigi dii-
sunuldd. Kronik solunumsal ve sindirim sistemi bulgular
KF’nin en sik tutulum seklidir ancak hafif ve orta diizeyde
sindirim sistemi ve solunum sistemi bulgulari olan bebek-

lerde ciddi asid-baz ve elektrolit bozuklugu hastaligin
baslangi¢ bulgusu olabilir. Bu yas grubunda agiklanama-
yan metabolik alkaloz tablosu ayirici tanisinda KF ve PSB
g6z 6ninde bulundurulmalidir. Bu olaylar 6zellikle sicak
ve kuru iklimlerde, terde sivi ve elektrolit kaybinin fazla
miktarda oldugu yaz mevsimlerinde gérilmesine ragmen
bazi bdélgelerdeki kulttirel farklliklar sebebiyle kis aylarin-
da fazla kiyafet giydirme nedeniyle bu soguk mevsimler-
de de gorulebilmektedir (23).

Fustik ve ark.’lar (22) Makedonya’da 12 ayin altinda
yeni tani alan KF hastalarinda PSB kliniginin %16,5 has-
tada ortaya c¢iktigini bu basvurularin yaz aylari ve sicak
hava ile iligkisini bildirmislerdir. Yalcin ve ark.’lan (23) da
ayni yas grubundaki Turk ¢ocuklarinda bu orani %18,1
olarak bildirmiglerdir.

Kistik fibroz olgularinda PSB, 6zellikle kiigik ¢ocuklar-
da daha sik gortlmektedir. Bunun nedeni olarak, cogun-
lukla bu dénemde sadece anne stitil ya da disik sodyum
icerigi nedeniyle anne sutiine benzeyen formulalar ile
beslenme ve fazla terleme sorumlu tutulmaktadir. Buyuk
cocuklarda elektrolit bozuklugunun daha fazla aldosteron
salinimi ve digaridan daha kolay tuz alimi ile kargilanmasi,
bu yas grubunda hastaligin daha az tespit edilmesine se-
bep olmaktadir. Kiicik ¢ocuklarda araya giren kusma ve
ishal ataklari tabloyu bu yas grubunda daha siddetlendir-
mekte, bu tani ile erken bagvuruya yol agmaktadir.

Sonug olarak bu hastalar gok merkezli olarak ve ortak
tedavi yaklasimiyla tedavi edilip, takip edildiginde bizim c¢a-
lismamizda oldugu gibi erken tani alan Mi (+) grupla
Mi (-) grubu arasinda énemli fark yasanmamaktadir. Bu ne-
denle de ilk olarak Mi ile tani alan KF’li hastalarin kétii se-
yir gésterecegini sdylemek mimkin degildir ve bizim seri-
mizde Mi (+) hastalarda belirgin bir mutasyonda siklik sap-
tanmadi. Erken dénemde tani alan tim hastalarin iyi bir ta-
kip ve gerekli tedavi ile iyi seyredebilecekleri distnuldi.
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