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ÖÖzzggüünn AArraaflfltt››rrmmaa  OOrriiggiinnaall  AArrttiiccllee

ÖÖzzeett  
Amaç: Mekonyum ileusu kistik fibrozda %10-20 oran›nda görülür. ‹lk tan› bulgular›ndan biridir. On iki ay alt›nda tan› alan kistik fibrozlularda
mekonyum ileusu varl›¤›n›n seyire etkisini mekonyum ileusu olmayan grup ile karfl›laflt›rmak.

Gereç ve Yöntem: Bu çal›flmada Hacettepe Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Gö¤üs Hastal›klar› Bölümünde 1987-2005 y›llar› aras›nda 12
ay alt›nda mekonyum ileusu ile kistik fibroz tan›s› alan 22 (11K/11E) hasta ile di¤er nedenlerle tan› alan 192 (85K/107E) hastan›n demografik,
klinik özellikleri, kolonizasyonlar›, solunum ifllevleri, hastaneye yat›fl say›lar›, mutasyon tipleri ve takip süreleri karfl›laflt›r›ld›.

Bulgular: Hastalar›n son vücut kitle indeksi, yafl, zorlu ekspirasyonun 1. saniyesinde at›lan volüm (FEV1), vücut a¤›rl›¤› ve boy persantilleri
aras›nda istatistiksel olarak fark saptanmad›. Staphylococcus aureus kolonizasyonu, Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu, mutasyon
analizi aras›nda istatistiksel olarak fark saptanmazken, bronflektazi gelifliminin ve psödo-Bartter sendromu s›kl›¤›n›n mekonyum ileusu
olmayan grupta istatistiksel olarak anlaml› olarak yüksek oldu¤u bulundu.  

Ç›kar›mlar: Bu hastalar çok merkezli olarak ve ortak tedavi yaklafl›m›yla tedavi edilip, takip edildi¤inde erken tan› alan mekonyum ileusu
olan ve olmayan grup aras›nda önemli fark yaflanmamaktad›r. Mekonyum ileusu kistik fibrozda kötü seyir iflareti de¤ildir. (Türk Ped Arfl
2010; 45: 105-10)

Anahtar sözcükler: Çocuk, kistik fibroz, mekonyum ileusu 

SSuummmmaarryy
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 MI (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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Girifl

Yenido¤anda mekoyum ileusu (M‹) kar›n fliflli¤i, kusma,
24 saatte mekonyum ç›k›fl›nda gecikme ile belirgindir.
Mekonyum ileuslar›nda  %24 ile %43 oran›nda kistik fibroz
(KF) saptanm›flt›r (1). Tan›s› yenido¤an döneminde M‹
varl›¤› (M‹+), yenido¤an taramas› aile öyküsü, daha sonraki
dönemde geliflme gerili¤i, sindirim sistemi ve solunum sis-
temi bulgular› ile konur. Kistik fibrozlu hastalarda, yaflam
için özellikle sindirim sistemi bulgular›n›n varl›¤›n›n solunum
sistemi bulgular›n›n varl›¤›na göre seyir aç›s›ndan daha
anlaml› oldu¤u düflünülmüfltür. Kistik fibrozda M‹ s›kl›¤›
%7-20 aras›nda de¤iflmektedir (2-4).

Kistik fibrozda erken tan›n›n seyir üzerinde olumlu et-
kisi oldu¤u düflünülmektedir. Ayr›ca M‹ ile tan› alan ço-
cuklarda solunum ifllev testlerinin azalmas› ve akci¤erin
radyolojik bulgular› gibi akci¤er bulgular›n›n  kötüleflmesi-
nin gösterilmesi de M‹’nin KF’nin daha ciddi bir flekli oldu-
¤unu düflündürmüfltür (5).

Mekonyum ileusu ile tan› konulan KF’li hastalar›n
akci¤er bulgular›n›n, akci¤ere ait yak›nmalar› ile tan› konan
hastalara göre daha yavafl ilerledi¤i saptanm›flt›r (6). Ayr›ca
M‹ ile tan› alan hastalarda beslenme, akci¤er hastal›¤›,
sindirim sistemi tutulumu, karaci¤er tutulumu aç›s›ndan
fark saptanmazken baz› araflt›r›c›lar taraf›ndan bu hastalar-
da karaci¤ere ait anomalilerin daha s›k oldu¤u gösterildi 

Mekonyum ileusunun efllik etti¤i bulgular› kötüleflen
akci¤er hastalar›n›n durumunun KF genotipi ile aç›klan-
abilece¤i düflünülmüfltür. G551D ve R117H mutasyonunun
oldu¤u durumda MI az görülürken, ΔF508 ve G542X muta-
syonu varl›¤›nda ise M‹’nin daha çok görüldü¤ü gözlen-
mifltir (7,8). 

Biz de bu çal›flmada bir yafl alt›nda tan› alan MI (+) ve
MI(-) ve bir yafl alt›nda erken tan› alan hastalar›n KF mu-
tasyonlar›, vücut kitle indeksi (VK‹), büyüme, mikrobiyal
kolonizasyonlar›, hastanede yat›fl s›kl›¤›, takipteki VK‹,
zorlu ekspirasyonun 1. saniyesinde at›lan volümleri (FEV1)
karfl›laflt›r›p M‹’nin KF’li hastalarda kötü seyir de¤eri tafl›-
y›p tafl›mad›¤›n› ve her iki grup aras›nda mutasyon bak›-
m›ndan fark olup olmad›¤›n› araflt›rmay› amaçlad›k.

Gereç ve Yöntem

Bu çal›flmada Hacettepe Üniversitesi T›p Fakültesi Ço-
cuk Gö¤üs Hastal›klar› Bölümü’nde 1987-2005 y›llar› ara-
s›nda 12 ay alt›nda KF tan›s› al›p takip edilen 214 hastadan
M‹ tespit edilen 22 hasta ile di¤er nedenlerle tan› alan 192
hastan›n klinik özellikleri, kolonizasyonlar›, hastaneye yat›fl
s›kl›klar› ve büyümelerini karfl›laflt›rd›k. Çal›flmaya al›nan
hastalar›n dosyalar› geriye dönük olarak incelendi. Hasta-
larda KF tan›s›, klinik bulgular, Gibson Cook yöntemi ve/ve-
ya pilokarpin elektroforez  yöntemiyle ölçülen iki pozitif ter
testi ve/veya mutasyon tespiti ile  konulmufltur. Hastalar 3-
6 ay aral›klarla (ilk y›l ayda bir, daha sonraki dönemde 3-6
ay aralarla olacak flekilde) kontrole gelmiflti. Mekonyum

ileusu bulgusu ve di¤er bulgularla tan› alan KF’li tüm
çocuklar ayn› klinikte ayn› tedavi yöntemleri ile ayn› zaman
sürecinde takip ve tedavi edildi.

Hastalar›n anne baba akrabal›¤›, kardefl KF varl›¤›,
tan› an›nda boy, a¤›rl›k ölçümleri, boy ve a¤›rl›k persantil-
leri, VK‹, akci¤er bulgular›, malnütrisyon varl›¤›, anemi,
transaminazlar›n seviyesi, takip süreleri, takip s›ras›ndaki
balgam kültürleri, bronflektazi varl›¤›, hastanede yatma
durumlar›, psödo-Bartter geliflimi, karaci¤er tutulumu,
son yafllar›, son vücut a¤›rl›¤›, boy ölçümleri ve persantil-
leri ile VK‹’leri geriye dönük olarak karfl›laflt›r›ld›. Alt›
yafl›ndan sonra yapabilenlerde solunum ifllev testleri
yap›ld› ve FEV1 de¤erleri karfl›laflt›r›ld›. CFTR genotipleri
incelendi ve M‹ (+) grup ile M‹ (-) ve erken tan› alan grup
karfl›laflt›r›ld›. Mutasyon analizinde 37 mutasyon çal›fl›ld›,
ΔF508 homozigot, heterozigot, di¤er ve tesbit edile-
meyenler olanlar olarak belirlendi. Kronik kolonizasyon
son bir y›l içinde kültürde en az bir ay aral›klarla arka
arkaya al›nan üç farkl› kültürde ayn› mikroorganizman›n
üremesi olarak tan›mland›. Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus kolonizasyonu M‹ (+) grupla M‹ (-)
grup aras›nda karfl›laflt›r›ld›. ‹statistik veriler SPSS veri
taban›nda çal›fl›ld›. Say›sal de¤erlere student t testi, tekli
de¤erlere ki kare testi uyguland›. 

Bulgular

Bir yafl alt›nda KF tan›s› alan hastalar›m›zdan 22’si M‹ (+),
192’si ise di¤er bulgular ile tan› alan hastalardan
oluflmufltu. Mekonyum ileusu ile tan› alan hastalar›n 11’i
k›z, 11’i erkek, M‹ (-) olmadan baflvuran hastalar›n ise 85’i
k›z, 107’i erkekti. 

Mekonyum ileuslu hastalar›n  tan› vücut a¤›rl›¤› persantili
-3p ile 25p aras›nda (∼3-10p), M‹ (-) grupta (-3p ile 95p
aras›nda (∼3-10p) idi. Tan› boy persantili M‹ (+) grupta -3p ile
25-50p aras›nda (∼3-10p), M‹ (-) grubunda -3p ile 95p (∼10p)
idi. Mekonyum ileuslu grubun tan› VK‹’si 8,9-18,7
(12,32±2,36), M‹ (-) grubun ise 9-20 (12,69±2,17) idi.

Son VK‹ M‹ (+) grupta 10,21-29,06 (15,97±3,66) (ortan-
ca 15,78) M‹ (-) grupta 9,16-28,01 (15,33±2,65) (ortanca
12,77) idi. Son yafllar› M‹ (+) grupta 2-193 ay (45±47)
(ortanca 29 ay) , M‹ (-) grupta 1-216 ay (56±54) (ortanca
37 ay) ay idi. Son vücut a¤›rl›¤› persantili M‹ (+) grupta
∼10p-25p, M‹ (-) grupta ∼10p idi. Son boy persantili ise
M‹(+) grupta ve M‹ (-) grupta ∼10-25p idi. Mekonyum
ileus’lu grupta solunum ifllev testi yapabilen befl hastada
son FEV1 70-96 (87±40), M‹ (-) grupta solunum ifllev testi
yapabilen 49 hastada son FEV1 25-133 (75±36) idi. 

Hastalar›n izlem süresi M‹ (+) grupta 0-181 (41±46)
(ortanca 26 ay) ay, M‹ (-) grupta 0-259 (52±151) (ortanca 33)
ay idi. Hastalardan M‹ (+) grupta Staphylococcus aureus
kolonizasyonu üç hastada, M‹ (-) grupta ise 20 hastada
mevcuttu. Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu ise
M‹ (+) grupta üç,  M‹ (-) grupta 23 hastada vard›.  
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Mekonyum ileuslu grupta akci¤er enfeksiyonu nede-
niyle yatan hasta say›s› 13, M‹ (-) grupta 113 idi, akci¤er
enfeksiyonu nedeniyle hastanede yat›fl say›s› ise M‹ (+)
grupta 27, M‹ (-) grupta 293 idi. Ayn› flekilde psödo-Bart-
ter (PSB) nedeniyle hastanede yatan M (+) KF say›s› 12,
M‹ (-)’li 117 idi, PSB nedeniyle hastanede yat›fl say›s›
M‹(+) grupta 24, M‹ (-) grupta 205 idi. Hastalar›n son taki-

binde M‹ (+) iki hastada, M‹ (-)’li 78 hastada bronflektazi
saptand›. Karaci¤er hastal›¤› M‹ (+) grupta iki, M‹(-) grup-
ta alt› hastada saptand›. Takipte M‹ (+)’li grupta ölen ol-
mad›, M‹ (-)’li grupta ise sekiz KF’li hasta kaybedildi. Has-
talar›n özellikleri Tablo 1’de gösterildi. 

Kardefl öyküsü M‹ (+) grupta bir, M‹ (-) grupta 32 has-
tada mevcuttu. Anne-baba akrabal›¤› M‹ (+) grupta dokuz,
M‹ (-) grupta 81 hastada vard›.  

Mekonyum ileusunun s›k gözlendi¤i  G542X mutasyonu
M‹ (+)’li grupta saptanmad›, M‹ (-) grupta iki hastada homo-
zigot, iki hastada heterozigot olarak saptand›. Yine M‹ (+)’li-
¤inin s›k gözlendi¤i ΔF508 mutasyonu M‹ (+)’li grupta dört
hastada homozigot, dört hastada heterozigot, M‹ (-)’li grup-
ta 23 hastada homozigot, 43 hastada heterozigot olarak
bulundu. Mekonyum ileusunun az görüldü¤ü G551D ve
R117H mutasyonu her iki grupta da saptanmad› (Tablo 2).

Tan› akci¤er bulgular›, malnütrisyon, anemi, anne baba
akrabal›¤›, kardefl öyküsü aras›nda ve mutasyon analizi,
ΔF508 homozigot ve heterozigot mutasyonlar› aras›nda ista-
tistiksel olarak fark saptanmad›. Mekonyum ileuslu KF’de s›k
görülen tan› kilosunda düflüklük ve VK‹’de iki grup aras›nda
fark saptanmad›.  Hastalar›n tan› boylar› M‹ (-) grubunda M‹
(+) grubuna göre istatistiksel olarak anlaml› bulundu.

Hastalar›n son VK‹, yafl, FEV1, vücut a¤›rl›¤› ve boy
persantilleri aras›nda istatistiksel olarak fark saptanmad›.
Staphylococcus aureus kolonizasyonu, Pseudomonas
aeruginosa kolonizasyonu, karaci¤er tutulumu aras›nda
istatistiksel olarak fark saptanmazken, bronflektazi gelifli-
minin ve PSB tablosunun M‹ (-) grupta istatistiksel olarak
anlaml› olarak yüksek oldu¤u bulundu. 

Tart›flma

Kistik fibrozda yeni do¤an döneminde M‹ ilk bulgu ola-
rak karfl›m›za ç›kmaktad›r. Amerika Ulusal Kistik Fibroz
Vakf›, kay›tlar›nda 17 857 hastada M‹ s›kl›¤›n› %16 bul-
mufltur (11). 1979-1991 y›llar› aras›nda M‹ KF’den ölümle-
rin %1-2’sini oluflturmaktad›r (12). Fush ve Langeda (13)
benzer ölüm oran› bildirmifllerdir. Kistik fibrozun erken ta-
n›s›n›n hastalanma oran›n› azaltt›¤› ve ileriki yaflamda bes-
lenme durumunun iyileflmesine yard›mc› oldu¤u gösteril-
mifltir (9). Waters ve ark.’lar› (10) KF’de erken tan›n›n ve
M‹’nin hastal›¤›n seyrinde önemli oldu¤unu düflünmüfltür.
Yenido¤an döneminde M‹ bulgular› olan KF’lilerde klinik

Özellikler Mekonyum Mekonyum ileusu 
ileuslu hastalar olmayan hastalar

Hasta say›s› 22 192

Cins K/E 11/11 85/107

Tan›daki vücut 8,9-18,7 9-20 
kitle indeksi (12,32±2,36) (12,69±2,17)

Ortalama izlem süresi 0-181 (41±46) ay 0-259 (52±151)

Staphylococcus 3 20
aureus kolonizasyonu

Pseudomonas 3 23
aeruginosa kolonizasyonu

Akci¤er enfeksiyonu ile yat›fl 27 293

Akci¤er enfeksiyonu ile 13 116
yatan hasta say›s›

Psödo-Bartter  24 205
sendromu ile yat›fl

Psödo-Bartter sendromu  12 117
ile yatan hasta say›s›

Son vücut 10,21-29,06 9,16-28,01 
kitle indeksi (15,97±3,65) (15,33±2,65)

Karaci¤er tutulumu 2 6

Bronflektazi 2 78

Osteoporoz 1 2

VK‹ 18↑ 4 23

VK‹ 16-18 5 51

VK‹ 14-16 7 66

VK‹ 14-10 3 47

VK‹ 10↓ - 5

Akrabal›k 9 81

ΔF508 homozigot 4 23

ΔF508 heterozigot 4 43

G542 homozigot - 2

G542heterozigot - 2

Tan›daki beyaz küre 6800-26600 5500-33100 
(12600±4987)

Son FEV1 5 hasta 49 hasta 
70-96 (87±40 ) 25-133 (75±36)

Son yafl 2-193 (45±47) 1-216 (56±54)

Tan› SGOT 21-669 (91±113) 3-737 (71±75)

Tan› SGPT 9-816 (91±173) 13-497 (64±63)

Kardefl öyküsü 1 32

Ölüm 0 8

Tablo 1. On iki ay alt›nda tan› alan mekonyum ileuslu 
hastalar ile mekonyum ileusu olmayan kistik 
fibrozlu hastalar›n özellikleri

Mutasyon M‹ (+) M‹ (-)

ΔF508 homozygot 4 23

ΔF508 heterozygot 4 43

G542X 0 2

G551D 2 (heterozigot)

R117H 0 0

Tablo 2. Mekonyum ileuslu ve mekonyum ileusu olmayan 
grubun mutasyon özellikleri 
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gidiflin etkilenece¤ine ve bu etkinin olumsuz yönde olaca-
¤›na dair bulgular,  tarama ile tan› alan KF’ler kontrol gru-
bu oldu¤unda saptanm›flt›r. Mekonyum ileusu ile malnüt-
risyon aras›nda ise aç›k bir iliflki saptanm›flt›r (19). Bizim
çal›flmam›zda M‹ ile KF tan›s› koyulan bir yafl alt› 22 ço-
cukla, yine bir yafl alt›nda di¤er bulgularla tan› alan 192
KF’li çocuk hasta seyir aç›s›ndan ve büyüme aç›s›ndan
de¤erlendirildi ve her iki grupta VK‹, mutasyon analizi,
Staphylococcus aureus kolonizasyonu, Pseudomonas
aeruginosa kolonizasyonu, akci¤er enfeksiyonu nedeniyle
hastanede yat›fl aras›nda herhangi bir fark saptanmad›.
Sadece M‹ (-) grupta bronflektazi geliflimi ve PSB daha
s›kt› ve tan› boylar›n›n da M‹ (-) grupta anlaml› olarak da-
ha yüksek oldu¤u saptand›. 

Literatürde baz› mutasyon tipleri ile M‹’nin birlikteli¤i-
nin daha s›k gözlendi¤i, baz› mutasyonlarla birlikteli¤inin
ise daha az oldu¤u belirtilmifltir. Oliveira’n›n (15) çal›flma-
s›nda dokuz M‹ (+)’li hastan›n üçünde de ΔF508 homozi-
got saptand›. Ayn› çal›flmada M‹ (-) grupta %12 homozi-
got, %24 heterozigot ΔF508 mutasyonu saptand› ve takip
süresince %24 M‹ (+)’li hasta öldü ve M‹’nin seyirde ölüm
için ciddi oldu¤u düflünüldü. Mekonyum ileusu olmayan
grupta yaflam süresi 62±14 iken, M‹ (+)’li grupta 32±18
idi. Bu hastalar›n yaflam sürelerinin de k›sa oldu¤u 
görüldü (15).

Baz› çal›flmalarda ciddi mutasyon tafl›yan hastalarda
M‹ oluflabilece¤i düflünülmüfltür (8,16). G551 D ve R117 H
mutasyonunda M‹ görülme s›kl›¤› azalm›fl iken ΔF508 ve
G542X mutasyonunda M‹ daha s›k görülmüfltür.  Fakat bi-
zim çal›flmam›zda ΔF508 homozigot ve heterozigot grup-
ta M‹ (+) ve M‹ (-) grup aras›nda istatistiksel olarak her-
hangi bir fark saptanmad›.

Literatürde M‹’nin efllik etti¤i ve akci¤er belirti ve bul-
gular›n›n belirgin oldu¤u durum KF’li hastalar›n genotipi
ile aç›klanabilir. Yenido¤an taramas› ile tan› alan ΔF508
homozigot mutasyonlu çok küçük çocuklarda di¤er feno-
tiplerle karfl›laflt›r›ld›¤›nda, daha erken solunum yolu t›-
kanma bulgular› gösterilmifltir (14). Ayn› zamanda Mohon
ve ark.’lar›n›n (14)  çal›flmas›nda çok küçük yaflta tan› alan
ΔF508 homozigot mutasyonu olan KF’li çocuklarda, di¤er
genotiplere göre erken solunum yolu t›kanma bulgular›
saptanm›flt›r (7,8,14,15).

Kistik fibrozda kardefl çal›flmalar› kromozom 19’da M‹
için düzenleyici genlerin oldu¤una iflaret etmifltir (17). Me-
konyum ileusu öyküsü olan çocuklardaki daha ciddi akci-
¤er hastal›¤›n›n varl›¤›n› düzenleyici genlerle aç›klamaya
çal›flm›fllard›r (18). ‹lk çocukta M‹ varsa di¤er kardeflde M‹
olmaya e¤ilim artm›fl olarak bulunmufltur (5,10). Bizim ça-
l›flmam›zda anne baba akrabal›¤› ve kardefl KF varl›¤› ara-
s›nda M‹ (+)’li grupla M‹ (-)’li grup aras›nda belirgin fark
saptanmam›flt›r.

Mekonyum ileuslular›n boyu literatürde zaman›nda
do¤mufl bebeklerde ciddi olarak uzun olarak bulunmufltu
ve boy Z skoru fazla idi. Bizim hastalar›m›z›n da tan› dö-

neminde boy persantilleri erken tan› alan di¤er gruba gö-
re yüksek bulundu. Literatürde do¤um kilolar› aras›nda iki
grup aras›nda fark yoktu. A¤›rl›k Z skoru tüm M‹’li hasta-
larda M‹ (-) olanlardan düflüktü. Bu istatistik olarak beslen-
me de¤ifliklikleri ile iliflkili ciddi istatistik fark› gösteriyordu
(16). Kerem ve ark.’lar›n›n (4) çal›flmas›nda ise M‹ (+)’lilerde
genellikle do¤um a¤›rl›¤› M‹ (-)’den daha düflüktür. Me-
konyum ileuslu grupta distal intestinal t›kan›kl›k, karaci¤er
büyüklü¤ü, dalak büyüklü¤ü, KF iliflkili diabetes mellitus
ve karaci¤er transaminaz de¤erleri ve kan flekerinde fark
yoktu. Literatürde ölüm oranlar›nda da her iki grup aras›n-
da fark saptanmam›fld› (5). Yaln›z bu çal›flmada beslenme
durumu iyi olmas›na ra¤men akci¤er bulgular› ciddi olarak
kötü idi ve FEV1 belirgin olarak düflüktü. Ayn› zamanda
solunum yolu bakteriyel kolonizasyon özelli¤i M‹ (+)’li
grupla kontrol grubu aras›nda farkl› de¤ildi (5). Bizim ça-
l›flmam›zda ise M‹ (+) grupta FEV1’de ve solunum yolu
bakteriyel kolonizasyonunda M‹ (-)’e göre herhangi bir
fark saptamad›k. Ayn› zamanda erken dönemde tan› alan
bu iki grupta büyümede, VK‹’de de fark yoktu. Bunu da
her iki grubun erken dönemde tan› al›nca ayn› s›kl›k ve ay-
n› protokolle takip ve tedavi edilmelerine ve erken solu-
num yolu mikroorganizma saptanmas›nda yo¤un antibi-
yotik tedavi almalar›na, uygun fizyoterapi yapmalar›na
ba¤l› olabilece¤ini düflündük. Bronflektazi geliflimindeki
M‹ (-) grubunda anlaml› olarak fark olmas›n› ise kolonizas-
yon ve hastanede akci¤er enfeksiyonu nedeniyle yat›flda
fark olmamas› nedeniyle tam olarak aç›klayamad›k.

Literatürde önceki y›llarda M‹ (+)’liler daha çok intrave-
nöz tedavi almak için hastaneye yat›r›lm›fllar fakat M‹ (-)’liler
ile  aralar›nda anlaml› fark saptanmam›fl, ayn› zamanda has-
tanede kal›fl sürelerinde de fark saptanmam›flt›r (5). Bizim
çal›flmam›zda da her iki grubun hastanede yat›fl süreleri ve
yat›fl say›lar› bak›m›ndan herhangi bir fark saptanmad›.

Mekonyum ileusunun KF’nin daha ciddi fleklinin erken
iflareti olabilece¤i Teper ve ark.’lar› (18) taraf›ndan belirtil-
mifltir. Mekonyum ileuslu çocuklarda M‹ (-)’li gruba göre
ciddi akci¤er ifllevlerindeki düflüklük nedeniyle bu flekilde
oldu¤u düflünüldü. Teper ve ark.’lar› (18) çal›flmas›nda ak-
ci¤er ifllevlerinin azalmas›n›n M‹ (+)’li çocuklarda gösteril-
mesi M‹ (+)’nin KF’nin daha ciddi tipinin iflareti olabilece¤i
düflüncesini destekledi. Spirometrik ölçümler tüm M‹ (+)’li
KF’li çocuklarda düflüktü. Bu sonuçlar Teper ve ark.’lar›
(18) taraf›ndan özellikle düzenleyici genlerin varl›¤› ve yok-
lu¤u ile aç›klanm›flt›r ve M‹’nin KF’nin daha ciddi fenotipini
gösterdi¤ini düflünmüfllerdir. Bu hastalar›n akci¤er ifllevle-
rini korumada erken ve dikkatli olunmas› gerekti¤ine dikkat
çekmifllerdir. Fakat bizim çal›flmam›zda M‹ (+)’li çocuklarda
takip süresince akci¤er komplikasyonlar›n›n geliflmesi aç›-
s›ndan M‹ (+)’li grupla aras›nda herhangi bir fark saptanma-
d›. Fuchs ve Langer (18) da çal›flmalar›nda M‹ (+) ve M‹ (-)
çocuklarda solunumsal durumda fark saptamam›fllard›r.
Fakat akci¤er ifllev anomalilerini temel klinik bulgularla er-
ken yaflta tan› alan çocuklarda bildirilmifllerdir. Waters ve
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ark.’lar› (10) akci¤er ifllevlerini yenido¤an tarama yöntemi ile
tan› alan KF’lilerde daha iyi buldular. Tan› an›nda M‹ ile ta-
n› alanla, sa¤l›kl› kontrol aras›nda akci¤er ifllevleri aç›s›ndan
fark tespit etmemifllerdir. Hudson ve ark.’lar› (6) ise M‹ ile
tan› alan KF’li çocuklarda solunum bulgular› ile tan› alanla-
ra göre akci¤er problemlerinin daha yavafl ilerledi¤ini gös-
terdi. Hudson ve ark.’lar›n›n (6) çal›flmas›nda erken tan›n›n
k›sa dönem seyri düzeltti¤i fakat uzun süredeki akci¤er bul-
gular›ndaki bozulma sürecine etkisi olmad›¤›n› göstermifltir.
Hudson ve ark.’lar› (6) gibi bizim çal›flmam›zda da  M‹ (+)’li
grupta ve M‹ (-) grupta akci¤er ifllevlerinden FEV1’de fark
tespit edilmedi. Bu da her iki grup hastan›n da 12 ay alt›n-
da tan› almas› nedeniyle akci¤erlerini korumak amac›yla
e¤itim ald›¤› ve erken balgamda mikroorganizma üremesi
durumunda “eradikasyon” tedavisi ald›¤› fleklinde de¤er-
lendirildi. Ayn› zamanda 12 ay alt›nda tan› alan hastalarda
M‹’nin akci¤er bulgular›, karaci¤er tutulumu, hastanede
yatma, büyüme- geliflme için risk etmeni olmad›¤› düflünül-
dü. Hastalar›m›z benzer akci¤er durumu, yeterli beslenme
deste¤i ve benzer geliflmeyi gösterdiler. Ayr›ca bizim çal›fl-
mam›zda M‹ (+)’li grupla M‹ (-)’li grup aras›nda Staphylo-
coccus aureus ve Pseudomonas aeruginosa kolonizasyo-
nu ve akci¤er enfeksiyonu nedeniyle hastanede yat›fl ara-
s›nda fark saptanmad› fakat M‹ (-)’li grupta bronflektazi 
M (+)’li gruba göre istatistiki olarak da anlaml› olarak daha
fazla saptand›. 

Brezilyada yap›lan çal›flmada M‹’li hastalar›n KF tan›s›-
n› 3,6 ayda geç olarak ald›¤› belirtilmifltir. Bu geciken tan›
alan hastalar yenido¤an yo¤un bak›m birimi olmayan yer-
lerde do¤an hastalard›. Bu hastalar bizde oldu¤u gibi dü-
flük sosyoekonomik durumla, evde do¤makta ve geç
gönderilen hasta grubunu oluflturmaktad›r ve bu hastalar-
da klinik muhtemelen olumsuz etkilenebilmektedir. Baz›
yazarlar da erken tan›n›n ciddi solunum komplikasyonlar›-
n› etkileyip bu hastalar›n erken ölümüne neden olabilece-
¤ini belirtmifllerdir (2,12). 

1970’den önce M‹ (+) grupta %70’in üzerinde yüksek
cerrahi ölüm h›z› vard› ve uzun süreli yaflam M‹ (-) hasta-
larla karfl›laflt›r›ld›¤›nda ciddi olarak düflüktü (20). Evans
ve ark.’lar› (21) çal›flmalar›nda KF’li çocuklarda yenido¤an
döneminde M‹ olmas›n›n uzun dönemde beslenme duru-
munu etkilemedi¤ini göstermifllerdir. Mc Partlin ve ark.’la-
r› (21) KF’de erken tan›n›n hastal›¤›n seyrinde olumlu fay-
da sa¤lamad›¤›n› belirtmifllerdir.

Bizim 192 hastadan oluflan M‹ (-) grubumuzda M‹ (+)
gruptan farkl› olarak daha önce bildirilmeyen PSB gelifli-
minin daha s›k oldu¤unu saptad›k. Bu da 12 ay alt›nda ilk
tan› alan M‹ (-) grupta  PSB’nin daha s›k oldu¤u hastala-
r›n genellikle ilk olarak  ülkemiz ikliminin s›cak olmas› ne-
deniyle dehidratasyonla metabolik alkolozla tan› ald›¤› dü-
flünüldü. Kronik solunumsal ve sindirim sistemi bulgular›
KF’nin en s›k tutulum fleklidir ancak hafif ve orta düzeyde
sindirim sistemi ve solunum sistemi bulgular› olan bebek-

lerde ciddi asid-baz ve elektrolit bozuklu¤u hastal›¤›n
bafllang›ç bulgusu olabilir. Bu yafl grubunda aç›klanama-
yan metabolik alkaloz tablosu ay›r›c› tan›s›nda KF ve PSB
göz önünde bulundurulmal›d›r. Bu olaylar özellikle s›cak
ve kuru iklimlerde, terde s›v› ve elektrolit kayb›n›n fazla
miktarda oldu¤u yaz mevsimlerinde görülmesine ra¤men
baz› bölgelerdeki kültürel farkl›l›klar sebebiyle k›fl aylar›n-
da fazla k›yafet giydirme nedeniyle bu so¤uk mevsimler-
de de görülebilmektedir (23). 

Fustik ve ark.’lar› (22) Makedonya’da 12 ay›n alt›nda
yeni tan› alan KF hastalar›nda PSB klini¤inin %16,5 has-
tada ortaya ç›kt›¤›n› bu baflvurular›n yaz aylar› ve s›cak
hava ile iliflkisini bildirmifllerdir. Yalç›n ve ark.’lar› (23) da
ayn› yafl grubundaki Türk çocuklar›nda bu oran› %18,1
olarak bildirmifllerdir. 

Kistik fibroz olgular›nda PSB, özellikle küçük çocuklar-
da daha s›k görülmektedir. Bunun nedeni olarak, ço¤un-
lukla bu dönemde sadece anne sütü ya da düflük sodyum
içeri¤i nedeniyle anne sütüne benzeyen formulalar ile
beslenme ve fazla terleme sorumlu tutulmaktad›r. Büyük
çocuklarda elektrolit bozuklu¤unun daha fazla aldosteron
sal›n›m› ve d›flar›dan daha kolay tuz al›m› ile karfl›lanmas›,
bu yafl grubunda hastal›¤›n daha az tespit edilmesine se-
bep olmaktad›r. Küçük çocuklarda araya giren kusma ve
ishal ataklar› tabloyu bu yafl grubunda daha fliddetlendir-
mekte, bu tan› ile erken baflvuruya yol açmaktad›r.

Sonuç olarak bu hastalar çok merkezli olarak ve ortak
tedavi yaklafl›m›yla tedavi edilip, takip edildi¤inde bizim ça-
l›flmam›zda oldu¤u gibi erken tan› alan M‹ (+) grupla 
M‹ (-) grubu aras›nda önemli fark yaflanmamaktad›r. Bu ne-
denle de ilk olarak M‹ ile tan› alan KF’li hastalar›n kötü se-
yir gösterece¤ini söylemek mümkün de¤ildir ve bizim seri-
mizde M‹ (+) hastalarda belirgin bir mutasyonda s›kl›k sap-
tanmad›. Erken dönemde tan› alan tüm hastalar›n iyi bir ta-
kip ve gerekli tedavi ile iyi seyredebilecekleri düflünüldü.
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