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Orta ve ağır akciğer tutulumu olan kistik fibrozlu hastalarda ölüme etki
eden diğer risk etmenleri

Other risk factors associated with mortality in moderate and severe cystic fibrosis patients
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Özet 
Amaç: Ağır akciğer hastalığı kistik fibroza bağlı ölümlerin %80’inden sorumludur. Bu çalışmanın amacı orta ve ağır akciğer hastalığı olan kistik fibrozlu
hastalarda ölüm ile ilişkili olabilecek diğer risk etmenlerini araştırmaktır. 
Gereç ve Yöntem: Kliniğimizde izlenen kistik fibrozlu 200 hastadan, orta ve ağır akciğer hastalığı olan  (FEV1 beklenen değer %≤60) 35 hasta çalışmaya
alındı.  Demografik veriler, akciğer işlevleri, yüksek çözünürlüklü göğüs tomografisi,  değiştirilmiş Bhalla skoru, kan gazı  ve beslenme durumu incelendi. 
Bulgular: Orta ve ağır akciğer hastalığı olan kistik fibrozlu hastaların solunum desteğine gereksinimi %31,4 idi. Düşük akciğer işlevleri,
girişimsel olmayan ventilasyon ihtiyacı, diabetes mellitus, Sa02<95 ve pCO2>50 mmHg olması ve son bir yılda sık sık damardan antibiyotik
gereksinimi olmasının ölüm riskinde artış ile ilişkili olduğu saptandı. 
Çıkarımlar: Bu çalışmada tek bir merkezde izlenen; farklı mutasyonlara sahip ve akciğer nakli yapılmamış orta ve ağır akciğer hastalığı olan kistik
fibroz hastaları değerlendirilmiş ve ölümle ilişkili diğer etmenler bildirilmiştir.  (Türk Ped Arfl 2012; 47: 267-71)
Anah tar söz cük ler: Çocuk, kistik fibroz, ölüm riski

Sum mary
Aim: Severe pulmonary disease is responsible for over 80% of deaths associated with cystic fibrosis. Our aim was to evaluate the other risk factors
associated with mortality in patients with cystic fibrosis who have moderate and severe lung disease.
Material and Method: Among 200 patients with cystic fibrosis who were followed up in our clinic, 35 patients with moderate and severe lung disease
(%FEV1 predicted  ≤60) were included in the study. Demographic data, pulmonary function tests, high resolution thorax tomography, modified Bhalla
score, blood gas analysis and nutritional status of the patients were evaluated. 
Results: Requirement for respiratory support was 31.4% in moderate and severe lung disease. Lower pulmonary function, requirement for non
invasive ventilation, presence of diabetes mellitus, a Sa02 value of <95, a value of pCO2 >50 mm Hg and requirement for frequent IV antibiotics
were significantly related with increased mortality. 
Conclusions: This is a single centre study conducted in patients with cystic fibrosis who had moderate and severe lung disease and who had not received
lung transplantation. We evaluated the clinical outcome and other factors that were associated with mortality.  (Turk Arch Ped 2012; 47: 267-71)
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Gi rifl 

Kistik fibroz (KF) beyaz ırkta sık görülen, otozomal çekinik
(resesif) geçişli ve yaşam süresini kısaltan bir hastalıktır.
Hastalığın sıklığı beyaz ırkta 1/2 500-1/3 500, Afrika kökenli
Amerikalılarda 1/17 000 civarındadır (1-3). Türkiye’deki tam

sıklığı bilinmemekle birlikte Yunanistan ve İsrail’de sırasıyla 1/4
000 ve 1/5000 bulunmuştur (4).

Hastalık KF geni tarafından kodlanan KF transmembran
regülatör proteinindeki (KFTR) mutasyonlara bağlı olarak ortaya
çıkar. Günümüzde hastalığa sebep olan 1 910 adet mutasyon
tanımlanmıştır (3).  En sık olarak  F508del mutasyonu görülmekte



olup, sıklığı etnik kökene göre %30-80 arasında değişmektedir
(4-6). Türkiye’de F508del mutasyonu sıklığı %20,4-28,4’dür 
(7-10). Türk hastalarda mutasyon dağılımının çok farklı olduğu
bilinmekte, buna bağlı olarak da klinik bulguların ve seyrin farklılık
gösterdiği düşünülmektedir (7-10).

Kistik fibrozda etkin destekleyici tedavi yöntemlerinin
gelişmesiyle ortalama yaşam süresi son 10 yılda 30 yıldan 38,3
yıla çıkmıştır. Kistik fibrozda ölümlerin %80’i ağır akciğer
hastalığı ile olur (3).  Yaşam kalitesi çok düşük olan ve iki yıllık
sağkalım beklentisi %50 altında olan hastalar için akciğer nakli
bir tedavi seçeneği olarak önerilmektedir (11,12). Çocuklarda
akciğer naklinin en önemli gerekçesi KF’dir. 

Kistik fibrozda ölüm riski ile ilgili ilk çalışma 1992 yılında
Kerem ve ark. (13) tarafından yapılmış olup FEV1-beklenen
%≤30, arteriyel kan gazında CO2 basıncı 50 mmHg’dan fazla ve
O2 basıncı 55 mmHg’dan az olması durumunda, iki yıllık
sağkalım olasılığı %50 olarak bildirmiştir. Sözkonusu çalışmada
seyri belirlemede en değerli değişkenin FEV1 yüzdesi olduğu
saptanmıştır. Bu çalışmanın ardından KF’li hastalarda ölüm
riskini belirlemeye yönelik birçok çalışma yapılmıştır (14-22). Bu
çalışmaların amacı akciğer nakli gereken hastaların seçimini
doğru olarak yapmaktır. Çünkü nakil yapılsa bile erken ve geç
komplikasyonlara bağlı olarak hastalık ve ölüm riski vardır (22). 

Türkiye’de KF’de ölüm ile ilişkili risk etmenleri
araştırılmamıştır; aynı zamanda çocuk hastalarda akciğer nakli
az sayıda merkezde ve kısıtlı sayıda hastaya yapılabilmektedir.
Bu çalışmadaki amacımız farklı mutasyona sahip ve akciğer
nakli yapılmamış orta ve ağır akciğer hastalığı olan KF
hastalarında ölüme etki eden diğer etmenleri saptamaktır.

Gereç ve Yöntem

Marmara Üniversitesi Çocuk Göğüs Hastalıkları
Polikliniği’nde izlenen, FEV1<%60 ve en az iki yıldır izlemde
olan KF tanılı 35 hastanın klinik bulguları ve laboratuvar
verileri dosyalarından geriye dönük olarak derlendi. Kistik
fibroz tanısı, klinik bulguların varlığı ve ter testi pozitifliği
(Cl>60 mEq/L) ile konuldu.

Hastalardan 30’unda ters hibridizasyon yöntemini temel alan
“strip assay” kiti  kullanılarak 36 KFTR mutasyonu tarandı. 

Kistik fibrozda pankreatik yetersizlik teşhisi; klinik olarak
ekzokrin pankreas işlev yetersizliği bulgularının yanısıra dışkıda
fekal elastaz-1 düzeyinin <100 mg/g saptanması ile konuldu (23).

Kistik fibrozun karaciğer tutulumu; hepatobiliyer
ultrasonografide karaciğer büyüklüğü, yağlı değişim veya siroz
saptanması ve karaciğer enzimlerinde yükseklik olarak
tanımlandı (21).

Kronik Pseudomonas aeruginosa (PA) kolonizasyonu;
balgamda son altı aylık dönemde üç kez PA üremesi olarak
tanımlandı (21).

Hastalara hiperkarbik akut akciğer alevlenmesi, gece
desatürasyon ve/veya gece hiperkarbi oluşması durumunda
girişimsel olmayan ventilasyon verildi (24).

Gece hiperkarbinin eşlik etmediği ve O2 doygunluğunun
%92’nin altında olduğu durumda ise burundan O2 desteği
verildi (25).

Kistik fibroz akut alevlenmesi tanısı; ateş, yeni başlayan veya
artan öksürük veya balgam çıkarma, hemoptizi, nefes darlığı,
göğüs ağrısı, halsizlik, yorgunluk, iştahsızlık, FEV1 veya FVC’de
%10’dan fazla düşme, akciğer dinleme bulgularında kötüleşme
durumlarından en az ikisinin bulunması ile konuldu (26). Akut
alevlenme tanısı konulan hastalardan klinik bulguları stabil
olanlar ağızdan antibiyotik ile tedavi edildi. Ağızdan antibiyotik
tedavisine klinik yanıt vermeyen veya başvuru anında klinik
olarak stabil olmayan, O2 doygunluğu <%94 olan veya kan
gazında CO2 basıncı 45’in üstünde olan hastalar, yatırılarak
damardan antibiyotik tedavi uygulandı. 

Çalışmamızda solunum işlev testi ölçümleri Winspro PRO 2,8
(MIR, Italy) markalı cihazla altı yaş üstündeki hastalara uygulandı.
Test zorlu bir inspirasyon sonrası zorlu ekspirasyon manevrası ile
spirometrenin okuyucu kısmına üflenerek uygulandı. Test en az
üç kez tekrarlandı, üç kabul edilebilir spirometri değeri elde edildi
ve en yüksek değerler kaydedildi (27).

Hastalara ait yüksek çözünürlüklü göğüs tomografileri
(YÇGT) hastaların klinik durumunu bilmeyen radyolog
tarafından değiştirilmiş Bhalla yöntemi ile değerlendirildi.
Sıradan bulguların yaygınlık ve şiddetine göre değerler 0 ile 31
arası değişmekteydi. Sıfır diğer Bhalla yöntemine göre normal
olarak kabul edildi, bir-10 arası hafif, 11-21 arası orta, 22-31
arası değerler ağır olarak değerlendirildi (28).

Hastaların tanımlayıcı özellikleri değerlendirilirken normal
dağılıma sahip olan veriler ortalama ve standart sapma ile,;
normal dağılım içinde olmayan veriler ise ortanca ve en küçük-en
büyük değerler kullanıldı. Ölüm ile ilişkili etmenlerin
araştırılmasında Pearson korelasyon, Spearman korelasyon ve
Ki-kare testleri kullanıldı. Tüm istatistiksel sonuçların
değerlendirilmesinde p<0,05 değerleri anlamlı olarak kabul edildi.

Hastaların gerekirse ebeveyninin rızası ve yerel etik kurul
onayı alındı (24.06.2010/sayı:690/no:09.2010.0035).

Bulgular

Çalışmaya alınan 35 hastanın ortalama yaşı 15,8±6,1 olup
19’u (%54) kız idi. Tanı sırasında ortanca yaş 1,75 yıl idi (25 ve
75. persantil 0,25-6,5 yıl). Büyüme-gelişme geriliği ve solunum
bulguları tanı öncesi en sık rastlanan bulgular idi (Tablo 1).

Kız / Erkek (n) 19/16 

Ortalama yaş (yıl) 15,8±6,1  

Tanı sırasında ortanca yaş (yıl) 1,75 (20 gün-27 yaş)

Ortalama izlem süresi (yıl) 6,8±4,0

Genotip (n=30)   

(F508del  homozigot) (n/%) 5 (%16,5)

(F508del  heterozigot) (n/%) 6 (%20)

Diğer (n/%) 8 (%26)

Belirlenemeyen 11 (%36,5)

Ölen/sağkalan (n) 8/27 

Tablo 1. Hastaların demografik özellikleri
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Hastaların 30’unda (%83,3) genetik analiz yapıldı, hastaların
%63,5’inde KFTR mutasyonu saptandı. En sık saptanan
mutasyon F508del olup, hastaların altısında (%20) heterozigot
ve beşinde (%16,7) homozigot olarak saptandı. Hastaların
%36,5’inde ise mutasyon saptanamadı. 

Kliniğimizde izlenmekte olan tüm KF’li hastalarda kronik PA
kolonizasyon oranı %35 iken çalışma grubundaki hastalarda bu
oran %88,6 olarak saptandı (p=0,001). 

Hastaların 29’unda (%80,6) YÇGT değiştirilmiş Bhalla
skorlaması  yapıldı; %91,3’ünde akciğer tutulumu orta, %8,7’sinde
ise ağırdı. Hastalarımızın klinik özellikleri Tablo 2’de bildirilmiştir.

Çalışma grubundaki hastaların sekizi (%23) izlem 
sürecinde kaybedildi. Kaybedilen hastalar sağkalan hastalarla
karşılaştırıldığında düşük akciğer işlevleri, diabetes mellitus
(DM), girişimsel olmayan ventilasyon gereksinimi,  Sp02 <%95,
pCO2>50 mmHg ve son bir yılda üç veya daha fazla damardan
antibiyotik gereksinimi artmış ölüm ile ilişkili bulundu (Tablo 3).
Karaciğer tutulumu, tanı yaşı, izlem süresi ile ölüm arasında ilişki
saptanmadı. Kistik fibroz transmembran regülatör mutasyonu

saptanamayan hastalar ile KFTR mutasyonu saptanan hastalar;
ölüm, kronik PA kolonizasyonu, karaciğer tutulumu, DM,
girişimsel olmayan ventilasyon ihtiyacı, SpO2 ve pCO2 düzeyleri
açısından karşılaştırıldığında arada anlamlı fark saptanmadı.

Hastaların KF gen analiz sonuçları Tablo 4’te bildirildi.
Kaybedilen sekiz hastanın dördünde KF gen analizi yapılmadığı
için KF mutasyonunun ölüm ile ilişkisi değerlendirilemedi.  Hasta
sayısının yetersiz olması nedeniyle lojistik regresyon analizi
yapılamadı.

n (%)

Kronik PA  kolonizasyonu 31 (%88,6)

Stafilokok enfeksiyonu 12 (%34,3)

Burkholderia cepacia enfeksiyonu 1 (%3)

Atipik mikobakteri enfeksiyonu 1 (3%)

Alerjik bronkopulmoner aspergilloz 3 (%8,5)

Pankreatik yetersizlik 35 (%100)

Diabetes mellitus 6 (%17)

Karaciğer hastalığı 7 (%20)

Girişimsel olmayan ventilasyon 11 (%31,4)

Burundan O2 gereksinimi 4  (%11,5)

Ortalama FEV1-beklenen % 40,8±13,7

Yıllık FEV1 % düşüş değeri 3,7±2,6

Ortalama SpO2 (%) 93,6±4,2 

Ortalama  PaCO2 (mmHg) 43,5±8,3 

Ağırlık ortanca Z-skor -2,5 (çeyrek sapma: -3,4-1,7) 

Boy ortalama Z-skor -1,9±-1,2

Ortalama YÇGT skoru 18±3,0

Son bir  yılda akut alevlenme sayısı 4,14±2,27

Son bir yılda hastane yatış sayısı 1,71±1,56  

Tablo 2. Hastaların klinik özellikleri

PA:  P. aeruginosa
FEV1: Zorlu ekspiratuar volüm 1. saniye
SpO2: Oksijen doygunluğu
PaCO2: Karbondioksit basıncı
YÇGT: Yüksek çözünürlüklü göğüs tomografisi

Mutasyon (n)

Homozigot 10
F508del 5
1677delITA 3
N1303K 2

Heterozigot 8
F508del, L571 1
F508del, 2789+5G>A 1
F508del, 2183AA--G 1
F508del, 1262insG 1
F508del,1507del 1
F508del,N1303K 1
G542X, 15406>A 1
G542X,R560T 1

Saptanamadı 11

Yok 6

Tablo 4.  Kistik fibroz transmembran regülatör mutasyon
analiz sonuçları                          

ölen sağkalan p 
(n) (n) değeri

Girişimsel olmayan yok 2 22 0,003
ventilasyon gereksinimi var 6 5           

DM yok 4 25 0,016
var 4 2

FEV1-beklenen <%30 6 6 0,011
≥%30 2 21

SpO2 <%95 8 6 0,000
≥%95 0 21 

PCO2 <%50 3 23 0,015
≥%50 5 4 

Damardan tedavi yok 3 22 0,031
(son 1 yıl, ≥3) var 5 5  

Karaciğer tutulumu yok 6 22 0,69
var 2 5

Tablo 3. Ölüm ile ilişkili değişkenler

DM: Diabetes mellitus
FEV1: Zorlu ekspiratuar volüm 1. saniye
SpO2: Oksijen doygunluğu
PaCO2: Karbondioksit basıncı
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Tartışma

Kistik fibrozda aynı genetik mutasyona sahip hastalarda bile
klinik seyir hastadan hastaya belirgin farklılık gösterebilmekte
olup;  bu nedenle seyrin önceden belirlenmesi oldukça zordur.
Kerem ve ark. (13) 1992 yılında yaptığı geriye dönük bir
çalışmada FEV1-beklenen % ≤30, PaO2 <55 mmHg, PaCO2
>50 mmHg ise iki yıllık ölüm ihtimalinin %50’nin üzerinde olduğu
bildirilmiştir. Bu çalışmada FEV1 değerinin ölüm oranını
belirlemede en önemli etmen olduğu saptanmıştır. Bu
çalışmadan sonra birçok çalışmada FEV1’in ölüm riski ve
sağkalımı belirlemede önemli bir belirteç olduğu bildirilmiştir 
(14-22). Bizim çalışmamızda da FEV1-beklenen % ≤30 olması
ölüm riskinde artış ile ilişkili saptandı ve bu hastaların %75’i
ortalama 2,5 yıl içinde kaybedildi.

Yeni yapılan çalışmalarda yıllık FEV1 düşme hızının seyri
belirlemede daha iyi bir belirteç olduğu bildirilmiştir (29,30).
Bizim hastalarımızda yıllık FEV1 düşme hızı -3,7±-2,6 olarak
saptandı ve ölüm ile ilişkili saptanmadı. Kistik fibrozlu hastalarda
FEV1’deki ortalama yıllık düşme hızı -1,5 ile -3,6 arasında
değişmektedir (30). Çalışmamızda yer alan orta ve ağır akciğer
hastalığına sahip KF’li hastalarda  FEV1’deki  yıllık düşme hızı
daha fazla olmasına rağmen ölüm ile ilişkili bulunmamıştır. 

Kistik fibrozlu hastalarda kronik PA kolonizasyonu ölüm ile
ilişkili bulunan değişkenlerden biridir. Kronik PA kolonizasyonu
daha ağır klinik gidiş, düşük akciğer işlevleri, düşük tartı, boy ve
vücut kitle indeksi, artmış hastane yatışları ile ilişkili bulunmuştur.
Bu nedenle PA ilk olarak saptandığında hastanın uluslararası
rehberlerde tedavi yöntemleri protokolleri ile tedavi edilmesi
önerilmektedir (31). Kistik fibrozlu hastalarda ilerleyen yaş ile
birlikte kronik PA kolonizasyonu sıklığı artmakta ve 25 yaşında
%80’lere ulaşmaktadır (3). Çalışma grubumuzdaki hastaların
31’inde (%88,6) kronik PA kolonizasyonu saptandı. Tüm KF’li
hastalarımızda ise kronik PA kolonizasyon oranı %35 idi. Kronik
PA kolonizasyonu çalışma grubu hastalarında anlamlı olarak
yüksek saptandı. Çalışma grubumuzdaki hastalarda kronik PA
kolonizasyonu kliniğimizde izlenen tüm KF’li hastalardan anlamlı
olarak daha yüksek olmasına rağmen ölüm ile ilişkili
bulunmamıştır. Bu sonuç muhtemelen hasta sayısının düşük
olması ile ilişkilidir. 

B. cepacia ile kolonizasyon KF’de kötü seyir belirtisidir (32).
Çalışmamızda bir hasta B. cepacia ile kolonize idi ve Cepacia
sendromu nedeniyle kaybedildi, fakat sadece tek hasta olması
nedeniyle ölüm riskinde artış ile ilgili bir yorum yapılamamaktadır.

F508del mutasyonu KF’ de en sık rastlanan mutasyondur.
Sıklığı etnik gruplara göre farklılık göstermekte ve %30-80
arasında değişmektedir (4-6). Avrupa ve Amerika’daki hastalar
ile karşılaştırıldığında ülkemizde F508del mutasyonunun sıklığı
yapılan çalışmalarda %20,4 ile %28,4 arasında değişmektedir
(7-10). Çalışmamızda homozigot F508del mutasyonun sıklığı
%16,7 olarak saptanmıştır. Çalışma grubumuzda hastaların
%36,5’inde KF’ye neden olan mutasyon saptanamamıştır.
Ülkemizdeki KF mutasyonları çok değişkendir ve Lakeman ve
ark. (33) Avrupa’da yaşayan Türk ve Kuzey Afrikalılarda
yaptıkları bir çalışmada Türk hastalarda 31 farklı mutasyon

bildirmiş ve bu hastaların sadece %64,2’sinde KF’ye neden olan
mutasyon saptanabilmiştir. Türk hastaların  %35,8’inde KF’ ye
neden olan mutasyon saptanamamıştır. Bu sonuçlar bizim
çalışmamız ile benzerlik göstermektedir. Kistik fibroz
genotipindeki bu farklılıkların fenotipi de etkilediği
düşünülmektedir. Tüm bu farklılıklar ve yenidoğan taramasının
olmaması gibi nedenler ile tanıda gecikmeler olmaktadır. Bizim
hastalarımızda ortanca tanı yaşı 1,75 yıl (20 gün-27 yaş) idi.
Amerika’daki hastaların %58’ine yenidoğan taramasıyla,
%75’ine ise iki yaşına kadar tanı konulmaktadır (3).
Çalışmamızda dört hastaya (%11,4) 10 yaşından sonra tanı
konuldu ve başvuru esnasında bu hastaların ortalama FEV1-
beklenen % <60 idi. Çalışmamızda tanı yaşı ile ölüm arasında
ilişki saptanmadı. Bu sonucun hasta sayısının az olmasına bağlı
olduğu düşünüldü.

Kistik fibroz hastalarında yaşam süresi uzadıkça KF ilişkili
diyabet gelişme sıklığı artmaktadır (34,35). Diyabet sıklığı 30
yaşında %50, 40 yaşında ise %70’e kadar çıkmaktadır (36).
Çalışmamızda DM varlığı KF’de ölüm riskinde artış ile ilişkili
saptanmıştır. Diyabeti olan altı hastanın (%17) dördü izlem
sürecinde kaybedilmiştir. 

Çalışmamızda girişimsel olmayan ventilasyon gereksinimi ile
ölüm riski arasında  da anlamlı ilişki saptanmıştır. %28 hastada
girişimsel olmayan ventilasyon gereksinimi olmuştur. Girişimsel
olmayan ventilasyon gereksinimi olan hastaların sekizinde
(%80) %FEV1 beklenen ≤30 idi. İzlem süresinde kaybedilen
sekiz hastanın altısı girişimsel olmayan ventilasyonda idi. 

Fauroux ve ark. (24) Fransa’da 36 KF merkezinde girişimsel
olmayan ventilasyon gereksinimi olan 168 hasta bildirmişlerdir.
Kistik fibroz tanılı hastalarının hepsinde girişimsel olmayan
ventilasyon  başlanması ağır hiperkapnik solunum alevlenmesi
veya uyku bozukluğuna neden olan stabil diurnal hiperkapni
nedeniyle olmuştur. Bizim çalışma hastalarımızda da girişimsel
olmayan ventilasyona hiperkapnik solunumsal alevlenme, stabil
hiperkapni ve/veya SpO2 düşüklüğü nedeniyle başladık.
Gündüz oda havasındaki O2 doygunluğunun 95’in altında
olmasının artmış ölüm ile ilişkili olduğu saptandı. 

Kisitk fibrozda akciğer tutulumu ağırlaştıkça akut alevlenme
sıklığı ve damardan antibiyotik ihtiyacı da artmaktadır (34). Bizim
hastalarımızda da son bir yılda üç ve daha fazla damardan
antibiyotik kullanım gereksinimi, ölüm riskinde artış ile ilişkili
bulunmuştur.

Bu çalışma geriye dönük olmasına rağmen, orta ve ağır
akciğer tutulumu olan KF hastalarında ölüm ile ilişkili etmenleri
araştıran, ülkemizdeki ilk çalışmadır. Hastalarda FEV1-beklenen
% ≤30, girişimsel olmayan ventilasyon gereksinimi, DM varlığı,
SpO2<95, pCO2>50 mm Hg olması ve son bir yılda üç ve daha
fazla damardan antibiyotik kullanımı artmış ölüm oranı ile ilişkili
bulunmuştur. Hasta sayısının yetersiz olması nedeniyle lojistik
regresyon analizi yapılamamıştır.

Avrupa ve Amerika’da çok sayıda KF’li hasta vardır ve bu
hastalara ilişkin klinik bulgular  KF merkezleri tarafından her yıl
bildirilmektedir. Bununla birlikte ülkemizdeki hastaların genetik
ve fenotipik farklılılar göstermesi nedeniyle bizim kendi
hastalarımıza ilişkin bilgileri üretmemiz çok önemlidir. Bu
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çalışmada tek bir merkezde izlenen; farklı mutasyonlara sahip
ve akciğer nakli yapılmayan orta ve ağır akciğer hastalığı olan
KF hastalarının klinik gidişi değerlendirilmiş ve ölüme etki eden
etmenler bildirilmiştir. Ülkemizde akciğer nakli sınırlı sayıda
merkezde yapılabilmektedir. Kistik fibrozlu hastalar en çok
gereksinim gösteren hastalar olduğu için bu çalışma anlamlıdır.
Benzer çalışmaların çok merkezli olarak yapılmasının önemli
olduğunu düşünmekteyiz.

Çıkar çatışması: Bildirilmemiştir.
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