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ÖZ
Amaç: Kistik Fibrozis (KF) hastalığında pulmoner yapısal değişikliklerin erken dönemde noninvaziv olarak gösterilmesi ile 
tedaviye daha erken başlanarak ve mevcut tedavi gözden geçirilerek komplikasyonların önüne geçilebilir. Erken dönem 
pulmoner yapısal değişiklikleri, pulmoner alevlenme öncesi ve sonrası tedavi yanıtını göstermede bilgisayarlı toraks 
tomografisi (BT) ile beraber mediastinal manyetik rezonans görüntüleme (MRG) kullanılmaya başlanmıştır. Bu çalışmanın 
amacı, kliniğimizde KF ile takip edilen ve kliniği stabil hastalarda eş zamanlı olarak toraks BT ve MRG çekilen hastalardaki 
radyolojik bulguların birbirleri ile karşılaştırılması ve hastaların bazı klinik ve laboratuar bulguları ile korelasyon yapılarak; 
takiplerinde uygun yöntemle görüntüleme yapmaktır.
Gereç ve Yöntemler: Ağustos 2018 - Şubat 2019 tarihleri arasında, hastanemiz Çocuk Göğüs Hastalıkları Kliniği’nde 
KF tanısı ile takip edilmekte olan, klinik olarak stabil 14 hastanın aynı gün çekilen BT ve MRG’leri geriye dönük olarak 
Helbich ve Eichinger  skorlama sistemine göre incelendi. Hastaların demografik verileri, klinik ve laboratuar bulguları 
kronik kolonizasyon durumu ve genetik mutasyonları kaydedildi.
Bulgular: KF tanısı ile takip edilmekte olan, pulmoner alevlenme şikayeti olmayan 14 hastanın aynı gün çekilen BT ve 
MRG’leri geriye dönük olarak değerlendirildi. BT ve MRG bulguları karşılaştırıldığında Helbich skorlama sistemine göre 
sadece mozaik atenüasyon paterninde BT ile daha iyi tanımlandığı gösterildi (p = 0.003). Helbich skorlama sistemine 
göre BT için ortalama skor 6.6 (1-17), MRG için 4.7 (0-15)’di. Eichinger skorlamasına göre MRG için ortalama skor 3 
(0-16)’dı.Hastaların klinik ve demografik bulguları karşılaştırıldığında Phe508del homozigot mutasyonu olup P.aeruginosa 
ile kronik kolonize olan hastaların BT ve MRG skorları diğer hastalara göre anlamlı olarak daha yüksekti (p = 0.002).
Sonuç: KF hastalarında pulmoner etkilenmeyi göstermek için mediastinal MRG toraks BT kadar güvenilir; 
radyasyon içermediği için de tercih edilebilir bir yöntemdir. Mozaik atenüasyon gibi erken dönem akciğer bulgularının 
değerlendirilmesinde ise BT ile beraber kullanılabilir. Yakın zamanda KF hastalarındaki akciğer bulgularını göstermede 
deneyimli personel ve yeni çekim teknikleri ile MRG altın standart haline gelebilir.
Anahtar Sözcükler: Kistik fibrozis, Bilgisayarlı tomografi, Manyetik rezonans görüntüleme, Pulmoner tutulum
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akciğer patolojilerinin mediastinal MRG’de yorumlanması 
için geliştirilmiştir (Tablo II). Son yıllarda mediastinal manyetik 
rezonans görüntüleme (MRG)’nin KF hastalarında erken dönem 
pulmoner yapısal değişiklikleri, pulmoner alevlenme öncesi ve 
sonrası tedavi yanıtını göstermede etkin olarak kullanılabileceğini 
bildiren az sayıda çalışma mevcuttur (9-12). Radyasyon 
içermeyen görüntüleme yöntemleri özellikle çocuklarda daha 
sık tercih edilmektedir. KF hastalarında da pulmoner tutulumu 
göstermekte altın standart kabul edilen BT yerine yeni çekim 

GİRİŞ

Kistik Fibrozis (KF), 2500 canlı doğumda bir görülen, çocukluk 
çağının en sık görülen genetik hastalıklarından biridir. Kistik 
Fibrozis Transmembran Regülatör (KFTR) geninde görülen 
mutasyonlar ile ekzokrin sekresyonların akışkanlığı azalır, uzun 
süreli bronşiyal obstrüksiyon, enfeksiyon ve inflamasyon, skar 
(fibrozis) ve bronşektazi ile karakterize kalıcı akciğer hasarı 
oluşur (1-3). KF’de safra kesesi, karaciğer ve pankreasta da 
tutulum olmakla birlikte, pulmoner komplikasyonlar morbidite 
ve mortalitenin %95’inden sorumludur (1-4). Yenidoğan tarama 
programları ile daha erken dönemde tanı konulabilmektedir. 
Pulmoner yapısal değişikliklerin erken dönemde noninvaziv 
olarak gösterilmesi ile tedaviye daha erken başlanarak ve 
mevcut tedavi gözden geçirilerek komplikasyonların önüne 
geçilmesi ile bu hastaların morbidite ve mortalitesi azaltılabilir. 
Bu nedenle, İngiltere ve Avustralya KF takip yönergelerinde ilk 
2 yaşta asemptomatik dönemde ve ilk 6 yaşta düzelmeyen 
pulmoner bulguları olan hastalarda, daha önce yapılmadıysa 
ileri görüntüleme yöntemleri önerilmektedir (5,6). Seçilen 
görüntüleme yöntemlerinin kolay uygulanabilir, radyasyon 
içermeyen, aynı zamanda pulmoner bulguları göstermede 
hassas olması gerekmektedir.

BT’nin KF hastalarında pulmoner bulguları ayrıntılı olarak 
gösterdiği, küçük çocuklarda çok erken dönemde bile hava 
hapsini gösterebildiği uzun zamandır bilinmektedir (7,8). Uzayan 
yaşam süreleri ve izlemde sık BT çekilmesi ile beraber hastaların 
maruz kaldığı kümülatif radyasyon dozu artabilemektedir. 
Bilindiği üzere; Helbich skorlama sistemi uzun yıllardır BT’de 
akciğer patolojilerinin (amfizem, bronşektazi, bronşial kalınlaşma 
vb.) skorlanması (maksimum puan=27) için kullanılmaktadır. 
Son yıllarda mediastinal MRG için de modifiye edilmiştir 
(Tablo I.) Eichinger skorlama sistemi (maksimum puan=60) ise 
Helbich skorlama sistemine bazı bulgular tam uyarlanamadığı 
için son 10 yılda geliştirilmiştir. Eichinger skorlama sistemi 

ABSTRACT
Objective: In Cystic Fibrosis (CF) disease, complications can be avoided by noninvasively demonstrating pulmonary structural changes 
in the early period by starting treatment earlier and reviewing the current treatment. Computed thoracic tomography (CT) and mediastinal 
magnetic resonance imaging (MRI) have been used to show early pulmonary structural changes and treatment response before and after 
pulmonary exacerbation.The aim of this study is to compare the CT and MRI findings of CF patients with some clinical and laboratory 
findings, and to perform imaging with an appropriate method in their follow-up.
Material and Methods: CT and MRIs of 14 clinically stable CF patients August 2018 and February 2019 were retrospectively analyzed 
according to the Helbich and Eichinger scoring system. Patient’s laboratory findings, chronic colonization status and genetic mutations 
were recorded.
Results: According to Helbich scoring, the mean score in CT was 6.6 (score range 1-17), while MRI was 4.7 (score range 0-15). The 
mean score in the MRI was 3 (score range 0-16) according to the Eichinger score. There was a statistically significant difference between 
CT and MRI findings according to Helbich scoring (p=0.003). CT was superior to MRI in demonstrating mosaic attenuation. Four patients 
who had Phe508del homozygous mutation chronic colonised with p.aeruginosa and had higher CT and MRI scores than rest of them 
(p=0.002).
Conclusion: Mediastinal MRI is as reliable as thoracic CT; to show pulmonary involvement in CF patients and can be preferred to reduce 
radiation damage. MRI can be used together with CT in the evaluation of early lung findings such as mosaic attenuation. Recently, MRI may 
become the gold standard with experienced staff and new imaging techniques in demonstrating lung findings in CF patients.
Key Words: Cystic Fibrosis, Computed Tomography, Magnetic Resonance İmaging, Lung İnvolvement

Tablo I: BT ve MRG için Helbich skorlama sistemi.
BT* MRG*

Bronşektazi 0-3 0-3
Bronşiyal duvarda kalınlaşma 0-3 0-3
Bronşektazi yaygınlığı 0-3 0-3
Mukus plağı yaygınlığı 0-3 0-3
Apse ve sakkulasyon yaygınlığı 0-3 0-3
Bronşiyal bölge tutulumu 0-3 0-3
Bül ciddiyeti 0-3 0-3
Amfizem ciddiyeti 0-2 0-2
Mozaik perfüzyon ciddiyeti 0-2 0-2
Kollaps/konsolidasyon ciddiyeti 0-2 0-2

* (maksimum skor = 27)

Tablo II: MRG için Eichinger skorlama sistemi.

MRG*
Bronşektazi/bronşiyal duvar kalınlaşması 12
Mukus tıkacı 12
Apse/sakkulasyon 12
Konsolidasyon 12
Spesifik bulgular (plevral efüzyon, plörezi,                    
pnömotoraks) 12

*(maksimum skor = 60)
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teknikleri ile MRG de tercih edilmeye başlanmıştır. MRG ile 
BT’de saptanan bronşektazi ve mukus tıkacı gibi pulmoner 
parankim bulgularının saptanabileceği bildirilmiştir (7,9-12).

GEREÇ ve YÖNTEMLER

Çalışmamızda klinik olarak stabil dönemde olan ve akciğer 
grafilerinde önceki akciğer grafilerine göre değişiklik olmayan 
hastaların BT ve MRG ile görüntülemesi yapılmış ve bundan 
sonraki takiplerinde akut pulmoner alevlenme gibi klinik gereklilik 
halinde veya 5 yılda bir tekrarlanan rutin görüntülemeleri 
esnasında en uygun yöntem ile görüntüleme yapılması 
amaçlanmıştır. Ayrıca, toraks BT ve MRG çekilen hastalardaki 
radyolojik bulguların birbirleri ile karşılaştırılması ve bu bulguların 
kronik kolonizasyon durumu ve KFTR mutasyon analizi 
sonucu vb. klinik bulgular ile korelasyonunu değerlendirmek 
amaçlanmıştır.

Çalışmada KF hastalarında akciğer tutulumu bulgularının 
izleminde MRG ile takip planlanır ise; gelecekte de daha sık 
kullanılabileceğinden MRG için spesifik skorlama sistemi olan 
Eichinger sisteminin de kullanılması uygun bulunmuştur. Bu 
nedenle; hastaların BT ve MRG’leri Helbich skorlama sistemi 
ile skorlanmış; MRG’ler Helbich skorlama sistemine ek olarak 
Eichinger skorlama sistemi ile de skorlanmıştır. Sonuçlarda her 
2 skorlama sistemini bulguları karşılaştırılmıştır.

Çalışmamız için Ankara Çocuk sağlığı ve Hastalıkları Hematoloji 
Onkoloji Eğitim Araştırma Hastanesi, Klinik Araştırmalar Etik 
Kurulu’ndan 16.04.2019 tarih ve 2019-090 karar numarası ile 
onay alınmıştır.

Ağustos 2018 ile Şubat 2019 tarihleri arasında, hastanemiz 
Çocuk Göğüs Hastalıkları Kliniği’nde KF tanısı ile takip edilen, 
klinik olarak stabil, 18 yaş altındaki, toraks BT ve mediastinal 
MRG görüntülemesi yapılmış hastalar geriye dönük olarak 
tarandı. Hastaların yaşı, cinsiyeti, klinik ve laboratuar bulguları, 
kronik kolonizasyon durumu KFTR DNA sekans analizi sonuçları 
çocuk göğüs hastalıkları doktorları tarafından değerlendirildi.

Hastaların BT ve MRG görüntüleri, hastaların kliniği hakkında 
bilgisi olmayan bir pediatrik radyolog tarafından Helbich ve 
Eichinger skorları kullanılarak yeniden değerlendirildi (Tablo I 
ve II). Deneyimli pediatrik radyolog önce hastaların BT ve MRG 
görüntülerini Helbich skorlama sistemine göre karşılaştırmış; 
daha sonra MRG görüntülerini Eichinger skorlama sistemi 
ile değerlendirmiştir. Değerlendirme sonucunda, kontrolleri 
sırasında pulmoner alevlenme döneminde olan hastalar çalışma 
dışında bırakılmıştır.

Tüm BT görüntülemesi, 16 kesitli cihaz ile (Toshiba America 
Medical Systems), (100–120 kV; kesit kalınlığı ≤2 mm; matriks 
512×512 piksel; gantry açısı 0°) intravenöz kontrast madde 
kullanılmadan, hasta yaşına uygun kV (<2 yaş: 100 kV, >2 yaş: 
120 kV) seçilerek gerçekleştirildi. Tüm MR görüntülemeleri 
1.5T cihaz ile (GE Healthcare, Milwaukee, WI) çok kanallı 

sarmal kullanılarak, aksiyel ve koronal T2 ağırlıklı (TR/TE:4500–
6000/90–110 ms) sekansları kullanılarak solunum tetiklemeli 
olarak elde edildi. Görüntülerin kesit kalınlığı 3–4 mm, ortalama 
çekim süresi 7 dakikadı. MR görüntülemeler, küçük çocuklarda 
yüzeyel sedasyonlu (klorohidrat) veya sedasyon kullanılmadan 
kendi uykusu altında gerçekleştirildi.

İstatistiksel Analiz

Kategorik değişkenler, sayı ve yüzde ile sayısal değişkenler 
ortalama±standart sapma (SD) şeklinde verildi. Tüm analizler 
SPSS ile (versiyon 22.0, SPSS Inc., Chicago, IL) yapıldı ve 
p<0.05 istatistiksel olarak anlamlı kabul edildi. 

BULGULAR

Çalışmaya KF tanısı ile takip edilmekte olan pulmoner alevlenme 
şikayeti olmayan 14 hasta dahil edildi. Hastaların 10’u (%71.4) 
erkek, 4’ü (%28.6) kızdı; yaş ortancası 3.9 yıl (1 en küçük-18 
en büyük)’dü (Tablo III). Çalışmaya dahil edilen klinik olarak 
stabil 14 KF hastasına aynı gün veya yakın tarihlerde BT ve 
MRG çekilmişti (BT=14, MRG=14). Akut pulmoner alevlenme 
döneminde olan 3 hasta çalışma dışı bırakılmıştı. Noninvaziv 
mekanik ventilasyon (NIMV) ile izlenen bir (%7.1) hasta dışında 
kronik solunum yetmezliği nedeniyle tedavi alan hastamız 
yoktu. Bir hasta dışında tüm hastalarımız (%92.8) inhale dornaz 
alfa tedavisini düzenli kullanmaktaydı. Beş (%35.7) hasta P. 
aeruginosa ile kronik kolonizeydi. S.aureus ile kronik kolonize 

Tablo III: Hastaların klinik ve laboratuar bulguları.

n=14 %
Yaş ortancası 3.9 (1-18 yaş)
E/K 10/4 71.4/28.6
Malnütrisyon 2 14.2
Yenidoğan tarama programı ile tanı 2 14.2
Dornaz Alfa kullanımı 13 92.8
P. aeruginosa ile kronik kolonizasyon 5 35.7
Normal spirometria 3/4 75
NIMV 1 7.1
KFTR DNA Sekans Analizi

F508del homozigot
Q220X / 2789+5G->A
R334Q / p.Phel152
R1070Q Homozigot
457TAT->G Homozigot
S466X Homozigot
G314E Homozigot
2184delA / 3878 delG
G542 / D58N
G85E Homozigot
c.2657+5G>A Homozigot

14
4
1
1
1
1
1
1
1
1
1
1

100
28.5
7.1
7.1
7.1
7.1
7.1
7.1
7.1
7.1
7.1
7.1

E: erkek; K: kadın; NIMV: non invaziv mekanik ventilasyon; KFTR: kistik 
fibrozis transmembran regülatör; min: minimum; max: maksimum. 
a:(FEV1>%80, FVC>%80, FEF 25-75>%70, FEV1/FVC>80)
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önce BT’de de klinik ile korele değişiklikler görüldüğü, uzun 
dönem izlemde de pulmoner alevlenme sayısı arttıkça BT 
bulgularının da belirginleştiği gösterilmiştir (8,15).

Merkezimizde de KF hastalarımız için rutin BT çekimi yapılmamakta, 
gereklilik halinde kontrast madde kullanılarak BT çekilmektedir. 
Şikayet olması halinde veya yıllık kontroller sırasında rutin akciğer 
grafisi çekilmektedir. Çalışmamızda klinik olarak stabil dönemde 
olan ve akciğer grafilerinde önceki akciğer grafilerine göre değişiklik 
olmayan hastaların BT ve MRG ile görüntülemesi yapılmıştır. 
Akciğer grafisi ucuz, hızlı ve yaygın kullanılan bir yöntemdir; bu 
nedenle yılda bir kontrol amaçlı ve gereklilik halinde daha erken 
çekilmesi önerilmektedir (13). Grafiler atelektazi, konsolidasyon, 
plevral efüzyon gibi anormalliklerin tanısında yararlıdır; 
ancak bronşektazi tanısında hassasiyeti düşüktür (16). KF 
hastalarında erken dönemde önce geri dönüşümlü küçük hava 
yolu hastalığı, zamanla bronşektazi gelişimi ile kalıcı akciğer 
hasarına yol açarak yaşam kalitesini düşürmekte; morbidite ve 
mortaliteyi arttırmaktadır (17-20). Küçük hava yolu hastalığının 
erken dönemde tespiti mümkün olduğunda; etkin fizyoterapi 
ve postural drenaj, enfeksiyonlardan korunma ve gerektiğinde 
dornaz alfa tedavisi ile bulgularda bir miktar düzelme sağlanabilir 
(21). BT ile tüm akciğer parankimi ayrıntılı değerlendirilip, 
bronşektazi tanısı konulabilmektedir (22-24). Küçük hava yolu 
hastalığının gösterilmesinde en çok bilinen ve sık kullanılan 
yöntem BT’dir (25). BT çekim sıklığı ve endikasyonları ile ilgili 
klinikte bazı görüş ayrılıkları görülmektedir. Bazı merkezler, ilk 
bir yıldan başlayarak en az 2 yılda bir kontrol BT çekilmesini 
önermekte iken; bazı merkezler ise BT’nin rutin kullanımını 
önermemektedir (17,24). İngiltere’de 27 merkezli 3.basamak 
KF takip ve tedavi merkezinde yapılan bir anket çalışmasında 
klinisyenlerin %93’ü BT’yi hastalık progresyonunda (en sık 
nontüberküloz mikobakteriler ve allerjik bronkopulmoner 
aspergillozis) kullanmış ve %70’i de BT sonuçlarının tedaviyi 
yönlendirdiğini belirtmiştir, ancak sadece %17’si yıllık rutin BT 
önermiştir (25). Klinisyenlerin %14’ü ekspiratuar fazda, %5’i de 
intravenöz kontrast ile BT kullanmıştır (25). BT ile hastalığın çok 
erken döneminde bile hafif pulmoner değişiklikler saptanabilir; 
bu nedenle değişken endikasyonlarda sıklıkta kullanılmaktadır.

Çalışmamızda da BT ve MRG bulguları benzerlik göstermiştir. 
Yaşı küçük olan çocuk hastalarda kooperasyonun az olması 

olan hastamız yoktu. KFTR DNA sekans analizi sonuçları 
ile 4 (%28.5) hastada Phe508del homozigot mutasyonu 
olduğu gösterildi (Tablo III). Spirometre de koopere olabilen 4 
(%28.5) hastadan P. aeruginosa ile kronik kolonize, Phe508del 
homozigot mutasyonu olan NIMV ile izlenen bir hastamızın ağır 
restriksiyonu mevcuttu. Diğer üç (%75) hastanın ise spirometre 
değerleri normaldi (FEV1>%80, FVC>%80, FEF 25-75>%70, 
FEV1/FVC>80) (Tablo III).

BT’de hastaların %71.4’ünde (10/14) bronşektazi ve peribronşial 
kalınlaşma, %57.1’inde (8/14) tomurcuklanmış ağaç manzarası, 
%50’sinde (7/14) mozaik atenüasyon, %28.5’inde (4/14) 
mukus tıkacı, %28.5’inde (4/14) lineer-subsegmental atelektazi 
saptandı (Tablo III).

Helbich skorlama sistemine göre BT’de ortalama skor 6.6 ± 
2.2 (skor aralığı, 1-17), MRG’de 4.7±2.3 (skor aralığı, 0-15)’di. 
Eichinger skorlamasına göre MRG için ortalama skor 3±2.2 
(skor aralığı 0-16)’di. BT ve MRG bulguları karşılaştırıldığında, 
Helbich skorlama sisteminde değerlendirilen kriterler arasında 
sadece mozaik atenüasyon paterninde istatistiksel olarak 
anlamlı fark saptandı (p = 0.003). Diğer kriterlerde anlamlı fark 
görülmedi (p>0.05) (Tablo IV) (Şekil 1).

Hastaların klinik ve demografik bulguları karşılaştırıldığında F508 
delesyonu homozigot mutasyonu olup P. aeruginosa ile kronik 
kolonize olan dört (%28.5) hastanın yaş ortancası 8.9 (6.5 en 
küçük-20 en büyük)’tü. Bu hastaların BT ve MRG skorları, yaş 
ortancası 3.9 (1-20 yaş) olan diğer hastalara göre anlamlı olarak 
daha yüksekti (p = 0.002).

TARTIŞMA

Bu retrospektif kesitsel çalışmada klinik olarak stabil iken 
çekilen BT ve MRG’ de mozaik atenüasyon dışındaki akciğer 
bulgularında istatistiksel olarak anlamlı fark olmadığı saptandı. 
KF’de erken dönemde periferal hava yolu inflamasyonu, 
enfeksiyonlar ve bozulmuş mukosiliyer klirens ile başlayan 
akciğer hasarı, geri dönüşümsüz yaygın bronşektaziler ve son 
dönemde kronik solunum yetmezliği nedeni olabilir (13,14). Akut 
pulmoner alevlenmede solunum fonksiyon testleri etkilenmeden 

Tablo IV: KF hastalarının BT ve MRG bulgularının karşılaştırılması.

Parankimal Bulgular
BT MRG

p
n=14 % n=14 %

Bronşektazi/peribronşial kalınlaşma 10 71.4 10 71.4 >0.05
Tomurcuklanmış ağaç manzarası 8 57.1 8 57.1 >0.05
Mozaik atenüasyon 7 50 1 7.1 *0.003
Mukus tıkacı 4 28.5 4 28.5 >0.05
Lineer-subsegmental atelektazi 4 28.5 4 28.5 >0.05
Skorlama

Helbich Skoru, ortalama skor ± standart sapma
Eichinger Skoru, ortalama skor ± standart sapma

6.6 ± 2.2 (skor aralığı, 1-17)
-

4.7± 2.3 (skor aralığı, 0-15)
3± 2.2 (skor aralığı, 0-16)

>0.05
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ve tedaviden 1 ay sonra anlamlı olarak düştüğü de gösterilmiştir 
(9).

Çalışmamızda BT’de mozaik atenüasyon saptanan 7 hastadan 
sadece 1’inde MRG’de mozaik atenüasyon saptanabilmiştir. 
Çalışmamızda elde edilen MR görüntülerde daha önceki 
çalışmalardan farklı olarak mozaik atenüasyonun BT’den daha 
az saptanabildiği görülmüştür. MRG’de normalde havaya 
ait sinyal kaydı bulunmamakta olup akciğer parankiminde 
havalanma artışı gösteren parankim alanında da sinyal farklılığı 
saptanamamaktadır. Akciğerlerde hava hapsi alanları gösteren 
parankim ile normal parankim arasındaki sinyal farkının 
saptanabilirliğinin, ekspiratuar ve inspiratuar fazlarda alınan 
görüntülerin karşılaştırılması ile mümkün olabileceği bildirilmiştir 
(32).

Çalışmamızda da P. aeruginosa ile kronik kolonize olan ve 
Phe508del homozigot mutasyonu olan hastalarımızın BT ve 
MRG skorları birbiriyle korele olarak daha yüksekti. Bu durum, KF 
hastalarında genetik faktörlerin etkisi ve sık pulmoner alevlenmeler 
ile akciğer tutulumunun yaşla artması ile ilişkilendirildi.

Bronşektazi (BE) ile ilgili yapısal değişikliklerin yenidoğan ve erken 
infantil dönemde BT’de hafif hava hapsi bulguları ile başladığı ve 
inflamasyon ile ilerleme gösterdiği saptanmıştır (12,33-35). BT 
bulguları ile yapılan klinik korelasyonlarda bronşektazi gelişiminde, 
P. aeruginosa enfeksiyonu ve kolonizasyonunun inflamasyonu 
ve akciğer hasarını  arttıran en önemli faktörlerden biri olduğu 
gösterilmiştir (18,20,35). P. aeruginosa bronşektazi gelişimi ile 
yaşam kalitesini düşürmekte ve son dönem akciğer hastalığında 
mortalitenin en önemli komponentlerinden biri olmaktadır 
(14,20). Bu nedenle; akciğer hasarının erken dönemde 
gösterilmesi ve enfeksiyonların önlenmesi ile bronşektazi ilişkili 
akciğer hasarının yavaşlatılması amaçlanmaktadır.

nedeniyle çalışmamıza dahil edilen hastalarda ekspiratuar 
fazda BT çekimi yapılmamıştır. Mozaik atenüasyon, ekspiratuar 
fazda elde edilen BT’lerde daha belirgin olarak seçilebilse de, 
inspirasyon fazında elde edilen BT’lerde de görülebilmektedir. 
BT’nin iyonizan radyasyon içeren bir görüntüleme yöntemi 
olması nedeniyle son yıllarda rutin kullanımı tartışılmaya 
başlanmıştır (26,27). Radyasyon maruziyetinin olmaması 
nedeniyle KF hastaları için MRG’nin akciğer hasarını gösterme 
başarısı ile çalışmalar artmıştır. MRG’deki tetkik sürelerinin hızlı 
görüntülemeye imkan sağlayan sekanslar (Ultra-short TR/TE 
2D Steady State Free Precession ile Sequence) ile kısalması, 
görüntülerin solunum ile senkron elde edilebilmesi ile akciğer 
parankimini değerlendirmek mümkün olabilmektedir (28). 
Ayrıca, KF olan çocuk hastalarda da erişkinlerde olduğu gibi; 
inhale 3He ve 129Xse ile MRG çekiminin tolere edilebilir olduğu 
ve ilk 1 yaşta bile küçük hava yollarındaki hafif değişikliklerin ve 
bölgesel ventilasyon bozukluklarının görüntülendiği bildirilmiştir 
(29,30). MR görüntülemede çocuk hastalarda karşılaşılan en 
büyük problem hasta ile olan kooperasyondur. Özellikle küçük 
yaştaki çocuklarda yüzeyel veya genel sedasyon ihtiyacı 
olabilmektedir. Literatürde KF hastalarında MR görüntüleme 
kullanımı ile ilgili birkaç çalışma bulunmaktadır. 2014’te Sileo 
ve ark. (33), yaş ortalaması 12.5 yıl olan 17 KF hastasının 
rutin BT çekimi esnasında MRG’lerini çekmiş, Eisenger ve 
Helbich skorları ile BT ve MRG bulgularını karşılaştırmıştır. Her 
iki skorlama sisteminin birbiri ile korelasyon gösterdiği; mukus 
tıkacı, bronşektazi, peribronşial kalınlaşma skorlarının BT ve 
MRG de benzer olduğu ve en önemlisi ekspiratuar fazda 
çekilen MRG’de T2 ağırlıklı görüntülerde mozaik atenüasyonun 
gösterilebildiği bildirilmiştir (31). Almanya’da 0-6 yaş arası 50 KF 
hastasına stabil dönemde MRG çekilmiş; ilk 1 yıl dahil olmak 
üzere, bronşial duvar kalınlaşması, mukus tıkacı, bronşektazi 
ve perfüzyon bozuklukları gösterilebilmiştir (9). Bu çalışmada 
ayrıca akut pulmoner alevlenmede MRG skorlarının yükseldiği 

 

 

                                                                                                         

 
 

A B C

Şekil 1: KF hastasında akciğer grafisi, BT ve MRG Görüntüleme Bulguları KF nedeniyle takipte, Phe508del mutasyonu olan yaygın sol akciğerde 
daha bronşektazileri olan 5 yaşında bir hastanın; (A) Akciğer Grafisi: Bilateral sol akciğerde daha belirgin parakardiyak peribronşiyal kalınlaşma ve 
atelektazi mevcut; (B) BT: sol lingüler bronşektazi ve atelektazi, bilateral peribronşial kalınlaşma ve mozaik atenüasyon mevcut; (C) MRG: BT ile 
benzer bulgular mevcut ancak mozaik atenüasyon gösterilemedi.
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de ventilasyon heterojenitesi saptanabilmektedir. İlk olarak, 
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hafif değişikliklerin 129Xse MRG ile erken dönemde saptandığı 
bildirilmiştir (36). LCI’in kullanımının sıklaşması ile; MRG’de erken 
parankimal bulguların LCI ile korelasyonunu gösteren çalışmalar 
artış göstermektedir. Stahl ve ark. (37) 2017’de yaptığı bir 
çalışmada, KF hastalarında stabil dönemde LCI yüksekliği ile 
görülen ventilasyon heterojenitesinin (VH), MRG’ de bölgesel 
mukus plağı ve hipoperfüzyon ile yükselen ventilasyon defekti 
yüzdesi (VDY) ile lokalize edilebildiğini bildirmiştir. Ayrıca bu 
hastalarda akut pulmoner alevlenme esnasında LCI ve MRG 
global skorlarının birbirleri ile korele olarak yükseldiği; uygun 
tedavi sonrasında düştüğü de gösterilmiştir (37). 2020’de 
Couch MJ ve ark.(38) stabil dönemde ve akut pulmoner 
alevlenme döneminde solunum fonksiyon testlerinden FEV1, 
LCI  ile görüntüleme yöntemlerinden PREFUL ve 129Xse MRG 
bulgularını karşılaştırılmıştır. KF hastalarında stabil dönemde 
FEV1 yüzdeleri normal, LCI VH’ni gösterecek şekilde yüksek 
iken; hem 129Xse MRG hem de PREFUL MRG’de VDY benzer 
oranda gösterilebilmiştir (39,40). Akut pulmoner alevlenmede 
ise; FEV1 düşük ve LCI yüksek iken 129Xse MRG ve PREFUL 
MRG’de VDY’nin arttığı; uygun tedavi ile FEV1 ve LCI 
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aplikasyon ile çekilebilen PREFUL MRG’nini kullanımının teknik 
olarak daha kolay olduğu bildirilmiştir (41).

Çalışmamızın kısıtlılıklarından birisi solunum fonksiyon testlerinden 
spirometre dışında pletismografi, LCI yapılamaması ve bu nedenle 
6 yaş altı hastalarımız için görüntüleme yöntemleri ile korelasyon 
yapılamamasıdır.

Bir diğer kısıtlılık ise teknik şartlar nedeniyle tüm hastalarda 
ekspiratuar fazda MRG çekilememesidir, ancak mevcut MRG 
tekniği ile mozaik atenüasyon dışındaki parankimal bulgular BT 
ile karşılaştırılabilmiştir

Daha çok hastanın dahil olduğu; KF hastalarının 1 yaştan itibaren 
izlendiği, prospektif, randomize kontrollü çalışmalara ihtiyaç 
vardır.

SONUÇ

KF hastalarında pulmoner etkilenmeyi erken dönemde göstermek 
için MRG güvenilir; radyasyon içermediği için de tercih edilebilir bir 
yöntemdir. Yakın zamanda KF hastalarındaki akciğer bulgularını 
göstermede yapılacak daha büyük çaplı çalışmalar ile MRG altın 
standart haline gelebilir.
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