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ÖZET 

 

Kistik fibroz tanılı hastalarda yaşam kalitesinin değerlendirilmesi 

Giriş: Kistik fibroz çoklu organ tutulumu ile seyreden bir hastalık olup, farklı hastalık 

bulguları ile yaşam kalitesini etkilemektedir. Hastalarının ortalama yaşam beklentisi 40’lı 

yaşlara kadar uzamış, bununla birlikte hastalık ilişkili yaşam kalitesi sorgulanmaya 

başlanmıştır.  

Amaç: Çalışmamızın amacı, kistik fibroz tanılı çocukların hastalık ile ilgili yaşam 

kalitesini ölçmek, hastalık şiddeti, klinik bulgular ve demografik özelliklerin yaşam 

kalitesinin farklı alt başlıkları üzerinde etkisini değerlendirmektir. Ayrıca, Yeniden 

Düzenlenmiş Kistik Fibroz Anketi (CFQ-R) formunun Türkçe versiyonunun güvenilirlik 

ve geçerililiğinin değerlendirilmesi amaçlanmıştır. 

Yöntem: 54 KF tanılı hasta ve 46 ebeveyn çalışmaya dahil edildi. Hastalara ve 

ebeveynlerine CFQ-R  formu uygulandı; ayrıca hastaların klinik durumu modifiye 

Shwachman-Kulczycki (SK) skorlamasına göre değerlendirildi. Hastaların boy, kilo, SFT 

sonuçları gibi klinik bilgilerine dosyalarından ulaşıldı.  

Bulgular: Katılımcıların %43’si kadın (n=23) %57’ü (n=31) erkekti, yaş ortalaması 13.3 

± 3.96 idi. Ebeveynler ile çocuklar arasında özellikle yaşam kalitesinin fiziksel işlevsellik, 

beslenme bozuklukları, beden görünümü, tartı ve solunum bulguları gibi daha somut alt 

başlıklarda güçlü (Spearman rho>0.6) korelasyon saptandı. Cinsiyete göre 

karşılaştırıldığında sağlık ile ilişkili yaşam kalitesi (HRQOL) alt başlıkları arasında 

anlamlı fark saptanmadı (p>0.05), fakat adolesan kadınların tartı alt başlığında bildirdiği 

yaşam kalitesi puanı erkeklere göre belirgin yüksek saptandı (ortanca 66 vs 33). SK puanı 

>70 olan ve ≤70 olan hastaların fiziksel işlevsellik, beden görünümü, tartı, solunum ve 

sindirim bulguları alt başlıklarında HRQOL puanları arasında anlamlı fark (p<0.05) 

saptandı. FEV1% değeri ile fiziksel işlevsellik (rho=0.372, p<0.01) ve solunum bulguları 

(rho=0.388, p<0.01) arasında orta derecede korelasyon saptandı.  

Tartışma ve sonuç: Ölçek SK puanı ve FEV1 ile korele saptanmıştır, bu nedenle 

boylamsal (longitudinal) kullanım  için uygundur. Özellikle küçük çocuklarda ebeveyn 

beyanının da alınması önem teşkil etmektedir. Adolesan kadınlarda beslenme ve tartı 

alımı üzerinde durulması gereken bir konudur. CFQ-R Türkçe versiyonunun her üç formu 

yeterli iç tutalılık güvenilirliği ve hastalık şiddetine göre ayırt edici geçerlilik göstermiştir. 

Örneklemimiz küçük olduğu için genelleme yapabilmek için daha geniş çaplı çalışmalara 

ihtiyaç duyulmaktadır.  
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SUMMARY 

 

Evaluation of the quality of life in cystic fibrosis patients 

Introduction: Cystic fibrosis (CF) is a disease affecting multiple organ systems, so vast 

variety of symptoms influence quality of life in CF patients. Prolongation of life 

expectancy in CF to the 4th decade makes health related quality of life an important issue. 

Aim:  Aim of this study is to measure health related quality of life (HRQOL) in pediatric 

CF population, and to analyze the effects of disease severity, clinical findings and 

demographic characteristics of patients on different domains of HRQOL. We also 

intended to evaluate reliability and validity of the Turkish CFQ-R forms.  

Method: 54 CF patients and 49 parents/caregivers filled the appropriate CF Questionnaire 

Revised (CFQ-R) form. Clinical states of the patients were evaluated via modified 

Shwachman Kulczycki (SK) score, and additional clinical information (e.g weight, height, 

pulmonary function tests results etc.) were obtained from patient records.  

Results: 43% (n=23) of patients were female and 57% (n=31) were male, mean age of 

patients being 13.3 ± 3.96. Patients’ and caregivers’ results on more observable domains 

of HRQOL such as physical functioning, eating problems, body image, weight and 

respiratory findings showed strong correlation (Spearman’s rho>0.6). No significant 

difference was found in any HRQOL domain between sexes, although female adolescents 

got higher points than males on weight domain  (Mdn 66 vs 33). When compared for the 

SK score, statistically significant difference (p>0.05) in physical functioning, body image, 

weight, respiratory and digestive findings domains of HRQOL was found between the 

group  with the score below and above 70 points. FEV1% value showed moderate 

correlation with the physical functioning (Spearman’s rho=0.372, p<0.01) and respiratory 

findings (rho=0.388, p<0.01) domains of HRQOL.  

Conclusion: CFQ-R showed fair correlation with SK score and FEV1% value, that makes 

its longitudinal use possible in clinical practice. It is important to make self reported, as 

well as parent/caregiver reported HRQOL evaluation especially in young children. 

Importance of weight gain and proper nutrition should be emphasized in female 

adolescent CF population. All 3 forms of CFQ-R Turkish version showed fair internal 

consistency reliability and discriminating validity for disease severity. As our sample size 

is small, larger studies are needed to make more precise generalizations.  
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1. GİRİŞ VE AMAÇ 

Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ, World Health Organization - WHO) sağlığı; sadece 

hastalık ve sakatlığın olmayışı değil, aynı zamanda fiziksel, ruhsal ve sosyal yönden tam 

bir iyilik hâli olarak tanımlamıştır. Bu tanım sağlık ile ilişkili yaşam kalitesi (Health 

related quality of life; HRQOL) kavramının tıbba dâhil olmasına önayak olmuş, böylelikle 

sağlık hizmetlerinin değerlendirilmesine yeni bir bakış açısı getirmiştir.  Sağlığın 

değerlendirmesinde sadece hastalığın aktivitesi, şiddeti değil, yaşam kalitesi de 

değerlendirmeye alınmıştır. Bunun bir nedeni de modern tıbbın gelişmesi ile kronik 

hastalıklarda uzayan yaşam süresidir (1). 

HRQOL fiziksel, zihinsel, duygusal ve sosyal işlevsellik ile ilgili başlıkları içeren çok 

boyutlu bir kavramdır. Toplum sağlığı, yaşam beklentisi, ölüm nedenlerinin ölçülmesinin 

ötesinde sağlık durumunun yaşam kalitesine olan etkisi üzerinde yoğunlaşmaktadır. 

Sağlıkla ilgili yaşam kalitesi objektif klinik ölçümler haricinde yaş, cinsiyet, eğitim 

durumu, sosyo-ekonomik durum, sosyal destek gibi nesnel etkenlerden de 

etkilenmektedir. Bazı durumlarda bu etkenler hastanın sağlık kurumlarına başvurusu ve 

tedaviye uyumunu önemli derecede etkileyerek hastalık şiddetinde belirleyici de 

olabilmektedir.   

Kistik fibroz çoklu organ tutulumu ile seyreden bir hastalık olup, farklı hastalık 

bulguları ile yaşam kalitesini etkilemektedir. Tanı ve tedavi araçlarındaki son gelişmeler 

ile kistik fibroz hastalarının ortalama yaşam süresi 40’lı yaşlara kadar uzamış, bununla 

birlikte hastalık ilişkili yaşam kalitesi sorgulanmaya başlanmıştır. Birden fazla organ 

tutulumu ile giden ve doğumdan itibaren bulgu veren bu hastalık sık hastane başvurusu, 

çoklu ilaç tedavisi ve fizik tedavi gibi tamamlayıcı tedavi yöntemlerinin uygulanmasını 

gerektirmektedir. Uygulanan tedavi ve takip programlarında hastalık şiddetini 

değerlendirmek için kullanılan klinik belirteçler özellikle, ölümcül olan bu hastalığa sahip 

hastanın kendisi ile ilgili sağlık algısını bazen göz ardı edebilmektedir. Bu amaçla 

hastalığa özgül HRQOL değerlendirme ölçekleri geliştirilmiştir. 

Çalışmamızın amacı, kistik fibroz tanılı hastaların hastalık ile ilgili yaşam kalitesini 

ölçmek, hastalık şiddeti, klinik bulgular ve demografik özelliklerin yaşam kalitesinin 

farklı alt başlıkları üzerinde etkisini değerlendirmektir. Aynı zamanda, pediatrik hasta 

grubunda yaptığımız çalışmada ebeveyn/bakıcı bakış açısından çocukların yaşam 

kalitesinin değerlendirilmesi ve hastanın kendi beyanı ile ebeveyn/bakıcı beyanı 
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arasındaki farkların araştırılması hedeflenmektedir. Ayrıca, CFQ-R formunun Türkçe 

versiyonu için güvenilirlik ve geçerlilik değerlendirilmesi yapılması hedeflenmiştir.  
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2. GENEL BİLGİLER 

2.1. Kistik Fibrozis 

2.1.1 Tanım 

Kistik fibroz hastalığı ilk kez 1938 yılında Dorothy Andersen tarafından 

pankreasın kistik fibrozisi adı ile tanımlanmış olup, beyaz ırkta sık görülen, otozomal 

çekinik kalıtım gösteren bir hastalıktır (2). Klor kanallarında işlev bozukluğu sonucu 

ortaya çıkan, akciğer, pankreas başta olmak üzere çoklu organ tutulumu ile seyreden 

ölümcül  bir hastalıktır.  

 2.1.2 Epidemiyoloji 

Hastalık prevalansı ülkeden ülkeye değişmekle beraber 1/2000-1/3500 iken, 

taşıyıcılık oranının 1/25 olduğu tahmin edilmektedir (4). Kılınç ve ark. yaptığı çalışmada 

Türkiye’de minimum taşıyıcılık oranı 1/50 olarak hesaplanmıştır. Aynı çalışmada akraba 

evliliğin - Türkiye’deki oranına nazaran - toplumdaki yüksek taşıyıcılık ve genetik 

heterojenite nedeniyle KF sıklığı üzerinde beklendiği kadar büyük rol oynamadığı 

sonucuna varılmıştır (3). Taşıyıcılık oranın yüksekliği heterozigot avantajı ile 

açıklanmaktadır. Taşıyıcı bireylerin daha az klor kaybetmeleri nedeni ile kolera ve tifo 

gibi ağır sekretuar ishal ile seyreden hastalıklara daha dirençli oldukları düşünülmektedir. 

Türkiyede hastalık prevalansı ile ilgili çok çalışma olmamasına rağmen 1/3000 olduğu 

tahmin edilmektedir (4).  

KF dünya üzerinde en sık Avrupa, Kuzey Amerika ve Avustralya'da görülmekte 

olup, Güney Afrika'nın Avrupa kökenli popülasyonu haricinde Afrika ve Doğu Asya'da 

nadirdir (5). Prevalans çalışmalarının yetersiz olmasına rağmen ulusal kayıt 

sistemlerinden elde edilen verilere göre Avrupa’da en sık İrlanda’da, en az ise Finlandiya, 

Romanya ve Baltık denizi ülkelerinde görülmektedir. Farrell ve ark.’nın (6) 2004 yılına ait 

çalışmasında 27 Avrupa ülkesinden elde edilen verilere göre Avrupa’daki insidans 

7.37/100.000 olarak hesaplanmıştır.  

İçerisinde Türkiye’nin de olduğu 2016 yılı ECFSPR (European Cystic Fibrosis 

Society Patient Registry) raporuna göre Avrupa’da 31 ülkeden toplam 44,719 hasta 

bildirilmiştir. Türkiye 328 hasta ile (%15 tahmini kapsayıcılık) çalışmada temsil 

edilmiştir. Rapora göre Avrupa genelinde hastaların %47.6’sı çocuk (<18 yaş), %52.4’ü 

erişkin idi. Ortanca tanı yaşı 4.1 ay olup, ortalama ölüm yaşı 31.4 olarak bildirilmiştir (7).  
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2017 yıl sonu KF kayıt sistemi verilerine göre Türkiye genelinde 23 merkezden 

1170 KF hastası bildirilmiştir. Bunlardan %20’si yenidoğan taraması ile tanı almıştır. 

Ortanca tanı yaşı 1.7 yaş, hastaların ortanca yaşı ise 7.3 yaş (en yaşlı hasta 43 yaşında) 

olarak bulunmuştur. 18 yaş üstü hasta sayısı 51 (%4.6) olarak bildirilmiştir. Ortalama 

ölüm yaşı 13.2 yaş olarak ölçülmüştür (8). 

CFF (Cystic Fibrosis Foundation) tarafından yayınlanan 2017 yılına ait ABD 

ulusal kayıt sistemi verilerine göre ise ABD genelinde 29,887 hasta bildirilmiştir; 

hastaların %53’ü erişkin, ortalama yaşı 21.7 yaş, ortanca tanı yaşı 3 ay olarak 

belirlenmiştir. 2017 yılında 250 hasta akciğer nakli olmuş; yıllık ölüm hızı 1.3/100.000 

olarak hesaplanmış, ortanca ölüm yaşı 30.6 yaş, beklenen yaşam süresi 43.6 yıl olarak 

hesaplanmıştır (9).  

Son yıllarda prenatal tanının mümkün olması ile beraber KF insidansının azalma 

eğiliminde olduğu görülmektedir. Kanada, Kuzey İtalya, Fransa’nın bazı bölgelerinde 

1990’lı yıllara göre 2000’li yıllarda %30’a varacak derecede KF insidansında azalma 

bildirilmiştir. İnsidanstaki düşüşe rağmen, KF yaşam süresinin uzaması ve erken 

kaybedilen hasta sayısının azalması nedeniyle hastalık prevalansının, ABD ve Birleşmiş 

Krallık verilerine göre, artmakta olduğu  saptanmıştır (10). 

2.1.3 Genetik 

Kistik fibrozis hastalığından sorumlu olan CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane 

Regulator) geni 1989 yılında tanımlanmış olup, kromozom 7 üzerinde 250 kbp bölgeyi 

kaplamakta ve 1480 amino asitten oluşan KFTR proteinini kodlamaktadır (Resim 1). 

Normal KFTR proteini hücre zarındaki başka sodyum ve klor kanallarını da denetleme 

işlevi olan klor kanalı görevini yapmaktadır. KFTR proteini epitel dokuda elektrolit ve 

sıvı transferi yapan ABC (ATP-Binding Casette) transporter ailesine aittir. Bu protein iki 

transmembran, iki nükleotid bağlama (NBD1 ve NBD2) ve bir düzenleyici (R) domain 

(bölge) olmak üzere beş domainden oluşuyor. Klor kanalını aktivasyonu için R 

domaininin fosfokinaz-A ile fosforilasyonu ve NBD’lerde sürekli ATP varlığı 

gerekmektedir (10,11). 
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Resim 1. KFTR proteini: 222-243. amino asitler arası 1. transmembran domaini, 433-

584. amino asitler arası NBD1, 590-831. Amino asitler arası R domaini, 1135-1155. 

amino asitler arası transmembran domain 2, 1219-1382. amino asitler arası NBD2 (13). 

 

Günümüzde CFTR geninde 2067 mutasyon tanımlanmıştır. Bu mutasyonların 

türlerine göre sıklıkları Tablo 1’de verilmiştir (14). KFTR protein sentezi üzerindeki 

etkisine göre bu mutasyonlar klinik olarak 5 ana gruba ayrılmaktadır (Resim 2). 

I Grup Mutasyonlar: Bu gruba dahil olan mutasyonlar stop kodon (nonsense, 

missense, splice site mutasyonları) ile sonuçlanmaktadır. Oluşan kısa KFTR proteinin klor 

kanal aktivitesi ya çok az,  ya da hiç yoktur. KF hastalarının %20’sinde görülür.  

II Grup Mutasyonlar: Bu grupta yer alan mutasyonlar KFTR proteininin 

sentezlendikten sonra hücre içi trafiğinde bozukluğa yol açmaktadırlar. Bu durumda 

sentezlenen protein hücrenin apikal yüzeyine ulaşamadığı için klor kanalı 

oluşamamaktadır (11,12). F508del mutasyonu bu gruba dahildir.  

III Grup Mutasyonlar: Bu mutasyonlar gating (kanal) mutasyonları olarak da 

bilinmektedirler; klor kanalı aktivitesinin ATP yanıtının azalması ile sonuçlanmaktadır. 

NBD veya R domainlerini etkileyen bazı mutasyonlar bu gruba dahildir. Hastaların 

%6’sında bu grup mutasyonlara rastlanılır.  

IV Grup Mutasyonlar: Bu grup mutasyonlar sonucu oluşan KFTR proteini apikal 

membrana ulaşmakta ve klor kanalı işlevini yerine getirebilmektedir. Fakat klor kanalının 

açık kalma süresi ve klor akım hızı normal KFTR proteinine göre azalmıştır. Beyaz ırkta 

bu gruptan en sık R117H mutasyonu görülür ( %6). 
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V Grup Mutasyonlar: İşlevsel KFTR proteininin miktarının azaldığı mutasyon 

grubudur. mRNA’nın veya oluşmuş KFTR proteinin kararlılığını bozan mutasyonlar bu 

gruba dahildir. İkinci kısım mutasyonlar bazen VI grup olarak da ayrılabilmektedir (%5) 

(11,12). 

 

Tablo 1: CFTR geninde görülen mutasyon türlerinin sıklığına göre dağılımı. 

Dünyada en sık görülen F508del mutasyonu (%66) olup Kuzey Avrupa'da %70, 

Avrupa kökenli Avustralasya toplumunda %74, Merkezi ve Güney Amerikada %45, 

Ortadoğu'da %28.5 oranında bildirilmiştir (10,15).  Bunu sırası ile G542X (2.4%), G551D 

(1.6%), N1303K (1.3%), ve W1282X (1.2%) takip etmektedir (16). F508del Türkiyede 

%23.5 oranında (farklı çalışmalarda %18 ila %28 arasında değişmekte) saptanmıştır 

Mutasyon türü Sayısı  Sıklığı (%) 

Yanlış anlamlı mutasyon 805 38,95 

Çerçeve kayması 329 15,92 

Splicing 229 11,08 

Anlamsız mutasyon 174 8,42 

Küçük delesyon 43 2,08 

Büyük delesyon 58 2,81 

Promotor 17 0,82 

Nükleotid değişiklikleri 269 13,01 

Bilinmeyen 143 6,92 
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(3,8,17,18). Ulusal kistik fibrozis kayıt sisteminin 2017 sonu veri değerlendirmesi sonucu 

F508del ile beraber sıklık sırasına göre N1303K (%4.96) mutasyonu, G542X (%4.6), 

1677delTA (%4.1) mutasyonları Türkiye toplumunda en sık rastlanan dört mutasyonu 

oluşturmaktadır (8). Kılınç ve ark. (3) çalışmasında 83 KF kromozomunun %75’inde 

toplam 36 farklı mutasyon saptanmış, bu CFTR lokusu için bildirilen en yüksek moleküler 

heterojenite düzeyidir. Türkiye ve Akdeniz ülkelerinde (en çok İspanya, Bulgaristan, 

Yunanistan) görülen bu çeşitliliğin jeopolitik konum dolayısı ile oluşan karmaşık 

toplumsal yapı ile ilişkili olduğu düşünülmektedir (3,19). Bu bölgede ortalama 25 

mutasyon KF vakalarının %84'ün den sorumlu iken Kuzey, Batı ve Kuzeydoğu Avrupa’da 

ülke başına ortalama 10.2 mutasyon hastaların %78’inde görülmekle çok daha homojen 

bir dağılım söz konusudur (18).  

 

Resim 2: Mutasyon gruplarının KFTR proteini üzerinde etkisi. 

 Hastalık aktivitesi KFTR proteinin aktivitesi ile yakından ilişkilidir. Genel olarak I 

ve III grup mutasyonlar IV ve V grup mutasyonlara göre daha ağır klinik seyre neden 

olmaktadır. Ancak farklı mutasyon kombinasyonlarının klinik üzerinde etkisi çok net 

değildir. Kistik fibrozun klinik yelpazesinde akciğer hastalığı için genotip fenotip 

ilişkisinin zayıf olması ile beraber, pankreas yetmezliği için bu ilişkinin daha güçlü 

olduğu görülmektedir. Çoğunlukla genetik mutasyon hastalığın ağırlık derecesi ile ilgili 

bilgi vermez; hasta büyüme gelişme, akciğer fonksiyonu gibi klinik parametrelerin takibi 

ile değerlendirilir. Bu durumun gene modifier’ler (GM) ile ilişkili olabileceği 

düşünülmektedir. GM’lerin CFTR geni ile doğrudan ilişkisi olmamakla birlikte hastalığın 
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klinik seyrinin üzerinde etkileri olduğu kuvvetle düşünülmektedir. Klasik KF hastalarının 

%20’si bu iki genin biri veya her ikisinde akciğer hastalığını ağırlaştıran varyantlarını 

taşımaktadır. (11,12)  

- TGF-beta 1: Çok güçlü T hücre baskılayıcısı olup, T hücre proliferasyonu ve 

sitokin oluşumunu engelleyebilmektedir. Homozigot F508del mutasyonlu KF hastalarında 

bazı TGF-beta 1 gen polimorfizmlerinin daha ağır akciğer hastalığı ile seyrettiğini 

gösteren bir çalışma mevcut (20). 

- Mannoz bağlayıcı lektin (MBL): Kompleman sisteminin önemli bir parçasıdır. 

Varyant MBL genleri KF hastalarında akciğer fonksiyonlarında azalma, Pseudomonas ve 

Burkholderia kolonizasyonuna yatkınlık, erken ölüm ile ilişkili bulunmuştur (21). 

2.1.4 Patogenez 

 Normal KFTR proteininin biyogenezi ve işlevi: KFTR proteini ABC transporter 

süper ailesinin üyesi olup, esasen epitel hücrelerinin  apikal zarında eksprese olur. 

Moleküler ağırlığı 170 kDa olan protein, kanalı oluşturan 2 MSD (Membrane Spanning 

Domain; TMD1-12, her ikisi 6 adet) ve ara ekstrasellüler loop (kıvrım), 2 sitoplazmik 

NBD ve TMD’lerin sitoplazmik kısımlarını birleştiren 4 looptan (kıvrım) oluşur. NBD1 

regülator (R) isimli hücre içi domaine bağlıdır. R domaini, ABC proteinleri içinde 

KFTR’ye özgü olarak, protein kinaz A ve C tarafından fosforile edilen serin rezidüleri 

içermektedir ve cAMP tarafından tanzim edilir. Bu mekanizma kanal kapılarını açık 

duruma getirmek için elzemdir. R proteini NBD’lere ATP bağlanmasını arttırıyor. Bunu 

takip eden ATP hidrolizi kanal kapılarının tekrar kapalı hale gelmesini sağlamaktadır. Bu 

model, NBD1 ve NBD2’nin ATPaz işlevini bozan mutasyonların, kanalın kapanma hızını 

azalttığının görülmesi üzerine ileri sürülmüştür.  

 Bir yüzey glikoproteini olarak  KFTR proteininin karışık katlanma işlemleri ve 

glikozilasyon içeren maturasyonu endoplazmik retikulumda (ER) devam eder (Resim 3). 

Yanlış katlanmış doğal KFTR proteinin %60-80’i ER’da parçalandığı için KFTR’nin 

biyogenezi verimsiz ve yavaştır. Bu süreçte ubiquitin proteozom sistemi rol almakta olup 

hem normal, hem de F508del mutant proteinlerin parçalanmasına aracılık etmektedir. 

Proteinin üç boyutlu son halini alması sürecinde Hsc70, Hsp40 ve Hsp90 gibi moleküler 

şaperonlar görev almaktadırlar. 
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   Resim 3. KFTR proteininin biyogenezi (10). 

 

KF patobiyolojisini genetiği değiştirilmiş fare modellerinden daha iyi yansıtması 

nedeniyle domuz modelleri kullanılmaktadır. Yenidoğan  KF domuzların pankreas 

sekresyonlarının düşük bikarbonat, yüksek protein düzeyine sahip olduğu ve sekretin 

uyarılarına normal yanıt veremediği görülmüştür. Pankreasta yama tarzı yangısal 

değişiklikler ve fibrotik yeniden yapılanma (remodelling) da gözlenmektedir. Pankreas 

hasarına gidiş bu mekanizma ile açıklanabilir. Hava yollarında bikarbonatın (aynı 

zamanda klorun) salgılanamaması düşük pH’lı yüzey sıvısının oluşması ile sonuçlanır 

ki, bu da bakteriyel öldürme mekanizmalarının bozulmasına neden olmaktadır (23). KF 

hastalarının havayollarında gösterilebilir bir enfeksiyon yokluğunda bile inflamatuar 

hücre ve sitokinlerin (IL-6, IL-8) düzeyinde artış, antienflamatuar sitokinlerin (lipoksin 

ve IL-10) düzeylerinde düşüklük saptanmıştır. KF’da hava yollarının kronik olarak 

bakteriyel patojenler ile enfekte olduğu bilinmektedir, fakat ortaya çıkan inflamatuar 

yanıtın, süre ve ağırlık olarak patojenin yok edilmesi için gerekenden çok daha fazla 

olduğu gösterilmiştir (24). Bu durum havayolu hasarı, enfeksiyona yatkınlık ve yine 

inflamatuar hücre infiltrasyonu ile sonuçlanan kısır döngüye neden olmaktadır (Resim 

4). Salgılanan anormal özellikli mukusun submukozaya tutunması ve atılamaması  

infant KF domuzlarda havayolu tıkaçlarının oluşması ile sonuçlanmaktadır.  Bu mukus 

aynı zamanda enfektif ajanları tutarak enfeksiyon, inflamasyon ve hasar döngüsüne 

katkıda bulunmaktadır (22). 

KF’lu hastalar özellikle Pseudomonas spp. ile kolonizasyona yatkınlık gösterirler. 

Bu, birkaç mekanizma ile açıklanmaya çalışılmaktadır. Bunlardan birisi kalınlaşmış 
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sekresyon tabakasının alt  - epitel hücrelerine yakın -  kısmında oksijenin parsiyel 

basıncının düşük olması nedeniyle P.aeruginosa’nın  (ve birkaç Gram negatif basil) 

aljinat üretimi ve motilite kaybı gibi fenotipik değişikliklere uğramasıdır (Resim 5). Bu 

sayede bakteri hipoksik havayolu mukusu alanlarında makrokoloni (veya biofilm) 

oluşturur ve mikroorganizmanın eradikasyonu neredeyse imkansızlaşır (26). 

Resim 4. KF’da akciğer hasarının oluşma mekanizması (25) 

 

KF’lu akciğerlerde Pseudomonas kolonizasyonun sıklığının bir nedeni de anormal 

KFTR proteinin kendisi olduğu düşünülmektedir. Normal KFTR in vitro ortamda 

P.aeruginosa lipopolisakkaridi (LPS) için reseptör rolü oynayarak LPS’in endositozunu 

sağlamaktadır. Bu da hücre içi nükleer transkripsiyon faktörü olan NF kappa B’nin 

artması sonucu immün aktivasyona neden olmaktadır. Bu yanıt anormal KFTR varlığında 

veya CFTR-knockout sıçanlarda gözlemlenmemektedir. (11,27) 

KFTR kolanjiositler ve safra kesesi epitelinin apikal zarında da bulunmaktadır. 

Temel görevi duktus salgılarını düzenlemek olan proteinin eksikliği, safranın 

akışkanlığının ve alkalinizasyonunun bozulması,  safra kanalı tıkanıklığı ve karaciğer 

hasarının oluşmasına neden olur. Hastaların üçte birinde gelişen karaciğer hasarında 

rastlanan tipik lezyon fokal biliyer sirozdur. Ortaya çıkan patolojik tablo periportal 

fibrozis olup, safra yolları epitel hücre hasarı ile beraber çoklu antibiyotik kullanımı ve 

beslenme yetersizlikleri de bu tablonun oluşmasına hizmet etmektedir.  

Hastalığın bağırsak tutulumu pankreas ve safra yollarındaki tutuluma bağlı ortaya 
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çıkan malabsorpsiyon tablosu ve mukozal KFTR defekti nedeniyle koyu bağırsak 

sekresyonlarına bağlı oluşan, yenidoğanları etkileyen mekonyum ileus ve mekonyum 

tıkacı oluşumu, büyük çocuklarda ise yine koyu sekresyonlara bağlı oluşan distal ileal 

obstrüksiyon sendromu tablolarıdır (24). 

Resim 5. KF’da havayollarında kronik P.aeruginosa enfeksiyonuna neden olduğu 

düşünülen olaylar zinciri (26). 

 

 

 

A Normal havayolu epiteli; perisiliyer katman 

(PCL) üzerinde ince mukus tabakası açık renkte 

gösterilmiştir. PCL mukusun kolayca tek yönde 

temizlenmesini sağlar (ok ile gösterilmiş). Epitel 

hücrelerinin normal O2 tüketimi (Qo2) bu havayolu 

yüzey katmanı (ASL) içerisinde O2 gradiyentine 

neden olmamaktadır (sağ taraftaki bar) 

B Aşırı volüm eksikliği PCL’yi tüketir, mukus 

epitele yapışır ve temizlenmesi azalır/durur. ASL 

ince olduğu için O2 gradiyenti oluşmaz 

C Sürekli mukus aşırı salgılanması (goblet 

hücrelerinden oklar) luminal mukus tıkaçlarının 

kalınlığını arttırır, artmış Qo2 kalınlaşmış katman 

içerisinde O2 gradiyenti oluşmasına neden olur. 

D Mukus yüzeyinde olan P.aeruginosa bakterileri 

hipoksik alanlara doğru taşınır 

E P.aeruginosa hipoksik nişlere artmış aljinat 

yapımı ve makrokoloniler oluşturarak uyum sağlar 

F Makrokoloniler nötrofiller dahil ikincil savunma 

mekanizmalarını atlatırlar, kolonizasyon yoğunluğu 

mukopürülan birikimin tamamının hipoksik 

olmasına neden olur. 
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2.1.6 Klinik 

Tanımlar: 

- KF: KF tanı kriterleri Resim 6’da verilmiştir. Bunun dışında eskiden inkomplet 

fenotip olarak adlandırılan klinik tablolar artık KF klinik yelpazesinin bir kısmı olarak 

değerlendirilmektedir (10).  

- KF ilişkili hastalık: Tek organ sisteminin tutulumu (tek başına azoospermi veya 

kronik sinüzit veya kronik pankreatit) ve ara değer ter testi veya tek CFTR gen mutasyonu 

veya ara değer nazal potansiyel farkı ölçümü olan hastaları tanımlamaktadır. Bu hastalarda 

CFTR geni tüm gen dizileme ve delesyon duplikasyon analizi ile değerlendirilmeli, ikinci 

bir mutasyonun yokluğundan emin olunmalıdır. Bazı klinik tabloların (örn. ABPA, kronik 

rinosinüzit) CFTR genotipi ile ilişkili olabildiği, fakat KF veya KF ilişkili hastalık 

kriterlerini tam doldurmadığı bilinmektedir (28). Bu durumların CFTR heterozigot 

olanlarda sık görülebilmesi çevresel faktörler veya CFTR protein işlevini etkileyen başka 

biyolojik faktörlerle bağlantılı olabileceğini düşündürmektedir (29,30). 

- KF ilişkili metabolik sendrom (Cystic Fibrosis Related Metabolic Syndrome - 

CFMS)/KF tarama pozitif belirsiz tanı (Cystic Fibrosis Screening Positive Inconclusive 

Diagnosis - CFSPID): Yenidoğan taraması pozitif saptanan   

○ Ara değer ter testi ve tek CFTR mutasyonu 

 veya   

○ Negatif ter testi ( en az iki terde klor ölçümü) ve 2 CFTR 

mutasyonu (en az biri KF neden olmayan olarak sınıflandırılmış) 

olan asemptomatik hastaları temsil etmektedir. Bu hasta grubu KF yenidoğan tarama 

programlarına dahil olduktan sonra ortaya çıktığı için seyri ile ilgili kesin veri 

bulunmamaktadır. Bu nedenle takip edilmesi gereken bir grup olarak tanımlanma ihtiyacı 

doğmuştur (31,32). Kullanılan tarama yöntemi ve toplumun demografik özelliklerine göre 

izlemde bu grup hastaların hangi sıklıkta KF ilişkili hastalık veya KF tanısı aldığı oranı 

değişebilmektedir. 

Başvuru : 
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Yaşa göre başvuru semptomları Tablo 2’de verilmiştir (10). Ayrıca prenatal olarak 

saptanan hiperekojen bağırsak görünümü de KF açısından anlamlı bulgudur.Yenidoğan 

taramasının tüm dünyada yaygınlaşması ile birlikte son yıllarda tarama ile tanı konulan 

hasta oranı anlamlı ölçüde artmıştır. 2005 yılında Birleşik Devletlerde yapılan bir 

çalışmada bulgu verdikten sonra tanı alan hastalar ile tarama ile tanı alan hastalar 

karşılaştırılmış ve semptomatik tanı alan bebeklerin hastane yatış oranlarında, daha büyük 

çocuklarda ise hastalık komplikasyonlarının görülme sıklığında tarama grubuna göre 

anlamlı artış saptanmıştır (33).  

Resim 6: KF tanı kriterleri (10) 

 

 

 

     ＋ 

  

 

 

 

*İki kez pozitif terde klor ölçümü önerilir 

2.1.6.1 Solunum sistemi 

2.1.6.1.1 Alt solunum yolları: KF hastalarının çoğu kronik akciğer hasarına bağlı 

solunum yetmezliği nedeniyle kaybedilir.  KF akciğer hastalığının ana özelliği olan 

havayollarının aralıklı ve kronik enfeksiyonları klinik olarak kronik balgamlı öksürük, 

radyolojik incelemelerde akciğerlerde havalanma artışı, bronşektazi, solunum fonksiyon 

testlerinde obstrüktif hastalık ile uyumlu bulgular olarak kendini gösterir (10, 34).   

a. Kronik süpüratif endobronşial hastalık: Asemptomatik, kültür negatif 

bebeklerde bile yaşamın ilk haftalarından akciğer hastalığı nötrofil hakimiyetinde 

enflamasyon şeklinde görülmektedir (35). Nötrofil kaynaklı serin proteazlar ve reaktif 

KFTR disfonksiyonunun 

laboratuvar bulgusu: 
 

Pozitif ter testi* 

 

veya 

 

Pozitif nazal potansiyel farkı testi 

 

veya 

 

CFTR geninde  2 hastalık yapıcı 

mutasyon 

 

 

KF ile uyumlu klinik bulgular 

 

veya 

 

Kardeşte KF öyküsü 

 

veya 

 

Pozitif yenidoğan taraması 
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oksijen ürünlerinin erken dönem akciğer hastalığında rol aldığı bilinmektedir. (36). 

Zamanla havayollarının aralıklı ve kronik enfeksiyonları bu inflamatuar sürece katkıda 

bulunarak akciğer hasarının oluşmasına neden olur. Akciğer alevlenmesi klinik 

parametrelerde değişiklik nedeniyle ek tedavi gereksinimin doğması olarak tanımlanmıştır. 

Bu tanımda belirtilen Fuchs ve ark. tarafından geliştirilen klinik parametreler 

sıradakilerden en az ikisi olarak belirlenmiştir: (1) balgam miktarı veya renginde 

değişiklik;(2) öksürükte artış; (3) halsizlik, yorgunlukta artış, letarji; (4) iştahsızlık veya 

kilo kaybı; (5) akciğer fonksiyon testlerinde ≥%10 gerileme veya radyolojik kötüleşme; (6) 

nefes darlığında artış (37,38). 

Tablo 2. Yaşa göre başvuru semptomları (10). 

0-2 yaş 

Büyüme gelişme geriliği 

Steatore 

Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonları (bronşit ve bronşiolit dahil) 

Mekonyum ileus 

Rektal prolapsus 

Ödem/hipoproteinemi/“Kwashiorkor” cilt değişiklikleri 

Ağır pnömoni/ampiyem 

Tuz kaybı sendromları 

Uzamış sarılık 

K vitamini eksikliğine bağlı kanama diyatez  

3-16 yaş 

Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonları veya ‘astım’ 

Çomak parmak ve ‘idiopatik bronşiektazi’ 

Steatore 

Nazal polipozis ve sinüzit 

Kronik bağırsak tıkanıklığı, invajinasyon 

Sıcak dayanıksızlığı ve hiponatremi 

Akrabada KF tanısı 

Erişkin (çoğunlukla atipik KF) 

Azoospermi/vas deferensin konjenital yokluğu 

Bronşiektazi 

Kronik sinüzit 

Akut veya kronik pankreatit 

Allerjik bronkopulmoner aspergillozis 

Fokal biliyer sirozis 

Anormal glikoz toleransı 

Portal hipertansiyon 

Kolestaz/safra taşları 
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KF hastalığının mikrobiyolojisine gelince, erken yaşlarda S. aureus, ilerleyen 

yaşlarda ise P.aeruginosa havayollarında kolonize olan esas patojenlerdir. KF hastalarının 

büyük bir kısmının S. aureus, H.influenza, P.aureus, B.cepacia, Stenotrophomonas 

maltofilia, Achromobacter xylosoxidans ile enfekte olduğu görülmüştür. Ayrıca tüberküloz 

dışı Mycobacteria cinsleri KF’da giderek daha fazla önem taşımaya başlamıştır. MRSA, P. 

aeruginosa ve diğer Gram negatif organizmalar ile kronik enfeksiyonun yaşam 

beklentisinde kısalma ile ilişkili olduğu bulunmuştur (10, 34).  

Solunum yolları viral enfeksiyonları özellikle sonbahar ve kış aylarında akciğer 

alevlenmelerinin %40’a kadarını tetikleye bilmektedirler. Viral enfeksiyonlar akciğer 

alevlenmesi nedeni ile hastane yatış sıklığı ve süresinde uzama, klinik durumda kötüleşme 

ve aylar sürebilecek solunum fonksiyonlarında azalma ile ilişkilendirilmiştir (10, 39,40). 

KF hastaların viral enfeksiyonlara daha yatkın olduğuna dair veri olmasa da alt solunum 

yollarının tutulması daha sık olduğu için hastalık yükü ve prognozunun daha kötü olduğu 

bilinmektedir (39, 41,42). 

Mantar grubunda KF hastalarında en sık rastlanan enfeksiyöz ajan Aspergillus spp 

olmakla beraber, klinik olarak aynı spektrum hastalığa neden olan Scedosporium ve 

Exophiala türleri de son zamanlarda tanımlanmıştır. Önceden aşırı duyarlılık olmaksızın 

havayolu örneklerinde saptanan Aspergillus spp üremeleri masum olarak değerlendirilse 

de, son yıllarda bu mikroorganizmaların akciğer fonksiyonlarında hızlı düşüşle ilişkili 

olduğuna dair veriler birikmektedir (10, 43). Bu nedenle klinik kötüleşme, akciğer 

fonksiyon testlerinde gerileme olan hastalarda, balgam kültüründe başka patojen üremesi 

yok, aşırı duyarlılık yok ise Aspergillus bronşiti olarak değerlendirilerek antifungal tedavi 

denenmesi önerilmektedir. IgE yüksekliği olmaksızın spesifik IgG ve balgamda 

galaktomannan yüksekliği saptanması bu durumda tanı için destekleyici olabilir (44). 

b. Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozis (ABPA): Aspergillus antijenine aşırı 

immün yanıt nedeni ile oluşan akciğer aşırı duyarlılık hastalığıdır. KF hastalarında %6-25 

sıklığında görülebilmektedir (45). Klinik tablo değişmekle beraber, klasik hastalık hışıltı, 

nefes darlığı, göğüs ağrısı, kahve renkli balgam şikayetleri ile karakterizedir. Miyalji, ateş 

gibi grip-benzeri semptomlar eşlik edebilir. AFT obstrüktif hastalıkta ilerleme, akciğer 

grafisinde yeni infiltrasyon (steroid tedavisi ile kaybolması karakteristik) saptanması 

tipiktir (10). Ayırıcı tanıda bakteriyel veya viral ajanlara bağlı akciğer alevlenmeleri, ağır 
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küçük havayolu hastalığı, atopi, pnömotorax, gastroözofajial reflü, KF astımın dışlanması 

gerekmektedir.  Minimum tanı kriterleri Tablo 3’te verilmiştir. Tedavide sistemik 

kortikosteroid ve antifungal ajanlar kullanılmaktadır (10, 46-48).   

 

Tablo 3. ABPA minimum tanı kriterleri (10, 46-48)   

Başka etyoloji ile açıklanamayan 

akut veya subakut klinik 

kötüleşme 

➢ Öksürük 

➢ Hışıltı 

➢ Egzersiz ilişkili astım 

➢ AFT’de değişiklik 

➢ Balgamda artış 

Serum IgE yüksekliği ➢  >500 IU/ml 

➢ Bazal değere göre 4 kat artış 

*200-500 IU/ml fakat ABPA tanısı kuvvetle 

düşünülüyorsa, 1-3 ay sonra tekrarla 

* oral steroid alanlarda tedavi kesildikten sonra tekrarla 

Hipersensitivite bulgusu 
➢ Aspergillus prick testi ≥13 mm 

*sistemik antihistaminik kullanmayan hastada 

➢ A. fumigatus spesifik IgE 

Bunlardan birinin varlığı ➢ A. fumigatus presipitan antikor veya in vitro A. 

fumigatus spesifik IgG 

➢ Yeni, standart antibiyoterapi ve fizyoterapi ile 

gerilemeyen akciğer grafisi (infiltrasyon veya 

mukus tıkacı bulgusu) veya BT (bronşektazi) 

bulgusu 

 

c. Havayolu aşırı duyarlılığı: KF hastalarının çoğunda hışıltı görülmektedir. 

Hışıltının gelişmesine katkı sağlayan birden fazla etken bulunmaktadır. Örneğin,. kronik 

enfeksiyon ve inflamasyona bağlı mukozal ödem, koyu sekresyona bağlı mekanik 

tıkanıklık, solunum yolu epitelinde hasara bağlı otonom sinir liflerinin uyarılması, 

inflamatuar aracılara bağlı havayolu düz kaslarında kasılma ve havayolu duvarında yıkıma 

bağlı artmış kompliyans nedeniyle dinamik collapse (çökme) (49). Havayolu aşırı 

duyarlılığı da mekanizması bilinmemesine rağmen KF hastalarında sık görülmektedir. KF 

astım tanısının kesin olarak konulması bu iki hastalığın klinik ve laboratuvar bulgularında 
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önemli benzerlikler olması nedeniyle oldukça zordur. Bronkodilatör kullanımı ile 

gerileyen akut hava yolu obstrüksiyon bulguları (özellikle mevsimsel ise), ailede yüklü 

astım öyküsü ve/veya atopi bulgusu (egzema, saman nezlesi), veya alerji düşündüren 

laboratuvar bulgularının ( eozinofili veya yüksek IgE düzeyi) varlığı ABPA dışlandığı 

takdirde  astımı kuvvetle düşündürmelidir (50). Tedavide inhale kortikosteroid/beta 

agonist kullanımının hastaya göre uyarlanması; fayda görmeyen hastalarda yan etkiler de 

göz önünde bulundurularak, bu ilaçların gereksiz kullanımının önlenmesi önerilmektedir. 

(49, 51). Bunun haricinde, CFTR mutasyonu taşıyıcılarında astım hastalığı riskinin normal 

popülasyona göre anlamlı olarak (OR=1, 61 %95 CI 1.18-2.21) artmış olduğu Nielsen ve 

ark.’nın (52) yaptığı bir çalışmada ortaya konulmuştur. 

d. Obstrüktif Uyku Apnesi Sendromu (OSAS): KF’da uyku kalitesi kronik öksürük, 

sık barsak hareketleri, üst solunum yollarında tıkanıklık, depresyon gibi birçok nedenle 

bozulabilmektedir. Bu durum gündüz artmış uykululuk halinden, nörobilişsel işlevlerde 

etkilenme, glikoz metabolizmasında bozulma, pulmoner hipertansiyonda artışa kadar 

geniş yelpazede klinik bulgulara yol açmaktadır. Uykunun normal fizyolojisinde uyku 

süresince gerçekleşen solunumsal değişiklikler göz önünde bulundurulduğunda, özellikle 

ileri akciğer hastalığı varlığında uykuda akciğer işlevlerinde beklenenin üzerinde düşüş 

(CO2 retansiyonu, hipoksemi gelişmesi) görülmesi mümkündür. Bunun dışında KF 

hastalarında obstrüktif uyku apnesi sendromunun (apne hipopne indeksi >2 olarak 

tanımlanmakta) görülme sıklığının normal popülasyona göre artmış olduğunu gösteren 

çalışmalar mevcuttur (53,54). OSAS klinik olarak gündüz halsizlik, uyku halinde artış, sık 

uyanma, sabah baş ağrıları şeklinde tezahür edebilir. Tedavi olarak noninvaziv ventilatör 

kullanımı önerilmektedir (10).  

2.1.6.1.2 Üst solunum yolları: KF’da burun ve paranazal sinüs tutulumu üst solunum 

yolları hastalığının önemli parçasıdır. Klinik olarak anlamlı sinonazal semptomlar KF 

hastalarının %30-45 inde görülür.  Bunlar genelde burun tıkanıklığı, pürülan burun 

akıntısı, baş ağrısı, anozmi, yüzde ve göz arkasında ağrı, horlama, ses değişikliği 

şikayetlerine yol açarlar. Koyu sekresyonların mukosilier klirens mekanizmaları ile 

temizlenmesi zor olduğu için paranazal sinüslerde mukus stazı ve buna bağlı enfeksiyon 

ortaya çıkmaktadır. KF sinüs örneklerinde en sık üretilen enfektif ajanlar P.aeruginosa, 

S.aureus, H.influenzae ve anaeroplardır (55); mantar türlerinden ise en sık C. albicans’tır 

(56).  Nazal havayollarında bu kronik inflamasyon ortamı nazal polipozise neden olur. 

Nazal polipozis KF dışında çocukluk çağında çok nadir olduğu için bu, hastaların KF 
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açısından değerlendirilmesini gerektiren bir durumdur. Klinik olarak çocuklarda fasiyal 

kemiklerin esnekliğinden dolayı burun kökü genişlemesi veya yalancı hipertelorizm 

olarak görülebilir, bulgulara adenoid yüz görünüm eşlik edebilir (57). Medikal tedavide 

oral veya topikal steroid, antibiyotikler kullanılmaktadır; DNAaz tedavisinin de olumlu 

etki ettiğine dair veriler mevcuttur. Polipektomi sonrası relaps kaçınılmazdır (10). 

Ek olarak, transplant hastalarında sinonazal semptom varlığında post transplant 

lenfoproliferatif hastalık tanısı da nadir olmasına rağmen ayırıcı tanıya dahil olmaktadır 

(58). 

2.1.6.2 Sindirim sistemi 

a. Pankreas yetmezliği: Pankreas yetmezliği KF hastalarının %85’inde görülür ve 

hastalığın en sık görülen gastrointestinal sistem (GİS) tutulumudur. Pankreas 

duktuslarının koyu sekresyon ile tıkanması sonucu ortaya çıkan otoliz tablosu pankreas 

yetmezliğine neden olmaktadır. Pankreas yetmezliği akciğer hastalığından farklı olarak 

genotip ile yakından ilişkilidir, özellikle grup I, II, ve III mutasyonlar pankreas 

yetmezliğine sık neden olurken, grup IV ve V mutasyonlu bireylerde pankreas yetmezliği 

genellikle görülmez (59). Klinik olarak ekzokrin pankreas yetmezliği bulguları steatore, 

büyüme gelişme geriliği, bebeklerde yetersiz tartı alımı, yağda çözünen vitamin 

eksikliklerine bağlı kanama diyatezi, raşitizm gibi bulgular şeklinde görülebilir. Tedavide 

oral pankreas enzim replasman tedavisi (PERT) ve yağda çözünen vitamin replasmanı 

uygulaması ile  semptom kontrolü yapılmaktadır. Bunun dışında, özellikle geç ergenlik 

dönemindeki ve yetişkin hastalar akut veya tekrarlayan pankreatit atakları ile 

başvurabilirler. Pankreatit pankreas yetmezliği olan KF hastalarında nadir (%1.2), 

pankreas yetmezliği olmayanlarda ise %10 civarında bildirilmiştir (60,61). 

b. Bağırsak: Yenidoğan döneminde mekonyum ileus (Mİ) tablosu - yaşamın ilk 48 

saatinde karın distansiyonu, kaka yapamama, kusma şikayetleri - ile başvurabilirler. KF 

hastalarının %10’da görülür, fakat Mİ ile başvuran, prematüre olmayan bebeklerin 

%80’inde KF saptanabilmektedir (62). Mİ basit veya komplike olabilir; atrezi, volvulus, 

peritonit, perforasyon gibi gastrointestinal patolojilerin varlığında komplike Mİ olarak 

nitelendirilir (%40). Komplike  ve medikal tedavi ile düzelmeyen basit Mİ vakaları 

ameliyat edilmektedir. Mekonyum ile tıkanıklık kolon düzeyinde olduğu zaman 

mekonyum tıkacı sendromu olarak adlandırılır, benzer mekanizma ile KF’da görülebilir 
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(10). 

Daha büyük çocuklar ve erişkinler distal intestinal obstrüktif sendrom (DİOS) 

tablosu ile başvurabilirler. DİOS ileoçekal valvin koyulaşmış bağırsak içeriği ile tam veya 

parsiyel tıkanması sonucu ortaya çıkan tablodur. Hastaların %16’sında görülebilir. 

ESPGHAN (European Society for Paediatric Gastroenterology, Hepatology, and 

Nutrition) KF çalışma grubu tam DİOS tanımı: (1) fekaloid kusma veya batın grafisinde 

hava sıvı seviyeleri ile ortaya konan tam bağırsak tıkanıklığı; (2) ileoçekal bölgede fekal 

kitle varlığı, (3) karın distansiyonu ve ağrısının varlığı olarak tanımlamıştır. Parsiyel 

DİOS tanımında ise tam bağırsak tıkanıklığı maddesi çıkarılmıştır. DİOS ile KF’da 

kabızlığı ayırt etmek için kriterler: (1) karın ağrısı ve/veya distansiyonu; (2a) son birkaç 

hafta/ayda bağırsak hareketlerinin azalması; (2b) son birkaç hafta/ayda dışkı kıvamının 

katılaşması, (3) laksatif kullanımı ile semptomların gerilemesidir. Tanı 1, 2a, veya 2b 

şıklarından biri ve 3 şıkkının varlığı ile konmaktadır (63). Ağır genotip (örn. F508del), 

dehidratasyon, pankreas yetmezliği, kontrolsüz yağ malabsorbsiyonu, daha önce DİOS 

epizodu geçirmiş olmak riski arttırmaktadır (64). Ayırıcı tanıda apandisit, volvulus, 

invajinasyon, over patolojisi, Crohn hastalığı, fibrozan kolonopati, özellikle yaşlı, organ 

nakilli ve tekrarlayan olgularda nadiren GİS maligniteleri akla gelmelidir. (61). Tedavide 

oral lavaj solüsyonları veya lavman kullanılmakta, intestinal iskeminin geliştiği komplike 

olgularda cerrahi dekompresyon yapılmaktadır.  

Fibrozan kolonopati, 1990larda tanımlanmış, yüksek doz pankreatik enzim 

replasmanı tedavisine (PERT) bağlı gelişen, darlıklar ile karakterize bağırsakta ağır 

fibrotik değişiklik tablosuna verilen isimdir (65). Patofizyolojisi tam olarak bilinmemekle 

beraber PERT dozunun 2500U/kg/doz (veya 10.000 U/kg/gün) üzerine çıkılmaması 

kararının alınmasına neden olmuştur. Bu uygulama ile artık nadir görülmektedir.  

Yine günümüzde nadir görülen bulgulardan biri de rektal prolapsustur. Süt 

çocuklarında kabızlık veya ishale bağlı, erişkinlerde kronik öksürüğe bağlı 

görülebilmektedir. Erken tanı ve uygun tedavi ile görülme sıklığı önemli ölçüde 

azalmıştır.  

KF hastalarında çoklu antibiyotik kullanımı, bağırsak motilitesinde azalma gibi 

etkenlerin varlığı ince bağırsakta aşırı bakteriyel birikimi için zemin hazırlamaktadır. İnce 

bağırsakta aşırı bakteriyel birikim emilim kusuruna katkıda bulunarak klinik bulgulara yol 
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açabilmekte, fakat kesin tanı kriterleri henüz tanımlanmamıştır. Nadiren hastaların oral 

antibiyotik tedavisinden önemli ölçüde fayda gördüğü bildirilmiştir (61).  

c. Hepatobiliyer sistem: KF ilişkili  karaciğer hastalığı (CF associated liver 

disease; CFALD) akciğer tutulumundan sonra KF'da en önemli mortalite nedenidir (%2.5) 

ve erken mortalite için bağımsız risk faktörü olduğu bildirilmiştir (66). Hastalığın farklı 

fenotiplerinin görülme sıklığı Tablo 4’te verilmiştir. Klinik tablolar koyu safra 

sekresyonlarının safra kanallarında oluşturduğu tıkanıklık ve buna bağlı ortaya çıkan 

periduktal inflamasyon ve siroz dolayısı ile oluşmaktadır.  

Tablo 4. KF ilişkili karaciğer hastalığı klinik tablo (67) 

Klinik tablo KF hastalarında tahmini görülme sıklığı 

Yenidoğan kolestazı <%10 

Fokal biliyer siroz %20-40 

Multilobüler siroz %5-10 

Hepatik steatoz %10-60 

 

Yenidoğan kolestazı aylar içinde kendiliğinden gerileyen bir tablodur. 

Hepatosteatoz en sık görülen klinik tablo olmasına rağmen tek başına KF ile açıklanmaz, 

beslenme durumu ve glikoz metabolizması ile de ilişkilidir. Bunun dışında hangi hastada 

ve ne kadar süre içinde karaciğer hastalığı ve sonuç olarak siroz gelişeceğini tahmin 

etmek için yeterli bilgiye henüz sahip değiliz. Risk faktörleri tartışmalı olmakla beraber 

ağır genotip (grup I, II, ve III mutasyonlar), mekonyum ileus öyküsü, erkek cinsiyet, nadir 

de olsa pankreatik fibrozun neden olduğu koledok tıkanıklığıdır (10). KF ilişkili karaciğer 

hastalığının tanı kriterleri aşağıdakilerden en az ikisi şeklindedir: 

- USG ile onaylanmış hepatomegali ve/veya splenomegali; 

- >6 ay, başka nedenle açıklanamayan AST, ALT, GGT üst sınırın >1.5-2 kat 

yüksekliği;   

- USG’de parankim ekojenitesinde artış, nodüler görünüm, kabalık veya portal 

hipertansiyon bulgusu; 
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- Biyopside fokal biliyer siroz veya multilobüler siroz bulgusu (68-70). 

CFALD hastalarının çoğu multilobüler siroz gelişmesine rağmen asemptomatik 

kalabilmektedir. CFALD genellikle ilk dekadın sonunda klinik olarak belirgin hale 

gelmektedir. Karaciğer yetmezliğinden ziyade portal hipertansiyon bulguları (örn. varis 

kanaması) ön planda görülür. Sıklıkla, ilk bulgu fizik muayenede saptanan hepatomegali 

varlığıdır. Dekompanse siroz bulguları (sarılık, asit, ensefalopati) ile başvuru çok çok 

nadirdir. Beslenme yetersizliği, TPN, ilaç toksisitesi, sepsis ve geçirilmiş yeni abdominal 

cerrahi mevcut karaciğer hastalığını kötüleştiren faktörler olarak tanımlanmıştır (10, 71, 

72).  KF’da sirozun doğal seyri primer biliyer siroz veya primer sklerozan kolanjitteki 

gibidir. Tedavide ursodeoksikolik asit erken dönemde kullanılabilir, yerleşmiş karaciğer 

hasarını geri döndürmekte yararsızdır. Son dönem karaciğer hastalığı oluştuğu zaman 

karaciğer nakli yapılabilmektedir. Nakil hastalarında GİS, safra ve pankreas 

malignitelerinin sıklığında artış dikkat çekicidir (10).  

Safra kesesi tutulumu mikro-safra kesesi, kolelitiazis ve kolanjit olarak 

görülmektedir. Komplike olmayan safra taşları tedavi gerektirmez, hastaların 

ursodeoksikolik asit tedavisinden yarar görmedikleri gösterilmiştir (73). Kolanjit, 

kolesistit gibi komplikasyonlara neden olmaları kolesistektomi ile müdahaleyi gerektirir 

(10). 

2.1.6.3 Endokrin sistem 

a. Tip I DM: KF'da ilk kez 1950’lerde tanımlanmış, yaşam süresinin uzaması ile 

daha sık karşılaştığımız bir durumdur. KF’a bağlı diyabette (KFBD) glisemik kontrol 

birkaç etken ile belirlenmektedir. Bozulmuş ve gecikmiş insülin salınımı, enfeksiyon veya 

steroid kullanımına bağlı insülin direnci gibi etkenler bunlardan en önemlileridir. KFBD 

ortalama 18-21 yaş civarında başlar, kadınlarda (%17.6) erkeklere (%12) göre daha sık ve 

erken yaşta görülür (74, 75). Tanı oral glukoz tolerans testinde (OGTT) 2. saatte kan 

şekerinin >200 mg/dl olması ile konulur. İlginç olarak literatürde diyabet tanısı konmadan 

2-6 yıl önce klinik kötüleşme ile karakterize prediabetik bir dönem tarif edilmektedir 

(76,77). Daha önceki çalışmalar KF'da protein katabolizmasının kronik olarak arttığını 

göstermiştir (78). İnsülinin yağ ve protein metabolizmasındaki anabolik rolü göz önünde 

bulundurularak, OGTT tanısal olmadan önceki dönemde insülin kullanımı teorik olarak 

klinik fayda sağlayabilir (10). Tedavi insülin enjeksiyonu ve diyet düzenlenmesi ile 
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yapılmaktadır.  

b. Büyüme ve ergenlik: Beslenme yetersizliği, sık enfeksiyon ve inflamasyon 

(veya steroid kullanımı) büyüme hormonunun (GH) salgılanmasını ve işlevini bozarak 

çocukluk döneminde büyüme geriliğine neden olmaktadır. İnsülin eksikliği de daha 

büyük çocuklar ve ergenlerde bu sürece katkıda bulunmaktadır. Büyüme ve akciğer 

fonksiyonları birbirini karşılıklı olarak etkilemektedir. Aynı etkenler ergenlikte gecikme 

ve pubertal büyümede azalmaya neden olmaktadır. Beslenme düzenlenmesi, enfeksiyon 

kontrolü ile bu sorunların önüne geçilmeye çalışılır, fakat yetersiz kalındığı takdirde yan 

etkileri göz önünde bulundurularak rekombinant GH, seks steroidleri gibi ajanlar 

kullanılabilmektedir (10). 

c. Kemik hastalığı: Erişkin KF hastalarının %70’de osteopeni bildirilmiştir (79). 

KF'da kemik hastalığının oluşmasında yağda çözünen vitamin eksikliği (vitamin D ve K), 

kronik enfeksiyon ve inflamasyon, KFBD varlığı, steroid kullanımı, yetersiz egzersiz, 

hipogonadizm ve muhtemelen bozuk KFTR protein işlevi gibi çoklu etkenler rol 

almaktadır. Çocukluk çağında yapılan bir çalışmada başka sıkıntısı olmayan KF hastaları 

ile sağlıklı yaşıtlarının kemik mineral dansitesi (KMD)  1 ve 2 yıl aralar ile ölçülerek 

karşılaştırılmış; KF’lu hastalarda KMD kazanımı sağlıklı kotrollerin neredeyse yarısı 

kadar saptanmıştır (80,81).  Başka bir çalışmada ise alevlenme sırasında bakılan kemik 

rezorpsiyon belirteçlerinde artış saptanmıştır (82). Bu bulgular kemik mineralizasyonunda 

geriliğin 1) yeni kemik oluşumu için azalmış sübstrat; 2) artmış kemik rezorpsiyonu; 3) 

azalmış mineralizasyon sonucu oluştuğunu desteklemektedir (10). Osteoporozun kronik 

etkileri kifoskolyoz, göğüs deformiteleri; akut olarak da vertebra ve şiddetli öksürüğe 

bağlı kaburga kırıkları olabilir. Tedavide vitamin D/kalsiyum, vitamin K desteği, rutin 

egzersiz, seçili vakalarda bifosfonat, rekombinant GH tedavisi kullanılmaktadır.   

2.1.6.4 Üreme sistemi: KF'lu erkeklerde en sık görülen üreme sistemi anomalisi %97 

oran ile vas deferensin tek veya iki taraflı yokluğudur. Klinik olarak ejakülat miktarında 

azlık olarak görülür. Bunun dışında sperm üretiminde azalma, anormal ve immatür sperm 

üretimi gibi bozukluklar da görülebilir. Fertilite arzulandığı zaman yardımcı üreme 

teknikleri açısından değerlendirebilirler (10).  

KF’lu kadınlarda ABD’de yapılan çalışmada menarş yaşı genel topluma göre 2 yıl 

daha geç olarak saptanmıştır (83). Menarş genel sağlık durumu ile yakından ilişkili olduğu 

için bu öngörülebilir bir sonuçtur. Ancak KFTR proteininin hipotalamusta da eksprese 
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olduğu bilinmektedir; bu da KF’un farklı bir mekanizma ile kadınlarda menarş/menstrual 

siklüs üzerinde etkisi olabileceğini düşündürmektedir (84). Ayrıca, KF'lu kadınlarda VKİ 

düşüklüğü anovülasyon ve sekonder amenore ile ilişkilidir. Servikal mukus özellikleri de 

fertilizasyonu etkilemektedir. Çoğu KF hastası kadın doğal yollarla hamile kalabilir ken, 

%10 civarında IVF gereksinimi bildirilmiştir (85). Normal gebelik solunumsal ve 

metabolik olarak bir takım fizyolojik değişikliklerle ilişkilidir. Solunum sisteminde 

gebelik sırasında diyaframın yukarı itilmesi ile total akciğer kapasitesi, fonksiyonel 

rezidüel kapasite, rezidüel volümde azalma, tidal volümde artış ortaya çıkar. İleri düzeyde 

akciğer fonksiyon kaybı olan KF hastaları için bu nedenle hamilelik tehlike arz 

etmektedir. Bunun dışında hamilelik sırasında insülin direnci gibi metabolik değişikliklere 

KF'lu bireyin uyum sağlaması kolay olmayabilir. Prematüre doğum ve C/S riski (genelde 

anne ile ilgili) artmış olarak bildirilmiştir (85). 

Ürolojik olarak, idrar inkontinansı erkeklerde %5, kadınlarda %30-59 oranında 

bildirilmiştir. Genelde kronik öksürük ve kabızlığa bağlı stres inkontinansı, detrusor 

instabilitesi, idrar yolu enfeksiyonları ile ilgilidir (10).  

2.1.7 Tanı ve İzlem 

2.1.7.1 Tanı: Kistik fibroz tanısını erken ve doğru bir şekilde koymak, aynı zamanda hasta 

olmayanları doğru tanımak hasta ve aile üzerinde sosyo psikolojik yük ve tedavi yükü 

açısından  büyük önem taşımaktadır. Yenidoğan taramasının başlanması nedeniyle 

klinikte karşılaşılan asemptomatik hasta sayısının artması güvenilir tanı kriterleri ve 

testlerinin geliştirilmesini gerektirmektedir. Hiçbir test tek başına tanı koymak için yeterli 

değildir, her iki CFTR kopyasında mutasyon saptanıp tamamen asemptomatik kalan 

hastalar olduğu gibi ter testi negatif kistik fibroz hastalığı da tanımlanmıştır. “CFF 

Konsensus Paneli” bu nedenle klinik ve laboratuvar özelliklerine dayanan tanı kriterleri 

(Resim 6) sunmuştur (10, 86). 

Tarama yapılmayan bölgelerde hastalar genellikle büyüme gelişme geriliği, yağlı 

ishal, sık akciğer enfeksiyonları, hışıltı gibi bulgular, %10-15 vaka ise mekonyum ileus 

tablosu ile başvurmaktadır. Yaşa göre değişen başvuru bulgular Tablo 2’de gösterilmiştir 

(10). 

Bunun dışında hekimin (1) antenatal testi KF açısından şüpheli olan; (2) 

yenidoğan tarama testi yüksek riskli saptanan ve  (3) kardeş öyküsü nedeniyle tetkik 
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edilen asemptomatik bebeklerde de bazen tanıyı kesinleştirmesi gerekebilmektedir. Klinik 

şüphe varlığında kullanılacak testlerden aşağıda bahsedilecektir. 

- Ter testi: İlk kez 1959’da tanıımlanmış olup KF tanısı için altın standart olarak 

kalmaktadır (87). Atipik vakalarda ter testi ara değerlerde olabilir, nadir bildirilen birkaç 

vakada CFTR geninin her iki kopyasında mutasyon mevcut iken ter testi negatif 

saptanmıştır (88,89). Ter testinin pozitif saptanabileceği başka hastalıklar olmakla beraber 

klinik bulguların farklılığı ile kolayca ayırt edilebilir durumlardır (Tablo5). 

Genel durumu iyi, iyi hidrate olmuş 2 haftadan büyük ve 3 kg’ın üstünde term 

bebeklerde, 36 GH üstünde ve 3 kg’ın üstünde preterm bebeklerde yapılması uygundur 

(90). Genel durumu kötü olan, YBÜ’de izlenen, sistemik steroid tedavisi alan hastalarda 

yanlış pozitiflik sık görülmektedir. En sık ön kol fleksör yüzeyinde, pilokarpin ile lokalize 

terlemeyi indükleyerek yapılır. Altın standart terdeki Cl iyonunun miktarının mmol/L 

cinsinden ölçülmesidir. 60 mmol/L üzerindeki değerler pozitif kabul edilirken, 40 mmol/L 

altındaki değerler negatif kabul edilir. Bazı kaynaklar cut off değerini 30 mmol/L olarak 

kabul etmenin daha sağlıklı olacağını savunmaktadır. Ara değerler atipik vakalarda sık 

görüldüğü için dikkatle ele alınmalıdır. 150 mmol/L üzerindeki değerler fizyolojik 

olmadığı için testin tekrarlanmasını gerektirir. 

Terde Na ölçümü güvenilir değil ve yapılmaması gerekirken, kondüktivite yöntemi 

(terde iyonların seçici olmayan ölçümü) ile yapılan test sonuçlarının terde klor düzeyi ile 

iyi korelasyon gösterdiği görülmektedir. Bu yöntemle yapılan ter testi için 90 mmol/L’nin 

üzeri pozitif, <75 mmol/L negatif, >170 mmol/L fizyolojik üst sınır olarak belirlenmiştir 

(91). Daha kolay yöntem olması ile beraber güvenli kullanımı için daha fazla çalışmaya 

gerek duyulmaktadır (10). 

- Nazal potansiyel farkı ölçümü: KFTR protein fonksiyonunu değerlendirmek 

amaçlı kullanılan bu test epitel yüzeyinde Na ve Cl
 
iyonlarının geçişine bağlı oluşan 

voltajın ölçülmesi ilkesine dayanıyor. Nazal epitel üzerine ve önkolun subkütan dokusuna 

referans amaçlı yerleştirilmiş elektrotlar iki doku arasındaki potansiyel farkını ölçüyor. 

KF'da bazal potansiyel farkı daha negatif oluyor. Amilorid, izoprenalin ve klorsuz 

solüsyon olmak üzere farklı çözeltiler buruna yerleştirilen kateter vasıtası ile verilerek 

potansiyel farkı ölçülüyor. Testin özellikle tanıda zorlanılan vakalarda kullanımı için 
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değerli olduğu bildirilmiştir, ancak tekniğin zorluğu ve hasta kooperasyonu gerektirmesi 

uygulama alanını sınırlamaktadır (10). 

- Mutasyon analizi: CFTR geninin her iki kopyasında hastalık yapıcı mutasyon 

saptanması KF tanısını büyük oranda desteklemesine ve tanı için çok özgül olmasına 

rağmen, çok duyarlı değildir. Bunun nedenlerinden birisi günümüzde KF’a neden olan 

2000’in üzerinde mutasyon saptanmış olmasıdır. Bazı kliniklerde sadece sık görülen 

mutasyonlar bakıldığı için özellikle Türkiye gibi heterojen toplumlarda daha nadir görülen 

mutasyonlar atlanabilmektedir. Bu aşamada CFTR geninin ekzon dizileme analizi 

yapılması gerekmektedir. Bu teknik her zaman birinci basamak olarak ulaşılır olmayabilir. 

Bir diğer neden ise daha hafif mutasyonun fenotipik penetrasyonunu etkileyen 

polimorfizmlerin tanımlanmış olmasıdır (örn., R117H mutasyonunda 5T polimorfizmi 

9T/7T’ye göre protein fonksiyonunda önemli derecede azalmaya neden olmaktadır) (92).  

Ayrıca, CFTR geninde mutasyon saptanamamış olması klinik bulguların ve pozitif ter 

testinin varlığında tanıyı dışlamamaktadır. Bildirilen nadir vakalardan CFTR geninin 

promoter bölgesinde, bazen de daha uzak ama kontrol edici bir gende mutasyon varlığının 

KF tablosuna neden olabileceği düşünülmektedir (93). Son olarak da, 2 mutasyon 

saptanmış olması her zaman hastanın klasik KF hastalığı geliştireceği anlamına 

gelmemektedir. Bazen ikinci mutasyonun ilki üzerinde düzeltici etkisi olabileceği 

konusunda veriler vardır (94). 

Tablo 5. Ter testi pozitif KF olmayan hastalıklar (10). 

✔ Adrenal yetmezlik veya stres 

✔ G6PD eksikliği 

✔ Nefrojenik diyabet insipid 

✔ Anoreksiya nervoza 

✔ Glikojen depo hastalığı tip I 

✔ Nefrozis 

✔ Otonomik disfonksiyon 

✔ Egzema 

✔ Hipoparatiroidizm 

✔ Psödohipoaldosteronizm 

✔ Ektodermal displazi 

✔ Hipotiroidizm 

✔ PFIC 

✔ Fukosidoz 

✔ Malnütrisyon 

 

 

2.1.7.2 Tarama: Antenatal tanıda anne ve baba CFTR gen mutasyonu açısından 

taranıyor, her ikisinde de mutasyon saptanır ise bebeğin genetik analizinin yapılması 
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önerilmektedir. Bebek homozigot ise karar aileye bırakılmaktadır. Fakat söz konusu nadir 

mutasyonlar olunca klinik gidişi tahmin etmek zor olacağı için bu durumda terminasyon 

kararının etikliği tartışmalıdır ve sık tercih edilmemektedir (10, 95). 

Tarama yöntemi olarak kuru kan örneğinde immün reaktif tripsinojen (IRT) düzeyi 

bakılması yöntemi, 1974 yılında Jeanette Crossley ve ark. tarafından retrospektif çalışma 

ile KF hastalarında IRT değerinin  non-KF bebeklere göre anlamlı derecede yüksek 

saptandığının ortaya konulması üzerine geliştirilmiştir (96). Tarama ile presemptomatik 

dönemde hastaların saptanması ve koruyucu bakım ile klinik gidişatın yavaşlatılması 

amaçlanmaktadır. Ayrıca hastalığın ekonomik yükü üzerinde de etkileri bildirilmiştir. 

Birleşik Krallık KF vertabanı verilerine göre tarama ile saptanan ve klinik tanı alan iki 

hasta grubunda nihai genel durum iyi olmakla beraber taranmayan grubun aynı sonuca 

ulaşması daha yüksek tedavi yükü/ekonomik yük ile ilişkili bulunmuştur (97). 

Tarama stratejisi çoğu ülkede ilk haftada IRT bakılması ile başlar. Duyarlı bir 

yöntem olmasına rağmen (taşıyıcı ve atipik KF vakalarında dahi yüksek) %1-5 oranda 

yalancı negatiflik bildirilmiştir. Yalancı negatifliğin en önemli nedeni yaşamın ilk 

haftasında IRT düzeyinin yüksek olmayabileceğidir. Ayrıca, mekonyum ileus ile 

başvurmuş hastalarda IRT yükselmeyebilir. İlk örnekte IRT yüksek saptanan hastaların 

çoğu KF değil bu nedenle ikinci test gerekmektedir. 2. test için yönlendirmede farklı 

protokollerde 95p ila 99,5p gibi farklı eşik değerler kullanılmaktadır. İkinci örnek 2-3 

hafta sonra alınmaktadır. KF olmayan hastalarda IRT düzeyi düşerken KF hastalarda 

yüksek kalmaya devam ediyor, bu şekilde ileri değerlendirme için yönlendirilen hasta 

sayısı anlamlı derecede azaltılmaktadır. 

İkinci basamak olarak değerlendirmede bazı ülkeler DNA analizi kullanmaktadır. 

Bu değerlendirmede bölgede en sık görülen mutasyonlar taranmaktadır. Bu yöntem 

özellikle F508del homozigot hastaların daha erken tanı alması ve tek basmakta tarama 

sonucunun onaylanması açısından avantajlıdır, fakat nadir mutasyonların atlanması ve 

hala dahi bilinmeyen birçok mutasyonun varlığı nedeniyle negatif saptanması tanıyı 

dışlamamaktadır. Bazı protokoller ise bunun yerine CFTR ekzon dizilme analizinin 

kullanılmasını tercih etmiştir. Bu durumda saptanan yeni mutasyonların klinik 

anlamlılığını değerlendirmek çetrefilli olabilmektedir (10). 

Türkiye’de uygulanan tarama programında 2 IRT yüksekliği saptanan hastalar ter 
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testi merkezlerine yönlendirilmesi, ter testi pozitif ise KF tanısı ile izlenmesi, ara değer 

saptananların ileri tetkik edilmesi amacı ile KF merkezlerine yönlendirilmesi 

önerilmektedir. Tarama testi pozitif, ter testi negatif saptanan hastaların ileride KF kliniği 

geliştirmesi açısından değerlendirilmesi düşünülebilir (98).  

2.1.7.3. İzlem: 

a) Hastaların tanı aldığı andan itibaren en az 2-3 aylık aralıklarla kontrolleri 

yapılması, bu kontrollerde büyüme ve gelişiminin değerlendirilmesi, gerektiği takdirde 

beslenmesinin düzenlenmesi, fizyoterapi eğitimi verilmesi gerekmektedir. 

b) Akciğer parankiminin değerlendirilmesi için toraks BT etkin biçimde 

kullanılabilmektedir. Toraks MR yapıyı BT kadar iyi göstermese de izlemde radyasyon 

yükünü azaltma amaçlı kullanılabilir. Akciğer fonksiyonlarının değerlendirilmesi için 

standart spirometre yöntemi erken değişiklikleri saptamada yetersizdir. İlk hasar en küçük 

hava yollarında başladığı için bu bölgelerin fonksiyonunu gösteren daha duyarlı akciğer 

klirensi endeksi (Lung Clearance İndex; LCI) gibi yöntemlerin kullanılması 

gerekmektedir. Her poliklinik kontrolünde ve akut alevlenme sırasında hastaların AFT ile 

değerlendirilmesi önerilir. Hastaların aynı aralıklarla solunum yolu (balgam/orofaringeal 

sürüntü/sinüs aspirat/nazofarenks aspirat) kültürleri ile değerlendirilmesi önerilir. 

Konvansiyonel antibiyotik tedavisine rağmen iyileşmeyen akciğer alevlenmesi varlığında 

tüberküloz dışı mikobakteriler açısından değerlendirilmesi gerekirse BAL örneği alınması 

önerilir. ABPA açısından özellikle büyük çocuklarda senelik serum total IgE düzeyi takibi 

önerilmektedir. OSAS düşündüren klinik bulguların varlığında polisomnografi ile 

değerlendirilme gerekmektedir. Polisomnografinin yapılamadığı durumlarda noktürnal 

SpO2 izlemi veya aktigrafi (pCO2 monitorzasyonu) kullanılabilir (10, 99). 

c) Paranazal sinüs hastalığını değerlendirmede düz grafiler yetersiz, BT çekilmesi 

önerilir. BT ile sıvı ve polipozis arasında ayrım yapılamadığı durumlarda nazal polipler 

endoskopik yöntemlerle görüntülene ve eksize edilebilir (100). 

d) Pankreas fonksiyonu değerlendirilmesi için fekal elastaz düzeyi ekzojen enzim 

alımından da etkilenmemesi nedeni ile kullanışlıdır. Preterm çocuklarda veya 

yenidoğanlarda daha dikkatli değerlendirilmelidir. Bunun dışında senelik yağda çözünen 

vitamin düzeyleri değerlendirilmesi önerilir. Karaciğer hastalığı açısından rutin muayene 

ve senelik AST, ALT, GGT taraması, bunlarda yükseklik saptanırsa karın ultrasonografisi 
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ile değerlendirilmesi önerilir (101). Seçili hastaların KC biyopsisi ile değerlendirilmesi 

gerekebilir. 

e) Tip I DM açısından özellikle büyük çocuklarda (>10 yaş) senelik OGTT 

yapılması önerilir, yapılamadığı durumlarda HbA1c yol gösterici olabilir (102,103). 

Puberte muayene ile değerlendirilir, hastanın psikososyal durumuna göre farklı 

yaklaşımlar uygulanabilir. Kemik hastalığı açısından >8 yaş hastalarda senelik DEXA 

yöntemi ile BMD ölçümü yapılması önerilir (104). 

f) Obstrüktif azoospermi açısından pubertal erkeklerde semen analizi yapılması, 

CBAVD açısından USG ile değerlendirilmesi önerilmektedir. 

2.2 Sağlıkla İlgili Yaşam Kalitesi 

2.2.1 Kavramlar: 

1. Sağlık: Dünya Sağlık Örgütünün (DSÖ) tanımına göre sağlık sadece hastalık ve 

sakatlığın olmayışı değil, bedence, ruhça ve sosyal yönden tam iyilik halidir (105).  

2. Yaşam Kalitesi: DSÖ yaşam kalitesini “Bireyin içinde bulunduğu kültür ve değerler 

sistemi bağlamında ve kendi hedefleri, beklentileri, standartları ve endişelerine kıyasla 

hayatta bulunduğu konum algısı” olarak tanımlamaktadır (106). 

3. Sağlıkla ilişkili yaşam kalitesi (HRQOL): HRQOL kişinin olağan veya beklenen 

fiziksel, duygusal ve sosyal iyilik halinin tıbbi durum veya tedaviden etkilenme ölçüsü 

olarak tanımlanmıştır (107). 

4. İyilik hali (Well being): HRQOL ile ilintili bir başka kavram da iyilik hali kavramıdır. 

İyilik hali ölçekleri bireyin olumlu duyguları ve hayattan memnuniyet gibi yaşamının 

olumlu yönlerini değerlendirmektedir. Çoğu HRQOL ölçeği hastalığın yaşamı kısıtlayıcı 

yönlerini ele almakta iken iyilik hali değerlendirmeleri bireyin ilişkilerinin niteliği, olumlu 

duyguları, toparlanma kabiliyeti, potansiyeline ulaşma  gibi hayatı ile ilgili olumlu 

yönlerini değerlendirmektedir. İyilik hali sağlık, iş, ailesel ve ekonomik olarak çeşitli 

getiriler ile ilişkilidir (108). 

5. Katılım: HRQOL’i yansıtan başka bir kavram ise katılım kavramıdır. Bu kavram 

bireyin eğitim, çalışma hayatı, sivil ve serbest zamanlarında bulunduğu aktiviteleri 
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kapsamaktadır. Katılım kavramını devreye girdiğinde HRQOL işlevselliğe indirgenmemiş 

oluyor. İşlevsellikten bağımsız olarak bireyin eğitim hizmetlerine ulaşma düzeyi, çalışma 

imkanları, sosyal ortamlarda bulunma şansı yaşam kalitesini önemli ölçüde 

belirlemektedir (108). 

 Yaşam beklentisi ve ölüm nedenleri toplumsal sağlığı değerlendirmek için ana 

belirteçler olarak uzun süre kullanılmıştır. Bu belirteçler sağlık durumunu önemli ölçüde 

yansıtmakla beraber, yaşamın fiziksel ruhsal ve sosyal yönlerinin niteliği ile ilgili bilgi 

vermemektedir. Günümüzde uzamış yaşam beklentisi ile bağlantılı olarak sağlığın 

değerlendirilmesi için farklı belirteçler arama ihtiyacı doğmuştur. 1995’te DSÖ de 

yaşamın kalitesinin değerlendirilmesi ve iyleştirilmesinin önemini vurgulamıştır (106, 

108). HRQOL hastalık veya tedavisinin yaşam kalitesi üzerinde kişisel bazda 

algılanmasını yansıtmaktadır. Örneğin, aynı klinik durumda olan iki hasta içinde 

bulundukları psiko-sosyal, kültürel, ekonomik duruma göre farklı HRQOL düzeyleri 

bildirebilirler. HRQOL çeşitli ölçeklerle değerlendirilmekte, böylece veriler standardize 

edilerek analiz için uygun hale getirilmektedir. HRQOL ölçekleri değerlendirdiği 

değişene göre bir takım alt gruplara ayrılabilir: 

 1. Genel sağlık durumu ölçekleri: Sağlıklı ve hasta kişiler tarafından 

yanıtlanabilir, kişinin genel sağlık durumunu değerlendiren ölçekler bu grupta yer alır. 

Örn. SF-36 (short Form- 36), Nottingham Health Profile (NHP). Bu ölçekler sağlıklı ve 

hasta grupları, veya farklı yaş gruplarını karşılaştırmak için kullanılmaktadır. 

 2. Genel hastalık ölçekleri: Herhangi bir hastalık durumunda uygulanabilir, farklı 

hastalık grupları arasında veya aynı hastalık grubunda ağırlık derecesine/tedavi 

seçeneğine göre karşılaştırma imkanı sunar. Örn. SIP (Sickness Impact Profile), FACIT 

(Functional Assessment of Chronic Illness Therapy). 

 3. Hastalığa özel ölçekler: Kişilerin belli hastalık (örn. kanser, diyabet), belli 

tedavi yöntemi (örn. kemoterapi, nakil) veya belli semptom (örn. bulantı, idrar kaçırma)  

ile ilgili HRQOL değerlendirmek amaçlı kullanılmaktadırlar. Diğer tip ölçeklere göre 

belli hastalıklar açısından daha detaylı inceleme ve tedavi ilişkili değişikliklere daha 

duyarlı ölçüm imkanı sağlamaktadır. Örn. DQOL (Diabetes Quality of Life instrument). 
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 4. Bileşik /kombine ölçekler: Bu ölçekler yukarıdaki 3 kategoriden özellikleri 

birleştiren çok boyutlu ölçeklerdir. örn.  PROMIS  (Patient-Reported Outcomes 

Measurement Information System) (109).  

 5. Vekaleten bildirilen HRQOL ölçümü - Küçük çocuklar, yaşlılar veya bilişsel 

hastalığı bulunan bireylerde kullanılan yöntemlerdir. Çoğunlukla çalışılan ölçeklerde 

kişinin kendi bildirdiği HRQOL ile bakıcının bildirdiği HRQOL korelasyon 

göstermektedir. Ancak bakıcının kendi karşılaştığı zorlukların bias oluşturabileceği akılda 

tutulmalıdır (109).  

 Erişkinlerde yaşam kalitesi çalışmaları iyi tanımlanmış ve 1960lardan itibaren 

geniş oranda uygulanmaya başlanmıştır, fakat çocuklarda benzer çalışmaların 1980’li 

yıllara kadar gecikmiş olduğunu görmekteyiz. Çocukluk çağı hastalıklarının 

epidemiyolojisinde baş veren değişiklikler bu konuyu daha ön plana çıkarmaktadır. 

Özellikle çocukluk çağı kanserleri, kistik fibroz gibi hastalıklarda yaşam süresi önemli 

ölçüde uzadıkça ortaya artmış engellilik, öğrenme güçlükleri, psikiyatrik sorunlar gibi 

durumlar çıkmaktadır. Çocuklarda HRQOL konusunda yapılan ilk çalışmalar daha çok 

işlevsellik üzerine yoğunlaşmak ile beraber, çocukların engellilik durumlarına uyum 

becerisini göstermek ve hastalık durumu ile ilgili kendi görüşlerinin önemini vurgulamak 

suretiyle bu tür değerlendimelerin hasta takibi, tedavi seçiminde yaygın kullanımına 

önayak olmuşlardır (110). Çocuk ve erişkin hastaların yaşam kalitesinin 

değerlendirilmesinde önemli farklar mevcuttur. Öncelikle, hastalıkların isimleri aynı olsa 

bile çocukluk çağında ve erişkinde hastalık etiyolojisi, gelişimsel etkisi, bazen tedavi 

yöntemleri farklılık gösterebildiği için yaşam kalitesini farklı şekillerde 

etkileyebilmektedir. Bu nedenle çocuklarda HRQOL değerlendirirken çocuklara özel 

ölçekler kullanılması daha uygundur. Çocukların yaşam kalitesi ve bunun 

değerlendirilmesi yaş grubu, bulundukları gelişim evresi gibi değişkenlerle yakından 

ilişkilidir ve birçok kronik hastalık bu gelişim basamaklarında geriliğe neden olmaktadır. 

Bazı durumlarda ise hastalık nedeniyle motor ve mental gelişim basamakları 

tamamlanamamaktadır. Gelişimsel dönemler ve özellikleri nedeniyle bir ölçek 

uygulanmadan önce çocuğun bilişsel ve dil gelişiminin yeterli olup olmadığı  göz önünde 

bulundurulmalıdır.   

 Hastalığın ortaya çıkış yaşı hastalık algısı, buna çocuğun geliştirdiği başa çıkma 

mekanizmaları, aile üzerinde etkisi birbiriyle yakından ilişkilidir. Örneğin, okul öncesi yaş 
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grubunda ortaya çıkan kanser gibi kronik hastalıklar ve uygulanan tedavi büyüme ve 

gelişmede geriliğe neden olmakta, bu dönemde uzun hastane yatışları kurulması gereken 

bağlanma duygusunun oluşmasına engel olabilmektedir. Ayrıca bu yaş grubunda çocuklar 

hastalığın ortaya çıkma mekanizması ile ilgili sihirli düşüncelere sahip olabilmektedir; 

örneğin, hastalığı yaptıkları yanlışlarla ilişkilendirerek tedaviyi ceza olarak algılayabilir, 

bu da uyumu etkileyebilmektedir. Okul çağı çocuklarda ortaya çıkan kronik hastalık 

çocuğun okuldan geri kalmasına, öğrenme güçlüklerine, sosyal ilişkilerinin kesintiye 

uğramasına ve düşük özgüvene neden olabilmektedir.  Ergenlik çağında kronik hastalık ve 

tedavi nedeniyle bireyin ebeveynlerine bağlılık durumu devam etmekte, otonomisini 

sağlayamaması yaşam kalitesini önemli derecede etkilemektedir. Ayrıca hastane 

başvuruları sınavlar veya çalışmaya engel olarak ergenin gelecek ile ilgili plan yapmasını 

negatif etkilyebilmektedir. Ergenlik döneminde çocuklar hastalıkları ile ilgili daha detaylı 

bilgiye ulaşmakta, bazı durumlarda bu bilgiler nedeniyle karamsarlığa düşmektedirler 

(110).  

 Erişkinlerde ve çocuklarda yaşam kalitesini değerlendirirken sorgulanan işlevsellik 

ölçütleri de farklılık göstermektedir. Farklı gelişim basamaklarında işlevsellik düzeyi 

değişeceği için yaşam kalitesinin değerlendirilecek alt başlıkları farklılık göstermek 

zorundadır. Örneğin erişkinlerde işlevsellik düzeyi sorgulanırken çalışma hayatı ile ilgili, 

ev işlerini yapabilmek ile ilgili değerlendirme yapılırken, çocuklarda kendi kendine yemek 

yiyebilmek, özbakım, oyun oynayabilmek gibi daha basit işlevler sorgulanmaktadır.  

 Kronik hastalık varlığı sosyal işlevselliği de önemli ölçüde etkilemektedir. 

Hastalık nedeniyle evden çıkamamak daha sabit ilişkilere sahip yaşlı bireyleri çok 

rahatsız etmese de, genç erişkin, adölesan veya okul çağında çocukların yeni ilişkiler 

kurma, arkadaş edinme imkanlarını ciddi şekilde kısıtlamakta ve sosyal işlevselliğini 

etkilemektedir. Beden görünümü çocuk ve ergenlerin yaşam kalitesi algısında büyük 

önem arz etmektedir. KF gibi büyüme geriliği yapan nedenler, veya kanser tedavisi gibi 

dış görünüşte kritik değişiklikler yapan hastalıklar çocuğun/ergenin beden algısını ve 

bunun üzerinden sosyal işlevselliğini etkilemektedir. 

 Bilişsel işlevsellik çocukluk çağında hastalıklar ve tedavilerin yaşam kalitesi 

üzerinde etkisini değerlendirirken göz önünde bulundurulması gereken alt başlıklardan 

biridir. Farklı hastalıklar, (örn. Tip I DM’ta hipoglisemi epizodları), veya uygulanan tedavi 

(örn. lösemide MSS’ne ışın tedavisi) düşük IQ ve öğrenme güçlüklerine neden olmaktadır; 
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bu durum çocukların okul başarısında düşüklüğe, bazı hallerde ise zorbalığa maruz 

kalmaları ile sonuçlanmaktadır.  

 Ek olarak aile ilişkileri çocukların sağlık davranışlarını, hastalık semptomları veya 

ağrı ile başa çıkma mekanizmalarını şekillendirmektedir. Bu nedenle yaşam kalitesi 

değerlendirirken dikkate alınması gereken etkenlerden biridir.  

 Uygulanan ölçeklerde sorular genellikle kapalı uçlu (evt/hayır), Likert skalası veya 

görsel analog skalaları şeklinde tasarlanmıştır. Çocuğun okuma ve anlama becerilerinin 

gelişmişlik düzeyine göre kendi kendine veya araştırmacı tarafından uygulanabilir. 

Araştırmacı tarafından uygulanan ölçeklerde biasa dikkat edilmelidir. Çoğu erişkin 

HRQOL ölçeği tahmini olarak 13-14 yaş düzeyinde okur yazarlık düzeyi gerektirmektedir. 

Farklı çalışmalarda oyun ve hikaye anlatma yöntemleri ile 18 aylıktan itibaren çocukların 

ağrının varlığını, özelliğini ve lokalizasyonun ifade edebildiği görülmüş, ancak genellikle 

duygularını ifade etme becerisi 6 yaşından itibaren yeterli düzeyde saptanmıştır (111).  

Yaşam kalitesi ölçeklerinde sorgulanan süre bulguların hatırlama açısından önemlidir, 

standardize edilmiş bir süre bulunmamakla beraber adolesan ve çocuklarda bu süre 

genellikle 1-4 hafta arasında değişmektedir. Bunların dışında, çocuklarda uygulanan 

anketlerde dikkatlerini toplamak açısından yazılı metinlere görsel bilginin eşlik etmesi, 

soru sayısı ve içeriğinin kısa tutulması, Likert skalası kullanılan ölçeklerde seçeneklerin 

azaltılması, ağrı değerlendirmesinde olduğu gibi gülen/ağlayan yüz şeklinde görsel analog 

skalalar kullanılması, daha küçük çocuklarda soruların oyuncaklar üzerinden anlatılması 

yardımcı tekniklerdir.  

 Yaşam kalitesi ölçeklerinin kullanım alanları: klinik deneylerin sonuçlarını 

karşılaştırma, müdahalelerin sonuçlarını değerlendirmek, tedavilerin uzun dönem 

sonucunu değerlendirme,  palyatif bakım  ve potansiyel olarak kısıtlı kaynakların 

yönetimini kapsamaktadır (111). 

2.2.2 KF’da yaşam kalitesi: 

 KF ile yaşamanın getirdiği psikososyal zorlukların hem hastalar hem de aileleri 

üzerinde oldukça yıkıcı etkileri olabilir. Tam tersi, zorluklara karşı dirayet göstererek iyi 

yaşam kalitesine ulaşan hasta örnekleri de az değildir. Yenidoğan taramasının devreye 

girmesi ile henüz bulgu ortaya çıkmadan, görünürde sağlıklı bebeklerinin KF gibi kronik, 

yaşam süresini kısaltan bir hastalığa sahip olduğunu öğrenmek aileler için başa çıkılması 
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gereken ilk adımdır. Bu aşamada iyi donanımlı KF merkezlerinde multidisipliner bakım 

ekibi tarafından en hızlı şekilde tanının kesinleştirilmesi, aileye hastalık ile ilgili ve 

günümüzde KF konusunda gelinen son durum ile ilgili bilgi verilmesi, bebeğin bundan 

sonraki bakımı ile ilgili zaman ayrılarak, detaylı bilgi verilmesi bu dönemi atlatma 

açısından ve tedavi uyumu açısından önem arz etmektedir. İlerleyen dönemde hastalık 

progresyonu ve bakım ile ilgili çeşitli etkenler hastalar ve ailelerin yaşam kalitesini farklı 

ölçülerde etkilemektedir. KF bakımında son gelişmeler ile dünyada, süt çocuklarının ve 

okul çağındaki çocukların çoğunluğunun normal büyüme gelişme gösterdiği, minimal 

kronik akciğer hastalığı görüldüğü duruma gelinmiştir. Bu dönemde tedavi/bakım rolünü 

çoğunlukla ebeveynler üstlenmektedir. Ergenlik döneminde hastalık hakkında daha ileri 

bilgiye ulaşan, aynı zamanda bağımsızlığını kazanmaya çalışan hastalarda tedavi uyumu 

ile ilgili zorluklar ortaya çıkmaktadır. Tedavi uyumsuzluğu ve ilerleyen yaş ile ilintili 

olarak hastalık evresinde ilerleme daha sık hastane başvurusu/yatışı gereksinimi 

doğurarak, bu dönemde kurulan sosyal ilişkilere zarar verebilmektedir. Klinik durumda 

gerileme hastalarda akranlarına göre zayıf hissetme, kısa hissetme, ikincil cinsiyet 

bulgularının ortaya çıkmasında gecikme beden görünümü üzerinden hastaların sosyal 

işlevselliğini bozmaktadır. Bu dönemde depresyon ve anksiyete gibi psikiyatrik sorunların 

sık görüldüğü bilinmektedir. Bu gibi durumların erken farkına varılarak fasit daireyi 

bozmak adına müdahale edilmesi, yaşam kalitesi, tedavi uyumu ve son tahlilde hastalık 

progresyonu açısından oldukça önemlidir (10).  

 Uzamış yaşam beklentisi ve artan tedavi seçenekleri ile yaşam kalitesinin 

sorgulanması KF izleminde giderek önem kazanmaktadır. KF tanılı hastalarda yaşam 

kalitesini değerlendirmek için bir takım jenerik ve hastalığa özel QOL ölçekleri 

kullanılmıştır. NHP, SIP, SF-36 gibi jenerik ölçekler hastalık tutulumunu tam kapsayıcı 

sorular içermediği için yetersiz kalabilmektedir. Kronik Solunumsal Hastalık Ölçeği 

(Chronic Respiratory Disease Questionnaire) Birleşmiş Krallıkta erişkin KF hastalarında 

kullanım için onaylanmıştır. Çocuk KF hastalarında yaşam kalitesi değerlendirilmesi 

özellikle zor olabilir. Eiser ve ark.’nın  (111) yaptığı derlemede bu populasyonda jenerik 

ölçeklerle yapılan 19 çalışma bulunmuş, bu çalışmalarda kullanılan ölçekler Tablo 5’te 

verilmiştir.  

 Son yıllarda birkaç KF’a özel ölçek geliştirilmiştir. CFQ ölçeği ilk önce Henry ve 

ark. (119) tarafından Fransa’da geliştirilmiş, 8-13 yaş, 14+ ve ebeveyn formlarından 

oluşmakta idi. Sonrasında Quittner ve Modi (120) tarafından ingilizceye çevrilmiş, 
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güvenilirlik çalışması yapılmış ve yeniden düzenlenerek >6 yaş hastalar ve ebeveynler için 

Yeniden Düzenlenmiş KF Anketi (Cystic Fibrosis Questionnaire Revised; CFQ-R) 

formları oluşturulmuştur.  

 Ayrıca Birleşmiş krallıkta yayınlanan CFQoL (Cystic Fibrosis Quality of Life) 

ölçeğinin 14 yaş üzeri hastalarda çok iyi güvenilirlik, duyarlılık ve geçerlilik gösterdiği 

görülmüştür. Almanya’da FLZ-CF, Kanada’da erişkinler için ACFQ, ergenler için TCFQ 

gibi bazı ölçekler farklı geliştirilme aşamasındadırlar (112). 

 Bodnar ve ark.’nın (113) Macaristan’da 59  KF hastasında, CFQ-R ölçeği 

kullanılarak yaptığı çalışmada hastane yatışları, Pseudomonas kolonizasyonu ve 

malnütrisyonun hastaların sağlık ile ilişkili yaşam kalitesini olumsuz yönde etkilediği 

saptanmıştır. Aynı çalışmada hastalar ve ebeveynlerinin yanıtları arasında fiziksel 

işlevsellik alt başlığında güçlü korelasyon gösterilmiştir.  

 Gancz ve ark.’nın (114) 31 klinik olarak stabil KF hastası le CFQ-R portekizce 

versiyonu ile yaptığı çalışmada alt başlıklar arasında farklılıklar görülmekle beraber, 

genellikle iyi yaşam kalitesine sahip oldukları gösterilmiştir. 

 Groeneveld ve ark.’nın (115) 28 KF hastası çocuk ve ebeveynleri ile yaptığı 

çalışmada yaşam kalitesi ölçeği olarak CFQ-R ispanyolca versiyonu, klinik skorlama için 

Shwachman-Kulczycki skoru kullanılmıştır. Kızlar erkeklere göre daha kötü duygusal 

işlevsellik, daha ağır tedavi yükü ve daha fazla solunum sorunları bildirmişler. Cinsiyet ve 

yaş, HRQOL’ni ön görmede beslenme durumu veya fiziksel sağlık ilişkili değişkenlere 

göre daha güçlü belirteç olarak bulunmuştur. 

 Shoff ve ark.’nın (116) Wisconsin Yenidoğan Tarama Projesi kapsamında izlenen 

9-19 yaş arası 95 KF hastasında yaptığı çalışmada HRQOL CFQ ölçeği ile 

değerlendirilmiş, daha iyi beslenme durumunun daha yüksek HRQOL puanı ile ilişkili 

olduğu bulunmuştur. Yenidoğan taraması ile konulan erken tanı ve beslenme 

düzenlenmesinin  yaşam kalitesini ve beden görünümünü iyileştirdiği sonucuna varılmıştır. 

 Helms ve ark.’nın (117) KF tanılı ergenlerde (n=42) arkadaşlık kalitesi ve bunu 

sağlık üzerine etkisini değerlendirdiği çalışmada hastaların KF olmayan akranları ile 

arkadaşlık kalitesinin daha yüksek olduğu saptanmıştır. 
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Tablo 5. KF yaşam kalitesi çalışmalarında kullanılmış ölçekler (112). 

Ölçek türü Erişkin ve ergenler Çocuklar 

Kullanışlı 

ölçekler  

Tek skor 

elde 

etmekte 

QWB (Quality of Well Being) Ölçeği 
Fiziksel aktivite, mobilite, sosyal aktivite 27 bulgu 

EuroQoL (EQ-5D) 
Mobilite, özbakım, günlük aktiviteler, sosyal ilişkiler, 

ağrı, duygudurum 

QWB (Quality of Well Being) Ölçeği 
Fiziksel aktivite, mobilite, sosyal aktivite 27 bulgu 

Jenerik 

ölçekler  

skor profili 

elde 

etmekte 

SF-36 (Short Form 36) 
Fiziksel işlevsellik, rol kısıtlılıkları(fiziksel ve duygusal), 

sosyal işlevsellik, ruh sağlığı, enerji/canlılık, ağrı, genel 

sağlık algısı, sağlık durumunda değişiklik 

NHP Nottingham Health Profile 
1. kısım: fiziksel beceri, enerji, ağrı, duygu, uyku, sosyal 
tecrit 

2. kısım: iş, ev (ilişkiler), sosyal hayat, ev hayatı, cinsel 

hayat, hobiler, tatil 

SIP (Sickness Impact Profile)  
Mobilite, kişisel bakım ve hareketler, iletişim, dikkat, 

duygu, sosyal ilişkiler, uyku ve dinlenme, beslenme, iş, 

ev idare etme, tatil ve boş zamanlar 

CHQ (Child Health Questionnaire), çocuk (>11 

yaş) ve ebeveyn formları 
Fiziksel işlevsellik, role/sosyal işlevsellik (fiziksel 

ve duygusal), ağrı, rahatsızlık, genel davranış, ruh 

sağlığı, özgüven, genel sağlık algıları, ebeveyn 

etkisi (sosyal ve süresel), aile aktiviteleri, aile 

birlikteliği, sağlık durumunda değişiklik 

PedsQL (Pediatric Quality of Life Questionnaire  
Fiziksel işlevsellik, psikolojik işlevsellik, sosyal 

işlevsellik, okul işlevleri, iyilik hali  

Global 

değerlendir

me ölçekleri 

Global Rate of Change Questionnaire 
Hasta ve hekimin tıbbi durumun ilerleme gerileme 

açısından değerlendirilmesi 

Global Rate of Change Questionnaire 
Hasta ve hekimin tıbbi durumun ilerleme gerileme 

açısından değerlendirilmesi 

Standartlaştı

rılmamış 

ölçekler 

SeiQOL (Schedule for the Evaluation of Individual 

Quality of Life) 
Hasta hayatında en önemli gördüğü 5 alan seçerek bu 

alanlarda memnuniyet düzeyini değerlendiriyor 

 

Solunum 

sistemine 

özel 

ölçekler  

CQRD (Chronic Respiratory Disease Questionnaire) 
Nefes darlığı, yorgunluk, duygusal tepkiler, hastalık 

üzerinde hakimiyet 

SGRD (St. Georges Respiratory Questionnaire) 
Bulgular(Öksürük, balgam, hışıltı, nefes darlığı, Fiziksel 

(ev işleri, hobiler), Günlük yaşam (sosyal duygular) 

 

 

KF ilişkili 

ölçekler 
9-maddeli ölçek (DNAaz çalışmalarında kullanılmış) 

İyilik hali: duygular, enerji, aktivite, iştah,uyku 

KF bulguları: öksürük sıklığı ve ağırlığı, balgam, göğüste 

dolgunluk 

9-maddeli ölçek (DNAaz çalışmalarında 

kullanılmış) 

İyilik hali: duygular, enerji, aktivite, iştah,uyku 

KF bulguları: öksürük sıklığı ve ağırlığı, balgam, 

göğüste dolgunluk 

KF özel 

ölçekler 
CFQOL (CF quality of life, >14 yaş) 

fiziksel, sosyal  ve duygusal işlevsellik, tedavi, beden 

görünümü, kişisel ilişkiler, göğüs bulguları, kariyer, 

gelecek kaygıları, genel sağlık algısı 

CFQ ve CFQ-R (Cystic Fibrosis Questionnaire, ve -

Revised, >14 yaş) 

Fiziksel işlevsellik, duygudurum, enerji, rol kısıtlılıkları, 

utanç, beden görünümü, sosyal kısıtlılıklar, beslenme 

bozuklukları, tedavi sınırlamaları 

Semptom: tartı, sindirim, solunum, sağlık algısı 

 

 

 

 

CFQ ve CFQ-R (Cystic Fibrosis Questionnaire; 

ve -Revised  >6 yaş ve ebeveyn) 

Fiziksel işlevsellik, enerji, duygudurum, sosyal 

kısıtlılıklar, beslenme bozuklukları, tedavi 

sınırlamaları, beden görünümü 

Semptom: solunum, sindirim 

  

Olumlu (örn., destek, yakınlık) ve olumsuz (örn., tartışma, eleştiri) arkadaşlık 

özelliklerinin tedaviye uyum ile negatif ilişkili olduğu, olumlu arkadaşlık özelliklerinin 

yaşam kalitesi ile ilişkili olduğu görülmüştür. KF ilişkili sağlığı geliştirmeye yönelik 
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çalışmalarda arkadaşlık ilişkilerinin tedaviye uyum ve yaşam kalitesi üzerinde etkisinden 

yararlanabileceği sonucuna varılmıştır (117). 

TIDES (The International Depression Epidemiological Study) çalışmasında Avrupa ve 

Kuzey Amerika’da 9 ülke, 154 KF merkezinden  toplanan verilerle 6088 12 yaş üstü hasta 

ve 4102 ebeveyn değerlendirilmiştir. Araştırma sonucu hem hasta, hem de ebeveynleri 

arasında depresyon ve anksiyete bulgularının sıklığının topluma göre 2-3 kat artmış olduğu 

görülmüş, bu iki grubun da yıllık psikolojik semptomlar açısından değerlendirilmesi 

gerektiği önerisinde bulunmuştur (118). 

2.2.3 KF'da klinik skorlama ölçekleri  

 Klinik skorlama ölçekleri genel olarak aynı hasta grubundaki bireyleri sayısal 

anlamda değerlendirmek için geliştirilmiştir. Sınıflandırma hastaların niceliksel olarak 

hastalık dercelerine göre değerlendirilmesi ve karşılaştırılmasını mümkün kılmaktadır. 

KF'da ilk klinik skorlama ölçeği 1958’de Shwachman ve Kulczycki tarafından 5 yıllık 105 

hasta izleminden toplanan veriler kullanılarak geliştirilmiştir. Bu ölçeğin geçerliliği 

şüpheli, güvenilirliği ile ilgili çalışma yapılmamıştır. Ölçek 1964 yılında değişik yaş 

gruplarında ve klinik durumlarda kullanım amacı ile Doershuk ve ark.(124) tarafından 

modifiye edilmiştir. Bu nedenle genel durum/aktivite başlığına hastanın yaşına uygun 

aktiviteler, fizik muayene bulgularına öksürük durumu, nutrisyonel duruma da büyüme 

durumu ve gaita özellikleri eklenmiştir (121-124, 129). Ölçeğin geçerlilik ve güvenilirlik 

çalışmaları ile kullanıma uygun olduğu gösterilmiştir (125). Daha sonra KF'da kullanılmak 

üzere geliştirilen diğer ölçekler Tablo 6’da gösterilmiştir. 

 Bunlar dışında sintigrafi skoru, PFT skorları ve beslenme skorları oluşturulmuştur. 

Radyolojik olarak çeşitli düz akciğer grafisi skorlama sistemleri (Crispin-Norman, 

Birmingham, Wisconsin ölçekleri ve s.) ve akciğer hasarını daha hassas değerlendiren 

HRCT ölçekleri oluşturulmuştur (126). 
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 Tablo 6. KF için geliştirilmiş klinik skorlama ölçekleri (126). 

Ölçek türü Ölçekler Amaç Kısıtlılıklar 

Kronik hastalık ağırlık derecesi 

ölçekleri 

Shwachman-Kulczycki 
skoru – SKS 

(Shwachman ve 

Kulczycki,1958) 

Uzun süreli klinik 

değerlendirme 

- Sübjektif  

- Kategoriler örtüşebilmekte 

- PFT içermiyor 

- Hafif hastalıkta duyarlılığı düşük 

Modifiye SKS 

(Doershuk ve ark.,1864) 

Uzun süreli klinik 

değerlendirme 

- Sübjektif 

- Kategoriler örtüşebilmekte 

- PFT içermiyor 

- Hafif hastalıkta duyarlılığı düşük 

Sadeleştirilmiş KF 

skorlama ölçeği 

(Cooperman, 1971)  

Uzun süreli klinik 

değerlendirme için 

basitleştirilmiş sistem 

- Süt çocuklarında kullanımı uygun 

değil 

- Sübjektif 

NIH ölçeği 

(Taussig ve ark., 1973)  

Hastanın özgeçmiş, 

mevcut klinik durumu ve 

prognozunu 

değerlendirmek 

- Çoğu madde için kesin  puanlama 

kriterleri belirlenmemiş 

- Belli sürede olay sıklıkları 

değerlendirilmiyor 

- Birbiriyle çakışan durumlar farklı 

sorularda sorulmuş 

Bernese veya Akciğer 

tutulumu skoru  

(Kraemer ve ark., 1979) 

Klinik bulgular, kan gazı 

ve  solunum fonksiyon 

testleri arasında 

korelasyon 

değerlendirilmesi 

- Sübjektif 

- Zaman alıcı 

- İnvazif (Kan gazı) 

Akut değişiklik veya kısa dönem 

değerlendirme ölçekleri 

Huang (1981) Tedavi girişimlerinin kısa 

dönem değerlendirilmesi 

- Çocuklarda geçerliliği tam olarak 

değerlendirilmemiş 

Modifiye Huang 

(1997/1999) 

Erişkinler için prognoz ve 

uzun süreli progresyon 

değerlendirmesi 

- Çocuklarda geçerliliği 

değerlendirilmemiş 

Akciğer alevlenmelerini 

değerlendirme ölçekleri 
KF klinik ölçeği  

(Kanga ve ark., 1999) 

 

Küçük çocuklarda 

akciğer alevlenmelerin 

vekaleten 

değerlendirilmesi 

- Güvenilirlik çalışması henüz 

yapılmamış 

Rosenfeld ve ark., 2001 Akciğer alevlenmelerini 

belirlemek 

- Güvenilirlik çalışması henüz 

yapılmamış 

Rabin ve ark., 2004 Akciğer alevlenmelerini 

belirlemek 

- Güvenilirlik çalışması henüz 

yapılmamış 
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3. GEREÇ VE YÖNTEM 

3.1 Hasta Seçimi 

Ocak - Haziran 2019 tarihleri arasında İstanbul Üniversitesi - Cerrahpaşa, 

Cerrahpaşa Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıklar Anabilim Dalı, Çocuk Göğüs 

Hastalıkları Bilim Dalında izlenmekte olan 54 KF veya KF ilişkili hastalık tanılı hasta ve 

46 ebeveyn gönüllü olarak çalışmamıza alındı. Çalışmadan dışlanma kriterleri aktif 

alevlenme döneminde olmak, son 1 ayda hastane yatışının olması, eşlik eden KF tutulumu 

dışında kronik hastalığın varlığı, anketin tamamlanmasına engel olacak bilişsel hastalığın 

varlığı ve 6 yaşın altındaki hastalar olarak belirlendi. Çalışma ileriye dönük (prospektif) 

olarak yürütüldü. 

3.2 Kullanılan ölçekler 

3.2.1 Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi CFQ-R (Cystic Fibrosis 

Questionnaire Revised)  

Miami Üniversitesi Psikoloji Bölümünden Dr. Alexandra Quittner (120) tarafından 

geliştirilmiş olan ölçeğin çocuk formu (6-11 yaş, ve 12-13 yaş formları) ve ebeveyn 

fromlarının Türkçe geçerlilik ve güvenirlik çalışması Yüksel ve ark. (127) tarafından 

yapılmıştır. Ölçeğin farklı yaş gruplarına uygulanabilen 3 formu ve 1 ebeveyn formu 

mevcuttur.  

a. CFQ-R Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi 6-11 yaşlarındaki çocuklar 

(Görüşmecinin Uygulayacağı Form): Bu form görüşmeci tarafından hastalara 

uygulanmıştır. Anket 2 farklı 4 puanlık Likert skalası (ölçeği)  ile yanıtlanan 35 sorudan 

oluşmaktadır. Soruların bir kısmı çok doğru/çoğunlukla doğru/biraz doğru/hiç doğru değil 

şeklinde, bir kısmı ise her zaman/ sıklıkla/ bazen/ hiç şeklinde seçenekler içermektedir. 

Sorulara geçmeden önce 2 kart hazırlanarak örnek üzerinden seçenekler anlatıldı.  

Örnek: 

“ Şimdi bu karta bak ve benimle beraber ne yazdığını oku: her zaman/ sıklıkla/ bazen/ 

hiç.” 

“ İşte bir örnek: Eğer sana aya her zaman mı, sıklıkla mı, bazen mi gidersin ya da hiç 



41 

gitmez misin diye sorarsam, karttaki hangi yanıtı seçerdin? Peki tatile ne kadar sıklıkta 

gidersin diye sorsam hangi yanıtı seçerdin?” 

Son iki hafta içinde aşağıdaki aktiviteleri hangi sıklıkta yaptığını belirt.  

Her zaman Sıklıkla Bazen  Hiç 

Gün içinde öksürdün    �  �  �  � 

 

Ölçek 6 QOL: fiziksel işlevsellik (1-6. sorular), duygusal işlevsellik (7-14. sorular), sosyal 

işlevsellik (20-26. sorular), beden görünümü (27-28, 30. sorular), beslenme bozuklukları 

(15,16,19. sorular), tedavi yükü (17,18,29. sorular) ve 2 semptom: solunum (31-34. sorular) 

ve sindirim bulguları (35. soru)  alt başlıklarını değerlendirmektedir. EK-1A 

b. Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi 12 ve 13 yaşlarındaki çocuklar CFQ-R 

(Hastanın Kendi Kendine Uygulayacağı Form): 6-12 yaş arası çocuk formu ile çoğunlukla 

aynı soruları içermektedir. Sorular çocuğun tercihine ve bilişsel düzeyine göre kendi 

kendine veya görüşmeci tarafından uygulandı. Değerlendirdiği alt başlıklar fiziksel 

işlevsellik (1-6. sorular), duygusal işlevsellik (7-14. sorular), sosyal işlevsellik (20-26. 

sorular), beden görünümü (27-29. sorular), beslenme bozuklukları (15,17,19. sorular), 

tedavi yükü (16,18,30. sorular) ve 2 semptom: solunum (31-34. sorular) ve sindirim 

bulguları (35. soru) aynı kapsamdadır. (EK-1B) 

c. Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi Adölesan ve Erişkinler CFQ-R (14 yaş 

ve üzeri hastalar için): 50 soru içeren, hastanın kendi kendine uygulanabilen formdur. 

çok/biraz/çok az/hiç; her zaman/ sıklıkla/ bazen/ hiç/ çok doğru/ çoğunlukla doğru/ biraz 

yanlış/ çok yanlış şeklinde 3 farklı Likert skalası ile değerlendirilen 39 soru, 6 çoktan 

seçmeli soru içermektedir.    

Örnek: 

18. Şu anda sağlığının nasıl olduğunu düşünüyorsun? 

1. Mükemmel 

2. İyi 

3. Fena değil 

4. Kötü 
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Lütfen yanıtın için uygun kutuyu seç. 

Son iki hafta içindeki sağlığını düşününce, her cümle senin için ne ölçüde doğru veya 

yanlış belirt. 

Çok doğru Biraz doğru Biraz yanlış Çok yanlış 

19. Fiziksel efordan sonra    �  �  �  � 

 toparlanmakta  zorluk çekiyorum 

 

Ölçek 9 QOL -  fiziksel işlevsellik (1-5,13,19,20. sorular), rol işlevselliği (35-38. sorular), 

canlılık (vitality) (6,9-11. sorular), duygusal işlevsellik (7,8,12, 31,33. sorular), sosyal 

işlevsellik (22,23,27-30. sorular), beden görünümü (24-26. sorular), beslenme bozuklukları 

(14,21,50. sorular), tedavi yükü (15-17. sorular), sağlık algısı (18,32,34. sorular); ve 3 

semptom - tartı (39. soru), solunum (40-42, 44-46. sorular), sindirim bulguları (47-49. 

sorular) alt başlıklarını içermektedir. EK-1C 

d. Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi Ebeveynler/Bakıcılar CFQ-R (6-13 

yaşlarındaki çocukların ebeveyn veya bakıcılarına): 44 sorudan oluşmaktadır. Çok/ biraz/ 

çok az/ hiç; her zaman/ sıklıkla/ bazen/ hiç; çok doğru/ çoğunlukla doğru/ biraz yanlış/ çok 

yanlış şeklinde 4-puanlık Likert skalası ile değerlendirilen 39 soru ve çoktan seçmeli 5 

soru içermektedir.  Adölesan/erişkin formu ile sosyal dışında aynı alt başlıkları 

kapsamaktadır: fiziksel işlevsellik (1-5,14-16. sorular), okul işlevselliği (13, 27-29. sorular), 

canlılık (vitality) (8-12. sorular), duygusal işlevsellik (6,7,23, 25, 26. sorular), beden 

görünümü (19-21. sorular), beslenme bozuklukları (17,44. sorular), tedavi yükü (18,30,31. 

sorular), sağlık algısı (22,24,32. sorular)  ve 3 semptom - tartı (33. soru), solunum (34-36, 

38-40. sorular), sindirim bulguları (41-43. sorular). EK-1D 

Bütün anket formları için yanıtlar https://cfqr-app.netlify.com/#/questionnaire 

üzerinden online uygulamaya girilerek her alt başlık için 0-100 arası puan elde edilmiştir; 

daha yüksek puan daha iyi yaşam kalitesini göstermektedir. Çalışmamızda Yüksel ve ark. 

(127) tarafından çevrilmiş olan anket formları kullanılmıştır. 

Anketin test/tekrar test. güvenilirliği, iç tutarlılığı çalışmalarda bildirilmiştir. 

Geçerlilik çalışmalarında  NHP (Nottingham Health Profile) ölçeği  ve klinik belirteçler 

https://cfqr-app.netlify.com/#/questionnaire
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(BMI, FEV1, SKS) ile anlamlı korelasyon gösterdiği farklı çalışmalarda gösterilmiştir 

(119,120,128). 

3.2.2 Modifiye Shwachman-Kulczycki Skoru (SKS)  

1958 yılında Shwachman ve ark. (129) tarafından geliştirilmiş, sonrasında farklı 

yaş gruplarında kullanım amaçlı Doershuk ve ark. (124) tarafından modifiye edilerek 

geçerlilik ve güvenilirlik çalışmaları yapılmış klinik değerlendirme ölçeğidir. Genel 

aktivite, fizik muayene, beslenme durumu ve radyolojik bulgular (röntgen bulguları) 

olmak üzere 4 başlıkta klinik  değerlendirme yapmaktadır. Her alt başlık 5 ila 25 arasında 

bir puan verilerek değerlendirilmekte, toplam puan 86-100 (çok iyi), 71-85 (iyi), 56-70 

(hafif), 41-55 (orta), <40 (ağır) olarak sınıflandırılmaktadır (121-124). Ölçeğin geçerlilik 

ve güvenilirlik çalışmaları ile kullanıma uygun olduğu gösterilmiştir (125). EK-2 

3.3 Uygulama 

 CFQ-R ölçeğinin Türkçe geçerlilik ve güvenirlik çalışmasını yapmış olan Hasan 

Yüksel’den anket formlarına ulaşıldı.  Çalışmaya katılan KF hastalarına araştırmacı 

tarafından veya kendi kendine ölçekler uygulandı. KF hastalarının ebeveynleri CFQ-R 

Ebeveyn Formunu çözümledi. Çalışmaya katılanların ihtiyaç olduğunda sorularını 

cevaplamak için her zaman bir araştırmacı vardı. 

 Tez yürütücüsü tarafından her hastada modifiye SK puanı  değerlendirildi; ayrıca 

hastalara dair yaş, cinsiyet, tanı yaşı, okul-eğitim durumu, hastane yatışı bilgisi, psikiyatrik 

destek alma durumu, hastalık seyrinde/günümüzde kullanılan ilaç bilgilerini içeren 

demografik bilgi formu (EK-3) dolduruldu.  Hastaların rutin izleminde kullanılan KMD Z-

skoru gibi  laboratuar veya görüntüleme bilgilerine hasta dosyası üzerinden ulaşıldı.  

3.4 İstatistiksel Yöntem 

 Çalışmadan elde edilen verilerin istatistiksel açıdan değerlendirilmesinde Windows 

için IBM SPSS Statistics 16.0 paket programı kullanıldı.  

 Veriler tablo ve grafiklerle sunuldu. Tüm testlerde istatistiksel anlamlılık düzeyi 

p≤0,05 olarak kabul edildi. Tanımlayıcı istatistikler dahilindeki kategorik değişkenler sayı 

ve yüzde ile; normal dağılım gösteren devamlı değişkenler ortalama ± standart sapma 

(SD), normal dağılıma sahip olmayan devamlı değişkenler ortanca ile ifade edildi.   
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 Ölçeklerin güvenilirlik açısından iç tutarlılık güvenilirliği değerlendirmesinde 

Cronbach alfa (α) kullanıldı. Anketin Türkçe versiyonu yeni geliştirilmiş olduğundan alt 

başlıklar için α>0.6 değeri yeterli kabul edildi. Madde-toplam korelasyon için R>0.2 

yeterli kabul edildi.  

 Ölçeklerin geçerlilik açısından ayırt edici geçerililiğinin değerlendirilmesi için 

klinik değişkenler kullanıldı. İlk basamakta anket alt başlık puanları ile yaş, modifiye SK 

puanı, FEV1% değeri ve VKİ persentili ile Spearman korealsyon analizi ile 

değerlendirildi. Spearman korelasyon analizi için korelasyon katsayısı rho <0.39 zayıf, 

0.4-0.59 orta, 0.6-0.79 güçlü, >0.8 çok güçlü lineer korelasyon olarak değerlendirildi. 

İkinci basamakta hastalar SK puanı, VKİ persentili ve FEV1% değerinde göre iki gruba 

ayırılarak Mann Whitney U testi ile karşılaştırıldı. Ebeveyn ve çocukların HRQOL alt 

başlıklarına göre puanları normal dağılım göstermediği için Wilcoxon signed rank testi ile 

karşılaştırıldı, korelasyon değerlendirilmesi Spearman korealsyon analizi ile yapıldı. 

 Kategorik parametreler Ki kare testi ile karşılaştırıldı; örneklem boyutunun küçük 

olduğu durumlarda Fisher’s Exact testi kullanıldı. 

3.5 Maddi Destek ve Onay 

 Çalışma başlangıcında İstanbul Üniversitesi Cerrahpaşa Tıp Fakültesi klinik 

araştırmalar etik kurulundan 05 Şubat 2019 tarihli A-09 nolu karar ile onay alındı. İleriye 

dönük (prospektif) olarak hasta dosyaları ve anketler üzerinden yürütülmüş olan bu 

çalışmada herhangi bir kurumdan maddi destek alınmadı. Tüm hastalardan ve 

ebeveynlerinden yazılı aydınlatılmış onam formu alındı. (EK-4)  
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4. BULGULAR 

Çalışmamıza katılan 54 KF hastasından 21’i CFQ-R Türkçe anketinin 6-11 yaş 

formunu, 6’sı 12-13 yaş, 27’si 14 yaş üstü ve erişkin formunu doldurdu, bunun dışında 

46’sının ebeveyni ebeveyn formunu yanıtladı.  

Çalışmamıza katılan hastaların 31’i erkek (%57) 23’ü kadındı (%43); 46 

ebeveynden 42’si (%93) anne, 2’si baba, sadece 1’i büyükanne idi. hastalar ve ankete 

katılan ebeveynler ile ilgili sosyo demografik bilgiler Tablo 7 ve 8’de verilmiştir.  

Tablo 7. Hastaların demografik ve klinik özellikleri 

Değişken N Değer 

Cinsiyet n(%) 

Kadın  

Erkek  

54  

23 (%43) 

31 (%57) 

Yaş (yıl) 

Ortalama ± standart sapma 

Ortanca (min-maks) 

54  

13.3 ± 3.96 

14 (7-22) 

Tanı yaşı (ay) 

Ortalama ± standart sapma 

Ortanca (min-maks) 

54  

28.9 ± 37 

9 (1-132) 

Okula devam durumu 

Okula gidiyor n(%) 

Okula gitmiyor n/%) 

1. Evde eğitim 

2. Açık öğretim 

3. Bırakmış  

4. Bitirmiş  

 

54  

40 (%74) 

14 (%26) 

6 (%43) 

1 (%7) 

4 (%29) 

3 (%21) 

Psikiyatrik destek n(%) 

Alıyor 

Almıyor 

54  

5 (%9) 

49 %91 

Son 12 ayda hastane yatışı n(%) 

Var  

Yok  

54  

21 (%39) 

33 (%61) 

 

Hastaların yaş ortalaması 13.3 ± 3.96 yıl, tanı alma yaşı ortalama 28.9 ± 37 ay 

olarak hesaplandı. Hastaların ortalama Shwachman-Kulczycki skoru(puanı)  71 ± 18.7 

saptandı. Hastaların %51’i (n=28) iyi ve çok iyi klinik skorlama (puan)  gruplarına 
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sınıflandırıldı. Hastaların kullandıkları ilaçlar Tablo 9’da verilmiştir.  

Tablo 8: Ebeveynlerin sosyo-demografik özellikleri 

Değişken N Değer 

Ebeveyn n(%) 

Anne 

Baba 

Diğer 

45  

42 (%93) 

2 (%5) 

1 (%2) 

Ebeveyn medeni hali n(%) 

Evli 

Boşanmış 

Yalnız/hiç evlenmemiş 

45  

42 (%93) 

2 (%5) 

1  (%2) 

Ebeveyn eğitim durumu n(%) 

Lise diploması yada daha az 

Meslek lisesi 

Üniversite  

Yüksek lisans 

45  

36 (%80) 

7 (%16) 

1 (%2) 

1 (%2) 

Ebeveyn çalışma durumu n(%) 

Çalışmıyor 

Çalışıyor 

İş arıyor 

45  

37 (%82) 

7 (%15) 

1 (%2) 

 

Tablo 9. Hastaların kullandığı tedaviler 

Solunum fizyoterapisi n(%) 

Düzenli  

Düzensiz 

Yapmıyor  

 

33 (%67) 

10 (%20) 

6 (%13) 

Insulin enjeksiyonu n(%) 

Yapıyor 

Yapmıyor 

 

3 (%6) 

51 (%94) 

KŞ takibi n(%) 

Yapıyor 

Yapmıyor 

 

9 (%17) 

45 (%83) 

İlaç tedavisi n(%) 

Pankreas enzim replasman tedavisi (PERT) 

ADEK vitaminler 

Dornaz alfa 

Ursodeoksikolik asit 

Proton pompa inhibitörleri 

İnhale kortikosteroid 

Nazal kortikosteroid 

Sistemik kortikosteroid 

Montelukast 

 

43 (%80) 

49 (%90) 

50 (%92) 

10 (%19) 

15 %28 

10 %19 

2 (%4) 

1 %2 

6 %11 
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4.1 Ölçek özellikleri 

4.1.1 Güvenilirlik 

Ölçeğin güvenilirlik değerlendirilmesi iç tutarlılık güvenilirliği üzerinden yapıldı. 

Tablo 10’da CFQ-R Çocuk (6-11 yaş ve 12-13 yaş formları), Ergen/Erişkin ve Ebeveyn 

formları için alt başlıklara göre iç tutarlılık güvenilirliği değerlendirilmesi amaçlı 

Cronbach alfa değeri ve her soru için madde-toplam korelasyonu (item-total correlation) 

için en düşük ve en yüksek R katsayı değerleri verilmiştir.  

Tablo 10. HRQOL alt başlıklarına göre CFQ-R anket formlarının iç tutarlılık 

güvenilirliğinin değerlendirmesi 

CFQ-R HRQOL 

alt başlıkları 

CFQ-R Çocuk CFQ-R Ergen CFQ-R Ebeveyn 

n 
R*(min-

maks) 

Cronbac

h alfa 
n 

R*(min-

maks) 

Cronbac

h alfa 
n 

R*(min-

maks) 

Cronbach 

alfa 

Fiziksel işlevsellik 6 0.269-0.608 0.746 8 0.470-0.824 0.89 9 0.514-0.829 0.901 

Duygusal işlevsellik 8 -0.253-0.675 0.582 5 0.432-0.661 0.774 5 0.064-0.434 0.51 

Canlılık - - - 4 0.579-0.724 0.824 5 0.320-0.511 0.687 

Okul işlevselliği - - - - - - 4 0.231-0.342 0.478 

Beslenme 

bozuklukları 
3 0.740-0.865 0.905 6 0.750-0.819 0.83 2 0.677 0.803 

Beden görünümü 3 0.453-0.664 0.738 3 0.351-0.561 0.664 3 0.685-0.751 0.854 

Tedavi yükü 3 0.038-0.343 0.262 3 0.537-0.685 0.756 3 0.447-0.541 0.741 

Sağlık algısı - - - 3 0.542-0.690 0.808 3 0.444-0.634 0.698 

Solunum bulguları 4 -0.160-0.615 0.514 6 0.534-0.696 0.842 6 0.621-0.729 0.867 

Sindirim bulguları 1 - - 3 0.274-0.498 0.597 3 0.230-0.412 0.517 

Tartı - - - 1 - - 1 - - 

Sosyal işlevsellik 7 -0.044-0.359 0.267 6 0.292-0.460 0.629 - - - 

Rol - - - 4 0.606-0.865 0.801 - - - 

Total   0.802   0.936   0.944 

*R – madde – toplam korelasyon katsayısı 
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Cronbach alfa (α) değeri yeni geliştirilmiş ölçeklerde >0.6, genel olarak ie >0.7 güvenilir 

kabul edilmektedir (130). 

Tablodan da görüldüğü üzere çocuk formunda tedavi yükü, sosyal işlevsellik ve 

solunum bulguları alt başlıkları dışında geçerlilik kabul edilebilir düzeyde idi. Ergen 

formunda alt başlıklar iyi geçerlilik sergilemekle beraber sindirim bulguları alt başlığında 

görece düşük saptandı. Ebeveyn formu duygusal işlevsellik, okul işlevselliği ve sindirim 

bulguları alt başlıklarında düşük olmakla beraber çoğu alt başlıkta iyi güvenilirlik düzeyi 

gösterildi. 

4.1.2 Taban ve Tavan etkileri (Floor and Ceiling Effects) 

Alt başlıklara göre 5 puan ve altı taban, 95 puan ve üstü tavan olarak 

değerlendirildi. Yanıtların %15’inden fazlasının 5’in altında veya 95’in üzerinde 

toplanması taban veya tavan etkisi olarak değerlendirildi (131).  

Çocuk formunda beslenme bozukluğu (%3.7) ve beden görünümü (%11.1) alt 

başlıklarında minimal taban etkisi görüldü. Tavan etkisi %14.8-44 arasında değişmekte 

olup sindirim bulguları (%44), beslenme bozukluğu (%37), beden görünümü (%18.5) alt 

başlıklarında belirgindi.  

Ergen formunda taban etkisi 3 alt başlıkta (canlılık, tedavi yükü, beden görünümü) 

%3.7 düzeyinde, tartı alt başlığında ise belirgindi (%33.3). Tavan etkisine bakıldığında 

%3.7-55.6 arasında değişmekte olup, fiziksel işlevsellik (%18.5), beslenme bozukluğu 

(%55.6), beden görünümü (%22.2), sağlık algısı (%37), tartı (%33), sindirim bulguları 

(%40.7) ve rol işlevselliği (%18.5) alt başlıklarında belirgindi.  

Ebeveyn formunda taban etkisi 7 alt başlıkta  %2.2-34.8 arasında değişmekte olup 

beden görünümü (%17.4) ve tartı (%34.8) alt başlıklarında belirgin yüksekti. Tavan etkisi 

ise canlılık dışında tüm alt başlıklarda görüldü ve %4.3-37 arasında değişmekte idi. 

Fiziksel işlevsellik (%17.4), beslenme bozukluğu (%30), beden görünümü (%23.9), tartı 

(%32.6) ve sindirim bulguları (%37) alt başlıklarında %15 sınırnın üzerinde idi. 

4.1.3 Geçerlilik 

Ölçeğin geçerlilik değerlendirmesinde hastalık şiddetine göre ayırt ediciliği 

ölçüldü. Hastalık şiddetinin klinik belirteçleri olarak VKİ persentili, FEV1% değeri ve SK 

puanı kullanıldı. İlk basamakta HRQOL alt başlıkların klinik bulgular ile korelasyonu 
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değerlendirildi. Klinik parametrelerle genellikle öngörülen yönde anlamlı korelasyonu 

saptandı (Tablo 11,12). İkinci basamak olarak anketin ayırt ediciliğini değerlendirmek 

amaçlı SK puanı, FEV1 ve VKİ persentiline göre iki gruba ayırılarak alt başlıklara göre 

Mann Whitney U testi kullanılarak karşılaştırıldı. SK puanı >70 (çok iyi ve iyi klinik 

durum) ve ≤70 (hafif, orta, ağır hastalık), VKİ’ne göre 18 yaş altı hastalar VKİ p <25p 

(düşük) ve ≥25p (normal), 18 yaş üstü hastalar ise VKİ <18.5 (düşük), ≥18.5 (normal), 

FEV1% <80 (düşük) ve ≥80 (normal) olarak 2 gruba bölünerek analiz edildi.  

Tablo 11. CFQ-R Ergen/Erişkin ve Çocuk formunun klinik belirteçler ile korelasyonu 

HRQOL alt başlıkları  VKİp FEV1% SKS 

Fiziksel işlevsellik Ergen/erişkin 

Çocuk 

-0.045 

-0.011 
0.438* 

0.403 

0.346 

0.522** 

Duygusal işlevsellik Ergen/erişkin 

Çocuk 

-0.049 

-0.206 

0.073 

0.055 

0.167 

-0.016 

Canlılık Ergen/erişkin 

Çocuk 

-0.124 

- 

-0.09 

- 

0.062 

- 

Sosyal işlevsellik Ergen/erişkin 

Çocuk 

-0.022 

0.061 

0.227 

0.090 

0.28 

0.151 

Beslenme bozukluğu Ergen/erişkin 

Çocuk 

0.359 

0.034 
0.371 

0.034 
0.429* 

-0.102 

Tedavi yükü Ergen/erişkin 

Çocuk 

0.321 

-0.154 
0.481* 

0.199 
0.547** 

0.175 

Beden görünümü Ergen/erişkin 

Çocuk 

0.607** 

0.178 

0.572** 

-0.036 

0.645** 

0.123 

Sağlık algısı Ergen/erişkin 

Çocuk 

0.185 

- 

0.242 

- 
0.354 

- 

Tartı Ergen/erişkin 

Çocuk 

0.798** 

- 

0.475* 

- 

0.592** 

- 

Solunum bulgusu Ergen/erişkin 

Çocuk 

0.116 

0.222 
0.404* 

0.330 

0.449* 

0.518** 

Sindirim bulgusu Ergen/erişkin 

Çocuk 

0.173 

0.201 

0.187 

0.024 

0.239 

0.383* 

Rol Ergen/erişkin 

Çocuk 

0.159 

- 
0.361 

- 

0.461* 

- 

*p<0.05 düzeyinde anlamlı   *p<0.01 düzeyinde anlamlı 
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Ebeveyn formu için değerlendirmede, VKİ grupları arasında beden görünümü, 

tartı alt başlıkları, FEV1% grupları arasında fiziksel işlevsellik, tedavi yükü, beden 

görünümü, sağlık algısı, solunum bulguları alt başlıkları, SK puanı grupları arasında 

fiziksel işlevsellik ve beden görünümü alt başlıkları puanları anlamlı (p<0.05) farklılık 

göstermekte idi. Çocuk formu için VKİ grupları arasında sindirim bulguları alt başlığı 

puanları anlamlı (p<0.05) farklı saptandı. SK puanı ve FEV1% gruplarına göre her hangi 

alt başlıkta istatistiksel anlamlı fark saptanamadı.  

Ergen/erişkin formunda ise VKİ grupları arasında beden görünümü ve tartı, 

FEV1% grupları arasında tedavi yükü, beden görünümü ve solunum bulguları, SK puanı 

grupları arsında beslenme bozuklukları, beden görünümü ve tartı alt başlıkları puanlarında 

anlamlı fark saptandı.  

Tablo 12. CFQ-R Ebeveyn Formunun klinik belirteçler ile korelasyonu 

HRQOL alt başlıkları VKİ p FEV1% SKS 

Fiziksel işlevsellik 0.107 0.473** 0.487** 

Duygusal işlevsellik 0.249 0.259 0.402** 

Canlılık 0.053 0.266 0.218 

Okul işlevselliği 0.018 0.271 0.327* 

Beslenme bozukluğu 0.062 0.079 0.121 

Tedavi yükü 0.233 0.452** 0.463** 

Beden görünümü 0.444** 0.430** 0.518** 

Sağlık algısı 0.231 0.328* 0.354* 

Tartı 0.473** 0.217 0.404** 

Solunum bulguları 0.257 0.364* 0.453** 

Sindirim bulguları -0.199 0.027 0.069 
*p<0.05 düzeyinde anlamlı 

*p<0.01 düzeyinde anlamlı 
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4.2 Ebeveyn ve Çocuk değerlendirmesi 

Ebeveynler ve hastaların anket sonuçlarının değerlendirme sonuçları Tablo 13’te 

verilmiştir. Çocuk formu ve ebeveyn formu için ortak 7 alt başlık, Ergen/erişkin formu ile 

Ebeveyn anketi için ortak 10 alt başlık karşılaştırıldı. Gruplar arasında farkın varlığı veri 

normal dağılmadığı için Wilcoxon Rank testi kullanılarak değerlendirildi. Beslenme 

bozukluğu, tedavi yükü ve beden görünümü alt başlıklarında iki grup arasında anlamlı fark 

(p<0.05) saptandı. Üç alt başlıkta da ebeveyn grubu çocuk grubuna göre daha düşük puan 

(daha düşük yaşam kalitesi) bildirmiştir. İki grup arasında alt başlıklara göre korelasyon 

değerlendirildiğinde ise ortak olan bütün alt başlıklarda anlamlı düzeyde korelasyon 

görüldü. Özellikle fiziksel işlevsellik, beslenme bozuklukları, beden görünümü, tartı, 

sindirim ve solunum bulguları gibi daha somut alt başlıklarda p<0.01 düzeyinde güçlü 

korelasyon saptandı.  

Cinsiyete göre ayrıştırılıp değerlendirmeye alındığında, kadın hastalar (n=23)  ve 

ebeveynlerinin (n=19) yanıtları arasında sağlık algısı alt başlığında anlamlı fark saptandı 

(p<0.05), tedavi yükü ve ergen hastalarda tartı alt başlıklarında korelasyon saptanmadı. 

Erkek hastalar (n=31) ve ebeveynleri (n=27) arasında beslenme bozukluğu, tedavi yükü ve 

beden algısı alt başlıklarında anlamlı fark saptandı (p<0.05), tüm alt başlıklarda çocuklar 

ebeveynlere göre daha yüksek puan bildirmiştir. Spearman korelasyon analizinde sosyal 

işlevsellik ve sağlık algısı dışındaki alt başlıklar korele saptandı.  

Yaşa göre 14 yaş üstü ve altı olarak ayrılıp analiz edildi. 14 yaş üstü grup ve 

ebeveynleri arasında tüm HRQOL alt başlıkları arasında Wilcoxon signed rank test ile 

anlamlı fark saptanmadı. İki grubun cevapları arasında korelasyon değerlendirildiğinde 

ise duygusal işlevsellik (Spearman rho=0.388 p=>0.05) ve sindirim bulguları (rho=0.273, 

p>0.05) dışında tüm alt başlıklarda anlamlı pozitif korelasyon saptandı. 

14 yaş altı hastalarda ise ebeveynleri ile beslenme bozukluğu, tedavi yükü ve 

beden görünümü alt başlıklarında anlamlı fark saptandı (Wilcoxon signed rank test, 

p<0.05). Üç alt başlıkta da ebeveynler daha düşük yaşam kalitesi bildirdi. Korelasyon 

değerlendirilmesinde ise duygusal işlevsellik (Spearman rho=0.224, p>0.05) ve tedavi 

yükü (rho=0.316, p>0.05) dışında tüm alt başlıklarda anlamlı pozitif korelasyon saptandı. 

4.3 Cinsiyete göre HRQOL değerlendirmesi 
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HRQOL başlıkları cinsiyete göre Mann Whitney U testi kullanılarak karşılaştırıldı. Hiçbir 

alt başlık için iki grup arasında anlamlı fark saptanmadı. Grupların alt başlıklara göre 

ortanca puanları Grafik 1’de gösterilmiştir. Grafikten de görüldüğü üzere çoğu alt başlıkta 

kadın ve erkek katılımcılar aynı veya benzer yanıtlar vermiştir. Tartı alt başlığında 

kadınların bildirdiği ortanca puan anlamlı farklı olmamakla beraber erkeklerden daha 

yüksek olduğu görülmektedir. 

Tablo 13. Hastalar ve ebeveynler arasında yaşam kalitesi alt başlıklarının 

karşılaştırılması. 

HRQOL alt 

başlıkları 

N Hastaların median 

puanı (25-75 p) 

Ebeveynlerin 

median puanı (25-

75 p) 

Wilcoxon 

Rank test p 

değeri 

Spearma

n 

korelasy

on rho 

değeri 

(p) 

Fiziksel 

işlevsellik 

46 62,5  

(48,9-89,6) 

56,2 

(33,3-83,3) 

0,08 0,684 

(0.000) 

** 

Canlılık  23 66,7 

(41,7-83,3) 

66,7 

(58,3-81,7) 

0,758 
a 

(Exact 0,768) 
0.504 

(0.014)* 

Duygusal 

işlevsellik 

46 79,6 

(65,6-86,7) 

73,3 

(53,3-86,7) 

0,207 0.310 

(0,036)* 

Beslenme 

bozuklukları 

46 88,9 

(55,6-100) 

50 

(29,1-100) 
0.00* 0.633 

(0.000) 

** 

Tedavi yükü  46 66,7 

(55,6-88,9) 

44,4 

(30,6-80,6) 
0,004* 0.366 

(0.012) * 

Sağlık algısı  23 77,8 

(66,7-100) 

72,2 

(55,6-88,9) 

0,123 
a 

(Exact 0,128) 
0.493 

(0.017) * 

Beden 

görünümü 

46 66,67 

(44,4-88,9) 

55,6 

(19,4-91,7) 
0,008* 0.739 

(0.000)*

* 

Tartı  23 33,3 

(0-100) 

33,3 

(0-100) 

0,682 
a 

(Exact 0,730) 
0.540 

(0.008)*

* 

Solunum 

bulguları 

46 75 

(57,6-88,9) 

61,1 

(48,6-83,3) 

0,101 0.650 

(0.000)*

* 

 

Sindirim 

bulguları 

46 88,9 

(66,7-100) 

88,9 

(66,7-100) 

0,545 0.425 
(0.003)*

* 
*<0.05 düzeyinde anlamlı   

a 
Exact testi örneklem küçüklüğü nedeni ile uygulanmıştır 

**<0.01 düzeyinde anlamlı 
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Grafik 1. Cinsiyete göre HRQOL alt başlıklarının karşılaştırılması 

 

* CFQ-R Ergen/Erişkin formu (n=23) 

 

4.4 Yaşa göre HRQOL 

Hastalar yaşlarına göre 14 yaş altı ve üstü olarak ayrılarak HRQOL alt başlıklarına 

göre değerlendirildi. Grupların HRQOL alt başlıklarına göre ortalama puanları Grafik 

2’de gösterilmiştir. Tedavi yükü alt başlığında (Ergen/erişkin grup ortanca=77.8, Çocuk 

grubu ortanca=55.6, U=219.500, p<0.05) ve sosyal işlevsellik (Ergen/erişkin grup 

ortanca=57, Çocuk grubu ortanca=72.2, U=205.500, p<0.01) anlamlı fark saptandı.  

HRQOL alt başlığı puanları yaşa göre değerlendirildiğinde, tedavi yükü ile hasta 

yaşı negatif korele (Spearman rho = -0.443, p<0.01), sosyal işlevsellik ile pozitif 

korelasyon (Spearman rho=0.341, p<0.05) saptanmıştır; diğer alt başlıklar yaş ile anlamlı 

korelasyon gösterilemedi. Hastalık süresinin de aynı alt başlık puanları ile benzer ilişki 
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içinde olduğu görülmüştür (tedavi yükü için Spearman rho= -0.345, sosyal işlevsellik rho 

= 0.312; p>0.05). 

 

Grafik 2. Yaş 

grubuna göre (14 

yaş altı ve üstü) 

HRQOL alt 

başlıkları 

ortalama puan 

dağılımı. 

*>14 yaş hastalarda 

daha yüksek 

**<14 yaş hastalarda 

daha yüksek 

 

4.5 Klinik durum değerlendirilmesi 

Çalışmaya dahil edilen hastaların 51’i (%95) klinik olarak KF, 3’ü (%5) KF 

ilişkili hastalık tanısı ile takip edilmekte idi. Hastaların diğer klinik özellikleri Tablo 14’te 

gösterilmiştir.  

4.5.1 Shwachman-Kulczycki skoru: 

Klinik skorlama amaçlı kullanılan Shwachman-Kulczycki (SK) ölçeği sonuçları 

puana göre sınıflandırılmış hastaların 28’i (%51) çok iyi ve iyi klinik durum 

kategorisinde, geri kalan 26 hastadan 5’i (%9) ağır, 8’i (%14) orta, 13’ü (%24) hafif 

hastalık grubunda değerlendirildi.  

SK puanı ile FEV1% değeri arasında güçlü korelasyon (Spearman rho =0.778, 

p<0.01) saptanmıştır. 

Tanı yaşı ile SK puanı arasında anlamlı korelasyon saptanmadı (Spearman rho= - 0.067, 

p>0.05). Aynı zamanda SK puanı grupları arasında tanı yaşı karşılaştırıldığında da 

anlamlı fark bulunamadı. 
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SK puanı ile yaşam kalitesi alt başlıkları veriler normal dağılmadığı için Spearman 

korelasyon analizi ile değerlendirildi. Fiziksel işlevsellik (rho=0.426, p<0.01), tedavi yükü 

(rho=0.373, p<0.01), beden algısı (rho=0.407, p<0.01), solunum bulguları (rho=0.479, 

p<0.01), sindirim bulguları (rho=0.291, p<0.05), tartı (rho=0.592, p<0.01), rol işlevselliği 

(rho=0.461, p<0.05) alt başlıkları anlamlı düzeyde SK puanı ile korele saptandı; duygusal 

işlevsellik, beslenme bozuklukları, canlılık, sosyal işlevsellik alt başlıklarının ise klinik 

skor ile korele olmadığı görüldü (p>0.05).  

Tablo 14. Hastaların klinik özellikleri 

Değişken N Değer 

KF n(%) 

KFRD n(%) 

54 51 (%95) 

3 (%5) 

VKİ 

Ortalama ± standart sapma 

Ortanca (min-maks) 

 

VKİ SDS 

Ortalama ± standart sapma 

Ortanca (min-maks) 

 

54  

17.8 ± 3.57 

17.1 (11.8-27) 

 

 

-0.99 ± 1.46 

-1.01 (-3,84-3) 

 

Tip I DM n(%) 

Var  

Yok 

54  

8 (%15) 

46 (%85) 

KMD Z skor 

Ortalama ± standart sapma 

Ortanca (min-maks) 

25-75 p 

 

Osteoporoz (-2,5 altı)  n(%) 

Osteopeni (-2.5 ila -1) n(%) 

Normal (-1 üstü) n(%) 

 

50   

-1.02± 1.0 

-1.05 (-3.5-1) 

-1.85 - -0.2 

 

4 (%8) 

21 (%39) 

25 (%50) 

 

Shwachman-Kulczycki skoru 

Ortalama ± standart sapma 

Ortanca (min-maks) 

54  

71 ± 18,7 

72.5 (20-100) 

 

Pankreas yetmezliği n(%) 

Var  

Yok 

54  

44 (%81) 

10 (%19) 

 

SK puanı 70 üstünde olan, iyi ve çok iyi klinik durumda olan hastalar ile <70 

altında olan hastaların HRQOL puanları alt başlıklara göre Mann Whitney U testi ile 

değerlendirildi. Fiziksel işlevsellik, beden görünümü, tartı, solunum ve sindirim bulguları 

alt başlıklarında anlamlı fark (p<0.05) saptandı. 
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4.5.2 Solunum fonksiyon testleri (SFT) 

49 hastanın SFT sonuçları Tablo 15’te verilmiştir. 15 (%28) hastanın solunum 

fonksiyon testlerinde obstrüksiyon göstergesi olarak beklenen FEV1 değeri <%80 altında, 

34’ünde (%62) normal saptandı, 5 (%10) hasta SFT cihazına uyum gösteremediği için 

değerlendirilemedi.  

FEV1% grubuna göre SK skorları karşılaştırıldığında FEV1% normal olan grubun 

(ortanca 82.5) skoru düşük olan gruba (ortanca 50) göre anlamlı yüksek saptanmıştır 

(U=21.000, p<0.01). Bu iki grubun tanı yaşı karşılaştırıldığında anlamlı fark 

saptanmamıştır (p>0.05).  

 

Tablo 15. Solunum fonksiyon testleri sonuçları 

Değişken 

 

N 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Ortalama ± standart sapma 

Ortanca (min-maks) 

25-75p 

FEV1 % 

 

 

49 103.5± 40.6 

108 (23-166) 

66-138 

 

 

FVC % 

 

 

49 109.3± 35.2 
120 (29-164) 

82-120 

 

 

FEV1/FVC 49 75.9± 12.9 

79 (43-97) 

67-85 

 

 

MMEF 25-75 % 

 

49 83.1+49.4 

82 (7-171) 

30-127 

 

 

FEV1% değerine göre düşük ve normal gruplara ayrılarak HRQOL alt başlık 

puanları karşılaştırıldığında fiziksel işlevsellik (U=128.500, p<0.01), tedavi yükü 

(U=144.000, p<0.05), beden görünümü (U=144.500, p<0.05), rol işlevselliği (U=46.500, 

p<0.05) ve solunum bulguları (U=129.500, p<0.01) alt başlıklarında anlamlı fark 
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bulundu. Bütün alt başlıklarda FEV1% normal olan grup daha yüksek yaşam kalitesi 

puanı bildirmiştir.  

FEV1% ile hastaların kendi bildirdikleri HRQOL puanlarının (çocuk ve ergen) 

korelasyonu değerlendirildiğinde fiziksel işlevsellik (rho=0.372, p<0.01), tedavi yükü 

(rho=0.411, p<0.01), beden görünümü (rho=0.334, p<0.05), solunum bulguları 

(rho=0.388, p<0.01) alt başlıkları ile orta derecede korelasyon saptandı.  

4.5.3 Tip I DM 

Hastaların 8’inde (%14) tip I DM tanısı mevcuttu. Tip I DM tanılı hastaların yaş 

ortalaması 16.5+2.4 (12-19) idi. Tip I DM varlığına göre karşılaştırıldığında fiziksel 

işlevsellik (U=103.000, p<0.05), tedavi yükü (U=101.000, p<0.05) ve solunum bulguları 

(U=101.500, p<0.05) alt başlıklarında anlamlı fark saptandı.  

Tip I DM olmayan grubun SK puanları  (U=93.000, p<0.05) ve FEV1% değerleri 

(U=82.000, p<0.05) anlamlı yüksek saptandı. İki grup arasında VKİ, VKİ SDS ve KMD 

Z skoru açısından anlamlı fark saptanmadı (p>0.05).  

4.5.4 Vücut Kitle İndeksi (VKİ) 

Hastaların VKİ  ortalaması 17.8 ± 3.57 olarak hesaplandı. VKİ persentili normal 

(n=21) ve düşük (n=33) olarak iki gruba ayrılarak SK puanları karşılaştırıldığında 

istatistiksel anlamlı fark saptandı (U=153.000, p<0.01; VKİ düşük grubun ortanca=65, 

VKİ normal olan grubun ortanca=85). VKİ değerleri ve SK puanı arasında anlamlı orta 

derecede korelasyon (Spearman rho= 0.502, p<0.01) saptandı.   

Ayrıca, VKİ persentil ve SDS değeri ile FEV1% değeri arasında anlamlı 

korelasyon (rho=0.498 ve rho=0.444, p<0.01) saptandı; VKİ ile benzer korelasyon 

gösterilemedi. VKİ persentili düşük ve normal olarak ayrılarak analiz edildiğinde VKİ 

persentili normal olan grubun FEV1% >80 olma ihtimali anlamlı yüksek saptandı (Fisher 

Exact testi p<0.05). VKİ persentil grupları arasında Mann Whitney U testi ile FEV1 

değerlerinde anlamlı fark (Ortanca 95 ve 123) saptanmadı.  

VKİ normal olan grup ile düşük olan grup arasında son 12 ayda hastane yatışı 

varlığı açısından anlamlı fark saptanmadı (Fisher’s exact p>0.05). Aynı şekilde pankreas 

yetmezliği olan ve olmayan hastaların VKİ ve VKİ p de anlamlı farklılık göstermemekte 

idi. VKİ persentil grupları arasında tanı yaşında anlamlı bir fark saptanmadı (p>0.05). 
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 VKİ ile HRQOL alt başlıkları korelasyonu incelendiğinde ise beslenme 

bozuklukları (0.310, p<0.05) ve  sindirim bulguları (rho 0.301, p<0.05) alt başlıkları ile 

orta düzeyde korelasyon, tartı (rho 0.766, p<0.01) alt başlığı ile güçlü düzeyde lineer 

korelasyon saptandı. Ayrıca, beden görünümü ve tartı alt başlıklarında hem çocuk, hem 

de ebeveynlerin bildirdiği yaşam kalitesi puanları ile VKİp arasında orta/güçlü düzeyde 

korelasyonlar saptandı (Çocuk/Ergen formu rho=0.428, rho=0.798, Ebeveyn formu 

rho=0.444, rho= 473).  

4.5.6 Pankreas yetersizliği 

Hastaların 44’ünde (%81) pankreas yetersizliği mevcuttu. Pankreas yetersizliği 

varlığına göre karşılaştırıldığında hiçbir alt başlıkta anlamlı fark saptanmadı (p>0.05).  

4.5.7 Kemik Mineral Dansitesi (KMD) 

KMD ile VKİ zayıf korele (Spearman rho 0.288, p<0.05) saptandı. KMD normal 

ve -2 SDS altında olan grup arasında yaşam kalitesi alt başlık puanları karşılaştırıldığında 

tedavi yükü (U=140.000, p<0.05), beden görünümü (U=108.000, p<0.01), tartı 

(U=25.000, Exact p<0.05) ve solunum bulguları (U=125.000, p<0.05) alt başlıklarında 

anlamlı fark saptandı. 

4.6 Okul durumu 

Hastaların 40’ı (%74) evin dışında okula devam ediyor, 6’sı (%11) evde eğitim 

almakta, 1’i (%2) açık öğretime devam etmekte, 4’ü (%7) okulu bırakmış, 3’ü (%5.5) 

liseyi bitirmiş eğitime devam etmemekte idi. Açık öğretim alan ve evde eğitim alan 

gruplarda sosyal etkileşim fırsatlarının kısıtlı olacağı düşünülerek okula gitmeyen grupta 

değerlendirildi. Bu sınıflandırmaya göre karşılaştırıldığında okula giden ve gitmeyen 

gruplar arasında fiziksel işlevsellik (U=173.000, p<0.05), tedavi yükü (U=179.500, 

p<0.05) ve beden görünümü (U=178.000, p<0.05) kategorilerinde anlamlı fark saptandı. 

Her üç alt başlıkta okula giden grup daha yüksek yaşam kalitesi puanı bildirmiştir. Sosyal 

işlevsellik alt başlığında anlamlı fark saptanmadı. Okula gitmeyen grubun yaş ortalaması 

15.6± 4, okula giden grubun yaş ortalaması ise 12.4± 3.6 idi. Okula giden grubun SK 

puanı (ortanca 80) gitmeyen gruba göre (ortanca 50) anlamlı daha yüksek (U=54.500, 

p<0.01) olduğu görüldü.  
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4.7 Hastane yatışı 

Son 12 ayda hastane yatışı varlığına göre karşılaştırıldığında fiziksel işlevsellik 

(U=137.500, p<0.01), beslenme (U=213.000, p<0.05), rol işlevselliği (U=14.000, Exact 

test p<0.01), solunum bulguları (U=204.000, p<0.05) alt başlıklarında anlamlı fark 

saptandı.  Bütün alt başlıklara göre hastane yatışı olmayanlar daha yüksek yaşam kalitesi 

puanı bildirmiştir. Hastane yatışı varlığına göre FEV1% karşılaştırıldığında hastane yatışı 

olmayan grubun FEV1% değeri (ortanca=121) hastane yatışı olan gruba göre 

(ortanca=54) anlamlı yüksek saptandı (U=25.500, p<0.01). Hastane yatışı olmayan 

grubun SK puanı (ortanca=82) diğer gruba göre (ortanca=50) anlamlı yüksek (U=20.000, 

p<0.01) saptandı. 
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5. TARTIŞMA 

KF beyaz ırkta en sık görülen ölümcül bir genetik hastalıktır. Hastalığın 

Türkiye’de tahmin edilen prevalansı 1:2000-1:3500 civarındadır. KF tanı ve tedavisinde 

kaydedilen ilerlemeler sonucu yaşam beklentisi 40’lı yaşlara kadar uzamıştır. Dünyada 

KF’un artmış yaşam beklentisi ve iyileşmiş prognozu takip ve tedavide hastaların sağlıkla 

ilgili yaşam kalitesinin de göz önünde bulundurulmasını gerektirmektedir. Bu çalışma 

Yüksel ve ark.’nın (127) ardından Türk KF hastalarında sağlıkla ilgili yaşam kalitesini 

değerlendiren ikinci çalışmadır. 14 yaş üzeri hastaların dahil edilmesi açısından ise ilk 

çalışmadır. KF’un yenidoğan tarama programına dahil olması ile beraber hastalığın 

tanınırlığında artış ve klinik bulgu vermeden tanı alma imkanı sağlanmıştır. Böylece bu 

hastaların bakımı ile ilgili merkezlerin kurulması ve sorunlarının tanımlanmasının 

öncelikle yapılması gerekmektedir. Çalışmamıza 54 KF ve KF ilişkili hastalık tanılı hasta 

ve 46 ebeveyn dahil edilmiştir. Hastalara ve ebeveynlerine yeniden düzenlenmiş KF 

anketi uygulanmış, klinik durumları modifiye Shwachman-Kulczycki skoru ile 

değerlendirilmiştir.  

5.1 Anket özellikleri 

Yüksel ve ark.’nın (127) çalışmasından farklı olarak çalışmamızda CFQ-R Çocuk 

formunda duygusal, sosyal işlevsellik, solunum bulguları alt başlıklarında kabul edilebilir 

iç tutarlılık güvenilirlik düzeyi saptanamadı. Tedavi yükü alt başlığında Cronbach alfa 

değeri bu çalışma ile benzer olarak  <0.6 idi. Quittner ve ark. (132) verilerinde de bu form 

için sosyal işlevsellik alt başlığında iç tutarlılık beklenen düzeyin altında saptanmıştır. 

Schmidt ve ark.’nın (133) CFQ-R Almanca versiyonu için yaptığı çalışmada sosyal 

işlevsellik, beden görünümü ve tedavi yükü alt başlıklarında benzer olarak iç tutarlılık 

güvenilirliği düşük saptanmıştır. Ebeveyn formunda Yüksel ve ark. (127) bulguları ile 

uyumlu olarak okul işlevselliğinde iç tutarlılık yeterli düzeyde değildi, ek olarak duygusal 

işlevsellikte de Cronbach alfa düzeyi <0.6 saptandı. Ergen/erişkin formunda ise sindirim 

bulguları (α=0.597) dışında tüm alt başlıklarda kabul edilebilir düzeyde iç tutarlılık 

saptandı.  Quittner ve ark. (132) çalışmasında Ergen/erişkin formu için sosyal işlevsellik ve 

tedavi yükü alt başlıkları dışında tüm başlıklarda yeterli (α >0.6) düzeyde saptanmıştır.  

Ayrıca, Yüksel ve ark. (127) çalışmasında CFQ Çocuk ve Ebeveyn formları için 

hiçbir alt başlıkta belirgin tavan ve taban etkileri bildirmemiştir. Bizim çalışmamızda 

Çocuk formunda 3 altbaşlıkta tavan etkisi görülmüştür. Ebeveynlerde 2 alt başlıkta taban, 
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5’inde ise tavan etkisi görüldü. Bulgularımız bu açıdan Quittner ve ark. (132) bulguları ile 

benzerdir. Ergen formunda Quiitnner ve ark. (132) verilerinden farklı olarka 2 alt başlıkt 

taban etkisi saptandı. 5 altbaşlıkta ise benzer olarak çeşitli düzeylerde tavan etkisi saptandı. 

CFQ-R Çocuk ve Ebeveyn formlarının Türkçe versiyonlarının geçerlilik çalışması 

Yüksel ve ark. (127) tarafından yapılmıştır. Çalışmamızda CFQ-R Ergen formu da dahil 

olmak üzere her üç formun hastalık şiddetine göre ayırt edici geçerliliği değerlendirildi. 

Çocuk formunda  fiziksel işlevsellik ve solunum bulguları  alt başlıkları FEV1% ve SK 

puanı, sindirim bulguları ise SK puanı ile iyi korelasyon göstermekte idi. Beslenme 

bozuklukları ile VKİp arasında korelasyon saptanamadı. Ergen/erişkin formunda  beden 

görünümü, beslenme bozukluğu gibi beslenme durumu ile ilişkili alt başlıklar beklendiği 

gibi VKİp ile korele saptandı. Fiziksel işlevsellik, solunum bulguları, rol işlevselliği, beden 

görünümü ve tedavi yükü gibi hastalık şiddeti ile ilişkili olabilecek bulgular hem FEV1, 

hem de SK puanı ile, sağlık algısı alt başlığı ise sadece SK puanı ile korele saptandı. Çocuk 

ve ergen formlarında duygusal işlevsellik ve sosyal işlevsellik altbaşlıkları puanları hiçbir 

klinik belirteç ile korelasyon göstermemekte idi. Ebeveyn formunda da benzer olarak 

beden görünümü ve tartı altbaşlıkları VKİp ile, fiziksel işlevsellik, solunum bulguları, 

tedavi yükü, beden görünümü ve sağlık algısı alt başlıkları FEV1% ve SK puanı ile, okul 

işlevselliği alt başlığı ise sadece SK puanı ile korele saptandı. CFQ-R ölçeklerinin ana 

sağlık göstericileri ile genellikle iyi uyum gösterdiği görüldü. Çocuk formunda beslenme 

bozukluğu alt başlığı dışında tüm formlar klinik duruma göre iyi ayrıdedici yapı geçerliliğe 

sahip olduğu sonucuna varıldı.  Ergen ve Ebeveyn fromları için ise solunumsal ve 

beslenmenin klinik bulguları ile ölçeklerin uyum içinde olduğu görüldü; bu, maddelerin 

(item) altta yatan yapıyı (construct) doğru yansıttığının göstergesi olarak kabul edildi. 

Bulgularımız bu açıdan Quittner ve ark.’nın (132) bulguları ile benzer idi.  

5.2 Yaşa göre değerlendirme  

Yaşa göre iki gruba bölünerek (<14 yaş ve >14 yaş) HRQOL alt başlık puanları 

karşılaştırıldığında 14 yaş altındaki grup tedavi yükü alt başlığında daha iyi yaşam kalitesi 

puanı bildirmiştir. Bu sonuç birkaç açıdan yorumlanmalıdır. Küçük çocukların daha 

büyük ergen yaşta çocuklara göre daha ebeveyn bağımlı olması, tedavi takibinin genelde 

ebeveyn tarafından yapılması tedavi yükünü daha az hissetmelerine neden olabilir. Aynı 

zamanda KF yaş ile ilerleyici hastalık olduğu için sistem tutulumunda artış, akciğer 

alevlenmelerinin sıklığında artış gibi tedavi miktarı/sıklığının artması da ergenlerde daha 
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düşük yaşam kalitesi puanını açıklayabilir. Ayrıca, 14 yaş altındaki hastalara yüz yüze 

anket uygulanmış olup hastaların tedaviye uyumsuzlukla suçlanacağını düşünerek ‘Son 2 

hafta içinde ne kadar sıklıkta tüm tedavilerini yapabildin?’ şeklinde sorulara tam doğru 

cevap vermeye bileceği de göz önünde bulundurulmalıdır. Bu bulgumuz Cohen ve ark. 

(134) Brezilyalı çocuk KF hastalarında yaptığı çalışma ile benzerdir.  Cohen ve ark.(134) 

bulgularını küçük çocukların hastalık ile ilgili bilgilerinin kısıtlı olması, anksiyete ve 

depresyon sıklığının daha az olması, daha iyimser yaklaşımları olması ile 

ilişkilendirilmiştir. KF hastalarında depresyon ve anksiyete konusunda yapılan en büyük 

çalışma olan TIDES (The International Depression Epidemiological Study) çalışmasında 

artan yaş, kadın cinsiyet, kötü klinik durum (SFT veya VKİ ile karar verilen), son 6 ayda 

klinik durumda değişiklik (IV tedavi ihtiyacı veya hemoptizi gibi bulgular) risk faktörleri 

olarak belirlenmiştir (118).  

Sosyal işlevsellik alt başlık puanı ise 14 yaş üstündeki çocuklarda diğer gruba göre 

anlamlı yüksek saptanmıştır. Hastalık süresi de sosyal işlevsellik ile orta derecede lineer 

korelasyon (Spearman rho=0.312, p<0.05) göstermekteydi. Bu bulguyu  çocukların 

zamanla hastalık ile yaşamayı öğrendikleri, hastalıkla okulda ve okul dışı aktivitelerindeki 

günlük yaşamları ve arkadaşları ile uyum gösterecek şekilde başa çıkabildikleri şeklinde 

yorumladık. Quittner ve ark. (132) 2011’de yayınlanmış ABD ulusal verilerinde de ergen 

hasta grubu çocuklara göre daha yüksek sosyal işlevsellik puanı (ortalama 72.4 vs 67.9) 

bildirmiştir. Bu çalışmada 4679 ergen ve erişkin, 2068 çocuk KF hastasının sağlıkla ilgili 

yaşam kalitesi değerlendirilmiştir.  HRQOL alt başlık puanları bizim çalışmamız ile 

karşılaştırıldığında ise sağlık algısı puanı bizim ergen örneklemimizde daha yüksek 

(ortalama 76.5 vs 57), beslenme bozuklukları, beden görünümü ve tartı alt başlıklarında 

ise daha düşük saptanmıştır. Beslenme bozuklukları ve beden görünümü alt başlığında 

çocuk grubumuzun puanları da ABD verilerine göre daha düşük bildirilmiştir. Beslenme 

yetersizliği ile ilgili bulguların gelişmekte olan ülke olduğumuz ile ilişkili olduğu 

düşünüldü. Ayrıca Macaristan çalışmasını yürüten Bodnar ve ark. (113) da tartıştığı gibi 

ülkemizde de PERT tedavisinin takibi çoğunlukla klinik olarak yapılmakta, objektif 

testler her zaman yapılamamaktadır. Sağlık algısı alt başlığında bizim hasta grubumuzun 

daha yüksek puan bildirmesi hastalarımızın yaş ortalamasının daha düşük olması ile 

açıklanabilir. Genel olarak çalışmamızın örneklem boyutunun küçük olması bu konuda 

kesin hüküm vermeye engel teşkil etmektedir.  

5.3 Cinsiyete göre değerlendirme 
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Çalışmamızda cinsiyete göre HRQOL puanı karşılaştırmasında hiçbir alt başlıkta 

iki grup arasında anlamlı fark saptanmadı. Yalnız 14 yaş üstü kadın katılımcıların tartı alt 

başlığı puanı erkeklere göre daha yüksek olduğu görüldü (ortanca 66 vs 33), fakat 

örneklem küçük (n=27) olduğu için anlamlı fark saptanamadığı düşünüldü. Havermans ve 

ark. (135), Modi ve Quittner (123), Truby ve Paxton (145) çalışmalarında benzer sonuç 

bildirmiştir. Bu bulgunun toplumsal güzellik algıları ile ilgili olduğu, zayıflığın kadınlarda 

arzulanan durum olması ile açıklanması mantıklı görünüyor. Daha önceki çalışmalarda 

gösterildiği gibi kadınlarda hastalık daha şiddetli seyretmektedir. Quittner ve ark. (132) 

çalışmasında ergen ve erişkin kadınların beklendiği üzere klinik durumu yansıtan fiziksel 

işlevsellik, solunum ve sindirim bulguları gibi alt başlıklarda erkeklere göre daha düşük 

yaşam kalitesi puanı bildirmelerine rağmen, tartı ve beden görünümü alt başlıklarında 

erkeklere göre daha yüksek puan bildirmişlerdir. Araştırmacılar özellikle bu yaş 

grubundaki kadın hastalara beslenme ve tartı alımının öneminin vurgulanması, kötü 

beslenme durumunun daha kötü akciğer fonksiyonları ile ilişkili olduğu bilgisinin 

paylaşılması gerektiği önerisinde bulunmuşlar.  

5.4 Ebeveyn beyanına göre değrelendirme 

Çalışmamızda kullandığımız CFQ-R Ebeveyn formu 6-14 yaş çocukların 

ebeveynleri için düzenlenmiştir. Çoğu çalışma da sadece bu gruptaki hastaların 

ebeveynlerinde kullanmıştır. Ülkemizde genel geçer sosyo-kültürel değerler 

doğrultusunda çocuklar genellikle 14 yaşından daha uzun süre ebeveyn himayesinde 

yaşamakta ve özellikle hasta çocukların ebevenlerden bağımsızlık kazanma yaşı büyük 

oranda gecikmektedir. Bu nedenle çalışmamızda CFQ-R anketinin ebeveyn formunu 14 

yaş üstü ailesiyle yaşayan hastaların ebeveynlerine de uyguladık. 14 yaş altı için 7, 14 yaş 

üstü için 10 ebeveyn anketi ile ortak alt başlık bulunmaktadır.  Ebeveynlerle çocukların 

(Ergen ve Çocuk formu toplam) tüm ortak alt başlıklarda puanları arasında istatistiksel 

anlamlı lineer korelasyon saptanmıştır.  Özellikle fiziksel işlevsellik, beslenme, beden 

görünümü, ve solunum bulguları gibi daha somut alt başlıklarda güçlü korelasyon 

(rho>0.6) saptanmıştır. Havermans ve ark. (135) 14 yaş altı KF hastasında (n=47) yaptığı 

çalışmada da yaşam kalitesinin gözle görülebilir alt başlıklarında (solunum ve sindirim 

bulguları, fiziksel işlevsellik gibi) ebeveyn ve çocuk puanları  arasında anlamlı korelasyon 

saptanmış. Tedavi yükü alt başlığında bu çalışmada korelasyon çok düşük saptamış. 

Verilerimiz 14 yaş altı hastalar için tekrar analiz edildiğinde ebeveyn ve çocuk 

puanlarının bu alt başlıkta korele olmadığı ortaya çıkıyor. Yine 14 yaş altı hastalar ile 
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ebeveynlerinin HRQOL alt başlık puanları karşılaştırıldığında tedavi yükü, beslenme 

bozuklukları ve beden görünümü alt başlıklarında anlamlı fark saptanmıştır. Her üç alt 

başlıkta çocuklar ebeveynlerinden daha yüksek yaşam kalitesi puanı bildirmiştir. 

Özellikle küçük çocukların tedavileri ebeveyn tarafından gözetildiği için çocuk hastaların 

bu yükün farkına varmaması, veya ebeveynin kendi yükünü yansıtarak daha düşük yaşam 

kalitesi puanı bildirmesi ihtimaller dahilindedir.  Yine bu yaş grubunda yukarıda 

belirtildiği gibi yüz yüze anket yapıldığı için çocuklar tedaviye uymadıkları düşünülerek 

yargılanmaktan korktukları için farklı cevap vermiş olabilirler. Bulgular, 14 yaş altı 

grubun yaşam kalitesi değerlendirilirken hem çocuğun kendi beyanı, hem de ebeveyn 

beyanının değerlendirilmesi gerektiğini vurgular niteliktedir. Beslenme bozuklukları ve 

beden görünümü alt başlıklarındaki fark  ise Tluczek ve ark. (116) vardığı küçük 

çocukların ailelerinin beslenme konusunda daha hassas olabileceği kanısını 

desteklemektedir.  

Yine yaş grubuna göre ayrıldığında duygusal işlevsellik alt başlığında da hem 14 

yaş üstü hem de 14 yaş altı grup ile ebeveynleri arasında saptanan orta derece 

korelasyonun kaybolduğu görüldü. Bu bulgu da Havermans ve ark. (135) bulguları ile 

uyumlu olmakla beraber örneklem küçüldüğü için kesin yargıda bulunmak için daha geniş 

popülasyon ile değerlendirmeyi  gerektirmektedir. Quittner ve ark. (132) , Schmidt ve ark. 

(133), Havermans ve ark.’nın (135) bulguları çocukların ebeveynın algıladığından daha 

düşük duygusal işlevsellik bildirdiği yönündedir. 2009’da yayınlanmış FDA (Food and 

Drug Administration) kılavuzunda da ebeveyn/bakıcı beyanı ile yaşam kalitesi 

değerlendirilmesinin sadece gözle görülebilir () değişenler için kullanılması 

önerilmektedir (146). 

İki grup arasında fark bakıldığında ise ergen grup ile ebeveynleri arasında hiçbir 

HRQOL alt başlığında anlamlı fark saptanmadı. Tluczek ve ark. (116) yaptığı çalışmada 

ise ergen yaş grubundaki KF hastaları ile ebeveynleri arasında ortak 10 alt başlıktan 8’i 

farklılık göstermiştir (çocuklar ebeveynlerinde göre daha yüksek HRQOL puanı 

bildirmiştir). Cinsiyete göre ayrıldığında bu farkın daha çok ergen erkeklerden kaynaklı 

olduğu görülmüştür.  

5.5 Klinik duruma göre değerlendirme 

5.5.1 Shwachman-Kulczycki skoruna göre (SK) 
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Hastaların klinik durumunu belirlemek için kullanılan modifiye SK puanı fiziksel 

işlevsellik, tedavi yükü, beden algısı, solunum bulguları, sindirim bulguları, tartı gibi 

yaşam kalitesinin daha objektif değerlendirilebilir yönleri ile orta derece korelasyon 

gösteriyordu. Gancz ve ark. (114) Brezilyalı KF hastalarında yaptığı çalışmada sağlık 

algısı, fiziksel işlevsellik ve rol alt başlıklarında SK puanı ile anlamlı korelasyon 

saptanmıştır. Bulgumuz Bodnar ve ark. (113) bulguları ile de benzer idi. 

Ebeveynlerin bildirdiği HRQOL alt başlık puanları ile SK puanı korelasyonu 

değerlendirildiğinde beden görünümü, tedavi yükü, fiziksel işlevsellik alt başlıklarında 

çocuk puanlarından daha güçlü korelasyon olduğu, canlılık ve duygusal işlevsellik alt 

başlıklarında ise ek orta derecede korelasyon olduğu görüldü. Ebeveynlerin 

cevaplarındaki farkların hastalık bilgisinin çocuklara göre daha ileri olması ile ilişkili 

olabileceği düşünüldü. Bu bulgu Tluczek ve ark. (116) ebeveyn beyanı ile ölçülen yaşam 

kalitesi alt başlıklarının klinik durum ile daha yakın ilişkide olacağı hipotezini kısmi 

olarak desteklemektedir.  

Çalışmamızda daha önceki çalışmalarda da bildirildiği gibi SK puanının akciğer 

fonksiyonu ile (FEV1%) iyi korelasyon gösterdiği saptanmıştır. Bu bulgu solunum 

fonksiyonlarının kolaylıkla değerlendirilemediği durumlarda SK puanının klinik sınıflama 

için kullanılabileceğini düşündürmektedir (136,137). 

5.5.2 Solunum fonksiyon testlerine göre 

49 hastanın solunum fonksiyon testlerine ulaşılmıştır. Anket gününe en yakın (en 

fazla 6 ay içinde) yapılmış olan SFT değerleri kullanılmıştır. Obstrüksiyon göstergesi 

olarak yaşa ve cinsiyete göre beklenen FEV1 değerinin yüzdesi olan FEV1% değeri 

analizlerde kullanılmıştır. Çocuklar ve ebeveynlerinin bildirdiği HRQOL alt başlık 

puanları ile FEV1% değeri arasında korelasyon değerlendirildiğinde solunum bulguları ve 

tartı alt başlıklarında çocuklar, beden görünümü, sağlık algısı, tedavi yükü, fiziksel 

işlevsellik  alt başlıklarında ise ebeveynlerin puanlarının FEV1% ile daha iyi korelasyon 

gösterdiği görülmüştür. Özellikle tedavi yükü ve sağlık algısı alt başlıkları daha önce de 

tartışıldığı gibi ebeveynlerin sahip olduğu daha ileri klinik bilgi ve bunun neden olduğu 

psiko-sosyal faktörler tarafından etkilenmektedir.  

FEV1% ≥80, yani normal olan ve <%80, yani düşük olan hastaları 2 gruba 

ayırarak karşılaştırıldığında fiziksel işlevsellik, solunum bulguları, beden görünümü ve 
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ergenlerde rol işlevselliği alt başlıklarında anlamlı fark saptanmıştır.  Fiziksel işlevselliği 

büyük oranda akciğer tutulumunu belirlediğini düşünürsek bu farkı açıklayabiliriz. Aynı 

zamanda rol alt başlığı kişinin aile hayatı, ikili ilişkiler, iş hayatı, sosyal ilişkiler, toplum 

ile ilişkili yaşam olaylarına  katılım olarak tanımlanmaktadır (138). Kişinin yaşam evresi, 

fırsatları ve seçimleri bu durumlarda oynaması gereken rolü etkilemektedir. Sağlık 

durumu, bu örnekte akciğer fonksiyonlarında gerilik, rol işlevselliğini bu mekanizma ile 

etkileyebilmektedir. Akciğer fonksiyonları düşük olan grubun daha ileri hastalık 

evresinde olduğu düşünülecek olursa bu grubun sık enfeksiyon geçirme, balgam çıkarma 

ihtiyacı, eşlik edebilecek göğüs deformitelerinin varlığı beden görünümü alt başlığındaki 

farkı açıklayabilir, nitekim iki grubun VKİ değerleri arasında anlamlı fark 

saptanmamıştır.  

Groeneveld ve ark.’nın (115) yaptığı çalışmada FEV1% değeri ile HRQOL alt 

başlıkları arasında ilişki gösterilememiştir, ancak bulgu çalışmanın örnekleminin 

küçüklüğü (n=27) ve FEV1<40 olan hastaların çalışmaya alınmaması ile açıklanabilir. 

Çalışmacılar Kanada ve İspanya verilerine göre 18 yaş altındaki KF hastalarının sadece 

%3’ünün FEV1% değerinin <40 olduğu için genel popülasyonu daha iyi temsil ettiklerini 

savunmuşlardır (139, 140).  

Quittner ve ark. (132) ise hastaları FEV1% düzeyine göre 4 hastalık şiddeti 

grubuna ayırarak analiz etmiş ve sindirim bulguları hariç tüm alt başlıklarda çocuk, ergen 

ve ebeveynlerin bildirdiği HRQOL puanları ile FEV1% grubu arasında lineer yükselme 

eğilimi gözlenmiştir. Benzer olarak çocuk grubunda FEV1% değişkenliği fazla olmadığı 

için bazı alt başlıklarda sadece uç gruplar (hafif ve ağır) arasında fark gösterilebildiği 

tartışılmıştır.  

5.5.3 Beslenme durumuna göre (VKİ) 

VKİ ile SK puanı arasında anlamlı lineer pozitif korelasyon (Spearman rho=0.502, 

p<0.01) saptandı. FEV1 değeri ile korelasyon anlamlı değildi. Ayrıca, VKİ normal ve 

düşük olan gruplar arasında son 12 ayda hastane yatışı varlığı açısından anlamlı fark 

saptanamamıştır.  

VKİ grupları arasında sindirim bulguları ve ergen hastalarda tartı alt başlığında 

anlamlı fark vardı. Ebeveynlerin bildirdiği HRQOL puanlarına bakıldığında ise beden 

görünümü, beslenme bozuklukları ve tartı alt başlıklarında fark olduğu görülmektedir. Bu 
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da daha önce tartışıldığı gibi ebeveyn beyanlarının klinik durum ile daha uyumlu olacağı 

yönündeki hipotezi desteklemektedir.  

Pankreas yetmezliği olan ve olmayan grupların VKİ arasında istatistiksel anlamlı 

fark saptanmadı, bunun PERT tedavisi ile ilgili olduğu aşikardır.  

Daha önceki çalışmalarda beslenme durumu/VKİ ile akciğer sağlığının (FEV1, 

akciğer alevlenmeleri sıklığı) ilişkili olduğu bildirilmiştir (113, 141). Çalışmamızda 

örneklem küçüklüğünden dolayı benzer ilişki saptanmamıştır.  

Sawicki ve ark. (142) yaptığı çalışmada yaşa göre kilo Z skorunda artışın 

beslenme bozuklukları, tartı ve beden görünümü alt başlıklarında artış yönünde değişiklik 

ile ilişkili olduğu  saptanmıştır. Habib ve ark. (143) erişkin KF hastalarında yapılan 23 

yaşam kalitesi çalışmasının meta-analizinde VKİ beden görünümü ve tartı alt başlıkları 

ile korele saptanmıştır. Groeneveld ark. (115) çalışmasında ise VKİ persantili ile yaşam 

kalitesi alt başlıkları arasında anlamlı ilişki saptanamamıştır, fakat çalışmacılar bunun 

örneklem küçüklüğünden kayanaklandığını ileri sürmüştür.  

5.5.4 Hastane yatışına göre  

Son 12 ayda hastane yatışı olan ve olmayan hastaların HRQOL karşılaştırıldığında 

fiziksel işlevsellik, beslenme bozuklukları ve adolesanlarda rol alt başlıklarında anlamlı 

fark saptanmıştır. Hastane yatışı olan grubun hem FEV1% değeri, hem de SK puanı diğer 

gruba göre anlamlı düşük olduğu için ileri hastalık düzeyi fiziksel işlevsellik ve beslenme 

durumu arasındaki bu farkı açıklamaktadır. İlerlemiş hastalık düzeyi ve hastane 

yatışlarının, ergen hastaların günlük yaşantılarının kesintiye uğramasına neden olarak 

okul derslerinden geri kalma, gelecek ile ilgili plan yapamama gibi sorunları da 

beraberinde getirerek rol işlevselliğini etkilemekte olduğu düşünüldü.  

Quittner ve ark. (132) yaptığı ABD ulusal çalışmasının verilerine göre intravenöz  

tedavi ihtiyacı sıklığı ile çocuk, ergen ve ebeveynlerin bildirdiği solunum bulguları ve 

fiziksel işlevsellik puanları arasında istatistiksel anlamlı negatif korelasyon saptanmıştır. 

Ebeveyn değerlendirmesinde ek olarak sağlık algısı; ergenlerde ise rol, canlılık ve sağlık 

algısı alt başlıkları ile IV tedavi ihtiyacı sıklığı arasında anlamlı negatif korelasyon 

saptanmıştır.  

5.6. Okul durumuna göre değerlendirme 
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Hastaların %74’ü özgün eğitim almakta idi. Analiz yaparken açık öğretim ve evde 

eğitim alan hastaları yaşıtları ile sosyal etkileşimleri kısıtlı olacağı için okula gitmeyen 

grup içinde değerlendirdik. İki grup arasında fiziksel işlevsellik, beden görünümü ve 

tedavi yükü alt başlıklarında anlamlı fark saptandı. Okula giden grup üç alt başlıkta da 

daha yüksek yaşam kalitesi bildirmiştir. Okula gitmeyen grubun yaş ortalaması daha 

yüksek saptandığı için bu bulgu daha çok hastalık progresyonuna bağlı olarak 

değerlendirildi. Sosyal işlevsellik, duygusal işlevsellik, rol alt başlıklarında anlamlı 

farklılık saptanmadı.   

Bulgularımızın aksine Borowska ve ark. (144) yaptığı çalışmada okula giden 

çocuk KF hastalarının fiziksel, sosyal ve duygusal işlevsellik puanlarının evde eğitim 

alanlara göre daha yüksek saptandığı görülmüştür. Çalışmacı iki gruptaki hastaların klinik 

durumları arasında farktan bahsetmemiştir. Sosyal ve duygusal işlevsellik arasındaki fark 

bizim öngörümüze de uygundur ve daha büyük örneklem (n=140) olduğu için tip 2 hata 

oluşması ihtimali çalışmamıza göre daha düşüktür. Bu nedenle hastalar için evde eğitim 

kararı kişisel bazda artı ve eksileri iyi hesaplanarak verilmelidir.  

5.7 Çalışmanın kısıtlılıkları 

İlk olarak, kullanılan anket formlarından CFQ-R Ergen/erişkin formunun Türkçe 

versiyonunun geçerlilik ve güvenilirlik çalışması daha önce yapılmamıştır. Çalışmamızda 

bu ve diğer formların iç tutarlılık güvenilirliği ve ayırt edici geçerliliği değerlendirilmiştir. 

Fakat anket formlarının test tekrar test güvenilirliği değerlendirilememiştir. Formların 

jenerik yaşam kalitesi formları ile yapı geçerliliği analiz edilmemiştir.   Ayrıca, 

ebeveynlerin %90’dan fazlası ‘anne’, eğitim durumu ‘lise veya daha az’, çalışma durumu 

‘çalışmıyor/ev hanımı’ olduğu için bu değişkenlerin yaşam kalitesi üzerine etkisi 

değerlendirilememiştir. 

 Akut alevlenme dönemindeki hastalar çalışmaya dahil edilmediği için anketin bu 

açıdan ayırt edici geçerliliği çalışmamızda değerlendirilmemiştir. Örneklem boyutunun 

küçük olması bulgularımızı genelleştirmek açısından engel teşkil etmektedir. Daha büyük 

örneklem ile anketin Türkçe versiyonu için geçerlilik ve güvenilirlik çalışmalarının 

yapılması klinikte daha yaygın kullanılabilmesi için elzemdir. 
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6. SONUÇLAR 

 

- CFQ-R Türkçe formları genel olarak iyi iç tutarlılık güvenilirliğine sahiptir; ayrıca, 

hastalık şiddetine göre iyi ayırt edici yapı geçerliliği göstermektedir. Ancak daha 

geniş klinik kullanımı için daha büyük örneklemler ile çalışmaların tekrarlanması 

gerekmektedir. 

- Yaşam kalitesinin gözle görülebilen yönleri, ör. Solunum bulguları, tartı, fiziksel 

işlevsellik gibi, ebeveyn beyanı ile güvenilir bir şekilde değerlendirilebilir. Fakat 

duygusal işlevsellik, sosyal işlevsellik gibi subjektif yönlerinin hasta beyanına göre 

değerlendirilmesi uygundur. 

- Ergenlik çağındaki kadın hastalarda beslenme durumunun akciğer sağlığı açısından 

öneminin vurgulanması elzemdir. 

- Shwachman-Kulczycki skoru ve FEV1% değeri arasında güçlü korelasyon 

gösterilmiştir, solunum fonksiyon testlerinin kolayca yapılamadığı durumlarda 

hastalık şiddetinin değerlendirilmesi için SK puanı kullanılabilir. 

- Okula giden ve gitmeyen hastaların duygusal ve sosyal işlevsellikleri açısından 

anlamlı fark saptanmamıştır. 
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EK-3 

Kistik Fibroz Tanılı Hastalarda Yaşam Kalitesinin Değerlendirilmesi Çalışma 

Formu 

 

Ad, Soyad: 

 

Tanı tarihi/İzlem süresi:  

 

Boy:     Kilo:      VKİ: 

Spirometre: 
FEV1 (%pred)          FEV1/FVC 

FVC (%pred)         MMEF25-75 

(%pred) 

 

Kullandığı ilaçlar 
………………………………………………………………………………………………

…………………………………………………………………………………… 

………………………………………………………………………………………… 

SFT        yapıyor/yapmıyor/düzensiz 

İnsülin enjeksiyonu      yapıyor/yapmıyor 

Kan şekeri takibi     yapıyor/yapmıyar 

 

Psikiyatrik destek alıyor mu?    Evet/Hayır 

 

Okula gidiyor mu?      Evet/Hayır 

Hayır, ise neden? 

………………………………………………………………………………………… 

 

Shwachman-Kulczycki skoru:…….. Puan 

 

KMD Z-skoru: 

 

OGTT: 

 

HbA1c: 
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EK-4 
GÖNÜLLÜLERE VERİLECEK BİLGİLENDİRİLMİŞ ONAM FORMU 

Çalışmamızda, Cerrahpaşa Tıp Fakültesi Çocuk Göğüs Hastalıkları polikliniğinde kistik fibroz tanısı ile 

izlenen hastaların yaşam kalitesi ve bunu etkileyen faktörlerin değerlendirilmesi amaçlanmaktadır.  

Çalışmamız anket çalışması olup, anket gönüllülere poliklinik vizitleri sırasında araştırmacı tarafından veya 

kendi kendine uygulanacaktır. Hastaya ait boy, kilo, solunum fonksiyon testi, akciğer grafisi bulguları gibi 

bilgiler dosyadan alınacak olup katılımcılardan ek tetkik istenmeyecektir.  

Çalışmamıza yaklaşık 100 hasta alınması planlanmıştır. Çalışma süresi 5 ay olarak planlanmıştır. 

Sizin herhangi bir sorumluluğunuz olmayacaktır. Bu çalışmaya katılmak için herhangi bir ücret 

istenmeyecek, çalışmaya katıldığınız için ek ödeme de yapılmayacaktır. Bağlı bulunduğunuz sosyal 

güvenlik kurumundan rutin tetkiklerin dışında herhangi bir ücret alınmayacaktır. 

Araştırmaya katılmak sizin isteğinize bağlıdır. İstediğiniz zaman,  herhangi  bir cezaya veya 

yaptırıma maruz kalmaksızın, hiçbir hak kaybetmeksizin araştırmaya katılmayı reddedebilir veya 

araştırmadan çekilebilirsiniz. Araştırmamıza katılmamanız veya çekilmeniz durumunda klinik izleminiz 

tarafımızdan yapılmaya devam edilecektir.  

İzleyiciler,  yoklama yapan kişiler, etik kurul, kurum ve diğer ilgili sağlık otoritelerinin sizin 

orijinal tıbbi kayıtlarınıza doğrudan erişimleri bulunacaktır. Ancak bu bilgiler gizli tutulacaktır. Yazılı 

bilgilendirilmiş gönüllü olur formunun imzalanmasıyla siz veya yasal temsilciniz söz konusu erişime izin 

vermiş olacaksınız. İlgili mevzuat gereğince kimliğinizi ortaya çıkaracak kayıtlar gizli tutulacak, 

kamuoyuna açıklanmayacak, araştırma sonuçlarının yayınlanması halinde dahi kimliğiniz gizli kalacaktır. 

 Araştırmamızda hastalara herhangi bir tedavi uygulanmayacaktır 

 Araştırmamızda hastaların fiziksel veya ruhsal bir zarar görmeyeceği öngörülmektedir.  

 Araştırmaya katılan hastalarla ilgili tıbbi kayıtlara izleyiciler, yoklama yapan kişiler, etik kurul, 

bakanlık ve diğer otoriteler tarafından ulaşılan bilgilerin gizli tutulacağı koşuluyla erişim olabilir. 

 Araştırmaya katılan gönüllülerin kimliğini ortaya çıkaracak kayıtlar gizli tutulacaktır. Araştırma 

sonuçları yayınlansa dahi gönüllülerin kimlikleri ve kişisel bilgileri gizli tutulacaktır. 

“Bilgilendirilmiş Gönüllü Olur Formundaki tüm açıklamaları okudum. Bana, yukarıda konusu ve amacı 

belirtilen araştırma ile ilgili yazılı ve sözlü açıklama aşağıda adı belirtilen hekim tarafından yapıldı. 

Araştırmaya gönüllü olarak katıldığımı, istediğim zaman gerekçeli veya gerekçesiz olarak araştırmadan 

ayrılabileceğimi biliyorum” 

“Söz konusu araştırma sonucu hastalığımda klinik değişiklik olmayabileceği konusunda bilgilendirildim. 

Söz konusu araştırma devam ederken, araştırmaya katılmaya devam etme isteğimi etkileyebilecek yeni 

bilgiler elde edildiğinde kendim veya yasal temsilcimin bilgilendirileceği belirtildi.” 

“Söz konusu araştırmaya, hiçbir baskı ve zorlama olmaksızın kendi rızamla katılmayı kabul ediyorum.” 

 

Gönüllünün Adı Soyadı:      Sorumlu Araştırmacı: 

Tarih:        Tarih: 

İmza:        İmza: 

 


