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OZET

Geligmis iilkelerde yeni tedavilerin kullanimiyla kistik fibrozlu (KF) hastalarin ortalama yagam siiresi 30 yila ka-
dar uzamistir. Ulkemizde ise KF’nin sikligina iliskin bir bilgi mevcut degildir ve ¢ok az sayida erigkin hasta vardur.
Bu calismada, Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bilim Dal’nda izlenen 15 adolesan ve erigkin KF’li
(5 kiz, 10 erkek) hastanin klinik 6zellikleri ve tedavi yaklagimlari sunulmaktadir. Hastalara KF tanis1 klinik semp-
tomlar ve pozitif ter testi ile konulmustur (ter klor konsantrasyonu >60mEq/L). Hastalarimizin su andaki ortala-
ma yag1 18.9+4.8 (15-28) yil olup 4.6%3.0 (1-12) yildir klinigimizde izlenmektedirler. Hastalarin semptomlarinin
baglama yag1 2.3+3.7 (0-13) yil olmasina karsin tani konulma yaslar1 11.3+7.1 (0.2-27) yil olarak saptandi. Bag-
vuru semptomlari; dksiiriik (%93), hirillt1 (%14.3) ve balgamdi (%66.7). Hastalarimizin %20’sinde akraba evlili-
gi ve %33.3’linde kardes 6liim 6ykiisii vardi. Solunum fonksiyon testlerinde, FEV, 57.7+27 (% beklenen deger)
ve FVC 64.1+28.3’tii; %26 hasta agir (FEV,; <%40 beklenen), %33 hasta orta (FEV; %41-%69 beklenen) ve
%41 hasta hafif (FEV, >%70 beklenen) gruba giriyordu. Balgam kiiltiirlerinde %26.7 normal flora, %13.3 (n=2)
S. aureus, %60 (n=9) P. aeruginosa iiremesi saptandi. %20 hastada (n=3) karaciger fonksiyon testlerinde persis-
tan yiikseklik mevcuttu. Hastalarimizin %53.3%i (n=8) balgam yogunlugunu azaltmak amaciyla nebiilize DNAaz
(Pulmozyme®), %60’1 (n=9) Pseudomonas kolonizasyonu nedeniyle nebiilize tobramisin kullanmaktaydi. Pankre-
atik yetmezligi olan %80 (n=12) hasta Kreon® ile pankreatik enzim replasmani aliyordu. Hastalardan biri izlem
siiresinde kaybedildi. Sonug olarak, hastalarimiza semptomlarinin baglama yas1 oldukca kiigiik olmasina karsin, or-
talama 8 yil sonra tan1 konulabilmistir. Erken dénemde tan1 ve tedavi, hastaligin morbidite ve mortalitesini azalt-
maktadir. Bu nedenle hem eriskin hem de ¢cocuk hekimlerinin KF ile ilgili bilgi ve deneyimlerinin artmasi bu has-
talara daha erken dénemde tan1 konulmasini ve tedavi uygulanmasini saglayacaktir.
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ABSTRACT
Cystic Fibrosis in Adolescents and Adults

Life expectancy of cystic fibrosis (CF) patients increased up to 30 years in developed countries with the new tre-
atment modalities. There are no clear data about the incidence of CF in Turkey and there are few adult CF pa-
tients. In this study; clinical characteristics and treatment modalities of 15 adolescent and adult CF patients who
had been followed at Marmara University, Division of Pediatric Pulmonology are reported. CF was diagnosed
with a positive sweat test (sweat Chloride = 60 mEq/L) in the presence of clinical symptoms. Mean age of our
patients is now 18.9+4.8 (15-28) years and these patients had been followed in our clinic for a mean duration
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of 4.6+3.0 (1-12) years. Although the symptoms started at the age of 2.3+3.7 (0-13) years, mean age of diag-
nosis was 11.3%£7.1 (0.2-27) years. Presenting symptoms were cough (93%), wheezing (14.3%) and sputum
(66.7%). There was consanguinity in 20% and history of sibling deaths in 33.3% of our patients. Pulmonary
function tests revealed mean FEV, of 57.7+27%predicted, and mean FVC of 64.1+28.3. Based on pulmonary
function tests, patients were classified as severe (26% had FEV,<40%), moderate (33% had FEV, of 41%-
69%), and mild (41% had FEV, >70%). Sputum cultures were positive for S. aureus in 13.3% (n=2) and for
P. aeruginosa in 60% (n=9) of patients. Liver enzyme levels were persistently elevated in 20% (n=5). Nebuli-
zed DNAse (Pulmozyme®) was used to reduce the sputum viscosity in 53.3% (n=8) and nebulized tobramycin
was used for patients who were colonized with P. aeruginosa (60% (n=9). Pancreatic insufficiency was present
in 80% (n=12) of patients who used Kreon for pancreatic enzyme replacement. One patient died during follow
up, all other patients are still followed. In conclusion, although these patients had symptoms starting at the early
ages, CF was diagnosed 8 years after the symptoms started. Since the early diagnosis and treatment reduces mor-
tality and morbidity of CF, pediatricians and adult physicians in our country should be educated in diagnosing
and treating this disease.
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GIRIS

Kistik fibroz (KF), beyaz irkin en sik rastlanan 6liimciil
hastaligidir; KF transmembran ileti regiilasyonu (KFTR)
genindeki mutasyon sonucu olusur ve otozomal resesif kali-
tim gosterir. KFye yol acan 1000’den fazla tanimlanmig
mutasyon mevcuttur. Hastaligin siklig1 beyaz irkta 1/2500-
1/3500, Afrika kokenli Amerikalilarda 1/1700 civarindadir
[1]. KFnin iilkemizdeki siklig ise bilinmemektedir. Hasta-
larin ortalama yagam siiresi 1940-1950'1i yillarda yaklagik 5
yil iken, yeni tedavi yontemlerinin kullanilmasiyla yasam
siiresi 31 yasa kadar uzamustir [2]. Bu caligmada, ergen ve
erigkin yasa ulagmis olan ve klinigimizde izlenen 15 kistik
fibrozisli hastanin tani, takip ve tedavi yaklagimlarini su-
nulmus ve literatiir esliginde tartigilmigtir.

GEREC VE YONTEM

Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar’nda iz-
lenen 15 yagindan biiyiik 15 KFli hastanin klinik bulgular
ve almakta olduklari tedaviler dosyalarindan geriye doniik
olarak derlenmistir. KF tanisi, klinik bulgularin varligi ve
ter testi pozitifligi (Cl > 60mEq/L) ile konulmustur.

BULGULAR

Klinigimizde izlenmekte olan toplam 110 kistik fibrozis-
li hastanin 15’i 15 yagin {izerinde olup (%13), bunlarin 5’i
(%33.3) kiz, 10’u (%66.7) erkekti. Hastalarimizin ortalama
yagt 18.9+4.8 (15-28) yil, klinigimizdeki ortalama izlem sii-
resi ise 4.6+3.0 (1-12) yildir. Hastalarin semptomlarinin
baslama yast 2.3+3.7 (0-13) yil, tan1 konulma yaslari ise
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11.3£7.1 (0.2-27) yil olarak saptandi. Hastalar oksiiriik
%93 (n=14), hirllt1 %14.3 (n=2), balgam %66.7 (n=10),
yagl digkilama ve kilo almada zorluk %26.6 (n=4) semp-
tomlariyla bagvurdu. Hastalarin viicut kitle indeksi bagvuru
aninda 17.02+3.96 (12.98-20.90), son muayenede
17.84+4.43 (13.08-21.95) saptandi, ancak uygun diyet
konsiiltasyonuna kargin anlamli bir farklilik saptanmadi
(p=0.23). Hastalarimizin %20’sinde akraba evliligi ve
%33.3’tinde kardes oliim 6ykiisii vardi. Tiim hastalarin ce-
kilen akciger grafilerinde bronkovaskiiler golgelerde artis ve
peribrongiyal kalinlasma saptandi. Hastalarin %40’ina
(n=6) bilgisayarli akciger tomografisi ¢ekildi ve bilateral
peribronsiyal kalinlasma ve brongektazi goriildi. Hastalarin
solunum fonksiyon testlerinde FEV, 57.7+27(% beklenen
deger) ve FVC 64.1+28.3 (% beklenen deger) olarak sap-
tandi. Solunum fonksiyonlarina gére hastalarin %26’sinda
agir (FEV, <%40 beklenen), %33’tinde orta (FEV, %41-
%69 beklenen) ve %41’inde hafif (FEV, >70% beklenen)
akciger hastaligi mevcuttu. Hastalarimizin balgam kiiltiirle-
rinin %26.7’sinde normal flora, %13.3’tinde (n=2) Staphy-
lococcus aureus, %60’inda (n=9) Pseudomonas aeruginosa
tiremesi mevcut idi. Hastalarin %20’sinde (n=3) karaciger
fonksiyon testlerinde persistan yiikseklik vardi ve %13’
(n=2) bu nedenle ursodeoksikolik asit kullanmakta idi.
Hastalarmn %20’sinde (n=3) karaciger ultrasonografisinde
hepatomegali saptandi. Sekil 1’de hastalarimizin solunum
sistemi ve gastrointestinal sisteme yonelik olarak almakta
olduklar: tedaviler goriilmektedir. Tiim hastalarimiza pos-
tural drenaj ve fizyoterapi uygulanmaktaydi ve buna ek ola-
rak 4 hasta flutter valve yontemini, 1 hasta ise pozitif eks-
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Sekil 1. Kistik fibrozlu adolesan ve eriskin hastalarin kullandiklart
tedaviler.

piratuar basing (PEP) maskesi kullanmaktaydi. Biitiin has-
talar gogiis fizyoterapisi oncesinde mukosiliyer aktiviteyi
artirmak amaciyla kisa etkili inhale B, agonist almaktaydi.
Hastalarimizin %40’mda ise (n=6) sik [3; agonist ihtiyaci
nedeniyle uzun etkili (3, agonist tedavisi baglanmisti. Has-
talarin %53.3’ti (n=8) balgam yogunlugunu azaltmak ama-
c1 ile nebiilize DNAaz (Pulmozyme®) aliyordu. Pseudomo-
nas aeruginosa kolonizasyonu olan 9 hasta da (%60) profi-
laktik olarak nebiilize antibiyotik (tobramisin) kullanmak-
ta idi. Hastalarimizdan biri kronik solunum yetmezligi ne-
deniyle 5 ay nazal maske ile invaziv olmayan ventilasyon
BiPAP® (Bilevel Inspratory Positive Airway Pressure) kul-
landi, ancak bu hasta solunum yetmezligi nedeniyle kaybe-
dildi. Pankreatik yetmezligi saptanan hastalar (%80) Kre-
on® ile pankreatik enzim replasmani (ortalama 1697 iini-
te/kg/giin) kullanmaktaydi. Bu hastalardan sadece biri iz-
lem siiresinde kaybedilmistir, digerleri halen izlenmektedir.

TARTISMA

KFli hastalarda akciger, pankreas, barsaklar ve hepatobi-
lier sistem gibi degisik organ sistemlerini ilgilendiren semp-
tomlar mevcuttur. Bu organ tutulumlarindaki ortak 6zellik,
su ve elektrolit transportundaki degisiklikler sonucu sekres-
yonlarin dehidrate olmasidir. KF tanist bir veya daha fazla
fenotipik ozellik bulunmast (pulmoner veya gastrointesti-
nal) ile birlikte KFTR disfonksiyonu bulgular: (terde klor
diizeyi > 60mEq/L, nazal potansiyel farki veya KFTR mutas-
yonu) olmasi ile konulur [3-8]. KFli hastalarin %45’i akci-
ger semptomlariyla hekime bagvurur [9]. Pulmoner infeksi-
yon, brongektazi, atelektazi, tedaviye direngli astim ve k-
siiriik bagvuruda en sik rastlanan klinik tablolardir. Bizim
hastalarimizin da %93’ti oksiiriik, hirilti, hisiltr gibi solu-
num semptomlariyla bagvurdu. Benzer sekilde Gégmen ve
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arkadaglar1 ile Kaya ve arkadaglarinin calismalarinda da si-
rastyla hastalarin %87’si ve %57’si tekrarlayan akciger in-
feksiyonlarmi iceren solunum sistemi semptomlariyla bas-
vurmustur [10,11].

KFli hastalarda havayolu sekresyonlarindaki degisiklik-
ler ¢esitli mikroorganizmalarin bu hastalardaki infeksiyonu-
nu kolaylastirir. Ayrica bu hastalarda gelisen inflamatuar
yanit infeksiyonla birlikte havayolu sekresyonundaki degi-
siklikleri daha da olumsuz etkiler. Sonug olarak KF’li hasta-
larda infeksiyon, koyu sekresyon ve inflamasyon; ilerleyici
havayolu harabiyetine, brongektazi ve solunum yetersizli-
giyle hastalarin kaybedilmesine neden olur [12-13]. Solu-
num sistemi tedavisinde ana prensipler; a) infeksiyonlarin
uygun antimikrobiyal ajanlarla tedavisini, b) havayolu kli-
rensinin artirilmasini, ¢) havayolu obstriiksiyonunu gecik-
tirmek amaciyla konagin inflamatuar yanitiin anti-infla-
matuar ilaglarla tedavisini icermektedir [14]. KF'li hastalar-
da havayollarinda en sik rastlanan mikroorganizmalar;
%60.9 P. aeruginosa, %40.7 S. aureus, %15.4 H. influenza
ve %5.1 ile S. maltophilia’dir (12,13,15). Bizim hastalarimi-
zin da %60’inda P. aeruginosa, %13.3’inde S. aureus iireme-
si saptanmigtir. Genis spektrumlu antipseudomonal antibi-
yotiklerin kullanilmaya baglanmasi KF’li hastalarda yagsam
siiresinin artmasinda en 6nemli faktérlerden biri olmustur
[16]. Antibiyotik tedavisi oral ya da intavenz olmak {izere
cesitli sekillerde uygulanabilir. Pseudomonas kolonizasyonu
olan hastalarda profilaktik amagla inhale antibiyotiklerin
kullaniminin hastalarda solunum fonksiyon testlerini iyi-
lestirdigi ve hastaneye yatis1 gerektiren alevlenme sikligini
azalttigmi gosteren calismalar vardir [17-18]. Bizim klinigi-
mizde, pseudomonas kolonizasyonu olan hastalar profilak-
tik olarak nebiilize tobramisin kullanmaktadir.

KFli hastalarda solunum sistemi tedavisinin énemli bir
komponenti koyu, miktari ve yapigkanligr artmis sekresyon-
larin hastalarin havayollarindan temizlenmesidir. Bu amag-
la cesitli fizyoterapi metodlart ve mukolitik ajanlar kullanil-
maktadir. KF’li hastalarda, postural drenaj, perkiisyon/vib-
rasyon teknikleri, nefes egzersizleri, 6ksiirme gibi geleneksel
fizyoterapi teknikleri ya da daha yeni olan flutter valve, po-
zitif ekspiratuar basing (PEP) maskesi ve yiiksek frekansl
gogiis kompresyonu siklikla kullanilan fizyoterapi yontem-
leridir. Bu degisik yontemlerin birbirine tstiinligiine iliskin
net veriler olmamakla birlikte, 6zellikle yeni teknikler has-
tanin tek bagina daha etkin bir sekilde fizyoterapisini yapa-
bilmesine olanak verir [19-21]. Bizim hastalarimiz gelenek-
sel ve yeni fizyoterapi tekniklerini birlikte veya doniisiimlii
kullanmaktadirlar. Fizyoterapi seanslart éncesinde inhale
bronkodilator ile mukosiliyer klirensi ve fizyoterapinin et-
kinligini artirmak miimkiindiir. KF’li hastalarda 8 agonist
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kullanimi klinik yanita ve solunum fonksiyon testi yanitima
gore diizenlenmelidir. Calismamizdaki hastalarin hepsi fiz-
yoterapi dncesi mukosiliyer aktiviteyi artirmak icin (3 ago-
nist kullanmaktadir. Hastalarin %40’inda ise sik 3 agonist
ihtiyact ve kronik solunum sistemi semptomlari nedeniyle
uzun etkili 3 agonist kullanilmaktadir. Yeni bir ajan olan ve
1993’te kullanim alanina giren insan rekombine DNAaz'in
(Pulmozyme,); KF’li hastalarda balgam vizkositesini drama-
tik olarak azalttigini, FVC ve FEV/'i iyilestirdigini, solu-
num yolu infeksiyonlari nedeni ile parenteral antibiyotik
kullanim1 ve hastane yatiglarini azalttigini, dispne, halsizlik
gibi semptomlar iyilestirdigini gosteren caligmalar vardir
[22-23]. Sonug olarak giiniimiizde DNAaz; 5 yagindan bii-
yiik, piiriilan balgam ¢ikaran, 12 ayda 1’den fazla intravendz
antibiyotik almay1 gerektiren akut alevlenmeleri olan ve
FVC’si beklenen degerin %80’inden diisiikk olan hastalar
icin 6ncelikle 6nerilmektedir. DNAaz giinde 2.5 mg ve tek
doz olarak, nebiilizasyon yolu ile uygulanmaktadir. Bizim
hastalarimizin %53.3’i balgam yogunlugunu azaltmak icin
DNAaz kullanmaktadir.

Oral steroidler, alerjik bronkopulmoner aspergillozis ve
astimi olan kistik fibrozisli hastalarda kullanilmaktadir.
Oral steroidlerin kullanimimin kistik fibrozisli hastalarin so-
lunum fonksiyon testlerini iyilestirdigi, hastane yatist ge-
rektiren atak sayisini azalttigi, ancak eszamanl olarak bi-
yiime geriligi, glukoz intoleransi, osteoporoz, katarakt gibi
yan etkilere yol actig1 gosterilmistir [24-25]. KF'li hastalar-
da inhale steroid kullanimiyla ilgili yapilan bir meta-analiz-
de bu tedavinin yararina iliskin kesin bir veri elde edileme-
mistir [26]. Bununla birlikte KF’li hastalarda balgam nétro-
fil, IL-8 ve TNF-a diizeylerinin yiiksek oldugu ve inhale
steroid tedavisinin TNF-a diizeylerini diisiirdiigiinii goste-
ren calismalar vardir [27-30]. Kistik fibroziste inhale stero-
idlerin tedavide rutin olarak kullanimi yer almamakla bir-
likte pek cok iilkede bu tedavi uygulanmaktadir. Avrupa
verilerine gore Fransa’da hastalarin %10’u, Almanya’da
%12’si, Ingiltere’de ise %36’st yag ve hastaligin agirhg: ile
iliskisiz olarak diizenli inhale steroid kullanmaktadir [31].
Ingiltere’de 1998 yilinda cocuk hastanelerinde yapilan bir
aragtirmada kistik fibroziste ¢ocuklarin ortalama %40’mna
(%10-93) rutin inhale steroid kullanimi 6nerildigi goriil-
miistiir [32]. Bizim hastalarimizda da persistan oksiiriik, hi-
silt1 gibi solunum sistemi semptomlarinin varlig1, solunum
fonksiyon testlerinde bronkodilatér yanit olmasi nedeniyle
klinik ve laboratuvar olarak astim komponenti var oldugu
kabul edilerek inhale steroid baglanmistir.

KF, bircok organ sistemini ilgilendiren bir hastalik olma-
sina ragmen solunum sistemi tutulumu morbidite ve morta-
litenin %90’indan sorumludur [33]. Ozellikle ileri yaslarda-
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ki hastalarda solunum yetmezligi, pnémotoraks, hemoptizi
en sik rastlanilan komplikasyonlardir. Kronik solunum yet-
mezligi gelisen hastalarda amag, hipoksiyi engellemek ve
ventilasyonu saglamaktir. Bu amagla son yillarda invaziv
olmayan ventilasyon yaygin olarak kullanilmaktadir [34].
Caligmamizdaki bir hasta son dénem solunum yetmezligi
nedeniyle yaklagik 5 ay siireyle evde maskeyle invazif olma-
yan ventilasyon (BiPAP, Respironics, Inc., ABD) almistir.
Akciger transplantasyonu ise son dénem akciger hastaligin-
da palyatif bir tedavi yontemidir. Transplantasyonu takiben
bir, iki, beg yillik yagam orani sirasi ile %70, %62 ve %48
olarak bulunmustur [25]. Hastalarda mortaliteyi artiran en
onemli neden, erken doénemde infeksiyoz iken ge¢ donem-
de kronik rejeksiyon ve bronsiyolitis obliteranstir. Bugiine
kadar Tiirkiye’de KF’li hastalarda akciger transplantasyonu
ancak ¢ok az sayida merkezde ve az sayida hastaya uygulan-
mustir. Ulkemizde de hastalarin yagam siiresinin uzamasiyla
birlikte akciger transplantasyonu ihtiyaci olan hasta sayisi
giderek artmaktadir. Bu nedenle konu ile ilgili deneyimli
merkezlerin sayisinin artmasi faydali olacaktir.

KFli hastalarin %85’inde ekzokrin pankreas fonksiyon-
lart yetersizdir ve bu durumun mortalite ve morbiditeyi
olumsuz yénde etkiledigi bilinmektedir [35]. Bu hastalarda
normal sindirimi saglamak i¢in pankreatik enzim replasma-
nt kullanilmaktadir. Enzim ihtiyact hastadan hastaya degis-
mekle birlikte baslangic dozu olarak 500-1000 lipaz-iini-
te/kg/ogiin onerilmektedir. Bu doz beslenme aligkanliklar:
ve gaita sayisina gore degistirilebilir [36]. Enzim miktar1 ye-
terli olmadiginda, yagli ve bol miktarda digkilama siirer. En-
zim miktar1 fazla ise nadiren ishal ya da kabizlik ortaya ¢1-
kar. Yiiksek dozlarda enzim kullanilmas: kistik fibrozisli
hastalarda kolonda liimenin daralmasina yol acarak obst-
ritksiyonlar meydana getirebilir. Bu durum “fibrosing colo-
nopathy” olarak adlandirilir [37]. Bizim hastalarimizin
%80’i pankreatik yetmezlik nedeniyle pankreatik enzim
replasmani (ortalama dozu 1697 iinite lipaz/kg/giin) almak-
ta idi. Hastalarimizin hicbiri “fibrosing colonopathy” icin
riskli oldugu diisiiniilen enzim dozuna ihtiyag gostermemis-
tir ve takipte boyle bir komplikasyon ile kargilagilmamustir.

KFli hastalarda karaciger hastaliginin dogal seyri ve epi-
demiyolojisi heniiz yeterince tanimlanmamistir. Karaciger
hastaligimin kesin kriterlerinin olmamasima karsin bir yildan
uzun siiren klinik hepatomegali, birbucuk katin iistiinde
yiiksek karaciger enzim degerleri, hepatomegali, artmis veya
heterojen ekojenite, nodiilarite, splenomegali gibi ultraso-
nografik bulgular olarak siralanabilir. Tedaviyi yonlendir-
mede katkist olmadig1 i¢in karaciger hastaligina ait; yaglan-
ma, fibroz, siroz gibi bulgularin varliginin belirlenmesi igin
biyopsi yapilmasi konusunda bir konsensus yoktur [38]. Ka-
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raciger hastalig1, hastalarin %1-2’sinde mortaliteden sorum-
ludur [39]. Karaciger hastalig1 saptanan hastalarda hidrofilik
toksik ursodeoksikolik asit tedavisi kullanilmasinin karaci-
ger enzimlerini ve nutrisyonel durumu olumlu olarak etkile-
digini gosteren ¢aligmalar mevcuttur [40-42].

Sonug olarak; hastalarimizin oldukca kiiciik yaglarda ve
KF i¢in tipik semptomlarla bagvurmalarina kargin, ortalama
8 yil sonra onlara tani konulabilmistir. Ulkemizde KF'nin
siklig1 bilinmemektedir. Bununla birlikte Avrupa ve Akde-
niz’deki komsu iilkelerde siklig1 goz ¢niine alindiginda Tiir-
kiye’de yaklagik 20 000 KFli hasta oldugu diisiiniilmekte-
dir. Tiirkiye'de gesitli merkezlerde izlenen hasta sayisi ise
750-1000 civarindadir. Tiirkiye’deki KF’li hastalarda yapi-
lan genetik ¢alismalar ¢ok sayida farkli sayida mutasyon bu-
lundugunu ve genetik agidan ¢ok heterojen bir topluluk ol-
dugunu diisiindiirmektedir [43]. Bu nedenle hastaligin
semptomlarinin ve klinik gidiginin oldukga genis bir spekt-
rum gosterebilecegi unutulmamalidir. Tipik olmayan mu-
tasyonlara sahip hastalar daha ileri yaglarda kronik obstriik-
tif akciger hastaligi, tekrarlayan pankreatitler gibi bulgular
la da bagvurabilirler. Erken dénemde tan1 ve tedavi, hasta-
ligin morbidite ve mortalitesini azaltmaktadir. Ulkemizde-
ki hem ¢ocuk hem erigkin hekimlerinin kistik fibrozisle il-
gili bilgi ve deneyimlerinin artmasi, bu hastalara daha er-
ken dénemde tani ve tedavi uygulamasini saglayacaktir.

Ulkemizde erigkin KF'li hasta sayisi giderek artmaktadur.
Eriskin yasa ulasana kadar ¢cocuk gogiis hastaliklari hekimle-
ri tarafindan uzun yillar izlenen bu hasta grubunun éncelik-
le hem eriskin hem ¢ocuk gogiis hastaliklar1 hekimlerinin
birlikte yaptig1 gecis klinikleri tarafindan bir siire izlenmesi
ve takipte hastanin erigkin gruba devredilmesi igin uygun
altyapmin kurulmasmin yararli olacagini diistinmekteyiz.
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