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giriş ve Amaç: Kistik fibrozis ilişkili kronik karaciğer hastalığı kistik fib-
roziste önemli morbidite ve mortalite nedenlerinden biridir. İlerleyen yaş-
larda sıklığı giderek artmaktadır. Bu çalışmada Ulusal Kistik Fibrozis Kayıt 
Sisteminde kayıtlı, kronik karaciğer hastalığı olan kistik fibrozis hastalarının 
klinik özelliklerini gözden geçirmeyi amaçladık.

yöntem: Ulusal Kistik Fibrozis Kayıt Sistemine 2017 yılında kayıt edil-
miş olan kistik fibrozis ilişkili kronik karaciğer hastalığı olan kistik fibro-
zis hastalarının veritabanındaki tüm verileri gözden geçirildi. Demografik 
özellikleri, kronik karaciğer hastalığının tipi, mutasyon analizleri, solunum 
fonksiyon testleri, kolonizasyon durumları ve eşlik eden diğer komplikas-
yonları not edildi.

Bulgular: Ulusal Kistik Fibrozis Kayıt Sistemine 2017 yılında 1170 has-
ta kayıt edildi. Tüm hastaların ortalama tanı yaşları 1.69 yıl ve şimdiki 
yaşları 7,3 yıldı. Hastaların % 46’sı kız, % 54’ü erkekti. Kistik fibrozis ilişkili 
kronik karaciğer hastalığı hastaların 93’ünde (% 8) mevcuttu. Kistik fibro-
zis ilişkili kronik karaciğer hastalığı olan hastaların ortalama tanı yaşı 1,68 
yıldı ve % 59’u erkekti. Bu hastaların hepsinde pankreatik yetmezlik vardı 
ve 10 tanesinin mekonyum ileusu öyküsü mevcuttu.

Hastaların 81’inde (% 87) siroz yoktu. Altı hastada siroza eşlik eden 
portal hipertansiyon mevcut iken 6 hastada portal hipertansiyon olmadan 
siroz mevcuttu. 

Hastaların 30’unda Pseudomonas aeruginosa, 42’sinde Staphylococ-
cus aureus, 2’sinde Burkholderia cepacia, 3’ünde Stenotrophomonas 
maltophilia ve bir hastada non-tuberküloz mikobakteri kolonizasyonu var-
dı. Dört hastada eşlik eden ABPA ve 12 hastada diabet mevcuttu.

Hastaların 49’u solunum fonksiyon testi yapabilmişti ve ortalama FEV1 
% 80 iken FVC % 79,5’tu.

Hastaların 67’sinin 120 allelinde 33 farklı mutasyon saptandı. En sık 
saptanan mutasyon 41 allelde DF508’di ve hastaların 14’ünde homozi-
gottu. Daha sonra sırası ile G85E, G542X, 2183AA->G, 2789+5G>A ve 
1677delTA mutasyonları saptandı. En sık saptanan mutasyonlar sınıf 1 ve 
2 mutasyonlardı. Hastaların altısı izlemde kaybedildi.

tartışma ve sonuç: Kronik karaciğer hastalığı kistik fibroziste önemli 
komplikasyonlardan biridir. Hastalarımızın çoğunda ağır mutasyonlar ve 
eşlik eden komplikasyonlar mevcuttu. Bu hastaların erken tanısı ve teda-
visi hastaların prognozu açısından çok önemlidir. Kayıt sistemi verilerinin 
artması ile kistik fibrozis ilişkili karaciğer hastalığı hakkındaki bilgilerimiz 
giderek artmaktadır.
Anahtar kelimeler: Kronik karaciğer hastalığı, Kistik fibrozis, Ulusal Kistik Fibrozis 
Kayıt Sistemi
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Background and Aim: Congenital lung malformations (CLM) are 
rare, heterogeneous group of disorders that consist of abnormal lung de-
velopment. Surgical resection is the definitive treatment for these lesions. 
After resection of abnormal congenital lesion, it is expected that lung vol-
umes and functions will improve due to compensatory lung growth and 
regeneration.

Our aim is to evaluate the lung functions of patients who underwent lo-
bectomy for CLM in long term follow-up by comparison to normal healthy 
children, by using spirometry and Lung Clearance Index (LCI)

methods: 16 children, between the ages of 7 - 21, with CLM who 
had undergone surgical resection and 12 healthy children, between the 
ages of 7 – 18, as a control group were included in our study. All patients 
evaluated by their demographic data, physical examination findings and 
pulmonary function tests. Spirometric and LCI measurements performed 
in all participants and compared with each other.

results: Of these 16 patients, 9 (56.2%) were boys and 7 (43.8%) 
were girls, median age was 8.75 years (min:6.5, max 21.25). The median 
age at the time of operation was 14 months (min:1, max 168) and mean 
post-op follow-up duration was 80.06±31 months. 68.75% of patients 
had congenital pulmonary airway malformations, 12.5% had broncho-
genic cyst, 6.25% had bronchopulmonary sequestration, 6.25% had 
congenital lobar emphysema and 6.25% had combine pulmonary airway 
malformations and sequestration. In the healthy control group, 4 (33.3%) 
of the children were boys and 8 (66.6%) children were girls, median age 
was 12 years (min:8.5, max 17.5).

The pulmonary function measurements of the participants exhibited 
mean predicted FEV1 was 86,25±16,88% in post operative CLM patients 
and 101.75+11.5% in the control group. Both groups results were spi-
rometrically normal. By means of FEV1%, post-operative CLM patients 
group had significantly lower values than healthy control grup (p:0.014).

Comparing the two groups by assessing LCI, median LCI values in post 
–op CTM patients’ group were at 8.27 (min:6.39 max:11.50) and 7.55 
(min:7.1 max:10.4) in healthy control group. Patients’ LCI values were 
not statistically significant when compared with healthy control group. 
(p:0.548). 

Also, there was a strong inverse correlation between LCI and FEV1 (p: 
0.014) in patients who underwent surgery for CLM.

conclusions: Our study showed that, in long term follow –up’s, pa-
tients who underwent surgery for CLM will not occur airway disease and 
show no differences in pulmonary function tests by comparing healthy 
children and LCI was more accurate detecting airway diseases than 
spirometry.
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