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GİRİŞ VE AMAÇ: Kistik fibrozis hastalığında çocuklarda ve erişkinlerde akciğer hastalığının ciddiyetinin 
ve ilerleyişinin önemli belirteçlerinden biri solunum fonksiyon testlerinde özellikle zorlu ekspiratuar 
volüm(FEV1) değerindeki düşmedir. Bu çalışmada amacımız, “Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayıt 
Sistemi”nde kayıtlı olan hastalarda yaş gruplarına ve hastalık ciddiyetine göre FEV1’de yıllık düşmeyi 
saptamak ve bu düşmeyi etkileyen faktörleri yaş gruplarına ve hastalık ciddiyetine göre incelemektir. 
 
YÖNTEM: Bu retrospektif kohort çalışmasına 2017-2019 yılları arasında “Ulusal Kistik Fibrozis Hasta 
Kayıt Sistemi” veri tabanında yer alan, altı yaş üzeri ve en az iki yıllık verileri olan KF hastaları dahil 
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edilmiştir. Hastalar yaş gruplarına ve hastalık ciddiyetine (FEV1%:70 ve üzeri ise hafif hastalık; 
FEV1%40-69 ise orta dereceli hastalık; %40’ın altı ise ağır hastalık) göre gruplara ayrılmıştır. FEV1 
düzeyinde düşmeye göre ayrılan üç grubun başlangıç klinik özellikleri, laboratuvar bulguları ve 
komplikasyonları karşılaştırılmış ve FEV1’de yıllık düşme ile ilişkili risk faktörleri incelenmiştir. 
 
BULGULAR: En az iki yıllık solunum fonksiyon testi verileri mevcut olan 574 hasta incelenmiş ve 
araştırmaya dahil edilen hastaların ortanca yaşı 12(25-75 p; 9-16) yıl olarak bulunmuştur. Başlangıç 
FEV1 değerlerine göre ağır hastalığı olanların %7,1(n=41), orta dereceli hastalığı olanların 
%19,2(n=110) ve hafif hastalığı olanların %73,7(n=423) oranında olduğu saptanmıştır. Ağır hastalığı 
olan grupta ortalama tanı yaşı daha büyük (p=0,003), yaşa göre boy, yaşa göre ağırlık ve vücut kitle 
indeksi z skoru(p<0,001) daha düşük bulunmuştur. Aynı grupta kronik P. aeruginosa kolonizasyonu, 
mukoid P. aeruginosa kolonizasyonu(p<0,001); ABPA(p=0,001), diyabet, osteopeni ve osteoporoz 
(p<0,001) komplikasyonları ve proton pompa inhibitörü kullanımı(p=0,001) daha yüksek izlenmiştir.  
Tüm grupta ortalama yıllık FEV1% düşmesi %0,97(%95 GA: 0,02-1,92) bulunmuştur. Yıllık FEV1% 
düşmesi hastalık ciddiyeti, yaş grupları, balgam kültürü kolonizasyonu ve hastalığa bağlı 
komplikasyonlara göre değerlendirilmiştir. FEV1% düşmesinin özellikle 20 yaş üzeri grupta artış 
gösterdiği(p=0,38), yine ağır genotipi olan grupta(p=0,17), kız cinsiyette(p=0,50) bu düşmenin daha 
fazla olduğu görülmüştür, ancak istatistiksel anlamlı fark bulunmamıştır. Balgamda kronik P. aeruginosa 
kolonizasyonu olan grupta FEV1% düşmesi anlamlı oranda daha yüksek bulunmuştur(p=0,001). Kronik 
P. aeruginosa kolonizasyonunun FEV1’deki yıllık düşmeyi 1,79 kat(%95 GA: 1,26-2,54) arttırdığı 
gösterilmiş; genetik incelemenin, tanı yaşının, vücut ağırlığı, boy ve vücut kitle indeksi z skorunun, 
hastalığa bağlı komplikasyonların FEV1 düşmesinde anlamlı risk faktörü olmadığı görülmüştür. 
 
TARTIŞMA VE SONUÇ: Kistik fibrozis Ulusal Hasta Kayıt Sistemi verilerine dayalı bu çalışmada ciddi 
hastalık olarak tanımlanan grupta tanı yaşının daha geç olduğu, hastaların büyüme ve beslenme 
parametrelerinde anlamlı oranda düşüklük olduğu görülmüştür. Hastalarda ağır hastalık için risk 
faktörlerine bakıldığında balgamda kronik P. aeruginosa kolonizasyonu, diabetes mellitus, ABPA, 
osteopeni, osteoporoz, proton pompa inhibitörü kullanımı gibi risk faktörlerinin anlamlı olduğu bu çalışma 
sonuçları ile vurgulanmıştır. 
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