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GİRİŞ: Kistik Fibrozis (KF),akciğerler dışında karaciğerin de etkilenebildiği ve KF ilişkili karaciğer hastalığına (KFKH) yol 
açabilen multisistemik bir hastalıktır.Bu çalışmada, Ulusal KF Kayıt Sistemi (UKKS) verileri kullanılarak KFKH sıklığı ve 
bağımsız belirleyicileri araştırıldı.

YÖNTEM: Retrospektif,çok merkezli çalışmaya 2023 yılında UKKS’ye kayıtlı tüm KF hastaları dahil edildi.Hastalar KFKH 
olanlar ve olmayanlar şeklinde gruplandırıldı.KFKH grubundaki hastalar ayrıca sirozu olan ve olmayanlar olarak ikiye 
ayrılarak risk faktörleri analiz edildi.

SONUÇLAR: UKKS’ye kayıtlı 2258 hastadan 17’si eksik veri nedeniyle dışlandı.Kalan 2241 hastanın 425’inde KFKH 
saptandı(ortanca yaş 13,97 yıl),1816’sında karaciğer tutulumu yoktu(ortanca yaş 10,59 yıl).KFKH sıklığı %19 bulundu.
KFKH grubunda vücut kitle indeksi (VKİ) z-skorları daha düşük,terde klor düzeyleri daha yüksek,yenidoğan tarama 
pozitifliği daha nadirdi(p<0,005).Hafif mutasyonlar (sınıf IV-V) KFKH olmayanlarda daha sık, ağır mutasyonlar(sınıf 
I-II-III) KFKH ile ilişkiliydi.Mekonyum ileusu, pankreatik yetmezlik,düşük zorlu vital kapasite (FVC%) oranı,mortalite 
ve komplikasyonlar(alerjik bronkopulmoner aspergillozis,distal intestinal obstrüksiyon sendromu,diyabet, hemoptizi) 
KFKH grubunda daha fazlaydı (p<0,005).Lojistik regresyonda mutasyon şiddeti, terde klor düzeyi ve diyabet bağımsız 
belirleyiciler iken, hafif mutasyon varlığı koruyucu bulundu. İkinci aşamada 343 KFKH hastası incelendi, 27’sinde siroz 
vardı. Siroz grubunda tanı yaşı daha geç, erkek oranı yüksek, zorlu ekspiratuvar volüm (FEV1%) düşük,hepatosplenomegali 
ve nodülarite daha sık saptandı (p<0,005).GGT, ALP, INR, total bilirubin, AST/trombosit oranı indeksi (APRI), albümin-
bilirubin skoru(ALBI) ve GGT/trombosit oranı (GPR) yüksek, albümin ve trombositler düşük bulundu.Regresyonda 
yüksek ALBI,düşük FEV1% ve düşük lökosit sirozu öngören bağımsız belirleyicilerdi.

TARTIŞMA: Sınıf I-III mutasyonlar,diyabet gelişimi ve terde yüksek klor düzeyleri karaciğer hastalığına yol açan ciddi 
fenotipin gelişimini gösterebilir.Bunun yanı sıra düşük FEV1% düzeyleri, azalmış lökosit sayısı ve yüksek ALBI skorları 
KFKH’nın daha ağır seyredeceğini öngörebilir.
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Figür1

Figür 1. KFKH olan ve KFKH olmayan gruplardaki diyabet tanısı olan hastaların sayıları (KFKH: kistik fi brozis ilişkili 
karaciğer hastalığı)

fi gür2

Figür 2. KFKH olan ve KFKH olmayan gruplardaki mutasyon özellikleri (KFKH: kistik fi brozis ilişkili karaciğer hastalığı)
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fi gür3

Figür 3. KFKH olan ve KFKH olmayan gruplar arasında terde klor düzeylerinin karşılaştırılması (KFKH: kistik fi brozis 
ilişkili karaciğer hastalığı)

fi gür4

Figür 4. Siroz olan KFKH ve siroz olmayan KFKH gruplarındaki ALBI skorlarının karşılaştırılması (KFKH: kistik fi brozis 
ilişkili karaciğer hastalığı)
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Tablo 1

Tablo 1. Kistik Fibrozis ilişkili karaciğer hastalığı olan ve olmayan gruplar arasında demografi k verilerin karşılaştırılması
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Tablo 2

Tablo 2. KFKH için tek değişkenli ve çok değişkenli lojistik regresyon analizi
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Tablo 3

Tablo 3. Siroz olan KFKH ve siroz olmayan KFKH grupları arasında demografi k verilerin karşılaştırılması
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Tablo 4

Tablo 4. Siroz olan KFKH için tek değişkenli ve çok değişkenli lojistik regresyon analizi



68

SS-23
KISTIK FIBROZIS TANILI HASTALARDA ÇOK İLACA DIRENÇLI VE TEDAVISI ZOR PSEUDOMONAS 
AERUGINOSA: ULUSAL KISTIK FIBROZIS KAYIT SISTEMI VERILERI
Hazal Gacemer1, Gökçen Kartal Öztürk1, Ebru Yalçın2, Dilara Demirel2, Emine Altay2, Ayşe Ayzıt Kılınç3, Berrak 
Öztosun3, Furkan Yılmaz3, Sevgi Pekcan4, Bahar Ece Tokdemir4, Fatma Nur Ayman4, Oğuz Karcıoğlu5, Başak Akyol5, 
Yakup Canıtez6, Yeşim Keskin6, Mehmet Köse7, Elif Duygu Kutbe7, Özlem Keskin8, İbrahim Karahan8, Ayşen Bingöl9, 
Erdem Başaran9, Ali Özdemir10, Demet Polat Yuluğ10, Tuğba Ramaslı Gürsoy11, Nazan Çobanoğlu12, Gönül Çaltepe13, 
Mehmet Kılıç14

 
1Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, İzmir, Türkiye 
2Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Hastanesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Ankara, Türkiye 
3İstanbul Üniversitesi Cerrahpaşa Tıp Fakültesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, İstanbul, Türkiye 
4Necmettin Erbakan Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Konya, Türkiye 
5Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi,Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Ankara, Türkiye 
6Bursa Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Bursa, Türkiye 
7Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Kayseri, Türkiye 
8Gaziantep Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Alerji ve İmmunoloji Hastalıkları Bilim Dalı, Gaziantep, Türkiye 
9Akdeniz Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Antalya, Türkiye 
10Mersin Şehir Hastanesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Mersin, Türkiye 
11Van Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Van, Türkiye 
12Ankara Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Ankara, Türkiye 
13Ondokuz Mayıs Üniversitesi Hastanesi, Çocuk Gastroenteroloji Bilim Dalı, Samsun, Türkiye 
14Fırat Üniversitesi Hastanesi, Çocuk Alerji ve İmmunoloji Hastalıkları Bilim Dalı, Elazığ, Türkiye 
15Mardin Eğitim ve Araştırma Hastanesi Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı, Mardin Türkiye 
 

GİRİŞ: Çok ilaca dirençli(MDR) ve tedavisi zor P. aeruginosa(PA) suşları, Kistik Fibrozis(KF) tanılı hastalarda pulmoner 
fonksiyonların hızlı kötüleşmesine, alevlenmelerin ve mortalitenin artmasına neden olmaktadır. 

YÖNTEM: 2019-2023 yılları arasında UKKS’ye kayıtlı merkezlerin hastaları(n=5871) incelenerek PA(n=1468) 
üremesi olan hastalar çalışmaya dahil edildi.Çalışmaya katılım onamı vermeyen merkezler ile verisi eksik 
olan hastalar çalışma dışı bırakıldı. MDR ve tedavisi zor PA üremeleri belirlenerek; suşların yıllara göre 
dağılımı, antibiyotik dirençleri ve 2023 yılı MDR ve tedavisi zor PA olan ve olmayan hastalar karşılaştırıldı.   
MDR; penisilinler, sefalosporinler, florokinolonlar, aminoglikozitler, karbapenemler sınıflarından en az üç sınıftan en az 
bir ajana dirençli, tedavisi zor PA ise tüm antibiyotik sınıflarına dirençli olarak tanımlandı. 

SONUÇLAR VE TARTIŞMA: 2019-2023 yılları arasında PA üremesinde artış saptanırken (p=0.001), MDR ve 
tedavisi zor suşlarında ve antibiyotik direnç oranlarında yıllara göre anlamlı fark saptanmadı(Şekil 1ve 2).   
2023 yılı MDR(n=105) ve tedavisi zor( n=31) PA kolonizasyonu olan 105 hasta ile olmayan 265 hastanın 
demografik özellikleri benzerdi (p>0.05). MDR ve tedavisi zor PA kolonize grubun, SFT’leri daha düşük, alevlenme 
sayıları ve toplam iv antibiyotik kullanım süreleri ve NIMV gereksinimleri daha yüksek saptandı (p<0.05)(Tablo 1).   
Tek değişkenli analizde MDR ve tedavisi zor PA SFT’de düşüklük ve pnomotoraks, azitromisin, inhale KS ve PPI 
kullanımı, KF-ilişkili KC hastalığı ve NIMV gereksinimi ile ilişkili iken, çok değişkenli analizde KF ilişkili KC hastalığının 
MDR ve tedavisi zor PA için risk faktörü olduğu saptandı [OR 95% 0.581(1.063-3.009), p=0.029)(Tablo 2). 
MDR ve tedavisi zor PA kolonizasyonu kötü klinik prognozla ilişkili olup hasta yönetimi ve ulusal enfeksiyon kontrol 
stratejilerinin optimize edilmesi açısından kritik önem taşımaktadır.
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Şekil 1. 2019-2023 yılları arasında P.Aeruginosa, MDR ve Tedavisi zor P.Aeruginosa suşlarının yıllara göre dağılımıŞekil 1. 2019-2023 yılları arasında P.Aeruginosa, MDR ve Tedavisi zor P.Aeruginosa suşlarının yıllara göre dağılımı
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Şekil 2. 2019-2023 yılları arasında P.Aeruginosa suşlarında antibiyotiklere direnç ve duyarlılık oranlarının 
karşılaştırılması 
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Tablo 1. 2023 yılı çok ilaca dirençli ve tedavisi zor P.aureginosa kolonizasyonu olan ve olmayan Kistik Fibrozis 
olgularının karşılaştırılması
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Tablo 2. MDR ve tedavisi zor PA olan hastalar için tek değişkenli ve çok değişkenli lojistik regresyon analizi


