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Giris ve amag: Kistik fibrozis (KF), CFTR genindeki patojenik varyantlara bagli gelisen ve
multisistemik tutulumla seyreden genetik bir hastaliktir. Mekonyum ileusu (MI), KF’nin en erken
klinik bulgularindan biri olup hastalarin yaklasik %10-20’sinde goriiliir. Bu ¢alismada, mekonyum
ileusu varhigimin kistik fibrozis hastalarinda klinik seyir ve eslik eden komplikasyonlar tizerindeki
etkisinin degerlendirilmesi amaglandi. Yontem: 2023 yilinda Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi'nde
(UKKS) kayithh KF hastalar1 dahil edildi. Hastalik progresyonu iizerine modiilatér tedavisinin olasi
etkisini diglamak amaciyla CFTR modiilator tedavisi kullanan, yenidogan tarama programi (YDTP)
durumu bilinmeyen ve MI durumu bilinmeyen hastalar analiz dis1 birakilarak son analiz 1607 hasta
iizerinden gerceklestirildi. Erken taninin klinik seyir iizerindeki potansiyel etkisini géz Oniine alarak
MI’nin prognostik roliinii daha daha net ortaya koymak amaciyla hastalar, YDTP uygulanma
durumuna gore alt gruplara ayrilarak degerlendirildi. Bulgular: Toplam 1607 KF hastasinin median
yast 7.9 yil (IQR: 4.1-12.8) olup %46.2’si kizdi. Median tani yas1 0.33 yil (IQR: 0.17-0.83) olarak
saptand1. MI siklig1 %6.2 idi. Tan1 aninda terde klor diizeyi MI+ hastalarda daha yiiksek bulunurken
(p=0.01), bu hastalarin YDTP’dan bagimsiz olarak daha erken yasta tan1 aldig1 saptandi (p<<0.001).
Buna karsin, solunum fonksiyon testleri, kronik bakteriyel kolonizasyon, pulmoner alevlenme siklig1
ve hastanede yatis siiresi agisindan gruplar arasinda anlamli fark izlenmedi (tiim karsilagtirmalar i¢in
p>0.05). YDTP alt gruplarinda yapilan ¢ok degiskenli lojistik regresyon analizinde MI varliginin
pankreatik yetmezlik ve karaciger hastalig ile bagimsiz olarak iliskili oldugu gosterildi. (YDTP—: aOR
7.56 ve 3.13; YDTP+: aOR 3.30 ve 2.97; tiim p<0.05) Sonug: Calismamizda, MI olan KF hastalarinin
YDTP’dan bagimsiz olarak daha erken yasta tan1 aldig1 gosterildi. Bu bulgu, MI’'nin erken bir klinik
belirti olmas1 ve erken tani sansini arttirmasi agisindan literatlir ile uyumluydu. MI varliginin
YDTP’dan bagimsiz olarak pankreatik yetmezlik ve karaciger hastalig: ile giiclii ve bagimsiz iligkili
olmasi en dikkat gekici bulguydu. Buna karsin pulmoner komplikasyonlar agisindan gruplar arasinda
anlamli fark saptanmadi. Bu sonuglar, MI’nin pulmoner sonuglar ve sagkalim {izerine belirgin etkisi
olmadigini bildiren ¢alismalarla uyumludur. Sonug¢ olarak, MI KF’de daha belirgin gastrointestinal
tutulumla iligkili olup, mekonyum ileusunun pulmoner hastalik siddeti ve kisa donem klinik seyir
iizerinde belirgin bir etkisi bulunmamaktadir

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Mekonyum Ileusu, Prognoz, Yenidogan Tarama Programi

Tablo.1 Tiim kohortta mekonyum ileusu varligina gore hastalarin demografik ve tanisal 6zellikleri

Degiskenler MI- (n=1506) MI+ (n=101) p
Yas (yil), median (IQR) 8(4.2-12.8) 6.7(3.1-12.2) 0.52
Cinsiyet, n (%) 0.63
Erkek 812(%54) 52(%51)
Kiz 694(%46) 49(%49)
Tani yasi (y1l), median (IQR) 0.3(0.1-0.9) 0.1( 0.08-0.3) <0.001
1. ter testi (mmol/L CI) 76(58-90) 82(67-95) 0.01
2. ter testi (mmol/L CIl) 77(60-93) 87(69-103) 0.01
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Tablo.2 YDTP— hastalarin temel demografik ve klinik 6zellikleri

Degiskenler MI- (n=694) MI+ (n=42) p
Yas (yil), median (IQR) 13.1(10.6-16.43) 13.7(9.6-15.2) 0.44
Cinsiyet, n (%) 0.18
Erkek 390(%56) 28(%67)
Kiz 304(%44) 14(%33)
Tam yasi (yil), median (IQR) 0.5(0.2-4) 0.2( 0.1-0.5) <0.001
Va SDS, median (IQR) -0.16(-0.70-0.61) -0.39(-0.83-0.09) 0.03
Boy SDS, median (IQR) -0.01(-0.70-0.65) 0.03(-0.50-0.43) 0.84
VKIi SDS, median (IQR) -0.13(-0.66-0.58) -0.57(-1.04-0.07) 0.004
FEV1 (%) 86(70-100) 86(70-97) 0.95
FVC (%) 91(76-105) 89.5(74-105) 0.87
Pankreatik Yetmezlik, n (%) 585(%84.4) 41(%97.6) 0.01
Karaciger Hastaligi, n (%) 154(%22.4) 19(%46.3) <0.001
Kronik kolonizasyon, n (%) 244(%32.4) 19(%47.5) 0.12
Kronik P.aeruginosa, n (%) 130(%18.9) 9(%22.0) 0.57
Kronik MSSA, n (%) 114(%16.5) 11(%27.5) 0.07
Kronik MRSA, n (%) 23(%3.3) 2(%5.0) 0.57
Son bir yilda pulmoner 119(%17.1) 8(%19.0) 0.75
alevlenme siklig1, n (%)
Son bir yilda hastanede gegirilen 0(0-0) 0(0-1) 0.64
giin sayisi, median (IQR)
DIOS, n (%) 3(%0.4) 1(%2.4) 0.20
Pseudo-Bartter sendromu, 11(%1.6) 0(%0) 1.00
n (%)
KF-iligkili Diyabetes mellitus, 58(%8.4) 6(%14.6) 0.15

n (%)
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Tablo.3 YDTP+ hastalarin temel demografik ve klinik 6zellikleri

Degiskenler MI- (n=812) MI+ (n=59) p
Yas (y1l), median (IQR) 4.64 (2.59-6.65) 3.59 (1.91-5.81) 0.03
Cinsiyet, n (%) 0.09
Erkek 422 (%52) 24 (%41)
Kiz 390 (%48) 35 (%59)
Tani yasi (yil), median (IQR) 0.25 (0.17-0.50) 0.17 ( 0.08-0.33) 0.02
Va SDS, median (IQR) -0.15 (-0.70-0.50) -0.28 (-0.74-0.23) 0.36
Boy SDS, median (IQR) 0.02 (-0.76-0.69) -0.24 (-0.74-0.47) 0.13
VKI SDS, median (IQR) -0.17 (-0.70-0.49) 0.02 (-0.61-0.84) 0.25
FEV1 (%) 90 (79-104) 97 (73-98) 0.90
FVC (%) 97 (84-109) 97 (85-101) 0.88
Pankreatik Yetmezlik, n (%) 655 (%80.7) 55 (%93.2) 0.008
Karaciger Hastahgi, n (%) 41 (%5.4) 9 (%16.4) 0.001
Kronik kolonizasyon, n (%) 142 (%17.6) 8 (%14.3) 0.52
Kronik P.aeruginosa, n (%) 75 (%9.3) 4 (%7.1) 0.58
Kronik MSSA, n (%) 52 (%6.4) 3 (%5.4) 0.74
Kronik MRSA, n (%) 21 (%2.6) 0 (%0) 0.39
Son bir yilda pulmoner 127 (%15.6) 15 (%19.0) 0.050
alevlenme siklig1, n (%)
Son bir yilda hastanede gegirilen 0 (0-1) 0 (0-11) 0.052
giin sayisi, median (IQR)
DIOS, n (%) 10 (%1.2) 6 (%10.3) <0.001
Pseudo-Bartter sendromu, 60 (%7.4) 9 (%15.5) 0.04
n (%)
KF-iligkili Diyabetes mellitus, 6 (%0.7) 0 (%0) 1.00

n (%)
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