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Giriş ve amaç: Kistik fibrozis (KF), CFTR genindeki patojenik varyantlara bağlı gelişen ve 

multisistemik tutulumla seyreden genetik bir hastalıktır. Mekonyum ileusu (MI), KF’nin en erken 

klinik bulgularından biri olup hastaların yaklaşık %10–20’sinde görülür. Bu çalışmada, mekonyum 

ileusu varlığının kistik fibrozis hastalarında klinik seyir ve eşlik eden komplikasyonlar üzerindeki 

etkisinin değerlendirilmesi amaçlandı. Yöntem: 2023 yılında Ulusal Kistik Fibrozis Kayıt Sistemi'nde 

(UKKS) kayıtlı KF hastaları dahil edildi. Hastalık progresyonu üzerine modülatör tedavisinin olası 

etkisini dışlamak amacıyla CFTR modülatör tedavisi kullanan, yenidoğan tarama programı (YDTP) 

durumu bilinmeyen ve MI durumu bilinmeyen hastalar analiz dışı bırakılarak son analiz 1607 hasta 

üzerinden gerçekleştirildi. Erken tanının klinik seyir üzerindeki potansiyel etkisini göz önüne alarak 

MI’nin prognostik rolünü daha daha net ortaya koymak amacıyla hastalar, YDTP uygulanma 

durumuna göre alt gruplara ayrılarak değerlendirildi. Bulgular: Toplam 1607 KF hastasının median 

yaşı 7.9 yıl (IQR: 4.1-12.8) olup %46.2’si kızdı. Median tanı yaşı 0.33 yıl (IQR: 0.17-0.83) olarak 

saptandı. MI sıklığı %6.2 idi. Tanı anında terde klor düzeyi MI+ hastalarda daha yüksek bulunurken 

(p=0.01), bu hastaların YDTP’dan bağımsız olarak daha erken yaşta tanı aldığı saptandı (p<0.001). 

Buna karşın, solunum fonksiyon testleri, kronik bakteriyel kolonizasyon, pulmoner alevlenme sıklığı 

ve hastanede yatış süresi açısından gruplar arasında anlamlı fark izlenmedi (tüm karşılaştırmalar için 

p>0.05). YDTP alt gruplarında yapılan çok değişkenli lojistik regresyon analizinde MI varlığının 

pankreatik yetmezlik ve karaciğer hastalığı ile bağımsız olarak ilişkili olduğu gösterildi. (YDTP−: aOR 

7.56 ve 3.13; YDTP+: aOR 3.30 ve 2.97; tüm p<0.05) Sonuç: Çalışmamızda, MI olan KF hastalarının 

YDTP’dan bağımsız olarak daha erken yaşta tanı aldığı gösterildi. Bu bulgu, MI’nin erken bir klinik 

belirti olması ve erken tanı şansını arttırması açısından literatür ile uyumluydu. MI varlığının 

YDTP’dan bağımsız olarak pankreatik yetmezlik ve karaciğer hastalığı ile güçlü ve bağımsız ilişkili 

olması en dikkat çekici bulguydu. Buna karşın pulmoner komplikasyonlar açısından gruplar arasında 

anlamlı fark saptanmadı. Bu sonuçlar, MI’nin pulmoner sonuçlar ve sağkalım üzerine belirgin etkisi 

olmadığını bildiren çalışmalarla uyumludur. Sonuç olarak, MI KF’de daha belirgin gastrointestinal 

tutulumla ilişkili olup, mekonyum ileusunun pulmoner hastalık şiddeti ve kısa dönem klinik seyir 

üzerinde belirgin bir etkisi bulunmamaktadır 

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Mekonyum İleusu, Prognoz, Yenidoğan Tarama Programı 

 

Tablo.1 Tüm kohortta mekonyum ileusu varlığına göre hastaların demografik ve tanısal özellikleri 

Değişkenler MI- (n=1506) MI+ (n=101) p 

Yaş (yıl), median (IQR) 8(4.2-12.8) 6.7(3.1-12.2) 0.52 

Cinsiyet, n (%) 

     Erkek 

     Kız 

 

812(%54) 

694(%46) 

 

52(%51) 

49(%49) 

0.63 

Tanı yaşı (yıl), median (IQR) 0.3(0.1-0.9) 0.1( 0.08-0.3) <0.001 

1. ter testi (mmol/L Cl)  76(58-90) 82(67-95) 0.01 

2. ter testi (mmol/L Cl)  77(60-93) 87(69-103) 0.01 
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Tablo.2 YDTP− hastaların temel demografik ve klinik özellikleri 

Değişkenler MI- (n=694) MI+ (n=42) p 

Yaş (yıl), median (IQR) 13.1(10.6-16.43) 13.7(9.6-15.2) 0.44 

Cinsiyet, n (%) 

     Erkek 

     Kız 

 

390(%56) 

304(%44) 

 

28(%67) 

14(%33) 

0.18 

Tanı yaşı (yıl), 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 

VKİ 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 

Karaciğer Hastalığı, 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 yılda pulmoner 

alevlenme sıklığı, n (%) 

119(%17.1) 8(%19.0) 0.75 

Son bir yılda hastanede geçirilen 

gün sayısı, median (IQR) 

0(0-0) 0(0-1) 0.64 

DİOS, n (%) 3(%0.4) 1(%2.4) 0.20 

Pseudo-Bartter sendromu,  

n (%) 

11(%1.6) 0(%0) 1.00 

KF-ilişkili Diyabetes mellitus,  

n (%) 

58(%8.4) 6(%14.6) 0.15 
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Tablo.3 YDTP+ hastaların temel demografik ve klinik özellikleri 

Değişkenler MI- (n=812) MI+ (n=59) p 

Yaş (yıl), median (IQR) 4.64 (2.59-6.65) 3.59 (1.91-5.81) 0.03 

Cinsiyet, n (%) 

     Erkek 

     Kız 

 

422 (%52) 

390 (%48) 

 

24 (%41) 

35 (%59) 

0.09 

Tanı yaşı (yıl), 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 

VKİ 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 

Karaciğer Hastalığı, 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 yılda pulmoner 

alevlenme sıklığı, n (%) 

127 (%15.6) 15 (%19.0) 0.050 

Son bir yılda hastanede geçirilen 

gün sayısı, median (IQR) 

0 (0-1) 0 (0-11) 0.052 

DİOS, n (%) 10 (%1.2) 6 (%10.3) <0.001 

Pseudo-Bartter sendromu,  

n (%) 

60 (%7.4) 9 (%15.5) 0.04 

KF-ilişkili Diyabetes mellitus,  

n (%) 

6 (%0.7) 0 (%0) 1.00 

 

  


