
Birden fazla sistemi tutmas  nedeniyle kistik fibro-
ziste (KF) klinik bulgular heterojendir [1,2]. KF’te 
erken tan  ve ard ndan uygun tedavi uzun dönem mor-
biditeyi azaltmak yan nda hastal a psikolojik ve sosyal 
adaptasyonu sa lar. Bu anlamda yenido an tarama 
programlar  bu amaca uygun olmakla birlikte yine de 
olgular n yakla k %10’una tan  konulamayabilir. KF’e 
özgü klinik bulgular olmakla birlikte, KF dü ündüren 
ancak daha az spesifik ve mutlaka ay r c  tan n n yap l-
mas  gereken klinik bulgular da vard r. Tan ya yard mc  
olan ve s k rastlanan tipik klinik bulgular Tablo 1’de yer 
almaktad r [3]. 

Ya lara Göre Klinik Bulgular
KF oldukça geni  klinik bulgulara neden olmakla birlik-

te ya  gruplar na göre farkl  klinik bulgular göstermektedir. 
Akci er bulgular  tüm ya  gruplar nda en s k görülen bul-
gulard r, bunu gastrointestinal bulgular izlemektedir [4-7]. 
KF’in ya a göre klinik bulgular  Tablo 2’de verilmi tir.

Yenido an Dönemi
Solunum sistemi
Akci erler do umda normal olabilmekle birlikte infla-

masyon ve enfeksiyonlar h zla geli ebilir. Öksürük, vizing, 
solunum s k nt s , takipne, retraksiyonlar ve bunlar n 
sonucunda hipoksi geli ebilir. Solunum sistemi bulgular -
n n nedeni koyu ve yap kan balgam n akci erlerde olu -
turdu u t kan kl kt r. Akci er grafisinde yer de i tiren 
atelektaziler, havalanma art  ve pnömoniye ait bulgular 
gözlenebilir [1-7].

Gastrointestinal sistem
Mekonyum ileusu en erken bulgudur ve olgular n 

%10-18’inde görülür [1,2,4,8]. Mekonyum ileusu olan 
tüm bebekler KF yönünden ara t r lmal d r. Bu hastalarda 
fötal dönemde polihidramniyoz saptanabilir ancak spesi-
fik de ildir. Mekonyum ileusu olan bebeklerde intestinal 
obstrüksiyon, peritonit, intestinal atrezi ve perforasyon 
gibi komplikasyonlar görülebilir.

Pankreatik yetmezlik KF’li olgular n %85-90’ nda 
görülür [8,9]. Do umda bulgu verebilir veya bulgular 
daha sonraki y llarda ortaya ç kabilir. Pankreatik yetmez-
lik varl nda ya l , kötü kokulu ve çok miktarda gaita 
yapma gibi yak nmalar olur. Bat nda distansiyon ve gaz 
problemleri görülebilir. Bunlar n sonucunda kilo alamama 
ve malabsorbsiyon bulgular  geli ir.

Uzam  yenido an sar l  nadirdir ve genellikle 
mekonyum ileusu, parenteral beslenme ve kolestazisi 
art ran di er nedenlerle birlikte görülebilir. Visköz safra-
n n intrahepatik safra kanallar n  t kamas  sonucu geli ir 
ve olgular n %0.7’sinde görülür. Neonatal kolestazis sap-
tanan tüm olgularda KF ara t r lmal d r [10,11].

Süt Çocuklu u ve Çocukluk Dönemi
Üst Solunum Yolu 
KF hastalar nda üst solunum yolu (ÜSY) ile ilgili en 

önemli iki patoloji kronik rinosinüzit ve nazal poliptir, 
hastalar n n yakla k yar s nda bu patolojilere rastlan r 
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 ÖNEML  NOKTALAR
• KF’te klinik bulgular hastan n ya na, tutulan sis-

temlere ve hastal n a rl na göre de i iklikler 
gösterir.

• KF’te semptomlar n ortaya ç k  zaman  hastadan 
hastaya göre de i mektedir. 

• Kronik rinosinüzit (özellikle pansinüzit) bulgular  
olan, nazal polip veya mukosel saptanan hastalar-
da KF ara t r lmal d r. 

• Akci er bulgular  tüm ya  gruplar nda en s k görü-
len bulgulard r, bunu gastrointestinal bulgular 
izlemektedir.

• Akci er hasar n n iddeti hastan n ya am kalite ve 
süresini belirlemektedir.

• Akci er hasar n  belirlemede pek çok faktör 
etkilidir. 

• Solunum fonksiyon testleri (özellikle FEV
1
) hastal -

n izleminde, a rl n  belirlemede ve prognozu 
öngörmede oldukça de erlidir.

• Mekonyum ileusu KF’in en erken bulgusu olabilir, 
mekonyum ileusu olan tüm bebekler KF yönünden 
ara t r lmal d r.

• Pankreatik yetmezlik bulgular  erken ya larda orta-
ya ç kabilece i gibi daha sonraki y llarda da ortaya 
ç kabilir.

• Dehidratasyon, hipokloremik hiponatremik meta-
bolik alkaloz (Psödo-Bartter Sendromu) tablosuna 
giren her hastada KF dü ünülmelidir.

• Atipik (klasik olmayan) vakalarda semptomlar daha 
geç dönemde ortaya ç kabilir ve daha hafif olabilir. 

K ST K F BROZ STE KL N K BULGULAR



[12,13]. Bilgisayarl  tomografi ve nazal endoskopinin tan  
ve tedavide sa lad  imkanlarla ÜSY patolojilerinin KF 
hastalar ndaki önemi daha iyi kavranmaya ba lam t r 
[14,15]. 

Kronik rinosinüzüt ve nazal polip, ÜSY’da disfonksiyo-
na, solunan havan n iyi filtre edilememesine, nemlendiri-
lememesine ve s t lamamas na, nihayetinde ilave patolo-
jilere ve ya am kalitesinde bozulmaya sebep olur [13-15]. 
ÜSY, f rsatç  mikroorganizmalar n alt solunum yollar na 
inmeden önceki ilk kolonizasyon yeri ve rezervuar d r. 
Dolay s yla, KF hastalar ndaki ÜSY patolojileri alt solunum 
yollar n  da etkiler. Bu nedenle, KF hastalar nda ÜSY pato-
lojileri önemle ele al nmal  ve ilgili tedavi yakla mlar na 
öncelik verilmelidir [15]. Bu tedaviler aras nda hipertonik 
salinle mukus uzakla t rmak için nazal y kama, kronik 
rinosinüzit tedavisi (antibiyotik, nazal steroid, vs.) say la-
bilir. Medikal tedavi yetersiz kald nda cerrahi yönteme 
de ba vurulabilir ancak nüksler s kt r [16,17]. 

KF’te nazal polip varl na bazen alerjik semptomlar 
da e lik eder. Bu durum nazal semptomlar  daha da a r-
la t rabilir. Alerji olmadan da KF hastalar nda nazal polip 
varl  s kt r ve nazal polip saptanan her çocukta ter testi 
yap lmal , KF ara t r lmal d r. Nazal polipler s kl kla çok 
miktardad r ve tam t kan kl a neden olabilirler [12-15]. 
Morfolojik yap lar  KF olmayan çocuklardan farkl l k gös-
termez. Poliplerden al nan örneklerde siliyer foksiyonlar 
normal bulunmu tur. Poliplerin kansere dönü me riski 
yoktur ve s kl kla hayat  tehdit edici de illerdir [16].

Frontal ve sfenoid sinüslerin aplazik veya hipoplazik 
olmas  KF’te s k rastlanan bulgudur [15]. Mukosel varl  
da çocuklarda nadir bir bulgudur ve KF dü ündürmelidir. 
KF’te s kl kla pansinüzit görülür [13-15]. Kronik rinosinü-
zitte s kl kla burun ak nt s , burun t kan kl , koku alma 

duyusunda azalma ve sinüslerde dolgunluk hissi vard r. 
Di er semptomlar aras nda ba a r s , öksürük, kulaklarda 
dolgunluk hissi, a zda kötü koku, yorgunluk, huzursuz-
luk, horlama, a zdan nefes alma, burundan konu ma ve 
beslenme zorluklar  say labilir [15-17]. KF’te sinüzite 
neden olan mikroorganizmalarla alt solunum yolu enfek-
siyonlar na neden olan mikroorganizma spekturumu 
ayn d r bu nedenle tedavide özelikle KF’e özel patojenleri 
kapsayan, P. aeroginosa’y  da içeren antibiyotik tedavisi 
3-6 hafta süreyle verilmelidir [17].

Alt Solunum Yolu
KF’li hastalarda s kl kla tutulan organlar n ba nda 

akci erler gelmektedir, akci er hasar n n iddeti hastan n 
ya am kalite ve süresini belirlemektedir [18]. 

En s k görülen semptom öksürüktür, ba lang çta kuru 
vas fl  iken, giderek balgaml  bir hal al r, öksürük kronik 
ya da tekrar edicidir. Balgaml  öksürük, sabahlar  ve akti-
vite sonras nda daha belirgin, pürülan niteliktedir. Bu 
hastalar erken ya larda düzelmeyen ya da tekrar eden 
vizing ataklar , pnömoni, kronik öksürük gibi nedenlerle 
ba vurabilirler. Akci er enfeksiyonlar n n say s  ve iddeti 
artt kça bron ektazi, atelektazi, kor pulmonale, çomak 
parmak olu umu, solunum yetmezli i gibi bulgular tablo-
ya eklenir [18-21]. 

Fizik muayenede gö üs ön-arka çap nda art , yayg n 
veya lokalize raller, vizing saptan r. Siyanoz ve çomak 
parmak geç bulgudur. Atelektazi, hemoptizi, bron ekta-
zi, pnömotoraks ve kor pulmonale gibi komplikasyonlar 
genellikle birinci dekattan sonra ortaya ç kar [18,19]. 

Radyolojik olarak erken dönemde, bilateral havalan-
ma art  ve peribron iyal kal nla malar görülürken, komp-
likasyonlara ait bulgular daha geç dönemde saptan r. 
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Tablo 1. KF dü ündüren klinik bulgular

 KF için spesifik bulgular KF dü ündüren ancak daha az spesifik bulgular

Gastrointestinal • Mekonyum ileusu • Büyüme gerili i
 • Ekzokrin pankreas yetmezli i • Rektal prolapsus
 • Distal intestinal obstrüksiyon • Hipoproteinemi
 sendromu (D OS) • Kolelitiyazis 
  • Biliyer siroz
  • Tekrarlayan pankreatit
  • Portal hipertansiyon
  • Primer sklerozan kolanjit

Sinopulmoner  • Mukoid Pseudomonas aeruginosa  • Staphylococcus auerus, Haemophilus influenza,
 ile akci er enfeksiyonu Pseudomonas aeruginosa ile akci er enfeksiyonu
 • Üst loblarda bron ektazi • Bron ektazi, atelektazi, hiperinflasyon ve
 • Burkholderia cepacia ile enfeksiyon persistan infiltrasyonlar n varl

 • Nazal polip • ABPA
  •Tüberküloz ve vaskülit olmaks z n hemoptizi
  • Radyolojik olarak pansinüzit varl
  • Kronik, prodüktif öksürük

Di er • Hipokloremik alkaloz • Parmaklarda çomakla ma
 • Konjenital bilateral vaz deferens yoklu u • <40 ya  osteopeni/osteoporoz 
  • Atipik diabet



Özellikle üst loblarda görülen bilateral bron ektazi KF için 
tipik ancak geç bir bulgudur [18-20].

KF’li hastalarda solunum fonksiyon testlerinin (SFT) 
izlenmesi hastal n a rl n  belirlemede ve prognozu 
öngörmede oldukça de erlidir. Spirometrik de erlendir-
me her vizitte yap lmal d r. FEV

1
 de eri, prognoz ve mor-

talite ile do rudan ilgili bir parametredir. FEV
1
’de %10’dan 

fazla dü me olmas  akut pulmoner alevlenme aç s ndan 
anlaml yken, FEV

1
’in beklenenin %30’undan daha az 

bulunmas  hastan n son dönem akci er hastal nda oldu-
unun ve akci er transplantasyonuna ihtiyac  oldu unun 

bir göstergesidir [21-23]. SFT’e ek olarak belli aral klarla 
yüksek çözünürlüklü tomografi çekilmesi (bron ektazi 
skoru hesaplanabilir) ile hastalarda akci er hasar  daha 
yak ndan izlenebilir. Günümüzde özellikle periferal hava-
yollar ndaki harabiyeti göstermede tomografinin SFT’den 
daha hassas oldu una dair bilgiler artmaktad r [24]. 
Ancak, ülkemiz artlar nda radyasyon dozu, maliyet hesa-
b  ve hastaya getirece i ek yarar dikkate al narak, hasta 
baz nda bu tetkiklerin planlanmas  uygun olur. 

KF’te akci er hasar n  belirleyen pek çok faktör vard r. 
A r mutasyonlara sahip bireylerin akci er hastal n n 
h zl  ilerledi i, hafif mutasyona sahip bireylerin ise solu-
num sistemi problemlerinin hafif düzeyde oldu u bilin-
mektedir [23]. Ancak mutasyonun cinsi akci er hasar n  
belirlemede tek ba na etken de ildir. Mutasyon cinsin-
den ba ka, k z cinsiyet, pankreatik yetmezlik, büyüme 
gerili i, kötü çevre ko ullar  (erken ya ta mikroorganiz-
malarla kar la mak, sigara duman na maruziyet, tedavi-
ye uyumsuzluk), diyabetin kontrol alt na al namamas , 
antiinflamatuar ve antioksidan sistemi etkileyen düzenle-
yici di er genlerdeki mutasyonlar akci er fonksiyonlar n n 
h zla bozulmas na neden olan di er faktörlerdir 
[19,25,26]. 

KF’te akci er tutulumunun önemli bir özelli i de özel 
patojenlerle kolonizasyon/enfeksiyon olu umudur. Bu mik-
roorganizmalar akci erlerde kolonize olup, kronik dönem-
de hasar yaratabilir ya da zaman zaman akut pulmoner 
alevlenme bulgular na neden olabilirler [18,19]. Akut pul-
moner alevlenme bulgular  Tablo 3’te verilmi tir, bu bulgu-
lardan 2 ya da daha fazlas  olmas  tan  koydurucudur. 
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Tablo 3. KF’li hastalarda akut pulmoner alevlenme 
bulgular

• Balgam miktar nda art , renginde de i iklik

• Öksürükte art

• Dispnede art

• Yeni olmu  veya artm  hemoptizi

• Halsizlik, dü künlük

• Yüksek ate

• tahs zl k veya kilo kayb

• Akci er fizik muayene bulgular nda de i iklik

• Pulmoner fonksiyonlarda en az %10’luk azalma

• Akci er enfeksiyonunu dü ündüren yeni radyolojik 
bulgular

Tablo 2. KF’in ya lara göre klinik bulgular

Yenido an Dönemi

o Öksürük, vizing, takipne, retraksiyon

o Akci er grafisinde havalanma fazlal

o Segmental veya lobar atelektazi

o Bron iyolit benzeri tablo

o Solunum güçlü ü

o Mekonyum ileusu, mekonyum t kaç sendromu, intes-
tinal atrezi

o Uzam  sar l k

o Kilo alamama

Süt çocuklu u dönemi

o S k üst solunum yolu enfeksiyonu

o Tekrarlayan bron iyolit / akci er enfeksiyonu

o Öksürük, h r lt , balgam

o Tekrarlayan veya kronik ishal

o Ya l , pis kokulu gaita

o Rektal prolapsus, invajinasyon

o Büyüme gerili i

o Ciltte tuzlu tat

o S cak çarpmas , dehidratasyon

o Hiponatremik hipokloremik metabolik alkaloz

o Hipoproteinemi, ödem

Çocukluk dönemi

o Tekrarlayan sinüzit, nazal polip

o Tekrarlayan akci er enfeksiyonu

o Üst loblarda atelektazi / bron ektazi

o Tedaviye dirençli ast m

o Gö üs ön arka çap nda artma

o Parmaklarda çomakla ma

o KF’e spesifik mikroorganizmalar n izolasyonu

o Distal intestinal obstrüksiyon sendromu

o diopatik, tekarlayan, kronik pankreatit

o Kolestazis, biliyer siroz

o Sklerozan kolanjit

Adölesan / eri kin

o Sinüzit

o Nazal polip

o Tekrarlayan akci er enfeksiyonu

o Bron ektazi

o Hemoptizi

o ABPA

o Solunum yolu hastal  ile birlikte atipik diyabet

o Distal intestinal obstrüksiyon sendromu

o Pankreatik yetmezlik

o Gecikmi  puberte

o Konjenital bilateral vaz deferens yoklu una ikincil 
azospermi



Atipik, klasik olmayan kistik fibrozisli hastalarda 
akci er bulgular :
KF’li hastalar n %1-2’sinde KFTR proteini k smen de 

olsa görev yapabildi inden bu hastalar n klinikleri daha 
hafiftir, bu hastalara “nonklasik” ya da atipik KF denir [27]. 
Bu hastalar n terde klor düzeyleri normal veya hafif yük-
sektir, ço unlukla yeterli pankreas fonksiyonlar na sahip-
tirler, malabsorbsiyon bulgular  yoktur. Genellikle akci er 
tutulumlar  tipik KF’li hastalara göre daha hafif ve geç 
ba lang çl d r. Bu hastlar kronik sinüzit, bron ektazi, tek-
rarlayan pankreatit, fokal biliyer siroz, kolestaz, anormal 
glukoz tolerans , infertilite veya s cak intolerans  nedeniy-
le ba vuran hastalard r. 

Atipik KF tan s nda; KF dü ündüren en az bir organ 
tutulumu olmas  ve normal veya s n rda ter testi düzeyle-
ri ile birlikte iki mutasyonun gösterilmesi ya da anormal 
nazal potansiyel fark ölçümü sonucu tan  koydurucudur 
[19,22,23,27]. 

Gastrointestinal sistem
Pankreatik yetmezlik hastalar n büyük bir k sm nda 

görülür. Malabsorbsiyona ba l  bat nda distansiyon, ya l  
pis kokulu gaita yapma, büyüme gerili i bu dönemde de 
saptanan bulgulard r. Olgular n %15’inde rastlanmas  
nedeniyle rektal prolapsus varl nda KF ara t r lmal d r 
[10,14,17]. 

Pankreatik yetmezli e ba l  tekrarlayan pankreatit 
ataklar , ya da eriyen vitamin (A, D, E, K) eksikliklerine 
ba l  anemi, kanama diyatezi, ciltte döküntüler, rikets ve 
keratokonjunktivit gibi göz komplikasyonlar  geli ebilir 

[9,14,28]. Ayr ca protein emilimindeki bozukluk sonucu 
hipoproteinemi ve ödem görülebilir.

Su ve elektrolit kayb  özellikle süt çocuklar nda ve 
s cak havalarda önemli sorunlara neden olabilir. Terden 
fazla miktarda tuz kayb  olmas  nedeniyle oral tuz al m -
n n yeterli olmad  durumlarda dehidratasyon, hipoklo-
remik, hiponatremik metabolik alkaloz (Psödo- Bartter 
Sendromu) geli ebilir. Psödo-Bartter Sendromu süt çocuk-
lu unun önemli klinik bulgular ndan biridir [29]. 
Dehidratasyonla ba vuran hastalarda ayr nt l  öykü al n-
mal  ve gerekirse KF yönünden ara t r lmal d r. Öpünce 
tuzlu tat gelmesi her ya  grubunda oldu u gibi bu 
dönemde de görülebilir.

Adölesan ve Eri kin Dönem
Farkl  mutasyon tiplerinin tan mlanmas  ile klinik bul-

gular n daha hafif oldu u olgular bu dönemde tan  alabil-
mektedirler. Yine erken tan  ve tedavi yöntemleri ile KF’li 
hastalar n ya am süreleri uzamakta ve eri kin döneme 
ula abilmektedirler.

Solunum Sistemi 
Tekrarlayan / kronik sinüzit, pansinüzit ve nazal polip-

ler bu ya  grubunda s kt r. Tekrarlayan akci er enfeksiyo-
nu, bron ektazi bu dönemde de görülebilmektedir. 
Alerjik bronkopulmoner aspergillozis (ABPA) olgular n 
%1-15’inde görülür ve ABPA varl nda KF mutlaka ara -
t r lmal d r. ABPA akci er bulgular n n a rla mas na da 
neden olabilir [14,30].
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ekil 1. KF’in klinik bulgular n n ba lang ç ya lar

 Üst / Alt Solunum Yollar

Enfeksiyonlar Sinüzit ABPA

Bron iyal obstrüksiyon / vizing Nazal polipler Hemoptizi

 ABPA Pnömotoraks

  Solunum yetmezli i

  Sinüzit, nazal polip, anosmi

 Gastrointestinal Sistem

Fetal ekojenik ba rsak D OS D OS

Mekonyum ileusu nvajinasyon nvajinasyon

Pankreatik yetmezlik Hepatik steatozis Hepatik steatozis

Rektal prolapsus Biliyer fibrozis Biliyer siroz

 Rektal prolapsus G S kanserleri

 Renal, endokrin sistem ve di er sistemler

Dehidratasyon Renal ta  Gecikmi  puberte

Hiponatremik hipokloremik  Hiponatremik hipokloremik Osteoporoz
metabolik alkaloz metabolik alkaloz Renal ta , renal yetmezlik

  Konjenital bilateral vaz deferens yoklu u

  Hipertrofik pulmoner osteoartrit

  Çomak parmak

  Hiponatremik hipokloremik 
  metabolik alkaloz

Süt çocuklu u Çocukluk Adölesan/eri kin



Gastrointestinal sistem
ntrahepatik kanallar n obstrüksiyonu sonucu geli en 

fokal biliyer siroz hastalar n %5’inde görülür ve genellikle 
15 ya ndan sonra bulgu verir. Biliyer siroz portal hiper-
tansiyona ve özefagus kanamalar na neden olabilir. 
Primer sklerozan kolanjit di er bir bulgudur [7-9,31]. 

Endokrin Sistem
Ya la beraber KF ile ili kili diyabet görülebilir. Kistik 

fibrozisli hastalarda görülen diyabet tip 1 ve tip 2 diabet 
ile tamamen benzer de ildir. Yirmibe  ya n üzerindeki 
olgularda %30 oran nda KF ile ili kili diyabet görülmekte-
dir. Diyabet geli memi  adölesanlarda da %40 oran nda 
glukoz tolerans nda bozukluk görülebilmektedir [14]. 
Osteopeni çocukluk döneminde ba lamakla birlikte adöle-
san dönemde bulgu verir. Vitamin D eksikli i ve s k korti-
kosteroid kullan m  sonucu osteoporoz görülebilir [32-35]. 

Ürogenital Sistem
Konjenital bilateral vaz deferens yoklu u ve buna 

ba l  azospermi nedeniyle erkekler önemli oranda infertil-
dir (%90). Kad nlarda koyu yap kan mukus nedeniyle 
kronik servisit ve fertilite bozukluklar  görülebilir. Bunlar n 
d nda böbrek ta lar  ve ileriki dönemlerde böbrek yet-
mezli i görülebilir [7-10,14,35,36]. 

KF’in klinik bulgular n n görülme ya lar  ekil 1’de 
özetlenmi tir.
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