
Kistik fibrozisin (KF) multisistemik bir hastal k olmas  
nedeniyle en iyi bak m ve takibinin yap labildi i bir mer-
kezde izlenmesi gereklidir. Bu nedenle bir KF merkezinin 
rutin de erlendirme, izlem ve tedavide belirlenmi  stan-
dartlar  olmal d r.

KF merkezinde hastalar ayr nt l  olarak incelenmeli ve 
tüm KF komplikasyonlar n n tedavisi yap labilmelidir. Bu 
merkezin, bir üniversite ya da e itim hastanesi olmas  ve 
bu merkezlere uzak yerlerde ya ayan hastalar için hasta 
sorumlulu unu alan bölgesel hastaneler ile i birli i içinde 
olmas  gereklidir. 

KF merkezinde, merkez yöneticisi yan s ra hasta say -
s na uygun say da KF konusunda uzman hekim, hem ire, 
diyetisyen, fizyoterapist, sosyal hizmet uzman , psikolog, 
klinik farmakolog, mikrobiyolog çal mal d r. KF merkezi 
gastroenteroloji-hepatoloji, endokrinoloji, kulak burun 
bo az, radyoloji, kad n do um, enfeksiyon hastal klar , 
romatoloji, göz, nefroloji ve pediatrik cerrahi bölümleriyle 
i birli i içinde olmal d r. Ulusal bir transplantasyon merke-
zi ile de erlendirme ve sevk etme protokolü olmal d r. 

KF merkezinde bilgisayarl  tomografi çekebilen, pul-
moner kanamalarda bron iyal arter embolizasyonu 
yapabilen radyoloji bölümü olmal d r. Solunum fonksi-
yon testi laboratuvar  olmal d r. Parenteral giri imler 
yap labilmelidir. Nazogastrik ve gastrik tüp yerle tirilebil-
melidir. KF hastalar na özel mikrobiyolojik tetkikler, 

güvenilir ter testi ve KF mutasyon testleri gibi tan sal 
testler yap labilmelidir. 

Hastalar KF merkezine 24 saat telefon ile ya da acil 
durumlarda ula abilmelidirler [1].

KF Tak m  Üyeleri

KF merkezinde klinik yönetici, KF konusunda uzman-
la m  hekim ya da hekimler, yine KF konusunda uzman-
la m  hem ire, fizyoterapist, diyetisyen, sosyal hizmet 
uzman , psikolog ya da psikiyatrist, klinik farmakolog, 
sekreter bulunmal d r. Ekip üyelerinin say lar  merkezde 
izlenen hasta say s na ve i  yüküne göre belirlenir. Tüm 
üyeler KF‘li hasta bak m n n geli tirilmesi amaçl  mezuni-
yet sonras  kurs, e itim, ulusal ve uluslararas  konferans-
lar arac l  ile ulusal ve uluslararas  KF dernek üyelikleri ile 
yeterli bilgi ve donan ma sahip olmal d r [2]. 

Merkezin yöneticisi
Kan ta dayal  optimum KF hasta bak m  ile ilgili bilgile-

rini güncellemeli ve uluslararas  KF çal malar na dahil 
olmal d r. Direktör multidisipliner tak m  yönetir ve hafta-
l k ekip toplant lar  ile hastalar n sa l k durumlar  ve mer-
kez ile ilgili durumlar gözden geçirilir. Hastalara uygun 
tedavinin verilip verilmedi ini ve tedavide de i ikli e ihti-
yaç olup olmad n  kontrol eder. Hastalar n akci er d  
problemlerinin çözülmesinde di er ili kili bölümler ile ile-
ti im kurulmas n  sa lar. Merkezin performans n  kontrol 
eder ve ulusal veritaban na aktar r. KF merkezinin fizik 
ko ullar n n hastalar n uygun bak m ve konforuna uygun 
olmas  için gereklilikleri yerine getirir. Hastalar n merkezle 
ileti imlerini kontrol eder ve geri bildirimleri al r. KF mer-
kezinde meslekta lar  ile birlikte ara t rmalar ba lat r ve 
ulusal çok merkezli ve uluslararas  çal malara katk  sa -
lar. KF merkezindeki ekibin ulusal ve uluslararas  toplant -
lara kat l m n  destekleyerek e itiminlerinin devam n  ve 
güncellenmesini sa lar [1-4].

KF uzman
KF merkez yöneticisi en az bir KF uzman  ile klini in 

sorumlulu unu payla r, yöneticin bulunmad  durumlar-
da i leri yürütür, ara t rmalar n yürütülmesinde rol oynar. 
Kan ta dayal  optimum tedavi prati ine sahiptir. 

KF merkez hem iresi
Tam gün KF merkezinde çal r. Hasta ve hasta yak n-

lar n n problemleri ile ilgilenir. Ekibin di er üyeleri ile ileti-
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 ÖNEML  NOKTALAR
• KF multisistemik bir hastal k oldu u için, hastalar n 

bu konuda yeterli tecrübesi olan merkezlerde izlen-
mesi gereklidir. 

• KF merkezinde, KF konusunda uzman hekim, hem-
ire, diyetisyen, fizyoterapist, sosyal hizmet uzman , 

psikolog, klinik farmakolog, mikrobiyolog bulunma-
l , ayr ca bu ekip gastroenteroloji-hepatoloji, endok-
rinoloji, kulak burun bo az, radyoloji, kad n do um, 
enfeksiyon hastal klar , romatoloji, göz, nefroloji ve 
pediatrik cerrahi bölümleriyle i birli i içinde olmal -
d r. 

• Bu merkezin, bir üniversite ya da e itim hastanesi 
olmas  ve bu merkezlere uzak yerlerde ya ayan 
hastalar için hasta sorumlulu unu alan bölgesel 
hastaneler ile i birli i içinde olmas  gereklidir. 
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im halindedir. Hasta uygulamalar  ile ilgili güncel bilgi ve 
prati e sahip olur, e itim ve çal malara kat l r. 

KF diyetisyen-beslenme uzman
KF’li hastalarda beslenme program n  düzenler. 

Hastan n beslenme durumu, pankreatik enzim ve vitamin 
deste i ve KF ili kili diyabet durumunu izler. KF hastan n 
diyetini kan ta dayal , güncel çal malar, rehber ve uzla  
raporlar  do rultusunda düzenler. Hastan n diyet günlü-
ünün de erlendirilmesi ve diyet ile ilgili görü me en az 

y lda bir kez yap l r. Hastan n yeme problemleri, KF ili kili 
diyabet, distal intestinal obstrüksiyon sendromu ve di er 
gastrointestinal problemler, enteral beslenme ile ilgili bil-
gilenmesini sa lar [5]. 

KF merkez fizyoterapisti
Hastalar n fizyoterapi program n  yönetir, uygun, etki-

li ve her hasta için gerekli optimum fizyoterapi e itimini 
olu turarak ailenin ve hastan n uyumunu takip eder. 
Fizyoterapi koruyucu bir tedavi oldu undan sürekli uygu-
lanmas  yönünde aileyi motive eder. KF merkez fizyotera-
pisti, hastalar  1-3 ayda bir ya da her KF merkezine geldik-
lerinde solunum fonksiyonö testi sonuçlar , solunum sis-
temi bulgular  ve egzersiz kapasitesi, balgam miktar  ve 
özellikleri, dispne derecesi, postur, gö üs hareketleri, 
gö üs kas gücü, tedavinin kalitesi ve hasta uyumu aç s n-
dan de erlendirir. Her hastan n fizyoterapi program n  
hastan n ya na, klini ine ve yeni geli en durumlara 
uygun ekilde düzenler. nhalasyon tedavilerinde uygun 
cihaz n seçimi ve kullan lmas n  sa lar. Yeni geli en fizyo-
terapi programlar  konusunda hastay , aileyi ve var ise 
bölgesel KF merkezindeki fizyoterapisti bilgilendirir [6]. 

Psikolog 
Psikolog KF tak m nda tedaviye uyum, ya am kalitesi, 

beslenme ve davran  problemleri, ölüm ile ilgili konular-
da hastaya psikolojik destek verir. Hastan n ihtiyac  do -
rultusunda hastay  ve ekibi yönlendirir.

Klinik Farmakolog
Güvenli, uygun ve etkin ilaç, alternatif tedavi seçenek-

leri ve ilaç yan etkileri konusunda tak m n di er üyeleri ile 
ileti im halindedir. Evde yap lan intravenöz antibiyotik 
tedavilerini hem ire ile birlikte izler. 

Sosyal hizmet uzman
Tüm KF ekibi ile birlikte hastan n destek ihtiyac , aile-

lere destek ve yard m konular nda yard mc  olur [1-4].

KF Merkezinin Tipleri

Büyük KF merkezleri
KF konusunda uzmanla m , KF ile ilgili özel uzmanl  

olan medikal ve paramedikal ekibin çal t  ve en az 50, 
s kl kla 100’den fazla KF hastas n n izlendi i merkezlerdir. 
Uzak bölgelerde ya ayan hastalar için bu bölgelerde has-
talar n izlenebilece i bölgesel KF merkezleri ile hasta 
bak m ve izlemini payla rlar ve bu merkezlerde de hasta 
izlemini takip ederler. 

Bölgesel KF Klinikleri
Genellikle 50’den az KF hastas n n takip edildi i klinik-

lerdir. Büyük KF merkezi ile ileti im halinde çal rlar. 

Di er birçok hastal k grubu ile ilgilenebilmelerine kar n 
KF ile ilgilenen çal anlar  bulunur.

Rutin kontrolleri büyük KF merkezinde yap lamayan 
hastalar n tedavi ve izlemleri bölgesel KF merkezinde 
yap l r. Bu hastalar n y ll k kontrolleri büyük KF merkezin-
de yap lmal d r [2].

Büyük KF Merkezinin Görevleri
• Ayn  bölgede ya ayan hastalar n tedavi ve düzenli 

izlemlerinin sa lanmas
• Hastan n 24 saat aç k, ula labilen bir merkez olmas  

ve bak m n n verilebilmesi, gerekli durumlarda KF 
uzman  ile konsültasyon hizmeti ve hasta gitti i her-
hangi bir ba ka yerde acil durumlarda ula abilece i 
en yak n KF merkezi ile ilgili hastay  ve merkezi bilgi-
lendirme

• Hastalarda a a daki y ll k rutin taramalar n yap lmas :
o Hastan n fizyoterapist, sosyal hizmet uzman /psiko-

log ile birlikte de erlendirilmesi
o Diyetisyenin diyet içeri i, nazogastrik tüp ya da 

gastrostomi ile enteral beslenme gereksinimi aç s n-
dan de erlendirilmesi 

o Antropometrik de erlendirme, balgam kültürü, 
oksimetri, spirometri, idrar tetkiki

o Akci er grafisinin incelenmesi
o Rutin spirometri testi yan s ra, bronkodilatör yan t , 

pletismografi, CO diffüzyon, egzersiz ve bronkop-
rovokasyon testleri ile ayr nt l  solunum fonksiyon 
testleri

o Gerekli hastalarda kan gazlar
o Tam kan say m , üre ve elektrolitler, karaci er fonk-

siyon testleri, (albumin, p ht la ma testleri, A,D,E,K 
vitamin düzeyleri), Aspergillus için RAST ve presipi-
tinler, IgA,G, M, E

o Yap labiliyorsa Pseudomonas antikorlar
o Endikasyonu var ise ya da 12 ya  üstü hastalarda 

açl k glukoz ya da glukoz tolerans testi, diyabet 
saptanm  hastalarda HbA1c ya da fruktozamin ile 
takibi 

o Nontüberkuloz mikobakteriler için balgam kültürü
o Klinik ya da biyokimyasal karaci er bozuklu u olan 

hastalarda, abdominal semptomlar  olan yüksek 
doz pankreatik enzim (10.000 U/kg/gün den fazla) 
alanlarda abdominal ultrasonografi

o Endikasyonu olan eri kin hastalarda EKG
o Klinik ve laborauvar bulgular  ile intestinal absorbsi-

yonun de erlendirilmesi, e er büyüme gerili i ve 
intestinal absorbsiyon bozuklu u var ise günlük ya  
al m  ve üç günlük gaytada ya  malabsorbsiyonun 
de erlendirilmesi 

• KF merkezine ilk kez ba vuran hastalarda:
o Tan n n gözden geçirilmesi: E er iki iki KF mutasyo-

nu belirlenmemi  ise ter testinin tekrar edilmesi
o Yap lmad ysa genotip bak lmas
o Tüm hastalarda fekal elastaz ile pankreatik yetmez-

li in de erlendirilmesi 
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o Ekip üyeleri ile tan ma ve merkezin tan t lmas
• Yenido an KF tarama program ile koordinasyonun 

sa lanmas  ve tarama ile saptanan hastalar n tetkik 
ve izlemi 

• Evde intravenöz antibiyotik tedavisi için e itim veril-
mesi

• nhale tedavi ve kompresörler için e itim
• Enteral tedavilerin organizasyonu
• Adölesan ya taki hastalar için adölesan klini i ile i bir-

li i
• Hastan n tedavisi, klinik performans n n de erlendiril-

mesi, di er kliniklerin bulgular  ile kar la t rma ve 
ara t rmalar için KF hastalar n n klinik ve laboratuvar 
bulgular n n saklanmas  

• Lokal KF merkezinde izlenen hastalar n y ll k izlemleri-
nin yap lmas

• Ba ka bir merkezle ortak izlenen hastalar için a a da-
ki durumlarda ilgili merkeze öneri ve konsultasyon 
hizmetinin verilmesi:

o ki haftadan fazla konvansiyonel antibiyotik tedavi-
sine cevap al namamas

o Solunum fonksiyon testlerinde tedaviye ra men 
bozulma

o Pnömotoraks, anlaml  hemoptizi (>20 ml), allerjik 
bronkopulmoner aspergillozis, önemli ya da sebat 
eden atelektazi, solunum ya da kalp yetmezli i, 
gastrointestinal kanama, intestinal obstrüksiyon ya 
da ciddi kar n a r s , sar l k, aç klanamayan kilo 
kayb  ve i tah azl , glukoz intolerans , vaskülit, 
artropati, gebelik, ciddi psikolojik problemler 

• Akci er, kalp-akci er nakli için refere edilen hastalar n 
transplantasyon öncesi de erlendirilmesi, transplan-
tasyon merkezi ile i birli inde çal ma

• KF alan nda çal an di er uzmanlar ile birlikte KF has-
tal  hakk nda düzenli e itim a  ve ileti imin sa lan-
mas

• KF ile ilgili çal malar yap lmas , en az ndan hasta 
kay tlar n n analizi ve bildirilmesi ile deneyimin payla-

lmas  

Büyük ve Bölgesel KF Merkezinde 
Yap lacaklar

• Dirençli P. aeruginosa, B. cepecia gibi ve di er nadir 
mikroorganizma ile enfekte olan hastalar n normal 
klinik zamanlar  d nda ayr  olarak bak lmas  ayr ca 
çocuk, adölesan ve eri kin ya  grubundaki ayr  
zamanlarda görülmesi gerekir. 

• Her hasta her 2-8 haftada bir düzenli kontrole gelir. 
Sadece uzak mesafede ya ayan hastalar 3 ayda bir 
görülebilir. Hastalar n s k rutin kontrole gelmesi daha 
iyi bak m verilmesi yan s ra anormal durumlar n erken 
gözlenebilmesine ve erken tedavi ba lanmas na ola-
nak sa lar. 

• Her kontrolde antropometrik ölçümler, nab z oksi-
metre ile oksijen saturasyonu, 5 ya  üstündeki hasta-
larda solunum fonksiyon testleri, balgam kültürlerine 
bak l r. nhale ilaç ve nebulizatör kullanan hastalarda 
tedavi do rulu u kontrol edilir, hastan n saptanan 
durumlara uygun olarak diyetisyen, fizyoterapist, sos-
yal hizmet uzman , psikolog gibi ekibin di er üyeleri 
ile görü mesi düzenlenir. Hastalar n tüm verileri mua-
yene bulgular , laboratuvar sonuçlar , verilen tedavi 
ve öneriler kaydedilir [3, 7]. 
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