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ÖZET 

Kistik Fibrozis (KF) çoğunlukla akciğerler olmak üzere bağırsaklar, pankreas, karaciğer ve 

böbrekleri etkileyen genetik bir hastalıktır. Egzersiz intoleransı, kas zayıflığı, mitokondriyal 

etkilenim ve fosfokreatin metabolizması yavaşlığı yaygındır, fakat çocuk hastalarda 

ekstrapulmoner etkilenimler yeteri kadar araştırılmamıştır. Çalışmamızın amacı KF hastalarının 

solunum fonksiyonları (spirometre), fonksiyonel egzersiz kapasitesi (6 dakika yürüme testi (6-

DYT), Pegboard ve Ring testi (6-PBRT)), solunum kas kuvveti (MİP, MEP) (ağız basınç ölçüm 

cihazı) ve enduransı (artan eşik yükleme testi), kas kuvveti (dinamometre), kas oksijenizasyonu 

(Moxy® monitör), denge (Biodex-Biosway® Balance System, Y denge testi), fiziksel aktivite 

seviyesi (metabolik holter) ve yaşam kalitesinin (Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi 

(CFQ-R)) sağlıklılarla karşılaştırılmasıydı. 28 KF hastası ve 23 sağlıklı karşılaştırıldı. Hastaların 

%FEV1, %FVC, %PEF, %FEF%25-75, MİP, kas kuvveti (%), CFQ-R ölçeği (6-13 yaş) fiziksel 

işlevsellik, tedavi yükü ve solunum bulguları; (14 yaş üzeri) tedavi yükü puanı istatistiksel 

(p<0,05), 6-DYT mesafesi klinik anlamlı olarak (p>0,05) sağlıklılardan daha azdı. Hastaların 6-

DYT sırasındaki quadriseps femoris (QF) kas oksijen saturasyonu (SmO2min) istatistiksel anlamlı 

olarak daha az, hemoglobin miktarı (Thbmin,maks,top); deltoid kası istirahat THb ve 6-PBRT 

sırasındaki ΔTHb ise sağlıklılardan daha yüksekti (p<0,05). Gruplarda MEP, solunum kas 

enduransı, 6-PBRT halka sayısı, QF ve deltoid kası istirahat SmO2, statik postüral stabilite 

indeksleri ve dinamik postüral stabilite puanları, fiziksel aktivite parametreleri benzerdi (p>0.05). 

Çocuk KF hastalarında alt ektremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi klinik olarak, inspiratuar, QF 

ve deltoid kas kuvveti azalmış; solunum fonksiyonları, 6-13 yaş hastalarda yaşam kalitesi fiziksel 

işlevsellik, solunum bulguları ve tedavi yükü; 14 yaş üzeri hastalarda ise tedavi yükü yaşam kalitesi 

boyutları kötüleşmiştir. Hasta ve sağlıklı çocukların çoğunluğu fiziksel olarak inaktifti. Hastaların 

üst ekstremite egzersiz kapasitesi, ekspiratuar kas kuvveti, solunum kas enduransı, statik ve 

dinamik dengesi korunmuştu. Hastaların alt ektremite submaksimal aktivite sırasındaki kas oksjien 

saturasyonu azalmış, alt ve üst ekstremite hemoglobin seviyesi ise daha az azaldı. Çocuk KF 

hastaları en erken dönemde rehabilitasyon ihtiyaçları açısından değerlendirilmelidir ve 

kardiyopulmoner rehabilitasyon programlarına dahil edilmelidirler. Kistik fibrozis hastası 

çocuklarda üst ekstremite egzersiz kapasitesini azaltan etkenler ve egzersiz eğitiminin kas oksijen 

metabolizması üzerine etkileri araştırılmalıdır. 
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ABSTRACT 

Cystic Fibrosis (CF) is a genetic disease that mostly affects the lungs, but also intestines, pancreas, 

liver and kidneys. Exercise intolerance, muscle weakness, mitochondrial involvement, and slow 

phosphocreatine metabolism are common, but extrapulmonary impairments in pediatric patients 

have not been adequately studied, yet. To compare respiratory functions (spirometer), functional 

exercise capacity (6-minute walking test (6-MWT), Pegboard and Ring test (6-PBRT), respiratory 

muscle strength (MIP, MEP) (mouth pressure device) and endurance (threshold loading test), 

peripheral muscle strength (dynamometer), muscle oxygenation (Moxy® monitor), static and 

dynamic balance (Biodex Biosway® Balance System, Y balance test), physical activity level 

(metabolic holter) and quality of life (Cystic Fibrosis Questionnaire Revised (CFQ-R)) in patients 

and healthy subjects was aimed. 28 patients and 23 healthy were compared. %FEV1, %FVC, 

%PEF, %FEF25-75%, MIP, muscle strength (%),CFQ-R subscales physical functionality, treatment 

burden and respiratory findings (6-13 years), the treatment burden score in patients (over 14 years) 

in scale was statistically (p<0.05), 6-MWT distance was clinically significantly (p>0.05) decreased 

in patients. Quadriceps femoris (QF) muscle oxygen saturation (SmO2min), hemoglobin level 

(Thbmin,max,top) during 6-MWT was statistically significantly lower, deltoid muscle THb at rest and 

ΔTHb during 6-PBRT were higher (p<0.05) in patients compared with controls. MEP, respiratory 

muscle endurance, 6-PBRT total ring count, QF and deltoid muscle resting SmO2, static postural 

stability indices and dynamic postural stability scores, physical activity parameter’s score were 

similar in the groups (p>0.05). Lower extremity functional exercise capacity is clinically decreased, 

inspiratory, QF and deltoid muscle strength are decreased; respiratory functions, quality of life, 

physical functionality, respiratory symptoms and treatment burden sub-dimensions in patients aged 

6-13 years and treatment burden sub-dimensions in patients over 14 years of age deteriorated in 

pediatric CF patients. The majority of patient and healthy children are physically inactive. Upper 

extremity exercise capacity, expiratory muscle strength, respiratory muscle endurance, static and 

dynamic balance of the patients are preserved. Lower extremity muscle oxygen saturation during 

submaximal activity is decreased, and lower and upper extremities hemoglobin are decreased less 

in patient. Pediatric CF patients should be evaluated for rehabilitation needs at the earliest and 

should be included in cardiopulmonary rehabilitation programs. Factors that decrease upper 

extremity exercise capacity and the effects of exercise training on muscle oxygen metabolism 

should be investigated in children with CF. 
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1. GİRİŞ 

Kistik fibrozis (KF), kistik fibrozis transmembran regülatör protein (KFTR) genindeki 

mutasyonlar sonucu oluşan, otozomal resesif, monogenetik bir hastalıktır [1]. En sık beyaz 

ırkta görülür ve görülme sıklığı 2.500-3.500 canlı doğumda birdir [2]. Ülkemizde 2015-

2016’da insidans 3400 canlı doğumda bir olarak bildirilmiştir [3]. Kistik fibrozis 

hastalarında ortalama yaşam süresinin 40 yıldan fazla olduğu bildirilmiştir [4]. 

Kistik fibrozis hastalığının patofizyolojisinde KFTR gen mutasyonları, mukus ve glandüler 

epitelyum anormallikler, hava yolu savunma mekanizmasında bozulma, persistan 

inflamatuar süreç, akciğer enfeksiyonları, artmış nötrofil aktivitesi ve proteazların etkisi 

yer almaktadır [1]. Kistik fibrozis ilerleyici akciğer hastalığı, gastrointestinal 

malabsorbsiyonla sonuçlanan ekzokrin pankreas yetmezliği, yetersiz beslenmeye neden 

olan bağırsak anormallikleri, büyüme bozukluğu, sinüzit ve diyabet gibi çeşitli belirtilerle 

karakterizedir [5]. 

Kistik fibrozis hastalarında enfeksiyon, inflamasyon, mukus tıkaçları, beslenme sorunları, 

pulmoner alevlenme ve solunum yolu hastalıkları solunum fonksiyonlarını kötüleştirir. 

Havayolu direncinde artış, hava hapsi ve akım hızlarında azalma akciğer kapasitelerinin 

azalmasına neden olur [6]. Yapılan çalışmalar bu hastalarda zorlu ekspirasyonun birinci 

saniyesinde çıkarılan hava hacmi (FEV1), zorlu vital kapasite (FVC), zorlu ekspirasyonun 

birinci saniyesinde çıkarılan hava hacminin zorlu vital kapasiteye oranı (FEV1/FVC), zorlu 

ekspirasyon ortası akım hızı (FEF%25-75) solunum fonksiyon testi parametrelerinde 

değerlerinde azalma olduğunu göstermiştir. Akciğer kapasiteleri KF hastalarında prognozu 

ve mortaliteyi belirleyen önemli etkenlerdendir [7-12]. Bu sebeple KF hastalarında 

solunum fonksiyonlarının değerlendirilmesi önemlidir. 

Kistik fibrozis hastalarında ventilasyon yetersizliği, ventilasyon-perfüzyon uyumsuzluğu, 

intrapulmoner arteriyo-venöz şant, kardiyak kısıtlılık, mitokondriyal fonksiyon bozukluğu 

değişmiş kas metabolizması ve kas anormallikleri, kas kuvvet kaybı, fiziksel kondisyon 

bozukluğu, yağsız vücut kütlesi, beslenme durumu, sedanter yaşam egzersiz kapasitesini 

azaltan etkenler arasındadır [13]. Yapılan çalışmalar KF hastalarında fonksiyonel ve 

maksimal egzersiz kapasitesinde azalma olduğunu göstermiştir fakat üst ekstremite 

egzersiz kapasitesi araştırılmamıştır [12, 14]. Kistik fibrozis hastalarında üst ektremite 
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periferik kas zayıflığı beklenmektedir [15]. Kas kuvvet kaybı egzersiz kapasitesinin 

belirleyicisidir [16] ve üst ekstremite egzersiz kapasitenin araştırılması önemlidir. Ayrıca 

egzersiz kapasitesi ölçümleri, KF hastası çocuklarda ve yetişkinlerde sağkalımı 

öngörmekte, fonksiyonel ve maksimal egzersiz kapasitesinin, tedaviye yanıtın ve 

prognozun değerlendirilmesini sağlamaktadır [17]. Bu nedenle KF hastalarında 

fonksiyonel egzersiz kapasitesinin değerlendirilmesi değerlidir. 

Kistik fibrozis hastalarında diyafragma ve dış interkostal kasların atrofisi, dış interkostal 

kaslarda tip 1 lif oranında azalma, solunum iş yükünde artış, solunum kas enduransında 

azalma, solunum kası metaborefleksinin artışı, sitokinin salınımında artma, dispne artışı, 

algılanan efor derecesinde artma solunum kas zayıflığına neden olur [18]. Kistik fibrozis 

hastalarında solunum kas kuvveti ile ilgili yapılan çalışmaları sonuçları çelişkilidir [19-22] 

ve solunum kas enduransını araştıran sınırlı sayıda çalışma vardır [23, 24]. Güvenilirliği ve 

geçerliliği yüksek ölçüm yöntemleri kullanılarak yapılan yeni araştırma sonuçlarına ihtiyaç 

vardır. 

Kistik fibrozis hastalarında yağsız vücut kütlesindeki azalma, oksidatif stres, inaktivite, 

kortikosteroid kullanımı, egzersiz kapasitesindeki azalma periferik kas kuvvetinin 

azalmasının temel sebepleridir [25]. Yapılan çalışmalar bu hastalarda periferik kas 

kuvvetinin azaldığını göstermiştir. Periferik kas kuvveti KF hastası çocuklarda egzersiz 

kapasitesinin belirleyicisidir ve periferik kas kuvvetindeki azalma FEV1’deki azalma ile 

ilişkilidir [16, 26]. Kistik fibrozis hastası çocuklarda periferik kas kuvvetinin objektif 

ölçüm yöntemleriyle değerlendirilmesi önemlidir. 

Kistik fibrozis hastalarında mitokondriyal hasar, fosfokreatin metabolizması yavaşlığı, 

moleküllerin yeniden üretimi ve depoların tamamlanmasında anormallikler, aksiyon 

potansiyeli oluşumundaki anormallikler, istirahat ATP düzeyinde ve egzersiz sırasında 

ATP üretiminde azalma oksijen metabolizmasının hücresel düzeyde araştırılma ihtiyacını 

ortaya çıkarmıştır. Kistik fibrozis hastalarında kas oksijenizasyonunu değerlendiren 

çalışma sayısı sınırlıdır [16, 27]. Yapılan çalışmalar bu hastalarda iskelet kasının oksidatif 

kapasitesinin azaldığını göstermiştir. Güvenilirlik ve geçerliliği yüksek objektif ölçüm 

yöntemleriyle yapılacak ek çalışmalara ihtiyaç vardır. 
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İstirahat solunum yükünün artmasına bağlı olarak gövdenin postüral stabiliteye katılım 

yeteneğinin kısıtlanması, denge üzerinde önemli etkiye sahip kor kaslarından biri olan 

diyafragmanın zayıflığı, periferik kas güçsüzlüğü ve sistemik inflamasyon KOAH 

hastalarında postüral stabilite ve dengenin etkilenmesine yol açar ve düşme riskini arttırır 

[28-31]. Bu belirtiler KF hastalarında da vardır ve bu hastaların da postüral stabilite ve 

denge problemleri yaşayabileceği düşünülebilir. Ayrıca KF hastası çocuklarda sık görülen 

kifoz, skolyoz ve pes planus gibi postür problemleri dinamik dengeyi etkiler.Kistik fibrozis 

hastalarında postüral stabiliteyi araştıran çalışma sayısı sınırlıdır [32]. Yapılan çalışmalar 

KF hastalarında statik ve dinamik postüral stabilite yeteneğinin azaldığını göstermektedir 

[33]. Kistik fibrozis hastalarında postüral stabilitenin güvenilirlik ve geçerliliği yüksek 

objektif ölçüm yöntemleriyle değerlendirilmesi önemlidir. 

Kistik fibrozis hastalarında azalmış egzersiz kapasitesi, bozulmuş akciğer fonksiyonları, 

azalmış periferik ve solunum kas kuvveti ve beslenme alışkanlıklarındaki kötüleşme 

fiziksel aktivite seviyesini azaltır [34]. Yapılan çalışmalarda KF hastalarında fiziksel 

aktivite seviyesinin azaldığı gösterilmiştir [35]. Fiziksel aktivite bu hastalarda havayolu 

temizliğini kolaylaştırarak mukus hidrasyonu, mukus klirensi ve iyon kanalı 

fonksiyonunda artış sağlar ayrıca aerobik kapasitede, aktivite seviyesinde, yaşam 

kalitesinde, yağsız vücut kütlesinde, akciğer kapasitelerinde ve periferik kas kuvvetinde 

artışa neden olarak mortalitenin azalmasında etkilidir [36]. Kistik fibrozis hastalarında 

fiziksel aktivite seviyesinin değerlendirilmesi önemlidir. 

Yaş, semptom şiddeti, akciğer fonksiyonu, anksiyete düzeyleri ve hastaneye yatış sıklığı 

gibi birçok farklı klinik ve psikolojik değişkenler, KF hastalarının yaşam kalitesini 

olumsuz etkiler. Kistik fibrozis hastası çocuk ve adölesanlarda yorgunluk, kuvvet kaybı ve 

enfeksiyonlara yatkınlık kişilerin kendilerini sosyal ortamlardan izole etmesine neden olur 

ve hareketsizliğe yol açar, yaşam kalitelerini olumsuz yönde etkiler. Bununla birlikte 

sekresyon atılımı, dispne ve alevlenme sıklığı gibi semptomların özellikle erişkin dönemde 

yaşam kalitesi üzerinde olumsuz etkileri vardır [37]. Kistik fibrozis hastalarında 

sağkalımın artmasıyla semptom ve bulgulardaki şiddetlenme yaşam kalitesinin 

değerlendirilmesini gerektirir. Bu hastalarda yaşam kalitesinin değerlendirilmesi önemlidir.  

Literatürde KF hastalarında solunum fonksiyonları, fonksiyonel egzersiz kapasitesi, 

solunum kas kuvveti ve enduransı, periferik kas kuvveti, kas oksijenizasyonu, denge, 
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fiziksel aktivite seviyesi ve yaşam kalitesini araştıran sınırlı sayıda çalışma vardır fakat üst 

ekstremite egzersiz kapasitesi araştırılmamıştır. 

Bu çalışmanın ana amacı KF hastalarında üst ekstremite egzersiz kapasitesi, kas 

oksijenizasyonu denge ve fiziksel aktivite seviyesinin güvenilirliği ve geçerliliği yüksek 

değerlendirme yöntemleriyle değerlendirilmesi ve sağlıklı bireylerle karşılaştırılmasıdır. 

Çalışmanın ikincil amacı ise KF hastalarında solunum fonksiyonları, periferik ve solunum 

kas kuvveti, solunum kas enduransı ve yaşam kalitesinin güvenilirliği ve geçerliliği yüksek 

değerlendirme yöntemleriyle değerlendirilmesi ve sağlıklı bireylerle karşılaştırılmasıdır. 

Çalışmamızın sonucunda elde edilecek bilgiler klinik uygulamalar ve farklı yöntemlerin 

kullanıldığı ileri çalışmalar için yön gösterici olacaktır. 

Çalışmanın hipotezi 

Birincil amaç için hipotezler 

H0: Kistik fibrozis hastaları ve sağlıklı kontrollerin üst ekstremite egzersiz kapasitesi, kas 

oksijenizasyonu, denge ve fiziksel aktivite seviyeleri arasında fark yoktur. 

H1: Kistik fibrozis hastaları ve sağlıklı kontrollerin üst ekstremite egzersiz kapasitesi, kas 

oksijenizasyonu, denge ve fiziksel aktivite seviyeleri arasında fark vardır. 

İkincil amaç için hipotezler 

H0: Kistik fibrozis hastaları ve sağlıklı kontrollerin solunum fonksiyonları, solunum ve 

periferik kas kuvveti, solunum kas enduransı, yaşam kalitesi arasında fark yoktur. 

H1: Kistik fibrozis hastaları ve sağlıklı kontrollerin solunum fonksiyonları, solunum ve 

periferik kas kuvveti, solunum kas enduransı, yaşam kalitesi arasında fark vardır. 
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2. GENEL BİLGİLER 

2.1. Tanımı 

Kistik fibrozis, KFTR genindeki mutasyonlar sonucu oluşan, otozomal resesif, 

monogenetik bir hastalıktır. Gen defekti ilk olarak 25 yıl önce tanımlanmıştır [1]. Kistik 

fibrozis mutasyon veri tabanında tanımlı 2100’den fazla KFTR varyantı olduğu 

bilinmektedir [38]. Kistik fibrozis ilerleyici akciğer hastalığı, gastrointestinal 

malabsorbsiyonla sonuçlanan ekzokrin pankreas yetmezliği, yetersiz beslenmeye neden 

olan bağırsak anormallikleri, büyüme bozukluğu, sinüzit ve diyabet gibi çeşitli belirtilerle 

karakterizedir [1, 5]. 

2.2. Epidemiyoloji 

En sık beyaz ırkta görülür ve görülme sıklığı 2.500-3.500 canlı doğumda birdir. Beyaz 

ırkta 20 kişiden biri taşıyıcıdır. Hastalık insidansı ırk ve etnik kökene göre değişiklik 

gösterir. Kuzey Avrupa kökenli kişilerde 3000 canlı doğumda bir görülürken, İrlanda, 

1.400 canlı doğumda 10 ile en yüksek insidansa sahiptir. 4000-10.000 Latin Amerikalıdan 

birinde, 15.000-20.000 Afrikalı Amerikalıdan birinde KF vardır ve Asya kökenli 

insanlarda insidans düşüktür [2, 39]. Ülkemizde 2015-2016’da insidans 3400 canlı 

doğumda bir olarak bildirilmiştir [3]. 2018 yılında 23 merkezin dahil olduğu Türkiye 

Ulusal KF Kayıt Sisteminde KF tanısı ile sisteme kayıt olan 1488 hasta olduğu 

görülmektedir [40]. Avrupa Kistik Fibrozis Derneği Hasta Kayıt Sistemi incelendiğinde ise 

2018 yılında Türkiye’de KF tanısı ile sisteme kayıt edilen toplam 1797 hasta 

bulunmaktadır [41]. 

Kistik fibrozis hastalarında ortalama yaşam süresinin 40 yıldan fazla olduğu bildirilmiştir 

[4]. Prenatal tanı, yenidoğan taraması ve yeni tedavi algoritmaları hastalığın insidansını ve 

prevalansını azaltmaktadır. Amerika Birleşik Devletleri KF Vakfı’nın (CF Foundation) 

yıllık istatistiklerine göre KF hastalarının son 10 yılda beklenen yaşam süresi belirgin 

olarak uzamıştır. Amerika Birleşik Devletleri’nde 2013-2017 yılları arasında doğan 

bebeklerin beklenen yaşam süresinin 44 yıl ve daha fazla Avrupa ülkelerinde son 15 yılda 

doğan KF hastalarında öngörülen medyan yaşam süresinin 50 yaşın üzerinde olduğu 
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belirtilmektedir [42]. Türkiye’de ise 2018 yılı verilerine göre hastaların %9,4’ünün 18 yaş 

ve üzerinde en büyük hastanın ise 42 yaşında olduğu bildirilmiştir [40]. 

2.3. Patofizyoloji 

2.3.1. Kistik fibrozis transmembran regülatör proteini ve genetik mutasyonlar 

Kistik fibrozis transmembran regülatör proteini elektrokimyasal gradiyent ile anyonların 

membrandan taşınmasını sağlayan kanalı oluşturur [43]. Bu protein akciğer, pankreas, ter 

bezleri ve bağırsak gibi birçok ekzokrin bezde iyon transportunun düzenlenmesi, immün 

yanıt, hava yolu düz kas hücrelerinde kalsiyum salınımının düzenlenmesinde görevlidir 

[44]. Klor (Cl) iyon transportunun bozulması malnütrisyon ve bozulmuş akciğer 

fonksiyonlarına sebep olur. İmmün yanıtta bozulma, hava yolu duyarlılığı KFTR defekti 

sonucu görülebilecek diğer klinik bulgulardır [45, 46]. 

Kistik fibrozise neden olan 7 sınıf gen mutasyonu vardır [47, 48]. 

Sınıf 1: Mesajcı ribonükleik asitin (mRNA) işlevinin bozulması ile KFTR proteini 

yapılamaz. G542X, R553X, W1282X bu grup mutasyonların örneklerindendir.  

Sınıf 2: Protein sentezi normaldir. Protein olgunlaşamaz ve bozuk protein hücre 

membranına taşınamaz. En yaygın KFTR geni aleli olan F508del mutasyonu bu 

sınıftadır. 

Sınıf 3: ATP ve/veya fosforilasyonda oluşan problem sonucu gelişen mutasyonlar 

nedeniyle Cl iyon kanalının işlevi bozulur. Proteinin üretimi ve hücre içinde 

taşınması normaldir ancak protein düzgün çalışamaz. Bu grup mutasyonlara 

G551D varyantı örnek verilebilir.  

Sınıf 4: Kistik fibrozis transmembran regülatör proteini plazma membranına doğru bir 

şekilde gönderilir fakat KFTR protein gözeneğinde fiziksel bir değişiklik sonucu 

azalmış klor taşınması oluşur veya kanalın açık kalma süresi etkilenir. R117H, 

D1152H mutasyonları bu sınıftadır. 



7 

 

Sınıf 5: Gen ekleme hatası nedeniyle KFTR üretimi azalır ve alternatif birleştirme, işlevsel 

olmayan bir dizi gen transkriptiyle sonuçlanır. 

Sınıf 6: Kistik fibrozis transmembran regülatör proteinin stabilitesi bozulmuştur. 

Sınıf 7: Mesajcı ribonükleik asit sentezi yapılamaz. Dele 2,3 (21kb), 1717-1 G→A bu sınıf 

mutasyonlardandır. 

2.3.2. Akciğer hastalığının patofizyolojisi 

Kistik fibrozis hastalarında mukus ve glandüler epitel anormallikleri, hava yolu savunma 

mekanizmasında bozulma, persistan inflamatuar süreç, akciğer enfeksiyonları 

(Pseudomonas aeruginosa (P.aeruginosa), Staphylococcus aureus (S. Aureus), Aspergillus 

türleri), artmış nötrofil aktivitesi ve proteazların etkisi akciğer hastalığına neden olur [1]. 

Kistik fibrozis transmembran regülatör proteinidefekti sonucu sodyumun (Na) emilimi 

artar, Cl absorpsiyonu bozulur. Hava yolu yüzeyinde oluşan dehidratasyon, siliyer 

fonksiyonları bozar ve mukus stazına neden olur. Sonuç olarak kronik bakteriyel 

enfeksiyonlar başlar [46, 49]. Kistik fibrozis transmembran regülatör proteini epitelyal 

lüminal Na kanalı aktivitesini (ENaC) baskılar, fakat KF’de bu baskılanma olmadığından 

Na transportu artarak fazla su emilimine neden olur [50]. Ayrıca hücre yüzeyi ile mukus 

tabakası arasında bir müsin jel tabakası olan perisiliyer tabaka, üzerini örten mukusun 

ozmotik yoğunluğundan etkilenir. Yetersiz sıvı taşınmasında üstteki müsinler yoğun hale 

geldiğinden perisiliyer tabaka çöker ve mukosiliyer taşıma bozulur. Mukus tabakası epitel 

hücre yüzeyi ile doğrudan temas eder. Hareketsiz olan mukus plaklarına müsin 

hipersekresyonu plağı kalınlaştırır. Hava yolu obstrüksiyon artar [46, 49]. 

Solunum yolu sıvısındaki tuz miktarı bu sıvıdaki beta defensin, lizozim, laktoferrin gibi 

antibakteriyel koruyucu proteinlerin fonksiyonlarını düzenler. Kistik fibrozis 

transmembran regülatör proteini defekti sonucu artan Na ve Cl miktarı koruyucu 

proteinlerin fonksiyonunu bozarak kronik bakteriyel enfeksiyona ve akciğer hastalığına 

neden olur (tuz fazlalığı hipotezi) [51]. 
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Kistik fibrozis hastalarında enfeksiyondan bağımsız olarak bronkoalveoler lavaj sıvısında 

inflamatuar hücreler ve interlökin (IL) 8 artar anti-inflamatuar ürünler olan IL-10 ve 

lipoksinler azalır. IL-6 ve IL-8 gibi inflamasyon sitokinlerinde artış KF’de akciğer 

hastalığının önemli nedenidir [46, 52]. 

Kistik fibroziste konağın patojenlerle etkileşimi pulmoner hastalığın gelişimi ve 

ilerlemesinde etkilidir. Pseudomonas aeruginosa ve S. aureus gibi bakteriyel patojenler 

nötrofil hücre dışı tuzaklarının oluşumunu uyarır ve akciğere kontrolsüz nötrofil girişine 

neden olur. Nötrofil hücre dışı tuzakları hava yolu salgılarının viskozitesini arttırır, 

biyofilm oluşumu ve kalıcılığını arttırarak akciğer hasarına neden olur [53]. 

2.4. Kistik Fibrozis Fenotiplerinin Sınıflandırılması 

Kistik fibrozis fenotipleri hafif ve ağır olarak ikiye ayrılır.  

2.4.1. Ağır fenotip 

Sınıf 1, 2 ve 3 mutasyonlarında işlevsel bir KFTR oluşamadığı için bu mutasyonlara sahip 

hastalar ortalama olarak ağır fenotipe sahiptir. Ağır fenotipe sahip hastalarda ter klorür 

konsantrasyonları daha yüksek, tanı yaşı erken, akciğer ve pankreas etkilenimi daha 

fazladır [54, 55]. 

2.4.2. Hafif fenotip 

Sınıf 4, 5 ve 6 mutasyonları olan bireyler KFTR fonksiyonunun az da olsa bulunması 

nedeniyle akciğer hastalığı ve pankreas yetmezliği açısından hafif fenotipe sahiptir. Hafif 

fenotipe sahip hastalarda hastalık genellikle daha hafif klinik bulgular ile seyretmekte, bu 

hastalar genellikle daha geç yaşlarda tanı almaktadır. Pankreas yetersizliği görülmeme 

oranı bu hastalarda daha yüksek ve ter klorür konsantrasyonları genellikle daha düşüktür 

[55, 56].  
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2.5. Klinik Bulgu ve Belirtiler 

2.5.1. Solunum sistemi 

Yenidoğan dönemi 

Kistik fibrozis hastalarında yenidoğan döneminde öksürük, hışıltı, solunum sıkıntısı, 

takipne, retraksiyonlar, koyu yapışkan balgam, atelektazi, havalanma artışı ve pnömoniye 

ait bulgular görülmektedir [57]. 

Süt çocukluğu ve çocukluk dönemi 

Üst solunum yolu 

Süt çocukluğu ve çocukluk döneminde üst solunum yolunda kronik rinosinüzit ve buna 

bağlı burun akıntısı, burun tıkanıklığı, koku alma duyusunda azalma ve sinüslerde 

dolgunluk, baş ağrısı, öksürük, kulaklarda dolgunluk hissi, ağızda kötü koku, yorgunluk, 

huzursuzluk, horlama, ağızdan nefes alma, burundan konuşma ve beslenme zorlukları 

görülmektedir. Hastalarda nazal polip ve eşlik eden alerjik bulgular, pansinüzit yaygın üst 

solunum yolu bulgularıdır. Kistik fibroziste üst solunum yolu enfeksiyonlarına neden olan 

mikroorganizmalar alt solunum yolundakiler ile aynıdır. Üst solunum yolu enfeksiyonları 

alt solunum yolu enfeksiyonlarına neden olur bu nedenle üst solunum yolu patolojileri 

önemle ele alınmalıdır [46, 58]. 

Alt solunum yolu 

Akciğer tutulumu KF hastalarında yaygındır. Hastalarda en sık görülen bulgu öksürüktür. 

Tekrarlayan veya kronik öksürük başlangıçta kuru, giderek balgamlı hale gelir. 

Tekrarlayan hışıltı atakları, pnömoni, bronşektazi, atelektazi, çomak parmak oluşumu 

hastalarda görülebilen bulgulardır [59]. 
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Adölesan ve yetişkin dönem 

Adölesan ve yetişkin KF hastalarında tekrarlayan/kronik sinüzit, pansinüzit ve nazal 

polipler en sık görülen üst yolunum yolu bulgularıdır. Hastaların %1-15’inde alerjik 

bronkopulmoner aspergillozis görülmektedir. Tekrarlayan akciğer enfeksiyonları ve 

bronşektazi adölesan ve yetişkin hastalarda yaygındır [60, 61]. Kor pulmonale, solunum 

yetmezliği, hemoptizi, pnömotoraks gibi bulgular yetişkin KF hastalarında görülebilir [59]. 

Kolonizasyon ve enfeksiyona yol açan mikroorganizmalar 

Kistik fibroziste görülen en önemli bulgulardan biri solunum yolu enfeksiyonlarıdır. Üst ve 

alt hava yolu enfeksiyonlarına ve kolonizasyona en sık neden olan mikroorganizmalar S. 

aureus, Haemophilus influenzae, P. aeruginosa ve Burkholderia cepacia komplekstir. 

Respiratuvar sinsityal virus, influenza virus ve Aspergillus fumigatus, non-tüberküloz 

mikobakteriler, Stenotrophomonas maltophilia ve Achromobacter xylosoxidans 

enfeksiyona ve kolonizasyona neden olan diğer patojenlerdir [62]. 

Pseudomonas aeruginosa 

Pseudomonas aeruginosa solunum yollarında hastalığa yol açan en önemli patojendir ve 

toprakta ve su ortamlarında kolayca bulunan bir organizmadır (41, 42). Bu nedenle 

hastaların genellikle başlangıçta patojeni çevrelerinden aldığı düşünülmektedir [63]. Bu 

enfeksiyonunun prevalansı yaşla birlikte artar [64]. Patojen hava yollarına bir kez 

yerleştikten sonra zamanla kronik enfeksiyona neden olur. Kronik P. aeruginosa 

enfeksiyonu 12 ay boyunca balgam kültürlerinin %50'sinde patojene rastlanması ile 

tanımlanır (Leeds kriterleri). Mukoid suşun saptanması da enfeksiyonun kronikleştiğinin 

en önemli göstergesidir [65]. Kronik enfeksiyonu olan KF hastalarının akciğer 

fonksiyonları, radyolojik bulgular ve öksürük dahil semptom puanları kronik enfeksiyonu 

olmayanlardan daha kötüdür. Kronik P. aeruginosa enfeksiyonu olan KF hastalarında son 

dönem akciğer hastalığı ve mortalite görülme oranları yüksektir. Pseudomonas aeruginosa 

biyofilm içinde üreyebilme yeteneği sayesinde antibiyotiklerin etkisinden ve akciğerdeki 

immün yanıttan korunmaktadır [66]. 
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Staphylococcus aureus 

Kistik fibrozis hastalarında S. aureus patojeni ile enfekte olma prevalansı %72,2’dir [67]. 

Staphylococcus aureus enfeksiyonu olan hastalarda mortalite ve morbidite oranı yüksek 

değildir fakat enfeksiyonun neden olduğu hasar P. aeruginosa kolonizasyonunun 

oluşumunu kolaylaştırır. Staphylococcus aureus suşlarında rastlanan küçük koloni 

varyantları patojenin antibiyotiğe direncini arttırmakta ve solunum yolunda kalıcı hale 

getirmektedir. Hastalarda S. aureus kolonizasyonu varlığı dikkatle değerlendirilmeli ve 

rapor edilmelidir [68]. 

Haemophilus influenzae 

Çocuk KF hastalarında sık rastlanan patojenlerden biri olan Haemophilus influenzae 

erişkin olgularda nadir görülür. Akciğer patolojisindeki rolü henüz net değildir [69]. 

Burkholderia cepacia kompleks ve diğer ilişkili bakteriler 

Burkholderia cepacia kompleks, Stenotrophomonas maltophilia ve Achromobacter 

xylosoxidans KF hastalarında geç dönemde rastlanan patojenlerdir. Burkholderia cepacia 

kompleks grubunda bulunan patojenler hızla ilerleyen nekrotizan pnömoni ve ölümle 

karakterize “cepacia sendromu” gibi ciddi patolojilere neden olur [70]. Prevelansı 

değişiklik göstermekle birlikte %10’un altındadır. Antibiyotik direnci ve bulaş riski yüksek 

patojenlerdir. Medikal cihazlar, dezenfektanlar ve fizyoterapi için kullanılan bazı aletlerle 

Burkholderia cepacia kompleks kontaminasyonu salgınlara neden olabilmektedir [71]. 

2.5.2. Gastrointestinal sistem 

Pankreas etkilenimi 

Kistik fibrozis transmembran regülatör proteini ekspresyonu duktal epitelyum hücrelerde 

gerçekleşir. Genin fonksiyonunun olmaması, pankreas salgılarının su içeriğinin azalmasına 

ve pH'ın düşmesine neden olur. Lümen içeriğinin artan viskozitesi ve pankreas 

enzimlerinin varlığı kanalların tıkanmasına ve ilerleyici yıkımına, inflamasyona, kist 

oluşumuna ve fibrozise neden olur. Ekzokrin pankreas yetersizliği KF hastalarının yaklaşık 
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2/3’ünde doğumdan itibaren %20-25’inde ise yaşamın ilk birkaç yılında gelişir. Sık, 

hacimli, kötü kokulu, yağlı dışkı ile karakterize steatore ve malabsorpsiyon nedeniyle 

gelişen büyüme geriliği veya kilo alamama pankreas yetmezliğinin bulgularıdır. Duktal 

tıkaçlar akut veya tekrarlayan pankreatit ataklarına ve uzun vadede enzim sekresyonunun 

tamamen kaybına neden olabilir. Pankreatit, pankreas yetmezliği olanların yaklaşık 

%10’unda gelişir [72, 73]. Hastalarda pankreatik yetmezliğe bağlı yağda eriyen vitamin 

(A, D, E, K) eksikliklerine bağlı anemi, kanama diyatezi, ciltte döküntüler, rıkets ve 

keratokonjunktivit gibi göz komplikasyonları, hipoproteinemi ve ödem, gelişebilir. 

Pankreas fonksiyonu genellikle bebeklik döneminde korunur, ancak ileri yaşlarda 

parankimal progresif yıkım KF ile ilişkili diyabet olarak adlandırılan hastalığa yol açar [74, 

75]. 

Gastrointestinal lümen tutulumu 

Kistik fibrozis transmembran regülatör proteini sayesinde gerçekleşen bikarbonat 

sekresyonu mide asiditesinin korunması, intestinal mukus tabakasının genişlemesi ve 

hidrasyonu için gereklidir. Mekonyum ileus, KF hastası yenidoğanların yaklaşık %20'sinde 

ortaya çıkar. Mekonyum ileuslu bebeklerin %80-90’ında KF vardır. Vakaların %40’ında 

perforasyon veya jejunal ya da ileal atrezi mekonyum ileusla birlikte görülür [76]. 

Çocuklarda ve yetişkinlerde ince bağırsak obstrüksiyonu atakları görülebilir. Karın ağrısı 

ile başvuran KF hastalarında distal intestinal obstruksiyon sendromu düşünülmelidir. 

Kistik fibrozis hastalarında kabızlık ve/veya yetersiz beslenme nedeniyle rektal prolapsus 

nadiren görülür. Etkili pankreas enzim tedavisi almayan hastalarda sıktır [77]. 

Karaciğer etkilenimi 

Kistik fibrozis transmembran regülatör proteini safra kanalının epitel hücrelerinde eksprese 

edilir ve safra asidinden bağımsız safra akışını düzenler. İleri derecede koyulaşmış ve 

kurumuş safra, multilobar biliyer siroz ve portal hipertansiyona kadar ilerleyen obstrüktif 

karaciğer hastalığına neden olabilir. Bu komplikasyonlar hastaların az bir kısmında görülür 

ancak nadir değildir. Şiddetli karaciğer hastalığı prevalansı ergenlik döneminde zirve yapar 
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ve hastaların yaklaşık %5'inde karaciğer nakli gerekebilir. Karaciğer hastalığının 

ilerlemesinde genetik mutasyonlar etkilidir [78]. 

2.5.3. Endokrin sistem 

Kistik fibrozisle ilişkili diyabet 

Kistik fibroziste diyabet ilerleyici pankreatik fibrozisin zamanla insulaya zarar vermesi 

sonucu oluşur ve en yaygın görülen endokrin sistem komplikasyonudur. Kistik fibrozise 

bağlı diyabetin tip 1 ve tip 2 diyabetten farklı özellikleri vardır. Kistik fibrozisle ilişkili 

diyabet azalmış insülin sekresyonundan kaynaklanır aynı zamanda özellikle akut pulmoner 

alevlenmeler sırasında kısmen insülin direncinden de kaynaklanır. Prevalans 10 yaşından 

sonra artmaya başlar ve yaşlı hastalarda bu oran %40-50'ye artar. Hipergliseminin kontrol 

altında olması pulmoner alevlenmeleri azaltır, akciğer hastalığının ilerlemesini yavaşlatır. 

Kistik fibrozis ile ilişkili diyabet artan mortalite ile ilişkilidir. Diyabet veya prediyabetik 

durumları belirlemek için 10 yaşından itibaren oral glukoz tolerans testleri ile yıllık tarama 

önerilmektedir [73, 79]. 

Kas iskelet sistemi hastalıkları 

Kistik fibrozis transmembran regülatör proteini kemik hücrelerinde eksprese edilir ve 

kemik metabolizması üzerindeki rolü göz ardı edilemez. Kistik fibrozis hastalarında 

sağkalımın iyileşmesine bağlı iskelet kas sistemi hastalıkları ortaya çıkmaktadır. Hastaların 

%10 ila %15'inde çift enerjili X-ışını absorpsiyometrisinde düşük kemik mineral 

yoğunluğunun olduğu gösterilmiştir ve hastalar osteopeni, osteoporoz ve vertebral kırık 

riski altındadır. Geç dönemde bu oran %50’ye çıkmaktadır [80]. İskelet kas sistemi 

hastalıkları, yetersiz beslenme, düşük vücut kütle indeksi (VKİ), akciğer hastalığının 

şiddeti ve fiziksel inaktivite, düşük D vitamini emilimi, düşük K vitamini seviyeleri, 

steroid kullanımı, dolaşımdaki inflamatuar sitokinler gibi çeşitli faktörlerle ilişkilidir [81]. 
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İnfertilite 

Konjenital bilateral vas deferens yokluğu KF hastası erkeklerin %90’ında vardır. 

Erkeklerin %95’den fazlası sperm iletim kusurları nedeniyle kısırdır. Kadın KF 

hastalarında yetersiz beslenme ve aşırı yapışkan servikal mukus üretimi nedeniyle 

doğurganlık azalmıştır [77]. 

Büyüme geriliği 

Kistik fibrozis hastalarında pubertal büyüme atılımı, büyüme hızı ve büyüme hormonu 

salınımı azalmıştır. Boy kısalığı yetersiz beslenme ve hastalık şiddetiyle ilişkilidir [82]. 

Ayrıca KFTR’nin hipofizden büyüme hormonunun salgılanmasında rol oynadığı ve 

hastalarda düşük büyüme hızı üzerinde etkili olduğu düşünülmektedir [83]. 

2.5.4. Malnütrisyon 

Kistik fibrozis hastalarında enerji dengesizliği, malabsorpsiyon, kronik infeksiyonlar, 

artmış metabolik hız, safra tuzlarının enterohepatik dolaşımında oluşan değişiklikler, 

antibiyotik kullanımı, gastroözofageal reflü, inatçı öksürük ve kronik psikososyal stresin 

neden olduğu anoreksi malnütrisyona neden olan etkenlerdir [84]. Hastalarda yaş 

ilerledikçe diyabet gelişimine neden olan endokrin değişiklikler, pulmoner hasarın artması 

ve büyümenin hızlanması malnütriyon sıklığı ve şiddetini arttırmaktadır. Yaş ilerledikçe 

iştahın baskılandığı ve günlük ortalama enerji alımının önerilenin %80’i kadar olduğu 

gösterilmiştir [85]. 

2.5.5. Anemi 

Kronik hipoksemi, hemoglobin sentezi icin fizyolojik bir tetikleyicidir. Kistik fibrozis 

hastası çocukların %10’unda anemi riski vardır ilerleyen yaş ve solunum fonksiyonlarının 

kötüleşmesiyle daha sık görülür [77]. 
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2.6. Tanı 

Kistik fibroziste yenidoğan tarama programları, klinik bulgular, diagnostik testler ve tanı 

algoritmaları tanıya yardımcıdır. Kistik fibrozis tanısı konulmadan önce bütün hastalara ter 

testi ve KFTR genetik analizi yapılması önerilmektedir (Şekil 2.1). Sınırlı analizde sadece 

1 KFTR varyantı tanımlanırsa ayrıca “genişletilmiş” KFTR testi yapılmalıdır. Her iki 

allelde de KF’ye neden olan, tanımlanmamış veya değişken klinik sonuç mutasyonları 

varsa KF olasıdır. Yalnızca KF’ye neden olmayan mutasyonlar bulunursa KF olası 

değildir. Kistik fibrozis tanısı konulamazsa, CRMS/CFSPID (KFTR ile ilişkili metabolik 

sendrom/kistik fibrozis taraması pozitif, kesin olmayan tanı) (yenidoğan taramasından 

sonra) veya KFTR ile ilişkili bozukluk düşünülmelidir [86]. 

 

Şekil 2.1.Yenidoğanda kistik fibrozis tanısı için izlenmesi gereken algoritma 
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2.6.1. Kistik fibroziste tanı kriterleri 

Tanı kriterleri Çizelge 2.1’de verilmiştir [87]. 

Çizelge 2.1. Kistik fibroziste tanı kriterleri 

 

Kistik fibrozis hastalığına ait klinik bulgular 

 

veya 

  

Ayrı günlerde yapılan iki ≥60 mmol/L 

ter testi sonucu 

veya 

 

Kistik fibrozis olan kardeş öyküsü 

 

veya 

 

+ Kistik fibrozise ait 2 mutasyonun 

gösterilmesi 

veya 

 

Yenidoğan tarama testi pozitifliği  Kistik fibrozis ile uyumlu nazal 

potansiyel farkı ölçümü 

 

2.6.2. Prenatal ve erken tanı 

Ebeveynlerin heterozigotluğu bilindiğinde ve mutasyonları tespit edildiğinde prenatal ve 

preimplantasyon genetik tanı mümkündür. Hamilelik sırasında, fetal bağırsağın artan 

ekojenitesi, rutin ultrason muayenesi sırasında zaman zaman tespit edilir fakat tanı için 

duyarlılığı düşüktür. Yenidoğanda doğumsal intestinal atrezi, mekonyum ileusu, uzamış 

sarılık, distal intestinal obstrüksiyon sendromu, büyüme geriliği, malnütrisyon, Psödo-

Bartter Sendromu, KF tanısı olan kardeş tanıyı güçlendirir [73, 88]. 

Prenatal tarama, fetal hücrelerin KFTR mutasyonu açısından taranmasını içermektedir. 

Fetal hücreler ya 11. gebelik haftasında koryon villüslerinden alınan biyopsi örneği ile ya 

da 16. gebelik haftasında alınan amniyosentez örneği ile KFTR mutasyonu açısından 

değerlendirilebilmektedir. Prenatal tanı, fetüsün moleküler açıdan %100 hasta olacağını 

gösterse de bebeğin doğum sonrasında klinik seyri ve ağırlığı konusunda bilgi 

vermemektedir. Preimplantasyon genetik tanı ise ebeveynlerin her ikisininde en az bir 

allelinde KFTR mutasyonu taşımaları varlığında, yardımcı üreme tekniklerinin kullanılarak 

etkilenmemiş embriyonun implantasyonuna olanak tanımaktadır [89]. 
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2.6.3. Yenidoğan tarama programı 

Kistik fibrozis yenidoğan tarama programı 01.01.2015 itibariyle ülkemizde uygulanmaya 

başlamıştır. Tarama programının ilk aşamasında topuk kanından immun reaktif tripsonejen 

(IRT) ölçümü yapılır. İmmun reaktif tripsonejen değeri belirlenen düzeyin üzerinde olan 

bebeklere ikinci IRT ölçümü yapılır. İki ölçüm sonucunda IRT değeri belirlenen düzeyin 

üzerinde ise bebekler ter testine yönlendirilir. Yenidoğan tarama programı algoritması 

Şekil 2.2.’de verilmiştir. Kistik fibrozis kesin tanısı için mümkünse iki ter testi pozitifliği 

gereklidir. Yenidoğan tarama testi negatif çıkan ya da tarama testi pozitif çıktığı halde ter 

testi negatif çıkan hastalarda da yaşamın ilerleyen yıllarında KF ortaya çıkabildiğinden, 

ilerleyen zamanlarda KF klinik bulguları gösteren hastalar bu açıdan değerlendirilmelidir 

[90]. 

Tarama testi pozitif olan hastaları izleme ve ter testi rehberi, Sağlık Bakanlığı Halk Sağlığı 

Kurumu bünyesinde bulunan “Kistik fibrozis tarama programı bilimsel komitesi” 

tarafından hazırlanmış olup hastaların izlemi bu rehbere göre yapılmaktadır [91]. 

2.6.4. Pediatrik yaşta tanı 

Kronik balgamlı öksürük, bronşektazi, terden ekstra Na kaybı, pankreas yetersizliği, yağlı 

dışkı, büyüme geriliği, aşırı zayıflık, Psödo-Bartter Sendromu, malnütrisyon, tekrarlayan 

akciğer enfeksiyonu, rektal prolapsus, K vitamini eksikliği ve kanama diatezi ödem, 

hipoalbuminemi, nazal polip, KF tanısı olan kardeş, çomak parmak çocuklarda KF tanısına 

işaret eden bulgulardandır. Terdeki klor yoğunluğunun >60 mmol/L olması tanıyı doğrular 

[73, 92]. 
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Şekil 2.2. Yenidoğan tarama programında izlenen algoritma 

2.6.5. Ergenlik ve yetişkin dönemde tanı 

Ter klorür konsantrasyonlarının yüksek olması, KF ile ilişkili mutasyonlar, sindirim ve 

beslenme bozukluğu görülmemesi, tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu, ilerleyici 

akciğer grafisi değişiklikleri, kronik balgamlı öksürük, kronik sinüzit, iki taraflı vas 

deferens yokluğu, obstrüktif azospermi, akut- tekrarlayan pankreatit, çomak parmak, distal 

intestinal obstrüksiyon sendromu, rektal prolapsus, biliyer siroz, alerjik bronkopulmoner 

aspergillozis, anormal glukoz toleransı, portal hipertansiyon, KF tanısı olan kardeş bu 

dönemde KF’ye işaret eden bulgulardır [73, 93]. 

2.6.6. Tanıya yardımcı testler 

Ter testi 

Kistik fibrozis tanısında altın standart kabul edilen yöntem ter testidir. Terin iyontoforez ile 

uyarılması, terin toplanması ve analiz edilmesi aşamalarından oluşur. İki yöntemle 

yapılabilir. Gibson-Cooke yöntemi pilokarpin iyontoforez testi ile terin toplanmasını sağlar 

fakat bu yöntemin zorluğu nedeniyle makroduct ve nanoduct adı verilen terin basit şekilde 

toplanmasını sağlayan hazır toplayıcı sistemler kullanılmaya başlanmıştır [94]. Gibson-

Cooke yöntemi ile terdeki klor konsantrasyonu için ≥60 mmol/L ve üzerindeki değerler 
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pozitif kabul edilirken 30-59 mmol/L arasındaki değerler ara değer, <30 mmol/L negatif 

olarak kabul edilir [95]. Makroduct ve nanoduct yöntemiyle yapılan ter testinde ise 90 

mmol/L ve üzerindeki değerler pozitif kabul edilirken, 50-89 mmol/L arasındaki değerler 

ara değer kabul edilir [94]. Kistik fibrozis nedeniyle olmayan yüksek ter klorür değerleri 

nadirdir. Endokrin hastalıklar ve genellikle KF'den kolayca ayrım yapılabilen bazı nadir 

bozukluklarda görülür [96]. 

Gen analizi 

Mutasyona özgü tedaviler kullanıma sunulduğundan, her bir hastada KF'den sorumlu 

mutasyonların belirlenmesi önemlidir. Kistik fibrozis tanısının kesin veya yüksek olasılıklı 

olduğu düşünülen (ter klorür yoğunluğu >60 mmol/L) fakat 2 KFTR mutasyonu 

saptanmayan hastalarda ikinci adım KFTR gen diziliminin detaylı incelenmesidir [97]. 

Kistik fibrozis tanısını doğrulamak için KFTR mutasyonları, o bölgeye uygun olarak 

geliştirilmiş mutasyon paneli veya bazı durumlarda da genişletilmiş DNA ekzon dizi 

analizi ile incelenmektedir [98]. F508del mutasyonu en sık görülen mutasyondur ve KF 

alellerinin %70’ini oluşturur. Birçok hasta nadir görülen tek bir bireyde bildirilmiş 

mutasyona sahiptir. Kistik fibrozis transmembran regülatör protein geninde 2000'den fazla 

farklı mutasyon varlığı bildirilmiştir [97]. 

Nazal potansiyel fark ve intestinal akım ölçümü 

Nazal potansiyel fark ölçümü transmukozal voltaj potansiyelini ölçen bir in vivo testtir. 

Kistik fibrozis hastalarının solunum yolu epitelindeki iyon transportu anomalileri normal 

epitel ile karşılaştırıldığında daha yüksek (daha negatif) nazal potansiyel fark oluşturur. 

Terde klor konsantrasyonları normal veya sınırda olan veya iki KF mutasyonu 

gösterilemeyen hastalarda iki ayrı günde ölçülen nazal potansiyel farkın anormal olması 

KFTR disfonksiyonunun bir kanıtıdır [99, 100]. 

İntestinal akım ölçümü KFTR fonksiyonunu değerlendiren bir eks vivo testtir. İntestinal 

akımı ölçmek için rektal biyopsi ile elde edilen küçük bir doku örneği epitelyal membran 

özelliklerini ölçmek için kullanılan bir cihaza yerleştirilir. Kistik fibrozis hastalarının 

intestinal klor sekresyonu bozulur, emilim süreçleri normal kalır veya artar. Kistik fibrozis 
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hastaları ile sağlıklılar arasında intestinal akım ölçümü değerleri farklıdır Özellikle ara 

değerde ter klorürü olan hastalarda tanımlanmış 2 KFTR mutasyonundan daha az 

mutasyon saptanan veya klinik önemi bilinmeyen KFTR mutasyonları saptanan hastalarda 

KF tanısını koymak veya dışlamak için yararlıdır [98, 101]. 

Gelecekteki tanısal testler 

Beta adrenerjik ter testi 

Birinci aşamada intradermal metakolin enjeksiyonu yapılarak KFTR-bağımsız kısım, 

ardından beta-adrenerjik kokteyl verilerek KFTR-bağımlı kısım stimüle edilir ve ölçüm 

yapılır. Kistik fibrozis transmembran regülatör protein fonksiyonu KFTR-bağımlı 

ter/KFTR-bağımsız ter oranının optik okuyucu veya evaporometri ile ölçülmesi ile 

değerlendirilir. Bu test düzenli kullanılmamaktadır [102]. 

Organoidler 

Organoidler çok fazla sayıda kök hücre içeren üç boyutlu mini sistemlerdir. İntestinal 

organoidler KFTR eksprese ederler. Forskolin ile uyarılan şişme testi sonucunda 

organoiddeki hacim artışı kantitatif olarak ölçümlenir. Sağlıklı bireylerde organoid hacim 

artışı uyarılma sonrası 60. dakikada iki katına çıkarken KF’de bu gerçekleşmez. Düzenli 

kullanımı yoktur klinik araştırmalarda kullanılmaktadır [103]. 

2.7. Prognoz 

Kistik fibrozis hastalarında ekzokrin pankreas yeterliliği, erkek cinsiyet, P. aeruginosa ile 

kolonizasyonun olmaması, ağırlıklı olarak gastrointestinal semptomların ortaya çıkması, 

aile içi hastalık yönetiminin iyi olması, tedavi rejimlerine uyum gibi etkenler prognozu 

olumlu yönde etkiler [104]. Geçmişte KF'nin ölümcül bir çocukluk hastalığı olduğu 

düşünülüyordu. Şu an Kanada ve İtalya'da, KF hastası 18 yaş üstü yetişkinlerin sayısı, 

toplam KF hasta popülasyonunun %60'ından fazladır. Türkiye’de ise 2018 yılı verilerine 

göre hastaların %9,4’ünün 18 yaş ve üzerinde en büyük hastanın ise 42 yaşında olduğu 

bildirilmiştir [40]. 
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Kistik fibrozis hastalarında solunum fonksiyon testi hastalığın şiddetini belirlemek ve 

prognozu öngörmek için düzenli olarak tekrar edilmelidir. FEV1 değeri prognoz ve 

mortalite ile doğrudan ilişkilidir. FEV1’de %10’dan fazla düşme olması akut pulmoner 

alevlenmenin, FEV1’in beklenenin %30’undan daha az bulunması hastanın son dönem 

akciğer hastalığında olduğunun ve akciğer nakline ihtiyacı olduğunun bir göstergesidir 

[105, 106]. 

2.8. Tedavi 

Kistik fibrozis multidisipliner tedavi yaklaşımı gerektirir. Tedavi gerekli tüm alt 

disiplinlere erişimin sağlanabildiği merkezlerde yapılmalıdır. Tedavide amaç yaşam 

süresinin uzaması, daha iyi akciğer fonksiyonu ve kronik enfeksiyon prevalansının 

azalmasına katkıda bulunmaktır [107]. 

2.8.1. İlaç tedavisi 

Rekombinant insan deoksiribonükleaz (Dornaz alfa) 

Bir rekombinant insan DNAz'ı olan dornaz alfa, KF hastalarının hava yollarında biriken 

nötrofillerden ortaya çıkan DNA'yı parçalar hava yolu salgılarının viskozitesini azaltarak 

akciğer fonksiyonunun iyileşmesini ve alevlenmelerin azalmasını sağlar. Mukusun 

viskozitesini azaltıp mukosiliyer klirensini artıran etkinliği kanıtlanmış tek mukolitik 

ajandır [1, 108]. Erken dönemde dornaz alfa tedavisine başlamanın solunum fonksiyon 

testlerindeki düşüşü yavaşlattığı, ciddi akciğer hastalığı riskini azalttığı ve sağkalım 

üzerine olumlu etkisinin olduğu bulunmuştur. Ayrıca düzenli kullanımda VKİ’de artış 

sağladığı ve P. aeruginosa kolonizasyonu oluşumunu geciktirdiği gösterilmiştir [109]. 

Dornaz alfanın fizyoterapi uygulamalarından en az 30 dakika önce uygulanması önerilir 

[110]. 

Hipertonik salin 

Hipertonik salin mukosiliyer klirensi artıran ve akciğer fonksiyonlarında iyileşme 

sağlayarak alevlenmeleri azaltan nemlendirici bir ajandır. Günde iki kez 4-5 ml %6-7’lik 
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salin şeklinde uygulanır ardından pulmoner rehabilitasyon uygulamaları önerilmektedir 

[111]. 

Mannitol 

Mannitol epitel yüzeyin hidrasyonunu ve mukosiliyer temizlenme hızını arttırır [112]. 

Dornaz alfa tedavisine yanıt vermeyen veya hipertonik salin tedavisini tolere edemeyen ya 

da yeterli cevap alınamayan hastalarda üçüncü seçenek olarak düşünülür. Altı yaş üzeri 

için kullanımı uygundur. Üç aylık kullanımda inhale mannitolün FEV1’de dornaz alfa 

kadar etkili olduğu bulunmuştur [113]. 

İnhale antibiyotikler 

Kronik P. aeruginosa enfeksiyonu olan hastalarda, nebulize tobramisinin (bir 

aminoglikozit antibiyotik) akciğer fonksiyonunu iyileştirdiği, alevlenmeleri azalttığı ve 

kilo artışı sağladığı gösterilmiştir. İnhale aztreonamın (bir β-laktam antibiyotik) inhale 

tobramisine kıyasla daha etkili olduğu gösterilmiştir [114]. Kistik fibrozis hastalarında sık 

görülen bakteriyel enfeksiyonlar için inhale antibiyotiklerin rolünü inceleyen az sayıda 

çalışma bulunmaktadır [115]. 

Bronkodilatörler 

Bronkodilatörler hipertonik salinin yan etkisi olan bronkospazmı azaltmak amacıyla hemen 

öncesinde kullanılır. Göğüs fizyoterapisinin etkinliğini arttırmak amacıyla öncesinde 

kullanımı önerilmektedir [111]. 

Antiinflamatuar tedavi 

Antiinflamatuar tedavi inhale kortikosteroid ve makrolidlerin tek başına veya 

kombinasyonu şeklindeki kullanımlarını içerir. İnhale kortikosteroidler, astım benzeri 

bulguları olan ve/veya alerjik bronkopulmoner aspergillozis tanılı KF hastalarında 

önerilmektedir. Makrolid antibiyotik olan azitromisin antiinflamatuar ve anti-enfeksiyoz 

etkiye sahiptir. Altı yaşın üzerinde kronik öksürük varlığında veya FEV1 değerinde 
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kötüleşme durumunda P. aeruginosa enfeksiyonu varlığına bakılmaksızın kronik 

kullanımını önerilmektedir [116]. 

Kistik fibrozis transmembran regülatör modülatörleri 

Kistik fibrozis transmembran regülatör modülatörü ilaçlar defektif olan KFTR’nin 

üretimini, hücre içi süreçlerini ve/veya fonksiyonlarını düzenleyerek etki ederler. İvakaftor, 

lumakaftor/ivakaftor ve tezakaftor/ivakaftor, eleksakaftor-tezakaftor-ivakaftor kullanılan 

ilaçlardır. Hastaların ilaçlara uygunluğuna karar verebilmek için KFTR genotip analizi 

yapılmalıdır [117, 118]. 

G551D kapılı mutasyonu olan hastalarda ivakaftor kullanımının FEV1’de artma, terde klor 

miktarında azalma, pulmoner alevlenmelerde azalma, kilo alımında artma, lineer büyüme 

hızında artma ve yaşam kalitesinde iyileşme sağladığı gösterilmiştir. 

Eleksakaftor-tezakaftor-ivakaftor yeni onaylanmış KFTR regülatör modülatör tedavisidir. 

Kullanımı KFTR geninde en az bir F508del mutasyonu olan 12 yaş ve üstü kişiler 

endikedir. Bu ilaç kombinasyonu genetik mutasyonlarının doğası nedeniyle daha önce 

KFTR modülasyon tedavisinden dışlanmış birçok hastaya potansiyel tedavi sağlamaktadır. 

Klinik çalışmalarda pulmoner fonksiyonlarda iyileşme, yaşam kalitesi ve VKİ’de artış, ter 

klorür konsantrasyonuve alevlenmelerde azalma sağladığı gösterilmiş diğer mevcut 

tedavilerden daha etkili olduğu bildirilmiştir [118]. 

2.8.2. Cerrahi tedavi 

Kistik fibrozis hastalarının çoğunda solunum yetmezliği gelişir ve ortalama yaşamlarının 

üçüncü on yılında çift akciğer nakli gerekir [119]. Hastaların küçük bir kısmında (%2-3) 

portal hipertansiyon gelişir ve portosistemik şantlar ve karaciğer nakli dahil olmak üzere 

özel cerrahiler uygulanır [120]. Nazal polip, mukosel ve kronik sinüzit için kulak burun 

boğaz cerrahilerine ihtiyaç duyulur [121]. 
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Akciğer nakli 

Kistik fibrozis hastalarında akciğer hastalığının şiddetinin yanında, solunum fonksiyon 

testlerindeki değişim oranı, alevlenmelerin sıklığı, beslenme durumu, komorbiditeler ve 

kolonizasyon akciğer naklinin tedavi seçeneği olarak belirlenmesinde etkilidir. On sekiz 

yaş üzeri KF hastalarında FEV1<%50 ve 12 ay içinde FEV1’de >%20 düşüş varsa veya 

FEV1<%40 ve sağkalımı azaltan belirteçler varsa veya FEV1<%30 ise akciğer nakli 

endikedir. On sekiz yaş altındaki KF hastalarında ise FEV1<%50 ve 12 ay içinde FEV1’de 

>%20 düşüş varsa veya FEV1<%50 ve sağkalımı azaltan belirteçler varsa veya FEV1<%40 

ise akciğer nakli endikedir. Bu hastalarda sağkalımı azaltan belirteçler arasında 6 dakika 

yürüme testi (6-DYT) mesafesi <400 m, hipoksemi (istirahatte veya eforla SpO2<%88 

veya PaO2<55 mmHg), hiperkapni (PaCO2>50 mmHg), pulmoner hipertansiyon, 

yetişkinler için VKİ<18 kg/m2 (veya çocuklar için VKİ<5. persentil) artmış pulmoner 

alevlenme sıklığı (yılda dört antibiyotik gerektiren >2 alevlenme veya pozitif basınçlı 

ventilasyon gerektiren bir alevlenme), masif hemoptizi veya pnömotoraks, ek olarak, 

yaşam kalitesi anketinde düşük fiziksel işlevsellik puanı (<30 puan) yer alır [122]. 2013 

yılına kadar dünya çapında 47.000 fazla yetişkin akciğer nakli alıcısının %13,4’ünün KF 

hastası, Ocak 1990'dan Haziran 2012'ye kadar akciğer nakli alıcısı olan KF hastalarının beş 

yıllık ortalama sağkalım oranının yaklaşık %60 olduğu bildirilmiştir [123]. 

2.8.3. Gen tedavisi 

Gen tedavisi KFTR DNA'sının doğru kopyalarının solunum yollarındaki epitel hücrelerine 

transferini içerir. Tedavi hücre kültürlerinde ve farelerde gösterildiği gibi hücre yüzeyinde 

olgun ve fonksiyonel KFTR'nin geçici ekspresyonunu sağlar. 1989'da KFTR geninin 

klonlanmasıyla, in vitro ve hayvan modellerinde KFTR gen transferi çalışmaları 

başlamıştır. Hastalarda en erken klinik deneyler 1993 yılında yapılmış ve hem nazal hem 

de bronşiyal hava yolu epitelinde viral ve viral olmayan gen transfer ajanları kullanılmıştır. 

Bugüne kadar, çalışmalar büyük ölçüde moleküler veya biyoelektrik (klorür salgılanması) 

sonuç ölçütlerine odaklanmış ve KFTR ekspresyonuna dair kanıtlara ulaşılmıştır. Gen 

transfer ajanları viral ve viral olmayan vektörlerdir. İnsan denemeleri in vitro yüksek 

transfeksiyon verimliliği nedeniyle başlangıçta adenoviral vektörlere odaklanmıştır. Nazal 

veya intratrakeal uygulamayı içeren tek doz denemeleri düşük dozlarda önemli yan etkiler 
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olmaksızın KFTR'nin geçici ekspresyonunu kanıtlamıştır. Bununla birlikte tekrarlanan 

dozlama transfeksiyon etkinliğini azaltan bağışıklık tepkisine neden olmuştur ve klinik 

yararı henüz kanıtlanmamıştır. Adenoviral vektörlerin modifikasyonları immünojenik 

potansiyelleri azaltmaya yardımcı olabilir. Adeno-ilişkili virüsü vektör olarak kullanmak, 

adenoviral vektörlerden daha az immünojeniktir ve ilk çalışmalarda klinik sonuç 

ölçümlerinde uzun süreli ekspresyon gözlenmiştir [124, 125]. 

2.8.4. Enfeksiyonlardan koruyucu tedavi 

Kistik fibrozis hastalarında akciğer enfeksiyonlarından korunmak için aşılama, antiviral 

ajanların kullanımı ve hijyenik önlemlerle enfeksiyon kontrolü önemlidir (el yıkama, 

maske vs.). Hastalar ulusal aşı takvimine göre düzenli olarak aşılanmalıdır. İnaktif 

influenza ve pnömokok aşısı önerilmektedir [126]. 

2.8.5. Pankreas yetmezliği tedavisi 

Kistik fibrozis hastalarında büyümenin ve beslenmenin desteklenmesi, yeterli sindirimin 

sağlanması amacıyla pankreatik enzim replasman tedavisi uygulanır ve yağda eriyen 

vitamin desteği sağlanır. Enzim replasmanının hastalarda yağ emilimini arttırdığı, dışkı 

sıklığını azalttığı ve kıvamını arttırdığı gösterilmiştir [127]. 

2.8.6. Beslenme desteği 

Kistik fibrozis hastalarında günlük enerji ihtiyacı belirlenerek gerekli makrobesin, mineral, 

eser element, vitamin destekleri, diyet modifikasyoları gerekli durumlarda oral beslenme 

takviyeleri, tüple enteral beslenme, parenteral beslenme, esansiyel yağ asidi ve anti-

osteoporotik ajan ve oral tuz takviyeleri tedavi programına dahil edilmelidir. Hastalarda 

enerji gereksinimi aynı yaştaki sağlıklı bireyin aldığı enerjinin %110-200’üdür [128]. 

2.8.7. Kistik fibrozis ve pulmoner rehabilitasyon 

Pulmoner rehabilitasyon kronik solunum hastalığı olan semptomatik ve sıklıkla günlük 

yaşam aktiviteleri azalmış olgularda kanıta dayalı, multidisipliner ve kişiye özel bir tedavi 

yaklaşımıdır. Temel hedefleri; semptomları azaltmak, fonksiyonel ve emosyonel durumu 
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kişinin sahip olabileceği en iyi düzeye getirmek, günlük yaşama katılımı ve yaşam 

kalitesini arttırmak, hastalığın sistemik etkilerini geri döndürerek ya da stabilize ederek 

sağlıkla ilişkili harcamaları azaltmaktır. Kistik fibrozis hastalarında ortalama yaşam 

süresinin uzaması pulmoner rehabilitasyonu daha gerekli hale getirmektedir.  Hastaların 

KF’ye yönelik pulmoner rehabilitasyon programlarının uygun biçimde düzenlenmesi 

yaşam kalitesinin artırılması açısından önemlidir [129]. 

Pulmoner rehabilitasyon programını uygulayan fizyoterapistlerin solunum fonksiyon testi 

yapıp yorumlamak, solunum sistemine ait semptomları ve egzersiz kapasitesini 

değerlendirmek ve yorumlamak, balgam miktarını özelliklerini ve dispne algısını takip 

etmek, postür, toraks mobilitesi, kas kuvveti ve enduransını değerlendirmek ve tedavi 

kalitesini ve uyumu değerlendirilmek üzere her 1-3 ayda bir ya da her klinik ziyaretinde 

hastaları değerlendirmek, inhalasyon tedavisinde uygun cihazı belirlemek ve cihazın doğru 

kullanımı ve bakımı için hasta ve aileye eğitim vermek, havayolu temizleme teknikleri için 

uygun teknikleri seçerek programın içeriğini belirlemek, uygun fiziksel aktivite ve egzersiz 

programlarını düzenlemek ve hastanın, ailesinin ve programa dahil diğer fizyoterapistlerin 

KF’nin etkileri ve tedavisi hakkındaki bilgilerini arttırmakve güncellemek konularında 

önemli görevleri vardır [130-132]. 

Kistik fibrozis hastalarında uygulanan pulmoner rehabilitasyon havayolu temizleme 

teknikleri, egzersiz eğitimi, fiziksel aktivite danışmanlığı, oyun terapisi, inhalasyon 

tedavisi, hasta-aile eğitimi ve tedaviye uyum bileşenlerini kapsar. 

Havayolu temizleme teknikleri 

Hava yolu temizleme tekniklerinin amacı solunum durumunu optimize etmek ve hastalığın 

ilerlemesini yavaşlatmak için hava yolundan sekresyonları temizlemektir [17]. 

Konvansiyonel göğüs fizyoterapisi, pozitif ekspiratuar basınç (PEP) terapisi, düşük 

basınçlı PEP terapisi (Threshold PEP®, Lung Flute®), aktif solunum teknikleri döngüsü, 

otojenik drenaj, ossilatuar cihazlar (Flutter®, Shaker®, Cornet®, Acapella®, Quake®, 

Aerobika®, intrapulmoner perküsif ventilasyon gibi), yüksek frekanslı göğüs duvarı 

ossilasyonu (The Vest™, ThAIRapy Vest®, SmartVest® ve Hayek® Oscillator) ve egzersiz 

eğitimi gibi çok çeşitli havayolu temizleme tekniği vardır. Uygun havayolu temizleme 
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tekniğinin seçiminde, yaş, bireysel tercih, yan etkiler, ekipman ve sosyal destek varlığı, 

bireysel havayolu patofizyolojisi ve maliyet faktörleri dikkate alınmalıdır [132, 133]. 

Konvansiyonel göğüs fizyoterapisi 

Konvansiyonel göğüs fizyoterapisi postüral drenaj veya modifiye postüral drenaj 

pozisyonlarıyla perküsyon, vibrasyon, shaking tekniklerinin birlikte uygulandığı bir tedavi 

yöntemidir. Fizyoterapist tarafından uygulanmalıdır [133]. Postüral drenaj, akciğerlerden 

sekresyonun temizlenmesinde yerçekiminin kullanılmasıdır. Mukus yapışkanlığı az olan 

hastalarda daha etkilidir. On iki postüral drenaj pozisyonu tanımlanmıştır. Kistik fibrozisi 

olan bebeklerde, çocuklarda ve adölesanlarda baş aşağı eğik postüral drenaj sırasında 

gastroözofageal reflü geliştiği gösterilmiştir. Baş aşağı eğimli postüral drenajın diğer 

olumsuz etkileri arasında artan dispne ve oksihemoglobin desaturasyonu yer alır. Modifiye 

postüral drenaj pozisyonlarında baş aşağı eğim kullanılmadanen az 15°- 30° baş yukarı 

olacak şekilde yüksek yan yatış, yüksek oturuş pozisyonlarında hasta konumlandırılır. 

Standart veya modifiye postüral drenaj pozisyonlarının karşılaştırıldığı çalışmada 

bebeklerin beş yıllık takibinde modifiye postüral drenaj grubundaki hastalarda altı yaşında 

daha az radyolojik değişiklik ve daha iyi akciğer fonksiyonunun olduğu gösterilmiştir [17]. 

Aktif solunum teknikleri döngüsü 

Havayolundan sekresyonun koparılması ve atılmasını sağlayan teknikleri içerir. Aktif 

solunum teknikleri döngüsü, solunum kontrolü, torakal ekspansiyon egzersizleri ve zorlu 

ekspirasyon tekniğini içerir. Bu tekniği hasta kendi kendine uygulayabilir herhangi bir 

yardımcı veya cihaz gerektirmez [133]. Solunum kontrolünde bireylerden üst göğüs ve 

omuzlar serbest pozisyonda kendi solunum hızı ve derinliğinde nefes alıp vermesi istenir. 

Solunum kontrolünü derin inspirasyon ve pasif ekspirasyondan oluşan torakal ekspansiyon 

egzersizleri takip eder. Huffing inspirasyon ve aktif ekspirasyondan oluşan zorlu 

ekspirasyondur farklı akciğer hacimlerinde yapılabilir. Zorlu ekspirasyon tekniği ise bir 

veya iki huffing ve solunum kontrolünden oluşur [134]. 

Aktif solunum teknikleri döngüsü herhangi bir cihaza veya kişiye bağımlılık gerektirmez, 

bireysel ihtiyaçlara göre uyarlanır ve dört yaştan itibaren kullanılabilir. Kistik fibrozis 
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hastalarında kişisel tercih, egzersiz toleransı, akciğer fonksiyonu, balgam ağırlığı, oksijen 

saturasyonu ve alevlenme sayısı açısından diğer hava yolu temizleme teknikleri kadar 

etkili olduğu belirtilmiştir [132, 134]. 

Otojenik drenaj 

Otojenik drenaj, mukus salgılarını hareketlendirmek için farklı akciğer hacimlerinde 

yapılan bir dizi solunum tekniğini içerir. Üç aşaması vardır. Düşük akciğer hacminde 

yapılan tidal volumün ve yaklaşık üç saniyelik inspirasyonda tutma ile balgamın periferik 

hava yollarından harekete geçirilmesi (koparma fazı), orta akciğer volumünde yapılan 

solunum ile orta hava yollarında balgamın toplanması (toplama fazı) ve son olarak yüksek 

akciğer volumlerinde yapılan solunum ile santral hava yollarından balgamın temizlenmesi 

(atma fazı) sağlanır [133, 135]. Otojenik dranaj kooperasyon ve konsantrasyon gerektirir 

bu sebeple 12 yaş üstü çocuklar için uygundur. Kistik fibrozis hastası olan adölesanlarda 

otojenik drenajın postüral drenaj kadar etkili olduğu ve hastaların otojenik drenajı tedavi 

seçeneği olarak tercih ettiği gösterilmiştir [136]. 

Pozitif ekspiratuar basınç (PEP) cihazları 

Tedavide amaç kollateral ventilasyon yoluyla mukus gerisinde gaz basıncını artırmak ve 

fonksiyonel rezidüel kapasitede geçici bir artış sağlayarak hava yolu temizliği sağlamaktır. 

PEP maskesi®, Threshold PEP® ve Lung Flute® gibi cihazlar PEP terapisinde kullanılan 

cihazlardır. Cihazlar ekspirasyon sırasında pozitif basınç oluşturarak sekresyonların 

mobilizasyonunu sağlar [132, 137]. 

Düşük basınçlı PEP tedavisi, bir maske veya ağızlık kullanılarak 10–20 santimetre su 

(cmH2O) direncinde bir PEP'e karşı solunum olarak tanımlanır. Şişe PEP (Bottle PEP) 

uygulaması da düşük basınçlı PEP tedavilerinden biridir [133]. Yüksek basınçlı PEP 

tedavisinde teknik modifiye edilmiştir. Direnç 40 cmH2O ila 140 cmH2O arasındadır. 

Cihaz aracılığıyla bir dizi ekshalasyonun ardından, sekresyon atılımı için bireye zorlu bir 

ekspirasyon manevrası yapması veya öksürmesi istenir. Hem düşük basınçlı PEP hem de 

yüksek basınçlı PEP tedavileri kendi kendine uygulanabilir ancak yardımcı cihaz gerektirir 

[133]. 
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Ossilatuar cihazlar 

Göğüs içi ve dışında titreşim sağlamaktadır. Ossilasyon ile endobronşiyal basınç artar ve 

havayolunda titreşimler görülür. Bu titreşimler sayesinde mukus koparıp atılır [138]. Hava 

yolu ossilatuar cihazları arasında Flutter®, Cornet®, Acapella®,Quake®, Aerobika® ve 

intrapulmoner perküsif ventilasyon bulunur. Bu cihazlarla yapılan ekshalasyon sırasında 

pozitif basınç ossilasyonu ve ekspiratuar hava akışında hızlanma sağlanır. Bu teknikler 

kendi kendine uygulanabilir ancak yardımcı cihaz gerektirir [133]. Yüksek frekanslı göğüs 

duvarı ossilasyonu cihazı 5-25 Hertz (Hz) frekansla ossilasyon oluşturan içi hava ile 

şişebilen bir yeleğe bağlanan hava-atım jeneratöründen oluşur. Cihaz ekspiratuar akış 

oluşturarak mukosiliyer taşınmayı sağlar. Bu akış mukusun reolojik özelliklerini 

değiştirerek hava yollarından ayrılmasını sağlar [139]. Otizm veya öğrenme güçlüğü gibi 

nedenlerle diğer hava yolu temizleme tekniklerinin uygulanamadığı durumlarda tercih 

edilebilir fakat pahalı bir sistemdir [130]. 

İntrapulmoner perküsif ventilasyon 

İnhalasyon tedavisi ve toraks içinde perküsyon uygulaması ile etkisini göstermektedir. 

Dakikada 100-225 Hz'lik frekansla solunum yollarında küçük basınç patlamaları ile 

havayolu temizliğini sağlar. Hava yollarının açık tutulmasını sağlar ve atelektaziyi önler, 

sekresyon hareketliliğini artırır. Ağızlık ya da yüz maskesi ile uygulanır [140]. 

Non-invasiv mekanik ventilasyon 

Pulmoner alevlenme ile başvuran ve mekanik ventilasyon ihtiyacı olan hastalarda solunum 

iş yükünü azaltmak amacıyla kullanılır. Yüz maskesi, PEP maskesi, nazal kanül ve helmet 

maskesi ile uygulanmakta sürekli veya iki seviyeli pozitif havayolu basıncı 

kullanılmaktadır. Solunum frekansı,  dispne algısını ve hiperkapniyi azaltarak oksijen 

seviyesini arttırır. Kistik fibrozis hastalarında sekresyon viskozitesini ve nefes darlığını 

azalttığı bildirilmiştir [141]. 
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Egzersiz eğitimi 

Kistik fibrozis hastalarında egzersiz programları, egzersiz kapasitesi, torasik hareketlilik 

kemik mineral yoğunluğu, fiziksel aktivite seviyesi ve yaşam kalitesini arttırır, glisemik 

kontrolü düzenler, FEV1’deki azalmayı yavaşlatır. Aynı zamanda egzersiz mukosiliyer 

klirensi hızlandırır [17, 132]. 

Hem aerobik antrenman (yürüme/koşu veya bisiklet) hem de anaerobik (dirençli) 

antrenman KF'de faydalıdır ve solunum fonksiyonları üzerinde olumlu etkileri vardır. 

Aerobik antrenmanın maksimum egzersiz kapasitesi, güç ve yaşam kalitesini iyileştirdiği 

anaerobik antrenmanın laktat seviyeleri, maksimum güç ve yağsız kütle üzerinde olumlu 

etkilerinin olduğu gösterilmiştir. Ağırlık aktarımı olan egzersizler (örn. yürüme, koşu), 

kemik mineral yoğunluğu ve mukosiliyer klirens üzerindeki etkileri nedeniyle tercih 

edilebilir. Egzersiz programları hem akut alevlenmelerle başvuran hastalar hem de stabil 

ayaktan gelen hastalar için yararlıdır. Ev tabanlı, denetimsiz eğitim programlarının 

denetimli programlar kadar etkili olup olmadığı belirsizdir [17]. Yetişkin KF hastalarında 

en az 150 dk/hafta orta yoğunlukta veya en az 75 dk/hafta şiddetli fiziksel aktivite 

önerilmektedir. Hastalarda orta şiddetli aktivite için zirve oksijen tüketiminin (VO2max) 

%40-60’ı veya Borg ölçeğine göre 11-13 puan veya modifiye Borg ölçeğine (M. Borg) 

göre 3-4 puan seviyesinde; şiddetli aktivite için VO2max’ın %60-85’inde veya Borg dispne 

ölçeğine göre 14-16 puan veya M. Borg’a göre 5-6 puan seviyesinde egzersiz 

önerilmektedir. Yüksek şiddetli aralıklı egzersiz eğitimi ise altı aydan daha uzun süredir 

önerilen fiziksel aktivite seviyesini devam ettiren hastalarda önerilmektedir [130]. 

Maksimum fayda elde etmek için aerobik ve dirençli egzersizler birlikte uygulanmalıdır 

[142]. Kuvvet eğitimi için vücut ağırlığı, egzersiz bantları, serbest ağırlıklar, ağırlık 

makinaları kullanılarak, üst ve alt ekstremitenin büyük kas gruplarını içeren, 1 maksimum 

tekrarın %60-80’inde; endurans eğitimi için ise 1 maksimum tekrarın %50’sinden az 

direnç yükleme önerilmektedir [130]. 

Kistik fibrozis hastalarının solunum fonksiyonu korunmuş olsa bile eğitim sırasında 

egzersize bağlı oksijen desaturasyonu görülebilir. Egzersiz sırasında ek oksijen desteği 

devam ettirilebilen egzersiz süresini artırır. Egzersiz sırasında oksijen saturasyonu %90'ın 

altına düşen hastalarda eğitim sırasında ek oksijen desteği önerilmektedir [143]. 
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Koronavirüs hastalığı pandemisi (COVID-19) sırasında uygun izalosyon yöntemleri ile 

pulmoner rehabilitasyona devam edilmelidir. Telesağlık ve web tabanlı yaklaşımlar, 

enfeksiyon kontrolü ve gözetimli egzersiz uygulamalarına katılımda engelleri olan hastalar 

için uygun olabilir [144]. 

İnspiratuar kas eğitimi 

Kistik fibrozis hastalarında inspiratuar kas eğitiminin hastalarda sağlıkla ilişkili yaşam 

kalitesini, akciğer fonksiyonunu ve egzersiz kapasitesini iyileştirdiği ve hava yolu 

klirensini artırdığı gösterilmiştir. Eğitim maksimum inspiratuar basıncın (MİP) %30-

80’inde, 15-30 dk/gün, 3-7 gün/hafta olacak şekilde ve sıklıkla eşik basınç yükleme tekniği 

kullanılarak yapılmaktadır [132, 145]. Literatürde inspiratuar kas eğitimine yönelik 

kanıtlar çelişkilidir [146]. 

Kas-iskelet sistemi komplikasyonlarında pulmoner rehabilitasyon 

Kistik fibroziste kas-iskelet sistemi komplikasyonları ve postüral değişiklikler (torasik 

kifoz, kas kısalıkları) kemik mineralizasyonundaki çok faktörlü anormalliklerin, anormal 

solunum mekaniğinin ve pulmoner hastalığa ikincil kas dengesizliğinin bir sonucu olarak 

ortaya çıkar. Kistik fibroziste kas-iskelet ağrısı, yaşam kalitesinin azalması, solunum 

semptomlarının artması, uyku bozukluğu, anksiyete, depresyon, hava yolu temizleme 

teknikleri ve egzersiz yapma yeteneğinin azalması ile ilişkilidir [17]. Hastaların %43-94'ü 

spinal ağrı tariflemektedir. Kistik fibrozis ile ilişkili artropati, spor yaralanmaları, omurilik 

ağrısı ve öksürüğe bağlı da ağrı görülebilir [147]. Osteoporoz ve osteopeni prevalansının 

sırasıyla %23,5 ve %38 olduğunu bildirilmiştir. Şiddetli akciğer hastalığı, azalmış fiziksel 

aktivite ve aerobik kapasitesi olan hastaların kemik mineral yoğunluğu azalmıştır, vertebral 

kırık prevalansı ve şiddetli kifoz görülme oranı artmıştır [148]. 

Kistik fibrozis hastalarında yük bindirici egzersizler kemik yapımını uyararak, kemik 

kaybını önler ve kemiğin yapısal niteliklerini geliştirerek kemik mineral yoğunluğunu 

iyileştiririr. Çocuklarda şiddetli fiziksel aktivitenin kemik sağlığı açısından yararlı olduğu 

gösterilmiştir. Bu nedenle çocuklar ve adölesanlarda haftada üç kez 30 dakika yüksek etkili 

yük bindiren egzersizler önerilmektedir. Prepubertal ve erken pubertal yıllar doruk kemik 
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kütlesinin en üst düzeye çıkarılmasında önemlidir çünkü doruk kemik kütlesinin yaklaşık 

dörtte biri pubertal büyüme atağının başladığı iki yılda kazanılır [149]. Ağrı yönetiminde 

manuel terapi ve egzersizin faydası gösterilmiştir [147]. Postüral problemlerde bilişsel 

öğrenme, manuel teknikler ve çeşitli egzersizler önerilmektedir [130]. 

Fiziksel aktivite danışmanlığı 

Fiziksel aktivite danışmanlığı KF hastalarında rehabilitasyon programının önemli bir 

bileşenidir. Temelde, planlanmış davranış teorisi, sosyal bilişsel teori, sosyal öğrenme 

teorisi ve transteoretik model gibi teoriler kullanılarak hastalara davranış değişikliği 

eğitimi verilir. Fiziksel aktivite danışmanlığında yüz yüze görüşme, egzersiz programı 

oluşturma, yazılı materyaller, telefon görüşmesi, elektronik posta ile haberleşme, 

pedometre kullanımı, egzersiz günlüğü tutma gibi yöntemler birlikte kullanılmaktadır 

[150]. 

Akciğer naklinde pulmoner rehabilitasyon 

Akciğer nakli alıcılarında pulmoner rehabilitasyon tedavinin önemli bir bileşenidir. 

Fiziksel uygunluk ve gücü arttırmak için nakil adaylarının cerrahi öncesi özel egzersiz 

eğitim programlarına alınması önerilmektedir. Haftada üç kez denetimli egzersiz eğitimi 

alan alıcılarda listeye girişten nakile kadar geçen sürede 6-DYT mesafesinin korunduğu 

ayrıca nakil öncesinde 6-DYT mesafesi daha fazla olanların nakil sonrası hastanede kalış 

sürelerinin daha kısa olduğu gösterilmiştir [151]. Nakil sonrası üç aylık rehabilitasyonun 

KF hastası çocuk ve yetişkinlerde fonksiyonel egzersiz kapasitesi, güç ve yaşam 

kalitesinde iyileşmeler sağladığı gösterilmiştir [152]. Nakil sonrası rehabilitasyon 

programları genellikle haftada en az üç kez yapılan aerobik ve dirençli egzersizleri içerir. 

Rehabilitasyonun çoğu grup ortamında gerçekleşse de dirençli organizmaları olan 

hastaların bağışıklığı baskılanmış hastalardan izole edilmesi gerekir [153]. 

Yeni teşhis konulan hastada pulmoner rehabilitasyon yönetimi 

Yeni tanı konmuş bebekler ve aileleri tanıdan hemen sonra KF multidisipliner ekibiyle 

görüşmelidir. Fizyoterapinin rolü açıklanmalı hava yolu temizleme teknikleri, egzersizler 
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ve aktif oyunlar gösterilmeli ve uygulanmalıdır. Kistik fibrozis hastası bebeklerin tedavisi 

günde bir veya iki kez uygulanır. Beş modifiye postüral drenaj pozisyonundan her birinde 

3-5 dakika perküsyon veya göğüs kompresyonları yapılmalıdır. Bebekler için kullanılan 

PEP maskeleri veya yardımlı otojenik drenaj gibi diğer teknikler de aileye tanıtılabilir. 

Bebekler normal gelişimini destekleyen oyunlara ve yüzüstü yatmaya teşvik edilmelidir 

[154]. 

Yeni KF teşhisi konulan yetişkinler ve çocuklarda hastalık bebeklik döneminde teşhis 

edilenlerden genellikle daha hafif seyreder. Yeni teşhis konulan bazı yetişkinlerin klinik 

durumu genellikle iyidir bu nedenle egzersiz, huffing ve öksürük hava yolu temizliği için 

yeterli olmaktadır [131]. 

Enfeksiyon kontrolü 

Solunum yolu patojenleri KF'de morbidite ve mortalite üzerinde etkilidir ve enfeksiyon 

kontrolü bulaşı önlemek için kritik öneme sahiptir. Yatan ve ayaktan hastaların solunum 

yolu patojenlerine göre ayrılması ve gruplandırılması artık düzenli olarak uygulanmaktadır. 

P. aeruginosa ve Burkholderia cepacia öksürük yoluyla damlacık şeklinde yayılabilir ve 

kuru yüzeylerde birkaç gün yaşayabilir. Hava yoluyla bulaşma potansiyeli de vardır [155]. 

Burkholderia cepacia hava yolu temizlendikten sonra hastane odalarından, hastaların 

ellerinden ve balgam kaplarının dış yüzeylerinden izole edilmiştir. Bu bulgular hava yolu 

temizleme teknikleri ve inhalasyon tedavisi uygularken hastaları ayırma ihtiyacını ve el 

yıkamanın önemini ortaya koymaktadır. Hastalar arasında stetoskoplar alkollü mendillerle 

temizlenmelidir [156]. Hiçbir koşulda hiçbir solunum cihazı KF hastaları arasında 

paylaşılmamalıdır. Kistik fibroziste fizyoterapi tedavisi sırasında eldiven, önlük ve maske 

kullanımı konusunda fikir birliği yoktur. Fizyoterapistler yerel enfeksiyon kontrol 

politikalarına uymalıdır. Egzersiz sırasında öksürük yaygındır ve organizmaların damlacık 

yayılımı mümkündür. Bu damlacıklar enfekte bir hastanın bir m yakınında bulaşabilir. 

Sonuç olarak farklı organizmalara sahip hastalar birlikte egzersiz yapmamalıdır. Grup 

egzersizlerine uygun görülen kişiler spor salonunu paylaşırken genel önlemlere uymalıdır. 

Hastalar diğer hastalarla her zaman en az iki m mesafeyi korumaları konusunda eğitilmeli, 

spor salonuna girerken ve çıkarken ellerini yıkamalı ve hastalara tüm egzersiz 
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ekipmanlarını kullanmadan önce ve sonra alkol bazlı bir solüsyonla silmeleri öğretilmelidir 

[155]. 

Palyatif bakım 

Kistik fibrozis hastalığının son evrelerinde fizyoterapi tedavisini özel olarak ele alan 

yayınlanmış araştırma bilgisi yoktur fakat KF hastalarının birçoğu solunum yetmezliğinden 

kaybedilir bu sebeple fizyoterapistlerin rolü palyatif bakımda önemlidir. Palyatif bakım 

hastanın rahatlığını esas almalı ve her hastanın hedef ve değerlerine göre uyarlanmalıdır. 

Hastalarda hava yolu temizleme teknikleri uygulanırken solunum iş yükünü en aza 

indirmek önemlidir. Bazı hastalarda sekresyon temizliği için perküsyon veya shaking gibi 

terapist yardımlı tekniklerin uygulanması gerekebilir. Hasta tedaviyi faydalı bulursa 

palyatif aşamada bile hava yolu temizliğine devam edilebilir. Yumuşak doku masajı ve 

pozisyonlama gibi müdaheleler de bu dönemde fizyoterapi uygulamaları içinde yer alır 

[17]. 

2.9. Kistik Fibrozis ve Pulmoner Rehabilitasyon Gerekçeleri 

2.9.1. Kistik fibrozis ve solunum fonksiyonları 

Akciğer hasarı KF hastalarında mortalite ve morbiditeyi belirleyen temel 

komplikasyondur. Cinsiyet, genotip, yenidoğan taraması pozitifliği, mekonyum ileus 

varlığı ve pankreas etkilenimi solunum fonksiyonlarını etkileyen en yaygın 

değiştirilemeyen risk faktörleridir. Enfeksiyon, inflamasyon, mukus tıkaçları, beslenme, 

pulmoner alevlenme ve solunum yolu hastalıkları ise KF’de solunum fonksiyonlarını 

etkileyen en yaygın değiştirilebilir risk faktörleridir. Kistik fibrozis hastası infantlarda 

akciğer fonksiyonunun doğum sonrası normal olduğu düşünülse de birkaç hafta içerisinde 

inflamasyon ve enfeksiyon döngüsü başlar ve bronşiyal kıkırdaklar hasar görüp erken 

havayolu obstrüksiyonuna neden olur. Havayolu direncinde artış, hava hapsi ve akım 

hızlarında azalma düşük akciğer kapasitelerinin azalmasına neden olur [6]. Kistik fibrozis 

hastalarında FEV1’de yıllık yaklaşık %2-3 kayıp beklenir ve FEV1’deki değişimin 

mortalite ve morbiditeyi öngördüğü bildirilmiştir. 13-18 yaş KF hastalarında FEV1 %93,6 

iken bu oranın 18 yaş üzerindeki hastalarda %65,3’e düştüğü gösterilmiştir [157]. Tedavi 
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alanındaki gelişmelere rağmen bu ilerleyici kayıp genç yetişkinlik dönemine geçildiğinde 

hızlanarak devam eder. Akciğer hastalığı şiddetlendikçe periferik havayollarındaki 

obstrüksiyon santral havayollarına doğru yayılır, ilerleyici hava hapsi nedeniyle 

havayolları gaz değişimine katılamaz hale gelir ve solunum fonksiyon testinde restriktif 

patern görülmeye başlar [9]. 

Literatürde KF hastalarında solunum fonksiyonlarını değerlendiren çalışmalar vardır [7-

12]. En fazla etkilenim FEV1’de olmakla beraber, FVC, FEV1/FVC, FEF25-75%  değerleri bu 

hastalarda beklenen değerlerin altındadır [7-12]. Akciğer kapasiteleri KF hastalarında 

prognozu ve mortaliteyi belirleyen önemli etkenlerdendir. Bu hastalarda akciğer 

kapasitelerindeki düşüş egzersiz kapasitesi, periferik kas kuvveti, yaşam kalitesindeki 

azalma ile ilişkilidir [11, 26, 158, 159]. Bu nedenle KF hastalarında solunum 

fonksiyonlarının değerlendirilmesi önemlidir. 

2.9.2. Kistik fibrozis ve egzersiz kapasitesi 

Kistik fibrozis hastaları maksimum egzersizde daha düşük solunum rezervine sahip 

olmalarına rağmen birçok sağlıklı bireye benzer veya daha fazla egzersiz kapasitesine de 

sahip olabilirler. Yüksek egzersiz kapasitesi özellikle fiziksel olarak aktif olan ve akciğer 

fonksiyonları iyi olan KF hastası küçük çocuklarda ve adölesanlarda görülür. Sağlıklı 

yaşıtlarına benzer VO2max seviyelerinin kaydedildiği bu çocuklarda egzersiz sırasında 

ventilasyon yetersizliği genellikle birincil sınırlayıcı faktör değildir. Bununla birlikte KF 

hastalarında ventilasyon yetersizliği, ventilasyon-perfüzyon uyumsuzluğu, intrapulmoner 

arteriyo-venöz şant, kardiyak kısıtlılık, mitokondriyal fonksiyon bozukluğu değişmiş kas 

metabolizması ve kas anormallikleri, fiziksel kondisyon bozukluğu, yağsız vücut kütlesi, 

beslenme durumu, sedanter yaşam egzersiz kapasitesini azaltan etkenler arasındadır. 

Akciğer hastalığı ilerledikçe egzersiz sırasında yeterli ventilasyon sağlanamaz ve çok daha 

düşük iş yüklerinde maksimum dakika ventilasyonu (VEmax) ve VO2max elde edilir, 

akciğerdeki ölü boşluk hacmi artar. Egzersiz sırasında benzer oksijen tüketimine (VO2) 

ulaşmak için daha yüksek dakika ventilasyonu (VE) gerekir. Ek olarak KF'de hava 

yollarındaki mukus hava yolu obstrüksiyonuna (+/- hava yolu hiper-reaktivitesi) neden olur 

ve benzer ventilasyonu sağlamak için daha fazla solunum kas eforu ve inspiratuar hava 

akışının oluşturulması gerekir. Kısacası daha şiddetli KF hastaları artan solunum iş yükü 
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nedeniyle egzersiz sırasında daha yüksek metabolik gereksinimlere ve artan fizyolojik ölü 

boşluk nedeniyle daha yüksek VEmax'a sahiptir [13, 160]. 

Egzersiz kapasitesi ölçümleri, KF hastası çocuklarda ve yetişkinlerde sağkalımı 

öngörmekte, fonksiyonel ve maksimal egzersiz kapasitesinin, tedaviye yanıtın ve 

prognozun değerlendirilmesini sağlamaktadır. Daha iyi fiziksel uygunluğu olanların yaşam 

kalitesi daha iyidir. Fizyoterapistler için egzersiz testleri egzersiz reçeteleri için temeldir. 

Kistik fibroziste yaygın olarak kullanılan saha egzersiz testleri 6-DYT, artan hızda mekik 

yürüme testi ve 3 dakika basamak testidir. Altı dakika yürüme testi, KF'de akciğer nakline 

hazırlık aşamasında ve cerrahinin zamanlamasında kullanılır. Kardiyopulmoner egzersiz 

testi (KPET) erişkin ve çocuk KF hastalarında egzersiz kapasitesinin değerlendirilmesinde 

altın standart kabul edilir ve bu test ile maksimal egzersiz kapasitesi değerlendirilirken 

kardiyovasküler, pulmoner ve kas-iskelet sisteminin yanıtlarını gözlemlemek mümkündür 

[17, 160]. Hastalarda 10 yaştan itibaren yıllık egzersiz testi önerilmektedir. Egzersize 

katılımı teşvik etmek ve egzersiz test protokollerine alışmasını sağlamak amacıyla daha 

küçük çocuklarda (>5 yaş) yıllık egzersiz testi önerilmektedir [130]. 

Literatürde KF hastalarında egzersiz kapasitesini değerlendiren çok sayıda çalışma vardır. 

Çalışmalarda çoğunlukla fonksiyonel egzersiz kapasitesinin değerlendirilmesi için 6-DYT 

kullanılmıştır [161-164]. Kistik fibrozis hastalarının yürüme mesafesi sağlıklı gruba 

kıyasla azalmış [161] ve beklenen değerlerin altında olduğu gösterilmiştir [162-164]. 

Kistik fibrozis hastalarında maksimal egzersiz kapasitesi artan hızda mekik yürüme testi ve 

KPET kullanılarak değerlendirilmiştir [12, 158, 165, 166]. Kistik fibrozis hastası 

çocuklarda artan hızda mekik yürüme test mesafesi sağlıklı gruba göre azalmıştır [158]. 

Sağlıklı kontrollerle karşılaştırıldığında KPET’te ölçülen tüm parametrelerin (VO2, VE, 

VE/VCO2, solunum rezervi, kalp hızı rezervi, iş yükü) KF hastası çocuklarda azaldığı 

gösterilmiştir [12]. Yetişkin KF hastalarında fonksiyonel egzersiz kapasitesi 

değerlendirmeleri pediatrik gruba göredaha fazladır. Kistik fibrozis hastası çocuklarda 

fonksiyonel egzersiz kapasitesi değerlendirme çalışmaları sınırlıdır [159, 161]. Ayrıca 

yapılan değerlendirmelerin çoğu akciğer nakli alıcıları ve ilaç etkinliğini gözlemlemek için 

seçilen KF hastası özel popülasyon üzerinde yapılmıştır [163, 164]. Kullanılan 6-DYT 

pratik, ucuz ve gerçekleştirilmesi kolay bir testtir. Çocuklarda ve ergenlerde aerobik 

kapasiteyi ölçmek için altın standart olarak kullanılan KPET’e kıyasla yapılması daha 
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kolaydır. Ek olarak diğer yürüme testleriyle karşılaştırıldığında günlük yaşam aktivitelerini 

daha iyi yansıtır [167]. Altı dakika yürüme testinin pediatrik grupta kullanımı giderek 

artmaktadır. Testin sağlıklı çocuklarda ve kronik rahatsızlığı olanlarda geçerlilik 

güvenilirliği yapılmıştır [168, 169]. Kistik fibrozis hastası çocuklar için de tekrarlanabilir, 

güvenilir bir testtir [170]. Çalışmamızda KF hastası çocukların fonksiyonel egzersiz 

kapasitesi 6-DYT kullanılarak değerlendirilecek ve bu güncel çalışma hastaların 

fonksiyonel egzersiz kapasitelerindeki etkilenimi literatüre sunacaktır. 

Literatürde KF hastalarında üst ekstremite egzersiz kapasitesini değerlendiren çalışma 

yoktur. Bu hastalarda egzersiz kapasitesini azaltan temel etkenlerden biri kas kuvvet 

kaybıdır [16] ve KF hastalarında üst ekstremite kas zayıflığı vardır [15]. Kas zayıflığı üst 

ekstremite egzersiz kapasitesinin azalmasına neden olabilir bu nedenle değerlendirilmesi 

önemlidir. Celli ve arkadaşları tarafından geliştirilen 6 dakika Pegboard ve Ring testinin 

(6-PBRT) [171], kronik obstrüktif akciğer hastalığı (KOAH) hastalarında üst ekstremite 

egzersiz kapasitesini değerlendirmek için geçerli ve güvenilir bir test olduğu gösterilmiştir. 

Kısa sürede uygulanabilen, basit ekipmanlar gerektiren düşük maliyetli bir testtir [172]. 

Çalışmamızda üst ekstremite egzersiz kapasitesini değerlendirmek için 6-PBRT 

kullanılacak ve literatüre katkı sağlanacaktır. 

2.9.3. Kistik fibrozis ve solunum kas kuvveti ve enduransı 

Kistik fibrozis hastalarında solunum kas zayıflığı diyafram ve dış interkostal kasların 

atrofisi, dış interkostal kaslarda tip 1 lif oranında azalma, solunum iş yükünde artış, 

solunum kas enduransında azalma, solunum kası metaborefleksinin artışı, sitokinin 

salınımında artma, dispne artışı, algılanan efor derecesinde artma gibi mekanizmalarla 

ilişkilidir [18]. Literatürde KF hastalarında solunum kas kuvveti etkilenimini inceleyen 

çalışmalar vardır ve sonuçlar çelişkilidir [19-22]. 

Kistik fibrozis hastalarının inspiratuar kas kuvvetinin azaldığının gösterildiği çalışmalarda 

havayolu obstrüksiyonuna bağlı gelişen hiperinflasyonun diyafragmanın normalden daha 

kısa boyutta çalışmasına sebep olarak mekanik bir dezavantaj yaratması, malnütrisyon, 

steroid kullanımı ve kronik inflamasyonun sebep olduğu katabolik durum gibi nedenlerle 

solunum kas kuvvetinde kayıplar meydana gelebileceği bildirilmektedir [19-21]. Kistik 
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fibrozis hastalarında inspiratuar kas kuvvetinin normal olduğunun gösterildiği çalışmalarda 

ise hastaların akciğerlerinde şiddetli bir tutulum olmamasından dolayı ya da artan solunum 

iş yüküne karşı çalışan diyafragmada bir nevi dirençli eğitim etkisi oluşmasından dolayı 

olabileceği bildirilmiştir [22]. Kistik fibrozis hastalarında ekspiratuar kas kuvveti 

inspiratuar kas kuvvetine kıyasla daha az araştırılmış bir konudur ve sonuçlar farklılık 

göstermektedir. Çalışmalardan bazılarında inspiratuar kas kuvvetinde azalma olmadığı 

gösterilirken [21] hem inspiratuar hem ekspiratuar kas kuvvetinin azaldığını söyleyen 

çalışmalar da mevcuttur [20]. Literatürde KF hastalarında solunum kas kuvveti 

değerlendirmesi yapan çalışmalar adölesan ve yetişkin popülasyon üzerinde 

yoğunlaşmıştır. Bildiğimiz kadarıyla çocuklarda solunum kas kuvveti değerlendirmesi 

yapan çalışma sayısı kısıtlıdır [173]. Kistik fibrozis hastalarında inspiratuar kas kuvvetinin 

etkilenimine dair fikir ayrılıkları da göz önünde bulundurulduğunda, çalışmamızdan elde 

edilecek veriler literatüre katkı sağlayacaktır. 

Literatürde KF hastalarında solunum kas enduransını değerlendiren çalışma sayısı 

yetersizdir [23, 24]. Sağlıklı popülasyona kıyasla KF hastalarının solunum kas 

enduransının daha zayıf olduğu bir çalışmada P.aeruginosa kolonizasyonu olan KF 

hastalarının sağlıklı popülasyona kıyasla solunum kas enduransının daha iyi olduğu 

gösterilmiştir [23]. Çalışmamızda solunum kas enduransı değerlendirmesi yapılacaktır. 

2.9.4. Kistik fibrozis ve periferik kas kuvveti 

Kistik fibrozis hastalarında periferik kas kuvveti azalmıştır. Yağsız vücut kütlesindeki 

azalma, oksidatif stres, inaktivite, kortikosteroid kullanımı, egzersiz kapasitesindeki 

azalma periferik kas kuvvetinin azalmasının temel sebepleridir [25]. Bu hastalarda 

Quadriseps kesit alanı azalmıştır ve diz ekstansör, omuz abdüktör, gövde fleksör, kalça 

ekstensör kas gruplarında zayıflık olduğu gösterilmiştir. Periferik kas kuvvetindeki azalma 

FEV1’deki azalma ile ilişkilidir [21, 26]. Literatürde KF hastalarında periferik kas 

kuvvetini değerlendiren çalışmalar vardır. Bu hastalarda periferik kas kuvvetinin azaldığını 

gösteren çalışmaların yanında azalmadığını gösteren çalışmalar da vardır [26, 174]. 

Çalışmalarda izokinetik dinamometre veya el dinamometresi kullanılmıştır [26, 174]. Diz 

ekstansör, gövde fleksör, sırt ekstansör, omuz abdüktör, dirsek fleksör, kalça ekstensör kas 

grupları ve el kavrama kuvveti değerlendirilmiştir [174]. Çalışmalara ağırlıklı adölesan ve 
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genç KF hastaları dahil edilmiştir [159, 174]. Çalışmamızda 6-18 yaş KF hastalarının üst 

ve alt ekstremite kas kuvveti objektif bir ölçüm yöntemi olan el dinamometresiyle 

değerlendirilecek literatüre katkı sağlanacaktır. 

2.9.5. Kistik fibrozis ve kas oksijenizasyonu 

Solunum fonksiyon testi normal olan KF hastalarında da egzersiz kapasitesi azalmıştır. 

Hastalarda mitokondriyal hasar, fosfokreatin metabolizması yavaşlığı, moleküllerin 

yeniden üretimi ve depoların tamamlanmasında anormallikler, aksiyon potansiyeli 

oluşumundaki anormallikler, istirahat ATP düzeyinde ve egzersiz sırasında ATP 

üretiminde azalma görülür. Bu nedenle KF hastalarında oksijen metabolizması hücresel 

düzeyde araştırılmalıdır, fakat literatürde bu hastalarda kas oksijenizasyonunu 

değerlendiren çalışma sayısı sınırlıdır [16, 27]. Çalışmalarda kullanılan değerlendirme 

yöntemleri manyetik rezonans spestroskopi, yakın kızılötesi spestroskopi ve giyilebilen 

laktat ölçüm cihazıdır. İki çalışmada KF hastalarında iskelet kasının oksidatif kapasitesinin 

%15 azaldığı gösterilmiştir [16, 27]. Kistik fibrozis hastalarında kas oksijenizasyonu 

değerlendiren çalışmalarda ölçüm KPET öncesinde, iş yükü artışlarında ve toparlanmada, 

6-DYT öncesi ve sonrasında yapılmıştır. Çalışmamızda kas oksijenizasyonu 6-DYT ve 6-

PBRT testleri öncesinde, test sırasında ve test sonrası toparlanmada “Moxy®” monitör 

(Moxy®, Fortiori Design LLC, Minnesota, ABD) cihazı kullanılarak değerlendirilecektir. 

“Moxy®” monitör, noktasının altındaki kas kılcal damarlarında lokal oksijen 

saturasyonunu ve toplam hemoglobini ölçen küçük, hafif deri üzerine yerleştirilerek 

objektif ölçüm yapan bir cihazdır. Aktivite sırasında artan oksijen ihtiyacı nedeniyle 

kapillerlerdeki oksijen mitokondriye taşınır bu nedenle aktivite sırasında “Moxy®” 

monitör ile yapılan ölçümde kas oksijen saturasyonun düşük olması beklenir [175]. 

“Moxy®” monitör KF hastalarında kas oksijenizasyonunun değerlendirilmesinde ilk kez 

kullanılacaktır. Ayrıca 6-DYT ve 6-PBRT sırasında yapılan ölçümler ilk olacak elde edilen 

veriler literatüre katkı sağlayacaktır. 

2.9.6. Kistik fibrozis ve postüral stabilite ve denge 

Postüral stabilite ayakta sabit dururken ya da hareket halinde iken vücudun ağırlık 

merkezini destek yüzeyi sınırları içerisinde tutulabilme yeteneğidir. Denge ise verilen bir 



40 

 

görev esnasında postüral stabilitenin devamlılığını sağlayabilmektir. Ayakta durma ya da 

oturma sırasında postüral stabiliteyi sürdürebilme statik denge, hareket esnasında postüral 

stabiliteyi sürdürebilme ise dinamik denge olarak tanımlanır. Postüral stabilite ve denge, 

duyusal (görsel, deri, propriyoseptif, vestibüler), motor ve biyomekanik sistemlerin 

kombine eforunu yansıtır. Kronik akciğer hastalıkları ile ilgili tedavi kılavuzlarında akciğer 

dışı sistemlerin ve belirtilerin de değerlendirilmesi önerilmektedir. Bu kapsamda özellikle 

son dönemde KOAH hastalarında postüral stabilite ve dengenin etkilenimine dair yapılan 

çalışmaların sayısı artmıştır [28-30]. İstirahat solunum yükünün artmasına bağlı olarak 

gövdenin postüral stabiliteye katılım yeteneğinin kısıtlanması, denge üzerinde önemli 

etkiye sahip kor kaslarından biri olan diyafragmanın zayıflığı, periferik kas güçsüzlüğü ve 

sistemik inflamasyon KOAH hastalarında postüral stabilite ve dengenin etkilenmesine yol 

açar ve düşme riskini arttırır [28-31]. Bildirilen bu belirtilerin KF hastalarında da olduğu 

göz önünde bulundurulduğunda, hastaların postüral stabilite ve denge problemleri 

yaşayabileceği düşünülebilir. Ancak bu konuda yapılmış çalışmaların sayısı çok azdır [33, 

176, 177] Literatürde denge ve postüral stabilite güç platform sistemi, “NeuroCom® 

Balance Master”, fotogrametri, “Biodex® Balance System” sistemleri kullanılmıştır [32, 

33, 176]. Yetişkin KF hastalarında yapılan iki çalışmaya göre postüral stabilite inspiratuar 

[176] ve periferik kas kuvveti [177] ile ilişkilidir. Literatürde çocuklarda denge 

etkilenimini inceleyen az sayıda çalışma vardır [32, 33]. Çalışmamızda statik denge ve 

postüral kontrol değerlendirmesi için “Biodex Biosway® Portable Balance System” 

kullanılacaktır. Bu sistem genel stabilite indeksi, anterior/posterior (AP) stabilite indeksi, 

medial/lateral (ML) stabilite indeksi gibi statik denge hakkında objektif veriler sunan bir 

sistemdir. Literatürde KF hastası çocuklarda dinamik denge değerlendirmesi yapan çalışma 

sayısı da yetersizdir [32, 33]. Çalışmalara göre KF hastası çocukların dinamik dengesi 

sağlıklı kontrollerden daha kötüdür. Ayrıca KF hastası çocuklarda sık görülen kifoz, 

skolyoz ve pes planus gibi postür problemleri dinamik dengeyi etkiler [32]. Çalışmamızda 

Y denge testi kullanılarak KF hastası çocuklarda dinamik denge değerlendirilecek 

literatüre katkı sağlanacaktır. 

2.9.7. Kistik fibrozis ve fiziksel aktivite 

Kistik fibrozis hastalarında beslenme durumu, pulmoner fonksiyon, genotip, tanı yaşı ve P. 

aeruginosa enfeksiyonu mortalitenin belirteçleridir. Egzersiz eğitimi ve fiziksel aktivite 
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KF hastalarında aerobik kapasitede, aktivite seviyesinde, yaşam kalitesinde, yağsız vücut 

kütlesinde, akciğer kapasitelerinde ve periferik kas kuvvetinde artışa neden olarak 

mortalitenin azalmasında etkilidir. Fiziksel aktivite havayolu temizliğini kolaylaştırarak 

mukus hidrasyonu, mukus klirensi ve iyon kanalı fonksiyonunda artış sağlar [36]. Bu 

hastalarda azalmış fiziksel aktivite seviyesi, egzersiz kapasitesi, bozulmuş akciğer 

fonksiyonları, azalmış periferik ve solunum kas kuvveti ve beslenme alışkanlıklarındaki 

kötüleşme ile ilişkilidir [34]. Literatürde KF hastalarında fiziksel aktivite seviyesini 

değerlendiren çalışmalar vardır [35]. Çalışmalarda değerlendirme için indirekt kalorimetre, 

akselerometre, çok sensörlü fiziksel aktivite monitörü (Sensewear®) [178], web tabanlı 

uygulama (http://www.activate-cf.org/), ölçek (Habitüel aktivite belirleme ölçeği (HAES)) 

[179], aktigrafi, Mio Digiwalker® [180], fiziksel aktivite anketi (PAQ-C) ve çeşitli ölçekler 

kullanılmıştır [35]. Kistik fibrozis hastalarında fiziksel aktivite seviyesinin azaldığı 

gösterilmiştir. Fiziksel aktivitenin çok sensörlü fiziksel aktivite monitörü (Sensewear®) ile 

değerlendirildiği çalışmalar ağırlıklı adölesan ve yetişkin popülasyondan oluşmaktadır 

[35]. Çalışmamızda KF hastası çocuklarda fiziksel aktivite seviyesi güvenilir ve geçerli 

olan çok sensörlü fiziksel aktivite monitörü (Sensewear®) ile değerlendirilecek ve literatüre 

katkı sağlanacaktır [178]. 

2.9.8. Kistik fibrozis ve yaşam kalitesi 

Yaş, semptom şiddeti, akciğer fonksiyonu, anksiyete düzeyleri ve hastaneye yatış sıklığı 

gibi birçok farklı klinik ve psikolojik değişkenler, KF hastalarının yaşam kalitesini 

olumsuz etkiler. Yaşam boyu aldıkları tedaviler hastaneye başvuru sıklığının fazla olması 

hasta ve ebeveynlerin koruyucu yaklaşımı hastaların özgürlüklerini kısıtlar. Kistik fibrozis 

hastası çocuk ve adölesanlarda yorgunluk, kuvvet kaybı ve enfeksiyonlara yatkınlık 

kişilerin kendilerini sosyal ortamlardan izole etmesine neden olur ve hareketsizliğe yol 

açar, yaşam kalitelerini olumsuz yönde etkiler. Bununla birlikte sekresyon atılımı, dispne 

ve alevlenme sıklığı gibi semptomların özellikle erişkin dönemde yaşam kalitesi üzerinde 

olumsuz etkileri vardır [37]. Literatürde KF hastalarında yaşam kalitesini değerlendiren 

çalışmalar vardır. Değerlendirme yöntemi olarak çalışmalarda Kronik Solunum 

Hastalıkları Anketi (CRDQ), Saint George Solunum Anketi (SGRQ), Kistik Fibrozis 

Anketi (CFQ), Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi (CFQ-R), Kistik Fibrozis 

Yaşam Kalitesi Anketi (CFQoL), Yaşam Doyumu Ölçeği (FLZ-CF), Kısa Form Yaşam 
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Kalitesi Anketi (SF-36) kullanılmıştır. Çalışma sonuçlarına göre KF hastalarında yaşam 

kalitesi azalmıştır [181]. Yaşam kalitesinin değerlendirilmesi hastalarda tedavi yönetimi 

için de önemlidir [159]. Çalışmamızda da yaşam kalitesi Yeniden Düzenlenmiş Kistik 

Fibrozis Anketi (CFQ-R) kullanılarak değerlendirilecektir. Hastalığa özgü olarak 

geliştirilmiş bu anketin [182] Türkçe geçerlilik ve güvenilirliği vardır [183]. Sonuçlar 

literatüre katkı sağlayacaktır. 

Çalışmamızın ana amacı KF hastalarının üst ekstremite egzersiz kapasitesi, kas 

oksijenizasyonu, denge ve fiziksel aktivite seviyesini sağlıklı kontrollerlerle 

karşılaştırmaktır. Çalışmanın ikincil amacı ise KF hastalarının solunum fonksiyonları, 

periferik ve solunum kas kuvveti, solunum kas enduransı, yaşam kalitesini sağlıklı 

kontrollerle karşılaştırmaktır. 
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3. GEREÇ VE YÖNTEM 

3.1. Bireyler 

Çalışmaya Gazi Üniversitesi, Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim Dalı, 

Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalında KF tanısıyla takip edilen ve Gazi Üniversitesi 

Sağlık Bilimleri Fakültesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Bölümü Kardiyopulmoner 

Rehabilitasyon Ünitesine pulmoner rehabilitasyon için yönlendirilen hastalar ile yaş ve 

cinsiyet olarak eşleştirilmiş sağlıklı kontroller dahil edildi. Bu çalışmanın ana amacı KF 

hastalarında üst ekstremite egzersiz kapasitesi, kas oksijenizasyonu, denge ve fiziksel 

aktivite seviyesini sağlıklı bireylerle karşılaştırmaktı. Çalışmanın ikincil amacı ise KF 

hastalarında solunum fonksiyonları, periferik ve solunum kas kuvveti, solunum kas 

enduransı, yaşam kalitesini sağlıklı kontrollerle karşılaştırmaktı. 

3.1.1. Hastaların içleme ölçütleri 

• 6-18 yaş aralığındaki KF hastaları dahil edildi (Amerikan Kistik Fibrozis Derneği 

uzlaşı raporuna göre tanılanmış) [92]. 

3.1.2. Hastaların dışlama ölçütleri 

• Dengeyi etkileyebilecek tanılanmış görme, işitme, vestibüler ya da nörolojik 

problemleri olan 

• Son 1 ay içerisinde hastane yatışı öyküsü olan 

• Son 3 ay içerisinde planlı egzersiz eğitimi programına katılmış olan  

• COVID-19 öyküsü olan 

• Sigara öyküsü olan 

• Mobiliteyi etkileyen tanılanmış ortopedik problem ya da kas iskelelet sistemi cerrahi 

girişim öyküsü olan 

• Akut pulmoner alevlenme geçirmekte olan 

• Alerjik bronkopulmoner aspergillozis tanısı olan 

• Geçirilmiş akciğer veya karaciğer nakli öyküsü olan 

• Sistemik kortikosteroid kullanan 
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• Pulmoner hipertansiyonu olan 

• Kardiyovasküler instabilitesi olan bireyler dışlandı. 

3.1.3. Sağlıklıların içleme ölçütleri 

• 6-18 yaş aralığında olan bireyler dahil edildi. 

3.1.4. Sağlıklıların dışlama ölçütleri 

• Egzersiz test yönergesini anlama ve takip etmede sorun yaşıyor olan bireyler dışlandı. 

3.2. Yöntem 

3.2.1. Çalışma tasarımı 

Çalışma enine kesitsel ve kontrollü olarak planlandı. Kistik fibrozis tanılı hastaların 

medikal takipleri çocuk göğüs hastalıkları hekimleri tarafından yapıldı. Çalışma için 

gerekli olan tanı süreçleriyle ilgili bilgiler (tanı yaşı, tanı yöntemi (ter testiyle tanı 

konulduysa değeri), boy, kilo ve VKİ Z skoru [184, 185], bozulmuş açlık glukozu varlığı, 

kullandıkları ilaçlar, son bir yılda hastane yatış öyküsü, son bir yılda alevlenme sayısı, 

Shwachman Kulczycki skoru, kronik enfeksiyon varlığı, P. aeruginosa, S. aureus, 

Burkholderia cepecia kolonizasyonu varlığı, pankreatik yetmezlik, karaciğer hastalığı 

varlığı, kistik fibrozis genotipi ve fenotipi bilgileri hastaların dosyasından kaydedildi. 

Hastaların ve sağlıklı kontrollerin değerlendirmeleri Gazi Üniversitesi, Sağlık Bilimleri 

Fakültesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Anabilim Dalı, Kardiyopulmoner Rehabilitasyon 

ünitesinde iki günde yapıldı. Solunum fonksiyonları, solunum ve periferik kas kuvveti, 

fonksiyonel egzersiz kapasitesi ilk gün, solunum kas enduransı, üst ekstremite fonksiyonel 

egzersiz kapasitesi, statik ve dinamik denge, yaşam kalitesi ikinci gün değerlendirildi. Üst 

ekstremite egzersiz kapasitesi 6-PBRT, fonksiyonel egzersiz kapasitesi 6-DYT, kas 

oksijenizasyonu “Moxy® monitör”, statik denge (postüral stabilite) “Biodex Biosway® 

Portable Balance System” dinamik denge (postüral stabilite) Y denge testi, fiziksel aktivite 

seviyesi çok sensörlü fiziksel aktivite monitörü, solunum fonksiyonları spirometre, 

solunum kas kuvveti ağız basınç ölçüm cihazı, solunum kas enduransı artan eşik yükü 
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solunum kas enduransı testi ile, periferik kas kuvveti taşınabilir dijital el dinamometresi, 

yaşam kalitesi Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi (CFQ-R), nefes darlığı ve 

yorgunluk M. Borg ölçeği ile değerlendirildi. Çalışmamız COVID-19 pandemi sürecinde 

tamamlandı. Tüm hasta ve sağlıklılar COVID-19 tedbirleri kapsamında değerlendirmeye 

alındı.  

Çalışma Gazi Üniversitesi Klinik Araştırmalar Etik Kurulu tarafından, 07.12.2020 

tarihinde kabul edildi (Karar no: 839) (EK 1). Çalışmaya katılan çocuklara ve ailelerine 

çalışmanın kapsamı ve amacı anlatılarak, aydınlatılmış onam formu imzalatıldı (EK 2). 

3.2.2.Bireylerin değerlendirilmesi 

Hastaların ve sağlıklıların demografik özellikleri kaydedildi. Boy uzunlukları metre (m), 

beden ağırlıkları ise kilogram (kg) cinsinden kaydedildi. Vücut kütle indeksi, vücut 

ağırlığı/boy² (kg/m²) formülü kullanılarak hesaplandı ve VKİ yüzdelik değerleri kaydedildi 

[186, 187]. Bireylerin tanı ve şikayetlerinin başlama yaşı, özgeçmiş, kullanılan ilaçlar, kilo 

kaybı ve yemek yerken yaşanan problemler, ailedeki toplam birey sayısı,kardeş sayısı, 

kistik fibrozis hastası olan kardeş sayısı, ebeveynlerin eğitim ve çalışma durumu, ev içi 

sigara maruziyeti, prenatal sigara maruziyeti, akraba evliliği, eğitim durumu, egzersiz 

alışkanlığı, pulmoner rehabilitasyon programına dahil olup olmadığı bireyin kendisinden 

ve ailesinden alınan hikaye ile kaydedildi. 

3.2.3. Semptomların değerlendirilmesi 

Bireylerin akciğer sağlık hikayesi sorgulandı. Bireylerin öksürük, balgam, dispne, 

hemoptizi ve ortopne semptomları değerlendirildi. Öksürüğün prodüktif veya 

nonprodüktif, gece veya gündüz olma durumu sorgulandı. İstirahat ve efor dispnesinin 

varlığı ve şiddeti, efor dispnesine neden olan aktiviteler sorgulandı. 

3.2.4. Solunum fonksiyon testi 

Pulmoner fonksiyonların değerlendirilmesi Amerikan Toraks Derneği (ATS) ve Avrupa 

Solunum Derneği (ERS) ölçütlerine göre spirometre ile (Cosmed, Class II/Internally 
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Powered Equipment, Italy) dik oturma pozisyonunda burun kapalı olarak yapıldı [188]. 

Test yönergesi bireylere ayrıntılı anlatıldı. Birinci aşamada katılımcılardan tidal hacimde 

nefes alıp vermeleri istendi. İkinci aşamada sözel komutla derin bir inspirasyon yapılması 

en az altı saniye boyunca hiç durmadan ekspirasyon yapılması aralarda kesinlikle 

inspirasyon yapılmaması talimatı verildi. Derin bir inspirasyonla test bitirildi. Solunum 

fonksiyon testinde FVC, FEV1, FEV1/FVC, tepe akım hızı (PEF), FEF%25-75 akım hızı 

ölçüldü. Teknik olarak kabul edilebilir, %95 oranında uyumlu üç manevradan en iyisi 

istatistiksel analiz için seçildi. Solunum fonksiyon testi parametreleri yaş, cinsiyet, boy, 

vücut ağırlığına göre beklenen değerlerin yüzdesi olarak ifade edildi. Solunum fonksiyon 

testinde obstrüktif, restriktif veya karma tip solunum fonksiyon bozukluğuna karar 

verebilmek için algoritmalar kullanıldı [188-190]. 

 

Resim 3.1. Solunum fonksiyon testi 

3.2.5. Fonksiyonel egzersiz kapasitesi 

Fonksiyonel egzersiz kapasitesini değerlendirmede kullanılan 6-DYT, ATS ve ERS 

rehberlerine göre uygulandı. Test için 30 metrelik düz bir koridor belirlendi. Başlangıç ve 

bitiş noktası konilerle işaretlendi. Test yapılmadan önce bireylerden rahat bir kıyafet ve 
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uygun ayakkabı ile gelmeleri istendi. Test aynı gün içinde 30 dakika arayla iki kez 

uygulandı [191]. Test yapılmadan önce bireyler en az 10 dakika başlangıç noktasına yakın 

bir mesafede oturtularak dinlendirildi. Kalp hızı (KH) kalp hızı monitörü (Polar FT I00, 

Çin), sistolik kan basıncı (SKB) ve diyastolik kan basıncı (DKB) sfigmomanometre (Erka 

Perfect Aneroid, Almanya), oksijen saturasyonu (SpO2) taşınabilir pulse oksimetre (Nonin 

Onyx Vantage 9590, Minnesota, ABD), solunum frekansı (SF) bir dakikada aldığı 

solukları sayılarak, dispne, yorgunluk ve bacak yorgunluğu algısı M. Borg ile 

değerlendirildi. Bireylere test yönergesi anlatıldı. Altı dakika boyunca yürüyebildikleri 

kadar hızlı fakat koşmadan yürümeleri istendi. Yürümeye devam edemeyecek kadar 

rahatsızlık hissettiklerinde durup dinlenebilecekleri fakat bu sürenin test süresine dahil 

edileceği açıklandı. Test başlatıldı, her dakika sonunda bireylere kaç dakikasının kaldığı 

hatırlatıldı ve “çok iyi gidiyorsunuz” standart ifadesi kullanılarak bireyler cesaretlendirildi. 

Yürünen mesafe m cinsinden kaydedildi. Test sırasında herhangi bir semptom görülüp 

görülmediği, ek oksijen desteği ve yardımcı cihaz kullanımı kaydedildi. İki test arasından 

uzun olan mesafe değeri analiz için seçildi. 

Sağlıklı çocuk popülasyonunda 6-DYT mesafe değerinin yaş, cinsiyet, boy, kiloya göre 

normal değerleri bulunmaktadır. Beklenen 6-DYT mesafesinin hesaplanması için Li ve 

arkadaşlarının referans eşitliği kullanıldı [192]. 

Çizelge 3.1. Li ve arkadaşlarının 6-DYT mesafesinin hesaplanması için referans eşitliği 

Erkekler için: 554,16+[egzersizle kalp hızı değişimix1,76]+[boy (cm)x1,23] m 

Kadınlar için: 526,79+[egzersizle kalp hızı değişimix1,66]+[boy (cm)x0,62] m 
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Resim 3.2. Quadriseps femoris üzerine "Moxy" monitör yerleşimi-Altı dakika yürüme testi 

3.2.6. Üst ekstremite egzersiz kapasitesi 

Üst ekstremite egzersiz kapasitesini değerlendirmek için 6-PBRT kullanıldı. Bu test Celli 

ve arkadaşları tarafından KOAH hastalarında üst ekstremite egzersiz kapasitesini 

değerlendirmek için geliştirilmiştir [171]. Test için yatay düzlemde 10’ar cm ara ile toplam 

6 delik ve bunların 20 cm altına aynı hizaya açılmış 6 deliği olan tahta kullanıldı. Deliklere 

kolayca girip çıkabilen 4 adet tahta çubuk yerleştirildi. Tahta çubuklara uygun her biri 12 

gr ağırlığında 20 adet halka kullanıldı. Tahta çubukların yerleşiminde bireylerin omuz 

genişliği ölçüsü esas alındı. Boy ayarlaması için ayarlanabilir sandalye kullanıldı. Sandalye 

ve tahta arasındaki mesafe bireylerin kol uzunluğuna göre ayarlandı. Test aynı gün içinde 

30 dakika arayla iki kez uygulandı. Test yapılmadan önce bireyler en az 10 dakika 

oturtularak dinlendirildi. Kalp hızı kalp hızı monitörü (Polar FT I00, Çin), SKB ve DKB 

sfigmomanometre (Erka Perfect Aneroid, Almanya), SpO2 taşınabilir pulse oksimetre 

(Nonin Onyx Vantage 9590, Minnesota, ABD), SF bir dakikada aldığı solukları sayılarak, 

dispne, yorgunluk ve kol yorgunluğu M. Borg ile değerlendirildi. Bireylere test yönergesi 

anlatıldı. Bireylerden altı dakika boyunca iki eli ile halkaları önce aşağıdan yukarı sonra da 

yukarıdan aşağı takması istendi. Test sırasında düşen halkalara müdahele etmemesi ve teste 

devam etmeleri konusunda bireyler bilgilendirildi. Teste devam edemeyecek kadar 
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rahatsızlık hissettiklerinde durup dinlenebilecekleri fakat bu sürenin test süresine dahil 

edileceği açıklandı. Test başlatıldı, her dakika sonunda bireylere kaç dakikasının kaldığı 

hatırlatıldı ve “çok iyi gidiyorsunuz” standart ifadesi kullanılarak bireyler cesaretlendirildi. 

Aynı anda çıkarılıp takılan iki halka iki adet olarak kaydedildi. Düşen halkalar 

fizyoterapist tarafından ilgili tahta çubuğa yerleştirildi. Altı dakika sonunda toplam takılan 

halka, adet cinsinden kaydedildi. Test sırasında herhangi bir semptom görülüp 

görülmediği, ek oksijen desteği ve yardımcı cihaz kullanımı kaydedildi. İki test arasından 

en iyi değer analiz için seçildi. 

 

Resim 3.3. Deltoid üzerine "Moxy®" monitör yerleşimi-Altı dakika Pegboard ve Ring testi 

3.2.7. Solunum kas kuvveti 

Solunum kas kuvveti taşınabilir, elektronik ağız basınç ölçüm cihazı (Micro Medical 

MicroRM, İngiltere) kullanılarak ATS/ERS ölçütlerine göre yapıldı [193]. Maksimum 

inspiratuar basınç ve maksimum ekspiratuar basınç (MEP) ölçümü solunum kas kuvvetinin 

belirlenmesinde bireyler tarafından iyi tolere edilebilen, yaygın kullanılan istemli 

ölçümlerdir. Ölçümler ağızdan ölçülen birkaç saniyelik maksimal inspirasyon (Müller 

manevrası) veya ekspirasyon (Valsalva manevrası) sırasında bireyler sözel olarak 

cesaretlendirilerek yapıldı. Manevralar bireylere ayrıntılı bir şekilde anlatıldı. Bireylerden 
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MİP ölçümü için rezidüel hacime kadar maksimum ekspirasyon ardından total akciğer 

kapasitesine kadar hızlı ve derin inspirasyon yapmaları istendi. Maksimum ekspiratuar 

basınç ölçümü için total akciğer kapasitesine kadar maksimum inspirasyon ardından 

rezidüel hacime kadar hızlı ve derin ekspirasyon yapmaları istendi. Bireyler dik 

pozisyonda oturtuldu ve burunları mandalla kapatıldı, manevralar sırasında sözel olarak 

cesaretlendirildi. Her test için en az 2-3 saniye kuvvetli efor sürdürüldü. Maksimum 

ekspiratuar basınç ölçülürken hava kaçaklarını önlemek için ekspiratuar çaba sırasında 

katılımcıların yanakları desteklendi. Ölçülen ardışık değerler arasında %5’ten veya 5 

cmH2O’dan fazla fark varsa ölçüm en az 7 defa tekrarlandı. Ölçümler cmH2O olarak 

kaydedildi ve en yüksek değer analiz için seçildi [194]. Maksimum inspiratuar basınç ve 

MEP yaş ve cinsiyete göre beklenen değerin yüzdesi olarak ifade edilmiştir. Ölçümlerin 

yorumlanmasında Domenech-Clar ve arkadaşlarından alınan referans eşitlikleri kullanıldı 

[195]. 

Çizelge 3.2. Domenech-Clar ve arkadaşlarının solunum kas kuvveti referans eşitliği 

Erkekler için: MİP (cmH2O): -27,020–(4,132xyaş)-(0,003xboy (cm)xkilo (kg)) 

Erkekler için: MEP (cmH2O): 7,619+(7,806xyaş)+(0,004xboy (cm)xkilo (kg)) 

Kadınlar için: MİP (cmH2O): -33,854–(1,814xyaş)-(0,004xboy (cm)xkilo (kg)) 

Kadınlar için: MEP (cmH2O): 17,066+(7,22xyaş) 

 

Resim 3.4. Solunum kas kuvveti değerlendirmesi 
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3.2.8. Solunum kas enduransı 

Solunum kas enduransı inspiratuar kas eğitim cihazı (Power Breathe®, HaB International 

Ltd. Southam, İngiltere) kullanılarak artan eşik yükü solunum kas enduransı testi ile 

değerlendirildi [194, 196]. Bireylerden sandalyede dik pozisyonda oturmaları istendi 

burunları mandalla kapatıldı ve artan inspiratuar yüklere karşı nefes almaları istendi. Artan 

eşik yükü testi maksimal inspiratuar basıncın %20’si ile başlanarak yapıldı. İki dakikada 

bir basınçlar %20 artırılarak sırasıyla %40, %60, %80 ve %100’e çıkarıldı. Basınç 

değişiklikleri cihaz ağızdan çıkartılmadan yapıldı. Test sırasında her seviye için soluk 

sayısı ve süresi kaydedildi. En iyi ölçüm için bireylere standart talimatlar verildi. Test 

sırasında bireylerde aşırı nefes darlığı, şiddetli yorgunluk görüldüğünde veya ardışık 3 defa 

derin nefes alınamadığında test sonlandırıldı. Test öncesi ve sonrası KH, kalp hızı 

monitörü (Polar FT I00, Çin) ve SpO2 taşınabilir pulseoksimetre (Nonin Onyx Vantage 

9590, Minnesota, ABD) ile ölçüldü, nefes darlığı M. Borg ölçeği ile sorgulandı [197, 198]. 

Solunum endurans testinin yaşa göre referans değerleri kullanılarak beklenenin yüzdesi 

hesaplandı. Ölçümlerin yorumlanmasında Woszezenki ve arkadaşlarından alınan referans 

eşitliği kullanıldı [198]. 

Çizelge 3.3. Woszezenki ve arkadaşlarının inspiratuar kas enduransı referans eşitliği 

İnspiratuar kas enduransı (cmH2O): -23,861+(MİP (cmH2O)x0,654)+(yaşx1,493) 
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Resim 3.5. Solunum kas enduransı değerlendirmesi 

3.2.9. Periferik kas kuvveti 

Bireylerin izometrik periferik kas kuvveti taşınabilir el dinamometresi (JTECH Power 

Track Commander, Baltimore, ABD) ile ölçüldü. Ölçümler omuz abduktörleri ve diz 

ekstansörlerine sağ ve solda üçer kez tekrarlandı. Omuz abduktörleri için bireyler dik 

oturma pozisyonunda omuz 90 derece abdüksiyonda dirsek 135 derece fleksiyonda ön kol 

pronasyonda olacak şekilde pozisyonlandı. Cihaz humerusun lateral epikondili üzerine 

yerleştirildi yerçekimi yönünde bası uygulanarak bireylerin direnci kırılana kadar ölçüm 

sürdürüldü. Diz ekstansiyonu için başlangıçta bireylerden kalça ve diz 90 derece 

fleksiyonda oturmaları istendi. Popliteal fossa ile oturulan yüzey arasına yumuşak bir 

materyal yerleştirildi. İkinci aşamada bireylerden kalça düzgünlüğünü bozmadan dizlerini 

düz pozisyona getirmeleri istendi yerçekimi yönünde ayak bileği ekleminin 

proksimalinden direnç kırılana kadar bası uygulandı. Destek alınmaması için eller gövde 

üzerinde çapraz olarak bağlandı. Bireyler test sırasında gövdede herhangi bir yönde 

pozisyon değişiminin olmaması hususunda uyarıldı. En yüksek değer Newton (N) 

cinsinden kaydedilip analize alındı. Periferik kas kuvveti değerlerinin yaş ve cinsiyete göre 

normal değerleri bulunmaktadır. Ölçümlerin yorumlanmasında Beenakker ve 

arkadaşlarının referans eşitlikleri kullanıldı [199]. 
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Resim 3.6. Periferik kas kuvveti değerlendirmesi 

3.2.10. Kas oksijenizasyonu 

Kas oksijenizasyonu “Moxy®” monitör (Moxy, Fortiori Design LLC, Minnesota, ABD), 

kullanılarak değerlendirildi. Cihaz 6-PBRT sırasında deltoid kası üzerine 6-DYT sırasında 

quadriseps kas grubunun 1/3 alt motor noktasına unilateral olarak yerleştirildi. İstirahat 

ölçümleri ve kas oksijen saturasyonu (SmO2) sinyali stabilize olana kadar minimum 3 

dakika beklendi. İstirahatteki SmO2 (SmO2istirahat) ve total hemoglobin (THbistirahat) 6-PBRT 

ve 6-DYT sırasındaki SmO2, ortalama SmO2 (SmO2ort) ve total hemoglobinin minumum ve 

maksimum değerleri (SmO2min, SmO2max, ΔSmO2, SmO2ort-min, SmO2ort-max, ΔSmO2ort 

THbmin, THbmax, ΔTHb) değerleri ve toparlanmanın birinci dakikasında SmO2, SmO2ort, ve 

THb (SmO2top, SmO2top-ort, THbtop) değerleri kaydedildi. Kas oksijen saturasyonu değerleri 

yüzde (%), THb g/dl cinsinden ifade edildi [200]. 

“Moxy®” monitör, noktasının altındaki kas kılcal damarlarında lokal oksijen 

saturasyonunu ve toplam hemoglobini ölçen küçük (boyutlar:61×44×21 milimetre(mm)) 

hafif (42 g) deri üzerine yerleştirilen bir cihazdır. Dört ışık yayan diyottan ışık dalgalarını 

(630–850 nanometre) altındaki dokuya sırayla göndererek ve 12,5mm ve 25 mm konumlu 

iki dedektörde geri dönen dağınık ışık miktarını kaydederek çalışır. Her detektörde alınan 

ışığın penetrasyon derinliği, ışık kaynağı ile detektör arasındaki mesafenin yarısı kadardır. 
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Saçılan ışık, oksijenli ve oksijeni giderilmiş hemoglobine ait dalga boylarında absorbe 

edilen ışık miktarını belirlemek için bir doku ışık yayılma modeli ile Beer-Lambert 

yasasını birleştiren bir algoritma tarafından işlenir. Çapı 1 mm'den büyük olan mikro 

damarlara geçen ışığın tamamen absorbe edilmesi beklendiğinden, yansıyan ışığın çoğunun 

kılcal damarlardan geldiği ve dolayısıyla elde edilen ölçümlerin göreceli oksijen ihtiyacını 

kaslara karşı yansıttığı varsayılır [175]. Ölçülen SmO2 oksihemoglobinin, oksihemoglobin 

ve deoksihemoblobin toplamına oranının yüzle çarpımı olarak ifade edilir. Kastaki yüksek 

efor oksijen talebinin karşılanamadığı noktada düşük SmO2 seviyelerine neden olur. SmO2 

hemoglobin ayrışma eğrisinin kayması, diğer kimyasal ve nörolojik faktörlerden etkilenir 

[200]. 

 

Resim 3.7. Kas oksijenizasyonu değerlendirmesi 

3.2.11. Statik denge (Postüral stabilite) 

Statik denge “Biodex® Biosway Portable Balance System” (Biodex® Medical Systems 

Incorporated, Shirley, New York) kullanılarak değerlendirildi. Bireyler değerlendirme 

öncesi test hakkında bilgilendirildi ve elleri omuzlarında çaprazlanmış olarak çift ayak 

üzerinde pozisyonlandı.Test öncesinde bireylerden konumunu temsil eden siyah noktayı en 

içteki dairenin merkezinde tutması ve 20 saniye boyunca dengelerini korumaları istendi. 

Test sırasında monitor görsel algıyı engellemek için bir kağıtla kapatıldı. Bir kez deneme 

ölçümü yapıldı ve daha sonra dinlenme araları 10’ar saniye olan üç gerçek ölçüm alındı. 

Değerlendirme ilerledikçe zorlaşan dört farklı aşamada gerçekleştirildi. Statik denge birinci 

aşamada gözler açık sert yüzeyde ikinci aşamada gözler kapalı sert yüzeyde üçüncü 

aşamada gözler açık köpüklü yüzeyde dördüncü aşamada ise gözler kapalı köpüklü 
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yüzeyde değerlendirildi. Test sonucunda sistemden elde edilen veriler genel stabilite 

indeksi, anterior/posterior (AP) stabilite indeksi, medial/lateral (ML) stabilite indeksi ve 

bunların standart deviasyonları analiz için kaydedildi. Cihaz >27 kg bireylerde 

değerlendirme yapmaya uygundur. 27 kg ve altı bireyler değerlendirmeye alınamadı [201]. 

 

Resim 3.8. Statik denge (Postüral stabilite) değerlendirmesi 

3.2.12. Dinamik denge (Postüral stabilite) 

Dinamik denge Y denge testi ile değerlendirildi. Bireylerden her biri 120 derecelik açılarla 

yere sabitlenen 3 mezuranın merkezdeki birleşme noktası üzerinde durmaları istendi. 

Duruş ayağıyla ilişkili olarak hareket yönleri anterior, posteromedial, posterolateral olarak 

adlandırıldı. Test öncesi katılımcılara testin nasıl yapılacağı gösterilerek, deneme ölçümü 

yaptırıldı. Bireylerden uzanma bacağının en uç kısmıyla uzanabildikleri en uzak noktada 

yere hafifçe dokunmaları sağ ve sol bacak olmak üzere her yöne 3 uzanma yapmaları 

istendi. Uzanım mesafelerinin ortalamaları cm cinsinden kaydedildi. Bireyin alt ekstremite 

uzunluğunun sonuçları etkilememesi ve sonuçların yüzde şeklinde alınması için her 

uzanışın mesafesi bireyin alt ekstremite uzunluğuna bölünüp 100 ile çarpıldı. Bireyin 
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dengesini kaybetmesi, duruş ayağının hareket ettirilmesi veya topuğunun kalkması gibi 

durumlarda testler tekrarlandı [202]. 

 

Resim 3.9. Dinamik denge (Postüral stabilite) değerlendirmesi 

3.2.13. Fiziksel aktivite seviyesi 

Fiziksel aktivite seviyesi çok sensörlü metabolik holter (Sensewear®, BodyMedia®, Inc 

Pittsburgh, ABD) cihazı kullanılarak değerlendirildi. Bireylerden cihazı elastik bir kemer 

ile baskın olmayan kollarına olekranonun en az beş cm yukarısına gelecek şekilde (triseps 

brachii kas gövdesi) kesintisiz dört gün takmaları istendi [203]. Bireylere cihazı sadece 

banyo yaparken çıkarabileceği, banyo süresinin uzun tutulmaması, banyo sonrası cihazın 

takılacağı alanın kurulanıp cihazın aynı şekilde takılması söylendi. Dört gün boyunca 

ölçülen parametrelerin ortalaması alındı. Veriler yaş, cinsiyet, boy, kilo kullanılarak 

“BodyMedia® SenseWear® 7.0 Software” programı ile analiz edildi [204]. 

Metabolik holter cihazı hareketi (üç boyutlu akselerometre), galvanik deri cevabını, derinin 

sıcaklığını ve ısısını ölçen sensörler içerir. Bu sensörlerden gelen sinyaller ile kaydedilen 

veriler özel algoritmalar kullanılarak enerji tüketiminin tahminini sağlar [205]. Cihaz ile 

toplam enerji harcaması (joule/gün), 3 metabolik eş değerin (MET) üzerindeki aktif enerji 
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harcaması (joule/gün) ve fiziksel aktivite süresi (dk/gün), ortalama MET (MET/gün), adım 

sayısı (s/gün), yatarakgeçen süre (dk/gün) ve uyku süresi (dk/gün) ölçülür [206].  

Bireylerin adım sayılarına göre fiziksel aktivite seviyesi; kızlar için <7000 adım/gün= 

inaktif, 7000-9499 adım/gün= az aktif, 9500-1199 adım/gün= biraz aktif, 12000-14499 

adım/gün= aktif, >14500 adım/gün= çok aktif, erkekler için <10000 adım/gün= inaktif, 

10000-12499 adım/gün= az aktif, 12500-14999 adım/gün= biraz aktif, 15000-17499 

adım/gün= aktif, >17500 adım/gün= çok aktif olarak sınıflandırılmıştır [207]. Bireylerin 

MET değerlerine göre fiziksel aktivite seviyesi; <1,5 MET= inaktif, 1,5–3,99 MET= az 

aktif, 4–5,99 MET= orta aktif ve >6 MET= çok aktif olarak sınıflandırılmıştır [208]. 

 

Resim 3.10. Fiziksel aktivite seviyesi değerlendirmesi 

3.2.14. Yaşam kalitesi 

Yaşam kalitesi kistik fibrozis hastalarında geçerliliği olan Yeniden Düzenlenmiş Kistik 

Fibrozis Anketi (CFQ-R) Türkçe uyarlaması ile değerlendirildi [209]. Miami Üniversitesi 

Psikoloji Bölümünden Dr. Alexandra Quittner tarafından geliştirilen ölçeğin Türkçe 

geçerlilik ve güvenilirliği Yüksel ve ark. tarafından yapılmıştır. Ölçeğin farklı yaş 

gruplarına uygulanabilen 3 formu mevcuttur. Her alt başlık 0-100 üzerinden puanlanmakta 

yüksek puanlar daha iyi yaşam kalitesini ifade etmektedir [210]. 
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Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi (CFQ-R) (6-11 yaş) (Görüşmecinin 

uygulayacağı form) 

Bu form fizyoterapist tarafından bireylere uygulandı. Anket 35 sorudan oluşmakta ve 4 

puanlık Likert skalası üzerinden yanıtlanmaktadır. Soruların bir kısmı çok 

doğru/çoğunlukla doğru/biraz doğru/hiç doğru değil şeklinde, bir kısmı ise her 

zaman/sıklıkla/bazen/hiç şeklinde seçenekler içermektedir. Sorulara geçmeden önce mavi 

ve turuncu kartlar hazırlanarak örnek üzerinden seçenekler anlatıldı. Bireylerden 

cevaplarına karşılık gelen kartı seçmeleri istendi. Anket fiziksel işlevsellik (1-6. sorular), 

duygusal işlevsellik (7-14. sorular), sosyal işlevsellik (20-26. sorular), beden görünümü 

(27-28, 30. sorular) beslenme bozuklukları (15, 16, 19. sorular) tedavi yükü (17, 18, 29. 

sorular) ve 2 semptom: solunum (31-34. sorular) ve sindirim bulguları (35. soru) alt 

başlıklarını içermektedir [210]. 

Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi (CFQ-R) (12-13 yaş) (Hastanın kendi 

kendine uygulayacağı form) 

Bireylerin tercih ve bilişsel düzeyleri dikkate alınarak kendi kendine veya fizyoterapist 

tarafından uygulandı. Anket fiziksel işlevsellik (1-6. sorular), duygusal işlevsellik (7-14. 

sorular), sosyal işlevsellik (20-26. sorular), beden görünümü (27-29. sorular), beslenme 

bozuklukları (15, 17, 19. sorular), tedavi yükü (16, 18, 30. sorular) ve 2 semptom: solunum 

(31-34. sorular) ve sindirim bulguları (35. soru) alt başlıklarını içermektedir [210]. 

Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi (CFQ-R) (14 yaş ve üzeri) (Hastanın kendi 

kendine uygulayacağı form) 

Bireyler anketi kendi kendilerine uyguladı. 50 soru içeren anket 3 farklı Likert skalası 

(çok/biraz/çok az/hiç; her zaman/sıklıkla/bazen/hiç/çok doğru/çoğunlukla doğru/biraz 

yanlış/çok yanlış) ile değerlendirilen 39 soru 6 çoktan seçmeli sorudan oluşmaktadır. 

Anket fiziksel işlevsellik (1-5, 13, 19, 20. sorular), rol işlevselliği (35-38. sorular), canlılık 

(vitality) (6, 9-11. sorular), duygusal işlevsellik (7, 8, 12, 31, 33. sorular), sosyal işlevsellik 

(22, 23, 27-30. sorular), beden görünümü (24-26. sorular), beslenme bozuklukları (14, 21, 

50. sorular), tedavi yükü (15-17. sorular), sağlık algısı (18, 32, 34. sorular); ve 3 semptom: 
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tartı (39. soru), solunum (40-42, 44-46. sorular), sindirim bulguları (47-49. sorular) alt 

başlıklarını içermektedir [210]. 

3.2.15. Nefes darlığı ve yorgunluk 

Nefes darlığı ve yorgunluk değerlendirmesi için M. Borg ölçeği kullanıldı. Modifiye Borg 

Ölçeği istirahatte ve/veya aktivite sırasındaki nefes darlığı ve yorgunluğu 0-10 arasında 

puanlayan subjektif bir ölçektir. En düşük 0 puan “hiç yok” en yüksek 10 puan “çok 

şiddetli” nefes darlığı ve yorgunluğu ifade eder [211]. 

3.3. İstatistiksel Analiz 

İstatistiksel analiz için Windows tabanlı SPSS 15 istatistiksel analiz programı kullanıldı. 

Çalışmanın planlanma aşamasında çalışmaya %95 etki büyüklüğü, %95 güç ve % 5’lik Tip 

1 hata ile en az 13 KF hastası ve 13 sağlıklı bireyin çalışmaya dahil edilmesine karar 

verildi. Değişkenlerin normal dağılıma uygunluğu görsel (histogram ve olasılık grafikleri) 

ve analitik yöntemlerle “Kolmogorov-Smirnov/Shapiro-Wilk testleri" kullanılarak 

incelendi. Tanımlayıcı analizler normal dağılan değişkenler için ortalama fark [%95 güven 

aralığı (%95CI)] ve standart sapma, sayımla belirtilen değişkenler için yüzde (%) değeri, 

normal dağılmayan değişkenler için ortanca ve çeyrekler arası açıklık (%25-75) değerleri 

kullanılarak verildi. Normal dağılıma uyan değişkenlerin karşılaştırılmasında Bağımsız 

Örneklem t testi (Student t test) kullanıldı. Uymayan verilerin karşılaştırılmasında Mann-

Whitney U testi kullanıldı. Sayılamayan veriler Ki-kare testi ile karşılaştırıldı. İstatistiksel 

analizde yanılma olasılığı p<0,05 olarak belirlendi. Güç analizi G* Power programında 

yapılarak sonuçlar yorumlanmıştır. 
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4. BULGULAR 

Çalışmaya Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Göğüs Hastalıkları Bilim Dalı tarafından 

takip edilen ve Gazi Üniversitesi Sağlık Bilimleri Fakültesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon 

Bölümü, Kardiyopulmoner Rehabilitasyon Ünitesine Şubat-Temmuz 2021tarihleri arasında 

rehabilitasyon için yönlendirilen 39 kistik fibrozis hastası ve tanısı konulmuş bir hastalığı 

olmayan, asemptomatik, yaş ve cinsiyet eşleştirilmiş 24 sağlıklı çocuk dahil edildi. Otuz 

dokuz KF hastasından 28’i, 24 sağlıklıdan 23’ü analize alındı ve karşılaştırıldı (Şekil 4.1) 

 
Şekil 4.1. Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların dağılımı 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların grubun yaş, boy uzunluğu, vücut ağırlığı, 

vücut kütle indeksi, vücut kütle indeksi Z skorları istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05). 

Hastaların boy uzunluğu ve vücut ağırlığı Z skoru sağlıklılardan istatistiksel anlamlı olarak 

daha azdı (p<0,05, Çizelge 4.1). 
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Çizelge 4.1.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların demografik özelliklerinin 

karşılaştırılması 

Özellikler 

Kistik fibrozis Sağlıklı 

Ort.fark %95CI/U p X±SS/ Ortanca 

(IQR) 

X±SS/ Ortanca 

(IQR) 

Yaş (yıl) 10 (8,5-13) 9 (7-15) 296 0,621 

Boy uzunluğu (cm) 141,04±18,53 147,09±22,76 -6,05 (-17,66-5,56) 0,300 

Boy Z skoru (SD) -0,51±1,15 0,56±1,08 -1,06 (-1,70-(-0,43)) 0,001* 

Vücut ağırlığı (kg) 29,75 (24,20-40,75) 36 (24-52) 255 0,204 

Vücut ağırlığı Z skoru (SD) -0,92±1,15 0,24±1,03 -1,16 (-1,78-(-0,53)) <0,001* 

Vücut kütle indeksi (kg/m2) 16,42±2,51 17,79±3,31 -1,37 (-3,01-0,26) 0,099 

Vücut kütle indeksi Z skoru (SD) -0,63 (-1,90-0,02) -0,37 (-1,48-1,03) 251 0,182 

Bağımsız örneklem t testi, Mann Whitney U testi, SD: Standart deviasyon, *p<0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların cinsiyet dağılımları istatistiksel olarak 

benzerdi (p>0,05 Çizelge 4.2). 

Çizelge 4.2. Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların cinsiyetlerinin karşılaştırılması 

 
Kistik fibrozis Sağlıklı 

p 
n % n % 

Erkek 17 60,7 13 56,5 
0,762 

Kadın 11 39,3 10 43,5 

Pearson ki-kare testi, p>0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların boy Z skoruna göre sınıflandırmaları benzerdi 

(p>0,05, Çizelge 4.3). 

Çizelge 4.3.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların boy Z skoruna göre 

sınıflandırmalarının karşılaştırılması 

Z skoruna göre sınıflandıma 
Kistik fibrozis Sağlıklı 

p 
n % n % 

Çok kısa (<-3SD) 1 3,6 0 0 

0,879 
Kısa  (≤-3 SD-<-2 SD) 1 3,6 0 0 

Normal (≥-2 SD-≤+2 SD) 25 89,3 21 91,3 

Uzun (>+2 SD-≤+3 SD) 1 3,6 2 8,7 

Ki-kare testi, SD: Standart deviasyon, p>0,05. 
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Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların vücut ağırlığı Z skoruna göre sınıflandırmaları 

benzerdi (p>0,05, Çizelge 4.4). 

Çizelge 4.4.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların vücut ağırlığı Z skoruna göre 

sınıflandırmalarının karşılaştırılması 

Z skoruna göre sınıflandırma 
Kistik fibrozis Sağlıklı 

p 
n % n % 

Çok zayıf (<-3SD) 1 3,6 0 0 

0,355 Zayıf  (≤-3 SD-<-2 SD) 4 14,3 1 4,3 

Normal (≥-2 SD) 23 82,1 22 95,7 

Ki-kare testi, SD: Standart deviasyon, p>0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların vücut kütle indeksi Z skoruna göre 

sınıflandırmaları benzerdi (p>0,05, Çizelge 4.5). 

Çizelge 4.5.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların vücut kütle indeksi Z skoruna 

göre sınıflandırmalarının karşılaştırılması 

Z skoruna göre sınıflandırma 
Kistik fibrozis Sağlıklı 

p 
n % n % 

Çok zayıf (<-3SD) 3 10,7 0 0 

0,134 Zayıf (≤-3 SD-<-2 SD) 3 10,7 2 8,7 

Normal (≥-2 SD-≤+1SD) 20 71,4 15 65,2 

Hafif şişman (<+1SD-≤+2SD) 2 7,1 6 26,1  

Şişman (obez) (>+2SD) 0 0 0 0  

Ki-kare testi, SD: Standart deviasyon, p>0,05. 

Kistik fibrozis hastası çocukların ter klorür konsantrasyonları Çizelge 4.6’da verilmiştir. 

Çizelge 4.6. Kistik fibrozis hastası çocukların ter klorür konsantrasyonları 

 Kistik fibrozis  

 X±SS 

Ter klorür konsantrasyonları (mmol/L) 105,39±29,33 

 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların eğitim seviyeleri istatistiksel olarak benzerdi 

(p>0,05, Çizelge 4.7). 
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Çizelge 4.7.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların eğitim seviyelerinin 

karşılaştırılması 

Eğitim seviyesi 
Kistik fibrozis Sağlıklı 

p 
n % n % 

Okula başlamamış 1 3,6 2 8,7 

0,281 İlkokul 11 39,3 10 43,5 

Ortaokul 10 35,7 4 17,4 

Lise 6 21,4 7 30,4  

Ki-kare testi, p>0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların ailelerindeki akraba evliliği oranları 

istatistiksel olarak benzerdi. Hasta çocukların 10’unun (%35,7) sağlıklı çocukların 3’ünün 

(%13) ailesinde akraba evliliği vardı (p>0,05, Çizelge 4.8). 

Çizelge 4.8. Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların ailelerinde akraba evliliği öyküsü 

 
Kistik fibrozis Sağlıklı 

p 
n % n % 

Var 10 35,7 3 13 
0,065 

Yok 18 64,3 20 87 

Pearson ki-kare testi, p>0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların ailelerinin çalışma oranları istatistiksel olarak 

benzerdi (p>0,05, Çizelge 4.9). 

Çizelge 4.9. Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların ailelerinin çalışma oranlarının 

karşılaştırılması 

Aile çalışma durumu 
Kistik fibrozis Sağlıklı 

p 
n % n % 

Yalnız anne çalışıyor 0 0 0 0 

0,268 Yalnız baba çalışıyor 20 71,4 13 56,5 

Her ikisi de çalışıyor 8 28,6 10 43,5 

Her ikisi de çalışmıyor 0 0 0 0  

Ki-kare testi, p>0,05. 
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Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların annelerinin eğitim seviyeleri istatistiksel 

olarak benzerdi (p>0,05) fakat babalarının eğitim seviyeleri istatistiksel anlamlı olarak 

farklıydı (p<0,05, Çizelge 4.10). 

Çizelge 4.10.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların anne-babalarının eğitim 

seviyelerinin karşılaştırılması 

 
Kistik fibrozis Sağlıklı 

p 
n % n % 

Anne eğitim seviyesi      

• Okumamış 1 3,6 0 0 

 • Okuryazar 1 3,6 0 0 

• İlkokul 8 28,6 4 17,4 

• Ortaokul 5 17,9 1 4,3 0,264 

• Lise 6 21,4 6 26,1  

• Üniversite 6 21,4 8 34,8  

• Lisansüstü 1 3,6 4 17,4  

Baba eğitim seviyesi      

• Okumamış 0 0 0 0  

• Okuryazar 0 0 0 0  

• İlkokul 7 25 2 8,7  

• Ortaokul 2 7,1 3 13 0,027* 

• Lise 7 25 3 13  

• Üniversite 12 42,9 9 39,1  

• Lisansüstü 0 0 6 26,1  

Ki-kare testi, *p<0,05. 

Kistik fibrozis hastası çocuk ve sağlıklı çocukların evde yaşayan toplam birey, kardeş ve 

KF hastası kardeş sayıları istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05, Çizelge 4.11). Kistik 

fibrozis hastası çocukların 3’ünün (%10,7) kardeşi KF hastasıydı. 

Çizelge 4.11. Kistik fibrozis hastası çocuk ve sağlıklı çocukların evde yaşayan toplam 

birey, kardeş ve KF hastası kardeş sayılarının karşılaştırılması 

 
Kistik fibrozis Sağlıklı 

U p 
Ortanca (IQR) Ortanca (IQR) 

Evdeki toplam birey sayısı (s) 4 (4-5) 4 (4-5) 307 0,757 

Kardeş sayısı (s) 2 (1,5-3) 2 (2-3) 310 0,808 

Kistik fibrozis hastası kardeş sayısı (s) 0 (0-0) 0 (0-0) 287,5 0,109  

Mann Whitney U testi, p>0,05 
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Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların prenatal ve pasif sigara maruziyet oranları 

benzerdi (p>0,05). Kistik fibrozis hastası çocukların 7’sinin (%25), sağlıklı çocukların 

4’ünün (%17,4) prenatal sigara maruziyeti vardı (Çizelge 4.12). 

Çizelge 4.12.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların prenatal ve pasif sigara 

maruziyet oranlarının karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı p 

 n % n %  

Prenatal sigara maruziyeti (var/yok) 7/21 25/75 4/19 17,4/82,6 0,734 

Pasif sigara maruziyeti (var/yok) 0/28 0/100 1/22 4,3/95,7 
0,451 

 

Fisher’s kesin ki-kare testi, p>0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların sigara öyküleri benzerdi (p>0,05). Hasta ve 

sağlıklı çocuklar hiç sigara kullanmamıştı. 

Kistik fibrozis hastası çocukların tanı yaşı Çizelge 4.13’te verilmiştir. 

Çizelge 4.13. Kistik fibrozis hastası çocukların tanı yaşı 

 Kistik fibrozis  

 Ortanca (IQR) 

Tanı yaşı (ay) 4 (3-6,75) 

Kistik fibrozis hastası çocukların şikayetlerinin başlama zamanı Çizelge 4.14’te verilmiştir. 

Çizelge 4.14. Kistik fibrozis hastası çocukların şikayetlerinin başlama zamanı 

 
Kistik fibrozis 

n % 

Doğumdan hemen sonra 18 64,3 

1-5 (aylık) 7 25 

>5 (aylık) 3 10,7 

Kistik fibrozis hastası çocukların özgeçmişleri Çizelge 4.15’te verilmiştir. 
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Çizelge 4.15. Kistik fibrozis hastası çocukların özgeçmişleri 

 
Kistik fibrozis 

n % 

Nazal polip cerrahisi 3 10,8 

Nazal polip 2 7,2 

Apendektomi 4 14,4 

Kistik fibrozis ilişkili diyabet 3 10,7 

Bağırsak cerrahisi 1 3,6 

Hidronefroz+böbrek taşı 1 3,6 

Pankreatit 1 3,6 

Karaciğer büyümesi 1 3,6 

Tonsillektomi 1 3,6 

Osteoporoz 1 3,6 

Reflü+gastrit 1 3,6 

Uyku apnesi 1 3,6 

Kistik fibrozis hastası çocukların kullandıkları ilaçlar Çizelge 4.16’da verilmiştir. 

Çizelge 4.16. Kistik fibrozis hastası çocukların kullandıkları ilaçlar 

İlaçlar 
Kistik fibrozis 

n % 

Dornase alfa 28 100 

Tobramisin 1 3,6 

Hipertonik salin 13 46,4 

Salbutamol 12 42,9 

Proton pompa inhibitörü 27 96,4 

Pankreatik enzim replesmanı 

tedavisi 
27 %96,4 

İnsülin 2 7,1 

Ek vitamin ve mineral kullanımı 27 96,4 

Ek tuz kullanımı 10 35,7 

Kistik fibrozis hastası çocukların KFTR gen mutasyon dağılımları Çizelge 4.17’de 

verilmiştir. 
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Çizelge 4.17. Kistik fibrozis hastası çocukların KFTR gen mutasyon dağılımları 

KFTR gen mutasyonları 
Kistik fibrozis 

n % 

F508del/M470V 2 7,1 

N1303K homozigot 1 3,6 

F508del homozigot 4 14,2 

2183AA>G/G85E 1 3,6 

2183AA>G homozigot 1 3,6 

G85E homozigot 1 3,6 

Q220X/2694/T/G 1 3,6 

2789+5G>A/R1162X 1 3,6 

N1303K/F508del 1 3,6 

F508del/R110C 1 3,6 

1677delTA/2789+5G>A 1 3,6 

D110H homozigot 1 3,6 

c.3209G>A/R1070Q/6178R/S466X(TAG) 1 3,6 

G178R/-  1 3,6 

1677delTA/L732X 1 3,6 

I148T homozigot 1 3,6 

G542X homozigot 1 3,6 

W1282X  1 3,6 

F508del/1677delTA 1 3,6 

G1247X 1 3,6 

D1152H homozigot 1 3,6 

Henüz belirlenmedi 1 3,6 

Yok 2 7,1 

Kistik fibrozis hastası çocukların fenotip sınıflaması Çizelge 4.18’de verilmiştir. Hastaların 

6’sı (%21,4) hafif, 13’ü (%46,4) ağır fenotipe sahipti. 

Çizelge 4.18. Kistik fibrozis hastası çocukların fenotip sınıflaması 

 Kistik fibrozis  

 n % 

Hafif fenotip 6 21,4 

Ağır fenotip 13 46,4 

Sınıflama yapılamadı 9 32,1 
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Kistik fibrozis hastası çocukların Shwachman-Kulczycki skorları Çizelge 4.18’de 

verilmiştir. 

Çizelge 4.19. Kistik fibrozis hastası çocukların Shwachman-Kulczycki skorları 

 Kistik fibrozis  

 Ortanca(IQR) 

Shwachman-Kulczycki skoru (puan) 85 (75-90) 

Kistik fibrozis hastası çocukların Shwachman-Kulczycki skorlarına göre sınıflandırılması 

Çizelge 4.20’de verilmiştir. Bu skorlamaya göre hastaların 12’si (%42,9) mükemmel 9’u 

(%32,1) iyi, 6’sı (%21,4) orta, 1’i (%3,6) ciddi zayıf durumdaydı. 

Çizelge 4.20.  Kistik fibrozis hastası çocukların Shwachman-Kulczycki skorlarına göre 

sınıflandırılması 

Shwachman-Kulczycki skoru sınıflaması 
Kistik fibrozis 

n % 

Mükemmel (86-100 puan) 12 42,9 

İyi (71-85 puan) 9 32,1 

Orta (56-70 puan) 6 21,4 

Zayıf (41-55 puan) 0 0 

Ciddi zayıf (<40 puan) 1 3,6 

Kistik fibrozis hastası çocuklarda kronik enfeksiyon ve kolonizasyon varlığı Çizelge 

4.21’de verilmiştir. Hastaların 5’inde (%17,9) kronik enfeksiyon, 3’ünde P.aeruginosa, 

7’sinde (%25) S. aureus, 1’inde (%3,6) E. coli kolonizasyonu vardı. 

Çizelge 4.21. Kistik fibrozis hastası çocuklarda kronik enfeksiyon ve kolonizasyon varlığı 

 
Kistik fibrozis 

n % 

Kronik enfeksiyon 5 17,9 

Pseudomonas aeruginosa  3 10,7 

Haemophilus influenza  0 0 

Staphylococcus aureus  7 25 

Burkholderia cepacia kompleksi 0 0 

E.coli 1 3,6 
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Kistik fibrozis hastası çocuklarda bozulmuş açlık glukozu, pankreatik yetmezlik ve 

karaciğer hastalığı varlığı Çizelge 4.22’de verilmiştir. Hastaların 6’sında (%21,4) 

bozulmuş açlık glukozu, 26’sında (%92,9) pankreatik yetmezlik, 1’inde (%3,6) karaciğer 

hastalığı vardı. 

Çizelge 4.22.  Kistik fibrozis hastası çocuklarda bozulmuş açlık glukozu, pankreatik 

yetmezlik ve karaciğer hastalığı varlığı 

 
Kistik fibrozis 

n % 

Bozulmuş açlık glukozu   

Var/yok 6/22 21,4/77,6 

Pankreatik yetmezlik   

Var/yok 26/2 92,9/7,1 

Karaciğer hastalığı   

Var/yok 1/27 3,6/96,4 

Kistik fibrozis hastası çocukların son bir yılda hastanede yatış ve alevlenme sayıları 

Çizelge 4.23’de verilmiştir. 

Çizelge 4.23.  Kistik fibrozis hastası çocukların son bir yılda hastanede yatış ve alevlenme 

sayıları 

 Kistik fibrozis  

 Ortanca (IQR) 

Hastanede yatış sayısı (<1 yıl) (n) 1 (1-2) 

Alevlenme sayısı (<1 yıl) (n) 1(1-1,5) 

Kistik fibrozis hastası çocukların tamamı pulmoner rehabilitasyon tedavisi alıyordu. 

Uyguladıkları pulmoner rehabilitasyon modalitelerinin dağılımı Çizelge 4.24’te verilmiştir. 
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Çizelge 4.24.  Kistik fibrozis hastası çocukların uyguladığı pulmoner rehabilitasyon 

modalitelerinin dağılımı 

Modaliteler 
Kistik fibrozis 

n % 

Perküsyon ve ek öneriler (trambolin, balon şişirme vb.) 6 21,4 

Threshold PEP® 14 50 

Threshold IMT® 2 7,1 

Vest® ve threshold PEP® 1 3,6 

Threshold IMT® ve triflo® 1 3,6 

Aerobika® 1 3,6 

Threshold PEP® ve threshold IMT® 2 7,1 

Threshold PEP® ve volümetrik spirometre® 1 3,6 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların egzersiz yapma oranları benzerdi (p>0,05). 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların çoğunun düzenli egzersiz alışkanlığı yoktu 

(Çizelge 4.25). 

Çizelge 4.25.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların egzersiz alışkanlıklarının 

karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı p 

 n % n %  

Var/yok 0/28 0/100 1/22 4,3/95,7 0,451 

Fisher’s kesin ki-kare testi, p>0,05. 

Kistik fibrozis hastası çocukların belirti ve bulguları Çizelge 4.26’da verilmiştir. 
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Çizelge 4.26. Kistik fibrozis hastası çocukların belirti ve bulguları 

 Kistik fibrozis 

Belirti ve bulgular n %  

Öksürük (var/yok) 20 71,4  

• Prodüktif 18 64,3  

• Kuru 2 7,1  

İstirahatte dispne (var/yok) 1 3,6  

Eforla dispne (var/yok) 8 28,6  

Ortopne (var/yok) 1 3,6  

Balgam (var/yok) 22 78,6  

• Mukoid 2 7,1  

• Pürülan 3 10,7  

• Mukopürülan 16 57,1  

Son iki haftada kilo kaybı (var/yok) 3 10,7  

Yemek yerken problem (var/yok) 9 32,1  

Gece terlemesi (var/yok) 7 25  

Göğüs ağrısı (var/yok) 8 28,6  

• İstirahatte 0 0  

• Öksürükte 6 21,4  

• Eforda 2 7,1  

Hemoptizi (var/yok) 2 7,1  

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların M. Borg ölçeğine göre efor dispne algılarının 

karşılaştırılması Çizelge 4.27’de verilmiştir. Kistik fibrozis hastası çocukların efor dispne 

algıları istatistiksel anlamlı olarak sağlıklıklardan yüksekti (p<0,05). 

Çizelge 4.27.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların efor dispne algılarının 

karşılaştırılması 

 
  Kistik fibrozis Sağlıklı p 

Ortanca (IQR) 
 

Ortanca (IQR) 

Efor dispne algısı (M. Borg) (0-10) 0 (0-1) 0 (0-0) 0,011* 

Mann Whitney U testi *p<0,05 

Kistik fibrozis hastası çocukların 5’i (%17,9) iştahsızdı. Hastaların 3’ünün (%10,7) balgam 

ve öksürük nedeniyle 1’inin (%3,6) nazal polip nedeniyle yemek yeme isteği azalmıştı. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların solunum fonksiyon testi sonuçlarının 

karşılaştırılması Çizelge 4.28’de verilmiştir. Hasta çocukların FVC (L), FVC (%), FEV1 

(L), FEV1 (%), PEF (%), FEF%25-75 (L), FEF%25-75 (%) değerleri sağlıklılardan istatistiksel 

anlamlı olarak daha azdı (p<0,05). Grupların FEV1/FVC, PEF (L) değerleri benzerdi 



73 

 

(p>0,05). Hasta çocukların 8’inde (%28,6) restriktif tip, 5’inde (%17,9) obstrüktif tip, 

4’ünde (%14,3) karma tip solunum fonksiyon bozukluğu 7’sinde (%25) küçük havayolu 

obstrüksiyonu vardı. 

Çizelge 4.28.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların solunum fonksiyon testi 

sonuçlarının karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı 
Ort.Fark %95CI/U p 

 X±SS/Ortanca (IQR) X±SS/Ortanca (IQR) 

FVC (L) 1,69 (1,31-2,41) 2,16 (1,78-4,07) 190,50 0,013* 

FVC (%) 77,25±22,71 100±17,06 -22,750 ((-34,268)-(-11,231)) <0,001* 

FEV1 (L) 1,51 (0,99-2,14) 1,91 (1,59-3,39) 184 0,009* 

FEV1 (%) 76,75±25,51 104,52±18,13 -27,771 ((-40,493)-(-15,050)) <0,001* 

FEV1/FVC 85,39±10,12 89,19±6,11 -3,69 (-8,53-1,14) 0,131 

PEF (L) 3,25 (2,01-4,06) 3,80 (2,90-6,07) 226 0,069 

PEF (%) 76,18±22,93 93±16,16 -16,821 ((-28,227)-(-5,415)) 0,005* 

FEF%25-75 (L) 1,69 (1,1-2,43) 2,43 (1,91-3,86) 169 0,004* 

FEF%25-75 (%) 74,32±37,53 114,78±29,33 -40,461 ((-59,741)-(-21,181)) <0,001* 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, FEV1: Zorlu ekspirasyonun birinci saniyesinde çıkarılan hava hacmi, 

FVC: Zorlu vital kapasite, FEV1/FVC: Zorlu ekspirasyonun birinci saniyesinde çıkarılan hava hacminin zorlu vital 

kapasiteye oranı, PEF: Tepe ekspiratuar akım hızı, FEF%25-75: Zorlu ekspirasyon ortası akım hızı, *p<0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların 6-DYT istirahat vital bulguları,test sonu fark 

değerleri ve toplam mesafenin karşılaştırılması Çizelge 4.29’de verilmiştir. Kistik fibrozis 

hastası çocukların istirahat DKB, SF, dispne, yorgunluk algısı sağlıklı çocuklardan 

istatistiksel anlamlı olarak daha yüksekti (p<0,05). İstirahat saturasyonu ve SKB fark 

değeri ise daha azdı (p<0,05). Grupların istirahat KH, zirve KH, SKB ve quadriseps 

femoris (QF) yorgunluk algıları benzerdi (p>0,05). Hasta çocukların 19’unun (%67,9) 

sağlıklı çocukların 13’ünün (%56,5) 6-DYT mesafesi beklenenin %80’inden azdı. 

Grupların 6-DYT mesafe ve beklenenin yüzdesi istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05) 

fakat, hasta çocukların 6-DYT mesafesi (35,35 m) klinik anlamlı alarak daha azdı (1-β= 

0,36). 
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Çizelge 4.29.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların 6-DYT istirahat vital bulguları, 

test sonu fark değerleri ve toplam mesafenin karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı 

Ort.Fark %95CI/U p 
 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

KH (istirahat) (atım/dk) 96,18±15,24 97,04±13,68 -0,86 (-9,09-7,36) 0,834 

ΔKH (atım/dk) 42,71±17,37 47,70±26,79 
-4,98  

(-17,47-7,51) 
0,427 

KH (zirve) (atım/dk) 138,89±20,79 144,74±25,42 -5,84 (-18,84-7,15) 0,370 

KH (zirve) (%) 66,46±10,41 69,09±12,20 -2,63 (-9-3,7) 0,409 

SpO2 (istirahat) (%) 97 (95-98) 98 (98-99) 168,5 0,003* 

ΔSpO2 (%) 0 (-2-1) 0 (-1-0) 301 0,685 

SKB (istirahat) (mmHg) 110 (100-110) 105 (100-110) 316,5 0,913 

ΔSKB (mmHg) 8 (3-10) 10 (10-20) 193 0,013* 

DKB (istirahat) (mmHg) 70 (70-80) 70 (60-80) 203 0,018* 

ΔDKB (mmHg) 3,50 (0-10) 5 (0-10) 314 0,874 

SF (istirahat) (soluk/dk) 24 (20-26) 20 (16-22) 149 0,001* 

ΔSF (soluk/dk) 8 (8-12) 8 (8-12) 270,5 0,281 

Dispne (istirahat) (M. Borg) (0-10) 0 (0-0,25) 0 (0-0) 253 0,039* 

ΔDispne (M. Borg) (0-10) 2 (0,5-3) 1 (0-3) 258,5 0,223 

Yorgunluk (istirahat) (M. Borg) (0-10) 0,25 (0-1,5) 0 (0-0) 205,5 0,010* 

ΔYorgunluk (M. Borg) (0-10) 2 (1-3) 1 (0-3) 239 0,076 

QF (istirahat) (M. Borg) (0-10) 0 (0-1) 0 (0-0) 250,5 0,099 

ΔQF yorgunluk (M. Borg) (0-10) 3 (2-4) 2 (1-3) 228,5 0,073 

6-DYT mesafe (m) 555,21±80,02 590,57±74,96 
-35,35 

(-79,34-8,63) 
0,113 

6-DYT mesafe (%) 73,59±9,32 77,13±7,58 
-3,54 

(-8,39-1,31) 
0,149 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, 6-DYT: 6 dakika yürüme testi, KH: Kalp hızı, SpO2: Saturasyon, 

SKB: Sistolik kan basıncı, DKB: Diyastolik kan basıncı, SF: Solunum frekansı, M. Borg: Modifiye Borg ölçeği, QF: 

Quadriseps femoris, *p<0,05. 

 

Şekil 4.2. Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların ölçülen ve beklenenin yüzdesi  

6-DYT değerlerinin karşılaştırılması 
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Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların 6-PBRT istirahat vital bulguları, test sonu fark 

değerleri ve toplam halka sayılarının karşılaştırılması Çizelge 4.30’da verilmiştir. Kistik 

fibrozis hastası çocukların istirahat SF, dispne ve yorgunluk fark değerleri sağlıklılardan 

istatistiksel anlamlı olarak daha yüksekti (p<0,05). İstirahat SpO2 ve SF fark değeri ise 

daha azdı (p<0,05). Grupların istirahat KH, SKB, DKB, dispne, yorgunluk, kol yorgunluğu 

algısı ve 6-PBRT toplam halka sayıları benzerdi (p>0,05). 

Çizelge 4.30.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların 6-PBRT istirahat vital 

bulguları, test sonu fark değerleri ve toplam halka sayılarının 

karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı 

Ort. Fark 

%95CI/U 
p 

 
X±SS/ Ortanca 

(IQR) 

X±SS/ 

Ortanca 

(IQR) 

KH (istirahat) (atım/dk) 99,25±14,46 95,70±11,51 3,55 (-3,92-11,02) 0,344 

ΔKH (atım/dk) 8 (3,5-17) 14 (5-20) 263 0,263 

KH (zirve) (atım/dk) 109,32±16 108,09±12,34 1,23 (-6,94-9,41) 0,763 

KH (zirve) (%) 52,28±7,83 51,57±5,61 0,71 (-3,20-4,62) 0,716 

SpO2 (istirahat) (%) 97 (95-98) 98 (98-98) 111,5 <0,001* 

ΔSpO2 (%) 0 (-1-1) 0 (-1-0) 321 0,984 

SKB (istirahat)(mmHg) 107,5 (100-110) 105 (100-110) 318,5 0,945 

ΔSKB (mmHg) 5 (0-10) 5 (0-10) 289,5 0,529 

DKB (istirahat) (mmHg) 70 (67,5-72,5) 70 (60-80) 284 0,451 

ΔDKB (mmHg) 0 (0-10) 5 (0-10) 299 0,646 

SF (istirahat) (soluk/dk) 24 (20-26) 20 (16-24) 159,5 0,001* 

ΔSF (soluk/dk) 4 (4-8) 4 (0-8) 210,5 0,024* 

ΔDispne (M. Borg) (0-10) 0,25 (0-1,5) 0 (0-0) 219 0,030* 

Yorgunluk (istirahat) (M. Borg) (0-10) 0 (0-0,75) 0 (0-0,5) 291 0,465 

ΔYorgunluk (M. Borg) (0-10) 1 (0-3) 0 (0-0,5) 212,5 0,030* 

Kol yorgunluğu (istirahat) (M. Borg) 

(0-10) 
0 (0-1) 0 (0-0) 262,5 0,140 

ΔKol yorgunluğu (M. Borg) (0-10) 3,48±1,73 2,65±1,61 0,82 (-0,11-1,77) 0,085 

6-PBRT halka sayısı (s) 296,5 (256-359) 279 (230-371) 278 0,405 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, 6-PBRT: 6 dakika Pegboard ve Ring testi, KH: Kalp hızı, , SpO2: 

Saturasyon, SKB: Sistolik kan basıncı, DKB: Diyastolik kan basıncı, SF: Solunum frekansı,  M. Borg: Modifiye Borg 

ölçeği,*p<0,05. 
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Şekil 4.3. Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların 6-PBRT toplam halka sayılarının 

karşılaştırılması 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların solunum kas kuvveti değerleri Çizelge 4.31’de 

verilmiştir. Kistik fibrozis hastası çocukların MİP ve %MİP değerleri istatistiksel anlamlı 

olarak sağlıklılardan daha azdı (p<0,05), MEP ve %MEP değerleri ise benzerdi (p>0,05). 

Kistik fibrozis hastası çocukların 9’unun (%32,1) %MİP’i, 10’unun (%35,7) %MEP’i 

beklenenin%80’inden azdı. 

Çizelge 4.31.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların solunum kas kuvveti 

değerlerinin karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı 

Ort.fark %95CI/U p 
 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

MİP (cmH2O) 69 (55,5-91) 92 (69-107) 204,5 0,026* 

MİP (%) 92,04±27,26 110,72±31,44 -18,68 [(-35,20-(2,16)] 0,027* 

MEP (cmH2O) 92,5±25,58 107,52±38,96 -15,02 (-33,27-3,23) 0,105 

MEP (%) 92,89±27,58 105,31±32,04 -12,41 (-29,18-4,36) 0,143 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, MİP: Maksimum inspiratuar basınç, MEP: Maksimum 

ekspiratuar basınç, *p<0,05. 
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Şekil 4.4.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların MİP ve MEP değerlerinin 

karşılaştırılması 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların solunum kas enduransı ve solunum kas 

enduransı testi fark değerlerinin karşılaştırılması Çizelge 4.32’de verilmiştir. Hasta ve 

sağlıklı çocukların ölçülen ve beklenenin yüzdesi solunum kas enduransı, istirahat KH, 

dispne, KH ve dispne fark değerleri istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05). Hasta çocukların 

istirahat SpO2’si sağlıklılardan istatistiksel anlamlı olarak daha azdı (p<0,05). Sağlıklı 

çocukların dispne fark değerleri hastalardan istatistiksel anlamlı olarak daha yüksekti 

(p<0,05). 

Çizelge 4.32.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların solunum kas enduransı ve 

solunum kas enduransı testi fark değerlerinin karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı 
Ort. Fark%95 

CI/U 
p 

 
X±SS/Ortanca 

(IQR) 
X±SS/Ortanca (IQR) 

Solunum kas enduransı 

(cmH2O)  
23,5 (11,9-37,5) 22,8 (18,4-42) 252 0,185 

Solunum kas enduransı (%)  53,5 (39,81-82,5) 71,53 (37,17-91,7) 319 0,955 

KH (istirahat) (atım/dk) 96,5±15,84 95,3±11,82 1,19 (-6,82-9,21) 0,766 

SpO2 (istirahat) (%) 97 (95,5-98) 98 (97-99) 147 0,001* 

Dispne (istirahat) 

(M. Borg) (0-10) 
0 (0-0) 0 (0-0) 301 0,506 

ΔKH (atım/dk) 3,5 (1-8,5) 7 (2-18) 243 0,133 

ΔSpO2 (%) 0,82±1,98 0,3±1,77 0,51 (-0,55-1,58) 0,336 

ΔDispne (M. Borg)  

(0-10) 
0,25 (0-1) 1 (0-3) 220 0,045* 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, KH: Kalp hızı, M. Borg: Modifiye Borg ölçeği SpO2: 

Saturasyon, *p<0,05.  
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Şekil 4.5. Kistik fibrozis hastası  ve sağlıklı çocukların ölçülen ve beklenenin yüzdesi 

solunum kas enduransı değerlerinin karşılaştırılması 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların periferik kas kuvveti karşılaştırması Çizelge 

4.33’de verilmiştir. Hasta çocukların ölçülen sağ diz ekstansör kas kuvveti (p= 0,052), 

beklenen değerlerin yüzdesi olarak ifade edilen diz ekstansör ve omuz abdüktör kas 

kuvveti değerleri sağlıklılardan istatistiksel anlamlı olarak daha azdı (p<0,05). Grupların 

ölçülen sol diz ekstansör, sağ ve sol omuz abdüktör kas kuvveti değerleri istatistiksel 

olarak benzerdi (p>0,05). Kistik fibrozis hastası çocukların 25’inin (%92,6) sağ, 22’sinin 

(%81,5) sol diz ekstansör, 12’sinin (%44,4) sağ ve 20’sinin (%74,1) sol omuz abdüktör kas 

kuvveti beklenenin %80’inin altındaydı. 

Çizelge 4.33.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların kas kuvveti değerlerinin 

karşılaştırılması 

 

Kistik fibrozis (n=27) Sağlıklı (n=28) 

U p X±SS/Ortanca 

(IQR) 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

Omuz abduktörleri (Sağ) (N) 103 (85-138) 127 (94,60-180) 226,5 0,102 

%Omuz abduktörleri (Sağ) (N) 79,77 (65,61-104,12) 102,33 (83,92-125,51) 170,5 0,006* 

Omuz abduktörleri (Sol) (N) 92 (70-118) 99 (79,20-193) 223 0,088 

%Omuz abduktörleri (Sol) (N) 70,44 (55,93-87,63) 88,13 (79,57-111,36) 158 0,003* 

Diz ekstansörleri (Sağ) (N) 121 (103-211) 167 (134-325) 210,5 0,052* 

%Diz ekstansörleri (Sağ) (N) 61,60 (52,44-71,28) 82,07 (68,15-100,27) 146 0,001* 

Diz ekstansörleri (Sol) (N) 129 (107-211) 162 (138-374) 219,5 0,076 

%Diz ekstansörleri (Sol) (N) 61,60 (53,60-71,28) 93,98 (64,74-109,46) 157,5 0,003* 

Mann Whitney U testi, N:Newton, *p<0,05. 
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Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların istirahatte, 6-DYT sırasında ve toparlanmada 

ölçülen QF kas oksijen saturasyonu, toplam hemoglobin seviyeleri ve fark değerlerinin 

karşılaştırılması Çizelge 4.34’te verilmiştir. Kistik fibrozis hastası çocukların THbmin, 

Thbmax (p<0,05) veTHbtop değerleri sağlıklı çocuklardan istatistiksel anlamlı olarak daha 

yüksek (p=0,059), SmO2ort-min değerleri ise daha azdı (p=0,059). Grupların SmO2istirahat, 

SmO2min, SmO2max, SmO2top, SmO2top-ort, ΔSmO2 ve ΔTHb değerleri istatistiksel olarak 

benzerdi (p>0,05). Hastalarda SmO2min istatistiksel anlamlılığa yakın (1-β=0,47) daha azdı. 

Çizelge 4.34.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların istirahatte,6-DYT sırasında ve 

toparlanmada ölçülen kas oksijen saturasyonu, toplam hemoglobin seviyesi 

ve fark değerlerinin karşılaştırılması 

 
Kistik fibrozis 

(n=27) 
Sağlıklı (n=22) 

Ort.fark %95CI/U p 
 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

SmO2istirahat (%) 93 (90-96) 94 (84-96) 278,5 0,879 

SmO2min (%) 37 (29-41) 41 (30-51) 208,5 0,075 

SmO2max (%) 54 (48-63) 61 (48-73) 233,5 0,201 

ΔSmO2 (%) 19 (12-24) 15 (11-21) 276,5 0,680 

SmO2ort-min (%) 38 (30-41) 41,5 (35-51) 203 0,059* 

SmO2ort-max (%) 52 (47-62) 59,5 (47-70) 234 0,205 

ΔSmO2ort (%) 17 (10-20) 14 (10-19) 270,5 0,594 

SmO2top (%) 58,89±15,51 55,77±16,20 3,11 (-6,02-12,25) 0,496 

SmO2top-ort (%) 57,52±15,62 55,41±15,08 2,1 (-6,77-10,99) 0,635 

THbistirahat (g/dl) 12,26±0,74 12,25±0,48 0,01 (-0,35-0,38) 0,932 

THbmin (g/dl) 12,15 (12-12,36) 11,87 (11,70-12,19) 177 0,016* 

Thbmax (g/dl) 12,49 (12,27-12,64) 12,21 (12,05-12,58) 181,5 0,020* 

ΔTHb (g/dl) 0,27 (0,16-0,42) 0,25 (0,14-0,35) 251,5 0,360 

THbtop (g/dl) 12,33±0,34 12,11±0,44 0,21 (-0,008-0,43) 0,059* 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, SmO2: Kas oksijen saturasyonu, SmO2istirahat: İstirahat 

kas oksijen saturasyonu, SmO2min: Test sırasında minumum kas oksijen saturasyonu, SmO2max: Test sırasında 

maksimum kas oksijen saturasyonu, SmO2ort-min: Test sırasında minumum ortalama kas oksijen saturasyonu, 

SmO2ort-max: Test sırasında maksimum ortalama kas oksijen saturasyonu, SmO2top: Toparlanma kas oksijen 

saturasyonu, SmO2top-ort: Toparlanma ortalama kas oksijen saturasyonu, THb: Toplam hemoglobin seviyesi, 

THbistirahat: İstirahat toplam hemoglobin seviyesi, THbmin: Test sırasında minumum toplam hemoglobin 

seviyesi, Thbmax: Test sırasında maksimum toplam hemoglobin seviyesi, THbtop: Toparlanma toplam 

hemoglobin seviyesi, *p<0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların istirahatte, 6-PBRT sırasında ve toparlanmada 

ölçülen deltoid kas oksijen saturasyonu, toplam hemoglobin seviyeleri ve fark değerlerinin 
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karşılaştırılması Çizelge 4.35’te verilmiştir. Hasta çocukların THbistirahat değerleri sağlıklı 

çocuklardan istatistiksel anlamlı olarak daha yüksekti (p<0,05). Hastaların ΔTHb değerleri 

sağlıklı çocuklardan istatistiksel anlamlı olarak daha azdı (p<0,05). Grupların SmO2istirahat, 

SmO2min, SmO2max, SmO2ort-min, SmO2ort-max, SmO2top, SmO2top-ort, ΔSmO2, THbmin, Thbmax 

ve THbtop istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05). 

Çizelge 4.35.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların istirahatte, 6-PBRT sırasında ve 

toparlanmada ölçülen kas oksijen saturasyonu, toplam hemoglobin seviyesi 

ve fark değerlerinin karşılaştırılması 

 
Kistik fibrozis 

(n=28) 
Sağlıklı (n=22) 

Ort.fark %95CI/U p 
 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

SmO2istirahat (%) 93 (90-94) 93 (92-95) 275 0,512 

SmO2min (%) 51,11±16,11 52,05±20,30 -0,93 (-11,28-9,40) 0,856 

SmO2max (%) 71,39±11,78 71,59±16,90 -0,19 (-8,36-7,96) 0,961 

ΔSmO2 (%) 16,5 (11,5-23,5) 20 (13-25) 276,5 0,538 

SmO2ort-min (%) 53 (43-61) 55,5 (41-66) 295,5 0,807 

SmO2ort-max (%) 69,89±11,79 70,09±17,85 -0,19 (-8,64-8,25) 0,963 

ΔSmO2ort (%) 14 (10-20) 15,5 (12-23) 274 0,506 

SmO2top (%) 71,11±14,45 65,82±19,93 5,28 (-4,48-15,06) 0,282 

SmO2top-ort (%) 69,36±14,29 65,09±19,48 4,26 (-5,33-13,86) 0,376 

THbistirahat (g/dl) 12,40±0,65 12,03±0,43 0,36 (0,04-0,69) 0,027* 

THbmin (g/dl) 11,91 (11,64-12,18) 11,60 (11,47-12,05) 234,5 0,151 

Thbmax (g/dl) 12,27 (11,96-12,58) 12,27 (11,85-12,86) 297,5 0,837 

ΔTHb (g/dl) 0,19 (0,15-0,40) 0,35 (0,23-0,62) 205 0,044* 

THbtop(g/dl) 12,01 (11,77-12,39) 11,68 (11,54-12,40) 249,5 0,253 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, SmO2: Kas oksijen saturasyonu, SmO2istirahat: İstirahat 

kas oksijen saturasyonu, SmO2min: Test sırasında minumum kas oksijen saturasyonu, SmO2max: Test sırasında 

maksimum kas oksijen saturasyonu, SmO2ort-min: Test sırasında minumum ortalama kas oksijen saturasyonu, 

SmO2ort-max: Test sırasında maksimum ortalama kas oksijen saturasyonu, SmO2top: Toparlanma kas oksijen 

saturasyonu, SmO2top-ort: Toparlanma ortalama kas oksijen saturasyonu, THb: Toplam hemoglobin seviyesi, 

THbistirahat: İstirahat toplam hemoglobin seviyesi, THbmin: Test sırasında minumum toplam hemoglobin 

seviyesi, Thbmax: Test sırasında maksimum toplam hemoglobin seviyesi, THbtop: Toparlanma toplam 

hemoglobin seviyesi, *p<0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların gözler açık ve kapalı, yumuşak ve sert 

zeminde statik postüral stabilite indekslerinin karşılaştırılması Çizelge 4.36’de 

verilmiştir.“Biodex Biosway ® Portable Balance System” sistemi >27 kg bireylerde ölçüm 

yaptığından 17 KF hastası ve 15 sağlıklı çocuk verisi sunulmuştur. Kistik fibrozis hastası 
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çocukların gözler açık yumuşak zeminde medial-lateral stabilite indeksi istatistiksel 

anlamlı olarak daha yüksekti (p<0,05). Grupların gözler açık ve kapalı sert zemin, gözler 

kapalı yumuşak zemindeki statik postüral stabilite indeksleri, gözler açık yumuşak 

zemindeki genel stabilite indeksi, anterior-posterior stabilite indeksi ve salınım indeksleri 

benzerdi (p>0,05). 

Çizelge 4.36.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların gözler açık ve kapalı, yumuşak 

ve sert zeminde statik postüral stabilite indekslerinin karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis (n=17) Sağlıklı (n=15) 

Ort.fark %95CI/U p 
 

X±SS/Ortanca 
(IQR) 

X±SS/Ortanca 
(IQR) 

Gözler açık sert zemin     

• Genel stabilite indeksi (%) 0,8 (0,6-1,2) 1 (0,7-1,2) 103,5 0,362 

• AP stabilite indeksi (%) 0,7 (0,4-1) 0,9 (0,6-1) 101 0,314 

• ML stabilite indeksi (%) 0,3 (0,2-0,5) 0,4 (0,2-0,6) 112 0,552 

• Genel salınım indeksi (%) 0,46 (0,39-0,71) 0,56 (0,44-0,82) 116,5 0,678 

• AP salınım indeksi (%) 0,45 (0,39-0,71) 0,57 (0,39-0,86) 116 0,664 

• ML salınım indeksi (%) 0,29 (0,26-0,40) 0,32 (0,19-0,47) 123 0,865 

Gözler açık yumuşak zemin     

• Genel stabilite indeksi (%) 1,88±0,92 1,47±0,62 0,40 (-0,18-0,99) 0,169 

• AP stabilite indeksi (%) 1,1 (0,9-1,8) 0,85 (0,7-1,7) 92,5 0,292 

• ML stabilite indeksi (%) 0,9 (0,6-1,1) 0,6 (0,5-0,9) 69,5 0,048* 

• Genel salınım indeksi (%) 0,83 (0,69-1,25) 0,8 (0,61-1,07) 93,5 0,311 

• AP salınım indeksi (%) 1,05±0,48 0,86±0,35 0,19 (-0,12-0,5) 0,226 

• ML salınım indeksi (%) 0,69±0,24 0,55±0,20 0,13 (-0,03-0,29) 0,116 

Gözler kapalı sert zemin     

• Genel stabilite indeksi (%) 1,3 (1,1-1,4) 1,2 (0,7-2) 113,5 0,596 

• AP stabilite indeksi (%) 1 (0,8-1,1) 0,9 (0,6-1,7) 123 0,865 

• ML stabilite indeksi (%) 0,6 (0,4-1) 0,4 (0,2-0,9) 94 0,204 

• Genel salınım indeksi (%) 0,76 (0,6-0,95) 0,73 (0,38-1,04) 123,5 0,880 

• AP salınım indeksi (%) 0,76 (0,6-0,9) 0,75 (0,43-1,13) 116 0,664 

• ML salınım indeksi (%) 0,42 (0,36-0,46) 0,33 (0,16-0,57) 102 0,335 

Gözler kapalı yumuşak zemin     

• Genel stabilite indeksi (%) 2,6±0,9 2,57±1,11 0,02 (-0,70-0,76) 0,937 

• AP stabilite indeksi (%) 2,02±0,81 1,97±0,88 0,05 (-0,57-0,67) 0,865 

• ML stabilite indeksi (%) 1 (0,9-1,4) 1,15 (0,8-1,8) 115,5 0,889 

• Genel salınım indeksi (%) 1,34 (1,16-1,98) 1,34 (1,13-1,68) 114,5 0,858 

• AP salınım indeksi (%) 1,49±0,49 1,55±0,73 -0,05 (-0,5-0,39) 0,791 

• ML salınım indeksi (%) 0,85 (0,73-1,25) 0,97 (0,67-1,28) 85,5 0,183 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, AP:Anterior-posterior ML:Medial-lateral, *p<0,05. 
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Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların sağ alt ekstremite dinamik postüral stabilite 

puanları sol alt ekstremite anterior, posteromedial ve posterolateral uzanma mesafeleri ile 

posteromedial ve posterolateral ölçüm değerleri benzerdi (p>0,05). Hasta çocukların 

anterior ölçüm değerleri sağlıklılardan istatistiksel anlamlı olarak daha yüksekti (Çizelge 

4.37) (p<0,05). 

Çizelge 4.37.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların dinamik postüral stabilite 

puanlarının karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı 
Ort. Fark %95 

CI/U 
p 

 
X±SS/Ortanca 

(IQR) 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

Sağ alt ekstremite     

• Anterior (cm) 75,26±17,36 74,61±13,02 0,65 (-8,14-9,45) 0,882 

• Posteromedial (cm) 59,79±15,35 67,09±18,22 -7,3 (-16,74-2,14) 0,127 

• Posterolateral (cm) 75,06±18,76 74,10±20,35 0,95 (-10,06-11,98) 0,862 

• Anterior ölçüm 1,06±0,21 0,99±0,22 0,07 (-0,02-0,16) 0,132 

• Posteromedial ölçüm 0,87 (0,72-0,97) 0,87 (0,74-0,94) 309 0,806 

• Posterolateral ölçüm 1,06±0,22 0,97±0,16 0,08 (-0,02-0,19) 0,114 

Sol alt ekstremite     

• Anterior (cm) 75,18±16,78 71,74±14,02 3,43 (-5,38-12,26) 0,437 

• Posteromedial (cm) 61,89±16,04 63,36±14,36 -1,46 (-10,12-7,18) 0,734 

• Posterolateral (cm) 71,33 (64,33-94,33) 76 (61,67-89,67) 307,5 0,784 

• Anterior ölçüm 1,06±0,19 0,95±0,12 0,1 (0,01-0,2) 0,017* 

• Posteromedial ölçüm 0,87±0,18 0,84±0,14 0,03 (-0,06-0-12) 0,497 

• Posterolateral ölçüm 1,07 (0,95-1,22) 0,98 (0,92-1,11) 256,5 0,215 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, *p<0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların fiziksel aktivite parametrelerinin 

karşılaştırılması Çizelge 4.38’de verilmiştir. Çok sensörlü fiziksel aktivite monitörünü 

takmak istemeyen hasta ve sağlıklı çocuklar olduğundan 25 KF hastası, 18 sağlıklı çocuk 

verisi sunulmuştur. Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların toplam enerji harcaması, 

fiziksel aktivite süresi, yatarak geçen süre, aktif enerji harcaması, adım sayısı, uyku süresi 

ve ortalama MET değerleri istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05). 
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Çizelge 4.38.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların fiziksel aktivite 

parametrelerinin karşılaştırılması 

 

Kistik fibrozis 

(n=25) 
Sağlıklı (n=18) 

Ort.fark %95CI/U p 
X±SS/Ortanca 

(IQR) 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

Toplam enerji harcaması 

(joule/gün) 
5777 (4544-7348) 6860 (5907-8451) 152 0,072 

Fiziksel aktivite süresi 

(>3MET) (dk/gün) 
216,28±132,24 171,5±92,24 44,78 (-29,49-119,05) 0,230 

Yatarak geçen süre (dk/gün) 540 (502-561) 560 (517-609) 198 0,506 

Aktif enerji harcaması 

(joule/gün) 
1764 (847-3174) 2010,5 (1158-2876) 220 0,902 

Adım sayısı (adım/gün) 9406,84±4898,5 9465,61±2639,31 
-58,77 (-2627,78-

2510) 
0,960 

Uyku süresi (dk/gün) 446,08±54,12 448,33±58,56 -0,73 (-47,68-46,22) 0,975 

Ortalama MET (MET/gün) 1,85±0,35 1,71±0,23 0,14 (-0,04-0,33) 0,135 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi,  MET: Metabolik eş değer, p>0,05 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların günlük adım sayısına göre fiziksel aktivite 

seviyesi sınıflamasının karşılaştırılması Çizelge 4.39’da verilmiştir. Grupların günlük adım 

sayısına göre fiziksel aktivite seviyesi sınıflamaları istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05). 

Hastaların 14’ü (%56), sağlıklıların 8’i (%44,4) inaktif, hastaların 3’ü (%12) ve 

sağlıklıların 1’i (%5,6) çok aktifti. 

Çizelge 4.39.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların günlük adım sayısına göre 

fiziksel aktivite seviyesi sınıflamasının karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı 
p 

 n % n % 

İnaktif 

• Erkekler için: <10000 adım/gün 

• Kadınlar için: <7000 adım/gün 

14 56 8 44,4 

0,288 

Az aktif 

• Erkekler için: 10000-12499 adım/gün 

• Kadınlar için: 7000-9499 adım/gün 

3 12 5 27,8 

Biraz aktif 

• Erkekler için: 12500-14999 adım/gün 

• Kadınlar için: 9500-11999 adım/gün 

0 0 2 11,1 

Aktif 

• Erkekler için: 15000-17499 adım/gün 

• Kadınlar için: 12000-14499 adım/gün 

5 20 2 11,1 

Çok aktif 

• Erkekler için: ≥17500 adım/gün 

• Kadınlar için: ≥14500 adım/gün 

3 12 1 5,6 

Ki-kare testi, p>0,05. 
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Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların ortalama MET’e göre fiziksel aktivite seviyesi 

sınıflamasının karşılaştırılması Çizelge 4.40’da verilmiştir. Grupların ortalama MET’e göre 

fiziksel aktivite seviyesi sınıflamaları istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05). Hastaların 4’ü 

(%16) sağlıklıların 3’ü (%16,7) inaktifti. 

Çizelge 4.40.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların ortalama MET’e göre fiziksel 

aktivite seviyesi sınıflamasının karşılaştırılması 

 Kistik fibrozis Sağlıklı 
p 

 n % n % 

İnaktif (≤1,5 MET) 4 16 3 16,7 
1,000 

Az aktif (1,5-3,99 MET) 21 84 15 83,3 

Fisher’s kesin ki-kare testi, MET: Metabolik eş değer, p>0,05. 

Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların Yeniden Düzenlenmiş Kistik Fibrozis Anketi 

(CFQ-R) puanlarının karşılaştırılması Çizelge 4.41’de verilmiştir. 6-13 yaş KF hastası 

çocukların fiziksel işlevsellik, tedavi yükü ve solunum bulguları puanları, 14 yaş üzeri KF 

hastası çocukların ise tedavi yükü puanları sağlıklılardan istatistiksel anlamlı olarak daha 

azdı (p<0,05). 6-13 yaş çocukların duygusal işlevsellik, sosyal işlevsellik, beden 

görünümü, beslenme bozuklukları ve sindirim bulguları puanları, 14 yaş üzeri çocukların 

ise fiziksel işlevsellik, rol işlevselliği, duygusal işlevsellik, sosyal işlevsellik, beslenme 

bozuklukları, sağlık algısı, solunum ve sindirim bulguları puanları benzerdi (p>0,05). 14 

yaş üzeri sağlıklı çocukların canlılık, beden görünümü, tartı puanları hastalardan 

istatistiksel anlamlı olarak daha azdı (p<0,05). 
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Çizelge 4.41.  Kistik fibrozis hastası ve sağlıklı çocukların Yeniden Düzenlenmiş Kistik 

Fibrozis Anketi puanlarının karşılaştırılması 

 

Kistik fibrozis Sağlıklı 

Ort.fark %95CI/U p X±SS/Ortanca 

(IQR) 

X±SS/Ortanca 

(IQR) 

6-13 yaş     

Fiziksel işlevsellik (0-100)  61,11±22,81 75,34±14,9 [-14,23 (-27,49-(-0,97)] 0,036* 

Duygusal işlevsellik (0-100) 83,33 (75-87,5) 81,25 (75-87,5) 174,5 0,964 

Sosyal işlevsellik (0-100) 50,82±17,20 59,82±13,91 -8,99 (-19,59-1,6) 0,094 

Beden görünümü (0-100) 72,22 (55,55-88,88) 88,88 (66,66-100) 129,5 0,162 

Beslenme bozuklukları (0-100) 77,77 (33,33-88,88) 88,88 (72,20-100) 114 0,062 

Tedavi yükü (0-100) 64,64±18,98 100±0,00 -35,35 [(-45,01-(-25,7)] <0,001* 

Solunum bulguları (0-100) 83,33 (66,66-91,66) 100 (100-100) 65,5 0,001* 

Sindirim bulguları (0-100) 66,66 (66,66-100) 66,66 (66,66-83,33) 156 0,463 

14 yaş ve üzeri     

Fiziksel işlevsellik (0-100) 78,47±19,62 90,47±9,54 -12 (-32,77-8,77) 0,214 

Rol işlevselliği (0-100) 91,66 (91,66-100) 100 (83,33-100) 20 0,879 

Canlılık (0-100) 77,77±13,61 61,08±13,59 16,69 (-0,04-33,34) 0,049* 

Duygusal işlevsellik (0-100) 80 (80-93,33) 80 (66,66-80) 13,5 0,260 

Sosyal işlevsellik (0-100) 75,92±15,58 66,66±19,24 9,25 (-12,38-30,89) 0,367 

Beden görünümü (0-100) 100 (100-100) 66,66 (33,33-100) 7,5 0,036* 

Beslenme bozuklukları (0-100) 100 (100-100) 100 (77,77-100) 12 0,082 

Tedavi yükü (0-100) 55,55 (33,33-66,66) 100 (88,88-100) 0 0,002* 

Sağlık algısı (0-100) 81,47±16,73 79,36±14,95 2,11 (-17,20-21,44) 0,814 

Tartı (0-100) 100 (66,66-100) 0 (0-100) 8 0,047* 

Solunum bulguları (0-100) 65,74±25,68 83,33±14,70 -17,59 (-42,61-7,43) 0,150 

Sindirim bulguları (0-100) 88,88 (88,88-100) 88,88 (77,77-88,88) 12 0,161 

Bağımsız örneklem t testi ve Mann Whitney U testi, *p<0,05 
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5. TARTIŞMA 

Çalışmamızın en önemli sonuçları KF hastası çocuklarda fonksiyonel egzersiz kapasitesi 

klinik olarak, inspiratuar, alt ve üst ekstremite kas kuvveti, fiziksel aktivite seviyesi 

azalmış, solunum fonksiyonları, yaşam kalitesi ölçeğinin bazı alt parametreleri (fiziksel 

işlevsellik, solunum bulguları ve tedavi yükü) kötüleşmiş; eforla dispne algısı artmıştı. 

Hastaların %75’inin klinik durumu iyiydi ve üst ekstremite egzersiz kapasitesi, ekspiratuar 

kas kuvveti, solunum kas enduransı, statik ve dinamik denge korunmuştu. Hastaların 

istirahat ve aktivitede toplam hemoglobin seviyesi artmıştı ve hem alt hem üst ektremite 

submaksimal aktivite sırasında kas oksjien saturasyonu sağlıklılardan daha çok azaldı. 

Hastalarda kronik enfeksiyon, kolonizasyon ve pankreatik yetmezlik yaygındı. Hastaların 

tamamı havayolu temizleme tekniklerini uyguluyordu. 

Çalışmamızın üstünlükleri; çalışmamızda KF hastası çocukların değerlendirilmesi 

güvenilir, geçerli ve standart yöntemler ile yapılmıştır. Kalite kontrol için çalışmaya 

başlamadan önce ve devam ederken değerlendirmelerinin doğru yöntemler ile yapılıp 

yapılmadığı, ölçüm cihazlarının kalibrasyonları ve cihazların kullanım yöntemleri belli 

aralıklar ile kontrol edilmiştir. Çalışmamız KF hastası çocuklarda üst ekstremite egzersiz 

kapasitesinin değerlendirildiği ve submaksimal efor sırasında kas oksijeni ve hemoglobin 

seviyesinin ölçüldüğü ilk çalışmadır. 

Kistik fibrozis kronik, ilerleyici, obstrüktif tip solunum fonksiyon bozukluğu ile 

karakterize bir hastalıktır. Havayolu direncinde artış, hava tuzaklanması, akım hızlarında 

azalma akciğer hacim ve kapasitelerinin azalmasına neden olur [6]. Akciğer hastalığının 

şiddetinin belirlenmesi için spirometrik ölçümlerde FEV1 parametresi özellikle takip edilir 

ve KF hastalarında FEV1’de yıllık yaklaşık %2-3 kayıp beklenir. Kistik fibrozis 

hastalarında restriktif tip solunum fonsiyon bozuklukları da görülebilmektedir [157]. Bu 

hastalarda cinsiyet, genotip, yenidoğan taraması pozitifliği, mekonyum ileus varlığı ve 

pankreas etkilenimi, enfeksiyon, inflamasyon, mukus tıkaçları, beslenme, pulmoner 

alevlenme ve solunum yolu hastalıkları solunum fonksiyon bozukluğunun şiddetini 

belirleyen etkenlerdir [6]. Çalışmamızda KF hastası çocukların%FEV1 (%76,75±25,51), 

%FVC (%77,25±22,71), %PEF (%76,18±22,93), %FEF%25-75 (%74,32±37,53) değerleri 

azalmıştı. Hasta çocukların 8’inde (%28,6) restriktif tip, 5’inde (%17,9) obstrüktif tip, 
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4’ünde (%14,3) hem obstrüktif hem restriktif tip solunum fonksiyon bozukluğu ve 7’sinde 

(%25) küçük havayolu obstrüksiyonu vardı. Literatürde KF hastası çocuklarda solunum 

fonksiyonlarını inceleyen çok sayıda çalışma vardır. Çalışmalardan bazıları KF 

hastalarında akciğer hacim ve kapasitelerinin korunduğunu [12] bazıları ise azaldığını 

göstermiştir [6, 33, 136, 212]. Zeren ve arkadaşlarının [33] yaşları 11,66±2,42 yıl olan 18 

KF hastasında yaptıkları çalışmada %FEV1 (%79,36±13,6) ve %PEF’in (%78,38±17,37) 

çalışmamızla benzer olarak azaldığı gösterilmiştir. Santana ve arkadaşlarının [159] yaşları 

13,4±0,5 yıl olan 45 KF hastasında yaptığı çalışmada ortalama %FEV1’in (%77,3±3,3) 

çalışmamızla benzer olarak azaldığı bulunmuştur. Stollar ve arkadaşlarının [212] yaşları 

10,5±4,7 yıl, Shwachman-Kulczycki skoru 70 puan olan 43 KF hastasında yaptıkları 

çalışmada %FEV1 (%59,2±26), %FVC (%70,4±25,9) ve %FEF%25-75 (%47,4±35,8) 

azalmıştı fakat çalışmamızda KF hastalarında ortalama akciğer hacimleri (%FEV1, %FVC, 

%FEF%25-75) Stollar ve arkadaşlarının [212] çalışmasından daha yüksek bulundu bu durum 

hastalarımızın Shwachman-Kulczycki skorlarının daha yüksek (85 (75-90) puan) 

olmasından kaynaklanıyor olabilir. Shwachman-Kulczycki skorları yüksek olan hastaların 

akciğer hacimlerinin korunduğu gösterilmiştir [213]. Ziegler ve arkadaşlarının [14] yaşları 

25,7±8,6 yıl olan 31 yetişkin KF hastasında yaptıkları çalışmada %FEV1 (%53,4±21,1) ve 

%FVC’nin (%66,7±16,4) çalışmamızla benzer olarak azaldığı, gösterilmiştir. 

Çalışmamızda ortalama akciğer hacimlerinin daha yüksek bulunması ise yaş ortalamamızın 

daha küçük olmasından kaynaklanmış olabilir. Literatürde yaşla birlikte akciğer 

hacimlerinde azalma olduğu gösterilmiştir [6, 214]. Tomlinson ve arkadaşlarının yaşları 

13,4±2,7 yıl ve VKİ’si 20,28±3,67 kg/m2 olan 36 KF hastasında yaptıkları çalışmada 

%FEV1 (%85,0±20,0) ve %FVC’nin (%92,7±16,6) çalışmamızın aksine korunduğu 

bulunmuştur. Çalışmamızdaki hastaların akciğer hacimlerindeki azalma malnütrisyonla 

ilişkilendirilebilir. Hastalarımızın %21,4’ünde VKİ Z skoru normalden azdı. Literatürde 

malnütrisyonun solunum fonksiyonlarıyla ilişkili olduğu gösterilmiştir [215]. Mcllwaine ve 

arkadaşlarının [136] pulmoner rehabilitasyonun etkinliğini araştırdıkları yaşları 13,72 yıl 

olduğu 18 KF hastasında yaptıkları çalışmada %FEV1 (%73,67±17,72) ve %FEF%25-75’in 

(%48,6±40,96) çalışmamızla benzer olarak azaldığı gösterilmiş fakat çalışmamızda 

%FEV1 ve %FEF%25-75 ortalamaları daha yüksek bulunmuştur. Çalışmamızda 

hastalarımızın tamamının havayolu temizleme tekniklerini uyguluyor olması akciğer 

hacimlerinin korunmasına neden olmuş olabilir. Literatürde pulmoner rehabilitasyon 
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uygulamalarının akciğer hacimlerinde artış sağladığı gösterilmiştir [136]. Çalışmamızda 

restriktif tip solunum fonksiyon bozukluğu olan hasta oranı %28,6’ydı. Ries ve 

arkadaşlarının [9] KF hastalarında restriktif solunum fonksiyon bozukluğunun 

mekanizmasını araştırdıkları çalışmada bu hastalarda restriksiyonun gaz hacmi farklılıkları, 

hava tuzaklanması (hiperinflasyon) ve bronşial anormalliklerden kaynalanabileceği, 

parankimal lezyonlarla ilişkili olmadığı ve etkilenimin geri dönüşümlü olduğu 

gösterilmiştir. Fakat KF’nin, bronşektazi ve mukus tıkacı, bronş duvarında kronik 

inflamasyon gibi süreçlere sebep olarak obstrüktif, akciğer parankiminde hasara neden 

olarak restriktif tipte hasara neden olduğu da bilinmektedir [216]. Kistik fibrozis hastası 

çocuklarda Shwachman-Kulczycki skoru, malnütrisyon ve pulmoner rehabilitasyon 

tedavisinin pulmoner fonksiyonlar üzerine etkisini araştıran daha fazla çalışmaya ihtiyaç 

vardır. 

Kistik fibrozis hastalarında ventilasyon yetersizliği, ventilasyon-perfüzyon uyumsuzluğu, 

intrapulmoner arteriyo-venöz şant, kardiyak yetmezlikler, mitokondriyal fonksiyon 

bozukluğu, kas metabolizması anormallikleri, fiziksel kondisyon yetersizliği, yağsız vücut 

ağırlığı, malnütrisyon ve sedanter yaşam tarzı egzersiz kapasitesini azaltan etkenler 

arasındadır [13, 160]. Çalışmamızda KF hastası çocuklarda fonksiyonel egzersiz kapasitesi 

6-DYT ile değerlendirilmiştir. Testin pediatrik grupta kullanımı giderek artmaktadır, 

sağlıklı ve kronik rahatsızlığı olan çocuklarda geçerlilik güvenilirliği yapılmıştır [168, 

169]. Kistik fibrozis hastası çocuklar için de tekrarlanabilir ve güvenilir bir testtir [170]. 

Çalışmamızda KF hastası çocukların 6-DYT mesafesi (555,21±80,02 m) klinik anlamlı 

olarak (1-β=0,35;35 m) sağlıklı çocuklardan daha azdı fakat istatistiksel olarak benzerdi. 

Hasta çocukların beklenenin yüzdesi yürüme mesafesi ise %73,59±9,32’ydi. Literatürde 

KF hastalarında fonksiyonel egzersiz kapasitesini araştıran çok sayıda çalışma yapılmıştır 

[14, 33, 136, 212, 217-219]. Bu hastalarda fonksiyonel egzersiz kapasitesinin azaldığını 

gösteren çalışmaların yanında [22, 217, 219] korunduğunu gösteren çalışmalar da [220] 

vardır. Ziegler ve arkadaşlarının [14] yaşları 25,7±8,6 yıl, %FEV1 %53,4±21,1, %FVC 

%66,7±16,4, %FEV1/FVC %79,3±17,7 olan 31 KF hastasında yaptıkları çalışmada 6-DYT 

mesafesi 517±100 m bulunmuştur. Yürüme mesafesi çalışmamızla benzer şekilde klinik 

anlamlı (60,5 m) olarak azalmıştı fakat istatistiksel olarak benzerdi. Lesser ve 

arkadaşlarının [219] yaşları 14,3±3,8 yıl, %FEV1’i %66,9±25,9 olan 11 KF hastasında 
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yaptıkları çalışmada 6-DYT mesafesi (468±68 m) azalmıştı. Çalışmamızda da benzer 

şekilde hastalarda klinik anlamlı olarak yürüme mesafesi (m) dolayısıyla fonksiyonel 

egzersiz kapasitesi azalmıştı. Çalışmamızda hastaların yürüme mesafesinin Lesser ve 

arkadaşlarının çalışmasından daha fazla olması hastalarımızın %FEV1 değerinin daha 

yüksek olmasından kaynaklanmış olabilir. Kistik fibrozis hastalarında %FEV1’i korunmuş 

olanların yürüme mesafelerinin daha iyi olduğu gösterilmiştir [221]. Cunha ve 

arkadaşlarının [218] yaşları 11,0±1,9 yıl olan 16 KF hastasında yaptıkları çalışmada 

Schwachman-Kulczycki skoru (69,4±16,0 puan) ve solunum fonksiyon testi sonuçları 

(%FEV1 %63,1±21,1, %FVC %75,8±16,7 ve %FEV1/FVC %79,1±15,8) çalışmamızdan 

daha kötü ve bakteriyel kolonizasyon oranı benzer olmasına rağmen yürüme mesafesi 

(582,3±60,0 m) çalışmamızdan daha fazla bulunmuştu. Arıkan ve arkadaşlarının [217] 

yaşları 15 (7–25) yıl. %FEV1 %86,56±18,36, %FVC %94,17±16,16 olan 19 KF hastasında 

yaptıkları çalışmada 6-DYT mesafesi (602,85±67,18 m) ve beklenenin yüzdesi 

(%79,3±17,45) azalmıştı. Chetta ve arkadaşlarının [220] yaşları 25±5 yıl, %FEV1 %69±23, 

ortalama %FVC %85±20 olan 25 KF hastasında yaptıkları çalışmada çalışmamızın aksine 

fonksiyonel egzersiz kapasitesinin (626±49 m) korunduğu gösterilmiştir. Literatürde 

fonksiyonel egzersiz kapasitesinin akciğer hacimleri, solunum kas kuvveti, dispne algısı, 

periferik kas kuvveti, Schwachman-Kulczycki skoru, malnütriyon ile ilişkisi gösterilmiştir 

[217-220] fakat hastalığa özel başka parametrelerin de [218] egzersiz kapasitesini 

etkileyebileceğini düşünüyoruz. Pankreatik yetmezlik, kolonizasyon türü, KF ilişkili 

diyabet, KF genotip ve fonotiplerinin KF hastası çocuklarda yürüme mesafesiyle ilişkisini 

araştıran çalışmaların yapılması literatüre katkı sağlayacaktır.  

Çalışmamızda KF hastası çocukların istirahat SpO2’si azalmış, DKB, SF, dispne ve 

yorgunluk algısı artmıştı. Altı-DYT sonrasındaki sistolik kan basıncı artışı sağlıklı 

çocuklardan daha azdı. Ziegler ve arkadaşlarının [14] yaşları 25,7±8,6 yıl, %FEV1 

%53,4±21,1, %FVC %66,7±16,4, %FEV1/FVC %79,3±17,7 olan 31 KF yaptıkları 

çalışmada hastaların istirahat SpO2’si (%96,0±2,1) çalışmamızla benzer olarak azalmış 

istirahat dispnesi (0,3 (0-4)) ise artmıştı. Çalışmamızın aksine onlarda desature (ΔSpO2=  

(-3,0±4,8)) olan hastalar vardı ve dispne algısı (ΔDispne (M. Borg)= 1,6 (0-5)) daha fazla 

artmıştı. Çalışmamızda hastaların solunum fonksiyonlarının daha iyi olması hastalarda 

daha az dipne algısı ve desaturasyon görülmesine sebep olmuş olabilir. Kistik fibrozis 
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hastalarında pulmoner fonksiyonlardaki kötüleşmenin dipne algısında artışa neden olduğu 

gösterilmiştir [222]. Zeren ve arkadaşlarının [33] yaşları 11,66±2,42 yıl olan, 18 KF 

hastasında yaptıkları çalışmada hastaların istirahat SpO2’si (%97,56±1,01) çalışmamızla 

benzerdi ve 6-DYT sırasında hastalarda desaturasyon (ΔSpO2= -%−1,86±1,3) 

gözlenmemişti. Cunha ve arkadaşlarının [218] yaş ortalaması 11,0±1,9 olan 16 KF 

hastasında yaptıkları çalışmada KH artışı (%79,4±8,3) çalışmamızdan daha yüksekti. 

Çalışmamızda hastaların zirve KH (%66,46±10,41) submaksimal aralıktaydı. Arıkan ve 

arkadaşlarının [217] yaşları 15 (7–25) yıl %FEV1 %86,56±18,36, %FVC %94,17±16,16 

olan 19 KF hastasında yaptıkları çalışmada zirve KH (%65,87±8,86) çalışmamızla benzer 

olarak submaksimal seviyedeydi, fakat dispne, QF yorgunluk ve genel yorgunluk algısı 

çalışmamızdan daha fazla artmıştı. Çalışmamızın aksine Arıkan ve arkadaşlarının [217] 

çalışmasında desature olan hastalar vardı. Araştırmacılar [217] artan dispne ve yorgunluk 

algısını pulmoner mekaniklerdeki değişimle ilişkilendirmişlerdir. Literatürde akciğer 

hacimlerinin egzersiz testine yanıtlarla ilişkili olduğu gösterilmesine rağmen, akciğer 

hacimleri korunmuş, periferik ve ekspiratuar kas kuvveti daha az olan çalışmalarda dispne 

ve yorgunluk algısı çalışmamızdan yüksekti [217]. Bu sebeple egzersiz testine yanıtları 

değişitirebilecek farklı etkenlerin olduğunu düşünüyoruz özellikle periferik kas kuvveti ve 

ekspiratuar kas kuvveti zayıf olan hastalarda vital yanıtlarının nasıl etkilendiğine dair 

çalışmaların yapılması literatüre katkı sağlayacaktır. Çalışmamızda sağlıklı çocuklarda 

fonksiyonel egzersiz kapasitesindeki azalmanın COVID-19 pandemi sürecinde azalan 

fiziksel aktivite seviyesinden kaynaklanmış olabileceğini düşünüyoruz, bu konuyu 

araştıran çalışmalara ihtiyaç vardır. 

Çalışmamızda üst ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi Celli ve arkadaşları tarafından 

geliştirilen 6-PBRT ile değerlendirildi [171], KOAH hastalarında üst ekstremite egzersiz 

kapasitesini değerlendirmek için geçerli ve güvenilir bir test olduğu gösterilmiştir [172]. 

Sağlıklı adölesanlarda ise üst ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesini ve egzersiz 

toleransını değerlendirmek için güvenli ve faydalı bir test olduğu gösterilmiştir [223]. 

Çalışmamızda KF hastalarındaüst ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesinin korunduğu 

(toplam halka sayısı 296,5 (256-359)) gösterildi. Literatürde KF hastalarında üst ekstremite 

fonksiyonel egzersiz kapasitesi daha önce araştırılmamıştır. Pediatrik grupta üst ekstremite 

fonksiyonel egzersiz kapasitesin araştırıldığı tek çalışma vardır [223]. Leite ve arkadaşları 
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[223] 52 sağlıklı adölesanda (14,29±2,42 yıl) 6-PBRT’nin tekrarlanabilirlik ve test 

sırasındaki kardiyorespiratuar yanıtları araştırdıkları çalışmada toplam halka sayısını 

ortalama 402,5±114,8 bulmuşlardır. Çalışmamızda üst ekstremite fonksiyonel egzersiz 

kapasitesinin korunduğu gösterilmesine rağmen toplam halka sayısının daha az bulunması, 

Leite ve arkadaşlarının [223] çalışmasında hastaların yaşlarının daha büyük olmasından 

kaynaklanmış olabilir. Leite ve arkadaşlarının [223] çalışmasında, çalışmamızda da 

uygulandığı gibi öğrenme etkisi nedeniyle testlerin birden fazla tekrarlanmasının 

gerekliliği belirtilmiştir. Hasta çocukların istirahat SF, dispne ve yorgunluk algısı 

sağlıklılardan daha fazla, SpO2’si ise daha azdı. Ayrıca hasta çocuklarda 6-PBRT sırasında 

solunum frekansı ve dispne arttı fakat aynı artış 6-DYT’ de gözlenmedi. Altı-PBRT daha 

az efor gerektiren bir test olmasına rağmen solunum frekansı ve dispnedeki artış akciğer 

hacimleri, periferik ve solunum kas kuvveti ile ilişkili olabilir. Literatürde periferik kas 

zayıflığının üst ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesinde azalma ile ilişkili olduğu 

gösterilmiştir [224]. Sağlıklı ve kronik hastalığı olan pediatrik grupta 6-PBRT’nin norm 

değerlerinin belirlenmesine, güvenilirlik ve geçerliliğini araştıran çalışmalara ihtiyaç 

vardır. 

Kistik fibrozis hastalarında solunum kas kuvvetini araştıran çalışmaların sonuçları 

çelişkilidir [19-22, 33, 217, 218]. Bu hastalarda inspiratuar ve ekspiratuar kas kuvvetinin 

korunduğunu gösteren çalışmaların [19, 217] yanı sıra azaldığını gösteren çalışmalar da 

[20] vardır. Çalışmamızda KF hastası çocuklarda inspiratuar kas kuvveti ortalaması normal 

değerlerde olmasına rağmen (%MİP= %92,04±27,26) sağlıklılardan daha az, ekspiratuar 

kas kuvveti (%MEP= %92,89±27,58) ise korunmuştu. Hasta çocukların %32,1’sinde 

inspiratuar %35,7’sinde ekspiratuar kas zayıflığı vardı. Dunnink ve arkadaşları [19] yaşları 

26±7 yıl, %FEV1 %63±25, %FEV1/FVC %65±13 olan 27 adölesan ve yetişkin KF 

hastalarında yaptıkları çalışmada inspiratuar kas kuvvetini (113±30 cmH2O) referans 

değerlere kıyasla daha fazla, ekspiratuar kas kuvvetini (129±43 cmH2O) ise referans değer 

aralığında bulmuşlardır. Yaptıkları çalışmada havayolu obstrüksiyonunun bir sonucu 

olarak artan solunum işinin, solunum kasları üzerinde dirençli eğitim etkisi meydana 

getirerek gelişme sağlayabileceği ve bu hastalarda şiddetli solunum kas zayıflığının yaygın 

olmadığını belirtmişlerdir. Çalışmamızda hastaların %FEV1 daha yüksek olmasına rağmen 

inspiratuar ve ekspiratuar kas zayıflığı olan hastalar vardı. Dassios ve arkadaşlarının [20] 
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yaşları 14 (10–17) yıl, VKİ 21,3 (20,2–23,6) kg/m2, %FEV1 %100,3 (74,4–117,0), %FVC 

%103,6 (83,5–118,5), %FEV1/FVC %99,9 (88,6–106,2) olan 68 KF hastasında yaptıkları 

çalışmada inspiratuar (74 (57–94) cmH2O) ve ekspiratuar (71 (50–95) cmH2O) kas 

kuvvetinin azaldığı bulunmuştur. Dassios ve arkadaşları [20] malnütrisyonu olmayan ve 

solunum fonksiyonları iyi olan KF hastalarının solunum kas zayıflığının triceps enine kesit 

alanındaki azalma ile ilişkili olduğunu göstermiştir. Çalışmamızda inspiratuar kas 

kuvvetinin yapılan çalışmayla benzer şekilde azaldığı bulundu fakat hastalarımızın 

solunum fonksiyon testi sonuçları daha kötü ve malnütrisyonu olan hastalar (%21,4) 

olmasına rağmen yapılan çalışmanın aksine ekspiratuar kas kuvvetinin korunduğu 

gösterildi. Bu durum Dassios ve arkadaşlarının çalışmasında periferik kas zayıflığı olan 

hasta sayısının daha fazla olmasından kaynaklanmış olabilir. Literatürde periferik kas 

zayıflığının solunum kas zayıflığının bir nedeni olduğu gösterilmiştir [225]. Arıkan ve 

arkadaşları [217] yaşları 15 (7–25) yıl, VKİ 18,34±2,43 kg/m2, %FEV1 %86,56±18,36, 

FVC %94,17±16,16 olan 19 KF hastasında yaptıkları çalışmada inspiratuar (MİP= 

87,33±20,64 cmH2O, %MİP= %92,59±24,00) ve ekspiratuar (MEP= 102,00±18,05 

cmH2O, %MEP= %79,15±23,92) kas kuvvetinin korunduğunu bulmuşlardır. 

Çalışmamızda yapılan çalışmanın aksine inspiratuar kas kuvvetinin azaldığı, yapılan 

çalışmayla benzer şekilde ekspiratuar kas kuvvetinin korunduğu gösterilmiştir. 

Çalışmamızda hastalarımızın tamamı havayolu temizleme tekniklerini uyguluyordu. 

Pulmoner rehabilitasyon alan KF hastalarında ekspiratuar kas kuvvetinin arttığı 

gösterilmiştir [33]. Literatürde bakteriyel kolonizasyonu olmayan, akciğer hacimleri 

korunmuş ve normal vücut kompoziyonu olan KF hastalarında inpiratuar kas kuvvetinin 

korunduğu gösterilmiştir [23]. Çalışmamızda hastalarımızda solunum fonksiyonlarındaki 

kötüleşmenin yanı sıra bakteriyel kolonizasyon (%39) ve malnütrisyon (%21,4) olması 

inspiratuar kas kuvvetindeki azalmanın nedeni olabilir. Literatürde KF hastalarında 

solunum fonksiyonlarının kötüleşmesi, hiperinflasyon, periferik kas zayıflığı, malnütrisyon 

ve kolonizasyon varlığının solunum kas kuvveti ile ilişkili olduğunu gösteren çalışmaların 

yanı sıra [19, 23, 227, 228] olmadığını gösteren çalışmalar da [20] vardır. Kistik fibrozis 

hastalarında solunum kas kuvvetini azaltan etkenler konusunda da literatür sonuçları 

çelişkilidir. Bu hastalarda oksijen dağıtımı ve kullanımındaki anormallikler 

düşünüldüğünde kas oksijen metabolizmasının solunum kas kuvvetiyle ilişkisini araştıran 

çalışmalar literatürde yol gösterici olacaktır. Ayrıca KF genotip ve fenotipininin de 
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solunum kas kuvvetini nasıl etkilediği bilinmemektedir araştırılmalıdır. Literatürde KF 

hastalarında solunum kas kuvveti etkilenimini araştıran çalışmalar çoğunlukla adölesan ve 

yetişkin grupta yapılmıştır. Çocukluk dönemindeki KF hastalarında solunum kas kuvvetini 

değerlendirerek literatüre katkı sağladık.  

Çalışmamızda KF hastası çocuklarda solunum kas enduransı korunmuştu. Literatürde KF 

hastalarında solunum kas enduransını araştıran çalışmalar vardır ve sonuçlar çelişkilidir 

[23, 226-229]. Bu hastalarda solunum kas enduransının azaldığını gösteren çalışmaların 

[227, 228] yanı sıra korunduğunu gösteren çalışmalar [23, 229] da vardır. Vendrusculo ve 

arkadaşları [23] yaşları 14,0±2,7 yıl, MİP’i 119,03±20,7 cmH2O (%118,5±25,8) olan 34 

KF hastasında yaptıkları çalışmada solunum kas enduransının (73,2±22,3 cmH2O) 

çalışmamızla benzer şekilde korunduğunu göstermişlerdir. Çalışmada artan havayolu 

direnci ve havayolu obstrüksiyonunun solunum iş yükünde artışa sebep olduğu ve solunum 

kasları üzerinde dayanıklılık egzersizi etkisi yaparak solunum kas enduransında artışa 

neden olduğu gösterilmiştir. Keens ve arkadaşları [229] yaşları 16±0,8 yıl, %FEV1  

%66,5±4,5 olan 50 KF hastasında yaptıkları çalışmada çalışmamızla benzer şekilde 

solunum kas enduransının korunduğunu göstermişlerdir. Vendrusculo ve arkadaşlarının 

[23] çalışmasına benzer şekilde hava yolu obstrüksiyonunun neden olduğu solunum 

işindeki artış sonucu kronik strese karşı yapılan ventilasyonun kaslarda adaptasyon 

geliştirdiğini ve enduransta belirgin bir artış sağladığını belirtmişlerdir. Leroy ve 

arkadaşları [227], De Jong ve arkadaşları [228] çalışmamızın aksine KF hastalarında 

solunum kas enduransının azaldığını ve bu azalmanın havayolu obstrüksiyonu, pulmoner 

hiperinflasyon, solunum kas kuvveti, egzersiz kapasitesi, beslenme durumundan bağımsız 

olduğunu göstermişlerdir. Kistik fibrozis hastalarında solunum kas enduransı zayıflığının 

varlığı, nedenleri, pulmoner fonksiyonlarla ilişkisini inceleyen çalışma sayısı yetersizdir 

[23, 226-229] daha fazla çalışmaya ihtiyaç vardır. Schwachman-Kulczycki skoru, kas 

oksijen metabolizması, genotip ve fenotip değişkenliğinin, solunum kas enduransı ile 

ilişkisinin araştırılması da literatürde yol gösterici olacaktır. 

Kistik fibrozis hastalarında yağsız vücut kütlesindeki azalma, oksidatif stres, inaktivite, 

kortikosteroid kullanımı, egzersiz kapasitesindeki azalma periferik kas kuvvetini azaltan 

temel etkenlerdir [25]. Çalışmamızda KF hastası çocukların diz ekstansör (sağ: %61,60 

(52,44-71,28), sol: %61,60 (53,60-71,28)), omuz abdüktör kas kuvveti (sağ: %79,77 
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(65,61-104,12), sol: %70,44 (55,93-87,63)) azalmıştı. Kistik fibrozis hastası çocukların 

%92,6’sının sağ, %81,5’inin sol diz ekstansör, %44,4’ünün sağ ve %74,1’inin sol omuz 

abdüktör kasları zayıftı. Kistik fibrozis hastalarında periferik kas kuvveti etkilenimini 

araştıran çalışmalar vardır [19, 21, 22, 26, 217, 230]. Bu hastalarda periferik kas 

kuvvetinin azaldığını gösteren çalışmaların [21, 22, 217] yanı sıra çalışmamızın aksine 

korunduğunu gösteren çalışmalar da [26, 230] vardır. Hussey ve arkadaşları [26] yaşları 

13,03±4,66 yıl, VKİ 18,28±2,86 kg/m2, %FEV1 %82,5±20,11 olan 13 KF hastası erkekte 

izokinetik sistem kullanarak yaptıkları çalışmada diz ekstansör kas kuvvetinin 

korunduğunu göstermişlerdir. Çalışmamızda diz ekstansör kas kuvvetinin azalması 

hastalarımızın %FEV1 ve VKİ’sinin daha az olmasından kaynaklanmış olabilir. Hussey ve 

arkadaşları [26] çalışmalarında VKİ ve %FEV1 azaldıkça diz ekstansör kas kuvvetinin 

azaldığını göstermişlerdir. Jong ve arkadaşları [230] yaşları 19±5 yıl, %FEV1 %62±28, 

inspiratuar kas kuvveti %118±23 cmH2O olan 22 KF hastasında taşınabilir el 

dinamometresi ile diz ekstansör kas kuvvetini (%80±23) değerlendirdikleri çalışmada 

çalışmamızdan farklı olarak kas kuvvetinin korunduğunu göstermişlerdir. Bu durum 

hastalarımızın inspiratuar kas kuvvetinin daha az olmasından kaynaklanmış olabilir. 

İnspiratuar kas kuvvetindeki azalmanın periferik kas kuvvetinde azalmaya neden olduğu 

gösterilmiştir [225]. Pinet ve arkadaşları [21] yaşları 27,6±6,9 yıl, VKİ 17,8±1,8 kg/m2, 

%FEV1 %39±15 olan 18 yetişkin KF hastasında izokinetik sistem kullanarak yaptıkları 

çalışmada çalışmamızla benzer olarak QF kas kuvvetinin azaldığını göstermişlerdir. Arıkan 

ve arkadaşları [217] yaşları 15 (7–25) yıl, VKİ 18,34±2,43 kg/m2, %FEV1 %86,56±18,36, 

%FVC %94,17±16,16 olan 19 KF hastasında taşınabilir el dinamometresiyle yaptıkları 

çalışmada çalışmamızla benzer olarak beklenenin yüzdesi omuz abdüktör (%47,70±13,26) 

ve diz ekstansör (%61,03±17,32) kas kuvvetinin azaldığını bulmuşlardır. Troosters ve 

arkadaşları [22] yaşları 24,5±4,5 yıl, %FEV1 %64±19 olan 64 KF hastasında izokinetik 

sistem kullanarak yaptıkları çalışmada çalışmamızla benzer olarak diz ekstansör kas 

kuvvetinin (%69±16) azaldığını göstermişlerdir. Kistik fibrozis hastalarında periferik kas 

kuvveti etkilenimini araştıran çalışmalar çoğunlukla adölesan ve yetişkin grupta 

yapılmıştır. Biz çocukluk dönemindeki hastalarda araştırdık. Yaşları 10 (8,5-13) olan, 

malnütrisyonu  (%21,4 ve fonksiyonel egzersiz kapasitesi klinik olarak azalmış olan 

hastalarımızda periferik kas zayıflığının erken yaşta ortaya çıkması tıbbi ve medikal 

tedaviye ek olarak, kardiyopulmoner rehabilitasyon uygulamalarının (aerobik egzersiz 
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eğitimi, dirençli egzersiz eğitimi, nöromusküler elektrik stimülasyonu vb.) erken 

dönemden itibaren tedavi programına entegre edilmesini gerekliliğini düşündürmektedir.  

Kistik fibrozis hastalarında egzersiz kapasitesini belirleyen faktörlerden biri de iskelet kas 

oksijeninin dağıtımı ve kullanımındaki bozulmadır çünkü KFTR iskelet kası ve vasküler 

endotelde de bulunur, protein defekti merkezi ve lokalize oksijen dağıtımını, miyosit 

seviyesindeki dağıtım ve kullanımı da değiştirebilir [16]. Hastalarda mitokondriyal hasar, 

fosfokreatin metabolizmasının yavaşlığı, moleküllerin yeniden üretimi ve depoların 

tamamlanmasında anormallikler, aksiyon potansiyeli oluşumundaki anormallikler, istirahat 

ATP düzeyinde ve egzersiz sırasında ATP üretiminde azalma görülür [16, 27]. 

Çalışmamızda KF hastalarında alt ekstremite fonksiyonel egzersiz testi sırasındaki QF’de 

minumum ortalama kas oksijen saturasyonu (SmO2ort-min (%)) ve minumum kas oksijen 

saturasyonu (SmO2min (%)) (istatistiksel anlamlılığa yakın) sağlıklılardan daha fazla 

azalmıştı. Hastaların toparlanmadaki kas oksijen saturasyonları (SmO2top (%), SmO2top-ort 

(%)) ise korunmuştu. Hastalarda aktivite sırasında kas oksijen saturasyonunun daha fazla 

azalmasına neden olan birçok faktör olabilir. Kistik fibrozis hastalarında bozulmuş 

hemodinamik ve kronotropik mekanizmalar egzersiz sırasında iskelet kas oksijen 

ekstraksiyonu ve kullanımını azaltır. Hastalarda artan ölü boşluk ventilasyonu, dinamik 

hiperinflasyon, egzersize bağlı ventilasyon-perfüzyon anormallikleri, arteriyel 

desaturasyon, alveoler hipoventilasyon sonucu solunum ve gaz değişimi mekaniklerindeki 

bozulma lokomotor kaslara oksijen iletimini bozabilir [231]. Lokal kas kapiller yoğunluğu 

ve mitokondriyal yoğunluğun azalması, yetersiz oksidatif enzim konsantrasyonları egzersiz 

sırasında oksijen taşınımı ve etkili kullanımını azaltır [160]. Literatürde KF hastalarında Cl 

kanalı işlevindeki bozulma sonucu aksiyon potansiyeli oluşumunda ve kalsiyum 

salınımındaki anormallikler nedeniyle kas kasılma mekanizmasının bozulması [27] ve 

periferik kas zayıflığı da QF kas oksijen saturasyonunun daha fazla azalmasında etken 

olabilir. Kistik fibrozis hastalarında egzersiz testi sırasında deoksijenizasyon zamanının 

daha erken, deoksihemoglobin miktarında artış ve kas oksijen saturasyonu toparlanmasının 

daha geç olması beklenir [232]. Çalışmamızda hastaların toparlanmadaki kas oksijen 

saturasyonlarının korunmuş olması hastalarımızın %75’inin klinik durumunun iyi olması 

ve tüm hastaların havayolu temizleme tekniklerini uyguluyor olmasından kaynaklanmış 

olabilir. 



97 

 

Çalışmamızda KF hastalarında alt ekstremite fonksiyonel egzersiz testi sırasındaki QF’de 

minumum, maksimum ve toparlanma toplam hemoglobin seviyesi (THbmin(g/dl), 

Thbmax(g/dl), THbtop(g/dl)) artmıştı. Bu durumun hipoksiden kaynaklanmış olabileceğini 

düşünmekteyiz. Organizma ve sistemik kapillerler hipoksiyi sistemik dolaşımda 

vazodilatasyon yaparak, eritropoetin salgılayarak ve kan hücrelerinin sayısını arttırarak 

tolere eder bu nedenle KF hastalarında periferik kanda hemoglobin ve hematokrit düzeyi, 

eritrosit sayısının sağlıklılardan daha fazla olması beklenir [233]. Bu durum hastalarımızın 

aktivite ve toparlanma sırasındaki QF toplam hemoglobin seviyelerinin daha fazla 

olmasına da neden olmuş olabilir. 

Çalışmamızda KF hastalarında üst ektremite fonksiyonel egzersiz testi sırasında istirahat, 

aktivite ve toparlanmada deltoid kası oksijen saturasyonu korunmuştu. Hastalarda istirahat 

ve test sonrası toplam hemoglobin seviyesi artışı (THbistirahat ve ΔTHb) sağlıklılardan daha 

fazlaydı.  

Kistik fibrozis hastalarında 6-PBRT sırasındaki deltoid kas oksijen saturasyonunun 6-DYT 

sırasındaki QF kas oksijen saturasyonuna kıyasla korunmuş olması birkaç sebebe 

bağlanabilir. Altı-PBRT 6-DYT kadar efor gerektiren bir test değildir bu nedenle kasın 

oksijen talebi daha kolay [234] karşılanabilir Ayrıca. deltoid kasındaki lif tipi oranları 

QF’den farklılık gösterir. Akciğer etkilenimi az olan KF hastalarının düşük yoğunluktaki 

egzersizlerde sağlıklılar gibi oksijen ihtiyacını fizyolojik olarak karşılayabildikleri 

gösterilmiştir [231]. Ayrıca tip 1 lif (yavaş kasılan lifler) oranı fazla olan kasların kas 

oksijenizasyon ihtiyacı daha fazlayken tip 2 lif (hızlı kasılan lifler) oranı fazla olan kasların 

glikolitik metabolizmayı kullandıkları bilinmektedir [234]. Hastaların deltoid toplam 

hemoglobin seviyesinin yüksek olmasının ise yine hipoksiyi tolere edilebilmek için 

periferik kanda artan hemoglobin, hematokrit ve eritrosit artışıyla ilişkili olduğunu 

düşünüyoruz.  

Literatürde KF hastalarında kas oksijenizasyonunu araştıran çalışmalar vardır [13, 16, 27, 

232, 235-237]. Coelho ve arkadaşları [232] yaşları 10(8-12) yıl olan 62 KF hastasının 

modifiye Mekik Yürüme testinde yakın kızılötesi spektreskopi cihazı kullanarak 

gastrocnemius kas oksijenizasyonunu değerlendirdikleri çalışmada çalışmamızla benzer 

olarak hastaların test sırasında kas oksijen saturasyonunun sağlıklılardan daha fazla 
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azaldığını göstermişlerdir. Coelho ve arkadaşları [232] çalışmalarında KF hastalarında 

deoksijenizasyon zamanı ve reoksijenizasyon hızının sağlıklılardan daha az olduğunu, 

deoksijenizasyon zamanı ve reoksijenizasyon hızı arttıkça toparlamanın ikinci dakikasında 

kas oksijen saturasyonun arttığını göstermişlerdir. Ayrıca hastaların deoksihemoglobin 

seviyesinin sağlıklılardan fazla olduğunu, bu durumun KF hastalarında oksijen dağıtım ve 

kullanımındaki anormalliklerden kaynaklanabileceğini bildirmişlerdir [232]. Erickson ve 

arkadaşları [27] yaşları 20,2±11,2 yıl olan 13 KF hastasında yakın kızılötesi spektreskopi 

cihazı kullanarak 15 sn elektrik stimülasyonunun (4 Hz) ardından oluşan geçici arteryel 

oklüzyon sonrası vastus lateralis kasının oksijen tüketiminin iyileşme hızını 

değerlendirdikleri çalışmada hastaların iskelet kas oksidatif kapasitesinin sağlıklılardan 

%15 az olduğunu göstermişlerdir. Ayrıca KF hastalarında kas oksijen tüketiminin yaş 

arttıkça azaldığını göstermişlerdir. Benzer şekilde Wells ve arkadaşları [16] 

yaşları15,1±1,5 yıl olan 20 KF hastasında manyetik rezonans spektreskopi cihazı 

kullanarak sırtüstü pozisyonda alt ekstremite bisiklet egzersizi sırasında kas oksijen 

metabolizmasını değerlendirdikleri çalışmada mitokondriyal kapasitenin sağlıklılara 

kıyasla %19 azaldığını göstermişlerdir. Werkman ve arkadaşları [13] yaşları 13,8±1,3 yıl 

olan 10 KF hastasında yakın kızılötesi spektreskopi ve manyetik rezonans spektreskopi 

cihazlarını kullanarak istirahatte, alt ekstremite bisiklet egzersizi boyunca ve toparlanmada 

kas oksijen metabolizmasını araştırdıkları çalışmada hastalarda kas oksijen 

metabolizmasının normal olduğunu egzersiz kapasitesindeki azalmanın intrinsik 

mitokondriyal disfonksiyona bağlı bozulmuş iskelet kası oksidatif metabolizması ile ilişkili 

olmadığını göstermişlerdir. Çalışmamız solunum sistemi hastalıklarında kas 

oksijenizasyonu değerlendirmesinde “Moxy®” monitör kullanan ilk çalışmadır. “Moxy®” 

monitörün sporcularda kullanımı yaygındır [200]. Bu cihaz yakın kızılötesi spektreskopi 

cihazları gibi kas oksijen saturasyonu hakkında bilgi sağlar fakat yakın kızılötesi 

spektreskopi cihazlarının aksine oksihemoglobin ve deoksihemoglobin miktarını net olarak 

ölçmez, toplam hemoglobin miktarı ölçülür [200, 232]. Kistik fibrozis hastalarında 

fonksiyonel egzersiz kapasitesi değerlendirmelerinde “Moxy®” monitör kullanımının 

geçerlilik, güvenilirlik ve tekrarlanabilirliğini araştıran çalışmalara ihtiyaç vardır. Bu 

hastalarda kas oksijen metabolizmasındaki anormalliklerin objektif olarak 

yorumlanabilmesi için kesme değerleri belirlenmelidir ve kas oksijen metabolizmasının 

bozulmasına neden olan etkenler daha fazla araştırılmalıdır. Ayrıca KF hastalarında kas 
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oksijenizasyonu değerlendirme sonuçlarının laboratuvar test sonuçlarıyla (kan hemoglobin 

değeri vb.) birlikte yorumlanması daha değerli olacaktır. 

Kistik fibrozis hastalarında istirahat solunum yükünün artmasına bağlı olarak gövdenin 

postüral stabiliteye katılım yeteneğinin kısıtlanması, denge üzerinde önemli etkiye sahip 

kor kaslarından biri olan diyafragmanın zayıflığı, periferik ve inspiratuar kas kuvveti 

zayıflığı, sistemik inflamasyon postüral instabilite ve denge problemlerine neden olabilir 

[28-31]. Erişkin KF hastalarında dengenin anterior-posterior yönde etkilendiği ve beslenme 

durumu, inspiratuar kas kuvveti, pulmoner difüzyon kapasitesi ile ilişkili olduğu 

gösterilmiştir [177]. Ayrıca KF hastası çocuklarda sık görülen kifoz, skolyoz ve pes planus 

gibi postüral problemlerin postüral stabiliteyi etkilediği bildirilmiştir [32]. Çalışmamızda 

KF hastalarında gözler açık yumuşak zeminde ML stabilite indeksi (%) daha kötü sol alt 

ekstremite anterior ölçüm değeri daha iyiydi, bu iki parametre hariç statik ve dinamik 

dengenin korunduğu gösterildi. Literatürde KF hastalarında statik ve dinamik denge 

(postüral stabilite) etkilenimini araştıran çalışmalar vardır [32, 33, 176, 177, 238-240]. 

Kenis-Coşkun ve arkadaşları [32] yaşları 14,04±5,344 yıl olan 51 KF hastasında 

“NeuroCom® Balance Master” sistem ile postüral stabiliteyi değerlendirdikleri çalışmada 

çalışmamızla benzer olar gözler açık ve kapalı, sert ve yumuşak zeminde salınım 

indekslerinin (%) sağlıklılarla benzer olduğunu ve postüral stabilitenin korunduğunu 

göstermişlerdir. Zeren ve arkadaşlarının [33] yaşları 11,66±2,42 yıl, olan 18 KF hastasında 

“Biodex® Balance System” kullanarak statik ve dinamik postüral stabiliteyi araştırdıkları 

çalışmada hastaların statik postüral stabilitesi (genel stabilite indeksi (%2,31±0,93), AP 

stabilite indeksi (%2,11±0,97), ML stabilite indeksi (%0,85±0,369)) çalışmamızdan daha 

kötü bulunmuştur. Lima ve arkadaşları [176] yaşları 24,5 (20–34) yıl olan 14 yetişkin KF 

hastasında kuvvet platformu ile yaptıkları çalışmada çalışmamızın aksine hastalarda gözler 

kapalı statik dengenin kötü olduğunu göstermişlerdir. Çalışmamızda gözler kapalı statik 

dengenin korunduğu gösterildi bu durum hastalarımızda yeterli postüral kontrolü sağlamak 

için somatosensoriyel ve vestibüler girdilerin entegrasyonunun daha iyi olmasından 

kaynaklanmış olabilir. Ayrıca Lima ve arkadaşlarının [176] çalışmasında KF ilişkili 

diyabeti olan hasta sayısı %43 iken çalışmamızda %10,7’ydi bu durum, onların 

hastalarında gözler kapalı statik dengenin etkilenmesinin nedeni olabilir. Literatürde tip 2 

diyabet hastalarında postüral stabilitenin etkilendiği gösterilmiştir [241]. Dik ve arkadaşları 
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[238] yaşları 10,71±2,94 yıl olan 14 KF hastasında fonsiyonel uzanma testi ile dinamik 

dengeyi araştırdıkları çalışmada hastaların KF hastalarının dinamik dengelerinin KF dışı 

bronşektazi hastaları ve sağlıklılardan daha kötü olduğunu göstermişlerdir. Bu durumun 

KF hastalarında pulmoner alevlenmelerde yaygın kullanılan aminoglikozid 

antibiyotiklerinin vestibüler sistemi etkileyerek vestibülotoksisiteye yol açmasından 

kaynaklanabileceğini belirtmişlerdir. Çalışmamızda vestibülotoksisite 

değerlendirilmemiştir fakat son bir yılda pulmoner alevlenme geçiren hasta sayımız 

ortanca 1 (1-1,5)’dir. Hastalarımızda dinamik dengenin korunmasında alevlenme geçiren 

hasta sayısının az olması etken olabilir. Ayrıca dinamik dengeyi değerlendirmek için 

kullanılan test yöntemlerinin farklı olması da sonuçları etkilemiş olabilir. Zeren ve 

arkadaşları [33] yaşları 11,66±2,42 yıl, olan 18 KF hastasında “Biodex® Balance System” 

kullanarak statik ve dinamik postüral stabiliteyi araştırdıkları çalışmada ekspiratuar kas 

zayıflığı olan hastalarda dinamik postüral stabilitenin kötü olduğu gösterilmiştir. 

Çalışmamızda KF hastalarında dinamik dengenin korunması ekspiratuar kas kuvvetinin 

korunmuş olması ile ilişkili olabilir. Kistik fibrozis ilişkili diyabeti olan ve pulmoner 

alevlenme sayısı fazla olan hastalarda statik ve dinamik postüral stabilite etkilenimini 

araştıran çalışmalara ihtiyaç vardır. Çalışmamızda <27 kg KF hastası çocuk ve 

sağlıklılarda statik postüral stabilite cihazın özelliklerinden dolayı değerlendirilemedi. 

Yağsız vücut ağırlığı az olanların statik postüral stabilitesinin etkilenmiş olabileceğini 

düşünüyoruz, araştırılmalıdır. 

Fiziksel aktivite KF hastalarında aerobik kapasite, aktivite seviyesi, yaşam kalitesi, yağsız 

vücut ağırlığı, akciğer kapasiteleri ve periferik kas kuvvetini arttırarak mortalitenin 

azalmasını sağlar [36]. Bu hastalarda azalmış fiziksel aktivite seviyesi, azalmış egzersiz 

kapasitesi, bozulmuş akciğer fonksiyonları, azalmış periferik ve solunum kas kuvveti ve 

malnütrisyon ile ilişkilidir [34]. Çalışmamızda KF hastalarının toplam enerji harcaması 

(5777 (4544-7348) joule/gün), fiziksel aktivite süresi (216,28±132,24 dk/gün), yatarak 

geçen süre (540 (502-561) dk/gün), aktif enerji harcaması (1764 (847-3174) joule/gün), 

adım sayısı (9406,84±4898,5 adım/gün), uyku süresi (446,08±54,12 dk/gün) ve ortalama 

MET (1,85±0,35 MET/gün) sağlıklılarla benzerdi. Günlük adım sayısına göre hastaların 

14’ü (%56), sağlıklıların 8’i (%44,4) inaktif, hastaların 3’ü (%12) ve sağlıklıların 1’i 

(%5,6) çok aktifti. Ortalama MET’e göre hastaların 4’ü (%16) sağlıklıların 3’ü (%16,7) 



101 

 

inaktif, hastaların 21’i (%84), sağlıklıların 15’i (%83,3) az aktifti. Literatürde KF 

hastalarında fiziksel aktivite seviyesini araştıran çalışmalar vardır [35]. Bu hastalarda 

fiziksel aktivite seviyesinin değerlendirilmesinde çeşitli objektif yöntemler, anket ve 

ölçekler kullanılmıştır [35] tartışmamızda çok sensörlü fiziksel aktivite monitörü ile 

yapılan çalışmalar sunuldu [22, 242]. Troosters ve arkadaşları [22] yaşları 25±5 yıl olan 20 

KF hastasında çok sensörlü fiziksel aktivite monitörü ile yaptıkları çalışmada çalışmamızla 

benzer olarak hastaların fiziksel aktivite seviyesinin (9398 (6317–12970) adım/gün/ %35 

inaktif)  azaldığını göstermişlerdir korunduğunu bulmuşlardır. Stein ve arkadaşları [242] 

yaşları 11,8±2,9 yıl, VKİ Z skoru -0,51±0,99 SD %FEV1 %88,5±19,5 olan 87 KF 

hastasında çok sensörlü fiziksel aktivite monitörü kullanarak yaptıkları çalışmada fiziksel 

aktivite süresi (267±151 dk/gün), adım sayısı (12142±4307 adım/gün) ve ortalama MET’i 

(2,06±0,43 MET/gün) çalışmamızdan daha fazla bulmuşlardır. Çalışmamızda yaş 

ortalaması benzer olmasına rağmen hastaların fiziksel aktivite süresi, adım sayısı ve 

ortalama MET’inin daha az bulunması hastalarımızda %FEV1’in azalmış olması ve VKİ Z 

skorunun daha az olmasından kaynaklanmış olabilir. Kistik fibrozis hastalarında pulmoner 

fonksiyonlardaki bozulma ve malnütrisyonun fiziksel aktivite seviyesinde azalmaya neden 

olduğu gösterilmiştir [34]. Çalışmamızda KF hastası ve sağlıklı çocukların tamamı inaktif 

veya az aktif kategorisinde yer alıyordu. Bu durumda COVID-19 pandemisinin etkisinin 

olduğunu düşünüyoruz. Pandemi sürecinde çocuklarda fiziksel mesafe, sosyal etkileşimler, 

spor, oyun alanları ve park alanları kullanımında kısıtlamalara gidilmesi nedeniyle fiziksel 

aktivite alışkanlıklarının azaldığı gösterilmiştir [243]. Bugüne kadar yapılan çalışmalarda 

çocukların evde kalmalarının bir sonucu olarak, fiziksel aktivite oranlarının azaldığı ve 

okula gitmedikleri için daha geç uyudukları belirtilmiştir. Çalışmalardan elde edilen 

bulgular, çocukların okul günlerinin aksine okul dışı günlerde daha az aktif ve daha fazla 

hareketsiz olduklarını göstermektedir [243]. On beş ülkeden alınan bilgilere göre Dünya 

Sağlık Örgütü’nün salgın duyurusundan önceki haftaya kıyasla parklar, plajlar ve bahçeler 

gibi yerlerde harcanan sürelerin %31 oranında azaldığı gösterilmiştir aynı zamanda fiziksel 

aktiviteyle ilişkilendirilen toplu taşıma araçlarıyla seyahatin, pandemi ilan edildikten sonra 

haftada %59 oranında azaldığı, evlerde geçirilen sürenin %17 oranında arttığı belirtilmiştir 

[244, 245]. Kistik fibrozis hastası çocuklarda fiziksel aktivite seviyesini azaltan etkenler 

özellikle COVID-19 pandemisinin fiziksel aktivite seviyesine etkisi araştırılmalı, hasta ve 

sağlıklı çocuklar fiziksel aktivite danışmanlığına yönlendirilmelidir. 
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Yaş, semptom şiddeti, akciğer fonksiyonları, anksiyete ve hastaneye yatış sıklığı, hasta ve 

ebeveynlerin koruyucu yaklaşımı gibi birçok farklı klinik ve psikolojik değişkenler, KF 

hastalarının yaşam kalitesini olumsuz etkiler [37]. Kistik fibrozis hastası çocuk ve 

adölesanlarda yorgunluk, periferik kas zayıflığı ve enfeksiyonlara yatkınlık kişilerin 

kendilerini sosyal ortamlardan izole etmesine neden olur ve hareketsizliğe yol açar, yaşam 

kalitelerini olumsuz yönde etkiler. Bununla birlikte sekresyon atılımı, dispne ve alevlenme 

sıklığı gibi semptomların özellikle erişkin dönemde yaşam kalitesi üzerinde olumsuz 

etkileri vardır [37]. Çalışmamızda 6-13 yaş KF hastası çocukların fiziksel işlevsellik, 

tedavi yükü ve solunum bulguları, 14 yaş üzeri KF hastası çocukların ise tedavi yükü 

alanlarında yaşam kalitesi azalmıştı. 6-13 yaş KF hastalarının duygusal işlevsellik, beden 

görünümü, beslenme bozuklukları ve sindirim bulguları, 14 yaş üzeri KF hastalarının ise 

fiziksel işlevsellik, rol işlevselliği, duygusal işlevsellik, sosyal işlevsellik, beslenme 

bozuklukları, sağlık algısı, solunum ve sindirim alanlanlarında yaşam kalitesi normaldi. 6-

13 yaş arası KF hastası ve sağlıklı çocukların sosyal işlevsellik alanında yaşam kalitesi 

benzer olmasına rağmen iki grupta da bu alanda yaşam kalitesi etkilenmişti. 14 yaş üzeri 

sağlıklı çocukların canlılık, beden görünümü ve tartı alanlarında yaşam kalitesi azalmıştı. 

Literatürde KF hastalarında yaşam kalitesini araştıran çalışmalar vardır [181]. Hegarty ve 

arkadaşları [246] yaşları 11,54±3,23 yıl, olan 18 KF hastasında yaptıkları çalışmada 

çalışmamızla benzer olarak fiziksel işlevsellik, sosyal işlevsellik, tedavi yükü ve solunum 

bulguları alanlarında yaşam kalitesinin azaldığını göstermişlerdir. Çalışmamızda fiziksel, 

sosyal işlevsellik ve tedavi yükü alanlarında yaşam kalitesi etkilenimi Hegarty ve 

arkadaşlarının çalışmasından [247] daha fazla, solunum bulguları alanında yaşam kalitesi 

etkilenimi ise daha azdı. Çalışmamızda 6-13 yaş arası KF hastası çocuklarda fiziksel 

işlevsellik alanında yaşam kalitesi etkileniminin daha fazla olması hastalarımızda azalan 

fiziksel aktivite seviyesi ve periferik kas zayıflığı ile ilişkili olabilir. Sosyal işlevsellik 

alanında yaşam kalitesinin daha fazla etkilenmesinde ise COVID-19 pandemisinin etkisi 

olabilir. Şenkalfa ve arkadaşlarının [247] 9-12 yaş arası KF hastaları ve ailelerinde 

COVID-19 pandemi sürecinde anksiyeteyi araştırdıkları çalışmada hasta annelerinin 

anksiyete düzeylerinin arttığı bulunmuştur. Ailelerin pandemi döneminde KF hastası 

çocuklarının sosyal izolasyonunu daha fazla arttırdığını bu sebeple sosyal işlevsellik 

alanında yaşam kalitesinin azaldığını düşünüyoruz. Bu neden sağlıklı çocukların aileleri 

içinde geçerli olabilir. Çalışmamızda solunum bulguları alanında yaşam kalitesinin 
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Hegarty ve arkadaşlarının çalışmasından [247] daha az etkilenmesinde hastalarımızın 

tamamının havayolu temizleme tekniklerini uyguluyor olmasının etkisinin olduğunu 

düşünüyoruz. Moço ve arkadaşları [248] yaşları 25,5±6 yıl ve %FEV1 %57±26 olan 21 

yetişkin KF hastasında yaptıkları çalışmada çalışmamızın aksine 14 yaş üzeri hastalarda 

fiziksel, sosyal, duygusal işlevsellik, rol işlevselliği, beden görünümü, canlılık, tartı ve 

solunum bulguları alanlarında çalışmamızla benzer olarak tedavi yükü alanında ise yaşam 

kalitesinin azaldığını göstermişlerdir. Çalışmamızda 14 yaş ve üzeri KF hastalarında yaşam 

kalitesinin daha iyi olması yaş ortalamamızın daha küçük ve %FEV1 ortalamamızın daha 

yüksek olmasından kaynaklanmış olabilir. Kistik fibrozis hastalarında pulmoner 

fonksiyonlardaki kötüleşmenin yaşam kalitesinde azalmaya neden olduğu gösterilmiştir 

[248].  

Adölesanlarda temel kaygıların başında, bedenleri ile ilgili düşünceleri gelmektedir. Onlar 

için beden ve bedene ilişkin algıları, bu süreçte çok önemli bir rol oynamaktadır ve negatif 

algı depresyon semptomlarının görülmesine neden olabilmektedir [249]. Bu durum 

çalışmamızda 14 yaş üzeri sağlıklı çocukların canlılık, beden görünümü ve tartı puanlarının 

hastalardan daha kötü olmasının nedeni olabilir. Kistik fibrozis hastaları tanı yaşından 

itibaren beden görünümü, kilo artış veya kayıpları açısından düzenli aralıklarla takip 

edildikleri için beden görünümü ve tartı ile ilgili sorunların adölesan dönemde 

başlamaması ve olağan algılanması puanlarının sağlıklı çocuklardan daha iyi olmasına 

neden olmuş olabilir. COVID-19 pandemisinin KF hastası çocuk ve ailelerinde yaşam 

kalitesini nasıl etkilediği araştırılmalıdır.  

Limitasyonlar 

Çalışmamızda COVID-19 pandemisi nedeniyle çalışmaya katılmak istemeyen hasta ve 

sağlıklılar olmuştur. Pandemide uygulanan karantina süreci tüm çocukların özellikle 

fiziksel aktivite seviyesi ile ilgili sonuçlarının etkilenmesine sebep olmuş olabilir. Ayrıca 

çalışmamızda sonuç ölçümlerimizin fazla olmasından dolayı bazı parametreler için 

örneklem sayısı yetersiz kalmış olabilir. Çalışmamızda <27 kg olan KF hastalarında statik 

postüral stabilite değerlendirmesi yapılamadı. Yağsız vücut ağırlığı az olanların dengeleri 

etkilenmiş olabilir, cihaz özelliğinden dolayı ölçüm yapılıp, sonuçlar sunulamadı. 
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6. SONUÇ VE ÖNERİLER 

Kistik fibrozis hastası çocukların solunum fonksiyonları, alt ve üst ekstremite fonksiyonel 

egzersiz kapasitesi, solunum ve periferik kas kuvveti, solunum kas enduransı, kas 

oksijenizasyonu, denge, fiziksel aktivite seviyesi ve yaşam kalitesinin güvenilirliği, 

geçerliliği yüksek değerlendirme yöntemleriyle değerlendirilmesi ve sağlıklı çocuklarla 

karşılaştırılması hedeflenen çalışmamızın en önemli sonuçları; 

Kistik fibrozis hastası çocuklarda fonksiyonel egzersiz kapasitesi klinik olarak, inspiratuar, 

alt ve üst ekstremite kas kuvveti, fiziksel aktivite seviyesi azalmış, solunum fonksiyonları, 

yaşam kalitesi ölçeğinin bazı alt parametreleri (fiziksel işlevsellik, solunum bulguları ve 

tedavi yükü) kötüleşmiş; eforla dispne algısı artmıştı. Hastaların %75’inin klinik durumu 

iyiydi ve üst ekstremite egzersiz kapasitesi, ekspiratuar kas kuvveti, solunum kas 

enduransı, statik ve dinamik denge korunmuştu. Hastaların istirahat ve aktivitede toplam 

hemoglobin seviyesi artmıştı ve hem alt hem üst ektremite submaksimal aktivite sırasında 

kas oksjien saturasyonu sağlıklılardan daha çok azaldı. Hastalarda kronik enfeksiyon, 

kolonizasyon ve pankreatik yetmezlik yaygındı. Hastaların tamamı havayolu temizleme 

tekniklerini uyguluyordu. Çalışmamız KF hastası çocuklarda üst ekstremite egzersiz 

kapasitesinin değerlendirildiği ve submaksimal efor sırasında kas oksijeni ve hemoglobin 

seviyesinin ölçüldüğü ilk çalışmadır. Çalışmamız COVID-19 pandemi sürecinde 

tamamlandı. Tüm hasta ve sağlıklılar COVID-19 tedbirleri kapsamında değerlendirmeye 

alındı.  

Çalışmamızın sonuçlarına göre önerilerimiz; 

1. Çalışmamızda KF hastası çocukların yaş ortalaması küçük olmasına rağmen akciğer 

hacimleri, fonksiyonel egzersiz kapasitesi, inspiratuar ve periferik kas kuvveti, fiziksel 

aktivite seviyesi azalmıştı. Hastalarda kas oksijen metabolizması anormallikleri 

gözlendi. Bu hastalar en erken dönemde rehabilitasyon ihtiyaçları açısından 

değerlendirilmelidir ve kardiyopulmoner rehabilitasyon programına dahil edilmelidir. 

Ayrıca KF hastalarında egzersiz eğitiminin kas oksijen metabolizması üzerindeki 

etkileri araştırılmalıdır. 
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2. Çalışmamızda KF hastası ve sağlıklı çocuklar yaş, boy, vücut ağırlığı, cinsiyet ve 

vücut kütle indeksi açısından benzer dağılım gösterdi. Bu sonuçlar, KF hastası ve 

sağlıklı çocukların demografik veriler açısından çalışmaya uygun bir örneklem 

oluşturduğunu göstermektedir. 

3. Çalışmamızda KF hastası çocuklarda akciğer hacimleri azalmıştı. Hasta çocukların 

8’inde (%28,6) restriktif tip, 5’inde (%17,9) obstrüktif tip, 4’ünde (%14,3) hem 

obstrüktif hem restriktif tip solunum fonksiyon bozukluğu ve 7’sinde (%25) küçük 

havayolu obstrüksiyonu vardı. Hastalarda Shwachman-Kulczycki skoru, malnütrisyon 

durumu ve pulmoner rehabilitasyon tedavisinin pulmoner fonksiyonlar üzerine etkisini 

araştıran daha fazla çalışmaya ihtiyaç vardır. 

4. Kistik fibrozis hastalarında 6-DYT mesafesi klinik olarak azalmıştı. Hasta çocukların 

19’unun (%67,9) sağlıklı çocukların 13’ünün (%56,5) 6-DYT mesafesi beklenenin 

%80’inden azdı. Kistik fibrozis hastası çocukların istirahat DKB, SF, dispne ve 

yorgunluğu sağlıklı çocuklardan daha yüksekti. İstirahat saturasyonu ve SKB artışı ise 

daha azdı. Pankreatik yetmezlik, kolonizasyon türü, KF ilişkili diyabet, KF genotip ve 

fonotiplerinin KF hastası çocuklarda yürüme mesafesiyle ilişkisini araştıran 

çalışmaların yapılması literatüre katkı sağlayacaktır. Kistik fibrozis hastalarında 

egzersiz testine yanıtları değişitirebilecek farklı etkenlerin olduğunu düşünüyoruz 

özellikle periferik kas kuvveti ve ekspiratuar kas kuvveti zayıf olan hastalarda vital 

yanıtlarının nasıl etkilendiğine dair çalışmaların yapılması literatürde yol gösterici 

olacaktır. Çalışmamızda sağlıklı çocuklarda fonksiyonel egzersiz kapasitesinin 

azalmasının COVID-19 pandemi sürecinde azalan fiziksel aktivite seviyesi ile ilişkili 

olduğunu düşünüyoruz, bu konuyu araştıran çalışmalara ihtiyaç vardır. 

5. Çalışmamızda KF hastalarında üst ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi 

korunmuştu. Hastalarda 6-PBRT istirahat SF, dispne ve yorgunluk artışı sağlıklılardan 

fazla, istirahat SpO2 ve SF artışı ise daha azdı. Çalışmamız KF hastası çocuklarda üst 

ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesinin değerlendirildiği ilk çalışmadır. Sağlıklı 

ve kronik hastalığı olan pediatrik grupta 6-PBRT’nin norm değerlerinin 

belirlenmesine, güvenilirlik ve geçerliliğini araştıran çalışmalara ihtiyaç vardır. 

6. Çalışmamızda KF hastası çocuklarda inspiratuar kas kuvveti ortalaması normal 

değerlerde olmasına rağmen (%MİP= %92,04±27,26) sağlıklılardan daha az, 

ekspiratuar kas kuvveti (%MEP= %92,89±27,58) ise korunmuştu. Hasta çocukların 



107 

 

%32,1’sinde inspiratuar %35,7’sinde ekspiratuar kas zayıflığı vardı. Kistik fibrozis 

hastalarında solunum kas kuvvetini azaltan nedenler konusunda literatür çelişkilidir. 

Bu hastalarda oksijen dağıtımı ve kullanımındaki anormallikler düşünüldüğünde kas 

oksijen metabolizmasının solunum kas kuvvetiyle ilişkisini araştıran çalışmalar 

literatürde yol gösterici olacaktır. Ayrıca KF genotip ve fenotipininin de solunum kas 

kuvvetini nasıl etkilediği bilinmemektedir, araştırılmalıdır. Literatürde KF hastalarında 

solunum kas kuvveti etkilenimini araştıran çalışmalar çoğunlukla adölesan ve yetişkin 

grupta yapılmıştır. Çalışmamızda çocukluk dönemindeki KF hastalarında solunum kas 

kuvvetini değerlendirerek literatüre katkı sağladık.  

7. Çalışmamızda KF hastası çocuklarda solunum kas enduransı korunmuştu. Kistik 

fibrozis hastalarında solunum kas enduransı zayıflığının varlığı, nedenleri, pulmoner 

fonksiyonlarla ilişkisini inceleyen çalışma sayısı yetersizdir, daha fazla çalışmaya 

ihtiyaç vardır. Schwachman-Kulczycki skoru, kas oksijen metabolizması, genotip ve 

fenotip değişkenliğinin, solunum kas enduransı ile ilişkisinin araştırılması da 

literatürde yol gösterici olacaktır. 

8. Çalışmamızda KF hastası çocukların diz ekstansör (%), omuz abdüktör kas kuvveti 

(%) azalmıştı. Kistik fibrozis hastası çocukların %92,6’sında sağ, %81,5’inde sol diz 

ekstansör, %44,4’ünde sağ ve %74,1’inde sol omuz abdüktör kas zayıflığı vardı. 

Kistik fibrozis hastalarında periferik kas kuvveti etkilenimini araştıran çalışmalar 

çoğunlukla adölesan ve yetişkin grupta yapılmıştır. Biz çocukluk dönemindeki 

hastalarda araştırdık. Yaşları 10 (8,5-13) yıl olan, malnütrisyonu (%21,4) ve 

fonksiyonel egzersiz kapasitesi klinik olarak azalmış olan hastalarımızda periferik kas 

zayıflığının erken yaşta ortaya çıkması tıbbi ve medikal tedaviye ek olarak, 

kardiyopulmoner rehabilitasyon uygulamalarının (aerobik egzersiz eğitimi, dirençli 

egzersiz eğitimi, nöromusküler elektrik stimülasyonu vb.) erken dönemden itibaren 

tedavi programına entegre edilmesinin gerekliliğini düşündürmektedir. 

9. Çalışmamızda KF hastalarında alt ekstremite fonksiyonel egzersiz testi sırasındaki 

QF’de minumum ortalama kas oksijen saturasyonu (SmO2ort-min (%)) ve minumum kas 

oksijen saturasyonu (SmO2min (%)) (istatistiksel anlamlılığa yakın) sağlıklılardan daha 

fazla azalmıştı. Hastaların toparlanmadaki kas oksijen saturasyonları (SmO2top (%), 

SmO2top-ort (%)) ise korunmuştu. Ayrıca hastalarda alt ekstremite fonksiyonel egzersiz 

testi sırasındaki QF’de minumum, maksimum ve toparlanma toplam hemoglobin 
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seviyesi (THbmin(g/dl), Thbmax(g/dl), THbtop(g/dl)) sağlıklılardan daha fazlaydı. 

Çalışmamız solunum sistemi hastalıklarında kas oksijenizasyonunu “Moxy” monitör 

kullanarak değerlendiren ilk çalışmadır. Kistik fibrozis hastalarında fonksiyonel 

egzersiz kapasitesi değerlendirmelerinde “Moxy” monitör kullanımının geçerlilik, 

güvenilirlik ve tekrarlanabilirliğini araştıran çalışmalara ihtiyaç vardır. Bu hastalarda 

kas oksijen metabolizmasındaki anormalliklerin objektif olarak yorumlanabilmesi için 

kesme değerleri belirlenmelidir ve kas oksijen metabolizmasının bozulmasına neden 

olan etkenler daha fazla araştırılmalıdır.  

10. Çalışmamızda KF hastalarında gözler açık yumuşak zeminde ML stabilite indeksi (%) 

daha kötü sol alt ekstremite anterior ölçüm değeri daha iyiydi, bu iki parametre hariç 

statik ve dinamik dengenin korunduğu gösterildi. Kistik fibrozis hastalarında statik ve 

dinamik postüral stabilitenin bozulmasına neden olan faktörler daha fazla 

araştırılmalıdır. Kistik fibrozis ilişkili diyabeti olan ve pulmoner alevlenme sayısı fazla 

olan hastalarda statik ve dinamik postüral stabilite etkilenimini araştıran çalışmalara 

ihtiyaç vardır ayrıca <27 kg KF hastası çocuklarda statik postüral stabilite etkilenimi 

araştırılmalıdır. 

11. Çalışmamızda KF hastalarının toplam enerji harcaması, fiziksel aktivite süresi, yatarak 

geçen süre, aktif enerji harcaması, adım sayısı, uyku süresi ve ortalama MET 

sağlıklılarla benzerdi. Günlük adım sayısına göre hastaların 14’ü (%56), sağlıklıların 

8’i (%44,4) inaktif, hastaların 3’ü (%12) ve sağlıklıların 1’i (%5,6) çok aktifti. 

Ortalama MET’e göre hastaların 4’ü (%16) sağlıklıların 3’ü (%16,7) inaktif, hastaların 

21’i (%84), sağlıklıların 15’i (%83,3) az aktifti. Kistik fibrozis hastası çocuklarda 

fiziksel aktivite seviyesini azaltan etkenler özellikle COVID-19 pandemisinin fiziksel 

aktivite seviyesine etkisi araştırılmalı, hasta ve sağlıklı çocuklar fiziksel aktivite 

danışmanlığına yönlendirilmelidir. 

12. Çalışmamızda 6-13 yaş KF hastası çocukların fiziksel işlevsellik, tedavi yükü ve 

solunum bulguları, 14 yaş üzeri KF hastası çocukların ise tedavi yükü alanlarında 

yaşam kalitesi azalmıştı. 6-13 yaş KF hastalarının duygusal işlevsellik, beden 

görünümü, beslenme bozuklukları ve sindirim bulguları, 14 yaş üzeri KF hastalarının 

ise fiziksel işlevsellik, rol işlevselliği, duygusal işlevsellik, sosyal işlevsellik, beslenme 

bozuklukları, sağlık algısı, solunum ve sindirim alanlanlarında yaşam kalitesi 

normaldi. 6-13 yaş arası KF hastası ve sağlıklı çocukların sosyal işlevsellik alanında 
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yaşam kalitesi benzer olmasına rağmen iki grupta da bu alanda yaşam kalitesi 

etkilenmişti. 14 yaş üzeri sağlıklı çocukların canlılık, beden görünümü ve tartı 

alanlarında yaşam kalitesi azalmıştı. COVID-19 pandemisinin KF hastası çocuk ve 

ailelerinde yaşam kalitesini etkilemiş olabileceğini düşünüyoruz, araştırılmalıdır. 

 

Çalışmamızda KF hastası çocukların yaş ortalaması küçük olmasına rağmen akciğer 

hacimleri, fonksiyonel egzersiz kapasitesi, inspiratuar ve periferik kas kuvveti, fiziksel 

aktivite seviyesi azalmıştı. Hastalarda kas oksijen metabolizması anormallikleri 

gözlendi. Malnütrisyonu olan hastalar vardı. Kistik fibrozis hastası çocuklar tıbbi ve 

medikal tedavi, beslenme önerileri, pulmoner rehabilitasyon gereksinimleri açısından 

transdisipliner çalışma planıyla takip edilmelidir. Bu hastalar en erken dönemde 

rehabilitasyon ihtiyaçları açısından değerlendirilmelidir ve kardiyopulmoner 

rehabilitasyon programına dahil edilmelidir. Ayrıca KF hastalarında egzersiz 

eğitiminin kas oksijen metabolizması üzerindeki etkileri araştırılmalıdır. 
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