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OLGU 1: N. B. 15 yaş, kız hasta

 Term, NSVY ile doğmuş

 Sık tekrarlayan akciğer enfeksiyonu, malnütrisyon

 Anne-Baba 1. derece akrabalık+ (hala-dayı 

çocukları)

 4 yaşında KF tanısı almış.



Fizik İnceleme Bulguları:

 SpO2: %98 

 Nazal polip+

 Bilateral bazallerde daha belirgin kaba krepitan raller+

 Orta derecede çomak parmak

 Karaciğer subkostal yaklaşık 1 cm ele geliyor.



AKCİĞER GRAFİSİ



Tetkikleri: 

 Ter testi: Cl 136 mmol/L

 Ig: Yaşa göre normal

 Balgam kültürü: S. aureus

 CFTR sekans analizi:R117H/L206W

 EKO: Hafif AY, MY, İAS’da anevrizma

 Hba1c, koagülasyon testleri ve vitamin düzeyleri normal

 Abdominal USG de karaciğer parankimi hetorojen, kontrakte

safra kesesi+



Solunum Fonksiyon Testi

FEV1: % 104

FVC: %104

FEV1/FVC:%95

FEF25-75: % 125

TLC: %103

DLCO: %87

LCI: 12.21



OLGU 2: D.D.,11 Yaş, Erkek Hasta

 Term, NSVY ile doğmuş, malnütrisyon, elekrolit

imbalansı

 Sürekli balgamlı öksürük

 Tekrarlayan sinüzit ve tekrarlayan otit

 Anne-Baba 1. derece akrabalık+ (kuzen evliliği)

 18 aylıkken KF tanısı almış.



Fizik İnceleme Bulguları

 SpO2: %96 

 Bilateral bazallerde belirgin kaba krepitan raller+

 Hafif çomak parmak

 Tonsiller hipertrofik/hiperplazik

 Karaciğer subkostal 2 cm ele geliyor.



Akciğer Grafisi



Tetkikleri: 

 Ter testi: Cl 142 mmol/L

 Kantitatif ımmunoglobülinler yaşına göre normal

 Balgam kültürü: A. Baumanii, P.aeroginosa ile 

kronik kolonize

 Hba1c, koagülasyon testleri ve vitamin düzeyleri normal

 Abdominal USG de karaciğer parankimi hetorojen

 EKO: Normal

 CFTR sekans analizi:L299F/D1152H



Solunum Fonksiyon Testi

 FEV1: % 92

 FVC: %104

 FEV1/FVC:%83

 FEF25-75: %88

 TLC: %128

 DLCO: %122

 LCI: 13.6



Lung Clearence İndex

 MBW  tekniği ilk defa 1950’lerde kullanılmaya 
başlanmış.

 2000’li yıllardan itibaren yenidoğan taraması ve 
yeni tedaviler ile erken dönem hastalıkl
tutulumunu göstermede kullanılmaya başlanmış.

 KF hastalarında periferik hava yolu hasarını erken 
dönem göstermede FEV1’den daha hassastır.

 İnfantlar ve okul öncesi yaş grubunda hafif 
akciğer hasarını göstermede  etkindir.



İlk defa 2013’te KF de LCI ölçümü uygun 
bulunmuş.



Lung Clearence İndex

 KF de LCI yüksek değerleri havayollarında 
bölgesel endoluminal obstrüksiyonu gösterir

 1. Sekresyonlar

 2. İnflamasyon

 3. Remodelling/fibrozis

 Akut alevlenmelerden sonra normal değerlere 
inebilir.





 Kesitsel olarak görüntüleme, klinik ve spirometre
ile LCI korele

 İnfant ve okul öncesi dönemde LCI yükseklikleri 
sonraki yıllarda spirometri değerleri ile korele

 Akciğer enfeksiyonunda sağlıklı kontrole göre 
yüksek (AREST CF)

 P. Aeroginosa izolasyonu ile LCI yüksek



42 infant (3-24 ay), 39 
okul öncesi (3-6 yaş), 
38 okul çağı (7-16 yaş) KF 
hastası kontrol grubu
ile karşılaştırılmış.

LCI, bütün yaş gruplarında 
kontrole göre yüksek 
saptanmış.
(5,7-7,7 normal)



 İnfantlarda yapısal hasar 
ile korele değil

 Okul öncesinde hastalık 
yaygınlığı ile uyumlu

 Okul çağında ise hava 
hapsi ve bronşiektazi ile 
de korele

 İnfantil dönem dışında 
LCI bronşiektazi için 
hasssas ancak nonspesifik



 KF tanılı , klinik 
stabil 97 çocuk

 MRG’da morfoloji, 
bronşiektazi, 
mukus birikimi ve 
perfüzyon için 
skorlama yapılmış.

 MRG bulguları ile 
LCI korele



 26 hastada 
akut 
alevlenme ve 
ıv ab tedavisi 
sonrasında 
MRG ve LCI 
karşılaştırılmı
ş.

 Tedavi yanıtını 
değerlendirme
de korele



 Yenidoğan taraması ile tanı alan 53 
infant (ort. 7,8 haftalık) 57 kontrol ile 
prospektif olarak karşılaştırılmış.

 Uykuda, MBV TV ile yapılmış.

 KF hastalarında LCI yüksek 
saptanmış.

 LCI, erken dönem hafif tutulumda 
ventilasyon inhomojenitesini
göstermekte.



İnfantlarda LCI ölü boşluk ve solunum hızından çok etkilenebilir.

43 KF ve kontrol grubunda 50 hafta boyunca solunum hızı ile 
takip edilmiş.
İlk hafta ve enfeksiyonlar esnasında LCI ölçülmüş.
KF de solunum hızı ve LCI  yüksek




