





KISTIK FIBROZIS AILE EGITIM KITABI

Onsoz

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklari ve Kistik Fibrozis Dernegi’nin
kurulusunun 20. Yilina karsilik gelen 2015 yilinda hazirladigi
“Kistik Fibrozis Aile Egitim Kitabi1” nin 2019 yilinda gb6zden
gecirilmis yeni baskisini sizler ile paylasmaktan mutluluk
duyuyoruz. Bu kitap, dernegin ana amaglarindan biri olan
“kistik fibrozisli bireylere ve ailelerine her konuda destek olmak”
diisiincesine hizmet etmektedir.

Bu kitabin siz ve ¢cocugunuz igin bir yol gdsterici olmasini diliyoruz.

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklari ve Kistik Fibrozis Dernegi
Dernek Yonetim Kurulu

Prof.Dr. Ugur Ozcelik

Prof.Dr. Nazan Cobanoglu

Prof.Dr.Fzt. Deniz Inal Ince

Dog¢.Dr. Giizin Cinel

Nermin Giircan

Editorler
Prof.Dr. Ugur Ozcelik
Prof.Dr. Ebru Yalgin



Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar ve Kistik Fibrozis Dernegi

www.Kistikfibrozisturkiye.org

1985



KISTIK FIBROZIS AILE EGITIM KITAB

KISEIK fIDIOZIS NEAIT? cocevvvvviieeeeeeeeeeeeeeeeeteeeee e e e e e e e e e ervrareeeeeeaaaaaes 5
Kistik fibroziste solunum sistemi etkilenmesi ve tedavisi................... 10

Inhalasyon tedavisi uygulamalari ve inhalasyonda 6nemli noktalar ... 17

Kistik fibroziste fizyoterapi ve rehabilitasyon.........ccccccceevvvvvvvvrnnnnnnnn. 25
Kistik fibroziste mikroplardan korunma yollari ....................ccuueennn... 44
Kistik fibroziste yeni tedQVIiler..............cceuuuvuuuuuieiereeeeeeeeeeieiinniniennens 50
Kistik fibrozis hastaliginda sindirim sistemi ve karaciger .................. 56
Kistik fibrozisli bireyin beslenmesinde pratik noktalar ...................... 63
Kistik fibrozis ve endokrin SiSteM............uuuuuuvuuieeeeeeeeeeeeeerereeerenneeenns 73
Kistik fibrozisin psikoSOSYal YON(i .........cceuvvuueuueeeeeeeeeeeeeeeniienennnannnnns 82
Eriskinde KiStiK fIDIOZIS .......uvuuueeeeeeeeieeeeieiiiiiiieceee e e e e e eeeeeeevaaseeeee s 87
Kistik fibroziste akciGer NAKL............coeeeeeeuviiiiieiieeeeeeeeeeeeeiiiiiieeeen 92
Kistik fibrozis yenidogan tarama programi........ccceeeeeeeeeeeevvevvennnnnnn 99






KISTIK FIBROZIS AILE EGITIM KITAB

Kistik fibrozis (KF) kalitsal (ailevi gecis gosteren) bir hastaliktir.
KF, beyaz irkin hastaligi olarak bilinir ve en sik Kuzey Avrupa, ku-
zey Amerika’da goraliir. Hastalik sikligi beyaz irkta 1/2500-3000
dogumda birdir. KFanne karninda, bebegin olusumunda, anne ve
babadan gelen, bu hastaliga neden olan genlerle kazanilir; yani
dogumdan sonra kazanilmaz. Hem anne, hem de baba KF hastali-
gina neden olan geni, genleri tasiyan kromozomlarinin birinde ta-
siyordur (her bireyde anne ve babasindan aldigi 23 ¢ift kromozom
ve bir ¢ift cinsiyet kromozomu vardir). Kromozom ciftinin diger ya-
nindaki bu hastaligi ilgilendiren gen normal oldugu igin, anne ve
babada hastalik bulgular goriilmez. Hastalikli geni tasiyan anne
ve babanin cocugunda ise her bir gebelikte su olasiliklar vardir;

* %25 olasilikla saglikli olabilir,

* %50 olasilikla tasiyici olabilir (hastalik bulgular yoktur tamamen
sagliklidirlar, ancak hastalik genini cocuklarina aktarabilirler),

* %25 olasilikla hasta olur (hasta kiside 2 gen de hastaligi tasir).

Yani tasiyici anne ve babadan dogacak her bir cocuk ddortte bir
ihtimalle hasta olacaktir (Sekil 1).
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Sekil 1

KF’e neden olan gende 2000 civarinda mutasyon (gendeki degi-
siklik) saptanmistir. Ulkemizde bazi merkezlerde bu hastalikta en
stk goriilen mutasyonlartaranirken, bazi merkezlerde tiim gen ta-
ramasl yapilabilmektedir. Anne ve babanin tasidiklari mutasyon,
ya da KFPli kardeste hastaliga neden olan mutasyon biliniyorsa,
bebek anne karnindayken 11. haftada bebegi ¢evreleyen zarlar-
dan (koryon villus 6rneklemesi) ya da 16-17. haftalarda bebegi
cevreleyen sividan 6rnek alinarak (amniyosentez) dogumdan
once tani konabilir. Bu islemin anneye ve bebege zarar ihmal
edilebilecek kadar azdir. Bebegin hasta oldugu saptanirsa, ai-
lenin izni ile gebelik tibbi olarak sonlandirilabilir. Bu imkandan
yararlanmak isteyen ailelerin hamile olduklarinda, hatta tercihen
bebek sahibi olmaya karar verdiklerinde, hamile kalmadan dnce
izlendikleri merkezle iletisime ge¢meleri gerekir.

KF dogumdan itibaren pek ¢ok organin salgi bezlerini etkileyerek
fonksiyon bozukluklarina yol agar. Hastaliktan siklikla akciger-
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ler, pankreas, karaciger, bagirsaklar, siniisler ve tireme organlari
etkilenir. Normalde, dis salgl bezlerinin salgisi sudan zengin ve
akiskan kivamdadir; bu 6zellik organ sistemlerinin normal calis-
masini saglar. Gen mutasyonu nedeniyle KF’li hastalarda salgilar
susuzdur; koyulasmis, kivami artmis ve akici 6zelligi kaybolmus-
tur. Ayrica salgilardaki bikarbonat miktari da azaldigindan, daha
asit yapidadir. Bu anormal 6zellikteki salgilar akcigerde havayol-
larinda birikerek mikroplarin yerlesmesine, tekrarlayan-ilerleyen
akciger enfeksiyonlarina ve ilerleyici akciger hasarina neden olur.
Solunum yolu salgilarinin asit yapida olmasi orada viicudun sa-
vunma sisteminin bir parcasi olarak yer alan antibiyotik 6zellikle-
rini tasiyan bazi maddelerin de gérevlerini yapmasini engelleye-
rek enfeksiyonlari kolaylastirir. Karaciger ve pankreasin salgilari
da koyulasmistir; bu koyu salgilar organ kanallarini tikayarak ha-
sara neden olurken, diger taraftan da salgilar bagirsaga akama-
digi icin yenilen yiyecekler sindirilip viicuda yararli hale getirile-
mez. Sonuc olarakishal (bol, yagli ve kotii kokulu), karinda gaz ve
siskinlik, kilo alamama, vitamin eksiklikleri ve biiylime-gelisme
geriligi ortaya ¢ikar. KF hastaliginda ter bezleri de etkilenir. Has-
talarin terleri daha tuzludur. Ozellikle sicak havalarda terle tuz ve
su kaybi artar; hastalarda susuzluk ve tuzsuzluk belirtileri (sok)
gorilebilir. KF’li hastalar asagidaki bulgular gosterebilir;

* Balgamli, sik ve uzun siireli 6ksiiriik

* Tekrar eden veya iyilesmeyen akciger enfeksiyonlar (zatiirre,
bronsit, hinltili solunum)

* Akcigerlerde bronslarin genislemesi

* Nefes darlig
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* Yenidogan bebegin ilk kakasinin kati ve barsaklara yapisik olmasi
nedeniyle kaka ¢ikaramamasi (mekonyum ileus).

* Fazla miktarda, yagli ve kétii kokulu ishal

* Karinda sislik, gaz ve agri

* Istahin iyi olmasina ragmen kilo alamama, biiyiime ve gelisimin
geri kalmasi

* Bagirsagin u¢ kisminin makattan disariya ¢ctkmasi (rektal prolapsus)

* Bagirsak tikanikligi

* Terin fazla tuzlu olmasi

* Susuzluk ve tuzsuzluk hali

* Siktekrar eden, diizelmeyen siniizit, nazal polip (burun eti)
* Parmaklarda comaklasma

* Karaciger hastaligi-safra kesesi taslari

* Diyabet (seker hastaligi)

o Kisirlik (6zellikle erkekte)

Bu sikayetlerile gelen hastalarda “ter testi” denilen, terde tuz de-
gerini dlcen bir test ile tani konur. Bu test sirasinda hastanin on
kolundan ter toplanir. Hasta bireylerde terde tuz oraninin yiiksek-
ligi saptanir (Sekil 2). Bu test hastanin canini yakmaz. Tani konu-
lan hastalardan kan alinarak hastaliga ait genetik degisiklikler de
tespit edilebilir.
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Sekil 2

Ulkemizde 1.0cak 2015’den itibaren yeni dogan déneminde to-
puk kanindan yapilan taramalar ile KF’den siiphelenilen hastalar
tertestine yonlendirilerek yenidogan taramasi ile KF tanisi konul-
maktadir.

Bundan sonraki béliimlerde KF hastaliginin etkiledigi organ ve sis-
temlere ve onlara yonelik tedavilere ait daha ayrintili bilgilere ula-
sabilirsiniz. Hastaligin kokten ¢éziimi ile ilgili tedavi arastirmalari
devam etmektedir ve son yillarda bu konuda énemli gelismeler
olmustur. Taninin erken konulmasi ¢ok 6nemlidir; destek tedavi-
lerin erken baslamasini saglayarak organlarin hasarini azaltir ve
geciktirir. Destek tedavi dmiir boyu devam etmelidir. KF’de yasam
siiresini ve kalitesini etkileyen organ akcigerlerdir, hastanin bes-
lenme durumu da ¢ok 6nemlidir. Bu nedenle tedavide amag, akci-
gerve diger sistemlerdeki hasari en aza indirerek, hastanin yasam
kalitesini yiikseltmek ve hastaligin kokten ¢6ziimiinin bulunup,
yayginlasacagl donemlere en az hasarla ulastirmaktir.
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KiSTIiK FIBROZiSTE SOLUNUM SiSTEMi
ETKiLENMESi VE TEDAVISI

Prof.Dr. Ugur Ozcelik

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Ggiis Hastaliklari Bilim Dali

Kistik fibrozis (KF) hastaliginda akciger tutulumu hastaligin klinik
agirligini, yasam siiresi ve kalitesini belirleyen en 6nemli faktor-
diir. KP’li bireylerde (st solunum sistemine ait bulgularda siktir
ve %30’unda burun etleri (nazal polip) ve %90’indan fazlasinda
sinlizit saptanir. Nazal polipler genellikle ¢ok sayida, burun igi
gecisi tikayabilecek niteliktedir ve ameliyatla alinmasina ragmen
tekrarlama egilimindedir.

Saglikli akcigerlerde solunum yollarinda mukus salgilanir. Bu mu-
kus solunum yollarini mikroplara karsi korur. Solunum yollarini
doseyen hiicrelerin lizerindeki siliya denilen tiiyciiklerin hareketi
ile bu mukus ve mikroplar solunum yollarindan atilir. KF’li has-
talarda ise hastaliktaki temel genetik bozukluk sonucu salgilar
susuzdur; koyulasmis, kivami artmis ve akici 6zelligi kaybolmus-
tur. Kalin ve yapiskan nitelikteki mukus, solunum yollarinda ti-
kanmalara neden olur. Tiyciikler bu mukusu hareket ettiremezler.
Mikroplar solunum yollarinda yerleserek enfeksiyona ve iltihaba
neden olur. Viicudun savunmasindan sorumlu beyaz kiireler (16-
kositler) enfeksiyon ortaminda toplanirlar ve bunlarin 6mirlerini
tamamlayip 6lmeleriile ortaya cok miktarda artik ¢ikar. Bunlardan
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biri de hiicre ¢ekirdeginden ortaya ¢ikan DNA’dir. Koyu, yapiskan
mukus nedeni ile akcigerlerden temizlenemeyen atiklar, 6zellikle
DNA, balgami daha da koyulastirir. Sonunda bu yapiskan balgam
nedeni ile solunum yollarinin tikanmasi, enfeksiyon ve iltihap
kisir dongiisii akciger hasarinin ilerlemesine neden olur. Ayrica
salgilardaki bikarbonat miktari da azaldigindan, mukus daha asit
yapidadir. Solunum yolu salgilarinin asit yapida olmasi, orada vii-
cudun savunma sisteminin bir parcasi olarak yer alan antibiyo-
tik 6zelliklerini tasiyan bazi maddelerin de gorevlerini yapmasini
engelleyerek, enfeksiyonlari kolaylastirir. KF’li hastalarin akciger-
leri dogumda normaldir. Ancak dogum sonrasindan baslayarak,
tekrarlayan, kronik akciger enfeksiyonlar gelisir. KF’li bireylerin
akcigerlerinde erken yaslarda en sik stafilokok (Staphylococcus
aures) ve Haemophilus influenzae ile ve yaslari ilerledik¢e pso-
domonas (Pseudomonas aeruginosa) ile enfeksiyonlar gelisir.
Basta psddomonas ve stafilokoklar olmak {izere mikroorganiz-
malarin solunum yollarina yerlesmesi bu mikroplarin kronik ko-
lonizasyonuna neden olur. Akcigerlerde baslangictaki mukoid
olmayan tiplerle gecici psédomonas kolonizasyonunun yerini,
tedavi edilmeyen bireylerde daha sonra aljinat ortiisii ile kapli
mukoid koloniler ile kalici, kronik psédomonas kolonizasyonu
alir. Bu ortli psédomonas kolonilerini viicudun olusturdugu ba-
gisiklik sistemi ve antibiyotiklerin etkilerinden korur. Kronik pso-
domonas enfeksiyonunda, mikroplarin solunum sisteminden tam
olarak temizlenmesi miimkiin olmaz. Bu nedenle KF’li bireylerde
psodomonas’in solunum yollarinda ilk kez saptandigi erken dé-
nemde, mukoid kolonilere dénmeden etkin bir antibiyotik teda-
visi ile yok edilmesi ¢ok 6nemlidir.
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KF’de akciger hasarinin ilerlemesinde mikroplar, gecirilen en-
feksiyonlar, sigara gibi cevresel faktorlerin disinda akciger disi
faktorlerin, ozellikle beslenmenin de 6nemli rolii oldugu gosteril-
mistir. Yeterli beslenmemis, viicut kitle indeksi diisiik bireylerde
solunum kas gii¢lerinin azalmasi akciger fonksiyonlarini olum-
suz etkiler. O nedenle beslenmeye ¢cok dnem verilmelidir. KP’li
bireylerde yas ilerledikce ortaya cikabilecek diabet hastaliginin
iyi kontrol edilememesi de akciger fonksiyonlarini olumsuz olarak
etkiler.

KF’nin akciger tutulumu klinikte kendini kronik 6ksiiriik ve tekrar-
layan solunum sistemi enfeksiyonlar (bronsiolit, bronsit, zatiire)
olarak gosterir. Tekrarlayan enfeksiyonlar ve kronik kolonize olan
bakterilere karsi gelisen iltihap yanitiile, zaman igerisinde solu-
num yollarinin giderek hasar gormesi sonucu bronslarda genis-
leme (bronsektazi) ve akciger hasari ortaya ¢ikar.

KF’li bireyler en sik solunum yolu enfeksiyonlari nedeniyle (akut
solunum yolu enfeksiyonu atagi) doktora basvurmak zorunda ka-
lirlar. Solunum yolu enfeksiyonlarinin bulgulari sunlardir:

» Oksiirtigiin baslamasi veya var olan 6ksiiriigiin artmasi

* Balgam miktarinda artma, renginin koyulasmasi, degismesi, kan-
li balgam

*  Yorgunluk

* lstah azalmasi

* Kilo kaybi

* Ates

e Solunumun hizlanmasi ve nefes darlig

12
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KF’li bireylerin olanak varsa, gogiis hastaliklar kliniklerinde 3
ayda birizlenmeleri 6nerilir. Her muayenede doktorlar tarafindan
sikayetleri sorulur, fizik inceleme bulgularina bakilir. Solunum
fonksiyon testleri bunu basarabilecek 6 yas izerindeki ¢ocuk-
larda her klinik kontrolde ve atak donemlerinde uygulanmalidir.
Hastanin solunum fonksiyon testleri degerlerinde, daha dnceki
testlerine gore ani diismeler, akut solunum yolu enfeksiyonu ata-
gini veya gelisen bir komplikasyonu gdosterir. Yillar igerisindeki
degisiklikler ise hastaligin gidisi ile iliskilidir. Balgam &rnekleri
solunum yolu enfeksiyon etkenlerinin saptanmasi i¢in dnem tasir
ve her kontrolde ve atak donemlerinde alinmasi 6nerilir. Akciger
grafileriile izlem yillik olarak veya atak dénemlerinde onerilir. Ak-
ciger tomografileri ise ¢cok sik olmayarak, akcigerlerin daha ayrin-
tili goriilmesi ve bazi komplikasyonlarin arastirilmasi icin cekilir.

KF’li hastalarin balgam kiiltlirlerinde bazi mikroplarin sik iiredik-
lerinden s6z etmistik. Akut, yani ani gelisen enfeksiyonlarda an-
tibiyotik tedavilerinin verilmesine ihtiyac vardir. Hafif enfeksiyon-
lar agizdan alinan (oral) antibiyotikler ile tedavi edilirken; agir
enfeksiyonlarin hastanede, yatirilarak tedavi edilmeleri gerekir.
Genellikle tedavi siireleri 10-14 giindiir. Bazi durumlarda daha
uzun siireli tedavilere ihtiyacg vardir.

Eger bazi mikroplar solunum yollarindan devamli iretiliyorlarsa,
o mikrop icin kronik kolonizasyon vardir. Yani o mikrop solunum
yollarina artik yerlesmistir. Bu durumda KF’li bireylerin sikayetleri
olmasa bile, bu mikroplarin sayisini azaltmak ve verdikleri hasari
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azaltmak icin en sik inhalasyon yolu ile (solunum yollarina antibi-
yotiklerin nebulizator yardimi ile buhar halinde verilmesi) tedavi-
leri gerekir. Bu amacla en sik kullanilan ilaglar inhale Tobramisin
ve Kolistindir. Solunum yolu ile kullanilan ancak tilkemizde heniiz
olmayan yeni antibiyotikler (Aztreonam lizin) ve gelistirilmekte
olan inhali antibiyotikler vardir.

inhalasyon yolu ile kullanilan antibiyotikler ile ilgili ayrintili bil-
giye kitabin “inhalasyon tedavisi uygulamalari ve inhalasyonda
onemli noktalar” isimli bolimiinden ulasabilirsiniz.

Koyu yapiskan balgami c¢ikartmak icin yardimci olan ilacglardir.
Dornaz alfa (Pulmozyme®) balgami daha da koyulastiran, en-
feksiyon nedeni ile solunum yollarinda toplanan beyaz kiirelerin
olmesi ile ortaya ¢ikan DNA’nin kii¢iik pargalara ayrilmasini ve
boylece balgamin daha akiskan hale gelmesini saglar. Solunum
yollarina nebulizator ile buhar seklinde verilmesi sonrasi, mutla-
ka 30-60 dakika sonra uygulanan fizyoterapi ile balgamin disan
atilmasi saglanmalidir.

Hipertonik salin (%6-7 konsantrasyonda@bulizatér ile uygulan-
masli sonucu solunum yollarina su ¢ekilirve sulanan balgam daha
kolay ¢ikabilir hale gelir.

inhale kuru toz Mannitol (Bronchitol®)’de solukla alinmasi sonra-
si solunum yollarina su ¢ekerek, balgami daha kolay ¢ikabilecek,
sulu hale getirir.

Builaclarin uygulamastileilgiliayrintili bilgiye kitabin “inhalasyon
tedavisi uygulamalari ve inhalasyonda dnemli noktalar” isimli
boliimiinden ulasabilirsiniz.
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Gogus fizyoterapisi ile KP’li bireylerde koyu, yapiskan nitelikte-
ki balgamin solunum yollarindan temizlenmesi saglanir. Enfek-
siyonlarin dnlenmesine katki saglayarak akcigerlerdeki hasarin
olusmasini engeller ve geciktirir. Bu nedenle gégiis fizyoterapi-
si, yasa ve hastaya gore degisebilen teknikler kullanilarak, 6miir
boyu yapilmalidir. KF’li hastalar ve aileleri gogiis fizyoterapisini
giinliik olagan isleri arasina koymalidirlar. Fizyoterapistin dner-
digi uygun tekniklerle g6giis fizyoterapisi uygulanmali, solunum
yolu enfeksiyonlari varliginda fizyoterapi sayisi ve siiresi artiril-
malidir. Balgami yumusatmak icin solunum yolu ile verilen ilagla-
rin gégiis fizyoterapisinden dnce verilmesi balgam ¢ikarilmasini
kolaylastirir. Yine, islemin beslenmeden tercihen dnce ya da bir
saat sonra yapilmasli islem sirasinda olabilecek kusmalari azaltir.
KF’li bireylerde fizyoterapi uygulamasi ile ilgili ayrintili bilgilere ki-
tabin “Kistik fibroziste fizyoterapi ve rehabilitasyon” boliimiinden
ulasabilirsiniz.

KF’li bireylerin solunum yolu enfeksiyonlarindan korunmasi da
cok onemlidir. Cocukluk ¢cagr asilarinin normal ¢ocuklarda oldu-
gu gibi yapilmasi, bunlara ek olarak yillik grip asisinin yapilma-
st solunum yolu enfeksiyon sikligini azaltir. KF’li hastalar, soguk
alginligi ve grip gibi st solunum yolu enfeksiyonu olan kisiler-
den, hapsiran ve oksiiren kisilerden uzak tutulmali; el ytkanma-
sina dnem verilmelidir. Cocugun ¢evresinde ve ayni evde sigara
icilmemelidir. Solunum yollarinda biriken balgam, enfeksiyon
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gelisimini kolaylastiracagindan fizik tedaviye 6nem verilmelidir.
Enfeksiyondan korunmak icin yapilmasi gerekenler ile ilgili daha
ayrintili bilgiye kitabin “Kistik fibroziste mikroplardan korunma
yollan” bélimiinden ulasabilirsiniz.

KF’li bireylerin enfeksiyon ataklari sirasinda “akut solunum yet-
mezligi” gelisebilir. Bu donemde genellikle maske veya burun
kanilii ile oksijen verilmesi yeterlidir. Cogunlukla oksijen ihtiyaci
enfeksiyon bulgularinin gerilemesi, akcigerlerin daha iyi havalan-
masil ile geriler. Bazen agir enfeksiyonlarda daha ileri solunum
destegi azalir. Ventilator tedavileri (akcigerin havalanmasina yar-
dim eden aletler) bu durumda gegici olarak kullanilabilir. Burun-
dan yiize oturan bir maske yardimi ile basin¢li hava uygulamasi
(non invazif mekanik ventilasyon) dncelikle tercih edilir. Eger bu
yeterli degilse, hasta uyutulup, akcigerler ana soluk yoluna koyu-
lan bir tiiple havalandirilir (invazif mekanik ventilasyon). Hasta-
nin bulgulari gerilediginde bu desteklerden hasta ¢ikarilir.

Akcigerleri agir hasar gormis bireylerde “kronik solunum yetmez-
ligi” goriilebilir. Kronik solunum yetmezligi durumunda akciger-
lerde oksijen durumunu diizeltmek icin bu hastalarda devamli
oksijen tedavisi veya “non invazif mekanik ventilasyon” tedavisi
uygulanmasi gerekebilir. Kronik solunum yetmezligi olan KF’li bi-
reyler akciger transplantasyonu icin degerlendirilmelidir. Akciger
transplantasyonu ile ilgili daha ayrintili bilgilere kitabin “Kistik
fibroziste akciger nakli” béliimiinden ulasabilirsiniz.
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INHALASYON TEDAViSi UYGULAMALARI VE
INHALASYONDA ONEMLI NOKTALAR

Hemsire Sadika Avci

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk G6giis Hastaliklari Bilim Dali

Kistik fibroziste (KF) solunum sistemi enfeksiyonlarinin tedavi-
sinde ve balgami sulandirmak amaciyla nebiilizatérle inhalasyon
tedavileri yaygin olarak uygulanmaktadir. inhalasyon tedavisinde
kiicik boyutta ancak fazla dozda ila¢ dogrudan solunum yollarina
ulastirllabilmekte, etkisi cok kisa siirede baslayip, yan etkileri az
goriilmekte ayni zamanda kolay uygulanabilmektedir ve baziilag-
lar sadece inhaler kullanildiklarinda etkin olmaktadir.

KFP’li bireylerde inhalasyon tedavileri akciger enfeksiyonlarinin
sikligini azaltmak ve akciger fonksiyonlarini iyilestirmek amaciy-
la tercih edilirler. Bunun sonucunda hastaneye yatis sikligi azal-
makta, klinik kotiilesme hizi yavaslamakta, yasam kalitesi ve kilo
alimi diizelmektedir.

KF’te inhalasyon yolu ile verilecekilaglar cogunlukla nebiilizator
denilen cihazlarla verilir. Bazen inhaler adi verilen kiiciik alet-
le de verilebilir. Nebiilizatérler hava kompresoérii ya da oksijen
tipl araciligi ile sivi haldeki ilaci ¢cok kiiglik partikiiller haline
getirip bir maske veya agizlik yardimiyla kisa bir siirede solu-
num vyollarina ulasmasini saglayan cihazlardir. Calisma pren-
siplerine gore, nebiilizatorler ultrasonik nebiilizatorler ve jet tip
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nebilizatorler olarak iki gesittir.

Ultrasonik nebiilizatorler; yiiksek frekansli ses dalgalarn olustu-
rarak kristal lizerindeki sivinin aerosol haline gelmesini saglayan
cihazlardir. Cok sessizdirler ve elektrikle calisirlar. Kisa siirede
fazla miktarda siviyi kii¢iik parcalara ayirip, buhar haline getirirler
(nebiilize hal). KF’te siklikla bronslar genisletici (bonkodilator)
tedavileri uygulamak icin kullanilirlar.

Jet nebiilizatdrler; sivi haldeki ilacin daha kiigiik boyutlara par-
calanarak aerosol haline gelmesini saglayan cihazlardir. Evlerde
kullanilan nebiilizator kompresorli nebiilizatérlerdendir. Hasta-
nede kullanilanlar oksijenle ¢alisir.

Buhar cikartan her cihaz jet nebiilizatér degildir. ideali, kullani-
lacak ilaca gore nebiilizator cesidinin belirlenmesidir. Bronkodi-
latorler her tiirli nebdlizatorle verilebilir. Ancak KF’te inhale anti-
biyotikler ve Dornaz alfa gibi ilaglarin etkin olarak havayollarina
ulasmasi icin sadece jet tipi nebiilizatérlerle verilmeleri gerek-
mektedir.

* Kolay temizlenebilir olmalidir

e Kiiclik ve kolay tasinabilir olmalidir

* Nebiilizatér haznesine konulan ila¢ miktari 2-5 ml arasinda olma-
lidir (ilag miktari 2 ml’den az ise %09 NaCl ile sulandirilir)

* Hava akim hizi 6-8 litre/dk olmalidir

* Nebiilizasyon zamani kisa olmalidir (en fazla 15 dk)

* Solunabilir partikiil (pargacik) orani fazla olmali, olusturdugu
parcacik boyutu 5 mikrondan kiigtik olmalidir
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Kullanilacak ilaca uygun olmalidir

ilag ¢cikis ucu ¢cocugun yasina uygun secilmelidir, ilaclar nebuliza-
tériin ucuna takilan maske veya (cocuk 6 yas tistiinde ise ve uyum
saglayabiliyorsa) agizlik ile verilir. Kullanilacak maske yiize sikica
oturmalidir.

iki farkli ilac karistirilarak ayni nebiilizatér haznesiyle verilmeme-
lidir. Herilag icin ayri hazne kullanilmalidir, ilaclar birbirini etkile-
yebilir.

Her hasta (kardesler dahil) ve her islem icin ayr nebiilizatorler
farkli odalarda kullanilmalidir.

Hastanin farkli ilaglari ayni zamanda kullanmasi gerekiyorsa si-
rasi Dornase alfa, fizik tedavi uygulamasi ve inhale antibiyotik
olmalidir.

Hasta dik pozisyonda oturmali, bebekler kucakta dik oturur po-
zisyonda tutulmalidir; normal hizda ve normal derinlikte soluk
alip vererek nebiilizasyonla ilag alimi yapilmalidir.

Nebiilizatérle uygulanacak ilaclar havalandirmanin iyi oldugu bir
yerde yapilmalidir, islemden sonra oda iyice havalandiriimalidir.

Hasta ve ailesi nebiilizator kullanimi konusunda egitilmelidir. Has-

talarin nebiilizatorle ilag kullaniminda uyum ¢ok énemlidir. Clinkii

cocuk anlatilanlar yapabilirse iyi sonug alinir. Bireylere oturur,

dik pozisyonda durmalari; normal hizda ve normal derinlikte so-

luk alip vermeleri sdylenmelidir. Eger islem sirasinda hizli ve derin

soluk alinirsa, ila¢ parcaciklar st hava yollarinda birikir. Aileler

nebiilizatdr satin alirken tim kisimlarini tanimali, ¢ikarip takma

islemini, calistirlmasini, islem sonrasi temizligi ve bakimini 6g-

renmelidirler. Cihazin anza durumunda basvurabilecekleri kisi

veya kurumlarin adres ve telefon numarasini da bilmeleri gerekir.
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1. Ellerinizi yikayin

2. Ilaci nebiilizatériin haznesine bo-
saltin

3. Haznenin kapagini kapatip agizlik
veya maskeyi haznenin (zerine ta-
kin, hazneyi dik tutun,

4. Nebiilizatér hortumunu makineye
takin,

5. Maske veya agizligi yiiziiniize veya
agziniza yerlestirin,

6. Makineyi calistirin,

7. llac bitmeye yakin cizirti sesi ge-
lecektir, bu sesi duyunca hazne-
ye parmaginizla vurarak kalan az
miktarda ilacin da buharlasmasini

saglayin, yaklasik 1 dk sonra islemi
sonlandirin,

8. Islem sonrasi hastanin yiizii yikan-
mali, agzi su ile calkalanmalidir.
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Tedavinin etkin olmasi ve nebiilizator haznesinde bakteri olus-
mamasi icin temizligi ¢cok onemlidir. Tedaviden sonra ¢ok az da
olsa ila¢ haznenin dibinde kalir, eger bu ila¢ artigI temizlenmez-
se pliskiirtme delikleri tikanir, hazne ¢abuk bozulur, hazneden
uygun ilac ¢ikisi olmaz ve enfeksiyon olusabilir. Bunlari 6nlemek
amact ile her kullanim sonrasi, devrenin temizligi yapilmalidir. Ci-
hazin temizligiicin tiim nebiilizat6r parcalari; maske veya agizlik,
ilac haznesi ve baglanti hortumu birbirinden ayrilir. Cesme suyu
ile yikanarak ilag artiklar temizlenir. Kaynamis suyun igine sivi
sabun dokiilerek kdpiirtlip parcalar icinde yikanir. Bol su ile du-
rulanir. Kendiliginden temiz bir kagit havlunun izerine serilerek
havada kurumaya birakilir, bezle kurulanmaz. Kuruduktan son-
ra parcalar temiz elle birlestirilerek kutusuna kaldirilir. Bu islem
herilag kullanimindan sonra yapilmalidir. Agizlik ve maske her 3
ayda bir degistirilmelidir.

Dornase alfa (rhDNase)

Ulkemizde bulunan preparat adi Pulmozyme®dir. KP’te havayol-
larinda tikanikliga ve enfeksiyonlara neden olan koyu balgamlari
parcalamak amaciyla kullanilir. ila¢ nebiil icerisinde 2.5 mg etken
madde bulunan 2.5 ml berrak, renksiz bir soliisyondur. Buzdola-
binin kapaginda kendi ambalajinda saklanir. Giinde bir kez, bir
nebil jet nebiilizator ile verilir. Baska hicbir ilacla karistirilmaz.
inhalasyondan 30 dk. sonra mutlaka gégiis fizyoterapisi yapila-
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rak parcalanan balgamlar disari ¢ikarilmalidir. Seyrek de olsa ses
kisikligl, bogaz agrisi, oksiiriik, balgamda kan gelmesi gibi yan
etkiler goriilebilir. Bu yan etkiler kisa siirelidir ve ilaca ara verildi-
ginde genellikle gecer. Beklenmeyen bir etki gordiigiiniizde dok-
torunuza haber veriniz.

Tobramisin

Ulkemizde bulunan preperat adi TOBi%®diz Tobramisin, KPli
hastalarda siklikla akcigerlere yerlesen uginosa (Pa) isimli
bakterinin ilk kez trediyse yok edilmesi ya da kolonize olduysa
azaltilarak enfeksiyonlarin énlenip, solunum fonksiyon testlerinin
diizeltilmesi amaciyla kullanilir. Kullanima hazir ampul ambalaj-
lidir. Bir kutuda 56 ampul vardir, giinde 2 defa 1 ampul kullanilir.
Bir kutu 28 giinliik tedavi saglar. Direnc gelisimini 6nlemek icin
ilac, 28 giin kullanilir, 28 giin kullanilmaz. Bu sekilde kullanim
doktorunuz devam edilmesini soyledigi siirece uzun siire devam
ettirilebilir. 6 yasin lizerindeki ¢ocuklarda etkin ve giivenilirdir.
Jet nebiilizatérle verilir. ila¢ kendi folyosunda buzdolabinin ka-
paginda saklanir. Birey dornase alfa da kullaniyorsa tedavi sirasi;
once dornase alfa inhalasyonu, sonra fizik tedavi, sonra da tob-
ramisin inhalasyonu olmalidir. Uygulama sonrasi oda havalan-
dirilmali ve diger kisilerin ilaca maruz kalmasi engellenmelidir.
Ses degisikligi, oksiiriikte artis gibi yan etkileri olabilir. Bu etkiler
gorildigiinde doktorunuza haber veriniz.

Kolistin (Colomycin)

Kolistin de tobramisin gibi Pa’a karsi etkinligi olan bir antibiyotik-
tir. Tobramisin ile ayni endikasyonlarla kullanilir, jet nebiilizator-
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le verilir. Tobramisinden farkli olarak 6 yas altindaki hastalara da
kullanilabilir ve ara vermeden devamli kullanilmasi dnerilir. Dozu
yasa gore degisir. ilk dozun hastanede verilmesi gereklidir. Ben-
zeryan etkiler goriilebilir.

Brons agici (bronkodilatér) ilaglar

KF’e astim eslik ediyorsa, solunum fonksiyon testlerinde brons
asirt duyarliligl saptandiysa verilir. Kii¢iik cocuklara her tiir ne-
biilizatorle verilebilir, 4 yas sonrasi ¢ocuklar araci tiiple kuru toz
inhaler formunu alabilirler.

Mannitol

Ulkemizde bulunan preparat adi Bronchitol® dur. KF hastalarinin
havayollarindaki koyu balgamlarin yumusatilarak atilmasina yar-
dimci olur. Kutunun icinden hem 40 mglik kapsiiller hem de inha-
ler cihazi ¢ikar. Kapsiller yutulmamali, paketten ¢ikan kendi 6zel
inhaler cihazi kullanilarak solunum yoluyla alinirlar. Mannitol,
her KF hastasina tavsiye edilmez, belli kriterleri saglayan hasta-
lara &nerilir. ilac recete edilip alindiktan sonra hastaya béliimde
ilk test (BIDA) yapilir, bu testten basariyla gegen hasta ilaci kulla-
nabilir (Bakiniz KP’te yeni tedaviler bliimi). ilacin dozu giinde 2
defa (12 saat arayla) 10 kapsiildiir (400mgr), ancak mutlaka 5-10
dk dncesinde bronkodilator (v@in) alinir. Ilag, 25°C’nin altin-
daki oda sicakliklarda orijinal ambalajinda saklanir. Oksiiriik, bo-
gazda kuruma hissi ve kanli balgam yan etki olarak goriilebilir, bu
etkiler goriildiigiinde doktorunuza haber veriniz.
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Mannitol (Bronchitol®) kullanimi;

1-Aletin kapagini ¢ikarin 2- Agizlig1 yana kaydirarak 3- Kapsiili hazneye koyun
inhalerin icini agin

4- Inhaleri kapatin s-inhalere yanlardan hizli- 6-Derin nefes verin
ca bastirip icindeki kapsi-
lii delin

7- Inhaleri agziniza alin, dudaklarinizla agizligin
etrafindan iyice kapatin, basinizi biraz geriye atin,
sakin ve derin bir nefesle ilaci ¢ekin (kapsiliin de-
linip ilacin ¢ikis sesini ve titresimsi inhalasyon se-
sini duymalisiniz), 5 sn nefesinizi tutun. inhaleri
agzinizdan cikarin, nefesinizi verin. Aleti agarak bos
kapsiilu kontrol edip atin.
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KiSTIK FIBROZISTE FiZYOTERAPI VE
REHABILITASYON

Doc. Dr. Fzt. Naciye Vardar Yagli,

Doc. Dr. Fzt. Melda Saglam,

Dog. Dr. Fzt. Ebru Calik Kiitiikcii,

Prof. Dr. Deniz inal ince, Prof. Dr. Hiilya Arikan

Hacettepe Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Bélimi

Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Neden Gereklidir?

Akcigerler tarafindan {retilen balgam normalde incedir. Kistik
fibrozis (KF) hastasinin akcigerlerinde (iretilen balgam ise, kalin
(yogun) ve yapiskandir. Akcigerlere yapisir ve havanin gectigi yol-
larin ttkanmasina yol acar. Eger dretilen bu balgam akcigerlerde
kalirsa, kiigiik havayollarini tikar ve orada mikroplarin liremesini
kolaylastirir. Bu nedenle, havayollarini temizlemede fizyoterapi
ve rehabilitasyon ¢ok dnemlidir. Havayollarinin temizlenmesi 6k-
siiriik, balgam ve nefes darliginin iyilesmesini, yasam kalitesinin
daha iyi olmasini ve alevlenme dénemlerinin azalmasini saglaya-
caktir.

Fizyoterapiye ne zaman baslanmalidir? Nasil bir
diizende uygulanmalidir?

KF tanisi konulduktan hemen sonra baslanmalidir. Fizyoterapinin
hastanin tiim yasami boyunca diizenli olarak yapilmasi zorunlu-
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dur. Fizyoterapinin sikligl, fizyoterapistin dnerilerine gore degisir.
Buna ayiracaginiz zamanin uzunlugu, cocugunuzun akcigerleri-
nin durumuna baglidir. Genellikle, giinde en az iki kez yapilmasi
onerilir. Kahvaltidan &nce, ¢cocuk uyanir uyanmaz fizyoterapinin
yapilmasi énemlidir. ikinci kez, fizyoterapi uygulamasinin okul-
dan eve gelindiginde veya yatmadan once olmasi, uykuyu olumlu
yonde etkiler. Fizyoterapi, yemeklerden dnce veya yemeklerden
en az 2 saat sonra (mide bosken) yapilmalidir.

Cocuklar genellikle fizyoterapiden sikilirlar ve kaginmak igin bir-
cok yol denerler. Fizyoterapinin, ¢cocugunuzun giinliik hayatinin
bir parcasi haline gelmesi dnemlidir ve oyunlar eklenerek bu du-
rum cocugunuz icin eglenceli bir hale getirilebilir.

Havayollarindaki balgamin temizlenmesi icin, “havayolu temizle-
me teknikleri” kullanilir. Tekniklerin hangisinin hasta icin uygun
oldugunu belirleyen pek ¢ok faktor vardir. Bunlar hasta tercihi,
fizyoterapistin uzmanligi ve deneyimi, hastalik siddeti, yas ve ma-
liyet gibi pek cok faktérden etkilenebilir.

Cocuk bu donemde kendi basina fizyoterapi uygulayamaz. Bu ne-
denle bu uygulamalar, aileye veya bakim veren kisiye 6gretilir. Bu
donemdeki uygulamalar asagidaki gibidir:

e Pozisyonlama
e Degistirilmis postiiral drenaj ve manuel (elle yapilan) teknik-
ler (perkiisyon, vibrasyon)
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Pozitif ekspiratuar basing (PEP): Bebek PEP maskesi ile
Yardimli otojenik drenaj
Fiziksel aktiviteyi artirmaya yonelik oyunlar

Okul Oncesi Dénemde Yapilan Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Uygulamalari

Cocuk biraz biiylidiikten sonra asagidakiler uygulanabilir:

Fiziksel aktivitenin artirilmasina yonelik yaklasimlar
Baloncuk PEP (4 yas alti-1o0 cmH20): Titresimli (Ossilatuar)
PEP cihazlan

Solunum tekniklerine baslangic: Huffing (hizli nefes verme),
torakal ekspansiyon (derin nefes alma) egzersizleri

Eriskin Donemi Uygulamalari

Eriskin donemde, uygulamalar daha cesitlidir ve asagidakileri
icerebilir:

Postiiral drenaj ve manuel teknikler

Solunum teknikleri
- Aktif solunum teknikleri dongtist (ASTD)
- Otojenik drenaj (OD)

Pozitif ekspiratuar basing (PEP)
- Esik PEP: PEP (maske veya agizlik kullanilarak) veya
yiiksek basin¢li PEP
- Titresimli (Ossilatuar) PEP: Acapella, Flutter, R-C Cornet,
Aerobika, Lung Flute

Yiiksek frekansli gogiis duvari ossilasyonu

Egzersiz egitimi
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POSTURAL DRENAJ (YERCEKIMI YARDIMLI POZiSYONLAMA)

Postiiral drenaj (PD), balgamin akcigerin u¢ noktalarindan merke-
zine dogru iletilmesinde yergekiminin yardim ettigi bir pozisyona
hastanin yerlestirilmesidir (Sekil 1 ve Sekil 2). Bebekleri PD pozis-
yonuna kucaginizda yerlestirebilirsiniz. Cocuk bilytidiik¢e yastik-
lar veya egzersiz toplar kullanilabilir. Her pozisyonda, hastanin
uygulama bolgesine genellikle bilyiik cocuklarda ve eriskinlerde
3-4 derin nefes boyunca manuel teknikler yapilir. Bebeklerde ise,
30 saniyede bir ara vererek 3-10 dakika boyunca manuel teknikler
yapilmaktadir. Bir tedavi seansi 30 dakikada sonlanmalidir.

Bas asagi olan pozisyonlar gastrodzafageal refliiyli (mide icerigi-
nin yemek borusuna geri kacisi) ve nefes darligini artirabilecegi
icin uygun degildir. Bu durumda, yiiksek yan yatis veya diiz yan
yatis gibi degistirilmis pozisyonlar daha uygun olmaktadir. PD po-
zisyonlari bebeklerde ve kiiciik cocuklarda, diger tedavilere uyum
saglanamadiginda, alevlenme déneminde ve normalden daha
yorgun olundugunda kullanilabilir.

Sekil 1. Bebeklerde (ist, orta ve alt bolgeler i¢in postiral
drenaj pozisyonlari
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Orta ve Alt Bolgeler

Sekil 2. Eriskinler icin Postiiral Drenaj Pozisyonlari
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Goglis perkiisyonu, el bileginin ritmik one ve arkaya biikiilme
hareketleri ile, ¢ukurlastiriimis elleri kullanarak, belirli bir viicut
bolgesi lizerine uygulanir. Cok kiiciik ve zayif ise, bebeginize
sadece iki parmaginizla da perkiisyon uygulayabilirsiniz. Teknik,
siklikla iki el ayni anda kullanilarak yapilmaktadir. Uygulanan
gogilis alanina bagliolarak tek eli kullanmak da bazen daha uygun
olabilir. Perkiisyon asla rahatsiz edici olmamalidir ve bir kat giysi
tzerinden uygulanmalidir. Siddetli ve hizli gogiis perkiisyonu,
cocugunuzun nefesini tutmasina ve havayollarinin daralmasina
neden olabilir. Bu nedenle hem siz hem de cocuk i¢in rahat ve
ritmik olan bir hizda uygulamalisiniz. Akcigerin problemli olan
alaninda daha fazla zaman harcanmalidir.

Ellerin viicut bolgesi {izerine yerlestirilmesi ve g6giis kafesinin
yaylandiriimasi ile yapilir. Uygulama igin ellerinizi birbiri tistiinde
olacak sekilde goglis duvar lzerine vyerlestiriniz. Sadece
cocugunuz nefesini verirken, kaburgalarin normal hareketi
yoniinde (asagl ve ice dogru) titresim hareketini uygulayiniz.
Bebeklerde, vibrasyon aktivitesi gogiis duvari ile temasta olarak,
bir elin iki parmagi kullanarak yapilmaktadir. Masaj aleti gibi
mekanik vibrasyon (titresim) saglayan cihazlar bu uygulama igin
kullanilabilir. Shaking icin, sadece ¢cocugunuz nefesini verirken,
viicut agiriginizi kullanarak kaburgalarin normal hareketi
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yoniinde (asagl ve ice dogru) aralikli ve ritmik yaylandirma
hareketini uygulayiniz. 2 yasindan kii¢iik ¢ocuklara shaking
uygulanmamalidir. G6giis vibrasyonlari ve shaking (yaylandirma)

asla rahatsiz edici olmamalidir.

Sekil 3. (A) Perkiisyon ve (B) Shaking

Aktif solunum teknikleri dongiisti (ASTD); rahat solunum, derin
solunum egzersizleri ve hizli iflemeden olusmaktadir (Sekil 3 ve
Sekil 4). Cocugunuz icin en uygun dongi seklini fizyoterapistiniz
belirleyecektir. ASTD, 4 yasindan itibaren uygulanabilir. Cocuk
8 veya 9 yaslarindan itibaren kendi tedavisi i¢in sorumluluk al-
maya baslayabilir ve giderek bagimsiz olur. Bireyin ihtiyaclarina
gore, ASTD oturma pozisyonu veya yercekimiyardimli pozisyonda
kullanilabilir. Toplam tedavi siiresi, genellikle 10-30 dakika ara-
sindadir. Eger birden fazla pozisyon gerekliyse, iki pozisyon bir
tedavi seansiicin genellikle yeterlidir. ASTD, ardisik iki dongiiden
sonra kuru ses veriyorsa ve balgamsizsa birakilmalidir.
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Bireyin kendi hizi ve derinliginde normal ve rahat soluk aldigi
dinlenme araligidir. Bir elin iki parmag gogsin alt kismina yer-
lestirilir. Nefes alip verme hareketi hissedilirken, {ist go6giis ve
omuzlarini gevsetmesi ve sakin bir sekilde karin solunumu yap-
masi istenir. Rahat solunum, bronslarda olusabilecek herhangi
bir daralmayi azaltacaktir. Dongiiniin aktif parcalarina ge¢meye
hazir hissedene kadar siirdiiriilmelidir.

Derin nefes almaya odaklanan egzersizlerdir. Uygulama yapilan
bolgeye derin bir nefes almasi ve nefesini 3 saniye tutmasi iste-
nir. Ardindan, nefes rahat bir sekilde yavasca verilir. Genellikle
3-4 derin nefes alip vermeden sonra rahat solunum yapilir. El uy-
gulama yapilan bolgeye koyularak uyar saglanabilir. Derin nefes
alip verme, perkiisyon, vibrasyon veya yaylandirma ile birlestiri-
lebilir.

Bir veya iki hizli ifleme ve rahat solunumun birlesmesinden olu-
sur. Nefes aldiktan sonra yapilan hizli iifleme, balgamin daha ug
havayollarindan daha bilyilk merkezi havayollarina getirilmesi
ve hareket ettirilmesine yardim etmektedir. Hizli ifleme, kiigiik
cocuklara tfleme oyunlari ile 6gretilebilir ve 18 aylikken baslana-
bilir. Bir kagit pargasi veya pamuk agiza dogru tutularak, bu hare-
keti yaparken objeleri hareket ettirmesi istenebilir. Hizli tiflemeye
ise 3-4 yasinda baslanabilir.
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Sekil 4. Aktif solunum teknikleri dongiisii.
(A) Cekirdek dongti ve (B) Uzun dongii. SK: Rahat solunum, TEE: Derin solunum
egzersizleri, Huffing: Hizli tfleme. ZET: Hizli Gifleme ve dinlenme.

OTOJENIK DRENA]

Otojenik drenaj, hava akimini ayarlayarak ve farkli akciger ha-
cimlerinde nefes alip verme ile yapilan kendi kendine uygula-
digi havayolu temizleme ydntemidir. Balgamin gevsetilmesini
ve hareketlendirilmesini saglar. Tedaviye baslamadan once st
havayollarinin temiz olmasi gereklidir. Nefes burundan yavasca
alinmalidir. Nefes alirken karin bolgesinin disari dogru hareket
etmesi ve nefes verirken ise iceri dogru hareket etmesi gerekir.
Akcigerin biitlin bolgelerinin hava ile dolmasi icin nefes 2-4 sani-
ye tutulmalidir. Balgamin asagida, ortada ve iist havayollarinda
olmasina bagli olarak, nefes alma miktari degistirilir. Bir el list go-
gis lizerinde olmali ve balgamin titresimi hissedilmelidir. Mukus
yukari dogru hareket ederek biriktirilene kadar ayni solunum sek-
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line devam edilir. Nefes alma hacmi, disiik akciger hacminden
yiiksek akciger hacmine dogru kademeli olarak artar. Oksiiriik,
¢ikarilmasi daha kolay olan daha biyiik mukus parcalarini topla-
mak i¢cin miimkiin oldugunca uzun bir siire ertelenmelidir. Otoje-
nik drenajin siiresi balgamin miktarina ve yapiskanligina baglidir.
12 yasindan bilyiik olan hastalar daha kolay 6grenebilirler.

Yardimli otojenik drenaj, cocuklarda ve uyum saglayamayan has-
talarda kullanilir. El veya elastik bandaj kullanilarak hava akimi
ayarlamasi yapilabilir. istenen akciger seviyesinde solunum yap-
mak icin rehberlik saglanir. Hastanin solunum seklini izleyerek
nazik ve ilerleyici bir sekilde uygulanir.

KF’de kullanilan yardimci cihazlar, balgamin havayollarinda uzak-
lastirnlmasina yardimci olarak, akcigerlerin temiz kalmasini sagla-
maktadirlar. Havayollarinda sikismis olan havayi da azaltabilirler.
Cihazlarin, klasik fizyoterapi yontemlerine gdre bazi avantajlari
vardir. Uygulama siiresi daha kisadir ve uygulama sirasinda ikin-
ci bir kisinin yardimi gerekmez. Tedaviye uyum cihazlar ile daha
kolay saglanabilir.

Esik veya titresimli pozitif ekspiratuar basin¢ (PEP) cihazlari,
maske veya agizlik kullanilarak uygulanabilir. Titresimli PEP uy-
gulamasi icin gelistirilmis cok sayida cihaz bulunmaktadir: Aca-
pella, Flutter, Shaker, R-C Cornet, Aerobika ve Lung Flute. Yiiksek
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frekansli g6gilis duvari ossilasyonu da gogiis duvarinda titresim
yaratan bir cihazdir. Bu cihazlar kullanildiginda, balgamin cikaril-
masi i¢in hizli ifleme (huffing) veya 6ksiirmenin de kullanilmasi
gerekir.

PEP cihazlari, nefes verme sirasinda uygulanan hafif bir direng
sayesinde balgamin devamli yukari dogru hareketini saglar. Akci-
gerde hava kagagi veya hava hapsi varsa, 6nceden kulak zari yir-
tig1 varsa veya orta kulak ile ilgili problemler varsa, PEP cihazlari
kullanilmamalidir. PEP cihazlari maske veya agizlik olarak piya-
sada bulunmaktadir (Esik PEP veya PEP-RMT maskesi).

Bir direng sistemi, agizlik ve burun klipsinden
olusur. Esik PEP’in st kisminda basing¢ gos-
tergesi olan kirmizi cizgiyi kontrol eden bir
ayarlama ¢ubugu bulunur. Ne kadar yiiksek
deger ayarlanirsa, tflemek zorlasir. Alet yere
paralel olacak sekilde kullaniimalidir. Dudak-
lar tedavi sirasinda sikica kapali olmalidir.

PEP maskesinde de nefes vermeye direng
veren tek yonlu bir kapakgik sistemi ile uy-
gulama yapilir. Bir basing dlger yardimi ile
hastaya uygun direng belirlenir. Maske te-
davi sirasinda agiz ve burun ¢evresine sikica
yerlestirilir.
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PEP cihazlari ile tedavi uygulanirken, hastalar dirsekler bir masa
tizerinde destekli olacak sekilde, rahat¢ca oturmalidir. Nefes ve-
rirken omuz ve (st gogis kaslarinin gevsek olmalidir. Hasta ya-
naklarini sisirmeden normal ve derin bir sekilde nefesini vermeli,
daha sonra tam bir nefes alip, 1-3 saniye nefesini tutarak, alinan
nefesin 2-3 kati daha uzun sekilde nefes verilmelidir. 8-12 nefes
siire ile bu solunum dongiisiine devam edilmelidir. Aleti agizdan
¢ikardiktan sonra 2-3 kez hizli iifleme yapilmalidir. Bu solunum
dongisi, KF olan hastanin ihtiyacina bagli olarak 4-6 kez, yak-
lasik 10-20 dakika siire ile veya balgam bitene kadar tekrar edil-
melidir. KF olan hastanin ihtiyacina bagli olarak giinde 2-4 defa
yapilmalidir. Seanslarin bir giinliige kaydedilmesi hastanin katili-
mini ve ailenin tedaviyi takibini saglar.

Piyasada bulunan titresimli PEP cihazlari Acapella, Flutter, Sha-
ker, Aerobika ve Lung Flute’diir. PEP ve titresimin birlikte uygulan-
masl! balgamin koyulugunu azaltmada ve balgamin akcigerden
atiliminda etkili bir yontemdir.

Acapella, agizlik veya maske ile uygulanabilir. Yer-

cekiminden ve pozisyondan bagimsizdir. Farkli

acilarda galisilabilir. Tim yercekimi yardimli po- ’
zisyonlarda uygulanabilir. Acapella’nin farkli mo-

delleri bulunmaktadir. Yesil veya yiiksek akim hizli

cihaz, hastalarin ¢ogu i¢in uygundur. Mavi olan i h :
cihaz ise, daha diisiik nefes verme basinci olan Ff%
(kiiclik cocuklar gibi) hastalara uygun olabilir. Bazi 1 -~

modelleri ise bronkodilatér (brons agici) ilaglar ile
birlikte uygulama yapmaya izin vermektedir.
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Flutter veya Shaker

Flutter ve Shaker bir agizlik, sirkiiler koni, yiiksek
yogunluklu paslanma celik top ve delikli koruyu-
cu kapaktan olusur. Flutter veya Shaker cihazinda
basing ile birlikte her nefes vermede titresimler
olusur. Bu cihazlarnn tutma agisi ¢ok dnemlidir.
ilk olarak, yere paralel tutarak calisilmalidir. Daha
sonra cihazlar hastanin titresim frekansina gore
ayarlanmalidir. Hafifce asagi veya yukar deneye-
rek gogiis duvarinda olusan en iyi titresim aralig
(saniyede 6-26) bulunmalidir. Uygun pozisyon bu-
lunduktan sonra tedaviye baslanir.

Aerobika

Aerobika cihazi, dakikada 1080 Hz titresim sagla-
yan valfi bir sistemdir. 5 kademeli zorluk ayar bu-
lunur. Nebulizator ile birlikte kullaniminin olmasi
avantajlarindandir.

Lung Flute

Lung flute, uzun bir tiip icinde yer alan ince plastik
bir parcanin titresimi ile balgamin hareketlenme-
sini saglar. Plastik parca ylp@ga degistirilmesi
gereKkir.

37

Titresimli PEP cihazlar da rahat ve omuz cevresinin gevsek ol-
dugu bir pozisyonda calisiimalidir. Hasta yanaklarini sisirmeden
normal ve derin bir sekilde nefesini vermeli, daha sonra tam ve
derin bir nefes alip, 1-3 saniye nefesi tutarak alinan nefesin 2-3
kati daha uzun sekilde nefesini vermelidir. 8-12 nefes siiresince
bu solunum doéngiisiine devam edilmelidir. Aleti agizdan cikar-
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diktan sonra 2-3 kez hizli ifleme yapilmalidir. Bu solunum dén-
giisli, KF olan hastanin ihtiyacina bagl olarak 4-6 kez, yaklasik
10-20 dakika siire ile veya balgam bitene kadar tekrar edilmelidir.

Cihazlarin temizligi ve temiz saklanmasi ¢cok énemlidir. Cihazlar
her giin ilik su ve hafif deterjanla temizlenmelidir. Cihazlarinicine
herhangi bir sey sokulmamalidir. Bir kabin icinde ¢alkalanmali,
sonra da kurumaya birakilmalidir. Cihazlar kaynatilmamali ve bu-
lastk makinesine konmamalidir.

Yiiksek frekansli gégiis duvari ossilasyonu cihazi

Hava akim jeneratoriine hava hortumlar ile bagli, sisebilen bir
ceket yoluyla gdgiis duvarina titresim uygulamasidir. Hava akim
jeneratord, ceket icine aralikli hava akisi saglar. Aralikli hava aki-
sl, gbgis duvarinda titresim yapar (saniyede 25 kez). Havayollari
icindeki hava akisinda bir titresim olusur. Basing ve frekanstaki
ayarlamalar, hava akisi ve yer degistiren hava hacminde farkliklar
yaratir. Hasta icin en uygun yelek bedeni secilmelidir (Derin bir
nefesi takiben gégsiin en genis pargasinin cevresi temel alinma-
lidir). KF’li hastanin rahatligi icin yelek altina bir kat pamuklu bir
giysi giyilebilir. Omuz bantlari yelegin en alt kenari kalga kemigi
lizerinde olacak sekilde ayarlanir. On bantlari derin nefes alma-
dan sonra ayarlamalidir, solunum kisitlanmamalidir. Digerleri ka-
dar etkin, ancak pahali cihazlardir.

Uygun tedavi ayarlari: _ F
* Frekans: 5-20 Hz (ortalama 12 Hz) =

* Basing: 1-10 (4-6)

* Siire: 1-60 dakika (ortalama 15-20 dk)
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Cihaz temizlenirken, asiri sivi veya sert temizleyiciler, ¢oziiciiler
veya deterjanlar kullanilmamalidir. Dezenfektanlarla temizlik ya-
pildiginda, cihazin parcalari iyice kurulanmalidir. Ayni yelek, fark-
li hastalar icin veya kardesler arasinda kullaniimamalidir.

HAVAYOLU TEMIZLEME TEKNIKLERIi iLE BIiRLIKTE YAPILAN
UYGULAMALAR

Bronkodilatatorler: Eger ¢ocugunuza bronslari acan ilaglar ve-
rilmisse, balgamin ¢ikarilmasi icin bunlari fizyoterapiden yarim
saat dnce kullaniniz.

Nemlendirme: Balgam yapiskan oldugu zaman veya havayolu ti-
kandigl zaman, fizyoterapi oncesinde nemlendirme uygulamak
yararli olacaktir. Bu normal tuz veya steril tuzlu su iceren nebdili-
zator veya nemlendirici yoluyla uygulanabilir.

Mulkolitilkc ajanlar: Mukolitik ilaclar, katiligi ve yapiskanligi nedeni
ile ¢cikarilmakta giicliikle karsilasilan balgamin kivamini azalta-
rak, atilmasini saglayan ilaglardir. Bu ilaglar, fizyoterapi 6ncesin-
de kullanilirsa yararlidir.

inhale antibiyotikler: Aldiginiz inhale antibiyotik ilaclarini fizyo-
terapi ve rehabilitasyon uygulamalarindan hemen sonra yapma-
niz ilacin etkinligini artiracaktir.

Steroidler: Fizyoterapi ve rehabilitasyon uygulamalarindan sonra
alinmasi ile daralmis biiyiik hava yollarindaki sikisikligr azaltir.
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Ozellikle siniizit ve geniz akintisi olan hastalarda, her sabah ist
havayollarinin temizlenmesi 6nemlidir. Burun temizleme denen
bu yontem icin bircok farkli modelde ara¢ bulunmaktadir. Temiz
ve dinlenmis suya bir tatli kasigi deniz tuzu ilave edilir. Bas hafif-
ce yana egilerek (cene alin yaklasik ayni seviyede) yapilmalidir.
Boylece suyun agiza gelmesi engellenir. islem sirasinda agzin
acik olmasi gereklidir. Bir burun deligi bittikten sonra ayni islem
diger tarafa da yapilir.

Sekil 5. Ust havayolu temizligi

Egzersizin amaci KF’li hastanin yasina uygun bir fiziksel uygun-
luga sahip olmasi, kas kuvvetini, enduransini ve kapasitesini
korumasi, hareketliliginin artirmasi ve iyi bir viicut imajina sahip
olmasidir. Kas iskelet sistemi problemleri genellikle kemik geli-
simi bozuklugu ve solunum fonksiyonlarinin bozukluguna bagli
degisen solunum mekanikleri nedeni ile ortaya ¢ikar. Gogiis du-
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vari hareketliligi ve postiir diizgiinligii, havayollarinin temizligi-
nin etkinligi acisindan da dénemlidir. Toraksa uygulanan germe
ve hareketlilik egitimi, akciger hastaliginin tedavisinde etkili bir
yaklasim olarak goriilmektedir. Giinliik yasam aktiviteleri sirasin-
da kullanilabilecek ergonomik 6neriler verilmelidir. Egzersiz prog-
ramlari kisisel ihtiyaca, yasa, beslenme durumuna, kisisel istek-
lere, becerilere, sosyoekonomik duruma ve cevre sartlarina gore
belirlenir ve planlanir.

KF’de egzersizin yararlari sunlardir: Balgamin hareket etmesini ve
oksiirmeyi saglar; kalbin ve akcigerlerin daha etkili calismasini
saglar; fiziksel olarak daha gii¢lii yapar; daha iyi nefes alip ver-
mesini saglar ve istahi artirir. Bilgisayar oyunlari ve televizyon iz-
leme siiresinin azaltilmasi, cocuklarin hareketli olmalarini saglar.

Cocuklarin birgok farkli egzersize katilmalari saglanmalidir. Co-
cuk kiiciikse, aktif oyun zamani planlanmalidir. Kosu, bisiklet,
dans, ylizme, tenis, takim sporlari (futbol, basketbol, voleybol)
KF’li hastalar i¢in uygun egzersiz tipleridir. Kollarin kullanilmasi-
ni saglayan ve derin nefes alinmasini saglayan sporlar 6zellikle
daha etkilidir. Yizme iyi bir egzersiz formudur. Ancak, havuzun
temizliginden emin olunmasini gerektirir. “Bungee jumping” ve
“scuba” dalisi gibi tehlikeli aktivitelerin yapilmasi 6nerilmez.

Cocukluk ¢cagindan itibaren beden egitimi derslerine katilimin
tesvik edilmesi 6nemlidir. Cocuklar 5-6 yasindan itibaren bir¢ok
aktiviteyi yapabilirler, bu yaslarda trambolinde ziplamak dnerilen
bir egzersizdir. Kas kuvvetlendirmesi icin yapilan egzersizler ve
durusu diizeltmek icin yapilan egzersizler de giinliik yasamlarina
dahil edilmelidir. Cocugunuz keyifle yaptigi siirece her spor iyidir.
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Aileler ¢ocuklarinilgi alanlarini belirleyerek uygun spor alanlarina
yonlendirmelidir. Cocuk icin iyidir diye diisiinerek ona zorla kabul
ettirmeye ugrasmamalidir. Cocuklari egzersiz programlarina yon-
lendirirken ailelerin rol model olmasi icin ailece planlanan egzer-
siz programi ¢ocugun egzersiz yapma davranisini siirdiirebilmesi
icin onemli bir noktadir.

Egzersizin yararli etkilerin siirmesi igin, diizenli olarak yapilmasi
gerekir. Her giin yapilmasina gerek yoktur. Haftada en az 3 kez
yapilmalidir. Siiresi, egzersizin zorluk derecesine gore degisir;
ancak dnerilen siire, giinde en az 20 dakikadir. Egzersizden énce
iyi 1Isinma ve soguma yapilmalidir. Egzersiz sirasinda su ve tuz
kaybi olabilir, yeterli sivi alinimi saglanmalidir. Ortak kullanim
alanlarindaki egzersiz aletleri kullanildiginda, aletler alkol bazli
temizleyici ile silinmeli, kisi kendi matini getirmeli, dksiiren hap-
siran kisilerden uzak durulmali ve kullandiklari aletler ile egzersiz
yaptlmamalidir.

Egzersiz seanslari disinda da miimkiin oldugunca aktif bir yasam
bicimi benimsenmelidir. Cocuklarda dnerilen fiziksel aktivite di-
zeyi giinde kizlari¢cin 12.000 adim, erkekler icin 15.000 adim ola-
rak belirlenmistir. Bunun disinda cogunlugu aerobik olmak lizere
tempolu yiirime, bisiklet siirme, ip atlama, aktif danslar gibi eg-
zersizler yaninda, kas kuvvetlendirme egzersizleri (mekik, sinav,
direncli bantlar ve el agirliklari ile yapilan hareketler), kemik kuv-
vetlendirme icin hoplama, ziplama, sicrama, ip atlama ile voley-
bol, baskebol, futbol, tenis jimnastik gibi sporlarin giinde en az
1 saat yapilmasi 6nerilmektedir. (6o dakika) Eriskinlerde giinde
10.000 adim yiiriime ve 150 dk/hafta orta/yiiksek siddetli fiziksel
aktivite yapilmasi istenir.
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Ayrica erken yaslardan itibaren diizgiin postiir aliskanliginin ka-
zandirilmasi igin kas kuvvetlendirme, postiir diizgiinliigline yo-
nelik oneriler ve viicut farkindaligi gibi yaklasimlar 6gretilmelidir.
Aktif kalmanin tek yolu spor degildir. Spor disinda, ¢ocugunuzun

hoslanabilecegi sanat, tiyatro veya dans gibi aktiviteler de onun
icin cok yarari olabilir.
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KiSTIiK FIBROZiSTE MiKROPLARDAN
KORUNMA YOLLARI

Prof. Dr. Deniz Dogru Ersoz

Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

Kistik fibrozis (KF) hastalarinda bazi mikroplar akcigerlerde
siklikla sorun olustururlar. Bunlarin baslicalari:

* Staphylococcus aureus

* Haemophilus influenzae

* Pseudomonas aeruginosa

* Burkholderia cepacia

» Stenotrophomonas maltophilia’dir.

Bu mikroplar KF akcigerlerine yerlesince, akciger fonksiyonlarin-
da hizla bozulmaya neden olurlar ve temizlenmeleri ¢ok zordur.
KF hastalarina bu mikroplarinin bulasmasi ¢esitli yollarla olmak-
tadir. Ancak, bircok hastada kaynak bilinmemektedir. Cogu mik-
rop, ¢evreden hastaya bulasmaktadir:

P. aeruginosa

* Toprak, sebze ve bitkilerde,
e Kirli su kaynaklari,

* Hastane lavabolari,

* Tuvalet,

* Dus,
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* Disci aletleri,

* lyi klorlanmamis yiizme havuzlar,
* Hava nemlendiricileri,

* Suiceren bircok tibbi alette,

* Toprakve suda,

* Lavabo ve buzdolabi,

* Solunum sistemi aletleri,

* Antiseptik, dezenfektanlarda bulunur.

* Yizeylerden bulasma ve hava yolu ile bulasma da miimkin ola-
bilmektedir.

ise saglikli kisilerin cildinde bulunabilmektedir.

KF hastalarinda mikroplarinin bulasmasi ¢cevreden hastaya ola-
bildigi gibi, saglik personelinden hastaya, saglikli kisiden hasta-
ya ve hastadan hastaya da olabilmektedir.

* Mikrop iceren salgilarla (balgamla) direkt temas ile
Opiisme
* Mikrop iceren salgilarla indirekt temas ile
Dis firgasi
Bardak
Eline balgam bulasmis birisiyle sikisma
* Havadaki damlaciklarla (1 metre uzaktan bile!)
Oksiirme
Hapsirma
Sarki soyleme yoluyla olabilir.
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KF hastalarinda bazi mikroplar daha tehlikeli olabilmekte ve daha
biyilik sorunlara yol acabilmektedir. Bunlar:

* Direncli Pseudomonas aeruginosa
* Metisilin direncli Staphylococcus aureus (MRSA)
* Burkholderia cepacia’dir.

KF’te enfeksiyon ile ilgili asagidaki tanimlar yapilmaktadir:

Uygulanan antibiyotik tedavisine cevap veren
Uygulanan antibiyotik tedavisine cevap ver-
meyen

6 ay icinde balgam kiiltiirlerinde en az 3 kez ayni
mikrobun {iremesi

Bir mikrobun bir KF hastasindan diger bir KF
hastasina bulasmasi

Kistik fibroziste ¢apraz bulasma oldugu yani KF hastalari arasin-
da mikroplarin bulastigi kanitlanmistir. Normalde, 6ksiirmek, ak-
cigerlerin temizlenmesini saglar, ancak ayni zamanda mikroplu
balgamin cevreye yayilmasina da yol acar. Boylece, mikroplar,
diger bir KF hastasina kolayca bulasir. Daha énceden mikrop iger-
meyen bir KF hastasina bu mikrop yerlesirse (hasta kolonize olur-
sa), akcigerleri hizla kétiilesebilir. Ozellikle direncli bir mikrop
bulasirsa, mikrobu temizlemek ¢ok zor olur ve akcigerde kétiiles-
me daha da hizli olabilir.
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KF hastalarinin ¢capraz bulasmayi dnlemek icin yapmasi gereken-

ler sunlardir:

Diger KF hastalari ile el sikismayin

Diger KF hastalari ile 6pilismeyin

Oksiireceginiz zaman kagit mendile 6ksiiriin

Kagit mendili ¢6p kutusuna atin

Hastanedeyken, balgaminizi ayr kaplarda biriktirin

Eger kagit mendiliniz yoksa, elinize oksiiriin ve sonra ellerinizi
yikayin ya da alkol bazli el soliisyonlari kullanin (antibakteriyel
sabunlardan daha etkili)

Elinizi yikayamiyor ya da soliisyonla silemiyorsaniz hig¢ kimse ile
el sikismayin

Baska birisinin tabak, bardak, catal, kasigini, dis fircasini vs kul-
lanmayin

Baska bir KF hastasl ile ayni evde ya da otel odasinda kalmayin
Baska KF hastalari ile ayni sosyal ortamlarda yakin bulunmayin
Baska KF hastalari ile ayni aragta seyahat etmeyin

Umumi tuvalet/banyolarda kalip sabun yerine sivi sabun kullanin
Umumi tuvalet/banyolarda el kurutucu yerine kagit havlu kullanin
Mumkinse umumi tuvalet/banyo yerine kendi eviniz/otel oda-
nizdaki tuvalet/banyoyu kullanin

Lavabo muslugu ya da dusu actiginizda, mevcut bakterilerin mik-
tarini azaltmak icin 6nce 2-3 dakika suyu akitin

Ellerinizi cok stk yikayin

Ellerinizin hep kuru olmasina dikkat edin

Takma tirnak kullanmayin

Tirnaklarinizi uzatmayin

Kokteyl/agik biifelerde yiyeceklerinizi herkesle birlikte ayni sos-
lara batirmayin

Akut pulmoner alevlenme yasiyorsaniz maske takin

KPli bir hasta ile ayni odada fizyoterapi yapmayin
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Okulda, sinifta, is yerinde nezle ya da bulasici bir hastaligi olan
KF olmayan bir kisiden uzak durun

Tim KF hastalari direncli Pseudomonas aeruginosaya da Burkhol-
deria cepacia tasiyormus gibi davranin

Diger KF hastalarindan en az 1 metre uzak durun

Evde nebulizator temizligine dikkat edin

Baska hastalarla ayni nebulizatori kullanmayin

Capraz bulasmayi 6nlemek i¢in hastanede yapilmasi gerekenler

asagida siralanmistir:

Enfekte KF hastalarin enfekte olmayan KF hastalarindan ayrilmasi,
Hijyenik énlemlerin alinmasi,

Poliklinikte B. cepacia ya da MRSA enfeksiyonu olan hastalarin
ayri giinde, giiniin sonunda ya da diger hastalardan ayri bir yerde
bakilmasi gereklidir.

P. aeruginosa ile kolonize olan ve olmayan hastalar icin ayri kli-
nikler olmasi idealdir. Bu hastalarin yattiklari servislerde ayri tu-
valet ve banyosu olan tek kisilik odalarda yatmalar gereklidir.
Odalarda alkollii el sollisyonlari bulunmasi 6nerilir.

B. cepacia ya da MRSA enfeksiyonu olan hastalarin diger hasta-
lardan ayri bir serviste tedavi edilmeleri ve bu hastalarin birbirle-
riyle hastane icinde ya da disinda goriismemeleri dnerilir.

Biitiin bu dnlemler cercevesinde, KF'li bireylerin a¢ik havada bir-

birleri ile belli bir mesafeyi koruyarak doga yiiriiyiisleri yapmalari,

birbirleri ile telefon ya da internet ile haberlesmelerinde sakinca

yoktur. Ayrica tiim KF’li bireylerin, lkenin ulusal programinda yer

alan asilarini yaptirmalari ve heryil grip asilarini ihmal etmeme-

leri gereklidir.
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Sonug olarak, kistik fibrozisli hastalar arasinda mikroplarin ¢ap-
raz bulasmanin olabilecegi, bu mikroplar icinde 6zellikle direncli
olanlarin ¢ok tehlikeli olduklari ve akcigerlere ciddi hasar verebi-
lecegi akildan ¢ikarilmamalidir. Kistik fibrozisli hastalarin ve aile-
lerin hijyenik kurallara dikkat etmesi, hastalarin hayat siirelerini
ve kalitelerini artiracak ve daha az hastalanmalarini saglayacak-

tir.
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KiSTiK FIBROZiSDE YENi TEDAVILER

Prof.Dr Ebru Yal¢in

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk G6giis Hastaliklari Bilim Dali

Kistik fibrozis (KF) hastaliginin tedavisinde kullanilmak (zere
yeni ilag calismalar giderek artan sayida devam etmektedir, bu
sayede yeni tedaviler bulunmakta ve hastalarin kullanimina su-
nulmaktadir.

KF gibi diger biitiin hastaliklarin tedavisi i¢in kullanilacak ilag ¢a-
lismalarinin tamamlanmasi, etkinliginin ve giivenilirliginin kanit-
lanarak piyasaya verilmesi icin uzun yillar gerekmektedir.

Tum faz calismalarinda basarili olan, etkin ve giivenilir oldugu
pek ¢cok merkez ve sayidaki hastada kanitlanan ilag¢ onay alir ve
piyasaya sunularak hastalarda kullanilir. Hi¢bir ilag ya da tedavi
yontemi bu asamalari gecmeden onay alamaz ve tedavide kulla-
nilamaz.

KF tedavisindeki yenilikler su basliklar altinda anlatilacaktir;

* Antibiyotik tedavisindeki yenilikler

* Mukolitik tedavilerdeki yenilikler

* Mutasyona 6zel ilaglar (Klor kanalinin yeniden yapilandirilmasi
ve/veya fonksiyonunun arttirilmasini saglayan ilaclar)

* Gen tedavisi

* Kok hiicre tedavisi
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Antibiyotik tedavilerindeki en biiyiik yenilik ve kolaylik nebii-
lizatorle verilen sivi formdaki antibiyotik ilaglarin ‘kuru toz’
inhaler formlarinin (nefes yoluyla alinan) olusturulmasidir.

Bu sekilde piyasaya verilen ilaglar, 6 yasin lizerindeki ¢ocuk-
larda araci tiip kullanilarak daha biiyiiklerde de direk agizdan
inhale edilerek kullanilirlar.

Tobramisinin bu formu (kuru toz inhaler tobramisin-Podha-
ler®) ve kuru toz inhaler colistimethate ABD ve Avrupa’nin
bazi iilkelerinde kullanilmaya baslanmistir. Kullanim ve tasi-
ma kolayligi nedeniyle pek ¢ok KF hastasinin ila¢ uyumu bu
sekilde daha da artmistir ancak heniiz iilkemizde bulunma-
maktadir.

Diinyada KF enfeksiyonlarinda damar yoluyla verilen antibi-
yotiklerin de inhalasyon yoluyla verilmesi konusunda da pek
cok calisma yiriitilmektedir. Bu sekilde direk akcigere giden
doz ve etki daha yiiksek olurken, sistemik yan etki de az ola-
caktir.

inhale mannitol (Bronchitol®) havayollari icerisine su cekerek
mukusun sulanip kolay ¢ikmasini saglayan yeni gelistirilen
kuru toz inhaler bir ilactir, tilkemizde bulunmaktadir. ilacin
solunum fonksiyon testlerini diizeltme ve akut alevlenmeleri
azaltma etkinligi vardir.
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inhale mannitoliin 6 yas lizerinde, FEV15>%30 olan, diger dne-
rilen rutin tedavilere ragmen sik alevlenmesi olan veya solu-
num fonksiyon testlerinde hizli kdtiilesmesi olan hastalarda
kullanimi uygundur.

Tedaviye baslamadan 6nce hasta, hastanede uygulanan Man-
nitol tolerans testinden gecebilmedir.

Kullanim sekli: 2x400 mg (2x10 kapsiil), kendi 6zel inhalas-
yon cihazina kapsiiller yerlestirilerek alinir, kullanimdan 5-15
dk 6ncesinde bronkodilator (inhale salbutamol 400 pg) alin-
malidir.

Hastanin ayni anda diger ilaclarini da almasi gerekiyorsa kul-
lanim sirasi: Bronkodilatér = Bronchitol = Fizyoterapi =
Dornase alfa >inhale antibiyotik olmalidir.

Bu ilaclar KF'te bozuk olan, calismayan klor kanallarini yeni-
den yapilandirarak ve/veya var olan ancak az ¢alisan klor ka-
nallarini aktive ederek hiicre disina Clve su ¢ikisini saglayan,
agiz yoluyla alinan ilaclardir.

Bu sayede bu ilaglarin hafif-orta diizeyde anlamli oranda so-
lunum fonksiyon testlerini diizelttigi, akciger enfeksiyonlarini
azalttigi ve kilo alimini sagladigi bilinmektedir.

Bu grup ilaclardan Kalydeco® (lvacaftor), Orkamhi® (Luma-
caftor ve ivacaftor) ve Symdeko® (tezecaftor/ivtor ve iva-
caftor) ABD ve Avrupa tilkelerinde onay almis, kullanilmaya
baslanmistir.
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Ancak bu ilaglar; Sadece uygun mutasyonlara sahip ve belli
yasin lzerindeki hastalarda etkili oldugu icin hastanin mu-
tasyonun bilinmesi ve ona gore kullanilmasinin planlanmasi
gereklidir. Her ila¢c her mutasyona etkili degildir.

Su an igin;
KF geninde iki adet DeltaF508 mutasyonu olan,

KF geninde bu 38 mutasyondan bir tanesini

C-+T, D1270N, G1069R, L206W, R352Q, S977F, 711+3A-:G,
D579G, G1244E, P67L, R74W, A1067T, E193K, G1349D, R1070Q,
S1251N, A455E, E56K, G178R, R1070W, S1255P, D110E, E831X,
Gs51D, R117C, S549N) tasiyan hastalar,

KF geninde iki adet DeltaF508 mutasyonu olan
veya en az tek tarafinda bu mutasyonlarn (E56K, R117C,

uygundur.

Calismalar devam ettik¢e bu ilaclarin etki ettigi yeni mutas-
yonlar ve yeni ilaglar bulunacaktir.

Hem ilacin baslanmasi, hem de baslandiktan sonra hastanin
istenilen etkiler ve yan etkiler agisindan diizenli izlenmesi ve
bu verilere gore tedaviden fayda goriiyorsa devam edilmesi,
fayda gormiiyorsa sonlandirilmasi, cocuk gogiis hastaliklari
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uzmanlarinin da igerisinde bulundugu bir kurul tarafindan yo-
netilir.

Builacglarin tilkemizde geri 6demesi heniiz bulunmamaktadir.

Diger mutasyonlarla ilgili bu alandaki tedavi ¢alismalari de-
vam etmektedir.

Gen tedavisi saglikli, calisan genin hiicrelere naklidir.

KF’te gen tedavi calismalar ‘ingiltere KF Gen Tedavi Birligi’ ta-
rafindan yiriitilmektedir.

Simdiye kadaryapilan calismalar sonucunda 12 yas lizerinde-
ki gen tedavisi alan grupta sadece solunum fonksiyon testle-
rinde hafif ama anlamli bir artis saptanmis, diger parametre-
lerde anlamli bir diizelme olmamistir.

Gen tedavisi ile ilgili calismalar da devam etmektedir.

Kok hiicreler viicudumuzda dokulari ve organlari olusturan
ana hiicrelerdir, kordon kani ve kemik iliginde bulunurlar.
Sinirsiz boliinebilme, kendini yenileme, organ ve dokulara
doniisebilme yetenegine sahiptirler bu nedenle de hastalik
nedeniyle hasar gore organ ve dokularin yenilenmesinde kul-
lanilabilirler.
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e KFte kdk hiicre tedavisi ile ilgili calismalara 2005 yilinda bas-
lanmistir.

e Bu calismalarda, KF’li eriskin hastalardan kemik iligi kaynak-
i kdk hiicreler toplanmis, laboratuvar ortaminda havayolu
epiteline donistirilmis, bu hiicrelere saglikli gen aktarimi
yapilmis, normal klor salgilayabilen hiicreler haline geldigi
gosterilmistir.

e Ancak, heniizdaha bu calismalar laboratuvar ortamindan has-
ta bedenine aktarilamamistir. Bu hiicrelerin kisinin kendisine
kan yoluyla geri verilerek akcigerlere yerlestirilmesinin saglan-
masi ile ilgili calismalar, arastirmalar devam etmektedir.

Yukarida da anlatildigi gibi, KF tedavisinde yeni ilaglarin kullani-
mi ile ilgili calismalar hizla giderek artmaktadir. Yeni ila¢ ve yon-
temlere ulasincaya kadar yapilmasi gereken akcigerlere yonelik
temel tedavilerin uygun ve diizenli bir seklide yapilmasi ve bes-
lenmenin desteklenmesidir. Bu sayede KF’te ortalama yasam si-
resi ve kalitesi giderek artmaktadir. Alternatif tedavi yontemleriy-
le ilgili olarak (tuz magarasi, baharat tiiketimi, ozon tedavisi, bitki
karisimlari vs) KF’te insanlar tizerinde yapilan bilimsel kanitlar ile
desteklenmis ¢alismalar yoktur. Bu nedenle etkinlik ve giivenilir-
likleri bilinmemektedir. Ayrica olas! ciddi yan etkileri nedeniyle
de glinlimiizde KF hastaliginin ya da enfeksiyonlarinin tedavisin-
de alternatif tedavi yontemlerinin kullanilmasi dnerilmemektedir.
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KiSTIK FiBROZiS HASTALIGINDA
SINDiIRIiM SISTEMi VE KARACIGER

Prof. Dr. Hasan Ozen

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali

Kistik fibroziste (KF) en cok etkilenen solunum sistemi olmakla
birlikte, tani koydurucu olan ve en erken tutulan sistem mekon-
yum ileusu (ince bagirsak son kisimlarinin ana karninda iken
tikanmasi) ile sindirim sistemidir. Hastalarin yasam siireleri
uzadikca karaciger tutulumu da giderek artmakta ve buna bagl
sorunlar ortaya ¢ikmaktadir.

Sindirim sistemi

Kistik fibroziste sindirim sistemi/kanali etkilenmesini bagirsak
tikanmasi olup olmamasina gore iki bolimde inceleyebiliriz;

1-Bagirsak tikanmasi ile giden tutulum; ¢ok koyu diskiya bagli
olarak dogumda bagirsaklarin tikali olmasi (mekonyum ileusu),
daha ileri yaslarda goriilen ince bagirsak son kisimlarinin tikan-
masi (distal intestinal obstriiksiyon sendromu/ince bagirsagin
son bolimlerinin koyu diskiya bagli tikanmasi), daha ondeki
bagirsaklarin sonra gelen bagirsaklarin icine girmesi (invajinas-
yon), ince bagirsaklarin gelisimsel bozukluklan (dogumda vardir;
ince bagirsaklarin hig gelismeyip tikali olmasi), bagirsaklarda dii-
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giimlenme (volvulus), tedaviye bagl kalin bagirsak hastaligidir.
(fibrozan kolonopati-artik hemen hemen hi¢ gériilmemektedir).

gastroosofageal re-
fli (mide iceriginin yemek borusuna kacisi), oniki parmak bagir-
sagindan mideye/yemek borusuna kacis (duodenogastrik refli),
gastrit/duodenit, mide ve bagirsak (lseri, siregen karin agrisi,
kabizlik, makatin disariya ¢ikmasi (rektal prolapsus), besin emi-
lim bozukluklar (malabsorpsiyon), bagirsak duvarlarinda hava
olmasi (pnomotozis intestinalis).

Burada en sik goriilenlerden kisaca bahsedilecektir.

Mide igeriginin yemek borusuna ka¢masi olarak tanimlanir. Kus-
ma olmasi sart degildir, yani kacis sadece yemek borusuna ola-
bilir. Alti aydan kiiclik bebeklerde daha siktir ve bu yas grubunda
sikligl %50’ye ulasabilir

Belirtileri yasa gore degisebilir. Kiiciik cocuklarda yemek yemeyi
istememe, yerken aglama, nefes tutma-morarma, sik akciger en-
feksiyonu gecirme, siiregen oksiiriik belirtileri olabilir. Kendisini
ifade edebilen biyiiklerde gogiis kemiginin altindan (mideden)
bogaza dogru yiikselen yanma hissi, gogiis kemigi arkasinda yan-
ma, yediklerinin/aci-eksi suyun agzina gelmesi, bogazini temiz-
leme ihtiyaci hissetmek gibi belirtiler olabilir.

Refli varligi akciger hastaligini kotilestirdigi gibi, akciger
hastaligina bagli 6ksiiriik ve yapilan postural drenaj islemi ve kul-
lanilan bazi ilaglar da refliiyi artirabilir. Reflii nedeniyle yemek
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borusuna kagan asit yapidaki mide icerigi orada zedelenmeye
(6sofajit) ve darliga, kanamaya bagli kansizliga neden olabilir.

Tani klinik ve gerektiginde yapilacak testlerle (yemek borusun-
daki asit degisikliklerinin uzun siireli izlemi-pH izlemi, impedans
analizi, sintigrafi gibi) konulur. Dogal seyri KF olmayan hastalar
gibidir ve yas ilerledikce semptomlar azalir. Tedavisi diger GOR
hastalarindaki gibidir; refliiyli artirabilecek yiyecek/iceceklerden
kacinmak, mide asidini azaltacak ilaglar (histamin resept6rii en-
gelleyicileri, proton pompasi engelleyicileri vb.), gerektiginde cer-
rahi tedavi.

Yenidoganlardaki bagirsak tikanikliklarinin yaklasik %30’undan
mekonyum (mekonyum=yenidogan bebek diskisi) ileusu sorum-
ludur. Mekonyum ileuslu hastalarin ¢ogunlugunda ise neden
KF’tir. Tikanma kalin bagirsak diizeyinde de olabilir (mekonyum
tikag sendromu). Nedeni, koyu-yapiskan mekonyuma bagli ola-
rak bagirsagin tikanmasidir. Sonugta bebek dogumdan hemen
sonra bagirsak tikanmasi bulgulariyla gelir; siyah renkli ilk digki
cikisi goriilmez/gecikir, karin sis/gergindir, zamanla bebek safra-
li ya da safrasiz kusmaya baslar. Tani klinik bulgular ve diiz karin
grafisiyle konulur. Tibbi olarak tedavi edilemezse, cerrahi olarak
tedavi edilir.

Koyulasmis-yapiskan diskinin ince bagirsagin son boliimii/kalin
bagirsagin ilk bolimini ttkamasina baglidir. Bes yas lizerinde go-
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rilur ve sikligr yaklasik %15’tir, siklik yasla birlikte artar. Yaklagik
yarisinda tekrarlayici dzelliktedir ve hepsinde pankreas yetmezligi
vardir. Akut (ani baslangicli) ya da kronik (uzun siire sikayet olma-
s1) birtablo ile gelebilir. Kronik sekli; tekrarlayan, kramp tarzi karin
agrisi ile karakterizedir. istah azalmistir, karin gergindir, kusma na-
dirdir ve bagirsak tikanikligini diisiindiirecek sekilde diskilama sa-
yisi azalir. Karin muayenesinde sag alt béliimde kitle ele gelebilir.
Ani baslayanlarda karin sisligi, safrali kusma ve bagirsak tikanmasi
bulgulari vardir, apandisit ile karisabilir. Tedavisinde agizdan veri-
lecek kabizlik tedavisinde kullanilan bir ilag olan polietilen glikol
(elektrolitli) soliisyonu etkilidir, fakat tam tikaniklik oldugunda ve-
rilmemelidir. Tekrarinin dnlenmesinde sivi parafin gibi ilaclar kul-
lanilabilir. Yine KF Hastalarinda sik goriilen kabizliktan ayirmalidir.
Kabizlik kalin bagirsagin hastaligidir ve birikim daha ileridedir.

KF’li cocuklarin yaridan fazlasi ve eriskinlerin 1/3’0 kronik karin
agrisindan yakinirlar. Cok sayida nedeni vardir ve nedene gore
agrinin yeri, siddeti, karakteri degisir. Sadece karin ici organlara
bagli olarak degil pnomoni gibi akcigere bagli nedenlerle de ola-
bilir. Baslica nedenleri olarak GOR, pankreatit, iilser, gastrit, pno-
moni, apandisit, kizlarda yumurtaliklarla ilgili sorunlar, kabizlik,
idrara yolu enfeksiyonlari ve karaciger hastaliklari sayilabilir.

Kistik fibrozisin ilk bulgusu olabilen rektal prolapsus (makatin
disart ¢ikmasi) genellikle ilk yastan sonra (1-2.5 yas arasi)
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goriliir ve gorilme sikligl %20 kadardir. Nedeni malnitrisyon,
hacimli diskilama, cesitli nedenlere bagli olarak artmis karin igi
basincidir. Cocuk doktora getirilinceye kadar kitle genellikle ken-
diliginden iceri girer. Diizelmediyse parmakla iceriye itilir. Eger
aradan uzun siire gegmisse dokuda 6dem, hatta yaralar gelisebi-
lir ve iceriye ittirmek zor olabilir. Diskiyla yag kaybi kontroliiniin
yetersiz olmasi nedeniyle oldugu disinilmektedir ve pankrea-
tik enzim replasmani ile olusmasi énlenebilir. Eslik eden kabizlik
varsa parafin veya laktuloz ile o da tedavi edilmelidir. Belirtiler
genellikle gecicidir ve siklikla 5 yasina kadar kaybolur.

invajinasyon KP’li hastalarin %1’inden azinda goriiliir. Kolik sek-
linde karin agrisi, kusma, kanli diski, ele gelen kitle ile gelirler.
Nedeni koyulasmis diskinin bagirsak hareketlerini etkilemesidir.

KF’li hastalarda mide asidi artmis ve oniki parmak bagirsaginda
bikarbonat salgisi azalmistir. Buna bagli olarak mide ve oniki par-
mak bagirsaginda ilserler olusabilir.

Karaciger ve safra yollan hastaliklart KF’li bireylerde gelisen
onemli bir komplikasyondur. Karaciger etkilenmesi genellikle ilk
10-15 yilda gelisir ve bu donem icinde belli biryas grubunda sikli-
g1 artip azalmaz. Ayni akcigerlerde oldugu gibi karacigerde safra
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koyulasmistir ve akiskanligi azalmistir. Sonucta safra kanallan
koyulasmis safra ile tikanir. nadir olup karaci-
ger hastaliginin en erken bulgusudur (<%5). vakalarin %50’sinde
mekonyum ileusu ve damardan beslenme oykiisi ile birliktedir.
Hastalarda sarilik ve agik renk diski olup, bazen karaciger disi
safra yollarinin dogustan yoklugu ile karisabilmektedir. Bliyiik bir
kismi kendiliginden diizelir.

rutin taramada saptanan sik
gorilen bir durumdur. Hastanin bir yakinmasi olmaksizin tarama
icin bakilan karaciger enzimlerinden alanin (ALT) ve aspartat tran-
saminaz (AST), alkalen fosfataz (ALP) ve gama-glutamil transpep-
tidaz (GGT) diizeyleri yiiksek bulunabilir. Yirmi yasina kadar has-
talarin %20-30’unda ortaya ¢ikar.

KF’li hastalarda herhangi bir yasta %20-60
oraninda tanimlanmistir. Genellikle beslenmesi iyi olmayan has-
talarda yumusak karaciger biiyukliigii ile karakterizedir. Birlikte
karaciger enzimleri de yiiksek olabilir.

(kara@im degisik bolgelerinde baslayan saf-
ra yollari harabiyetine bagli siroz) KF’ye 6zgii bir durumdur. Klinik
bulgu olmayabilirveya ¢ok azdir. Yillaricinde tiim karacigeri tutan
siroza ilerleyerek, siroza bagli belirti ve bulgulara neden olabilir;
kanli kusma, siyah renkte diskilama, demir eksikligine bagl kan-
sizlik, asit, dalak biiylimesi, kanamaya egilim gozlenir.

genelde belirtisizdir.
Bazen karin sag list bolgesinde veya sag omuz agrisi, sarilik, bu-
lanti, kusma, kasinti, ALP, GGT, bilirlibin yiiksekligi yapabilir.
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KF’li bireylerde karaciger hastaliginin erken tanisi erken dénemde
lezyonlarin geri dénebilir olmasi nedeniyle 6nemlidir. Her kont-
rolde ayrintili fizik muayene yapilarak karaciger hastaligi olup ol-
madigini belirlemek i¢in en azindan her yil karaciger fonksiyon
testlerine bakilmalidir. KF’te karaciger hastali§ina yonelik teda-
vinin amaci devam eden karaciger hiicrelerindeki zedelenmeyi,
portal hipertansiyon ve siroz komplikasyonlarini dnlemektir. Oral
safra asit tedavisi KF’li karaciger hastalarinda halen kullanilan tek
uygun tedavi yaklasimidir. Bir safra asiti olan ursodeoksikolik asit
yararli etkilerini degisik mekanizmalar lizerinden gosterir. KF’te
karaciger hastaliginin izlem ve tedavisinde en édnemli unsur nor-
mal beslenmenin saglanmasidir. Siroz gelisen hastalarda karaci-
ger nakli yapilir.

Pankreatik hastalik daha ana karninda baslamaktadir ve yeni-
dogan déneminde hastalarin %40-50’sinde pankreas yetmezli-
gi vardir. Zamanla hastalarin %85-90’inda pankreas yetmezligi
gelisir. Pankreas yetmezligi ile birlikte besin 6gelerinin sindirimi
ve emilimi azalarak beslenme yetersizligine yol acar. Pankreasin
calismasi yeterli olan hastalarda akut pankreatit ataklar ve kro-
nik pankreatit gelisebilir ve bazi hastalarda tek klinik bulgu ola-
bilir. Pankreatik yetmezligi olan hastalarda pankreatit tablosuna
neden olabilecek doku olmadigindan pankreatit goriilmez. Pank-
reatik yetmezligi olan hastalara pankreas enzimlerinin ve yagda
eriyen vitaminlerin verilmesi gereklidir.

Yas ilerledik¢e pankreasin zedelenmesi ile insiilin salgilayan hiic-
reler de yetersizlesir ve buna bagli diyabet ortaya cikabilir.
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Kistik fibrozisli (KF) hastalarda besinlerin sindirim ve emilim
bozuklugu siktir ve buna bagli olarak kotii beslenme (malniit-
risyon)/buytime geriligi sik goriliir. Kistik fibrozisli hastalarin
%s50’sinden fazlasinda malniitrisyon vardir.

Kistik fibroziste malniitrisyon nedenleri sunlardir;

1. Malabsorpsiyon (yetersiz emilim); pankreatik yetmezlik (lipaz,
bikarbonat), karaciger tutulumu olmasi, gecirilen cerrahi giri-
simlere bagli (kisa bagirsak, bagirsak darliklarr)

2. Artmis enerji kaybi; inflamasyon, asir balgam, glikoziiri (idrar-
la seker kaybi-endokrin yetmezlikte).

3. Artmis enerji gereksinimi; ayni yas ve cinsteki saglikli cocukla-
rin 1,1-2,0 kati daha fazla enerjiye gereksinim duyarlar.

4. Azalmis alim; giinliik enerji alimi normal sahislardan daha faz-
la olmasi onerilirken KF’li hastalarda giinlik alim azalmistir.
istahsizlik, beslenme bozukluklari, depresyon, ebevynle ca-
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tisma, 0sofajit, gaz ve karin agrisi, bagirsak tikanikliklari, yag
kisitlamasi, ilaglar, akciger inflamasyonu, kendini kotii hisset-
me alimi azaltan nedenlerdir.

5. Karaciger hastaligi ve safra tuzlari kaybi.
6. Diyabetes mellitus; hem tip 1 hem de tip 2 6zelliklerini tasir.

Daha yenidogan doneminde hastalarin %50’den fazlasinda
pankreatik yetmezlik vardir ve yas biiylidiikce pankreas hara-
biyetinin devam etmesi nedeniyle bu oran artar. Pankreas yet-
mezligi olan hastalarda diskida yag kaybi %40 civarindadir ve
bazen bu %50’yi asabilir. Nitrojen kaybi da %50 civarindadir.

Kistik fibrozisli hastalarin tibbi beslenme tedavisindeki amaclar;

* Hastanin normal/normale yakin bilylimesini saglamak (hastalar-
da kot beslenme tablosu adi verilen malniitrisyon durumunu
olusturmamak),

* Artan enerji gereksinmesini karsilamak, emilim yetersizligini en
az diizeye indirerek diskiyla enerji kaybinin azalmasini saglamak,

* Terile kaybolan tuzlan (elektrolitleri) yerine koymak,

* Hastaninyasina, klinik bulgularina gére en iyi beslenme durumu-
nu saglamak,

* Hastayi belirli araliklarla izleyerek besin gereksinimlerini her yeni
duruma gore ayarlama olarak sayilabilir.

Bu amaclara ulasmak icin en 6nemli nokta diyetin kisiye 6zel di-
zenlenmesi yaninda, pankreas yetmezligi olan hastalarda mutla-
ka pankreas enzim desteginin yapilmasidir (enzim yerine koyma
tedavisi- enzim tedavisi).
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Her kontrolde mutlaka hastanin boyu ve agirig dlgiilmelidir.
Olciilen boy ve agirlik degerleri kullanilarak hastanin boya gore
viicut agirligi (<2 yas) ve viicut kitle indeksi (= 2 yas) hesaplanir.
KF hastalarinda amag cocuklarda boya gore agirlik veya viicut kit-
le indeks degerlerini 5o.persentil degerinin tizerinde (ayi yas ve
cinsteki 100 ¢ocuk gdz oniine alindiginda en iyi ilk 50 arasinda
olmak), eriskin erkeklerde =23 ve kadinlarda =22 olmasini sag-
lamaktir. Bu degerlerin altinda olanlar beslenme acisindan risk
altinda olarak degerlendirilirler. Beslenme durumu ile akciger
fonksiyonlari arasinda dogrudan ve yakin bir baglanti vardir.

* Bu ddnem enerji gereksiniminin fazla ve biiyime hizinin yiiksek
oldugu bir donemdir. Bebeklik doneminde anne siitii ile beslen-
me en az 12 ay onerilmeli ve ek gidalara zamaninda gecilmelidir.
ilk 4-6 ay sadece anne siitii yeterlidir.

* Anne sitlinin yeterli olmadigl ya da verilemedigi durumlarda
inek siiti bazli mamalar yeterlidir. Orta zincirli trigliserit iceren
mamalar ancak kolestazisi (karaciger tutulumu) olan ya da dis-
kida yag kaybi kontrol edilemeyen hastalarda gereklidir. Agirlik
kazanimi iyi degilse enerji destek iiriinleri eklenebilir.

* Verilen giinliik beslenme onerileri ile birlikte pankreas enzim des-
tegi saglanmalidir. Bebeklere her emzirmeden/mamadan (120
ml) 6nce 2.000-4.000 linite (veya 250-500 inite kg agirlik basi-
na) lipaz verilmelidir. Cocuk bilytidiikce enzim dozu 6giin basina
1000 Unite/kg olarak ayarlanabilir. Ara 6gilinlerde yar dozda en-
zim verilmelidir. Enzim dizeyleri hastanin bulgularina gore (kilo
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almasi, diskilama sayisi, diskinin 6zellikleri, karinda gaz olmasi)
diizenlenir.

Bu 6nlemlere karsin yeterli agirlik kazanimi olmazsa kalori yogun-
lugu yiiksek (1,0-1,5 kkal/mL) oral destek riinleri veya kisa siireli
enteral (tiiple) beslenme disiiniilebilir. Genel olarak uygulanan
beslenme destegi ile hastalar uygun enerji, vitamin-mineral gerek-
sinimleri karsilandigi icin ve pankreas enzim destegiyle hizla di-
zelmektedir.

Bu yas grubunda yasa gore agirligin =210 persentil ve ayni zaman-
da viicut kitle indeksinin 250 persentil olmasi saglanmalidir. Bu
donemde ev yemekleri, destekleyici mama ve enteral {riinler,
enerji ve proteinden, vitamin ve mineralden zengin besinler ve-
rilmelidir. Bu nedenle uzman bir diyetisyenden yardim alarak
¢ocugun enerji dengesi ve besin gereksinimlerinin karsilanmasi
saglanmalidir.

Bu donemde ¢ocuk diyet ve giinliik aktivite konusunda daha faz-
la bilinglidir. Fakat yine de besin se¢imlerinde yasitlarinin etkisi
altinda kalabilmektedir.

Okula basladiklarricin 6gretmenleri ve okul idaresi hastalik konu-
sunda bilgilendirilmeli ve isbirlikleri saglanmalidir.

Okulda beslenmesi gereken cocuklarda besinlerin yeterli tiiketi-
mi ve pankreas enzimlerini alip almadiginin izleminde sinif 6gret-
meni ile ishirligi cok 6nemlidir.

Besinlerin 6giinlerdeki dengeli dagilimi, kahvalti, 6gle, aksam ve
ara 6giinlerle besin alimi desteklenmeli, cocuk eger yasitlarindan
kiiclik ise ozellikle enteral beslenme driinleri gece beslenmesin-
de kullanilmalidir.
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Hizli bilytime ve fiziksel aktivitenin artmasi ile enerji gereksinimi
artar.

Bilyiime geriligi olan hastalarda cinsel gelisimin gecikmesi stres
yaratabilir. Hastalig inkar etme ve tedaviyi aksatma sorunu ya-
sanabilir.

Bu nedenle beslenme ve biiyiime durumu {i¢ ayda bir izlenmeli-
dir.

Uygulanmakta olan beslenme programina ek olarak hizli biyi-
menin getirdigi beslenme destekleri saglanmalidir.

Bu donemde ortaya ¢ikabilecek insiiline bagli diyabetin tanisi ve
uygun sekilde tedavisi 6nemlidir.

Akcigerbulgular agir degilse ve yeterli enerji destegi verilebilmis-
se genellikle biiylime geriligi olmadan erigkinlige ulasabilirler.
Biiylime geriligi varsa hastanin enerji alimi, bagirsaklardan emi-
lim derecesi, enerji harcamasi, psikolojik ve ailevi sorunlar géz-
den gecirilmeli, gerekiyorsa giinliik beslenme programi ve verilen
enzim dozu yeniden ayarlanmalidir.

Tim yas gruplarinda giinliik enerjinin %40-50’sinin karbonhid-

ratlardan, %15-20’sinin proteinden ve %35-40’1 yaglardan gel-

melidir. Yag emilimi azalmis diyerek bu ¢ocuklara diisiik yagli ve

kalorili yiyecek vermekten kag¢inmalidir. Hatta normalden daha

fazla yag (giinliik kalorinin %35-40°1) ve yiiksek proteinli (gtinliik

onerilen protein miktarinin %50-100 fazlasi) bir diyet verilmelidir.

Enerji aliminin yeterli olup olmadigi aralikli 6l¢iimlerle degerlen-

dirilmelidir.
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Enerji yaninda yagda eriyen vitaminlerin (A, D, E, K) emilimi de
etkileneceginden bu hastalara bu vitaminlerin destegi yapilmali
ve yeterlilik durumlari degerlendirilmelidir.

Bu hastalar kalsiyum, demir, ¢inko, sodyum, potasyum, klor,
magnezyum eksikligi de goriilebilir ve bireyler bu eksiklikler y&-
niinden izlenmelidirler. Ozellikle besinlere dogrudan ulasamayan
bebeklere ve terlemenin fazla oldugu sicak havalarda tiim hasta-
lara tuz destegi yapilmalidir. Kisiye, mevsime ve aktiviteye gore
degismekle birlikte giinliik alinmasi 6nerilen tuz miktari; 0-6 ay
arasinda o,5 gram; 6-12 ay arasl 1 gram; 1-5 yas arasl 2 gram ve
daha biiyiiklerde 3-5 gramdir. Sicak mevsimlerde ve ishal, atesli
hastaliklar gibi gereksinimin arttigi durumlarda daha yiiksek doz-
lara gerek olabilir.

Kistik fibrozisli hastalarda yag malabsorpsiyonundan baska lak-
toz ve siikroz (pancar sekeri) malabsorpsiyonu ve bakteriyel asiri
cogalma (ishale neden olur) sonucu kayip olabilir..

e KPli bireylerin %85-90’inda pankreas bezi sindirim icin yeterli
enzim ve bikarbonat salgilamaz. Bu durumdan en ¢ok yag olmak
lizere protein ve karbonhidrat emilimi etkilenir. Besinler yeteri
kadar alinsa bile hastalar kilo alamaz, biiyiiyemez, kotii kokulu,
yagliishalleri olur ve gaz ¢ikarirlar. Enzim tedavisi ile yag emilimi
%85-90’lara ulastirilmaya calisilir.

* Pankreas yetmezligi olan hastalarda standart dozda pankreas
enzimleriniiceren ilaglarin her beslenmede énerilen dozda ve se-
kilde besinler ile beraber alinmasi gerekir. Pankreas enzimi ice-
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ren ticari ilaglarin ayni isme sahip olduklar halde icerdikleri doz
farkli olabilir (6rnegin Kreon® 10.000 iinite, 25.000 {nite gibi).
Bu nedenleilacglarin alinmasi sirasinda bu enzim dozlarina dikkat
edilmelidir. Pankreas enzim tedavisi icin mide asidinden korunan
kiiclik topcuklar halindeki pankreas enzimleri iceren ticari ilaglar
tercih edilir.

Pankreas enzim eksikligi olan bebeklerin anne siitli veya mama
alirken de pankreas enzim tedavisi almalari gerekir.

Baslangicta enzim dozu her beslenme &ncesi 2.000 (inite lipaz
(veya 500 (nite/kg agirlik basina) gibi baslanir. Bebegin gerek-
sinimine gore bu doz ayarlanir. Pankreas enzim tedavisi hemen
yemek ile beraber verilir.

Pankreas enzim tedavisi hemen yemek ile beraber verilir. Uzun
siiren beslenmelerde ve tiiple (enteral) beslenme durumunda bir
kismi hemen yemek baslangicinda bir kismiyemek ortasinda ve-
rilebilir. Uzun siiren beslenmelerde ve tiiple (enteral) beslenme
durumunda bir kismi hemen yemek baslangicinda bir kismi ye-
mek ortasinda verilebilir.Tiiple beslenenler icin pompa setine ta-
kilan ve enzim iceren, beslenme siiresince dengeli olarak enzim
saglayan kartujlar da ticari olarak sunulmustur.

Enzim iceren kapsiller ¢cignenmemelidir. Topcuklar ezilmemeli-
dir. Kapsiil yutulamiyorsa icerigi (kiiciik topcuklar) cok az meyve
suyu, su veya meyve piresi ile karistirilip yutturulmalidir. Bunun
disinda topguklar besinlerle karistirilmamalidir.

Enzimin, sadece basit karbohidratlarin (meyve suyu, sekerleme-
ler, meyve, vb) alinacagi 6giinlerde verilmesine gerek yoktur.
Orta zincirli yag asiti alan hastalar da mutlaka enzim tedavisi al-
malidirlar.

Uygulama sonrasi agizda enzim graniillerin kalip kalmadigina
bakmak gerekir. Kalan enzim pargalari agizda llserlere neden
olabilir.
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* Gereksiz olarak yiiksek dozda enzim alinmasi zararli olabilir.
Gunlik 10.000 tnite/kg lipaz’dan daha yiiksek dozlardan kagi-
nilmalidir. Ust doza ulasildigi halde yeterli yarar saglanamiyorsa
bunun bir nedeni azalmis bikarbonat salgilanmasina bagli olarak
bagirsak asit miktarinin artmasi olabilir. Asitten korunmali enzim
topguklari, asit nedeni ile etkilerini kaybedebilirler. Bu hastalara
gerekirse asit azaltici ilaclar doktorunuz tarafindan baslanabilir.

* Yeterli dozda enzim verilmediginin kanitlarn olarak kokulu, ¢ok
miktarda yagl diskilamanin devami, kilo alamama veya kilo kay-
betme, karin agrisi, koti kokulu gaz ¢ikartma ve aglik hissi sayi-
labilir.

Agizdan beslenmede sorunu olan (az besin tiiketimi, kot beslen-
me, yetersiz protein-enerji alimi) hastalarda, enfeksiyon sikliginin
azaltilmasinda, hastanin kilo alimiile yasitlarina gére biiylime ve
gelismesinin ¢ok geri kaldigl durumlarda destek saglanmalidir.
Bu destek dncelikle giinlilk beslenme programiyaninda verilecek
0zel olarak hazirlanmis beslenme destek driinleri ile saglanir. KF
hastalari veya gereksinimi olan diger hastalarda giinlilk alinan
kalori miktarini artirmaya yardim etmek amaciyla hazirlanmis,
yliksek kalori iceren (1-1,5 kkal/ml) destekleyici ticari tirtinler bu-
lunmaktadir. Doktorunuz ve diyetisyeniniz gerekli gérdiiklerinde
bu Griinleri almanizi dnerebilirler. Bu drilinleri alirken unutulma-
masl gereken nokta bunlarin sadece destek amacli olduklari ve
asil yemegin yerine gecmeyecekleridir.

Agizdan destek driinleriyle de yeterli bilyimesi saglanamayan
cocuklarda tiiple (enteral) beslenme 6nerilir. Normal biiylime ve
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gelismeyi saglamak i¢in besin 6gelerinin bir tiip yoluyla sindirim
sistemine verilmesine enteral beslenme denir. Kisa siireli des-
tek icin burun yoluyla mideye yerlestirilen (nazogastrik) tiipler
kullanilirken daha uzun siire (12 haftadan uzun) enteral beslen-
mesi gereken kisilerde gastrostomi tiipleri (karin én duvarindan
mideye bir tiip yerlestirilmesi) tercih edilir. Yerlestirme yontemi
hastadan hastaya farkli olabilir ve bu konuda doktorunuz sizin-
le birlikte karar verecektir. Enteral beslenmeye karar verildikten
sonra giinliik verilmesi planlanan enerjinin ve diger gerekli besin-
lerin dnemli bir miktari bu yolla verilmelidir. Tiiple beslenirken de
agizdan beslenmeye devam etmenizde bir sakinca yoktur. Enteral
beslenmeile daha ¢cok uykuda gecen siirede, planlanan miktar ve-
rilir (KF’li hastalar da gece enerji harcamasi diger bireylere oranla
daha yiiksektir). Bu amacla genellikle kalorik yogunlugu yiiksek
(1,0-1.5 kkal/ml) 6zel destek iiriinleri tercih edilir. infiizyona bas-
larken ve ortada ya da sonda enzim tedavisi verilmelidir.

1. Gocuklariniza besin hazirlamadan 6nce mutlaka ellerinizi su ve sa-
bun ile yikayiniz.

2. Cocuklariniza ellerini yikama konusunda uygun egitimi veriniz.

3. Yemek hazirlamada kullandiginiz besinleri uygun ortamlarda sakla-
yiniz.

4. Verilen sulartemiz olmalidir. Bebeklere vereceginiz su mutlaka kay-
natilmis ilitilmis su olmalidir.
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Yemegi hazirlayacaginiz kabin temiz olmasina ¢ok dikkat ediniz.

Besinlerinizi pisirdikten sonra uygun sicakliga ulastigina emin olu-
nuz. Yumurta, et, balik, tavuk gibi irlinleri oda 1sisinda uzun siire
bekletmeyiniz.

Cok kirli, camurlu, toprakli sebze, meyve satin almayiniz. Meyve ve
sebzeleri pisirmeden dnce bol su ile yikayiniz, daha sonra ayiklayiniz.

Dis kismi bombe yapmis ve evde yapilmis konserve kullanmayiniz.
Cop ve yiyecekleri bir arada tutmayiniz.
Dondurulmus besinleri sicak ortamda ¢6zdiirmeyiniz.

Yemekleri suda, buharli tencerede, 1zgarada veya firinda pisiriniz.
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KiSTIK FIBROZiS VE ENDOKRIN SiSTEM

Prof. Dr. Ayfer Alikasifoglu

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali

Kistik fibrozis (KF) kalitsal ve kronik bir hastaliktir. Hastaligin sey-
ri boyunca viicutta bir cok sistemi ilgilendiren bulgular ortaya ¢ik-
maktadir. KP’li olgularda solunum sistemi disinda gastrointesti-
nal sistem, endokrin sistem gibi diger organ sistemleri de degisik
derecelerde etkilenir. Endokrin sistemle ilgili olarak kistik fibro-
zisli bireyler, KF’e bagli gelisen diyabet, biiyiime ve ergenlik ge-
cikmesi, kemik mineralizasyon bozuklugu acisindan izlenmelidir.

Kistik fibrozise bagli gelisen diyabet

Pankreas hem sindirim icin gerekli enzimlerin hem de viicuttaki
glukoz (seker) kontroliini saglayan hormonlarin salgilandigi bir
i¢ salgl bezidir. Pankreasta adaciklar seklinde hormon salgilayan
bolgeler mevcuttur. Pankreas adaciklarinda insiilin ve glukagon
hormonlari salgilanir. Bu iki hormon kan sekerinin normal aralik-
ta seyretmesini saglar. insiilin hormonu kan sekerinin hiicre icine
girisini saglar ve hiicre icinde kullanilmasini icin gereklidir. KF’li
olgularda pankreas fonksiyonlarinda yetersizlik ortaya ¢ikmakta
hem sindirim enzimlerinde hem de kan sekerini diizenleyen hor-
monlarda eksiklik meydana gelmektedir. Sindirim islevinin ta-
mamlanabilmesi i¢in eksik pankreas enzimlerinin tani konduktan
hemen sonra tedavi olarak verilmesi gerekir. Glukoz kontroliinii
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saglayan hormonlarin eksikligine bagli diyabetin ortaya ¢ikmasi
daha ileri yaslarda olur, siklikla 20’li yaslarda tespit edilir.

KF’te pankreas adaciklarinda hormon salgilayan hiicre kitlesinde
azalma, bu bolgelerde yag ve bag dokusu artisi ve amiloid yapi-
sinda da bir protein tespit edilmektedir. KF’li olgularda pankreas
adaciklarindaki hiicrelerin kaybi nedeni ile insiilin eksikligi ve
bunun sonucunda kan sekerinin kullanilamamasina bagli diyabet
gelisir. Hastalardaki diyabet gelisiminin esas nedeni insiilin yet-
mezligi olsa da glukoz metabolizmasi; beslenme durumu, akut
veya kronik enfeksiyonlar, enerji tiiketiminde artma, glukagon
yetmezligi, bagirsakta emilim bozuklugu, besinlerin barsak gecis
siiresinin degismesi, karaciger fonksiyon bozuklugu, solunum is
yiikiinde artis gibi KF’e 6zgii bazi faktérlerden de etkilenmektedir.

KF’e bagli diyabetin ortaya ¢itkmasinda 6zellikle akut enfeksiyon-
lar sirasinda belirginlesen insiilin direncinin de etkisi vardir. KF
olup diyabeti olmayan hastalarin bilyiik cogunlugunda enfeksi-
yonlar sirasinda gecici olarak insiilin direnci gelismektedir. in-
siilin direnci gelismesindeki diger bir sebep ise glukokortikoid
tedavisidir.

KF’e bagl diyabet kizlarda ve ozellikle delta F508 homozigot
mutasyonu olan hastalarda biraz daha sik goriilmektedir. KF’li
bireylerde diyabet goriilme sikligi ile ilgili veriler farklilik gdster-
mektedir. Bunun nedeni hastalarin bir kisminin sadece aclik kan
sekeri ile izlenmesidir. Yalnizca acglik kan sekerinin degerlendi-
rilmesi ile KF’e bagli diyabet tanisinin konmasi bazi hastalarda
mimkiin olmayabilir. Diyabet gelisen KF’li olgularin iicte birinde
aclik hiperglisemisi (kan sekeri yiiksekligi) tespit edilirken kalan
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tgte ikisinde aglik kan sekeri degerleri normal bulunur. Agizdan
glukoz verilerek yapilan sekeryiikleme testi (OGTT) ile yapilan de-
gerlendirmelerde 5-9 yas grubunda % 9, 10-19 yas grubunda %
26, 20-29 yas grubunda % 35 ve 30 yas lizerinde % 43 oraninda
diyabet saptandigi gdsterilmistir. Bu nedenle gerekli olgularda bu
testin yapilmasi uygundur.

KF’e bagli diyabet bulgulari genellikle silik olmakta, sinsi bir sekil-
de seyretmektedir. Cok sui¢cme, sikidraryapma, yeterli beslenme
destegine ragmen viicut agiriginin artmamasi, bilyiime hizinda
diisme, ergenlik bulgularinin geri olmasi ve solunum fonksiyon-
larinda nedeni agiklanamayan bozulma gibi bulgular KF’li bireyle-
rin diyabet acisindan arastirilmasini gerektirir. KF’e diyabeti olan
olgular, diyabeti olmayan KFliler ile karsilastirildiklarinda viicut
agirliklar daha diisiik ve solunum fonksiyonlari daha bozuk ol-
maktadir.

KF’e bagli diyabetin tanisi diger diyabet tiplerinin tanisiigin kulla-
nilan él¢itlerle konur. Buna gore; ;

1. Ikiveya daha fazla 6l¢ciimde aclik plazma glukozunun = 126 mg/dl
bulunmasi

2. Iki veya daha fazla élciimde rastgele alinan glukoz degerinin
2200 mg/dl bulunmasi

3. Aclik plazma glukozunun = 126 mg/dl olmasi yaninda rastgele ali-
nan glukoz degerinin = 200 mg/dl bulunmasi

4. Oral glukoz tolerans (seker yiikleme) testinde 2. saat glukoz de-
gerinin = 200 mg/dl bulunmasi tani koydurucudur.

KF’li olgularin glukoz toleransina gore siniflamasi Tablo 1’de go6s-
terilmistir.
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Tablo 1. Kistik fibrozisli hastalarin glukoz toleransina goére siniflan-
dirilmasi ve tani kriterleri

Aclik plazma OGTT 2.saat plazma
glukozu (mg/dl) glukozu (mg/dl)

Normal glukoz toleransi (NGT) <100 <140
Bozulmus glukoz toleransi (BGT) <126 140-199
Diyabet, aclik hiperglisemisi (-) <126 2200
Diyabet, aclik hiperglisemi (+) 2126 2200

KF’li olgularin izlemlerinde yillik kan sekeri ol¢limleri yapilmak-
tadir. Akut hastalik, stres veya enfeksiyon durumlarinda, has-
tanede yatan hastalarda aclik ve tokluk kan sekeri takiplerinin
yapilmasi dnerilmektedir. Hb A1c diyabet tanisi alan hastalarin
izleminde sik kullanilan bir tetkiktir. Bununla beraber bazi calis-
malar Hb A1c’nin KF’e bagli yeni gelisen diyabet olgularinda nor-
mal bulundugunu gostermektedir. Bu durumun sebebi heniiz tam
olarak bilinmese de KF’lilerde kirmizi kiire dongiisiinde hizlanma
ve kan sekeri yiiksekliginin HbA1c diizeylerini ylikseltebilecek di-
zeyde olmayisina baglanmaktadir. Diyabet bulgulari olup aglik
kan sekeri yiiksekligi olmayan hastalarda tanida kullanilabilecek
en giivenilir test seker yiikleme testidir.

KF’e bagli gelisen diyabette insiilin verilmesi ve beslenmenin
diizenlenmesi tedavinin temelini olusturur. Bu olgularda bes-
lenmenin diizenlenmesi ¢cok 6nemli olup uygulanan prensipler
diger diyabet tiplerinde uygulanandan farklilik gosterir. Genellik-
le KP’lilerin ideal viicut agirliklarinin altinda olmalari ve emilim
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sorunlari olmasi nedeni ile giinliik aldiklar kalori ve yag miktar
kisitlanmaz. Tuz kisitlamasi gerekli degildir. Beslenme planinin
karbohidrat icerigi kisinin yemek yeme aliskanligi ve tercihleri
dogrultusunda sekillendirilir. Tiiketebildikleri karbonhidrat mik-
tara gore insiilin verilir. KF’e bagli diyabeti olanlarda giinde en az
dort defa kan sekeri dl¢limi dnerilmektedir. Seker kontroliiniin
hedefleneni saglamasi uzun dénemde diyabete bagli gelisecek
komplikasyonlarin dnlenmesi bakimindan 6nemlidir. Her muaye-
nelerinde kan basinci dl¢iimii yapilir. KF’e bagli gelisen diyabetli
hastalarda akut enfeksiyon esnasinda bir miktar insiilin direnci
gelismekte bu nedenle enfeksiyonlar esnasinda insiilin gereksi-
nimi artmaktadir. Bu dénemde kan sekeri dl¢iimleri diizenli yapil-
mali ve insiilin dozlarinda gerekli artirma saglanmalidir. Enfeksi-
yon diizeldikten sonra eski insiilin dozlarina inilir.

KF’li olgularin biiyiik cogunlugu ideal viicut agirliklarinin daha al-
tindadir. Yasa gore boylari degerlendirildiginde de bir grubunun
yasitlarindan kisa boylu oldugu goriliir, bu durum ergenlik done-
minde daha belirgin hale gelir. Viicut agirlig1 ve boy dl¢iimlerinin
yasitlarina ve anne-baba boylarina gore beklenenden az olmasi
ile hastaligin seyri arasinda bir iliski vardir. Sik akciger enfeksi-
yonu gecirenlerde, eslik eden diyabet ya da karaciger hastaligi
bulunanlarda bu durum daha belirgindir. Kronik sistemik hasta-
liga bagli olarak ergenlik gelisimi genellikle gecikmistir. Bliyiime
ve ergenlik gelisiminin geriligi endokrin sistemi ilgilendiren bir
bozukluktan degil KF’in ¢cok sayida sistemi ilgilendiren kronik bir
hastalik olmasindan ve beslenme yetersizliginden kaynaklan-
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maktadir. KF’te boy kisaligi ve ergenlik gecikmesinin nedenleri
arasinda; yetersiz kalori alimi, yetersiz pankreas enzim deste§i,
kronik inflamasyon, gastrodsefageal reflii, karaciger hastaligi ve
kronik sistemik kortizon grubu ilaclarin kullanimi sayilabilir. Bi-
yiime geriligi ve ergenlik gecikmesi bu ¢ocuklarda psikososyal
stres yaratabilmektedir.

KF’li bireylerin viicut agirligi, boy, boya gore ideal agirligi, viicut
kitle indeksi (VKI) gibi antropometrik élciimlerinin ve beslenme
oykilerinin en az 3-6 ayda birizlenmesi dnemlidir. Beslenme 6ne-
rileri ve uygulamalar aile ve hasta ile planlanmali, hastaya yone-
lik olmadir. Beslenmenin izlenmesinde 6zellikle ergenlik donemi
en riskli yas grubunu olusturmaktadir. Bu donemde giinliik enerji
ihtiyacin fazla olmasi, giinliik aktivitenin artmasi nedeni ile ara
ogiinlerin alinamamasi, enzim kullaniminda uyumsuzluk, hasta-
ligin ilerlemesi, diyabet ve karaciger hastaligi gibi ek durumlarin
eklenmesi viicut agirliginin kabul edilebilir araligin altina inmesi-
ne zemin hazirlar.

KF’li kiz ve erkeklerde gecikmis puberte oldukca siktir. Bu konuda
ozellikle beslenme yetersizliginin sorumlu oldugu diisiiniilmek-
tedir. KP’li erkeklerin bir kisminda sperm yapimini olumsuz etki-
leyen anormallikler olabilir. Bu durumda eriskin donemde mikro-
cerrahi yontemlerle tedavi uygulamak gerekebilir.

KF’li cocuk ve eriskin bireyler beslenme destegi ne kadar iyi sag-
lanmaya calisilsa da kemik mineralizasyonu yetersizligi ile karsi
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karsiya kalabilmektedirler. Normalde kemik yapimi ve yikimi bir
denge halindedir. Kemik kitlesi 6zellikle ergenlik doneminde ya-
pim yoniinde artis gdsterir ve ergenlik dénemi sonunda en yiik-
sek diizeye ulasir. Genel olarak ¢ocuk ve ergenlerde kemik kitlesi
kazanimi yeterli olmayanlar osteoporoz gelisimi agisindan risk
altindadir. KP’li bireylerde bu denge yikim yoniinde bozulmustur.

Kemik mineral dansitesinin -2,5 SD’un altinda olmasi osteoporoz,
—-1SD ile —2,5 SD arasinda olmasi ise osteopeni olarak tanimlan-
maktadir. Osteoporoz ve osteopeninin ortaya ¢ikmadan 6nce
onlenmesi onemlidir. Kemik sagliginin normal olabilmesi igin
oncelikli olarak biiyiime ve gelisme doneminde maksimum zirve
kemik kitlesini kazanmak gerekmektedir. D vitamini ve kalsiyum
aliminin ve barsaktan emiliminin eksikligi, fizik aktivite eksikligi,
ergenlik gecikmesi, akut ve kronik enfeksiyonlarin siklig1 KF’te ke-
mik mineral dansitesinin azalma nedenleridir.

Eriskin KF’lilerde osteoporoz %20-30, osteopeni ise %30-50 ora-
ninda tespit edilmektedir, cocuk ve ergenlerde osteoporozile ilgi-
li calismalar eriskinlere gére daha az sayidadir. Osteoporoz eris-
kin hayata kadar belirgin olarak ortaya ¢cikmasa da cocukluk ve
addlesan kemik mineralizasyonunda yetersizlik baslamaktadir.

Cocuk, addlesan ve genc eriskin KF’lilerde kemik mineral dansi-
tesinin azalmis oldugu gosterilmis olsa da bu donemde belirgin
kemik kingi riski olmamaktadir. Pankreas yetmezligi belirgin, or-
ta-agir siddette akciger hastaligi olan, ilerleyen hastalik ile bera-
ber kortikosteroid kullaniminin arttigi, fizik aktivitesi azalanlarda
kirik riskinin arttigi bildirilmektedir. Bu amacgla KF’li hastalarda
yeterli ve dengeli beslenme son derece énem tasir. Yeterli miktar-
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da kalsiyum ve vitamin D alinmalidir. D vitamini diizeyini normal
aralikta tutmayi saglayacak vitamin destegi saglanmalidir. KP’li
olgulara osteoporozun dnlenmesi icin yas gruplarina gore giinliik
onerilen kalsiyum ve D vitamini miktarlari Tablo -2’de gdsterilmis-
tir.

KF’li olgularda serum Ca, P, Vitamin D, PTH diizeylerinin yillik 6l¢ -
mi, ergenligi geciken olgularda cinsiyet hormonlarinin 6l¢timdi,
ergen yas grubunda ve eriskinlerde yillik kemik mineral dansite-
si Olclimi onerilmektedir. Osteoporoz tespit edilenlerde tedavi
planlanir.

Tablo 2. Osteoporoz ve osteopeninin dnlenmesinde beslenme
destegi Onerileri

Kalsiyum Onerilen
Yenidogan-1yas 200-300 mg/giin
1-3yas 500 mg/giin
4-8 yas 800 mg/giin
9-18 yas 1300 mg/giin
19-50 yas 1000 mg/giin
D vitamini 800-1000U/giin
Egzersiz Fizik aktivite
Cinsiyet hormonlari Ergenligi geciken gereken olgular igin
(Ostrojen veya testosteron) énerilmektedir
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Sonug olarak KF’li bireylerin yasam siiresinin uzamasi ile hastali-
gin seyrinde goriilen birtakim komplikasyonlarin 6nlenmesi, erken
taninmasi, tedavisi ve izlemi énemli bir yaklasim halini almistir.
Bu komplikasyonlar arasinda endokrinolojik komplikasyonlar ol-
dukca dnemli biryere sahip olup KF’e bagli gelisen diyabet, biyi-
me geriligi ve ergenlik gecikmesi ile kemik mineralizasyonun bo-
zulmasi en dnemlileri arasinda yer almaktadir. Bu hastalarin daha
kaliteli bir yasam diizeyini yakalayabilmeleri icin ilgili boliimlerin
birlikte takibi dnem tasir.
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KiSTIiK FIBROZiSIiN PSIKOSOSYAL YONU

Uzm. Dr. Giilser Senses Ding¢

Ankara Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim Arastirma Hastanesi

Prof. Dr. Fatih Unal

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk ve Ergen Ruh Sagligi Ana Bilim Dali

Kronik hastaliklar, cocuk ve aileleri sosyal ve duygusal agidan
etkileyebilmektedir. Cocuklarda her hastalik ve hastaneye yatis
ruhsal 6rselenmeye neden olmayabilmektedir. Cocuklarin hasta-
liga tepkileri, hastaliklarin cocuk ve ergende ruhsal sorun yaratip
yaratmamasi ¢ok sayida etkene bagli olarak degismektedir. Has-
taligin ozellikleri, cocugun yasi ve mizaci, aile islevselligi, kiiltu-
rel degerve inanclar gibi pek cok etken birbiriyle etkileserek hem
cocugu hem aileyi etkilemektedir.

Kronik hastaligl olan ¢ocuk ve ergenlerle yapilan arastirmalarda,
normalyasitlarina oranla daha fazla oranda duygusal ve davranis-
sal sorunlar yasar. Kistik fibrozisli (KF) cocuk ve ergenlerde 6zel-
likle depresyon, anksiyete bozukluklari, karsi olma karsi gelme
bozuklugu ve yeme bozuklugu olmak {izere ruhsal hastaliklarin
stk oldugunu bildirilmistir. Ergen ve eriskinlikte duygusal bozuk-
luk sikligi daha fazla bildirilmistir.

Bebekler ve kiiciik cocuklarda uyumu biyiik oranda anne ve ba-
banin hastaliga uyumu belirler. Kii¢iik cocuklarda daha ¢ok bes-
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lenme bozuklugu, karsi gelme, uyku sorunlari gibi sorunlaryasan-
maktadir. Okul caginda ¢ocuklar sosyal ve duygusal gorevlerle
karsi karsiya gelir. Bu dénem cocuklari hastaligin somut zorlukla-
rina tepki gosterirler. Ornegin hastaneye geldiklerinde duygusal
reaksiyon gdsterirler. Bu donemde bebeklik dénemi sorunlarinin
devami, olumsuz hastalik algisi, kendini farkli hissetme, destek-
leyici arkadas iliskisi yoklugu, hastalikla ilgili korku ve endise ve
depresyon belirtileri gibi sorunlarla karsilasilmaktadir. Okul ¢agi
cocuklarda okula uyumla ilgili sorunlar yasanabilmektedir. Has-
talik nedeniyle okula devamsizlik, cocuklarin arkadas iliskilerini
ve akademik basarisini etkileyebilmektedir. Ergenlik déneminde
ise bireyin psikolojik bagimsizlik kazanmasi, kimlik gelisimini ta-
mamlamasi beklenir. Hastalik normal gelisimsel gorevleri sinir-
landirir. Boylece benlik saygisinda diisme ve depresyon belirtileri
gorilebilir.

Aileler cocugun hastaligiyla ilgili endiseleri, hastali§in genetik
gecisli olmasindan dolayi duyduklar sucluluk duygulari ve has-
talikla bas etme konusundaki yetersizlikleri nedeniyle ¢ocuklara
disiplin uygulama ve sorumluluk verme gibi alanlarda zorluk ya-
samaktadirlar. KF’li cocuklarda bu nedenle karsi gelme seklinde
davranis sorunlari sik olarak goriilmektedir.

Hastalikla birlikte aile yasantisinda degisiklikler ortaya ¢ikmakta-
dir. Hastaliga 6zgii tedavilerin yogun olarak evde devam etmesi,
enfeksiyon kontrolii nedeniyle ailelerin sosyal yasantilar kisit-
lanmaktadir. Gorevlerin paylasilmasiyla ilgili sorunlar da yasan-
maktadir. Hastalikla ilgili gérevlerin daha cok anneler tarafindan
yapiliyor olmasi, annelericin ek bir stres kaynagi olabilmektedir.
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Aile ici iliskilerde de sorunlar olabilmektedir. Bu ailelerin birbi-
riyle iliski kurmada zorluk yasadigi, hastalikla ilgili konularda
konusmaktan kacgindiklari gézlenmistir. Hastaliga uyumda aile
icinde destekleyici iliskiler olduk¢a dnemlidir. Ailesi ile iyi iliskiler
kuran ve destek alan ¢ocuklarin psikososyal uyumunun daha iyi
oldugu bilinmektedir.

Tim bu stres kaynaklari anne ve babalar etkilemektedir. Aileler-
de psikiyatrik hastalik gelisimi sik olarak goriilmektedir. Hasta
olmayan diger ¢ocuklarda; anne ya da babanin evden ayrilmasi,
yeni aile kosullarina uyum, ailenin kardese ilgisini kiskanma ve
kizginlik, hasta kardesin bakimini istlenme gibi sorunlarla karsi-
lasirlar. Kardeslerde depresyon, kaygi, kizginlik, sucluluk duygu-
su ve sosyal geri cekilme gibi tepkiler gdzlenebilmektedir.

KF’li cocuk ve ailesine ruhsal/davranissal yardim, cocuk ve ai-
ledeki ruhsal sorunlar igin risk etkenlerini azaltmak, olumlu bas
etme yollarini pekistirmek ve desteklemek acisindan énemlidir.

e Oncelikli olarak hastalik, degerlendirme siireci ve tedavi hakkin-
da bilgilendirmek dnemlidir. Bu bilgilendirme hem aileyi hem de
cocugu icermelidir. Cocuklarin hastaliklari konusunda bilgi sahi-
bi olmalari hastaliga ve tedaviye uyumlarini artiracaktir.

* Ailelere aile diizeni ve giinliik rutinlerini korumaya yonelik one-
rilerde bulunulmalidir. Ayrica anne ve babanin hem kendi arala-
rinda, hem de cocuklaryla hastalik hakkinda konusabilmeleri,
duygu ve disiincelerini paylasabilmeleri desteklenmelidir.
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Saglikli kardese yoneltilen ilginin az olmasi yalnizlik, iziintl ve
anne babaya ulasamama duygular yaratabilir. Anne ve babanin
saglikli kardesten beklentilerinin artmasi ve hosgoriilerinin azal-
masi kardesleri olumsuz etkiler. Bu nedenle aileler bu konuda
egitilmeli ve kardesler icin koruyucu ¢evrenin nasil saglanacagi
tartisilmalidir.

Hastalik siireciyle birlikte, ailenin hasta ¢ocuga tutumlarinda
degisiklikler gozlenebilmektedir. Ebeveynlerde asir diiskinliik,
bebeksilestirme ya da asiri yumusaklik tutumlar goriilmekte ve
bunlar ¢cocugun davranis sorunlarina neden olabilmektedir. Ay-
rica ¢ocuklarin tedavileriyle ilgili sorumluluk almasina da engel
olmaktadir. Okula devam ve diger sosyal ortamlara katilma; ¢cocu-
gun kendine gliveninin artmasi, saglikli yasitlariyla uyumlu iliski
kurmasi ve diger cocuklar gibi normal olma, goriilme istegini ge-
listirmesi acisindan ¢ok onemlidir. Aileler mutlaka bu konularda
egitilmeli ve onerilerde bulunulmalidir.

KF’li cocuklarda ve 6zellikle de ergenlerde depresyon sik goriilen
bir ruhsal hastaliktir. Uzgiin gériinme, sik ve nedensiz aglama,
istah ve uyku degisiklikleri, oyun ve diger etkinliklere ilgisin-
de azalma, kendine yada baskalarina yonelik saldirganlik, okul
basarisinda diisme, degersizlik duygulari, intihar diisiince ve
girisimleri sik goriilen depresyon belirtileridir. Bu belirtilerin bu-
lundugu ve belirgin sikinti ve islev kaybina yol ag¢tig diisiiniilen
cocuklar mutlaka ruh sagligi merkezlerine yonlendirilmelidir.

KF’li cocuklarda anksiyete bozukluklari da oldukg¢a yaygin olarak
goriilmektedir. Sosyal ortamlarda tedirginlik, utangaclik, yeni du-
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rum ve gorevlerde korkaklik, stirekli yatistirilmaya ihtiya¢ duyma,
huzursuzluk, asiri heyecanli ve endiseli olma, anne babadan ay-
riik durumlarinda asin sikinti ve kaygi duyma, okul reddi, yalniz
kalamama ve yatamama gibi kaygi bozuklugu belirtileri goruldi-
glinde tedavi icin yonlendirilmelidir.

KF’li cocuklarda davranis sorunlari da 6nemli bir sorun alanidir.
Yetiskinlerle sik tartismaya girme, asiri 6fke nébetleri, baskalarini
kizdiracak sekilde davranma, sik kavga etme, baskalarina fiziksel
olarak zarar verme, okuldan kagma gibi yikici davranis bozuklugu
belirtileri bulundugunda ruh sagligina merkezlerine basvurmalari
onerilmelidir.

Tedavi uyumsuzlugu KF’li cocuk ve ergenlerde ¢ok yaygin bir so-
rundur. Ozellikle ergenlerde daha fazla goriilmektedir. Uyumu
arttirmak icin dncelikle hasta ve aile ile iyi iliskiler kurulmasi ve
bilgilendirilmesi, zaman y6netimi ve tedavi planinin kolaylas-
tinlmasini saglanmasi, tedaviyle ilgili ¢ocugun karar verme ve
katiliminin saglanmasi gibi girisimler izleyen hekim tarafindan
uygulanmalidir. Bu girisimlerle tedavi uyumunda yol alinamayan
hastalar ruhsal hastalik acisindan incelenmek tizere ruh saghigi
merkezlerine yonlendirilmelidir.
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ERISKINDE KiSTiK FIBROZiS

Uzm.Dr. Berrin Er

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, i¢ Hastaliklari Yogun Bakim Bilim Dali

Dog¢. Dr. Ebru Celebioglu
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gégiis Hastaliklar Anabilim Dali, im-

miinoloji ve Alerji Hastaliklar Bilim Dali

Kistik fibrozisde (KF) erken tani ve tani anindan itibaren saglanan
uygun bakim ve yeni tedavi olanaklariyla beklenen ve ortalama
yasam siiresi uzamistir. Gelismis tlkelerdeki kayit sistemleri ve-
rilerine gore takipteki hastalarin yaridan fazlasi artik eriskin yas
grubundadir. Eriskin hasta profili bircok acidan ¢ocuk hastadan
farklilik gosterir. Hastalar eriskin yasa ulasip daha bagimsiz ol-
dukca ihtiyaglari da degiskenlik gostermektedir.

KF’te eriskin yasta, viicutta bir¢ok sistem etkilenmekle birlikte en
cok problem solunum sisteminde goriilmektedir. Alevlenme ola-
rak tarif edilen Oksiriik, nefes darligi, balgam miktarinda artis,
solunum fonksiyonlarinda diisiis, ates, bazen de kilo kaybinin
eslik ettigi durum yas ilerledik¢e daha sik goriilebilir. Bu durum
hastalarin daha sik hastaneye yatmasina ve damar yoluyla anti-
biyotik tedavisi baslanmasina yol agmaktadir. Yasla birlikte anti-

biyotiklere diren¢ kazanmis psédomonas, et25lokok, atipik miko-

®)

bakteri, mantar, Achrom@ter, Stenotrop~omonas mikroplarina

bagli akciger enfeksiyonu sikligi artis gostermektedir. Alevlenme
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sikligini azaltmak igin evde kullanmak iizere 6nerilen nefesle ce-
kilen antibiyotik, balgami sivilastirip ¢ikarilmasini kolaylastiran
tedaviler ve fizyoterapi yontemleri diizenli olarak uygulanmalidir.
Solunum kapasitesini artirmak ve alevlenme sikligini azaltmak
icin ilag tedavileri, diizenli yapilan solunum fizyoterapisi yaninda
diizenli egzersiz, sigara dumanindan uzak durulmasi ve enfek-
siyon kontrol dnlemlerine uyulmasi onerilmektedir. Enfeksiyon
bulasindan korunmak icin sik el yikamaya, hastane basvurularn
sirasinda uygun maske kullanimina, diger kistik fibrozisli has-
talarla yakin temastan kaginmaya 6zen gosterilmelidir. Siirekli
kullanilan nebiilizator cihazlarinin temizligi onerildigi sekilde ve
diizenli olarak yapilmalidir. Kistik fibrozisde solunum sisteminde
akcigerlerin yanisira siniisler ve {ist solunum yollari da etkilenebi-
lir. Burun icine tuzlu su uygulamasi, koyu kivamli sekresyonlarin
atilmasi ve bakterilerin uzaklastirilmasini kolaylastirabilir.

Alevlenmeler nedeniyle sik antibiyotik kullanimina bagli olarak
zaman iginde ilag alerjisi ve ilaglara bagli yan etki goriilme siklig
artmaktadir. Bu durumda hastalar alerji klinikleriyle birlikte de-
gerlendirilerek hastanin en uygun antibiyotigi almasi saglanabil-
mektedir. Sik akciger enfeksiyonlarina bagli olarak akcigerlerde
kalici hasar meydana gelebilir ve bronsektazi olarak adlandirilan
solunum yollarindaki genislemeler akcigerlerde yaygin bir hale
gelebilir. Bu durumda hastada kanli balgam sikayeti goriilebilir.
Kan tiikiirme sikayeti ile basvuran hasta, kanama miktarina ve
alevlenme varligina gore hastaneye yatirilarak veya ayaktan teda-
vi edilir. Antibiyotik tedavisiyle birlikte, kanama miktari fazlaysa
girisimsel radyoloji bolimi yardimiyla kanayan damar saptanma-
ya ve bu damar saptanabilirse tikanarak kanama durdurulmaya

88



KISTIK FIBROZIS AILE EGITIM KiTAB

calisilir. Akcigerdeki hasar yayginlasirsa, hastalar nefes darligl
sikayetinin artmasina bagli giinliik islerini yapmakta zorlanabilir-
ler. Bu durumda giin icinde diizenli olarak oksijen tedavisi veya
basin¢li oksijen tedavisi (CPAP, BiPAP) baslanmasi gerekebilir.
ilerleyici hastaliga bagli olarak ilerleyen dénemlerde akciger na-
kil ihtiyaci ortaya ¢ikabilir. Bu donemde nakil endikasyonu olan
hastalar ilgili nakil merkezlerine yénlendirilmelidir. Akciger nak-
li bir tedavi se¢enegidir ve her ne kadar yeni akcigerlerde kistik
fibrozis hastaligi tekrar ortaya ¢ikmasa da, nakil sonrasi diger
viicut sistemlerinde hastalik devam etmekte ve yeni akcigerleri
korumak amaciyla bagisikligi baskilayici ilaclar kullanilmasi ge-
rekmektedir.

Eriskin yasta diyabet (seker hastaligi) ve kemik erimesi goriilme
sikligi artmaktadir. Diyabet ya da kemik erimesi saptanan hasta-
lar endokrinoloji béliimiinde de takip edilmeye baslanirlar. Di-
yabet hastaliginin erken tanisi icin yilda bir kez seker yiikleme
testi yapilmasi onerilmektedir. Hastalarin %90’inda pankreasta
yeterli sindirim enzimi yapilamamaktadir. Barsaklarda goriilen
emilim bozuklugu nedeniyle eriskin yasta da pankreas enzimle-
rine ve vitamin desteklerine devam edilmesi 6nem tasimaktadir.
Barsaklarda salgilarin koyu kivamli olmasina bagli olarak kabizlik
gorilebilir. Lifli gidalarla beslenme ve diizenli egzersizle kabiz-
lik dnlenebilir. Pankreas ve karacigerdeki etkilenmeye bagli bazi
hastalarda siroz gelisebilmektedir. ileri yasta sindirim sistemi
kanserlerinin sikliginda artis olmaktadir.

Addlesan cag, bireylerde fizyolojik, gelisimsel ve psikososyal de-
gisimlerin oldugu ve kronik hastaliklarda tedavi uyumsuzlugunun
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goriilebildigi bir donemdir. Eriskin bireyin kendi hastaligiyla ilgili
bilinclenmesi, kendi hayatiyla ilgili kararlar alabilmesi ve sorum-
luluk kazanmasi icin cocuk gogiis hastaliklari, eriskin gogiis has-
taliklari doktorlari ve aile birlikte hareket etmelidir. is ve egitim
gereksinimi nedeniyle sehir degisiklikleri, yeni aile kurma nede-
niyle ebeveynlerin hasta ve hastalik {izerinde kontrolii zamanla
azalacaktir. Bu nedenle hastalarin hayata ayak uydurabilmeleri ve
kiiciik yastan itibaren sorumluluk kazanabilmeleri icin ebeveyn ve
doktorlar tarafindan uygun yaklasim saglanmalidir. Eriskin yas-
ta ortaya ¢ikan komplikasyonlarin yénetimi ve tedavi uyumunun
saglanabilmesi icin bireyin sorumluluk sahibi olmasi dnemlidir.
Cocuk kliniginde saglanan yakin izlem eriskin kliniklerinde de
devam ettirilmelidir. izlemin kesintisiz olarak devamliligini sagla-
mak ve tedavide olasi aksamalarin oniine gecebilmek icin pediat-
ri ve eriskin kliniklerinin birlikte calismasi, siirece hasta birey ve
ailenin dahil edilmesi ve planli bir gecis siireci saglanmasi énem-
lidir. Gegis siirecinin yasanacagindan hastanin ¢ok dncesinden
bilgisi olmasi uygun bir yaklasimdir. Giin icinde ilag tedavileri ve
fizyoterapiye ayrilan zaman, alevlenmeler nedeniyle yapilan sik
hastane yatislari ve raporlu gecirilen giinler hastalarin giinliik ha-
yata uyum saglamalarini giiglestirebilir; is hayati ve egitim siire-
cinde aksamalara neden olabilir. Bu durum hastalarin tedavi uyu-
munu olumsuz etkilemektedir. Unutulmamalidir ki; KF'te yasam
siiresinin uzatilmasi ve yasam kalitesinin arttirilmasini saglayan
en onemli faktor onerilen tedavilerin diizenli ve araliksiz olarak
uygulanmasidir. Bu nedenle is veya 0zel hayat planlamasi yapilir-
ken, giin icinde fizik tedavi ve tibbi tedavilerin aksatilmamasina,
diizenli beslenmeye uygun zaman ayrilmasina ¢alisilmalidir.
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Erkek hastalarda sperm iletim yollarinin gelismemesine bagli ki-
sirlik goriilebilmektedir. Kadin hastalarda da tireme yollarindaki
tikanmaya bagli olarak dogurganlik azalabilmektedir. Bu nedenle
¢ocuk sahibi olmayi diisiinen hastalarin iiroloji veya kadin dogum
kliniklerine yonlendirilerek iiremeye yardimci yontemlerle ilgili
bilgilendirilmeleri saglanmalidir. Hem kadin hem erkek hastala-
rin ¢cocuk sahibi olma siirecinde dogacak ¢ocugun erken tanisi
icin genetik boliimiine yonlendirilmeleri gerekmektedir. Gebe
olan KF’li kadinlarin gebelik izlemi boyunca tedavilerinin diizen-
lenmesi ve takibinin yapilabilmesi icin eriskin ekibiyle yakin ileti-
simicinde olmalidir.

Eriskin donem, KF’te hastaligin biraz daha karisik hale geldigi,
komplikasyonlarin ortaya ¢ikabildigi bir donemdir. Hayat planla-
masinin yapilabilmesi, mevcut kronik sorunlar ve yeni ortaya ¢I-
kan komplikasyonlarin yénetimi igin eriskin hasta izlemi yapan
bir g6giis hastaliklar kliniginde diizenli olarak takiplere devam
etmek oldukca 6nemlidir.
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Akciger nakli, hastalikli bir akcigerin alinip yerine saglikli bir ak-
cigerin konulmasi ameliyatidir. Bu genellikle beyin dlimii gercek-
lesmis kadavra vericiden alinan akcigerile yapilmakta; ancak son
yillarda ¢ok nadir de olsa canli vericiden de yapilabilmektedir.
Akciger nakli, akciger dokusunun ya da akciger damarlarinin has-
taligina bagli, hayati tehdit eden ilerleyici yetersizlik ve akcigerle-
rinde ileri derecede fonksiyon kaybi olan her bireye uygulanabilir.
Her tiirlu tibbi tedaviye ragmen agir akciger yetmezligi bulgulari
olan hastalar akciger nakil merkezlerine yonlendirilmelidir. Ulus-
lararasi Kalp ve Akciger Transplantasyonu Dernegi kayitlarina gore
simdiye dek 2330 ¢cocuk hastaya akciger nakli, 730 ¢ocuk hastaya
kalp-akciger nakli yapilmistir. Cocuk akciger nakillerinin %70’i 10
yas lzerindeki ¢cocuklara yapilmaktadir ve 5 yas iistiinde yapilan
akciger nakillerin en sik nedeni Kistik fibrozis (KF)’tir. Ayrica KF,
eriskin hastalara yapilan akciger nakillerinin en sik nedenleri ara-
sinda 3. siradadir.

KF’li, son donem akciger hastaligi olan bireylere, daha uzun ya-
sam siiresine sahip olmalari ve daha kaliteli biryasam gecirmeleri
amaciyla akciger nakli yapiimaktadir. Ancak akciger nakli adaylari
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cokiyi secilmelidir. Bu, zor bir cerrahi islemdir. Ameliyat sirasinda
ve sonrasinda bir¢ok sorunla karsilasma riski vardir. Nakledilen
saglam akcigerin viicut tarafindan reddini dnlemek icin bircok ba-
gisiklik baskilayici ilag kullanilmakta, bunlar da enfeksiyon riski-
ni ¢ok artirmaktadir. Ayrica kullanilan ilaglarin birgok yan etkisi
olabilmektedir. Tim bunlara ragmen de bazen organ reddi onle-
nememektedir.

KF’li hastada maksimum tibbi tedaviye ragmen;
1. Solunum testlerinde FEV1’in %30’un altina diismesi
2. 6 dakika yurime mesafesinin 400 metrenin altinda olmasi

3. Hipoksik alevlenme disinda I@oner hipertansiyon (akci-
ger damarlarinda basing artisi) gelismesi

4. KF son donem akciger hastaliginin diger klinik bulgularinin
gelismesi; ornegin alevlenme sikliginin artmasi ve alev-
lenmeler sonrasi tam iyilesememe, pndomotoraks, hayati
tehdit eden hemoptizi, non-invaziv ventilasyon gerektiren
solunum yetmezligi.

93


USER
Yapışkan Not
pulmoner (baş harfi küçük)


KISTIK FIBROZIS AILE EGITIM KITABI

Tablo 1. Kistik fibroziste akciger nakli kontrendikasyonlari (yapil-

masl durumunda sorunlarla karsilasma riski ¢ok yiiksek olan du-

rumlar)

Kesin kontrendikasyonlar

(yapilmasi énerilmeyen durumlar)

Goreceli kontrendikasyonlar
(yapilmasi 6nerilmeyen durumlar)

Aktif kanser hastalig
Hepatit B veya C enfeksiyonu
Ciddi akut hastalik

Aktif tiberkiiloz

Ciddi psikiyatrik hastalik

Diger organ disfonksiyonlari (Ciddi
kalp, bobrek, karaciger hastaliklarr)

Ventilatore bagimlilik, solunumsal
yetmezlik

Obesite (\@ Kitle indeksi 25 tzeri)

Agir beslenme bozuklugu (Viicut kitle
indeksi 18’in alti olmasi)

HIn immiin yetmezlik virlisii)

en onu
Burkholderia cenocepacia enfeksiyonu

Direncli tiiberkiiloz disi mikobakteri
enfeksiyonu

HLA antijen ile 6nceden duyarlanma

Torasik (g6gis kafesi ile ilgili) cerrahi
gegirme

Uzun donem yiiksek doz steroid tedavisi
Psikososyal zorluklar

Ciddi osteoporoz (kemik erimesi) veya
kas iskelet hastaligl

Diger organlarin hafif fonksiyon
bozukluklari
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KF’li hastalar, asil hastaliklari nedeniyle nakil sirasinda ve sonra-
sinda bircok sorunla karsilasabilirler:

* P.aeruginosa: Direncli olanlarin da nakil sonrasi uzun déonem sag
kalim tizerinde etkisi yoktur. Ameliyata engel degildir.
* Metisilin hassas ve direncli S. aureus (MSSA, MRSA): Nakil son-
rasi sag kalim tizerine etki yoktur.
* Achromobacter xyloxidans ve S. maltophilia: etkisi bilinmiyor.
* B. cepacia complex: KF’li hastalarda ve nakil yapilanlarda kotii
prognozla iliskili
B. cenocepacia (genomovar lIl), nakil sonrasi kayiplarda
(mortalite) artis
B. gladioli, postoperatif komplikasyonlar ve kayiplarda artis
e Tiiberkiiloz disi mikobakteriler: etkisi bilinmiyor.

* Portal hipertansiyon (karaciger damarinda tansiyon artmasi),
karaciger fonksiyon bozuklugu; karaciger fonksiyonlari normalse
portal hipertansiyon nakil icin kontrendikasyon degildir.

* Mide bulantisi: Nakil sonrasi sik goriliir. Kullanilan ilaglarl -
kilidir. (kalsindrin inhibitorleri, mikofenolat mofetil, gansiklovir)

* Gastroparezi (mide felci): Operasyon sonrasi dénemde siktir;mi-
de kasilmasini saglayan sinirin (N.vagus) etkilenmesi nedeniyle
gelisir. Zamanla kendiliginden diizelir. Mide hareketini artirici
ilaglarin (prokinetikler) kullanilmasi gerekebilir.

* Gastroosefageal reflii: KF’li hastalarda ve son donem akciger has-
taliginda siktir. Bronsiolitis obliterans gelisiminde de rol oynar.

 DIOS (Distal intestinal obstriiksiyon sendromu): Diskinin barsak-
larda tikaglar olusturmasidir.
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Pankreatik yetmezlik ve barsaklardan emilim bozuklugu nede-
niyle nakil sonrasi kullanilan ilaglar istenen kan seviyelerine ula-
samayabilir.

Nakil sonrasi ilk 3-6 ayda hizli bir kemik kaybi olur ve osteopeni
ve osteoporoz riski artar.

KFP’li hastalarda osteoporoz gelisimi icin ek risk faktorleri; mal-
nutrisyon, D vitamini ve kalsiyum emiliminin azalmasi, hipogo-
nadizm (lireme hormonlarinin yetersizligi), kortikosteroid kulla-
nimi, enfeksiyonlar sirasinda viicutta artan sitokinlerin kemigi
yikicr etkileridir.

30 yas lzerindeki KF’li hastalarin yaklasik %30’unda KF-iliskili
DM vardir.

KF olmayan bireylerin, akciger nakli sonrasi ilk 1 yilda %24’linde,
ilk 5 yilda %33’tinde DM gelisebilmektedir.

Nakil ncesi DM olmasi nakil sonrasiyasam siiresini olumsuz ola-
rak etkiler.

Nakil sonrasi DM gelisiminin ise sag kalim tzerine etkisi yoktur.
Nakil dncesi ve sonrasi donemde DM tedavisi ¢cok etkin bir sekil-
de yapilmalidir.

Nakil icin kontrendikasyon degildir.

Kronik enfekte siniislerdeki mikroorganizmalar, nakil sonrasi ba-
gisikligl baskilanmis hastalarda akciger enfeksiyonlarina ve kro-
nik doku reddine neden olabilir.
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* Bazi nakil programlarinda nakil 6ncesi cerrahi ve antibiyotikle na-
zal yikama yapilmaktadir.

Cocuklarda akciger nakli sonrasi beklenen ortanca yasam siiresi
5,5 yildir. Akciger nakli sonrasi 1 yillik sag kalim orani %78, 3
yillik sag kalim orani %63, 5 yillik sag kalim orani %s53’tiir. KF
nedeniyle nakil yapilan bireylerin, genellikle daha geng¢ olmalarn
ve yasli hastalarda goriilen diger bircok ek hastaligi tasimamalari
nedeniyle hayatta kalma oranlari diger nedenlerle nakil yapilan
eriskin hastalara gore daha yiiksektir..

Akciger nakli sonrasi kayiplar; ilk ayda teknik problemler, doku
reddi, sitomegaloviriis enfeksiyonlari; ilk yildan sonra ise, kronik
red veya bronsiyolitis obliterans sendromu ve sitomegaloviriis
disindaki enfeksiyonlar nedenleriyle olmaktad|@

» Akciger nakli yapilan merkeze yonlendirildiginizde tibbi durumu-
nuzla ilgili 6n goriisme yapilir.

» Akciger Organ Nakli Koordinasyon Ekibi, hastaliginizla ilgili daha
onceden yapilan tiim laboratuvar tahlilleri, goriintiileme filmleri
gibi yapilan tiim tetkikleri inceler.

* Gereklitiim tetkikler ve muayeneleryapilip ameliyatin uygun olup
olmadigina Transplantasyon Konseyi karar verir.

* Konsey karartile nakil merkezinin organ bekleme listesine ve Ulu-
sal Organ Bekleme listesine kaydiniz yapilir.

* Hastaliginiz ve tibbi durumunuz bekleme listesine girmenize uy-
gun ise; organ nakli ekibinde bulunan gorevliler tarafindan egi-
timlere alinirsiniz ve size 6zel Fizik Tedavi Rehabilitasyon, diyet
listesi gibi bir program hazirlanir.
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Tiirkiye’de aktif akciger nakli yapan merkezler asagida belirtil-
mistir;
Tiirkiye Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara

Kartal Kosuyolu Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi,
istanbul

Yedikule Gogiis Hastaliklar ve Gogiis Cerrahisi Egitim ve Aras-
tirma Hastanesi, istanbul

istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Istanbul

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, istanbul

Bu merkezleryillaricinde degisiklik gosterebilir.
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KiSTIiK FiBROZiS YENIDOGAN TARAMA
PROGRAMI

U@.Dr Nagehan Emiralioglu

Hacettepe UniversitesiTip Fakiiltesi, Cocuk G6giis Hastaliklari Bilim Dali

Yenidogan tarama programlarinin amaci, ciddi saglik problemi
olan bebeklerin erken tanisinin konulmasi ve tedavisinin bas-
lanmasidir. Hastaliklarin erken tanisinin konulmasi ile yasami
tehdit eden sorunlarin 6niine gecilmesi saglanabilir. Ulkemizde
1987 yilindan beri fenilketoniiri, 2006 yilindan beri hipotiroidi,
2009 yilindan beri biotinidaz eksikligi tarama programi uygulan-
maktadir. Su anda kistik fibrozis tarama programi Avrupa’da ve
Amerika’da bazi iilkelerde, Avusturalya’da uygulanmaktadir. Ul-
kemizde KF hastaligi icin yenidogan tarama programi 1 Ocak 2015
tarihinde baslamistir.

Kistik fibrozis hastalari yenidogan doneminde klinik bulgu verme-
yebilir. Yenidogan taramalari, kistik fibrozis hastalarinin hastalik
ortaya ¢ikmadan taninmalarina ve erken donemde tedavilerinin
baslanmasina katkida bulunabilir. Yenidogan tarama testi, bebek
dogduktan sonraki ilk 48-72. saatte yapilmaktadir. Gutri kagidina
birka¢ damla kan alinarak test yapilirve 7-14 giinde test tekrarlanir.

Kistik fibrozis hastaliginda, pankreas kanallarinin tikanmasi,
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pankreas enzimlerinin kana karismasina; bu durum da serum
immiinreaktif tripsinojen (IRT) diizeyinin artisina neden olur. Kis-
tik fibrozis yenidogan tarama testi, topuk kaninda IRT analizine
dayanir. Ancak saglikli yenidoganlarda da IRT diizeyleri yiiksek
olabilir. Saglikli bebeklerde bu deger birka¢ haftada normale
donerken, kistik fibrozisli bebeklerde yiikseklik devam eder. Do-
gumdan sonra 2. giinden sonra alinan topuk kaninda yiiksek IRT
degerleri saptanan bebeklerde, 7-14 giin sonra ikinci bir topuk
kanindan yeniden IRT testi yapilir; devam eden IRT yiiksekligi
olan bebekler ter testi yapilan bir merkeze sevk edilirler. Kesin
tani ter testi ile konulur. Ter testinde klor él¢en sistemlerde 30
mEq/L altindaki degerler negatif, 30-60 mEq/L arasi degerler
slipheli, 6omEq/L lizeri degerler pozitif kabul edilir. Bazi ter testi
aletleri direkt klor 6lcmez, klorile beraber diger tuzlarin ol¢iildi-
gl bu yontemin adi “konduktivite” olarak bilinir. Bu yontemde
50 mmol/L altindaki degerler negatif, 50-9o mmol/L arasi de-
gerler sinirda ve 9o mmol/L tizeri pozitif kabul edilir. O nedenle
testin hangi yontem ile yapildiginin belirtilmesi ¢cok 6nemlidir.
Yiiksek ve sinirda ter testi degeri olan bebeklerin bir KF merke-
zine yonlendirilmeleri gerekir. Bu asamalarda genetik inceleme
dahil bircok ek tetkikler yapilabilir.

Bazi yenidogan tarama programlari, ikinci defa IRT bakilmasi ye-
rine, mutasyon analizini kullanmaktadir (IRT/DNA). Ulkemizde
KF’li hastalarin tasidigi mutasyonlar kii¢iik gruplar halinde da-
ginik oldugu icin, yenidogan taramalarinda mutasyon bakilmasi
icin uygun degildir. Son yillarda gelistirilen bir diger yontemde
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ise IRT ile birlikte yine pankreas bezinin aktivitesini gosteren bir
proteine bakilmaktadir (PAP).

Yenidogan tarama testi pozitif olan bebeklerin terde klor deger-
leri yliksekse ya da KFTR geninde hastaliga neden olan 2 mutas-
yon saptanirsa KF tanisi alirlar. Ancak terde klor seviyeleri her
zaman tanisal aralikta olmayabilir ve her KFTR mutasyonu KF’ye
neden olmayabilir. Terde klor degeri yiiksek olmayan veya KF’e
neden olan iki mutasyonu bulunmayan, hastaliga ait sikayeti
olmayan, KF tanisi tam olarak dislanamayan hastalari tanimla-
mak icin “KFTR-iliskili Metabolik Sendrom (CRMS)” veya “Kistik
Fibrozis Kesin Olmayan Tani (KFKOT)” terimi kullanilmaktadir. Bu
tanimlama, bebegin KF oldugu anlamina gelmez. ilk ter testi ara
degerde cikan, hastalik bulgulari olmayan olmayan bebeklere 2
aylik olduklarinda ter testinin tekrarlanmasi onerilir. Terde klor
konsantrasyonlar ara degerde seyretmeye devam eden bebek-
lere genis kapsamli KFTR DNA analizi (genetik dizilime) yapilmali
ve bir KF uzmani tarafindan degerlendirilmelidir. Bu bebeklere
ortalama 6 aylik olduklarinda g¢iincii bir ter testi yapilmalidir;
CRMS-KFKOT tanisi alan bebekler yakin izlenmelidir. Ciinki bu
bebeklerde KF bulgularinin gelisme riski yliksektir.

Yenidogan tarama programlarini kullanan ilkelerde, ileri yasta
KF tanisi alan hastalarin sayisi azalmistir. Calismalar, tarama
programlari ile erken donemde tani alan bebeklerin, tedaviye
erken baslanmasi sonucu daha ileri donemde hastalik bulgulari
ile tani alan bebeklere gore daha iyi beslenme durumuna ve
daha iyi akciger fonksiyonlarina sahip olduklarini géstermistir.
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KISTIK FIBROZIS AILE EGITIM KITAB

KF yenidogan tarama programinin amaci, erken tani ve tedavi ile
hastaliga bagli komplikasyonlari 6nlemek ve hastalarin yasam
sliresini uzatmaktir.

Ulkemizde 1 Ocak 2015 tarihinde baslayan KF hastaligi icin yeni-
dogan tarama programinda IRT/IRT yontemi kullaniimaktadir.
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