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Sevgili anne babalar, aileler ve hasta yakinlari

Bu kitapgigi su anda elinizde tutuyorsaniz gocugunuza intersitisyel
akciger hastahgi (chILD) tanisi konulmus olabilir ya da bu hastaliktan
siipheleniliyor olabilir.

"chILD" nefes darligi ve hipoksi gibi klinik bulgularla seyreden farkl
kronik akciger hastaliklarinin ortak adlandiriimasidir. Bu adlandirma

Ingilizcede Cocukluk Cagi Interstisiyel Akciger Hastaligi anlamina

karsilasmaktadir. Kronik hastaliklarin nedenleri ve hastalikla ilgili
bilgilerin azligindan dolayi hastalar siklikla umutsuzluga ve garesizlige
kapilmaktadir ve hastalar toplumdan sosyal olarak izole olmaktadir.

Avrupa'da farkh dlkelerin de katilimlariyla konunun uzmanlarindan
olusan bir grup kurulmus; hastalar ve hasta yakinlarinin ihtiyaglarinin
karsilanmas! ve hastalikla ilgili bilgilerinin artirilmas: hedeflenmistir.
Bu kitapgik konu ile ilgili bilgileri icermektedir. Kitapgik gocugunuzu
takip ve tedavi eden hekimle konugmanin yerini almayacaktir ancak
konu ile ilgili merak ettiginiz sorulara cevap verecektir.




Kendinizi bu kitapgigin biitiin bélimlerinden sorumlu hissetmeyiniz.
Ayni zamanda kitapgiktaki her bélimi aym anda okumak zorunda
degilsiniz, her bir bélim en sik sorulan sorulara cevap arayacaktir. Bu
kitapgikta onceden sordugunuz ancak yanmit alamadiginiz sorularin
cevabini da bulacaksiniz.

Kitapgik ile ilgili digtinceleriniz bizim igin 6nemlidir. Kitapgikta eksik

goruglerinizi bizimle paylasmaniz bizi onurlandiracaktir.

Bu kitapgigin hazirlanmasinda emegi gegen tim ¢ocuklarimiza ve
onlarin ailelerine tesekkiir ediyoruz. Mrs Judith Eisenbach'a
yardimlarindan dolay: 6zel olarak tesekkiir etmek istiyoruz.

Umariz bu kitapgik sizler ve gocuklariniz igin faydali olacaktir.

chILD-EV Grubu
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chILD EU Projesi Nedir?

chILD EU projesi, Aralik 2012 tarihinde baslayan ve
Avrupadaki farkli ilkelerden katilimcilarin bulundugu
42 aylik finansman ile yiritilen bir Avrupa Birligi
projesidir.(http://www.klinikum.uni-
muenchen.de/Child-EU/en/index.html).

Onsozde agiklandigi gibi  “chILD" adlandirmasi
Cocukluk Cagi Interstisyel Akciger Hastaliklari
teriminin  Inglizce kisaltmasindan gelmektedir.

Projenin amaci, hastaligin nedenleri, klinik gidisi, tfani ve
tedavi yontemleri ile ilgili bilgileri paylasmak ve ortak
gords birlikleri elde etmektir. Ek olarak hastaligin
tedavisinde kullanilan ilaglarin gelistirilmesi ve tani ve tedavi
ile ilgili ortak bir uzlasi raporu hazirlanmasi planlanmistir.
Diger 6nemli bir amaci da hastalar ve hasta yakinlari
igin egitim programlari olusturulmasidir. Bu sayede hasta
yakinlarinin da kronik hastalikla miicadele konusunda
ihtiyag duyduklari destekler saglanacaktir. Bélim 12'de
konu ile ilgili detayli bilgilendirme yapilmigtir.


http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/index.html
http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/index.html

BOLUM 1: SOLUNUM YOLLARININ
GELISIMI VE FONKSIYONLARI

Solunum yollar: nasil gelisir?

Déllenmis bir yumurtadan insan viicudunun gelisimi ve tiim organlarin (akcigerler
gibi) fonksiyon kazanmasi gok karigik bir siiregtir. Bu siireci bilememek hastalar
ve yakinlarinin sahip olduklari hastaligin gergek nedenini anlamalarini daha da
zorlagtirir. Bu durum doktorlarin agiklama yaparken kullandiklari, bazen
kendilerinin bile tam anlayamadigi terimleri kullanmasiyla daha da zorlagabilir.
Dahasi, tedavinizi saglayan kisiyle yaptiginiz kisa siireli gériismelerde gok yogun
bilgi aktarimi daha sonra anlatilanlari hatirlayamamaniza ya da sdylenmek isteneni
tam anlayamamaniza neden olabilir. Bu durum genellikle ‘Bana ne soylemisti?’,
‘Tam olarak ne problemim var?’, ‘Neden kaynaklaniyor?', ‘Daha sonra ne olacak?’
gibi sorulara yol agar. Bir hastaligi ve nedenlerini iyi anlamak igin bu hastaliktan
etkilenen organlarin gelisimini ve fonksiyonlarini iyi bilmek yardimci olabilir. Bu
nedenle bu balimde solunum yollarinin gelisimi ve fonksiyonlar: anlatilacaktir.
Ayrica chILD (gocukluk ¢agi interstisiyel akciger hastaligi) olan gocuklarda ne
gibi degisiklikler oldugu anlatilacaktir.

Akciger

.....

ce\en

iki tarafinda 'kanat seklinde' yerlesmistir. Sag akciger kanadi ii¢ lobdan olusur
(lst, orta ve alt lob), sol tarafta ise sadece iki lob (list ve alt) bulunur (Sekil 1).
Havanin alveollere (her lobun en ucundaki kese seklindeki béliimler) ulagmasini
saglayan yapilara hava yollar: denir. Hava yollar: iist ve alt olmak lizere iki kisma
ayrilir. Ust hava yollari burun, agiz ve bogazdan olusur. Larinks (ses telleri),
trakea, bronslar ve bronsiyollerden olusan alt hava yollarina gegis noktasidir.



Trakea ve Bronglar

Trakea (nefes borusu) at nali seklindeki halka kikirdaklarin fibréz serit dokularla
(baglar) birbirine baglanmasiyla olusur. Bu kikirdak halkalar frakeanin stabil
kalmasini saglar ve onu agik tutar (Sekil 2). Kikirdak halkalarin gok yumusak
oldugu, soluk alirken nefes borusunun kismen ya da tamamen kapanmasina neden
olan hastaliklar vardir. Bu problemin adi Trakeomalazidir (Sekil 2). Hafif forma

.......

.......

olarak bilinen, kikirdak halkalarin gok kiigiik ve tam halka seklinde oldugu hava
yollarinin daralmasiyla giden durumdur. Bu hastaligin siddeti hava yollarinin
genisligi ve daralmanin agirhgina baglidir.

Trakea alt ucu sag ve sol ana bronglara ayrilir (Sekil 1 ve 2). Sag ana brons ist,
orta ve alt lob bronslarina ayrilirken; sol ana brons ist ve alt olmak lizere iki
bronsa ayrilir. Bu lober bronglar bir agacin govdesinden giderek ayrilarak
yapraklara ulagan dallar gibi daha kiigiik bronslara ulasir. En kiiglik bronslar
bronsiyol olarak adlandirilir. Bu dallara alveollere uzanip sonlanir (Sekil 3).



Alveoller

Akciger kesecikleri (alveoller) en ug, en ince hava yollarindaki (bronsiyoller) tiziim
seklinde keselerdir. Yenidogan bir bebegin akcigerlerinde yaklasik yiiz milyon
alveol bulunmasina karsin eriskinlerde (¢ yiiz milyon alveol bulunur. En kiigiik kan
damarlarimiz (kilcal damarlar) bu g¢ok ince duvarli alveollerin yiizeylerine
yaytlirlar (Sekil 3). Boylece havadaki oksijenin kana, kandaki atik karbondioksitin
havaya etkin ve verimli gegisi saglanir. Her alveolin duvari Tip 1 ve Tip 2
pnémotositler olmak lizere solunum sistemine 6zel iki gesit hiicreyle dogelidir. Tip
1 hiicrelerin esas gorevi gaz alig-verisini saglamak iken Tip 2 hiicreler koruyucu
ve yiizey kayganlastirici olan siirfaktani salgilar.



Siirfaktan
Sirfaktan [Ingilizceden kisaltilmig yiizey aktive eden ajan (Surface Active

Agent)] Tip 2 alveoler hiicrelerden salgilanan, alveolleri film tabakasi gibi saran
proteinden zengin yagh bir sividir. Bu ince sivi tabakasi alveolleri nefes verirken
bliziisme ve birbirine yapismaktan korur. Bozulmus siirfaktan lretimiyle ortaya
¢ikan birgok hastalik vardir ve bunlar topluca Siirfaktan Metabolizma Bozuklugu
olarak bilinir. Bu hastaliklarin hepsinde oksijen alimi azalir ve solunum zorlu olur.
Ayni metabolik bozukluga sahip hastalarda hastaligin agirhigi ve bulgulari farkh
olabilir. Hafif hastaligi olup orta derecede solunum sikintisi olanlar olabilirken,
agir hastaligi olup ciddi solunum sikintisi olanlar da olabilir. Bu hastaliklar
chILD'in alt gruplarindan biridir.

Interstisiyum
Interstisiyum (Latince oda arasi) akcigerlerin ¢ergevesi ya da iskelesidir. Kiigiik
kan damarlarinin, lenflerin ve sinirlerin yer aldigi kollajen (lifli bir protein)

10



denilen bir proteinden yapilmistir. Ayni zamanda alveollerin duvar yapisinin da
esas bilesenlerindendir (Sekil 3 ve 5). Bu nedenle, interstisiyel akciger
hastaliklar: isminden asil etkilenen ya da hasarlanan bélgenin interstisiyum oldugu
anlasiimaktadir. Bununla birlikte akcigerlerdeki diger yapilar (bronslar,
bronsiyoller, alveoller ve kan damalari) da siklikla birlikte etkilendigi igin onlar:
bilmek de onemlidir. Ayrica sadece akcigerlerin degil baska organlarin da
etkilendigi hastaliklar da vardir. Bu hastaliklar ‘akciger tutulumuyla seyreden
sistemik hastalik’ olarak adlandirilir. Bunun en sik 6rnegi esas olarak eklemleri
etkileyen ve nadir olmayarak interstisiyel akciger hastaliklarina neden olan
romatolojik hastaliklardir.

Interstisiyel akciger hastaliklarinda tipik olarak interstisiyum kalinlagir. Bu
kalinlasma alveol duvari ve kan damarlari arasindaki mesafenin artmasina neden
olur ve hava yollari ve kan arasindaki gaz aligverisi (oksijen ve agir olgularda
karbondioksit) bozulur. Bu durum interstisiyel akciger hastaligi olan gocuklardaki
diisiik oksijen saturasyonunun nedenini agiklar. Ek olarak interstisiyumdaki
kalinlasma akcigerleri daha sert bir hale getirerek, akcigerlerin genisleyip
daralmasini zorlastirir. Béylece hasta gocuklar nefes alip verirken daha az hava
alabildikleri igin daha hizli nefes alip verirler. Tim bu degisiklikler hasta gocuklar
solunum fonksiyon tfesti yaptiginda kisitlayici solunum bozuklugu olarak
saptanabilir.

Kan Dolagimi

Insan viicudundaki her organ fonksiyon gérebilmek igin oksijene ihtiyag duyar.
Oksijen akcigerlerde kirmizi kan hiicreleri tarafindan toplanip kan damarlariyla
bitin organlara taginir. Kalpten organlara kan tasiyan damarlara atar damar
denirken, organlardan kalbe kani geri gétiiren damarlara toplar damar denir.
Organlardan kalbe geri donen oksijeni azalmis kani kalp akcigerlere pompalar.
Akcigerlerde tekrar oksijenden zengin hale gelir ve organlara pompalanir. Kanin
bu déngiisel akisi Dolasim Sistemi olarak bilinir. Sistemik dolasim ve akciger
dolasimi olmak lizere ikiye ayrilir (Sekil 4).

Bazen akciger dolasimindaki kan basinci gok vyiikselir (pulmoner arter
hipertansiyonu ya da PAH) ve akciger yapisinda degisiklige neden olabilir
(interstisiyel akciger hastahgi gibi). Ikincil pulmoner hipertansiyon olarak bilinen
durum kalbin zorlanmasina ve hastaligin belirgin bir sekilde kotiilesmesine neden
olur. Bu durum nadir gériilse de chILD olanlar igin gok 6nemlidir ve dizenli
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kardiyak degerlendirilmeleri (ekokardiyografi) gereklidir. Boylece PAH'In ciddi

sonuglari ortaya gtkmadan erken tani ve tedavisi saglanmis olur.
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BOLUM 2:CHILD

Interstisiyel Akciger Hastaliklari Nedir? chILD nedir?

Bir kisaltma olan chILD gocukluk ¢agi interstisiyel akciger hastaliklarini fanimlar.
ChILD farkh birgok hastahigin altinda toplandigi bir basliktir. Bu grup
hastaliklarin ortak o6zellikleri, akcigerlerin interstisiyumu olarak bilinen ig destek
yapisindaki histopatolojik degisikliklerdir. (bkz. Bolim1). Etkilenen balim yalnizca
intersitisiyum degil ayni zamanda diger akciger yapilari da olabileceginden
doktorlar genellikle Diffliz Parenkimal Akciger Hastaliklari (DPLD) tanisini
kullanmaktadir. Bu degisik isimler bazen karisikhiga yol agsa da tanimlanan
hastaliklar aynidir. Dogal siinger gorinimii (Sekil 5) akciger igin ornek olabilir.
Siingerdeki daha bliyiik bosluklar iletici solunum yollarini (brons ve bronsiyolleri)
tanimlarken, ¢ok kiiglik slinger baliimleri alveolleri 6rnekleyebilir. Alveoller, hava
kesecikleri olarak da bilinirler ve kanla getirilen karbondioksitin atilimini ve
oksijenle degisimlerini saglayip kanla dokulara tasinmasini saglar. Bu gok kiigiik igi
bos olan alanlarin duvarlari intersitisiyumu 6rnekler. Normalde ¢ok ince olup,
elastikftir.

Iste chILD hastaligi olan ¢ocuklarda bu alandaki duvarlar kalinlagir, elastikiyetini
kaybeder ve bu nedenle karbondioksidle oksijen degisimi bozulur. Azalmig
elastikiyetle akcigerler artik serbestce genisleyemez ve tekrar eski haline
doniisemez. Yani inhalasyonu ve ekshalasyonu bozulur. Kolayca sikigtirilabilen ve
agildiginda da hizlica eski haline donebilen yas bir siingeri normal akcigere
benzetebilirsek, hastalandiginda siinger artik kuru bir siingere donisiir ki sert,
kolay hareket edemeyen ve eski haline doniisemeyen bir yapiya kavusur. Bu
durumda artik akciger daha az oksijen alabilir. Oksijen yetersiz oldugunda hasta
daha sik nefes alarak yetersiz oksijeni tamamlamaya ¢alisir, bunu yaparken de
zorlanir ve nefes darligi ortaya gikar. Kisaca hasta hem sik solur-takipne ortaya
¢ikar, hemde zorlu nefes alir, dispne vardir.
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Sekil 5

Dogal siingeri kullandigimizda normal saglikli akcigerin yapisi ve
fonksiyonu "yas siinger”e benzer: interstisiyel akciger hastaliginda
“kuru siinger”e dondigdir.

Hizli soluk alip-vermenin getirdigi artmig is yiikii enerji kaybina yol agar. Iste bu
nedenle bu hastalar yasitlarina gére daha hizl yorulurlar ve egzersiz toleranslari
azalmistir. Siddetli hastaligi olan gocuklarda solunum igin daha gok enerjiye
ihtiyag oldugundan yeterli beslendikleri halde kilo alamazlar, hatta kilo kayiplari
ortaya ¢ikabilir. Bu durum hastaligin siddetiyle ilgili olarak hastaligin dogal
seyrini belirler.

Kronik bir hastalik oldugundan chILD hastaligi olan g¢ocuklarda solunum
fonksiyonlari azalmigtir. Bu azalma eriskinlerdeki gibi hemen belirti vermeyebilir.
Yildan yila fonksiyonlardaki gerileme dikkati g¢ekebilir. Olgular arasinda da
fonksiyon kaybinin derecesi degiskenlik gdosterebilir. Cocuklar hastaliklar: ile
birlikte yasamayi 6grenebilir, siklikla da egzersiz toleranslarini arttirabilirler
(Sekil 6). Bazi gocuklarin semptomlari tamamen gegebilir.

Tabi ki siz kendi gocucugunuzun durumu ve gelecegi ile ilgili endigelenebilirsiniz.
Hastaligin seyri ve yasam kalitesi konusundaki sorular izlem esnasinda
cevaplandirilacaktir.
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ChILD nadir goriilen bir hastalik olup bebeklik ve siit gocuklugu doneminde
erkeklerde kizlara gore daha sik goriilme egilimi vardir. Biitiin yaslarda karsimiza
Gikabilir. Ne yazik ki bitin olgularimizda gergek neden tam olarak
saptanamayabilir. Birgok aile igin bu belirsizligi kabullenmek hig de kolay degildir.

Sekil 6: Hanno su an 3 yasinda ve Noroendokrin hiicre hiperplazisi
hastaligi tanisi aldiginda 12 aylikti. Tani aninda nefes almakta
zorlugu, takipnesi, kilo alamama problemi mevcuttu. Soldaki
fotograf tani anindaki durumu, siirekli oksijen tedavisi aliyordu. Su
anda Hanno sadece geceleri oksijen tedavisi aliyor, klinik durumu
iyiye gidiyor ve egzersiz tolerans: ile ilgili problem yasamiyor
(Sagdaki fotograf).

Tani igin en degerli yaklagim, deneyimli bir uzmanin chILD tiplerinden hangi
siniflamaya uydugunun tespiti ile olur. Hastaligin 6zelliklerine gore deneyimli
merkezler kesin tani girigsimlerinde bulunurlar. ChILD' da g¢ok degisik Klinik
bulgular goriilebileceginden deneyimli ekipten olusan bir konseyde hasta her
yoniyle tartisilip, onerileri alinabilir. Ayrica, ¢ok degisik hastaliklar benzer
bulgularla kendini gosterebilir ve klinik gidis gok farklh seyredebilir. Bu nedenle
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gocugunuzun Klinik belirtilerinin 6zgiin bir chILD'le ortigip ortismediginin
anlasiimasi, en dogru tedavi yonetiminin belirlenmesinde hayati 6neme sahiptir.
Sonug olarak kiigiik ilerlemeler yok sayilmamali, ne denli kiiglik olursa olsun tim
gelisme dikkate alinmali, en ufak bir gerilemede de umutsuzluga diisiilmemelidir.

chILD 'nin Tipik Belirti ve Bulgulari Nelerdir?

Oncede tarif edildigi gibi chILD solunum gigliigiine yol agabilir ve bazi
gocuklarda zorlu nefes alip verme (dispne) goriilebilir. Belirti ve bulgularin
siddeti alttta yatan hastalikla iligkilidir, gok degiskenlik gosterebilir. Her chILD'
I gocukta ¢ok agir hastalik belirtilerinin bulunmasi gerekmez. Bazi gocuklar
yalnizca hizli soluk alip verirken, digerlerinde oksijen destek tedavisine
gereksinim gosteren agir belirtiler ortaya gikabilir. Nadiren bazi gocuklar gok
agir olarak hastaliktan etkilenebilir ve suni soluma aletlerine gereksinim
gosterebilirler. Hastalarin belirti ve bulgular: degiskenlik gosterir, birinde olan
digerinde olmayabilir. Birgok hizli nefes alip veren gocukta tek sebep chILD
olmayabilir. Belirti ve bulgularin 6zgiin olmamasi nedeniyle hastaligin baslangig
dénemi ile tani aldig siire gok uzayabilir. Asagida tabloda belirtilen semptom ve
bulgular erkenden deneyimli merkezlerde degerlendirilmeli ve tani konulduktan
sonra da tedavi edilmelidir.

Tablo:1 chILD'li Cocuklarda Sik Gorilen Belirti ve Bulgular

e Nefes darhg (dispne)

e Sik soluma (takipne)

e Nefes almada zorluk (ortopne)

e Egzersiz intoleransi (yiirirken duraklama, merdiven ¢ikarken zorlanma)
e Kilo kaybr, kilo alamama durumu

e Biiyiimede duraklama

e Solunum seslerinde ek sesler (ral, gitirti sesi, higilti)

e Israrci oksiirik

e Mavi/mor renkli dudaklar (oksijen dagiliminin bozulmasina bagli hipoksi)

e Parmaklarda ¢comaklasma (bakiniz sekil 8)
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chILD Tipleri Nelerdir?

chILD semsiyesinin altinda olduk¢a fazla sayida hastalik oldugu bilinmelidir.
chILD semsiyesi altinda yaklasik 200 kadar farkli hastalik toplanmigtir. Birkag yil
oncesine kadar siniflamalarda degisik durumlara gore spesifik tanimlar
getirilmisken, giinimiizde iki ana grupta incelenmektedir. Birinci grup siklikla
bebeklik dénemine ait olan hastaliklari igerir. Ikinci grup ise, erigkinlige kadar
her yas grubundaki hastaliklar: kapsar. Her grup kendi iginde 4 alt gruba ayrilir.
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chILD'in 200 alt ftipinin famami burada anlatilmayacaktir. Cocugunuzda bulunan
chILD tipini sizi tedavi eden doktorunuzla tartismaniz daha dogru olacaktir.
Ancak; farkli tipler arasinda da pek ok benzerlik s6z konusudur. Bu nedenle
tanitim kitabi sizin pek az sorunuza yanit verebilecekfir.

Sekil:8 Parmaklarda Comaklasma ve Saat cami (bombelesmis) tirnaklar
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chILD'in Siddet dereceleri Nelerdir?

Cocuklar ayni taniyi alsalar bile hastaligin siddeti gok degiskendir. Bazilari
solunum sayisinda hafif artis diginda famamen normal gériilebilir. Cocuklarin gogu
hastaligin bazi  donemlerinde gegici oksijen tedavilerine gereksinim
gosterebilirler. Cok daha agir solunum problemi olan gocuklar ise suni soluma
aletlerine gereksinim gosterebilirler (Sekil 10). Cok nadiren ve gok agir vakalarda
gocuklar kaybedilebilirler ya da akciger transplantina ihtiyag duyabilirler.
Amerikali Pediatrik Akiger Uzmani Dr. Leland Fan, siddet siniflamasi igin
asagidaki siralamayi 6nermistir:

En Hafif Form
Hig bulgu yok (asemptomatik)
Semptomlu ancak kan gazi, oksijen satiirasyonu normal degerlerde
Semtomlarina ek olarak oksijen degerlerinde diisme var

Semptomlarina ek olarak istirahatte de kan gazi, oksijen degerlerinde
disme var

Pulmoner Arterial hipertansiyon bulgular: var (Bslim 1)

En Agir Form
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Bebeklik doneminde goriilenler Her yasta gorilenler

Akcigerin gelisimsel sorunlari Sistemik hastaliklara bagh gelisen
(Orn: Alveolokapiller displazi) sorunlar (Orn: Romatolojik hastaliklar)

Nedeni bilinmeyen 6zel durumular immiin yetmezlikli olan kisilerde gelisen
(Orn: NFHI

sorunlar (Orn: Akciger transplantasyonu)

Akcigerin yapisal buylime sorunlari Normal kisilerde gelisen sorunlar
(Orn: Pulmoner hinonlazi) (Orn: Cevre. enfeksivan)

Surfaktan disfonksiyonu chILD maskeleyen sorunlar
(Orn: Alveolar proteinozis) (Orn: Pulmoner arterival hipertansiyon)

chILD Kalitsal Bir Hastalik midir?

Evet, chILD kalitsal bir hastaliktir. Ailede veya akrabalarinda tekrarlayan ve
uzun siiren akciger problemleri olan kigilerin varhgi bunu diisiindiirmektedir. Eger
anne baba arasinda akrabalik varsa kalitsal hastaliklarin ortaya gikisi artar. Artik
glinimiizde genetik kan testi ile bazi hastaliklarin taramasi yapilabilmektedir.
(bakiniz Béliim 3)
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BOLUM 3:TANI

Tani nasil konulur?

Interstisiyel akciger hastaligi tanisindan siiphelenildiginde hastahigin yénetiminde
nadir gorilen bu hastaliklarin izlendigi 6zel bir merkeze yonlendirilmesi
onemlidir. Bu 6zel merkezlere ulasilmasi bir sorun olsa da Ingiltere, Amerika,
Almanya, Fransa, Tiirkiye, Italya ve Ispanya'da hastalikla ilgili bilgilendirme yapan
ozel merkezler ve e-mail linkleri mevcuttur. Linke (http://www.klinikum.uni-
muenchen.de/Child-EU/en/care/patient information service/index.html)
adresinden ulagilabilir.

Hastaya uygun randevu nasil kararlagtirilir?

Hastaligin tanisinda énemli olan detayl dykii alinmasidir. Oykiide sadece hangi
semptomlarin oldugu, semptomlarin ne zaman basladigi, hangi tetkiklerin yapildigt,
hangi tedavilerin verildigi degil; hastanin hastanede hangi siklikta tedavi edildigi
de onemlidir. Bu nedenle de kronolojik olarak dogru, onceki oykiisi ile
biitiinlegtirilmis bir Klinik bilgiye ihtiyag bulunmaktadir. Onceki klinik oykii ve
raporlariniz, solunum fonksiyon testi raporlarini ilk hasta goriismesine getirmeniz
gerekmektedir. Ayrica onceki radyolojik inceleme sonuglarinizi miimkiinse CD ile
birlikte getirmeniz gerekmektedir. Ciinki bazi semptom ve bulgular aralikli
goriilebileceginden tanimlanmasi bazen zor olabilmektedir.

chILD'tan farkl bir durumu olabilir mi?

chILD semptom ve bulgulari hastaliga 6zgiil olmadigindan gocugunuzun bu
durumuna neden olabilecek birgok farkli hastalik mevcuttur. Bu nedenle de
taninin 6nemli bir pargasi diger hastaliklarin dislanmasidir.

Onemli Not:

Bilgisayarli tomografi, bronkoskopi, akciger biyopsisi gibi o6zel tetkiklerin
hastalikla ilgilenen 6zel merkezlerde yapilmasi 6nerilmektedir. Bu merkezler
kesin taninin konulmasinda giivenilir merkezlerdir. Aksi takdirde gocugunuz igin
onlarin istemedikleri bu tetkikleri tekrarlamak strese neden olabilecekfir.
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Tablo 2: chILD ile benzer klinik bulgulari olan durumlar

e Konjenital hava yolu malformasyonlari

e Konjenital akciger malformasyonlar:

e Konjenital kalp hastaliklari

e Bronsiyal astim

e Kronik hava yolu enfeksiyonlari

o Immiin yetmezlikler

e Kistik fibrozis

e Primer siliyer diskinezi gibi fonksiyonel siliya bozukluklar:
o Idyopatik pulmoner hipertansiyon

Hangi tetkikler planlanmalidir?

Bu bolimde ¢ocugunuzun tanisinda en sik kullanilan tanisal yéntemleri
agiklayacagiz. Bu yéntemlerin disinda da nadir olarak kullanilan yéntemler
bulunmaktadir. Doktorunuzdan hangi ydntemlerin kullanilacagina ve bu
yontemlerin olasi risklerine, alinan sonuglara dair bilgi alma hakkina sahipsiniz.

Bazal Incelemeler:

Tablo 3'te listelenen tanisal basamaklar chILD siiphesi olan tim gocuklara
yaptimalidir.

Table 3: chILD siiphesi olan hastalarda bazal tetkikler

e Detayli klinik 6ykii alinmasi

e Viicut agirhgi ve boy olgimd

e Fizik inceleme yapilmasi

e Solunum sayisinin degerlendirilmesi

e Oksijen saturasyonu 6lglimii

e Kan gazi analizi

e Akciger grafisi

e Solunum fonksiyon testi (5 yas tizeri gocuklarda)

e 6 Dakika yirime testi (Fonksiyonel egzersiz testi)
e Ekokardiyografi (Kalbin ultrasonografik incelemesi)
e Ter testi (Kistik fibrozis igin test)




Akciger grafisi:

Diz akciger grafisi, toraks boslugundaki kalp, akciger, biyiik damarlar gibi
organlarla ilgili genel bir bilgi vermektedir. Akciger grafisindeki bazi degisiklikler
interstisiyel akciger hastaligindan siiphelendirebilir. Avantaji, hizli, agrisiz
olmasi, diisiik dozda radyasyon vermesi ve sedasyon gerektirmemesidir. (Bakiniz
Tablo 4) Onemli dezavantaji, ince detaylari gosterememesidir.

Sekil 11: Akciger grafisi ve BT incelemesinin karsilastirmasi

Bu iki fotograf akciger grafisi ve BT arasindaki detaylar:
gostermektedir. Soldaki fotograf akciger grafisini temsil etmektedir
ve yaprag! genis agidan gostermektedir. Sagdaki fotografta net bir
sekilde yapragin izerindeki su damlaciklari gériilmektedir.
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Akciger Bilgisayarli Tomografisi:

Akciger grafisinin aksine bilgisayarli tomografi akciger parankimi, kalp ve
damarlarin detayl incelenmesine olanak saglamaktadir. (Sekil 11) Akciger
tomografisi, chILD siiphesi olan gocuklarda en onemli radyolojik gériintiileme
yontemidir. Hastaligin 6n tanisinda ve patolojik 6rneklemede alinmasi gereken en
iyi dokuyu belirlemeye yardimci olmaktadir. En onemli dezavantaji yiiksek doz
radyasyon alinmasidir, bu nedenle de tekrarlayan gériintiilemelerden
kaginiimahdir. (Tablo 4) Goriintiinin kalitesini belirleyen en onemli faktorler
tarayicinin kalitesi ve hareket artefaktidir. BT incelemesi aci veren bir tetkik
olmasa da gériintileme sirasinda hastanin hareket etmesi goriinti kalitesini
etkileyecek ve ince detaylari bozacaktir. Bu nedenle de gocugunuzdan tetkik
sirasinda derin nefes almasi ve bu nefesi tutmasi istenecektir. Kiigiik gocuklarda
nefes tutma miimkiin olamadigindan bu islem anestezi altinda yapilmaktadir. Bazi
merkezler islem sirasinda anestezi gerektiren bronkoskopi gibi islemleri de es
zamanli yapmay! tercih etmektedir. BT islemi sirasinda bazi durumlarda kontrast
madde verilmesi gerekmektedir ve bu durum da alerjik reaksiyona yol agabilir.
Cocugunuzun boyle bir 6ykisi oldugunda bunu doktorunuzla paylasmaniz
gerekmektedir.

Tablo 4: Radyolojik inclemeler sirasindaki radyasyon maruziyeti

Radyasyon dozu:

Normalde alinan yillik radyasyon maruziyeti: 2.5 mSv/yil
Transatlantik ugus (8 saat): 0.04-0.1 mSv
Diz Akciger grafisi: 0.2 mSV
Akciger BT: 6-8 mSV
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Solunum Fonksiyon Testi:

Solunum fonksiyon testleri, akciger hastaliginin solunum fonksiyonlarina etkisini
degerlendiren girisimsel olmayan testlerdir. (Sekil 12) Teknik ekipman gerektiren
bu testte gocugun testin asamalarini anlamasi 6nemlidir, bu nedenle de 5 yas
tizeri gocuklarda yapilabilmektedir. Peak flow metre evde solunum fonksiyonlarini
monitorize etmede 3 yasindan itibaren kullanilan farkl bir solunum fonksiyon
testi yontemidir. (Sekil 13)

Sekil 12: Solunum Fonksiyon Testi

Solunum fonksiyon testi metodu: Burun klipi takilarak hasta agizdan
nefes almaya baslar. Agiz pargacigi ile dudaklar kapatilir. Test
sirasinda yavas olarak nefes alinip verilir, sonra yavasga tam bir
nefes verilir, ardindan kuvvetli derin bir nefes alinir ve hizli bir
sekilde nefes verilir.
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Sekil 13: Peak Flowmetre

Kan gazi analizi:

Bu test kandaki oksijen ve karbondioksit parsiyel basincinin élgiilmesinde
kullanilmaktadir. chILD, oksijenin alinmasini ve karbondioksitin atilmasini
etkileyen bir hastalik oldugundan akciger hastaliginin ciddiyetinin belirlenmesinde
onemli bir testtir. Bu test arteriyel veya venoz kan 6rnegi alinarak yapilmaktadir.

Oksijen saturasyonu 6lgiimii:

Oksijen saturasyonu, pulse oksimetre adi verilen makine yardimiyla monitorize
edilmektedir; non invaziv, agrisiz bir yéntemdir. Kulak ya da parmaga yerlestirlen
bir prob yardimiyla monitorden o6lgiim yapilmaktadir. Hem oksijen saturasyonu
hem de kalp hizi élglilmektedir. (Sekil 14) Siirekli oksijen ihitiyaci olan ya da gece
oksijen tedavisi alan hastalarin  evde pulse oksimetre bulundurmasi
onerilmektedir.

27



Genetik Testler:

Gliniimizde bazi chILD ftiplerinin tamisi genetik inceleme ile konulmaktadir.
Testlerin sonuglanmasi haftalari bulabilmektedir. Ancak en onemli avantajt,
akciger biyopsisine gerek olmadan hastaligin tanisinin  konulmasina katkida
bulunmasidir. Ancak birkag chILD ftipi bu sekilde tani alabilmektedir.

Siirfaktan protein B eksikligi (SPB mutasyonu)

Siirfaktan protein C eksikligi (SPC mutasyonu)

ABCA-3 eksikligi (ABCA3 mutasyonu)

Alveolar Kapiller displazi (FoxF1 mutasyonu)

Beyin-Tiroid-Akciger sendromu (TTF1 mutasyonu)

Konjenital pulmoner alveolar proteinozis (CSFR2A, CSFR2B mutasyonu)
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Diger Kan testleri:

Ik degerlendirme sirasinda gocugunuza kan testleri yapilacaktir ve izleminde bu
testler tekrarlanacaktir. Genetik teslerin yaninda chILD hastaliginin tanisinin
dogrulanmasinda ya da taninin diglanmasinda tek bir kan testi mevcut degildir. Bu
nedenle neden bu kadar ok test yapildigini sorabilirsiniz. Bu testler benzer
semptomlara neden olan chILD disi hastaliklarin dislanmasinda 6nemlidir.

Bronkoskopi:

Bronkoskopi, hava yollarinin ig yapisinin direk olarak degerlendirildigi bir islemdir.
Bu iglem ince 151k kaynagi bulunan bir alet yardimiyla direk olarak hava yollarinin
izlenmesi esasina dayanmaktadir. (Sekil 2 ve 15) Bu sirada farinks, epiglot,
larinks gibi st hava vyollari ve trakea ve brons gibi alt hava vyollari
incelenmektedir. Hava vyollarinda malformasyonlar, darliklar, genislemeler,
sekresyonlar, inflamasyon bulgulari degerlendirilir. Akcigere normal tuzlu su
verilerek aspire edilir ve ileri inceleme igin goénderilir. Bu islemin adi
bronkoalveolar lavaj iglemidir. Ornekler bakteri, viriis ve inflamatuvar hiicreler
igin incelenir. Nadiren bu sirada akciger dokusundan da 6rnek alinabilir.

Bronkoskopi ¢ocuklarda anestezi altinda yapildigindan agri ve strese yol
agmamaktadir. Islem sirasinda bazi gocuklar sadece destek oksijene ihtiyag
duymaktadir; ancak bazi gocuklarin 6zel maske ile akcigerlerinin havalandiriimasi
(ventile edilmesi) gerekmektedir. Islem sirasinda ¢ocuklar monitorize
izlenmektedir. Ciddi komplikasyonlar nadir olmakla birlikte; isleme bagl hafif
ates, oksiiriik, ses kisikhgi islemin yapildigi giinde goriilebilir. Nadiren de olsa
yogun bakim izlemi gerektiren oksijen ihtiyaci olabilir. Son olarak az miktarda
oksiiriikle birlikte kan gelmesi (hemoptizi) islem sonrasi goriilebilir.

29



Akciger biyopsisi:

Akciger biyopsisi, chILD siiphesi olan hastanin tanisinda en 6nemli basamaktir.
Diger olasi durumlar dislandiktan sonra ve onceki tanisal islemler yeterli bilgi
vermedigi durumda yapilmasi zorunlu hale gelmektedir.

Giiniimiizde birgok biyopsi islemi Video aracilikli toraks cerrahi (VATS) islemi
olarak bilinen minimal invaziv islemle yapilmaktadir. (Sekil 16 ve 17) Bu islem

.....

ve cerrah bu aletlerle gorerek direk kiiglik doku pargasi 6rnegi almaktadir. (Sekil
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17) Ornekler 0.5-1 cm boyutlarinda olup gocugun akciger dokusuna zarari
bulunmamaktadir.

Alternatif yontem ise genis cilt kesisi ile yapilan agik akciger biyopsisidir. VATS
yonteminin akciger biyopsisine Ustinlikleri; islem sonrasi agrinin az olmasi,

Camera

Sekil 16: Video aracilikli torakoskopik cerrahi akciger biyopsisi
alma islemi

Kamera yardimiyla akciger yiizeyi degerlendirilir ve iki tane daha
kiigiik cilt insizyonu ile biyopsi islemi yapilir. Islem sirasinda hasta
anestezi altinda oldugundan agri hissetmeyecektir.

chILD tanisi konuldu, simdi ne yapilmasi gerekiyor?

Cocugunuzun tanisi dogrulandiktan sonra, bu durumu kabul etmek kolay
olmayabilir. Ilerleyen béliimlerde bu duruma nasil yaklagilabilecedi ile ilgili bilgiler
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verilecektir. Bu duruma diger aileler ve gocuklar tarafindan en sik sorulan
sorularin yanitlarini arayarak ¢oziim bulmaya ¢alisacagiz. Her gocuk ve aile farkl
oldugu igin tedavi eden ekibin bireysel olarak ¢éziimler aramasi gerekmektedir.
Bizimle endiselerinizi, liziintilerinizi, problemlerinizi paylasabilrisiniz.

Torakoskopik Akciger

biyopsisi

Sekil 17: Torakoskopik Akciger Biyopsi islemi fotograflari
a) Uygun akciger dokusunun segimi ve kliplenmesi

b) Ornegin etrafindaki uygun pozisyonun olusturulmas:

c) Germe ve ilmik atma islemi

d) Ornegin makasla eksizyonu

e) Ornedin alinmasi




Taninin konusulmasi:

Cocugunuzun tibbi durumu ile ilgili 6grenmek istediklerinizi, anlamadiklarinizi
sorabilirsiniz. Tani ile ilgili korkularinizi paylasabilrisiniz. Ne yazik ki gocugunuzun
bir hafta, bir yil ya da 10 yilda klinik gidisatinin nasil olacagi bilinmemektedir.
Aileler dokforla goriigirken sorularin bir kismini unutabilirler, bu nedenle
sorularinizi bir liste olarak yazmak ve konusmak sizi rahatlatacaktir.

Sekil 18: Soraya, su anda 8 yasinda ve 7 yasina kadar tamamen
saglikh bir gocuktu. Gegirdigi bir enfeksiyon sonrasi nefes darlig
sikayeti gelisti ve giinden giine kotiilesti. Akciger biyopsisi chILD
tanisini ortaya koydu. Soldaki fotograf biyopsiden kisa bir siire
sonraki durumunu gostermektedir. Bu sirada destek oksijen almakta
idi, gogls dreni mevcuttu. Sonrasinda kortizon ve azitromisin
tedavisi baglanan hastanin biyopsiden birkag ay sonra oksijen
ihtiyaci diizeldi (sag fotograf). Su anda oksijen tedavisi almiyor ve
okula gitmeye devam ediyor.

Bulgulari 6nceden fark edebilir miydim?

Bu sorunun cevabi ‘Hayir'. Semptomlar siklikla sinsi bir sekilde gelismektedir. Bu
yavas ilerleyici semptom ve bulgulardan dolay! hastaligin giinden giine gidigini
ailenin fark etmesi zordur. Semptom ve bulgular hastaliga 6zgiil olmadigindan
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aileler gocugun yorgunlugunun ya da duygu durumunun azaldiginin farkina

cetsee

hastaliklarla karsilasmamis olabilir.
Bazi seyleri yanlis mi yapiyorum?

Siphesiz bu sorunun da cevabi ‘Hayir'. Aksine siz her seyi dogru yaptiniz. Bu
nadir goriilen hastalik sizin ve doktorunuzun sayesinde dogru bir gekilde tani aldi.
chILD hastaliklarinin  higbir grubu ailelerin yanhs davraniglarina bagli
gelismemektedir.

Gocuguma bu hastaligi nasil agiklayabilirim?

Cocugunuza bu hastaligi agiklamak sizin goreviniz degildir, bu doktorunuzun
gorevidir. Doktorun hastalikla ilgili agiklamasi sirasinda ailenin de bu ortamda
bulunmasi gerekmektedir. Bazen gocuk ¢ok kiigiik oldugunda bu durumu anlatmak
miimkiin olmamaktadir. Doktorlarin bu agiklamay! yaparken gocugu bunaltmadan
ve strese sokmadan agiklama yapmaya dikkat etmesi gerekmektedir. Ayrica
resimler ya da semalar gostermek kiglik g¢ocuklarin anlamasina katkida
bulunacaktir. Nadir olmasa da gocuklar konusmay! yarida birakabilirler, bazen
cocuklar doktor odadan ¢iktiktan sonra soru sorabilirler; bu durumda sorulari
kaydederek bir sonraki gorismede sormak uygun olacaktir. Bazen gocuklar
sozciiklerle durumlarini anlatamayabilirler. Bu durumda sanat terapisi faydal
olabilir. Cocuklarin duygu durumlarini gizmeleri bazen inanilmaz olabilmektedir.
Bu terapi ayni zamanda hastaliklariyla yiizlesmelerine yardimci olacaktir.
Cocuklarin hastaliklarinin - tanisini  6grenmeye  haklari vardir; ¢linkii onlar
baskalarindan daha iyi kendilerinin iyi olmadigini ve bazi seylerin yolunda
gitmedigini fark edeceklerdir.

Aileye bu hastaligi nasil agiklayabiliriz?

Cocukla ilgilenen tiim aile bireylerinin tani ile ilgili gorisme aninda bir arada
olmasi 6nemlidir. Gorismeye katilamayan kisilerin doktora soracaklari sorulari
liste halinde iletmeleri 6nerilir, sonraki gorismede bu konularda bilgilendirme
yaptlacaktir.
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Sekil 19: Transplantasyon yolu

Bu resim 12 yasindaki bir ¢ocuk tarafindan akciger
transplantasyonu karari verildiginde gizilmistir.

6inlik hayatim nasil yeniden diizenlenecektir?

Bu durum hastanin ailesine ve gocugun hastaliginin ciddiyetine baghdir. Aileye
yardim etme konusunda finansal ve sosyal kuruluslar bulunmaktadir. Bu destekler
yasadiginiz sehir, hastaligin ciddiyeti, aile yapisina bagl degismektedir. Bu
problemlerin ¢oziimiinde en biiyiik desteginiz hastanelerde bulunan sosyal hizmet
uzmanlaridir. Konu ile ilgili detaylh bilgiler bslim 10'da agiklanmigtir.

Galisma hayatimi nasil siirdirebilirim?
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Galisan aileler igin 6nemli bir sorun olmakla birlikte bu durum, ailenin
sorumluluklar: ve hastaligin ciddiyetine bagl degismektedir. chILD olan birgok
hasta ayni zamanda normal hayat siirdiirebilmektedir, bu nedenle de ftim
gocuklarda ailenin galismasina engel durumlar olmayabilir. Bununla birlikte bazi
hastalar sik ve uzamis hastaneye yatis ataklari gerektirebilirler. Bu durumlarda
ailenin desteklenmesi 6nemlidir.

Gocugum sosyal olarak izole mi olacak?

Aileler gocuklarinin sosyal olarak izole olacaklarini diisinmektedir. Cocugunuz
hastaliktan onceki gibi sinirsiz enerjiye sahip olamayacaktir, yine de sinif
oyunlarina katilacak, kuliip sporlarina devam edecektir. Egzersiz kisitlamasi
nedeniyle ayni yastaki diger gocuklar tarafindan alay konusu olabilir. Bu nedenle
gocugunuza normale yakin hayat siirdiirebilecegi; ancak bazi kisithliklari da
olabilecegi konusunda bilgi vermelisiniz. chILD tamisi alan hastalarda spor yapmak
tehlikeli degildir. Cocuklar kendi ist limitlerini belirleme konusunda basaril
olduklarindan bu konuda uzilmeyiniz. Yine ¢ocugunuzu asla cezalandirmayiniz.
Cocugunuz spor yapmakta zorluk yasiyorsa doktorunuzla konusunuz; bu durum
hastaliga bagli egzersiz toleransinda etkilenme ile iligkili olabilir. Spor yapmakta
zorlanan gocuklar igin miizik, el sanatlari gibi farkli aktiviteler mevcuttur.
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BOLUM 4: TEDAVILER

Gocugumu kim tedavi edecek?

Tedavi ekibinin en onemli lyesi siz, yani ¢ocugun ailesidir. Cocugunuzu en iyi
taniyan ve onunla en gok vakit gegiren sizsiniz. Cocugun iyi olmadigini ilk
anlayan ve biitiin tibbi diizenlemeleri yapan sizsiniz. Ancak yalniz degilsiniz.
Ekibiniz yalnizca uzman doktorlardan degil ayrica birgok diger profesyonel
kisiden olusur (Tablo 5). Biitiin tedavi ekipleri ayni olmayacak ve zamanla ayni
olarak kalmayacaktir. Ekibinizdeki biitiin bireysel tyeler, belirli hastalik tipi,
hastaligin siireci ve ¢ocuk ve ailesinin bireysel ihtiyaglarina gore
belirlenecektir.

Tablo 5: Tedavi Ekibi

Yerel g¢ocuk doktorunuz sizin ana bakiciniz olarak kalacak ve
gocugunuzun temel tibbi gereksinimlerinden sorumlu olmaya devam
edecekftir.

e (Cocuk gogis hastaliklari uzmani tanidan ve gocugunuzun tedavi
planindan sorumludur. Hastaligin tedavisi igin gerekli olan biitin
profesyonel miidahaleleri onlar koordine edeceklerdir. Onlarin onay!
olmadan tedavide herhangi bir degisiklik yapilmamalidir.

e CGocuk kardiyolog (cocuk kalp uzmani) pulmoner arter hipertansiyonunu
engellemek igin diizenli araliklarla ekokardiyogramlar
gerceklestireceklerdir (bknz Bolim 1)

e  Psikolog tibbi rahatsizligin degerlendirilmesinde ortaya gikan stresle
ilgilenen ve gideren, ekibin gok 6nemli bir lyesidir. Onlar hastaligin
tibbi olmayan yonleriyle doktorlardan daha detayli sekilde ilgilenerek
aile ile gliven iliskisi gelistirirler.

Gocuk cerrahi tanisal akciger biyopsisini gercgeklestirirler (zorunlu
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olarak).

Rehabilitasyon doktoru yatili hasta durumunda olan gocuklarin fiziksel
ve duygusal kondisyonlarinin diizeltilmesine yardimci olmak igin gocugun
ender tavirlarina agina olmalidir.

Durumsal olarak gerekli olan uzmanlar romatolog, imminolog, yogun
bakim hekimleri, gastroentorolog ve genetikgiler dir.

Diyetisyen en uygun beslenmeye iliskin tavsiyeler sunar. Gerektigi gibi
kalori alimini degerlendirir ve diizenler.

Fizyoterapistler ¢ocugun tedavisi igin ¢ok onemlidirler. Alt hava
yollar: salgtlarini harekete gegirmeye yardimci olmak (otojenik dranaj),
fiziksel kondisyon ve fitnesin diizelmesine yardimci olmak (egzersiz
toleransi) igin 6zel nefes alma teknikleri 6gretirler.

Logopedistler ve Konusma terapistleri alternatif konusma teknikleri
ile trekeal sonda ihtiyaci olan gocuklari destekleyip onlara yardimci
olurlar.

Sosyal Calisanlar saglik sigortasi igeren gesitli ofislerle temas
kurarak ve gerekli belgelerle ilgilenerek yardimci olurlar (6r. Finansal
yardim, rehabilitasyon veya 6zel tibbi ekipman igin basvurma).

Hemgireler yatili hasta durumunda olan gocuklarin tedavisinde onemli
rol oynarlar. Cocuklarla en yakin temasta olanlar onlardir ve bu yiizden
tibbi bakimin yaninda énemli bir referans kisi durumundadirlar.

Tastyici terapist veya oyun terapistleri gocuklarin yalnizca yaratici
bir sekilde kendilerini ifade etmelerine degil ayrica onlarin hastalikla
daha iyi basa ¢tkma ve hastanede kaldiklari zamandaki bikkinliklarini
yok etmede yardimcidirlar.
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Gocugumun oksijene ne zaman ihtiyaci olacak?

ChILD, derecesi hastaligin siddetiyle baglantili olan akciger alveoliinde (bknz:
Béliim 1) oksijen alimini azaltir. Viicudumuz fonksiyonlarini siirdiirebilmek igin
kandaki oksijeni yeteri kadar almak zorundadir. Bu oksijen seviyesi gok diisiik
oldugu zaman (hipoksemi), kiside nefes darligi belirtileri gelisir (dispne). Bazi
gocuklar bu diisiik oksijen alimini daha hizli ve derin nefes alarak giderirler.
Hastaligi daha siddetli olanlar igin ise bu mekanizma yetersizdir ve diisiik alim
bu sekilde giderilemez. Bu, solunum bozuklugu veya yetmezligi olarak
bilinmektedir. Bu gibi durumlarda eksikligi gidermek igin solunan havada
takviye oksijen olmasi gerekmektedir. Normal olarak deniz seviyesindeki
havanin %21'i oksijendir, bu oran takviye ile %100e kadar g¢ikartilabilir. Bazi
gocuklarin siirekli oksijen tedavisi almasi gerekirken bazilari ara ara almahdir
(uykuda, fiziksel egzersizde veya enfeksiyonlarda). Yatili durumda olan hasta
igin gereken miktar siirekli olarak oksijen satiirasyonunu olgerken (nabiz
oksimetresi, bknz Bolim 3) veya seri kan gazi analizi (bknz balim 3) ile
konsantrasyon (oksijen yiizdesi) titre edilerek belirlenir.

Kronik oksijen yetmezligi cocukta sinirli egzersiz toleransi, bitkinlik ve
uyusukluk hissi, kilo alamama hatta kilo kaybetme ile sonuglanabilir. Kisa siire
igerisinde durumlar: kotiye gider. Daha ¢ok endise veren durum, kronik
hipoksemi kalp kasilmalarina yol agan pulmoner arteriyel hipertansiyona
(yiiksek akciger dolasimi basinci, bknz Bélim 1) sebebiyet verebilir. Biitiin bu
belirtiler, semptomlar ve komplikasyonlar oksijen ilavesi ile tedavi edilebilir.
Bu yiizden oksijen, nefes darligi geken biitiin cocuklar igin baslica ve en uygun
tedavidir.

Gocugumun oksijen ihtiyaci var: Simdi ne olacak?

Aslinda sizin zorunlu olarak yapmaniz gereken higbirsey yok, bu baskasinin
sorumlulugudur. Tedaviden sorumlu dokfor size oksijen regetesi ve gerekli
bitiin ekipmanlari saglayacaktir. Daha sonra, sizi, siz ve birgok oksijen
tedarik girketlerinden biri arasinda iletisim kuracak olan oksijen uzmani bir
hemsireye sevk edeceklerdir. Ardindan, ekipmanlarin evinize teslimi
konusundaki diizenlemeler yapilabilir. Dogal olarak bu ekipmanin givenli
kullanimi  konusunda detayl bir egitim alacaksiniz. Bu egitim g¢ocugunuz
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hastanade yatarken, 6zellikle de gocugunuzun taburcu oldugu giin evde oksijen
alimina ihtiyaci varsa olacaktir.

Evde veya hastanede, oksijen tedavisi alan herkesin satiirasyonlar: yeterli
dozaji belirlemek igin izlenmelidir. Bu yiizden temin edilen ekipmanda bir
nabiz oksimetresi bulunmalidir (bknz Bélim 3 ve Figiir 3). Litfen gocugunuzun
hekimi ile bu izlemlerden birine ihtiyaciniz olup olmadigini kontrol edin. Eger
oksijen gereksinimleri bir siire boyunca ayni giderse (plato) ve gocuk oldukga
iyiyse, sirekli ginlik izlemeye gerek yoktur. Doktorunuz gocugun uyku
sirasinda oksijen satiirasyonunun izlenmesine gerek olup olmadigina karar
verecektir. Monitor, satiirasyonlar ¢ok disik oldugunda bildirmiyorsa
gocugunuzun satirasyonunu izlemenin ¢ok fazla faydasi olmayacaktir. Bu
sebeple monitorlerde satiirasyon belirlenen seviyenin (taban seviye) altina
indigi zaman devreye girecek sekilde ayarlanabilen alarmlar bulunmaktadir.
Standart satirasyonlarda gegici olarak asagi yukar: dalgalanmalar olabilir ve
bu asagi inisler taban seviyenin altina indiginde alarmi devre disi birakacakftir.
Bu gegici inisler yanhs alarmlar olarak goriilebilir. Bu da herkes igin ozellikle
de uykusu hafif olanlar igin sinir bozucu olabilir. Neyse ki bu seviye kolayca
ayarlanabilir ancak doktorunuzun onay! olmadan herhangi bir degisiklik
yapilmamalidir.

Oksijen Konsantratérleri (Yogunlastiricilar:)

Oksijen konsantratorleri uzun siireli oksijen tedavisi igin kullanilan en yaygin
ekipmanlardir. Havay: emdikten sonra diger gazlar: siiziip safa (%100'e) yakin
oksijeni gocugunuza aktarir. Elektrikle galisirlar ve bu yiizden galigabilmeleri
igin daima bir elektrik ikmali gerekmektedir. 8 saate kadar g¢aligsabilen
tasinabilir bataryali sistemler (Inogen One®, Sequal Eclipse®) mevcuttur. Bu
sistemler oksijeni havadan alip filtreledikleri igin agir oksijen bataryalarina
ihtiyag yoktur: bu yiizden oldukga hafiftirler. Ancak, oksijen bagimhsi kigiler
igin elektrik temin edilememesi gibi bir durum disiiniilerek bir acil oksijen
tanki daima bulundurulmalidir. Bir diger koti ydnleri, su an mevcut olan
modellerin debisi dakikada 5 litre ile sinirlidir, ki ¢ocuklarin bundan daha
yiiksek miktara ihtiyaci vardir.

Sivi Oksijen Sistemleri
Oksijen -183°C ye kadar sogutuldugunda gaz halden sivi hale geger. Bir litre
sivi oksijen 850 litre gaz oksijene denktir. Bu ylizden bir tank oksijen uzun
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bir siire kullanilabilir ve dahasi, galismak igin elektrige bagimli degildir. Kigiik
tasinabilir oksijen sistemleri evdeki daha biyiik depo tanklardan tekrar
tekrar doldurulabilirler. Bu, ¢ocuga daha fazla hareket sansi ve &zgiirlik
saglar. Bu sistemler ayni élgiilerdeki gaz tanklara gore 6nemli derecede daha
hafiftirler ve daha fazla depolama kapasiteleri vardir.

6az Oksijen Tipleri

Gaz oksijen tiplerinin hastane ortamlarinda kullanimi daha yaygindir ve
evlerde vyalnizca acil destek (oksijen bagimhisi gocuklar igin) olarak
kullanilmaktadirlar. Oksijen tanklar: (tipleri) yiksek basing altinda gaz
igerirler (genellikle 200 bar). 200 bar da 1 litre oksijen normal atmosfer
basincindaki (deniz seviyesi) 200 litre gaza esittir. 500mL'den 10L'ye gesitli
hacimde tanklar vardir. Sabit bir debide kullanildiklarinda dolu bir tipiin ne
kadar siire kullanilabilecegini tam olarak bilmek miimkiindiir. Baz: tiplerin ozel
anahtarlar ile agildigi da dikkate alinmalidir. Bu yiizden acil durumlar igin bu
anahtarlarin birgok yedegini bulundurmak (tipte, arabada, asil anahtarlikta,
seyahat c¢antasinda vb.) tavsiye edilir. Bu sistemin avantaji elektriksiz
calismalar: ve tasinabilir (6zel tasarlanmis sirt ¢antalarinda veya troleylerde)
olmalaridir. Dezavantajlar: ise gelik tanklarin oldukgca agir olmalar: ve zarar
goriirse patlama riski tagimalaridir (yiiksek basingli olmalari nedeniyle). Daha
iyi bir ornek olarak araba lastiklerinin yalnizca 2.5 3(200e nazaran!) bar
arasinda olmasini diigiinebiliriz. Iste bu nedenle oksijen tanklari (tipleri)
yalnizca 6zel depolama aletlerinde/raflarinda ya da diiz zeminlerde giivenli bir
sekilde tutulmahdir. Yuvarlanacak sekilde ya da arabalarin arkasinda asla
tutulmamalidir.

Oksijen nasil teneffiis edilir?

Oksijen stogu ile hasta arasindaki tasima 8 metreye kadar uzunlukta olan
(uzun hortumlar, bknz Sekil 20) lastik borular yoluyla yapilir. Béylece oksijen
burundan (nasal sonda) veya ayni anda hem burun hem agizdan (maske)
alinabilir. Uzun borular oksijen kaynagini kendi basina tasiyamayan gocuklar
(6zellikle kiigiikler) igin daha ¢ok 6zgiirliik/hareket alani saglamaktadir.

Oksijen Nasal Prong/Sonda
Yumusak bir plastik boru ile oksijen kaynagina baglanir ve oradan iki kulaga
uzanarak oksijeni direk buruna vermek igin ¢ift nasal prongu vardir (bknz
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Sekil 21). Daha kiigiik gocuklarda asagi inen boruyu bir flaster yardimiyla
tutturmak gerekli olabilir. Maksimum oksijen debisi dakikada 8 litredir ancak
yerken, igerken ve yikanirken kullanilabilme avantajlari vardir.

Tek Pronglu Nasal Sonda

Nasal gegislerden yalnizca birisine yerlestirilen gok ince, yumusak plastik
borulardir. Burundan kolayca gikabilecekleri igin gocuga bir plastik yardimiyla
glizelce tutturulmalidirlar. Dakikada en fazla 2 litre oksijen verebilirler.

Sekil 20: Resimdeki siirekli oksijen ilavesi ihtiyaci olmasina ragmen
asiri derecede yasam dolu ve aktif bir gocuk olan Joris (ayrica
bknz. Sekil 24). Hortumlar onun ev igerisinde 6zgiirce (yakin
gozetim altinda) hareket edebilmesi igin uzun tutulmustur

Oksijen Maskeleri
Bu plastik maskeler hem agzi hem de burnu kapatirlar ve elastik bir bant ile
kafanin arka tarafindan ftfakilirlar. Dakikada 10 litreye kadar oksijen
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verebilirler ancak ¢ogu zaman (yerken, icerken, yiiz bakiminda) ¢ikartilmalari
gerekir. Bazi gocuklar uyku igin bunlari nasal sondalardan daha rahat bulurlar
ancak kolayca gikarabilirler.

Uzun siireli oksijen tedavisinin yan etkileri var midir?

Prematiire dogan bebeklerde asiri oksijen takviyesi problemlere neden
olabilirken, zamaninda dogan bebekler veya daha biyiik gocuklar igin herhangi
bir tehlike yoktur. Bu yilizden gocugunuza fazla oksijen vermekte korkulacak
birsey yoktur. Siirekli oksijen tedavisi nasal mukozada kurumaya neden
olabilir ve bu da kabuk baglamayla veya tekrarlanan nasal kanamalarla
sonuglanabilir. Bdyle bir durumla karsilagirsaniz litfen doktorunuzu
bilgilendiriniz.  Oksijen stoguna mukozadaki bu kurumayi dnleyecek

nemlendirici eklemek mimkindiir. Ancak genelde bu islem gerekli degildir.




Oksijen tedavisi ile giinlik yasanti nasil devam eder?

Ilave oksijen normalde ¢ocugunuzun durumunda (6zellikle onun egzersiz
toleransinda) diizelmeyle sonuglanir. Onceleri okula veya krese gitmek igin gok
halsizken oksijen tedavisiyle bunlara devam edebilirler. Oksijen tedavisi
¢ocugunuzu kisitlamaktan ¢ok onlara daha g¢ok o6zgiirlik sansi tanir. Gerekli
oksijen tedarigine ve debisine bagl olarak okulda veya kreste oksijen destegi
vermek gerekli olabilir. Bazi ebeveynler nasal prong kullanmanin sosyal
zorluklara neden oldugunu ya da okulda veya kreste diger cocuklar tarafindan
dalga gegildigini bildirmigtir. Alay edilme gibi bir durumda okulda veya kreste
bir toplanti durumu gidermek igin yardimci olabilir. Litfen bu konular
doktorunuzla gorisiin.

Eger gocugum nefes alamayacak kadar hastaysa ne yapabilirim?

Maalesef bazi gok hasta olan gocuklar igin oksijen tedavisi uygun oksijen
satiirasyonunu saglamak igin tek basina etkili olmayabilir ve kanlarindaki
karbondioksidi yeterince atamayabilirler. Bu gibi durumlarda gocugun nefes
almasina yardimci olmak igin ventilatér destegi (mekanik ventilasyon)
gerekmektedir. Ventilatér destegi saglamanin birgok farkli yolu vardir. Bunlar
kabaca iki gruba ayrilirlar: invazif ve invazif olmayan ventilasyon. Invaziv
ventilasyonda bir nefes borusu kullanilarak direk olarak alt havayollarina
erigim saglanir. Bu bogazi delerek direkt olarak verilir (trakeotomi) veya
agizdan veya burundan soluk borusu yoluyla verilir (entiibasyon). Cogu ¢ocuk
icin gegici olarak veya aralikli olarak (gece boyunca veya akut bozulma
sirasinda) mekanik ventilasyon gerekmektedir. Digerleri igin siirekli
ventilasyon gerekebilir. Bu gocuklarin okulda veya kresteyken de onlara
yardimci olacak o6zel egitilmis bir hemsireye ihtiyaglari vardir. Siirekli
ventilasyon giindelik yasama tamamen engel olmaz (bknz Sekil 10 ve 23).
Ancak ventilasyona bagimli gocuklarin bakimi herkes igin olduk¢a zahmetlidir.
Neyse ki giinimizde, 6zel bakim saglayan ve bu gibi karisik vakalarda
¢ocuklara destek saglayan klinikler mevcuttur.

Invazif olmayan Ventilasyon nedir? (IOV)

Invaziv olmayan ventilasyon siddetli nefes alma zorluklari olan hastalara ya
ozel tasarlanmis bir burun ve agiz lsti maskeyle ya da bir nasal (burun)
maskeyle saglanan 6zel bir nefes destegidir. Bu maskeler bir nefes alma
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(ventilasyon) aletine esnek borularla baglidir ve hasta gocuklarda oksijen
alimini diizenlerler.

Bu diizeltme akcigerlerdeki kan basinci artirilarak mimkiin olur. Tekniklerden
birisi kan basincini hem nefes alma sirasinda (maksimum inspiratuvar basing,
MIB) hem de nefes sonunda (maksimum ekspiratuvar basing, MEB, bu basing
MIB'den daha azdir) artirmaktir. Bir diger teknik siirekli pozitif havayolu
basinci olarak adlandirilir, Siirekli pozitif hava yolu basinci bazi vakalarda
gocugun solunumuna yardimci olmak igin etkilidir. Yiiksek debili nasal kaniiller
(bknz Sekil 22) dakikada 50 litrelik maksimum debi saglar, akcigerlerde
surekli pozitif basingla sonuglanir ve Siirekli pozitif hava yolu basinci ile
benzer sekilde belirli bir dereceye kadar ise yararlar.

Hangi yontem olursa olsun invaziv olmayan ventilasyonun esas amaci dogal
solunumun isgliciini hafifletmektir (akcigerleri siskin tutmaya yardimci olur).
IOV baglangi¢ta ¢ok rahatsiz edici ve korkutucu olabilir ve iste bu nedenle
kullanimlari sabir ve giiven gerektirmektedir. Cocuklar IOVye aligtiklari
zaman ve onunla kendilerini daha iyi hissettiklerini anladiklari zaman onlari
hosgoriyle karsilayacaklar hatta kendileri isteyeceklerdir.
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Invaziv Ventilasyon nedir?

Invaziv ventilasyonda direk olarak soluk borusuna bir boru yerlestirilerek
solunuma destek olunur. Bu boru bogazi delerek direkt olarak verilir
(trakeotomi) veya agizdan veya burundan gegirilerek nefes verilir
(entiibasyon). Entiibasyon agir acil durumlarda invasiv olmayan ventilasyonun
kandaki digsiik oksijeni ya da yiiksek karbondioksit seviyesini diizenlemede
yetersiz oldugu zamanlarda kullanilir. Solunum hortumu gok rahatsiz edicidir
ve bilingli gocuklar tarafindan hos gorilmez; bu yiizden entiibasyon yoluyla
ventilasyona ihtiyact olan ¢ogu gocuk sakinlegtirilmelidir. Invaziv
ventilasyonda invaziv olmayana gore ok daha yiiksek basing elde edilebilir.
Bir gocugun siirekli veya uzun donemli ventilatér destegine ihtiyact oldugu
anlagildiginda girtlagin (larinks) altindan kiigiik bir kesme (trakeotomi) yapilir
ve boylece solunum hortumu nefes borusuna (trakea) yerlestirilebilir (trakeal
sonda).







Gocukluk ¢agi interstisiyel akciger hastaliklarimi (chILD) tedavi etmek igin
hangi ilaglar kullanmilir?

Onceden belirtildigi gibi, chILD tek bir tibbi durum degildir. Cocuklarda
herbir grup igin farklh tedaviler gerektirmeyen gok sayida akciger hastalig
mevcuttur. Bu yilizden tedavi hastaligin altta yatan nedenine gore
belirlenmelidir. ChILD'in bir ¢ok tiirinde asiri iltihaplanma onemli bir rol
oynar ve bu nedenle iltihap bastirici tedaviler yaygin olarak kullanilir. Su an
maalesef bu hastaliklarin higbirinin kesin bir tedavisi yoktur. Daha ¢ok
hastalik donemini diizeltir veya semptomlari bastirir (gocugun daha iyi
hissetmesini saglar). Bu tedavilerin genellikle 6nemli yan etkileri oldugu da
ayrica dikkate alinmalidir. Bu yiizden bu tedavilere baglamadan 6nce doktor
bunlarin potansiyel faydalarini ve yan etkilerini 6lglip tartacaktir. Ebeveyn
olarak gocugunuzun neden belirli bir ilact aldigini, yan etkilerinin neler
oldugunu ve hangi yan etkilere dikkat etmeniz gerektigini sormaniz oldukga
onemlidir. Tlaglar genellikle uzun siireli kullanim igin verileceginden bu sorular:
zaman icerisinde tekrarlamaniz da ¢ok onemlidir. Cocuklarin durumunda
degisiklik olup olmadigi genellikle ilaci keserek ve gocugu izleyerek belirlenir.

Farkli uzman merkezlerdeki ayni durumda olan gocuklar igin siklikla farkh
tedaviler uygulandigini goreceksiniz. Bu durum hastaligin nadir olmasindan
kaynaklanmaktadir ve bu da merkezlerin tedavilerde ilaglarin giivenli ve etkili
kullanimiyla ilgili g¢alismalari olmamasina neden olur. Bu yiizden chILD'in
tedavisi igin hazirlanmis tedavi onerileri veya uzmanlarca onaylanmis ilaglar
yoktur. Diger hastaliklardaki ilaglarin ¢ogu iyi bilinen onaylanmis ilaglardir;
ancak chILD'in tedavisinde bu ilaglarin gergekten ise yarar olup olmadigini
veya hangi durumlar altinda ise yaradigini bilemiyoruz. Bu yiizden chILD
hastast olan g¢ocuklarin tedavisinde kullanilan ilaglarin en giivenli, ideal
kullanimi aktif klinik bir calisma ¢ercevesinde olmalidir. Cocuk doktorunuza
tedavinin herhangi bir klinik ¢alismayla desteklenip desteklenmedigini veya
bunun mimkiin olup olmadigini sorararak onlarin tedavi planlarini en iyi hale
getirmeye yardimci olabilirsiniz. chILD iizerine yapilan klinik ¢alismalarla ilgili
daha detayl bilgiyi Bslim 12de bulabilirsiniz.

Glukokortikoidler, Kortizon ve Steroidler

chILD hastasi olan gocuklarin tedavisinde kortizon en yaygin kullanilan ilagtir.
Dogal bir 6n maddedir (hormon) ve insanlarin bobrekiisti bezlerinden uretilir.
Bircok metabolik islemin dizenlenmesinde kullanimi gereklidir. Kortizon
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viicutta aktif hali olan kortizol'e donistiirilir. Kortizol de benzer yapida olan
ancak viicutta ¢ok farkl etkisi olan diger birgok aktif iriinlere donisiir. Bu
yizden kortizon tek bir madde degil Glukokortikoid (veya steroid) ailesi adi
altinda olan bir grup akraba maddedir. En yaygin olarak belirlenen steroidler
prednison, prednisolon ve metilprednisolondur. Steroidler yalnizca yag, seker
ve elektrolit dengesini ve metabolizmasini etkilemekle kalmayip ayrica giiglii
bir iltihap sokiicli etkisi de vardir.

Steroidler ozellikle zehirli veya insan sagligi igin zararl degillerdir ancak
birgok sey gibi doz ¢ok dnemlidir. Bir gikolata ilag olsayd iizerine ne yazilmak
gerekirdi bir digtinelim; "Uyar:: asiri tiiketim yag ve seker metabolizmasinda
ciddi diizensizliklere neden olabilir. Uzun siire ¢ikolata tiiketen insanlarda
diyabet,  hipertrigliseridemi, arteriyel hipertansiyon, kalp  krizi,
arteriyosklerozis, kalp hastaliklari vb. riski yiiksektir. Cikolata tiiketimine
bagli 6ldiiriicii vakalar kaydedilmistir.” Steroidlerin yan etkilerinin ciddiligi bu
ornekle kiiglimsenmemelidir ve yan etki risklerinin alinan miktara bagl oldugu
anlasiimahdir.

Steroid tedavisinin ne gibi yan etkileri olabilir?

Yiksek dozda steroid genelde gok fazla sikinti olmaz. Genelde yan etkiler
ilacin azaltilmasi veya famamen kesilmesiyle ortadan kaldirilabilir.

Uyari: Eger ¢ocugunuz uzun bir siiredir steoid tedavisi aliyorsa, tedavi
birden kesilmemelidir. Hayati onem tasiyan kortisol metabolik diizensizlik
riskinden kaginmak igin zaman icerisinde azaltilarak (kronik sekilde)
bitirilmelidir.

Glukokortikoidler nasil verilir?

Glukokortikoidler  solunabilir,  yutulabilir  veya damardan alinabilir.
Glukokortikoidler genelde chILD hastaligi olan g¢ocuklara tablet veya
enjeksiyon olarak sistemik tedavi (biitiin viicuda dagitilarak) seklinde verilir.
Sistemik tedavinin metodlarindan biri ¢ocuga 3 giin boyunca giinde bir kez,
yiksek dozda seri intravendz steroid infiizyonu verilen 'puls terapisi'dir.
Genelde hasta hastanede yatirilarak uygulanir, gok nadir yan etki gorilir ve
oldukga iyi tolerans gdorilmektedir. Bazen 'sok terapisi’ olarak es zamanl
agizdan kortizon vermek gerekmektedir.

Kortizonun glinliik uygulamasinda (genelde yetigkinler ve gengler igin giinliik 10
mg dan, gocuklar igin 5 mg dan fazladir) zamanla daha fazla yan etki ortaya
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Gikar. Bu yiizden bu tiir bir tedavi maksimal haftalar siirecine kisitlanir ve
ardindan mimkiin oldugunca ¢abuk azaltilir. Bu siire¢te ¢ocuga siklikla
midedeki rahatsizligi veya sanciyi azaltmak igin asit iiretimini bastiran bir ilag
verilecektir. Ayrica osteoporozdan (cam kemik hastaligi) korumak igin D
vitamini ve kalsiyum takviyesi verilecekfir.

Soluma yoluyla alinan steroidler en az yan etkiyi gésterdigi igin en iyi
toleransi goriirler. Ancak verdikleri doz chILD in tfedavisi igin maalesef
yeterli degildir. Bu teknik yalnizca gocugun hiperreaktif solunum yolu
rahatsizhgi da g¢ektigi zamanlarda kullanilir (solunum yollari enfeksiyon
sirasinda spazma ve daralmaya meyillidir).

Tablo 6: Glukokortikoidlerin olagan yan etkileri

[ Viicudun dogal kortizol liretimini engelleme(yukariya bakiniz)
0 Istah artimi

0 Kilo alimi

[ Mide zarinda iltihaplanma (Gastrit)

0 Mide iilseri (Peptik Ulser)

0 Ruh halinde dengesizlik

0 Hamilelikteki gibi deride ¢atlama (Stria)

0 Yiiksek kan basinci (Hipertansiyon)

[ Kan sekeri seviyesinde artis (Hiperglisemi; Seker Hastalg)
0 Cam Kemik Hastaligi (Osteoporoz)

0 Bagigiklik sisteminde bozulma (Immiinsupresyon)

[ Bliyimede yavaslama veya durma

0 G6z lenslerinde bulutlanma (Katarakt)

Steroid vermek ne zaman uygundur ve ne zaman uygun degildir?

Cocuk iyi olmadigi zaman ve hastaligin ilerlemesinde ve siirmesinde
iltihaplanmanin 6nemli rol oynadigindan siiphelenildigi zaman steroid vermek
daima uygundur. Hastaligin kusurlu akcigerlerle ilgili oldugu ve iltihaplanmanin
onemli bir etkisi olmadigi anlasildiginda, verilen durumun tam tersi gegerlidir.
Hastalik net bir sekilde siniflandirilamadigi zaman tedavisel bir steroid
denemesi yapilmasi uygundur.
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Hidroksiklorokin

Hidroksiklorokin, sitma (tropikal bir bulasici hastalik) tedavisinde genel
kullanima sahip bir ilagtir. Bu yiizden bir antibiyotik olarak diisiinilebilir.
Ayrica vyiizeyel aktif maddelerin (surfaktan) iretimini artirir, akciger
yapisinda yara olusum siirecini engeller (fibrosis) ve iltihap sokiici etkisi
vardir. Hidroksiklorokinin gocuklarda kullanimi su an igin onaylanmamistir
ancak yukarida belirtilen 6zelliklerinden dolayi uzun yillardir kullaniimaktadir
ve chILD hastasi olan birgok ¢ocugun bu tedaviye olumlu cevap verdigi
bildirilmigtir.

Hidroksiklorokin ile tedavinin yan etkileri nelerdir?

Hidroksiklorokin ile tedavide bildirilen yan etkilerin ¢ogu dozdan
kaynaklanmaktadir ve normal dozda kullanimda neredeyse hig yan etki
gorilmemistir (1 kg viicut agirhgi igin giinlik 6-10mg). Tablo 7'de bu tedavinin
'sikga’ bildirilen yan etkileri listelenmistir. "Sik¢a” kelimesi tedavi edilen 100
hastada 1 kigsiden daha fazla anlaminda kullaniimistir. Uzun donem
hidroksiklorokin tedavisi gereken hastalara yillik g6z incelemesi ve diizenli
kan testi yapilmasi gerekmektedir.

Tablo 7: Hidroksiklorokinin sik gérilen yan etkileri
0 Istah kesikligi

[0 Ruh halinde dengesizlik (degisken)

0 Bas agrilar

[ Bulanik gorme

0 Midede agri, bulant

[ Gaz gikarma, ishal ile kilo kaybi ve/veya kusma

0 Ciltte kasinti ve dékiinti (pruritus)
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chILD hastaliginda Hidroksikolorokin nasil verilir?

Tablet, kapsiil veya sivi siispansiyon olarak giinde bir veya iki adet verilir.
Tedavi siireci genelde aylar seklindedir ve normalde 4-8 hafta sonunda
diizelme goriiliir. Bu siire¢ sonunda diizelme yoksa tedavi kesilmelidir.

Hidroksiklorokin ne zaman kullanilmali ve ne zaman kullanilmamalidir?

Temel olarak hidroksiklorokin chILD hastaliginin biitiin  tirlerinde
kullanilabilir. Bildirilen mevcut vakalar incelendiginde, bunlarin yaklasik olarak
yarisinda ise yaradigi gérilmistir. Ancak maalesef hala ilacin kimin igin
yararli olup kimin igin olmayacagini saglkh bir bigcimde kestirebilmek igin
yeterli  bilgiye ulagilamamigtir.  Mantiksal  olarak  disiinildigiinde
akcigerlerinde gelisimsel bozukluk veya yavas gelisme olan chILD hastasi
gocuklar igin faydal olmasi mimkin degildir. chILDin tird tam olarak
belirlenemedigi zaman bu tedavi denenebilir.

Azitromisin

Azitromisin normalde bakteriyel enfeksiyonlarin tedavisi igin kullanilan
makrolid ailesine mensup bir antibiyotiktir. Ayrica iltihap sékiici 6zelligi de
vardir,

1980'lerde, kronik akciger rahatsizligi olan insanlarda makrolidlerin faydal
olabilecegi kesfedilmistir.

Yalnizca Asya kdkenli insanlarda goriilen diffiiz panbronsiyolit olarak
adlandirilan siddetli bir kronik akciger rahatsizligi vardir. Tedavileri igin
Makrolid tedavisi tanimlanana kadar bu hastaliga yakalanan insanlarin g¢ogu
hayatini kaybetmistir. Bu hastalari tedavi eden doktorlar, enfeksiyon igin
makrolid alan hastalarin kisa siire igerisinde iyilestigini kaydetmislerdir.
Hatta ¢ogu semptomsuz bir hale gelmistir. Sonug olarak onceleri gogunlukla
oliimcil olan bu hastalik yiiksek seviyede tedavi edilebilir bir hastalik haline
gelmistir. Bu arastirmadan sonra diinya ¢apinda gesitli akciger rahatsizhg
olan bircok hasta lizerinde makrolid tedavisi denenmistir (chILD hastasi olan
disinda makrolidin chILD hastaliginin tedavisinde etkili oldugunu kanitlayan
sistematik bir ¢alisma yoktur.
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Azitromisin ile tedavinin yan etkileri nelerdir?

Devam eden azitromisin tedavisi ¢ogu ¢ocuk tarafindan olumlu karsilanmistir
ve siddetli yan etkiler g¢ok nadir gorilmektedir. Nadir olarak ishal gibi
gasrointestinal semptomlar ortaya g¢ikmaktadir (azitromisin bagirsak
hareketliligini artirir). Bitin antibiyotiklerde oldugu gibi gocuklarin onlara
alerjisi olabilir. Bazen gocuk ilaci uzun siire boyunca sikintisiz kullandiktan
sonra bile alerjik reaksiyonlar ortaya gikmaktadir. En gok goriilen semptom
kasintili deri dokiintisidir. Boyle bir durum ortaya ¢iktigi zaman doktorunuzu
bilgilendiriniz. Herhangi bir antibiyotigin uzun siireli kullanimindan kaynakl
risklerden birisi de antibiyotige karsi bakteriyel direng gelismesidir.
Calismalar azitromisinle tedavi edilen akciger hastaligi olan hastalarda atipik
tiberkuloz goriilme riskinin arttigini da kanitlamistir.

Azitromisin nasil verilir?

Azitromisinin vicutta uzun bir aktif olma siresi vardir ve bu yiizden haftada
yalniz g glin alinmalidir (6zsu veya tablet olarak). 12 haftanin sonuna kadar
faydasi gériilmeyebilir ancak bu siireden sonra da diizelme yoksa tedavi
kesilmelidir.

Makrolid ile tedavi ne zaman uygundur ve ne zaman uygun degildir?

bir tirinin glukokortikoid ile tedavisi ise yaramazsa makrolid ile tedavi
denenebilir. Eger hastaliga iltihaplanmanin bilyiik bir etkisi yoksa veya
hastalik akcigerin gelismesinde diizensizlik veya gecikme olmasindan
kaynaklaniyorsa makrolid ile tedavi 6nerilmez. Ancak chILD'in kesin tiiriinin
belirlenemedigi bir vaka ise tedavi denenebilir.

chILD'in tedavisi igin kullanilan baska antibiyotik var mi?

Su an igin chILD''n tfedavisinde kullanilan baska bir antibiyotik
bulunmamaktadir. Bazen disiik bagisiklik fonksiyonu (immunosupresyon)
durumunda siirekli tedavi olarak degerlendirilebilirler. Bu supresyon altta
yatan hastaliktan veya ikincil olarak tibbi tedaviden kaynaklanabilir (6rnegin
kortizol).
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chILD'in tedavisi igin kullanilan baska ilag var mi?

Yukarida listelenen ilaglar yalnizca en yaygin kullanilan ilaglari temsil
etmektedir. Bireysel vakalarin alternatif iltihap sokiici tedavilere ihtiyaci
olabilir ancak hepsini detaylica incelemek bu kitapgigin amaci digindadir.

chILD hastasi olan biitiin gocuklarin ilaca ihtiyaci var mi?

Hayir, bitin vakalarin tedavisi igin ilag gerekli degildir. Bazi tibbi
durumlarda, ilaglarin etkisiz veya tamamen gereksiz oldugu kanitlanmigtir. Bu
durum 6zellikle yapisal degisiklikler veya akcigerin gelisimsel bozukluklar: olan
durumlar igin gegerlidir. Ustelik bebeklik déneminin  néroendokrin hiicre
hiperplazisi(NEHTI) hastasi olan gocuklar tipik olarak oksijen tedavisine olumlu
yanit verir; ancak yukarida listelenen ilaglarin higbirisine olumlu cevap
vermez. Ayrica ilag olarak kabul edilenlerden higbirinin chILD'in tedavisinde
etkili oldugunu kanitlayan sistematik herhangi bir ¢alisma olmadigini
yineleyelim.

chILD'in tedavisinde kanitlanan higbir ilag olmamasi gergegi g¢ogu zaman
caresizlik, endise ve korku hissiyatina neden olmaktadir. Ancak gocuklarin
sahip oldugu 6nemli derecedeki ‘hastaliktan kurtulma' arzusu rahatlamak igin
bir sebep olarak goriilebilir. Yani bu demektir ki gocuklarin yildan yila ilag bile
kullanmadan iyilesme egilimleri vardir. Bunu bilip anlamak gok énemlidir glinki
bu ¢ocuklari garesizlikten ve potansiyel olarak zararh tedavilerden
kurtarabilir. Bir ¢ocugun tibbi tedaviye ihtiyaci olup olmadigini 6grenmek igin
o gocugu tedaviyi alirken diizenli olarak incelemek gok Gnemlidir. Sasirticidir
ki bir tedaviyi bitirmek veya baslamamak o tedaviye baslamaktan daha gok
cesaret gerektirmektedir. Ustelik bir tedaviyi bitirmenin devam etmekten
veya ek bir tedaviye baglamaktan daha faydali oldugu goriilebilmektedir.
Biitin ilaglarin kullanimi ideal sekilde klinik galismalara dayanarak yapilmalidir;
litfen bunu aktif sekilde arastiriniz!

Eger baska higbirsey yardimci olmazsa, akciger nakli gocugumu
kurtarabilir mi?

Cok ender gériilen giddetli vakalarda bir gocugun durumu tibbi tedaviye
ragmen kotiye gidecektir. Akciger nakli, glinlik yasamdaki egzersiz toleransi
onemli derecede diismiisse, giinliik aktiviteleri yapmak gok zor bir hal almissa
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(ya da imkansizsa) ve akciger fonksiyonlarindaki bozulmanin ilerlemesi hayati
tehlikeye yol agmaya baslamissa diisiiniiliir.

Buna gore organ naklinin amaglart:
1. Yasam kalitesini diizeltmek,
2. Yasam siiresini nakilsiz yasam siiresinden daha uzun hale getirmek.

Maalesef biitiin bireysel vakalarda bunlar garanti edilemez. Ancak, basarmak
igin hastanin segimiyle gok itina gosterildiginde ve listeleme zamani dikkatlice
planlandiginda daha kolay bir hale getirilebilir (ayrica bknz Sekil 10). Ustelik,
onemli bir ameliyat oldugu igin biiyiik riskleri de beraberinde geftirir ve en
kotil senaryo 6limdiir (ameliyat sirasinda veya hemen sonra). Bu yiizden nakil
ancak biitiin diger tibbi tedaviler tiikendiginde ve ameliyatin faydasi
risklerden fazla oldugunda disiinilmektedir. Yukaridaki amaglara ulasmak
mimkin olmadigi zaman bunun tam tersi gegerlidir. Bunlara ek olarak akciger
naklinin basari veya basarisizhigini etkileyen diger tibbi olmayan fikirler de
mevcuttur. Bunlarin en onemlilerinden birisi hastanin davranisidir. Hasta
nakilden sonra gercgeklestirilen tedavilere razi olmaya istekli mi? chILD'in
altinda yatanlarin tedavisi daha ¢ok tavsiye edilirken nakil sonrasi tedaviler
yasamak igin zorunluluktur. Nakil ameliyatina girerken uygulanan ve genelde
yazili olmayan bir 'tedavi kontrati’ vardir. Bu kontratla hasta ve ailesi nakil
ekibi tarafindan 6nceden belirtilen bitin tibbi uygulamalara razi oldugunu
kabul etmek zorundadirlar. Bu kontratla kisi yalnizca kendi ¢ikarini diisiinmez;
ayrica organ bagisgisina (ve ailesi) ve hala sirada bekleyenlere (akciger nakli
igin) saygr duymak zorundadir. Yinelemek gerekir ki akciger nakliyle ilgili
bitin detaylar: bu kitapgikta tartismak mimkin degildir.
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Sekil 24: Resimdeki Henry. Henry'nin akcigerleri de etkileyen gok
ender goriilen bir kalitsal hastalik olan Cantu Sendromu hastaligi
vardir. Henry dogar dogmaz cok hizli ve zorlu nefes alip verdigi
bildirilmistir. Olagan viral enfeksiyonlar ortaminda durumu tekrar
tekrar agirlagmaktadir. Bu agirlagsmalar sirasinda ciddi sekilde
hastalanmis ve invaziv ventilasyona ihtiya¢ duymustur (sol Gst resim).
Bu enfeksiyonlar arasinda egzersiz toleransi zayiflamis ve oksijen
destegine ihtiyact olmustur (sag ist resim). Sonug olarak puls
kortizon tedavisi baglatilmis ve durumunda énemli diizelme olmustur.
Kisa siirede oksijen destegi ihtiyacindan kurtulmus, egzersiz
toleransi normale dénmis ve artik viral hastaliklari daha fazla
agirlasmamistir. Sag alttaki resim biiyik erkek kardesiyle beraber
yaz tatilini gostermektedir.







BOLUM 5: BESLENME

chILD hastasi olan gocugumu ne ile beslemeliyim?

chILD hastasi olan gocuklarin gogunun diger butin saglkl gocuklar gibi
normal bir yemek diizeni vardir. Yalnizca gok ender goriilen durumlarda 6zel
diyet listesi gerekmektedir (bknz Tablo 8). Cocuklar igin saglkli bir besin
listesi NHS Onerileri'nde bulunabilir:
http://www.nhs.uk/Livewell/Goodfood/Pages/eatwell -plate.aspx

Tablo 8: Ozel Diyet gerektiren Tibbi Durum Ornekleri

[ Besin allerjileri (besin provokasyon testiyle dogrulananlar)
0 Fruktoz Emilim Bozuklugu

0 Laktoz Intélerans

0 ¢élyak Hastalig

[ Konjenital Metabolik Bozukluklar

0 Siddetli Konjenital Bagisiklik Yetmezligi

0 Akciger nakli gegiren gocuklar

[0 Malignite (Kanser) hastasi olan ¢ocuklar

0 Ilik nakli gegiren gocuklar

Bagisikligi asiri derecede baski gériyorsa, ¢ocugumun besini igin ne
diisiinmeliyim?

Siddetli konjenital bagisiklik yetmezligi olan veya ilaca bagimli olan
(kemoterapi siireci ve nakil sonrasi doku reddini onleyen ilaglari dahil)
cocuklar gibi bagisiklik sistemi onemli derecede zayif diismiis ¢ocuklarin da
enfeksiyon riski yiiksektir. Onemli derecede besin yoluyla bulagma riski de
vardir. Béyle bir durumda asagidaki tavsiyeleri izlemek gereklidir:
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http://www.nhs.uk/Livewell/Goodfood/Pages/eatwell-plate.aspx

Soguk futulmasi gereken yiyecekleri oda sicakliginda birakmayiniz,

Et, islem gormis et (sosis,salam vb), deniz iriinleri ve mandira Griinleri
buz dolabinda saklanmalidir,

Cig et iyice pigirilmelidir, alindigi giin yenilmeli ya da sonra tiiketmek
icin derhal dondurulmalidir,

Sadece taze yumurta kullaniniz ve iyice pisiriniz (Yumurtanin sarisi ve
beyazi civik veya yumusak birakilmamalidir)

Kif sporlari veya toksin igeren kiiflenmis besinler imha edilmelidir.
Isitmak kiifi yok edebilir ancak toksinleri yok etmez.

Sicak yiyecekleri agikta birakmayiniz: Taze pisirilmis olarak yiyin veya
pisirdikten sonra vakit kaybetmeden (2 saat) buzdolabinda saklayiniz.
Buzdolabinda artakalan yemekleri tiiketmeden 6nce tamamen isitiniz.
Uriinlerin (izerindeki son kullanma tarihlerine dikkat ediniz. Tarihi
gegmis urdnleri higbir durumda kullanmayiniz.

Mutfakta kigisel hijyene 6zen gosteriniz;

Yemek hazirlamadan once ve hazirlarken ellerinizi yikayiniz (6zellikle

¢ig et, deniz iriini ve yumurtalarda)

Calisma yiizeyini sik sik temizleyiniz.
Aileniz igin ¢ig et, yumurta, salata vb. hazirlarken ekipmanlari

kesinlikle ayiriniz ( gatal, bigak, kase, kesme tahtasi vb.)

Tahtalari kesme tahtasi veya tabak olarak kesinlikle kullanmayiniz

(plastik, tas veya porselen tahtalar kabul edilebilir)

Bulasik yikarken kullanilan bulasik bezi, siinger, fir¢a ve ¢ay havlular:

kurulanmali ve sik sik degistirilmelidir.

Besinleri kurutmak igin kagit havlu kullaniniz.

Gocugum kilo almiyorsa ne yapabilirim?

chILD hastasi olan c¢ocuklarin yiiksek nefes hizi nedeniyle yiiksek kalori

ihtiyact vardir. Bu demektir ki onlar saglikh g¢ocuklardan daha fazla

yemelidirler. Kilo alimi iyiyse, gocuk muhtemelen oldukga saglikli bir durumda

olacaktir. Diger yandan, kilo kaybi ve yavas gelisme onemli altta yatan bir

sebep igin ciddi bir uyaridir ve bir doktora bagvurulmalidir. Bu ylizden chILD

hastasi olan biitiin gocuklarin kilosu ve boyu diizenli olarak takip edilmelidir.

Yetersiz kilo genellikle gocugun gereginden az kalori aldigini gostermektedir
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ve gerekli kalori alimini hesaplamak igin bir diyetisyen yardimina ihtiyag
olabilir ve bodylece giinlik kalori alimi hesaplanabilir. Eger kalori alimi
gerekenden daha az ise gocuk bu eksikligi gidermek igin yeteri kadar yememis
demektir ve muhtemelen takviyesel yiiksek kalorili icecek ihtiyaci dogacaktir.
Bu o6zel igecekler mL basina 1-1,5 kilokalori igermektedir, farkli aromalar:
vardir (¢cocuklarin sevdigi) ve genellikle Genel Pratisyeninizin (GP) recetesinde
bulunmaktadirlar.

Gocugum kendi basina yeterince yiyip igemiyorsa neler yapilabilir?

Bazi gocuklar gerekli yiyecek miktarini kendi baslarina tiiketmek igin gok
halsiz olabiliyor. Direkt mideye giden 6zel bir besleme hortumu ile bu sorun
¢oziilebilir. Bu hortumlar (dahili besleme) genelde gegici siire igin gerekli
olabilir ama bazen de kalici olmalidirlar. Bu hortumlarin bir diger avantaji,
bazi (hepsi degil) ilaglarin bu hortumlar yoluyla verilebilir olmasidir. Hortum
yoluyla bir ilag vermeden dnce litfen bunun giivenli olup olmadigini
doktorunuzla kontrol ediniz.

Bu hortumlar: yerlestirmenin iki ana yolu vardir: nazogastrik ve perkutanoz
endoskopik gastrostomi (PEG). Nazogastrik hortum yumusak, ince bir plastik
hortumdur, burundan yemek borusuna, oradan mideye gider ve bir flaster ile
yanaga futturulur. Yerlestirme rahatsiz edici olsa da agrili degildir ve
anestezi (yatistirma) gerekmez. Cocuklar bu hortuma genelde kisa siire
icerisinde alisirlar ve bunlar normal yemeye engel olmazlar. Yan not olarak
soyleyelim, bu besleme hortumlar: ailelerin kolayca dgrenebilecegi yolla her 3-
6 haftada bir degistirilirler.

Nazogastrik hortum ile verilen giinlik takviyesel besinler kisa siirelerle
birgok kez tek seferde ya da birkag saat boyunca siirekli 6zel bir pompa ile
verilebilir. Cocuk kisa siirede yiiksek hacimde siviyr kaldiramadigr (6rnegin
ishalden yakindiklari zaman, her besleme sonrasi karinlari sistigi hatta
kustuklari zaman) zaman ikinci yol tercih edilir. Nazogastrik hortumlarla ilgili
bir sorun onlarin bir g¢ocuk igin kolayca ve kasith olarak ¢ikarilabilir
olmalaridir. Bu onlari sik sik tekrar yerlestirmekle ugrasmaya sebep olur ve
bu da eger nazogastrik beslenme sirasinda hortum g¢ikarsa daha énemli bir
sorun olan aspirasyon (yiyecegi veya siviyi akcigerlere yutma) sorununa neden
olur. Bu yiizden gocuk yalnizca gozetim altindayken nazogastrik beslenme
almalidir ancak bu da toplum igerisinde (hastane ortami disinda) problematik

60



olabilir. Ayrica gocuklar oyun oynarken bir yerlere takilarak zorluk gikarabilir
veya diger gocuklarin dikkatini gekebilir (rahatsiz edici sorulara, uzun uzun
bakmaya hatta dalga ge¢meye maruz kalinabilir).

PEG hortumlar: karnin sol iist geyreginden kiiglik bir kesikle (insizyon) direkt
olarak mideye vyerlestirilebilirler. Insizyonun iki tarafindaki (birisi deri
tarafinda digeri igeride mide tarafinda) kiiglik koruyucu levhalar hortumu

yerine ilistirmeye yardimci olur ve kazara yerinden oynamasini engeller (bknz
Sekil 26).

3
oy
Sekil 26: Perkiitanoz Endoskopik Gastrostomi (PEG) Diyagrami

1. Beslemenin yapilabilecegi hortum

2. Deri lizerindeki yiizeysel koruyucu levha

3. Deriden mideye hortum gegisi

4. Midenin ig yiizeyindeki diger koruyucu levha
5. Mide

Hortumun i¢ yerlestirmesi endoskopik olarak yapilir ve genel anestezi gerekir.
Tipik olarak komplikasyonlar yara enfeksiyonu; ameliyattan kaynaklanan gegici
yara veya hortum tikanikligi olabilir. Yerlestirmeden yaklasik 10 giin sonra
(yaranin iyilesmesi igin gerekli zaman) PEG'in siirekli bakimi daha kolay hale
gelir. Sadece su ile giinlik temizlemek, kurulamak ve sonra nazikge gevirmek
(hortumun dokuya yapismasini engeller) gerekir. Kiyafetin altinda kaldigi igin
diger gocuklarin dikkatini gekmez, yani 'goz oniinde olmayan akilda da olmaz'.
Ustelik PEG kullanan ¢ocuklar yiizebilir, banyo yapabilir, spor aktivitelerine
katilabilir ve tipki PEG kullanmayan gocuklar gibi diger biitiin akftiviteleri
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yapabilirler. PEG kullanan gocuklar bagimsiz olarak yemeye devam etmeleri
igin ve normal yemekten vazgegcmemek igin cesaretlendirilmelidirler. Son

olarak, artik daha fazla ihtiyag olmadigi zaman PEG anestezi ile kolayca
¢tkartilabilir.

Sekil 27: Resimdeki Noah. Noah trakeomalazi ve laringomalazi nedeniyle 2
aylikken nefes borusu ameliyati oldu. Akciger biyopsisinden sonra Noah'a
Pulmoner Interstisiyel Glikojenozis (PIG) tanisi konuldu. Noah simdi ¢ok mutlu ve

iyi bir gocuk. Noah su an drglin egitim veren bir okulda ve ufak 6grenim
gecikmeleri igin ek destek aliyor.
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BOLUM 6: KOMPLIKASYONLARI
TANIMAK

Gocugumun durumunun kétiiye gittigini nasil anlarim?

Birgok ebeveyn gocugunun durumunun kotilestigini erkenden anlayamayacagi
konusunda endise tasir. Bu durum en fazla ilk fani déneminde yasanir. Bu
yapilmasi gerekenleri bilmemek ya da 'yanlis’ yapma korkusudur. Cocugunuzun
kotilestigini anlamak igin doktor olmaniz gerekmez. Bu konuda kendinize ve
yapabileceklerinize inanin. Ozellikle ilk tani dénemine emin olamadiginiz
zamanlarda ulagabileceginiz birinin olmasi ¢ok onemlidir. Boyle zamanlarda kiminle
iletisim kurabileceginizi 6grenin ve litfen bu konuda gekimser olmayin. Bir seyler
ters gittiginde igglidiilerinizin Gtesinde g¢ocugunuzu doktor kontroliine
gotiirmenizi gerektiren birgok belirti ve bulgu vardir. Bunlarin biyiik bir kismi bu
boliimde agiklanacaktir.

Solunum Hizi

Nefes hizi ya da solunum hizi bir dakikada alinan soluk sayisidir. Ozellikle
chILD'li gocuklarin durumunu belirlemede basit ve etkilidir. Artmis solunum hizi
genellikle bozulmay! gosterir. Ancak bunu anlamak igin dncelikle gocugunuzun
normal solunum hizini bilmeniz gerekir. Bunu yapmanin en iyi yolu gocugunuzun
kendisi igin normal kabul edilen solunum hizini nispeten iyi oldugu bir dénemde
belirlemis olmaktir. Solunum hizini 6lgmek igin avucunuzu gocugunuzun karnina
koyup 60 saniyede kag kere kalktigini sayin (cocuklar karin solunum yaparlar ve
nefes aldikga karinlari kalkar). Fiziksel egzersiz sirasinda solunum sayisi artarken
derin uykuda azalir. Solunum hizini 6lgmek icin en uygun zaman gocugunuzun
uyanik ve iyi dinlenmis oldugu bir zamandir. Saglikli gocuklar igin yas gruplarina
gore normal solunum hizlari belirlenmis olsa da bu degerler sizin ¢ocuklarinizin
normal degerlerinden faklidir (daha azdir). Bu nedenle normal gocuklarin solunum
degerleri burada verilmemistir.

Nefes Darligi

Solunum hizinin artmasinin 6tesinde nefes darligi (dispne) da bozulmanin baska
bir belirtecidir. Ug - dért yagindan daha biiyiik cocuklar kendilerinin nefes darhgi
oldugunu ¢ok iyi bir sekilde belirtebilirler. Bebeklerde ve oyun gocuklarinda
‘cekilmelerin’ tipik bulgularina bakmalisiniz. Zorlu nefes almayla birlikte cilt ve
kaburgalar arasinda ¢okme (kaburgalar arasi olukta) ya da képriiciik kemiklerinin
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asirt kalkmasi (kopricik kemiginin ustiindeki ¢ekilmeler) bu bulgulardir (Sekil
28). Nefes darligi olan daha bliyiik gocuklar nefes darlgini hissettiklerinde dik
ofurur pozisyonu tercih ederler, yatip uzanmazlar (dik oturur pozisyon nefes
almayi kolaylastirir).

Oksijen Saturasyonunda Diisme

Oksijen destegine ihtiyag duyan g¢ocuklarin hepsinin evinde diizenli 6lglim
yapabilecekleri cihazlari bulunmalidir. Oksijen diizeyi saglkli insanlarda da giin
boyunca normal bir dalgalanma gésterir (geceleri giindiizden daha diisiiktiir). Ayn

64



sekilde bir kiginin durusu da saturasyonu etkileyebilir. Bazi gocuklar karinlarinin
ustiine yattiklarinda bazilar1 ise sol taraflarina yattiklarinda oksijen
saturasyonlari diiger. Solunum hizi gibi gocugunuzun kendisi igin normal kabul
edilen oksijen saturasyonunu bilmeniz 6nemlidir. Bu degerden % 5'ten daha fazla
diisme olmasi (kendisi igin normal kabul edilen oksijen degerini saglayabilmek igin
gereken oksijen ihtiyacindaki artig) akciger fonksiyonlarinda azalma oldugunu
gosterir ve gcocugunuzun doktoruyla iletisime gegmenizi gerekir.

Solunum Sesleri

Yeni ortaya ¢ikan ya da anormal solunum sesleri (6rnegin hirilti ya da nefes
verirken duyulan islik sesi) zorlu nefes almayla beraber solunum sikintisinin bir
baska belirtisidir (yukaridaki gibi). Daha 6nce bu sesler nedeniyle fisfis ve ya
'puflu’ bir tedavi aldiysaniz bu seslere asina olabilirsiniz (fisfis havayolu
genigleten tedaviler). chILD tanisi almadan dnce oldugu gibi bu sesleri tedavi
etmelisiniz. Cocugunuza yanlislikla duydugunuzu sansaniz bile bu tedaviyle
herhangi bir zarar vermezsiniz. Duydugunuz sesler daha oncekiler gibi degilse ya
da fisfis tedaviye ragmen diizelme olmuyorsa g¢ocugunuzu doktoruna
gotirmelisiniz.

Diger belirti ve bulgular

Cocugunuzun daha hasta oldugunu belirten belirti ve bulgularin ¢ok genis bir
listesi vardir (Tablo 9). Bu belirtiler akciger hastaligi disindaki nedenlerle de
olabilir.

Tablo 9: Cocugunuzun durumunda bozulma oldugunu gésteren belirti ve
bulgular

e Soluk cilt

o Dudaklarin mavi renk olmas: (siyanoz)

e Yeni ortaya gikan ya da kotiilesen oksiirik

e Kelimeler arasinda nefes almadan tam bir ciimle kuramama

e Huzursuzluk, ajitasyon

e Bitkin, ilgisiz

e Uyku hali, sersemlik

e Terlemede artis

o Ates

e Kusma

e Karin agrisi

e Yeme ve i¢mede azalma
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Gocugum hasta oldugunda ne yapabilirim?

Bu durumda takibinizi yapan gocuk doktorunuza ya da uzman tedavi merkezinize
ulasmalisiniz. Durumun aciliyeti sikayetinizin ciddiyetine baglidir. Hafif karin
agrisi, burnunu gekme ve atesi varken gocugunuzun genel durumu iyi ise bu
tehlikeli bir durum disiindirmez. Boyle durumlarda normal saglikli gocuklara
yapilan midahale gibi davranilir. Emin degil ya da endiseliyseniz doktorunuza
basvurun. Cocugunuzun durumu ¢ok agir ise, sik sik rahatsizlaniyorsa ya da daha
once de hastanede yatmasi gerektiyse bu durum ok onemlidir. Boyle durumlar
igin acil durumlarda ilk yapilmasi gereken miidahalelerin belirlenmis oldugu ozel
hareket planlari olusturulmalidir. Acil durumlar ¢ok streslidir ve bu durumda net
dislinmek ¢ok zordur bu nedenle hazirlanmis bir acil durum plani paha
bigilmezdir. Bu acil plani sadece verilecek tedaviyi degil ayni zamanda acil ekibi
igin tim hayati bulgularin bilgilerini igeren bir liste de hazirlanmalidir. Bu liste
dogru bilgiye hizli ve kolayca ulagmanizi saglarken; bu hastaliklar hakkinda bilgisi
olmayan ¢ocugunuzun bakimiyla ilgili tgtincli sahislara (okul ya da kres gibi) da
yardimci olur. Bu bilgiler gocugun adini, kilosunu, altta yatan hastalgini, aldigi
tedavileri, solunum parametrelerini, acil midahale ilaglarinin dozlarini ve ailenin
ve tedavi eden doktorlarin telefon numaralarini igermelidir.
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Sekil 29:

Onun adi Fin. Fin dogdugunda akciger zarlari arasinda hava vardi ve Siirfaktan
Protein Eksikligi ABCA3 tanisi aldi. Fin'in saghk durumu Evre 1 Wilms Timor (bir
gesit bobrek kanseri) tanisi alana kadar giderek bozuldu ve kemoterapi onun

censee oo

kanserinin iyilesmesinden yaklasik 5 yil gegti ve geceleri oksijen ihtiyaci olup
azitromisin ve hidroksiklorokin tedavileri aliyor. Fin gok mutlu, anaokuluna gidiyor

ve yillarca gastrostomiyle beslendikten sonra gignemeyi 6greniyor.
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BOLUM 7: KOMPLIKASYONLARIN
ONLENMESTI

Gocugumu enfeksiyonlardan nasil koruyabilirim?
Enfeksiyonlar chILD'li gocuklar igin en 6nemli komplikasyonlardir. Ayni sekilde
enfeksiyonlar kiigik saglikli gocuklarin da doktora basvurmalari igin en sik
nedendir. Kiiglik g¢ocuklarin bagisiklik sisteminin gelismemis olmasi ve hava
yollarinin daha kiiglik olmasi buna neden olur. chILD'li gocuklarin hastaliklarinin
nedeni bagisiklik sistemindeki yetersizlik degilse, saglikli gocuklardan daha sik
enfeksiyonlarinin olmamasi dikkat cekicidir. Yine de daha agir hasta olma riskleri
bulunur. Genel olarak altta yatan hastalik ne kadar agirsa siradan bir
enfeksiyonla (gogunlukla viriislerin neden oldugu) daha agir hastalanma olasiligi
daha yiiksektir. Boylece hangi enfeksiyona yonelik koruma yapilacagina kisisel
risklere gore karar verilmelidir.
Cocuklarimizi korumak gok onemlidir ama bunu yaparken koruyucu onlemlerin risk-
yarar ve maliyetleri goz oniinde bulundurulmahdir. Birincisi higbir onlem
gocugunuzu enfeksiyonlardan %100 korumaz. Ikincisi, ¢ocugunuzu enfeksiyona
yakalanma korkusuyla okul, kres, spor kuliipleri ya da dogum giinii partilerinden
uzak tutmaniz riski gok azaltir ama hayat kalitesini de disgiirir. Boyle kati
onlemler sadece bireysel 6zel durumlarda gereklidir, tim chILD'l gocuklar igin
anlamli degildir. Alacaginiz onlemler, tedavinizi yapan ekibin gocugunuzun tim
risklerinin yararlarini ve potansiyel maliyetlerini (genellikle hayat kalitesini de
igerir) dikkatlice gozden gegirip size hangi onlemleri 6nerecegine gore degisir.
chILD'lh gocuklar igin genel geger oneriler séylenemez ve bu 6neriler bu durumun
karmasikhgini gideremez. Ancak tim chILD'li gocuklar igin alinabilecek bazi
koruyucu 6nlemler vardir, bunlar:

1. Onerilen tiim standart asilarin yapilmas;

2. Yillik grip asisi yapilmasi;

3. Elleri yikamak enfeksiyon bulasini azaltir;

4. Vitaminden zengin saglkli diyet;

5. Enfeksiyonu oldugu bilinen kisilerden uzak durmak.
Cocugu okul ya da kresten almak gibi ekstra onlemler 6zel durumlarda gerekli
olabilir. Hastaligin agirligi ve daha énceki enfeksiyonlarin seyri bu karari verirken
anahtar rol oynar. Ornegin, giderek daha iyi olan, sadece hizli nefes almasi ve
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hafif ataklar seklinde siradan solunum yolu enfeksiyonlari gegiren bir kiigik
gocuk higbir endise duyulmadan krese gidebilir. Buna karsin, oksijen tedavisi alip
genel durumu enfeksiyonlarla hizlica bozulan ve kisa araliklarla gok stk enfeksiyon
gegciren kiiglik cocuklar krese génderilmemelidir.

Asilamalar gocugum igin tehlikeli midir?

Bu sorunun kesin olarak cevabi Hayirdir. Aslinda asilama ile ¢cocugunuzu hayati
tehdit edebilecek birgok hastaliktan korumus olursunuz. Buna gére gocugunuza
saglikh gocuklara 6nerilen tiim astlar yapiimahdir. Ayrica, chILD'li cocugunuza her
yil grip asisi yapilmalidir. Sadece agir immiin yetmezligi olan, kemik iligi ya da
organ nakli (6rnegin akciger) yapilmis olan hastalara yapilmamaldir. Bu gocuklara
canli-zayiflatilmis (canh mikroplarin hastalik yapici etkisi azaltilarak olusturulan)
asilar da yapilmamahdir. Kizamik/kizamikgik/kabakulak, sugicegi, ve yeni nazal
grip asisi bu asilarin 6rnegidir (Tablo 10). Ayni zamanda anne, baba, kardesler ve
belki anneanne ve dedeler gibi gocukla yakin temas halinde olan tiim akrabalarina
da bu agilamalar yapilmahdir. Hastaligi agir olan ¢ocuklara genellikle mevsimsel
agilamalar (Solunumsal sinsityal viris ya da RSV, hayatin ilk iki yilinda, kig
aylarinda 4 hafta ara ile) da yapilir. Daha fazla bilgi igin litfen en son Saglk
Bakanligi agilama programini inceleyiniz. (http://www.asm.gov.tr/AsiTakvimi.smt)

Tablo10: Asilama Listesi

Zamanlama Asilama
Yer yil sonbahar Grip asisi (Hasta ve tim aile bireylerine)
Her 5 yilda bir Zatiire asisi (Pnomokok asisi)
Her 10 yilda bir Pekistirici asilama: Difteri; Cocuk felci;
Bog§maca; Hemofilus Influenza tip B(HIB);
ve Hepatit B
Bagisikhgi yetersiz olanlara Canli-zayiflatilmis asilar: Kizamik,

asla yapilmamasi gereken asilar Kizamikgik, Kabakulak, Sugicegi, BCG
ve bazi seyahat asilamalari

Sigara igimi

Sigara akcigerlerde ciddi hasarlara yol agar. Bu nedenle kronik akciger hastalig
olan gocuklarin yaninda asla sigara igilmemelidir. Cocuklarin uzun siire zaman
gegirdigi yerlerde ¢ocuklar ortamda olmasa bile sigara igilmemelidir.
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Ebeveynlerin sigara igmeyi birakmasi, ¢ocuklara saglikli bir ortam saglamak igin
daha efkilidir. Bu nedenle bu konuda profesyonel yardim (6rnegin aile
hekiminizden) almaktan gekinmeyin, en uygun ydntem konusunda size yardimci
olacaklardir. Cocugunuzun hayatinin ve davramiglarinin hastaligi nedeniyle gok
kisitlandigini unutmayin. Ayni gerekli kisitlamalari ebeveynlerinin hayatlarinda da
gormek gocugunuz igin anlamsiz olabilir mi? Sigaray! birakmak gocugunuz igin iyi
bir 6rnek olmaniza yardimci olur.
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BOLUM 8: KRES OKUL VE EGLENCE

Gocugum okula ya da krese gidebilir mi?

¢ogu chILD'li gocuk igin hem miimkin hem de gerekli bir durumdur. Bu durumun
istisnalari gocugunuzun okula gidemeyecek kadar koti olmasi (chILD olmayan
diger gocuklar gibi) ya da gegmiste gok sik ve agir solunum yolu enfeksiyonu
gegirmis olmasidir. Bakici ya da &6gretmenlerin gocugunuzun durumu hakkinda
bilgilendirilmis olmasi ve acil durumlarda ne yapilacagini bilmesi gereklidir. Acil
durumda yapilacaklarin yazili plani ve kullanilacak ilaglar kres ya da okulda
bulunmahdir. Bu onlemlere ragmen, bakici ya da 6gretmenler acil miidahaleyi
yapmak istemeyebilir ya da yapmaktan korkabilir. Tedavinizi takip eden
doktorlarin okulda bu konuda egitim vermesi ya da okuldakileri bu konuda
bilgilendirmesi bu problemin ¢oziilmesinde yardimci olabilir.

Bir baska konu ise gocugunuzun hasta oldugu giinlerde okuldan geri kalmasidir.
Bunu telafi edebilmek igin cok fazla ev 6devi yapmasi nedeniyle stresli olabilir.
Ozel gereksinimleri oldugu gibi 6zel haklari da olmalidir. Bu haklari egitim
durumunu daha iyi yapmak igin kullanabilirsiniz. Cocugunuz Gdevlerini yaparken
yasayabilecegi zorluklari giderebilecek birgok segenek mevcuttur. Bunlardan biri
ogretmen ve midirinizle ¢ocugunuza o6zel bir egitim programi planlamaktir.
Kronik hasta cocuklar igin bir baska segcenek de 6zel egitim almis bakicilarin
okulda ¢ocuga destek vermesidir. Destek bakicilar okul saatlerinde ders
programina uygun olarak gocugunuzu sinifina gotiirebilir, ilaglarini verebilir ve
genel olarak yardim edebilir. Bu bakicilarin 6demeleri sosyal hizmetler tarafindan
karsilanir. Eger gocugunuzun bdyle bir bakiciya ihtiyaci varsa, okul agilmadan
bolgenizdeki sosyal hizmetler kurumuna bagvurmaniz gerekir. Bu bagvurulari
yaparken doktorunuz ve okulunuzdan alacaginiz durum bildirir bir rapor iginizi
kolaylastiracaktir.

ChILD ile spor, miimkin mi?

Bitiin gocuklarin dogal olarak bir hareket etme istegi vardir. Bu chILD'h
cocuklarda da aynidir. Ustelik bu istek desteklenmelidir; gocuklar bu agidan
kisitlanmamalidir. Aslinda sporun sosyal etkilerinin yani sira akciger sagligr ve
genel olarak insan saghgina olumlu etkileri vardir. Cok nadir durumlarda spordan
muafiyet gerekir. Cok agir hastaligi olan gocuklar bile spor igin tesvik edilmelidir
ancak istedikleri zaman dinlenmelerine izin verilmedir. Kendi sinirlarini iggiidiisel
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olarak bildikleri igin; gocuklarin kendilerini gok asiri yorabilecegi korkusu gogu
zaman yersizdir. Burada onemli olan gocuklari kendi kapasitelerinin iizerinde
zorlamak, asiri aktif ya da rekabetgi olmaya tesvik etmemektir. Aslinda gocugun
baskalarini memnun etmek igin ugrastigi bu durum ftam tersine seving kaybi ve
hayal kirikhgiyla sonuglanir. Sonug olarak chILD'li gocugunuz igin daha iyi ya da
daha uygun bir spor tiiri yokftur. Spor agisindan en o6nemlisi gocugunuzun
eglenmesi ve aktif kalmasidir.

Sekil 30:
Matty zamaninda dogmustu ancak dogumdan kisa bir siire sonra tekrarlayan

akciger enfeksiyonlar: bagladi. Birkag kere hastaneye yatip hastaligi igin gesitli
testler yapildi. Dort ayliktan sonra siirekli oksijen ihtiyact oldu. Akciger
biyospsisi yapilip Follikiler Brongiolit (FB) tamisi aldi. Matty ayni zamanda
bagisiklik sistemini etkileyen genetik bir hastalik olan Mannoz Baglayici Lektin
(MBL) eksikligi tanisi aldi. FB ve MBL eksikligi Matty'nin aktivitesini engellemedi
su anda genel durumu gok iyi. Matty kisa bir siire sonra 6zel bir okula baslayacak
ve biz kendisine bol sans diliyoruz.
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BOLUM 9: TATILLER VE YOLCULUK

chILD'li gocugumuzla seyahat etmek ve yolculuk miimkin midir?

Cocugunuzun genel saglik durumu iyi ise aksi bir durum s6z konusu degildir.
Oksijen tedavisi almiyorsa herhangi bir aile gibi tatil yapabilirsiniz. Durumu daha
agir olan gocuklar igin iyi planlanmis bir tatil gereklidir. Bundan sonraki alt
basliklarda dikkat edilmesi gereken 6nemli detaylardan bahsedecegiz.

Tatilimi planlarken nelere dikkat etmeliyim?

Bazen chILD'li gocugu olanlarin bir tatil planlamasi gok zor olabilir. Uzun araba
yolculuklari, tren seyahatleri ve uguslar titizlikle disiinilip organize edilmelidir.
Genel bir tavsiye olarak gocugunuzun ihtiyaglarina gore gideceginiz yeri ve
seyahat seklini belirleyiniz. Diger bir deyisle, gocugunuzun akciger hastaligi ne
kadar agirsa gittiginiz yerde bulabileceginiz saglik hizmetleri o kadar iyi
olmalidir. Benzer sekilde pulmoner hipertansiyonunuz varsa bu durum ugakla
seyahate engel teskil eder (bilet almadan 6nce doktorunuza danigsmalisiniz).
Unutmayin ki gittiginiz yerdeki doktorlar gocugunuzun durumuna aligik olmayacak
ve gogunun chILD ile ilgili bilgisi sinirli olabilir ya da hi¢ olmayabilir. Bu nedenle
gocugunuzun saglik durumuyla ilgili belgelerin kopyalarini ve almakta oldugu
tedavilerin bulundugu bir seyahat dosyasini yaninizda tastyiniz.

Yurtdisinda iken gocugum igin nereden oksijen bulabilirim?

Su anda Tirkiye'deki oksijen tedarikgi firmalarinin yurt disinda oksijen
saglamasiyla ilgili herhangi bir diizenleme yoktur. Bunun igin ek biitge ayirmaniz
gerekir. Yurt disi seyahatleri igin bazi aileler havayollari tarafindan saglanan
tasinabilir  oksijen konsantratorleri satin  alirlar ya da Pure 02®
(http://www.healthoxygen.com) ya da Oxygen Worldwide®

(www.oxygenworldwide.com) gibi oksijen kiralama sirketlerinden kiralayabilirler.
Alternatif olarak ChILD Akciger Vakfi kayith chILD ailelerine licretsiz servis
saglamaktadir. Ancak talep ¢ok fazla olabilecegi igin 6nceden hizmet durumunu

kontrol etmelisiniz.

Seyahat asilamalari

Yurtdiginda bir tatil planladiginizda 6nce doktorunuzla gorisiin. Cocugunuzun
mevcut asilama durumunu o6grenebileceginiz gibi herhangi bir ek asilamaya
ihtiyaci olup olmadigini 6grenir ve bunlari yapmak igin zaman kazanmis olursunuz.
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Yurt disi saglik sigortasi hakkinda ne bilmek Gnemlidir?

Yabanci iilkelerdeki saglk hizmetleri ¢ok pahali olabilir ve genellikle standart
saglik sigortalari tarafindan karsilanmaz. Bu nedenle yurt diginda tatil planlarken
ek saglik sigortasi almak her zaman akillica olur. Eve geri donlsin kapsaniyor
olmasina dikkat ediniz. Ayrica bilinen saglik durumundaki bozulmalardan ortaya
¢ikabilecek maliyetlerin harig tutulmasi konusunda dikkatli olunuz. Herhangi bir
siphe duydugunuzda, sigorta sirketiyle dogrudan gérisip gocugunuzun
interstisiyel akciger hastasi olmasina ragmen olabilecek tim acil durumlarin
sigorta kapsaminda olup olmadigini 6greniniz. Cocugunuzun altta yatan akciger
hastaligi nedeniyle seyahat sigortasi almak imkansiz olabilir, normal saglik
sigortaciniz ile bu durumu gériisiiniiz. Bazi saglk sigortasi sirketleri yurt disi
seyahatlerindeki tibbi masraflarin  bir kismini  karsilar  bunu ilkenize
Avrupa Saglik Sigortasi Karti (EHIC) igin basvurmaktir. Bu kart Avrupa Ekonomik
Alani (EEA) iilkelerinde tibbi acillerde iilkelere 6zel yardimlar saglayabilir. Bu
kartin saglik sigortasi yerine gegmeyecegini unutmayiniz.

Ilaglar nedeniyle giimriikte sorun yasar miyim?

Yolculuk yaparken daima ilaglarinizi el bagajinda tasimaniz 6nerilir. Boylece acil
durumlarda hemen ulasilabilir ve yanlislikla kaybolma riski azalir. Bununla birlikte
bazi ilaglar bazi iilkelerde kisitlanmis oldugu igin ilkelere giris yaparken yaninizda
doktor raporu bulundurmaniz gereklidir. Kalkis oncesinde havayolu sirketi ile
hangi ilaglar igin rapor istenecegini kontrol edin. Son olarak giimriiklerde ilaglarla
ilgili sorun yasamamak igin en iyi yol yaninizda tasidiginiz tim ilaglar: ve tibbi
malzemelerin miktarini bildiriniz.

Yurtdiginda elektrik temini

Cocugunuz mekanik ventilator, oksijen destegi ya da elektrikle ¢alisan bir alete
bagimliysa, yola ¢ikmadan once gideceginiz yerde nasil bir elektrik kaynagi
bulabileceginizden emin olunuz. Tatil yapacaginiz iilkede 6zel bir gli¢ adaptoriine
ihtiyaciniz olabilir.

Havayolu yolculugunda nelere dikkat etmeliyim?

Normalde gocugunuzun oksijen ihtiyaci olmasa bile ugus sirasinda oksijen ihtiyaci
olabilecegine hazirlikli olmalisiniz. iinkii deniz seviyesinden 3000 metre
yiiksekte oksijen konsantrasyonunda diisme olur. Kronik akciger hastaligi olan
gocuklar bu diigiisi tolere edemeyebilir; oksijen saturasyonlarinda ugus siiresince
belirgin diisme olabilir. Bu nedenle ugustan dnce doktorunuzla gocugun risklerini
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konusunuz. Ayni nedenle hava yolu sirketleri gocugunuzun ugaga binebilecegine
dair bir doktor raporu isteyebilirler.

Ugusta oksijen ihtiyaciniz olacaksa bu durumu onceden hava yolu sirketine
bildirmeniz, ugusta oksijen temin edip edemeyeceginizi 6grenmeniz ve ugustan
once doktorunuzun c¢ocugunuzla ilgili hangi formlari doldurmasi gerektigini
ogrenmeniz gerekir. Her hava yolu sirketinin bu konuda farkli uygulamalari oldugu
igin, gogu sirketin bu konuda nasil hizmet verdiginin listesini hazirladik. ogu hava
yolu sizin kendi oksijen tiplnizi kullanmaniza izin vermez ancak oksijen
konsantratoriine izin verir. Genellikle bunun icin ek bir koltuk satin almaniz
gerekir ancak bazi havayollari engelli oldugunuzu beyan edersiniz bunu talep
etmeyebilir. Bitin ugaklarda oksijen bulunmasina ragmen bunlar sadece acil
durumlarda kullanilacak boyuttadir. Sonug olarak ugus sirasinda gocugunuzun
oksijen ihtiyaci olursa pilot en yakin hava alanina inis yapip tibbi yardim saglamak
zorundadir. Hava yolu sirketlerinin oksijen hizmetleri konusunda daha detayl
bilgiyi European Lung Foundation sitesinde bulabilirsiniz:
http://www.europeanlung.org/en/lung-disease-and-information/air-

travel/airline-index/ .
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Sekil 31:

Stefani dogdugundan beri kilo alamiyordu ve ' biiyiime geriligi' teshisi aldi. Viral
bir enfeksiyon nedeniyle hastaneye yatirildiginda gekilen akciger fomografisnde
NEHI tanisindan siiphelenildi. Su anda siirekli oksijen tedavisi almasina ragmen

genel durumu gok iyi ve akciger biyopsisi yapilmasina gerek duyulmuyor. Stefani
gok hareketli, aktif ve hep giiliimsiiyor.
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BOLUM 10: SOSYAL VE FINANSAL
DESTEK

Cocugunuzun engel durumuna gére devlet tarafindan finansal ve sosyal destek
saglanabilmektedir. Asagida soz edilen durumlardan gocugunuza uygun olani
secerek destek alabilirsiniz.

Engelli Odenegi

Engelli yasam 6denegi, engelli cocuga sahip ailelere yardim etmek igin olusturulan
bir 6denektir. Bu katki yiiriimede zorlugu olan ya da engelli olmadigi halde ek
destege ihtiyaci olan 16 yas alti gocuklar igindir.

Kisisel Yardim Balimd: 3 aydan 64 yasa kadar olan engelli olmasi nedeniyle ek
bakim ihtiyaci olan kisiler igindir. Bu yardim diisiik, orta ve yiiksek gelir grubunu

icermektedir.

Hareket Yardimi Béliimi: 3 aydan 64 yasa kadar yiiriime problemi olan kigiler
igindir. Bu yardim diisiik ve yiiksek gelir grubunu igermektedir.

Konu ile ilgili detayh bilgi http://eyh.aile.gov.tr/ adresinden edinilebilir.

Engelli Ayligi Baglanmasi:

2022 maas! Sosyal Yardimlasma ve Dayanisma Vakfi tarafindan en az %40 ve
tizeri engeli bulunan, kanunla kurulmus sosyal giivenlik kurumlarindan higbirine
tabi olmayan ve muhtaghgi ilgili SYDV'ler tarafindan belgelenen 18 yasindan
blyiik engellilere ya da 18 yasindan kiiglik engelli yakini bulunanlara verilen maddi
bir haktir. Bu kosullari tasiyanlar bulundugu yerdeki valilik veya kaymakamlik
makamlarina basvuru yaparak 2022 sayili yasa geregince aylik baglanmasini talep
edebilirler. 2022 engelli maaslari 3 ayda bir olacak sekilde mart, haziran, eyliil ve
aralik aylarinda verilmektedir. 2022 aylhginda engelliler igin 6ziir oranina gore 2
kademe s6z konusudur: %40 ila %69 arasinda 6ziir oranina sahip engelli maasi ve
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%70 ve lizeri 6ziir oranina sahip engelli maasi. %70 ve lizeri 6ziir oranina sahip
engelliler %40 - %69 o6ziir oranina sahip engellilere oranla daha yiiksek aylk
almaktadirlar.

Evde Bakim Maasi:

Evde bakim maasi Sosyal Hizmetler ve Cocuk Esirgeme Kurumu tarafindan %50
ve lizerinde 6ziir orani olup engelli saglk kurulu raporunda “"Agir Engelli” ibaresi
bulunan ve baskasi olmadan kendi bakimini listlenemeyecek cocuklar icin bakimini
istlenen kisilere verilen parasal destektir. Net ftutari bir asgari iicretin asgari
gegim indirimsiz halidir ve aylik olarak odenmektedir.
Sosyal glivencesi olsun veya olmasin, her ne ad altinda olursa olsun her ftirli
gelirleri toplami esas alinmak suretiyle; kendilerine ait veya bakmakla yiikimli
oldugu birey sayisina gore kendilerine diisen ortalama aylik gelir tutar: bir aylik
net asgari iicret tutarinin iicte ikisinden daha az olan bakima muhtag engellilere,
resmi veya 6zel bakim merkezlerinde ya da ikametgdhlarinda bakim hizmeti
verilmesi devletge saglanmaktadir.

Gelir Vergisinde Engelli Indirimi

Engelli indirimi, Gelir Idaresi Bagkanhgi tarafindan gelir vergisine tabi icretli
calisan ya da serbest meslek kazanci elde eden engelliler ile ailesinde icretli
calisan ya da serbest meslek kazanci elden eden bakmakla yiikiimlii oldugu engelli
bulunan engelli yakinlarina ve ayrica basit usulde vergilendirilen engellilere
saglanan, engellinin 6ziir oranina gore aylik belli bir miktar paranin gelir vergisinin
matrahindan diisiirilmesi seklinde uygulanan dolayli bir maddi kazangtir. Engelli
indirimi ile engelliler ve engelli yakinlari normal sartlarda 6demesi gerekenden
daha az gelir vergisi oderler. Bu, licretlilerde brit maastan daha az kesinti
yapilarak net maasin daha yiiksek olmasini saglarken serbest meslek kazanci elde
edenlerde yillik olarak verilen gelir vergisi miktarinin daha diisik verilmesini
saglar.

Engelli Park Yeri:

Engelli siiriiciiler ya da engelli yakinlar igin ulagim destegi ihtiyaci olan kisiler bu
park yerini kullanabilmektedir. Bu durum engellilerin ulagim yerine yakin yerlere
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park yapmalarina olanak saglamaktadir. Otopark yonetmeligine gore bina ve bélge
otoparklari ile genel otoparklarin giris-gikis ve asansérlerine en yakin yerlerinde
birden az olmamak sartiyla, her 20 park yerinden birinin engelli isareti konularak
engelliler igin ayrilmas: zorunludur.
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BOLUM 11: KLINIK CALISMALAR

Nadir gérilen gocukluk gagi akciger hastaliklarinda klinik galismalar neden
onemlidir?

Nadir goriilen hastaliklarda harcanan para ve zaman bazen yetersiz gibi
goriinmektedir. Ancak gocukluk ¢agi interstisiyel akciger hastaliklarinda oldugu
gibi nadir goriilen olgular toplumda 6nemli bir yere sahiptir. Kalitsal nedenler de
olsa altta yatan nedeni saptamaya yonelik galismalar yeni tedavi yaklasimlari
konusunda yardimci olacaktir. Bu nedenle nadir gorilen hastaliklarla ilgili
¢alismalar birgok olgu igin yararli olacaktir.

Klinik galismalarin onemli bir katkisi da yeni tedavi yaklasimlari ve doktorlar
tarafindan hastaligin  farkindaliginin  artmasidir.  Hasta kayit sisteminin
olusturulmasi ozellikle gocukluk gagi interstisiyel akciger hastaligi gibi nadir
goriilen hastaliklarla ilgili bilgilerin toplanmasinda 6nemlidir. Hizli ve dogru fani-
tedavi yontemleri ile yanhs tani ve etkisiz tedaviler onlenebilir.

Klinik galigmalarla ilgili bilgiler nereden alinabilir?
Klinik  galismalar ile ilgili  bilgiler chILD EU proje kapsaminda

http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/index.html web sitesinden
elde edilebilir.
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Nadir gérilen gocukluk gagi akciger hastaliklarinda uzun dénemli arastirmalar
nasil yirditilecektir?

Internet bazli hasta kayrt sistemi olan chILD- EU Kayit sistemi, farkh
merkezlerde izlenen hastalarin Klinik gidigini degerlendirmeye yonelik hasta
bilgilerinin toplandigi ve depolandigi bir sistemdir. Kayit sistemi, hasta
yakinlarinin izni alindiktan sonra verilerin giriginin yapildigi ve hasta kimlik
bilgilerini icermeyen bir sistemdir. Kayit sistemi, ¢ocugunuzun semptomlarini,
yasam kalitesini, klinik bilgilerini, laboratuvar sonuglarini igermektedir. Ayrica
biobankta g¢ocugunuzdan rutin tetkikler sirasinda alinan biyolojik materyal
toplanacak ve depolanacaktir.

Bu kayit sisteminin en onemli avantaji; gocugunuzun Kklinik bulgular: konusunda
uzman kigiler tarafindan degerlendirilmesidir. Biobankta depolanan ornekler bu
sirada kullanilabilir. Bu uzman kigiler ek olarak gocugunuzun tanisiyla ilgili ve
tedavi yaklasimlari konusunda diisiincelerini bildirecekfir.

Bu islemler igin size verilen onam formunu okumaniz ve kabul ettiginiz takdirde
imzalamaniz gerekmektedir.

(http://www klinikum.uni-muenchen.de/Child-
EU/download/en/i_have_a_case/national -
support/germany/InformedConsentCaregivers.pdf)

chILD-EU Kayit sistemine cocugumun katilmasinin faydalari neler olacaktir?

Cocugunuzun tfanisinin dogrulanmasinin yaninda, Klinik izleminde yeni tedavi
yaklagimlar: sizinle paylasilacaktir. Bilgilerin kullanilmast igin 6ncelikle etik kurul
onay! alinmasi gerekmektedir. Bilgiler oncelikli olarak  doktorunuzla
paylasilacaktir. Bagka bir Klinik ¢alismaya dahil olmak istediginizde doktorunuz

tarafindan uygun goriildigiiniz takdirde yeni klinik g¢alisma ile ilgili
bilgilendirileceksiniz.

Bu kayit sisteminin 6nemli bir etkisi de hastalik bakiminda tedavi maliyefi
konusunda fikir edinilmesine yardimci olmasidir. Bu nedenle de &zellikle nadir
goriilen hastaliklarda nemli bir problem olan finansal veriler elde edilecektir.
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Su anda hangi klinik galismalar yiiriitdliyor?

Bélim 4'te tanimlandigi gibi gocukluk ¢agi interstisiyel akciger hastaliklarinda
kullanilan birgok tedavi kanita dayal degildir. Bu durumun en énemli nedeni konu
ile ilgili yeterli sayida Klinik galisma olmamasidir.

Bu nedenle de chILD-EU projesi, Hidroksiklorokin ve Prednizolon gibi en sik
kullanilan iki ilaca dayali klinik ¢alismalar baslatmistir. Amag, bu ilaglarin hangi tip
interstisiyel akciger hastaliklarinda ne zaman etkili oldugunu saptamaktir. Her iki
¢alisma da uluslararasi etik kurul ve FDA tarafindan onay almistir.

Hidroksiklorokin ile ilgili Klinik Calismalar

Nedeni bilinmeyen interstisyel akciger hastaliklari ve genetik siirfaktan
metabolizma bozukluklar: siklikla hidroksiklorokin ile tedavi edilmektedir. Ne

yazik ki tedavi ile ilgili uygun dozaj, tedavi siiresi, yan etkileri ve hangi tip
hastaliklarda etkili olacagi tam bilinmemektedir.

Hidroksiklorokin (Plaquenyl)

Hidroksiklorokin optimum dozaji ile ilgili bilgiler klinik galismalarla sinirhdir.
Hidroksiklorokin kullanimi ile ilgili iki klinik ¢calisma yiiritilmektedir. Bu ¢alismalar
randomize plasebo kontrollii grupta tedavinin baslanmasi ve kesilmesi ile ilgili
bilgileri degerlendirmeye yonelik faydal olacaktir. Bunun anlami hastalar aktif
ilag kullanan ve plasebo alan rastgele iki gruba ayrilacaktir. Baslangigta her iki
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grup hidroksiklorokin ile tedavi edilecektir. Plasebo grubu tedaviye bir ay geg
baslayacaktir. Tedavinin sonlandirilmasinda 3 aydan uzun siireli hidroksiklorokin
tedavisi alan hasta grubunda hastalar rastgele iki gruba ayrilacaktir. Bir grup

hidroksiklorokin almaya devam edecek, diger grup plasebo alacaktir. (Sekil 34 ve
35)
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Sekil 34: Intferstisiyel akciger hastaligi olan gocukta
Hidroksiklorokin baslanmasi
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status or medication

placebo

Sekil 35: Interstisiyel akciger hastaligi olan gocukta Hidroksiklorokin
sonlandiriimasi




Ekstrinsik Allerjik Alveoliti Durdur Calismasi

Ekstrinsik alerjik alveolit, nadir goriilen interstisiyel akciger hastaliklarindan
olup tekrarlayan ataklar ya da kronik komplike hastalik ile karakterize klinik
gidigse sahiptir. Her iki klinik gidisle birlikte akcigerde uzun dénemde hasarlar
olusabilir ve hastalik son dénem akciger hastaligina ilerleyerek akciger
transplantasyonuna kadar gidebilir. Hastalar siklikla uzun sireli yiiksek doz
steroid ile tedavi edilirler. Hastalhigin gidisinde steroidlerin rolunu
degerlendirmeye yénelik prospektif ve uzun doénem calismalarin onemli yeri
mevcuttur. Yeni tani ekstrinsik alerjik alveolit olan hastalar g¢alismaya dahil
edilecektir. (Sekil 36)
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confirmation steroid
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allergen

elimination _ .;
Inpatient Inpatient

Sekil 36: Ekstrinsik alerjik alveolit tedavisinde Prednizolon etkinligi
calismasi

Tahmin edebileceginiz gibi ne kadar gok olgu galismaya alinirsa hastaligin izlemi
ve tedavi planlari ile ilgili daha giiglii kanitlar elde edilecektir. Bu nedenle de bu
klinik arastirmaya ne kadar gok pediatrik pulmonoloji balimi dahil olursa
hastalarin klinik izleminde degerli bilgiler elde edilecektir.
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BOLUM 12: FAYDALI GRUPLAR,
ILETISIM BILGILERI VE FAYDALI

LINKLER

Faydali Linkler

ChILD EV
http://www klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/index.html

ChILD Lung Foundation
Ingiliz ana sayfasi chILD Lung Foundation.
http://childlungfoundation.org/

ChILD Foundation US
Amerikan ana sayfasi chILD Foundation.
http://www.child-foundation.com

Kids Lung Register
http://www.kinderlungenregister.de/index.php?lang=en

Starke Lunge
Alman ana sayfasi-Nadir gériilen akciger hastaliklar:
http://www.starkelunge.de

Pequenos Pulmones
Ispanyol ana sayfasi-Nadir gériilen akciger hastaliklari

http://www.pequenospulmones.org/

ChILD Chit Chat

Interstisiyel akciger hastaligi olan gocuga sahip ailelerin uluslararasi bilgi

paylasim sayfasi
http://childfamilies.forumchitchat.com/
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Oksijen ihtiyaci olan hastalarin Oksijen tedavisi altinda Transferi

Tirk Hava Yollari: Tiirk hava yollar yolcunun istegine gore oksijen destegi
saglamaktadir. Oksijen tanklari bos olmalidir. Oksijen tedavisi ile ilgili regete
olmalidir. Istekler ugagin kalkigindan 24 saat éncesinden bildirilmelidir. Ayrintili
bilgi igin http://www.turkishairlines.com/en-int/travel-
information/baggage/transport-of-special-equipment ziyaret ediniz
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BOLUM 13: sOZLUK

6 dakika Yiiriime Testi: Egzersiz toleransinin belirlenmesinde kullanilan 6 dakikada kat
edilen mesafe

Akciger transplantasyonu: Hastanin hastalikli akcigerlerinin alinarak saglikli dondrden alinan
akcigerlerle degistirilmesi operasyonu

Akim hizi: Dakikadaki oksijen akim hiz1 (L/dakika)

Alveol: Akcigerin en kiigiik {initesi olan terminal brons yapisi

Alveolar Kapiller Displazi: Alveollerin gevresindeki kiiciik kan damarlarinin anormal
gelisimi ile karakterize bir tiir interstisiyel akciger hastaligi

Alveolar proteinozis: Siirfaktan iiretiminde azalma ya da sorunla karakterize bir tiir
interstisiyel akciger hastaligi

Alveolit: Alveolde inflamasyon

Ana brons: Trakeanin sag ya da sol bifurkasyonu

Anamnez: Tibbi hikaye

Anestezi: Uyku yapici ve agriyi hafifletici ilaglar kullanilarak uykunun indiiklenmesi
Antikor: Enfeksiyonlarla savagsmada viicut tarafindan tiretilen 6zel proteinler. Bazi patojenler
icin spesifiktirler.

Apati: Duyularin baskilanmasi sonucu dis uyaranlara yanit vermeme durumu

Arter: Kani kalpten ¢evre dokulara tasiyan kan damarlari

Arteriyel Hipertansiyon: Yiiksek kan basinci

Aspirasyon: Sivi ya da kati gidalarin inhalasyon ya da yutma ile akcigere kagisi

Asillama: Siklikla enjeksiyon yoluyla uygulanan ve enfeksiyonlara karsi koruma saglayan tedavi
yontemi

Ateroskleroz: Arterial duvardaki yap depolanmasina bagli arterde kalinlasma ve daralma
Azitromisin: Macrolid grubu antibiyotik

BCG: Canli zayiflatilmis tiiberkiiloz patojeni igeren asi.

Besin giinliigii: Bir kisinin giinliik tiikettigi yemek, igecek ve atistirmaliklarin kaydi
Bilgisayarh Tomografi: ince kesitler kullamlarak yapilan 6zel gériintiileme yontemi
Biyopsi: Canli bir dokunun 6rnek igin alinmasi

Bronkoalveolar lavaj: Bronslara steril su verilerek alinan 6rnekte hiicreler,
mikroorganizmalarin incelendigi tanisal iglem

Bronkodilatasyon: Hava yollarinin geniglemesi

Bronkoskopi: Agizdan ya da burundan girilerek yapilan ince fiberoptik bir cihazla hava
yollarinin incelendigi islem

Brons: Havanin iletiminde gorevli biiyilik hava yollar

Bronsiyal astim: Bilinen ya da bilinmeyen nedenlere bagli hava yollarinin spazmi ya da
daralmasiyla iliskili ve hava akiminda azalma ile sonug¢lanan hastalik

Bronsiyol: Havanin iletiminde gorevli kii¢iik hava yollar1

Bronsiyolit: Bronsiyollerin inflamasyonu

Bronsiyolitis Obliterans: Farkli nedenlere bagli gelisen bronsiyollerde skarla sonuglanan
inflamatuvar akciger hastaligi

Bronsit: Bronsun inflamasyonu

Burun kanadi solunumu: Nefes almakta zorluga ve solunum sikintisina bagli burun kanatlarinin
solunuma katilmasi

Biiyiime geriligi: Kilo alamama ve biiylime-gelismede gecikme.

Canlihi@1 azaltilmus as1: Canli patojenden tiiretilen ancak zayiflatilmis ve saglikli insanlarda
hastalik yapma 6zelligi diisiik olan as1
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chILD: Cocukluk ¢agi interstisyel akciger hastaliklar

Cilt prik testi: Allerjenlere karsi reaksiyonu 6lgen test

CPAP: Siirekli pozitif hava yolu basinci veren bir tiir ventilasyon

Colyak Hastahigi: Bugday, arpa ve ¢avdar gibi besinlerde bulunan glutene kars1 intolerans ile
karakterize ince barsaklarin kronik hastaligi

Diabetes mellitus: Kan sekeri yiiksekligi ile karakterize bir hastalik

Dietisyen: Dogru ve uygun beslenme ile ilgilenen spesialist

Difiiz panbronsiyolit: Bronsiyollerin difliz inflamasyonu ile karakterize nadir goriilen kronik
akciger hastaligi

Difiiz parankimal akciger hastahg: interstisiyel akciger hastaligmin diger adu.

Dispne: Nefes almakta zorluk, nefes darlig1 hissi

Distrofi: Yetersiz ya da bozuk beslenmeye bagl gelisen dejeneratif hastalik, 6rnegin biiyiime
gelisme geriligi, kilo kayb1

Dren: Viicuttaki fazla hava ya da siviy1 uzaklastirmak i¢in kullanilan plastik tiip
Ekokardiyografi: Kalbin ultrasonografik incelemesi

Emosyonel labilite: Hizli degisen duygu durumu

Endotrakeal tiip: Nefes almay1 kolaylastirmak i¢in agiz ya da burun yoluyla trakeaya
yerlestirilen plastik tiip

Entiibasyon: Yapay ventilasyon i¢in plastik tiipii ag1z ya da burundan trakeaya yerlestirme iglemi
Eritrosit: Oksijen tasinmasinda rol alan kirmizi kan hiicreleri

Fizyoterapist: Hastalara fiziksel aktivitesini gelistirmeye yonelik egzersizler 6greten ve egitim
veren Kisi

Fruktoz intoleransi: Meyvelerde bulunan fruktoz sindirim ve emiliminde bozukluk ile
karakterize hastalik

Gastrik tiip: Mideye yerlestirilen ek besinler ya da total nutrisyonun ve bazi oral ilaclarin
verildigi plastik beslenme tiipii

Gastrit: Mide mukozasinin inflamasyonu

Gastroenterolog: Gastrointestinal sistem hastaliklarinin tedavisi ile ilgilenen spesialist.

Gaz Exchange: Oksijenin havadan alveole, karbondioksitin ters yonde gegisi

Genetik: Herediter ya da kalitsal

Glukokortikosteroid: Bakimiz kortikosteroid

Grip: Influenza virusunun neden oldug viral enfeksiyon

Hava kompresorii: Havayi yiiksek basing altinda igeri alan ve disar1 atilmasinda gorev alan
sistem

Hava yolu: Havanin igeri alinmasinda ve alveollere kadar ulastirilip disar1 atilmasinda gérev
alan yapilar

High Flow Nazal Kaniil: Hastaya 50 L/dakika akim hizinda oksijen tasiyan 6zel burun kaniilii
Hidroksiklorokin: Primer olarak malaria tedavisinde kullanilan ayn1 zamanda antiinflamatuvar
ozellikleri de olan ilag

Hiperglisemi: Kan sekeri yiiksekligi

Hipertrigliseridemi: Trigliserit yiiksekligi

Hipoksemi: Kan oksijen diizeyinin diisiik olmas1

Idiopatik: Nedeni belli olmayan

Immiin yetmezlik: Ciddi enfeksiyonlara yol agan immiin sistemde zayiflama ile karakterize
siklikla genetik gecisli olan durum.

Immunologist: Immiin sistemle ilgilenen spesiyalist

Immunolojik: immiin sistemle iliskili

Immiinsupresyon: immiin sistemin zayiflamas1

Immiinsupresif: immiin sistemi zayiflatan ilag

Inaktive as1: Inaktive ya da 6ldiiriilmiis virus, bakterileri igeren asi.

Infeksiy6z: Bulasici, enfeksiyonu yayan

Influenza: Bakimz grip
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Intensive bakim iinitesi: Kritik hastalarin yakin klini izleminin yapildig1 hastane boliimii
Interstisiyel: Dokular ve organlar arasindaki bosuklarla iliskili

Interstisiyum: Interstisiyel bosluktaki doku

Intravenéz: Direk olarak damara uygulama

Invaziv ventilasyon: Trakeaya tiip yerlestirilmesini gerektiren yardime1 mekanik ventilasyon
IV: Bakimiz intravenoz

Kalp hizi: Dakikadaki kalp atimi sayisi

Kan gaz1 analizi: Kandaki oksijen ve karbondioksit diizeyini belirleyen test.

Kapiller: En kiigiik kan damarlari

Kardiyolog: Kalp hastaliklari ile ilgilenen kisi

Karina: Trakeanin iki ana bronsa ayrildigi nokta

Katarakt: Gozde lensin opasifikasyonu

Kemik iligi Transplantasyonu: Kemik iligindeki olgun olmayan kok hiicrelerin
transplantasyonu. Kok hiicreler farkli tip kan hiicrelerine doniistirler.

Kemoterapi: Hizli biiyiiyen ve boliinen kanser hiicrelerine toksik ilag tedavisi

Kistik fibrozis: Anormal koyu mukusla karakterize akciger ve pankreasta fibrotik skar
olusumuna yol agan genetik hastalik. Bazen mukovisidoz olarak da tanimlanir.

Kor pulmonale: Pulmoner dolasimdaki artmis basinca bagh sag kalpteki artmis yiik ve buna
bagh gelisen durum, akut ya da kronik olabilir.

Koroner kalp hastaligi: Kan damar1 duvarinda yag depolanmasina bagli damarlarda daralma,
kan akiminda azalma ile karakterize kalp hastalig:

Kortikosteroid: Adrenal bezden dogal olarak iiretilen, yapay olarak da bulunan ve
antiinflamatuvar amagli kullanilan hormonlar

Kortizon: Kortikosteroid ilag grubunun bir iiyesi

Kronik: Siklikla 6 aydan uzun siiren siireg

Laktoz intoleransi: Laktozun (Siit sekeri) sindirim ve emiliminde bozulmayla karakterize
hastalik

Larinks: Ses kutusu

Likid oksijen sistemi: Oksijenin silindir ya da tanklarda likid formda depolandigi sistem

Lob: Her bir akciger {initesinin en biiyiik komponenti

Logopedist (Konusma terapisti): Konusma ve yutma problemlerinin tedavisi ile ilgilenen saglik
profesyoneli

Makrolidler: Antibiyotik alt grubu

Mekanik ventilasyon: Trakeal kaniil ya da endotrakeal tiip aracilikli makine ile solunum isinin
desteklenmesi

Metabolik hastalik: Metabolizmada farkli problemlerle seyreden konjenital hastaliklar
Metilprednizolon: Bakimiz prednizolon

Nazogastrik tiip: Burundan yerlestirilerek 6zofagus ve mideye kadar devam eden gastrik tiip
Nebiilizer: ilaglar kiiciik partikiiller halinde akcigerlerin bazaline kadar ileten cihaz
Neonatolojist: Premature ve yenidogan bebeklerle ilgilenen pediatri doktoru

Noroendokrin hiicre hiperplazisi (NEHI): Erken yastaki cocuklarda goriilen interstisyel akciger
hastaliklarinin bir alt tipi

Noromuskuler hastahik: Sinir ve kaslari etkileyen hastaliklar

Nissen funduplikasyonu: Mideden 6zofagusa gidalarin gegisini 6nelemeye yonelik uygulanan
cerrahi iglem

Non-invaziv ventilasyon: Trakeaya direk tiip yerlestirilmesini gerektirmeyen mekanik
ventilasyon destegi

Ortopne: Aksesuar kaslarin kullanimryla iliskili zorlu nefes alma durumu, siklikla yatar
pozisyona nefes darligi olur.

Oksijen konsantratorii: Oda havasini toplayarak oksijeni diger gazlardan filtre eden ve ardindan
%90’a kadar konsantre eden alet
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Oksijen nazal kaniilii: Oksijeni direk olarak burun i¢ine veren oksijen destegi saglayan yumusak
plastik tiip.

Oksijen saturasyonu: Pulse oksimetre ile 6l¢iilen kandaki oksijen diizeyi

Osteoporoz: Kemiklerde kirilganlikla karakterize kemik dansitesinde azalma

Otoimmiin Hastalik: Kisinin bagisiklik sisteminin kendi hiicrelerine zarar verdigi hastalik
Palyatif bakim: Tedaviden ¢ok semptomlari rahatlatmaya yonelik medikal bakim, amaci hastanin
kalan yagam kalitesini artirmaktir.

Parmaklarda ¢comaklasma: Parmak bulbusunda genisleme ile karakterize klinik bulgu

Patolog: Doku 6rneklerini inceleyen doktor.

Peak Inspirasyon Basmci (PIP): Akcigerlere inhalasyonla alinan maksimum hava basinci

Peak flowmetre: Evde kullanilma kolayligi olan tasinabilir akcigerlerden disari atilan hava
akimini 6lgen cihaz

Pediatrik: Bebek ve ¢ocuklarla ilgilenen tip bilimi

PEG tiipii: Kii¢iik insizyon ile direk mideye yerlestirilen 6zel beslenme tiipii

Peptik iilser: Mide mukozasinda agrili erozyonla karakterize durum, gastrik asit, H. pylori
bakterisis, stres ve ilaglara bagl gelismektedir.

Plazmodium: Malaria parazitini de igeren tek hiicreli parazit

Pnémokok: Ozellikle cocuklarda menenjit, orta kulak iltihabi ve siniis enfeksiyonlarina neden
olan bakteriyel ajan

Pnomosit: Alveol ylizeyini doseyen hiicreler. Tip 1 pnomositler gaz alisverisini kolaylastirir, Tip
2 pnomositler hava yolunu kayganlastiran stirfaktan tiretir.

Pozitif End Ekspiratuvar Basin¢ (PEEP): Ekspirasyon sonundaki en diisiik hava basinci
Prednizolon: inflamasyonu baskilamada gérev alan kortikosteroid

Primer siliyer diskinezi: Hava yolundaki siliyalarda fonksiyon bozuklugu ile karakterize nadir
goriilen genetik hastalik

Prognoz: Tibbi durumla iliskili 6ngorii

Profilaksi: Hastalik yada enfeksiyonu 6nlemeye yonelik verilen tedavi

Proton pompa inhibitérii (PPI): Gastrit ve mide lilserinde kullanilan mideden asit liretmini
azaltan ilaglar

Psikolog: Insanlarin davranis ve duygu durumlarindaki bozukluklarla ilgilenen saglik
profesyoneli

Pulmoner: Akcigerlerle iligkili

Pulmoner arteriyal hipertansiyon: Pulmoner dolasimdaki yiiksek kan basinci ile iliskili durum.
Pulmoner fibrosis: Akcigerde interstisiyumda ilerleyici skar gelisimi ile sonuglanan hastalik
Pulmoner fonksiyon testi: Akciger fonksiyonlarini 6lgen bir grup test

Pulmoner hipoplazi: Akcigerlerde siklikla fonksiyonel bozulma ile sonuglanan akcigerlerin
yetersiz gelisimi

Pulmonolog: Akcigerlerle ilgili hastaliklarla ilgilenen profesyonel

Pulse oksimetri: Kandaki oksijen saturasyonunun 6l¢iilmesi

Pulse oksimetre: Kandaki oksijen saturasyonunu non invaziv olarak 6lgen cihaz

Pulse steroid tedavisi: Yiiksek doz steroid tedavisinin belli araliklarla uygulanmasi

Radyolog: Medikal goriintiileme yontemleri (X-ray, BT, MR) ile ilgilenen doktor

Reflii: Mide igeriginin yemek borusuna geri kagisi ile iliskili medikal durum

Rehabilitasyon: Hastalik ya da kaza sonrasi iyilesmeyi kolaylastirmaya yonelik tedavi yontemleri
Respiratuvar: Organizmada gaz aligverisi ile ilgili klinik siire¢

Respiratuvar Sinsityal Virus: Nezle, akut bronsiyolit, orta kulak enfeksiyonu gibi iist hava yolu
enfeksiyonlarina neden olan viral ajan

Restriktif solunum problemi: Akciger dokusunun elastikiyetinin azalmasina bagl akcigerlerin
genislemesine engel olan klinik durum

Retraksiyon: Cocuklarda solunum sikintis1 bulgusu. interkostal, supraklavikular veya juguler
retraksiyon goriilebilir.

Romatizmal: Kemik, eklem, kas ve bag dokusu ile ilgili tibbi problemler
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Romatolog: Kemik, eklem, bag dokusu hastaliklari ile ilgilenen profesyonel

RSV: Bakiniz Respiratuvar sinsityal virus

Saturasyon: Bir sivi i¢inde ¢oziinen maddelerin rolatif konsantrasyonu siklikla ytlizde olarak
verilir. Akciger hastaliklarinda kandaki oksijen diizeyi i¢in kullanilir.

Sedasyon: Kisiyi uyku haline getirmek i¢in uygulanan islem

Siliya: Hava yolu i¢ yiizeyinde bulunan akcigerlerdeki mukus ve kiigiik partikiilleri uzaklastiran
ince, hareketli, sa¢ benzeri yapilar

Siyanoz: Diisiik oksijen saturasyonu gostergesi olan dudaklar ve tirnaklarda mavi renk degisikligi
Sistemik hastalik: Birden fazla organi etkileyen hastaliklar

Solunum yetmezligi: Diisiik oksijen diizeyine adaptasyonun bozuldugu, siyanoz, solunum
sikintisi ve biling diizeyinde azalma ya da kayipla sonu¢lanan durum

Solunum sayisi: Dakikadaki solunum sayisi

Solunum sesleri: Hava akiminin nefes alma ve verme sirasinda olusturdugu tiirbiilansa baglh
steteskopla duyulan ses.

Spesialist: Tip alaninda bir konuda egitim géren ve o konuda bilgisi olan doktor.

Steroidler: Allerjik reaksiyonlar, kanser tedavisinde kullanilan ve inflamasyonu baskilayan bir
grup ila¢. Bakiniz kortikosteroidler

Siirfaktan: Alveollerin yiizeyini kaplayan ekspirasyonda alveollerin kollapsin1 6nleyen ince
proteinden zengin s1vi tabaka olusturan yiizey aktiflestiren ajan

Siirfaktan Metabolizma bozuklugu: Siirfaktanin iiretiminde ya da temizlenmesinde soruna bagl
olusan bir grup hastalik

Survival: Hastaligin tanisinda sonraki donemde hayatlarini stirdiirdiikleri zaman yiizdesi
Takipne: Solunum sayisinda artis

Terapotik: Hastaligin tedavisi ile iligkili

Ter testi: Terdeki NaCl konsantrasyonunu 6lgen kistik fibrozis tanisinda kullanilan test

Toraks: Gogiis boslugu

Trakeostomi tiipii: Ciltten insizyonla direk trakeaya yerlestirlen 6zel plastik veya metal tiip
Trakeal stenoz: Trakeada daralma

Trakeomalazi: Trakeadaki kartilajlarin asir1 yumusak olmasina bagli trakeada parsiyel ya da tam
kollaps

Trakeotomi: Solunum sikintisini rahatlatmak amactyla boyundan cerrahi insizyonla trakeada
cerrahi agiklik olusturulmasi islemi

Transplant ekibi: Doktor, hemsire, psikolog, sosyal hizmet uzmanlarinin da bulndugu hastanin
operasyon Oncesi yonetimi, operasyonu ve operasyon sonrast yonetimi ile ilgilenen tedavi ekibi.
Ven: Dokulardaki kirli kan1 kalbe tagiyan kan damarlari

Video Aracili Torakoskopik Cerrahi (VATS: ) Gogiis kafesine ince bir insizyonla kamera
yerlestirilerek akciger dokusunun goriilerek yapilan biyopsi islemi
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BOLUM 14: EKLER

Hastanin 6zel merkeze ilk basvuruda yaninda bulunmasi

gerekenler:

>

V'V V VYV V YV V VYV V VY V V

Referans mektubu

Saglik sigortasi karti

Asi karti

Onceki medikal tedaviler ve hastane kayitlari

Onceki solunum fonksiyon testleri

Onceki laboratuvar incelemeleri

Onceki akciger grafileri (CD)

Onceki akciger tomografileri (CD)

Ekokardiyografi sonuglari

Ter testi sonucu

Su ana kadar izleyen doktorlarin isimleri ve iletisim bilgileri
Su an kullanmakta oldugu tedaviler isimleri ve dozlari
Tim diger gereken evraklar

Doktora sormak istediginiz sorularin oldugu yazil liste
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Acil Durum Plani (Doktorlar igin)
1. Ad-Soyad:
2. Yas ve Dogum Tarihi
3. Viicut agirhg
4. Tanisi
5. Oksijen ihtiyaci var mi? Evet Hayir
Cevabiniz evetse kag litre/dakika
6. Ventilasyon ihtiyaci var mi? Evet Hayir
Cevabiniz evetse makine ayarlari nelerdir?
- PIP:
- PEEP:
- Fio2:
- Alet:
7. Acil durumlar igin 6zel uyarilar
8. Acil durumda kullanilan ilaglar ve dozlari
9. Aile bireylerinin ad- soyadi ve telefon numarasi
10. Diger 6nemli kisilerin ad-soyad:i telefon numarasi ve
adresi:
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