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ONSOZ

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklan ve Kistik Fibrozis Dernegi’nin kurulusunun 20. yilina
karsilik gelen 2015 yilinda ilk kez hazirladign “Kistik Fibrozis Aile Egitim Kitabi”nin
gtincellenmis icerikler ve eklenmis veni konulardan olusan 2024 yilina ait yeni baskisini sizler
ile paylasmaktan biiyiik mutluluk duyuyoruz. Bu kitap. dernegin ana amaglarindan biri olan
“kistik fibrozisli bireylere ve ailelerine her konuda destek olmak™ fikrine hizmet etmektedir.

Bu kitabin siz ve ¢ocugunuz i¢in édnemli bir yol gésterici olmasim dilivoruz.
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KIiSTIK FIBROZIS NEDIR?

Prof. Dr. Ugur Ozcelik
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dal

Kistik fibrozis (KF) kalitsal (ailevi gecis gésteren) bir hastaliktir. KF, beyaz irkin hastahigi
olarak bilinir ve en sik Kuzey Avrupa, kuzey Amerika'da goriiliir. Hastalik siklhign beyaz irkta
1/2500-3000 dogumda birdir. KF anne karnida, bebegin olusumunda, anne ve babadan gelen,
bu hastahiga neden olan genlerle kazanihir; yani dogumdan sonra kazanilmaz. Hem anne, hem
de baba KF hastalifina neden olan geni. genleri tasiyan kromozomlarimn birinde tasivordur
(her birevde anne ve babasindan aldigr 23 ¢ift kromozom ve bir ¢ift cinsivet kromozomu
vardir). Anne ve babada kromozom ¢iftinin diger yanindaki bu hastah@r ilgilendiren gen normal
oldugu icin. hastahik bulgulari gértlmez. Hastalikli geni tagiyan anne ve babanin cocugunda isc

her bir gebelikte su olasiliklar vardir.
« 9025 olasilikla saglikli olabilir,

e %50 olasilikla tasiyicr olabilir (hastalik bulgulart yoktur tamamen sagliklidirlar, ancak

hastalik genini ¢ocuklarina aktarabilirler),
+ 9425 olasilikla hasta olur (hasta kiside 2 gen de hastahign tasir).
Yani tastyict anne ve babadan dogacak her bir ¢ocuk dortte bir ihtimalle hasta olacaktir (Sekil
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Sekil 1. Tasiyicr anne ve babadan dogacak her bir cocugun durumu,



KF'c neden olan gende 2000°den fazla mutasyon (gendeki degisiklik) saptanmustir. Ulkemizde
bazi merkezlerde bu hastalikta en sik goriilen mutasyonlar taranirken, bazi merkezlerde tiim
gen taramast yapilabilmektedir. Anne ve babanin tasidiklar mutasyon, ya da KF'li kardeste
hastaliga neden olan mutasyon biliniyorsa, bebek anne karmindayken 11. haftada bebegi
cevreleyen zarlardan (koryon villus érneklemesi) va da 16-17. hattalarda bebedi cevreleyen
stvidan 6rnek alimarak (amnivosentez) dogumdan dnce tam konabilir. Bu islemin anneye ve
bebege zarari ihmal edilebilecek kadar azdir. Bebegin hasta oldugu saptanirsa, ailenin izni ile
gebelik uibbi olarak sonlandmlabilir. Bu imkandan yararlanmak isteyen ailelerin hamile
olduklarida, hatta tercihen bebek sahibi olmaya karar verdiklerinde, hamile kalmadan énce

izlendikleri merkezle iletisime gecmelert gerekir.

KF dogumdan itibaren pek ¢ok orgamn salgi bezlerini etkileyerek tonksiyon bozukluklarina
yol acar. Hastaliktan siklikla akcigerler. pankreas, karaciger, bagirsaklar, sintisler ve tireme
organlari etkilenir. Normalde, dis salg! bezlerinin salgist sudan zengin ve akiskan kivamdadir;
bu ozellik organ sistemlerinin normal calismasim saglar. Gen mutasyonu nedeniyle KF'li
hastalarda salgilar susuzdur; koyulasmus, kivami artms ve akicr 6zelligi kaybolmustur. Ayrica
salgtlardaki bikarbonat miktarr da azaldigindan, daha asit yapidadir. Bu anormal 6zellikteki
salgilar akcigerde havayollarinda birikerek mikroplarn yerlesmesine, tekrarlayan-ilerleyen
akciger enfeksivonlarima ve ilerleyici akciger hasaria neden olur. Solunum volu salgilarmin
asit yapida olmasi orada viicudun savunma sisteminin bir par¢asi olarak yer alan antibiyotik
ozelliklerini tagiyan bazi maddelerin de gorevlerini yapmasini engelleyerck enfeksiyonlar
kolaylastinr. Karaciger ve pankreasm salgilan da koyulasmistir; bu koyu salgilar organ
kanallarmi tikayarak hasara neden olurken, diger taraftan da salgilar bagirsaga akamadigr icin
venilen viyecekler sindirilip viicuda yararh hale getirilemez. Sonug olarak ishal (bol, yagh ve
kot kokulu), karmda gaz ve siskinlik, kilo alamama, vitamin eksiklikler: ve bliytime-gelisme
geriligi ortaya ¢ikar. KF hastah@imda ter bezleri de etkilenir. Hastalarm terleri daha tuzludur.
Ozellikle sicak havalarda terle tuz ve su kaybi artar; hastalarda susuzluk ve tuzsuzluk belirtileri

(sok) gortlebilir. KF'li hastalar asagidaki bulgular gésterebilir;



Akeigerlerle 1lgil olanlar:

. Balgamli, sik ve uzun siireli dksiirtik

. Tekrar eden veya iyilesmeyen akciger enfeksiyonlari (zatiirre, bronsit, hiriltili solunum)
. Akcigerlerde bronslarm genislemesi

. Nefes darlig

Mide ve barsaklarla (sindirim sistemi ile) ilgili olanlar:

. Yenidogan bebegin ilk  kakasmim katt ve barsaklara yapisik olmasi nedeniyle kaka

cikaramamasi (mckonyum ileus)

. Fazla miktarda, yagh ve koti kokulu ishal

. Karmda sislik. gaz ve agn

. [stahin iyi olmasina ragmen kilo alamama, biiviime ve gelisimin geri kalmast
. Bagirsagin ug¢ kisminin makattan disariva ¢ikmasi (rektal prolapsus)

. Bagirsak tikanmikhgi

Diger belirti ve bulgular:

. Terin fazla tuzlu olmas

. Susuzluk ve tuzsuzluk hali

. Sik tekrar eden, diizelmevyen siniizit, nazal polip (burun eti)
. Parmaklarda comaklasma

. Karaciger hastahi@i-safra kesesi taslar

. Diyabet (scker hastalign)

. Kisirhik (6zellikle erkekte)



Bu sikayetler 1le gelen hastalarda "ter testi” denlen. terde tuz degerini dlgen bir test 1le tani
konur. Bu test sirasinda hastanim kolundan ter toplanir. Hasta bireylerde terde tuz oranmim

viiksekligi saptanir (Sekil 2). Bu test hastanin canini yakmaz.

Sckil 2. Ter testi dlgtimii.

Tant alan hastalardan kan alinarak hastaliga ait genetik degisiklik tespit edilebilir.

Ulkemizde 1.0cak 2015'den itibaren yeni dogan déneminde topuk kanmdan yapilan taramalar
ile KF'den siiphelenilen hastalar ter testine yonlendirilerck yenidogan taramasi ile KF tanisi

konulmaktadir.

Bundan sonraki bolumlerde KF hastaligimin etkiledigi organ ve sistemler ile onlara yonelik
tedavilere ait daha ayrintili bilgilere ulasabilirsiniz. Hastaligin kékten ¢céztimii ile ilgili tedavi
arastirmalan devam etmektedir ve son yillarda bu konuda 6nemli gelismeler olmustur.

Mutasyona 6zgli modiilator tedaviler bu tedavilerin en baginda yer almaktadir.

Tanmin erken konulmasi ¢ok éncmlidir; destek tedavilerin erken baslamasini saglayarak
organlarin hasarimi azaltir ve geciktirir, Destek tedavi dmiir boyu devam etmelidir. KF'de yasam
siiresini ve kalitesini etkileven organ akcigerlerdir. Hastanm veterli beslenmesinin saglanmasi
da ¢ok 6nemlidir. Bu nedenle tedavide amag, akcigerler ve diger sistemlerdeki hasar en aza
indirerck, hastamin yasam kalitesini yiikseltmek ve hastaligin kékten c¢oziimiiniin bulunup,

vayvgmlasacagl donemlere en az hasarla ulastirmaktir.



KISTIK FIBROZISTE SOLUNUM SISTEMININ ETKILENMESI ve TEDAVISI

Prof. Dr. Ugur Ozgelik
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gagiis Hastahiklarn Bilim Dah

Kistik fibrozis (KF) hastali@inda akciger tutulumu hastaligm klinik agirhgimi, vasam siiresi ve
kalitesini belirleyen en énemli etkendir. KF'li bireylerde {ist solunum sistemine ait bulgularda
siktir ve %30'unda burun etleri (nazal polip) ve %90 1indan fazlasinda siniizit saptanir. Nazal
polipler genellikle cok sayida, burun i¢i gecisi tikavabilecek niteliktedir ve ameliyatla

alimmasma ragmen tekrarlama egilimindedir.

Saglikli akcigerlerde solunum yollarinda mukus salgilanir. Bu mukus solunum  yollarin
mikroplara karst korur. Solunum vollarim doseyen hiicrelerin Gizerindeki siliya denilen
tlveiiklerin hareketi ile bu mukus ve mikroplar solunum vollarindan atihir. KF'li hastalarda ise
hastaliktaki temel genetik bozukluk sonucu salgilar susuzdur; koyulasmis, kivami artmis ve
akicr Gzelligi kaybolmustur. Kalin ve yapiskan nitelikteki mukus, solunum yollarmda
tikanmalara neden olur. Tiycetkler bu mukusu hareket ettiremezler. Mikroplar solunum
yollarinda yerleserek enfeksivona ve iltihaba neden olur. Viicudun savunmasmdan sorumlu
beyaz kiireler (16kositler) enfeksiyon ortaminda toplanirlar ve bunlarm dmirlerini tamamlayip
dlmelert ile ortaya ¢ok miktarda artik ¢ikar. Bunlardan biri de hiicre ¢ekirdeginden ortaya ¢ikan
DNA'dir. Koyu, vapiskan mukus nedeni ile akcierlerden temizlenemeyen atiklar, dzellikle
DNA, balgami daha da koyulastirir, Sonunda bu vapiskan balgam nedeni ile solunum yollarinin
tikanmasi, enfeksivon ve iltihap kisir dongiist akeiger hasarinin ilerlemesine neden olur. Ayrica
salgilardaki bikarbonat miktan da azaldigindan, mukus daha asit yapidadir. Solunum yolu
salgilarinin asit vapida olmasi, orada viicudun savunma sisteminin bir pargasi olarak ver alan
antibiyotik 6zelliklerini tagiyan bazi maddelerin de gorevlerini yapmasii engelleyerek,

enfeksiyonlart kolaylastirir.

KF'li hastalarin  akcigerleri dogumda normaldir. Ancak dogum sonrasindan baslayarak,
tekrarlayan, kronik akciger enfeksiyonlar geligir. KF'i bireylerin akcigerlerinde erken yaslarda
en sik statilokok (Staphvlococcus aures) ve Haemophilus inflienzae ile ve yaslan ilerledikee
psddomonas (Pseudomonas aeruginosa) ile enfeksivonlar gelisir. Basta psédomonas ve
stafilokoklar olmak tizere mikroorganizmalarin solunum yollarma yerlesmesi bu mikroplarin
kronik kolonizasyonuna neden olur. Akcigerlerde baglangictaki mukoid olmayan tiplerle gecici
pstdomonas kolonizasyonunun yerini, tedavi edilmeyen bireylerde daha sonra aljinat ortiis ile

kapli mukoid koloniler ile kalic1, kronik psdédomonas kolonizasyonu alir. Bu ortii psédomonas



kolonilerint viicudun olusturdugu bagisiklik sistemi ve antibiyotiklerin etkilerinden korur.
Kronik psédomonas enfeksiyonunda, mikroplarm  solunum  sisteminden tam olarak
temizlenmesi miimkiin olmaz. Bu nedenle KF'li bireylerde psodomonas' solunum yollarinda
ilk kez saptandidi erken dénemde, mukoid kolonilere dénmeden etkin bir antibivotik tedavisi

ile yok edilmesi ¢cok énemlidir.

KF'de akciger hasarinin ilerlemesinde mikroplar, gegirilen enfeksiyonlar, sigara gibi ¢evresel
faktorlerin disinda akciger disi faktorlerin, 6zellikle beslenmenin de onemli rolii oldu@u
gosterilmistir. Yeterli beslenmemis, viicut kitle indeksi disiik bireylerde solunum  kas
gliglerinin azalmasi akciger fonksivonlarin olumsuz etkiler. O nedenle beslenmeye ¢ok énem
verilmelidir. KF'li bireylerde yas ilerledikce ortaya ¢ikabilecek diyabet hastaligimin iyi kontrol

edilememesi de akciger fonksiyonlarimi olumsuz olarak etkiler.

KF'nin akciger tutulumu klinikte kendini kronik oOksiirtik ve tekrarlayan solunum sistemi
enfeksiyonlart (bronsiolit, bronsit, zatiire) olarak gosterir. Tekrarlayan enfeksiyonlar ve kronik
kolonize olan bakterilere karsi geligsen iltihap vamiti ile, zaman igerisinde solunum yollarinm

giderek hasar gérmesi sonucu bronslarda genisleme (bronsektazi) ve akciger hasart ortaya ¢ikar.

KF'li bireyler en sik solunum yolu enfeksiyonlan ataklan nedeniyle (akut solunum yolu
enfeksivonu atagi) doktora basvurmak zorunda kalirlar. Solunum  yolu  enfeksiyonlar

ataklarinim bulgulart sunlardir:

. Oksiiriigiin baslamasi veya var olan Skstiriigiin artmas:

. Balgam miktarinda artma, renginin koyulasmasi, degismesi. kanh balgam
. Yorgunluk

. Istah azalmasi

. Kilo kaybi
. Ales
. Solunumun hizlanmasi ve nefes darhg:

KF'li bireylerin olanak varsa. gégiis hastahiklan kliniklerinde 3 ay da bir izlenmeleri énerilir.
Her muayenede doktorlar tarafindan sikayetleri sorulur, fizik inceleme bulgularina bakilir.
Solunum fonksivon testleri bunu basarabilecek 6 yas tizerindeki ¢ocuklarda her klinik kontrolde

ve atak donemlerinde uygulanmahidir.



Hastanm solunum fonksiyon testlert degerlerine, daha 6nceeki testlerine gore ani dilsmeler, akut
solunum yolu enfeksivonu atagimi veya gelisen bir  komplikasyonu gdésterir. Yillar
icerisindeki degisiklikler ise hastahgin gidisi ile iliskilidir. Balgam ornekleri solunum yolu
enfeksiyon etkenlerinin saptanmasi igin dnem tasir ve her kontrolde ve atak dénemlerinde
alinmasi Gnerilir. Akciger grafileri ile izlem yillik olarak veya atak dénemlerinde Gnerilir.
Akeiger tomografileri ise ¢ok sik olmayarak, akcigerlerin daha ayrmtih goriilmesi ve bazi

komplikasyonlarin arastirilmasi i¢in ¢ekilir.
Akciger enfeksiyonlarimin tedavisi

KF'li hastalarin balgam kultiirlerinde bazi mikroplarin sik iirediklerinden séz etmistik. Akut,
yvani ani gelisen enfeksiyonlarda antibiyotik tedavilerinin verilmesine ihtiyac vardir. Hafif
enfeksiyonlar agizdan alinan (oral) antibivotikler ile tedavi edilirken; agir enfeksivonlarin
hastanede. yatirilarak tedavi edilmeleri gerekir. Genellikle tedavi siireleri 10-14 giindiir. Bazi

durumlarda daha uzun stireli tedavilere ihtiyac vardir.

Eger bazi mikroplar solunum yollarmdan devamli iiretilivorsa, solunum yollarinda bu mikrop
i¢in kronik kolonizasyon vardir. Yani mikrop solunum vollarma artik verlesmistir. Bu durumda
KF~li bireylerin sikayetlerini azaltmak, solunum yollarindaki mikroplarin sayisint azaltmak ve
verdikleri hasari azaltmak i¢in en sik inhalasyon yolu ile (solunum yollarina antibiyotiklerin
nebiilizator vardimi ile buhar halinde verilmesi) tedavileri gerekir. Bu amagla en sik kullantlan
ilaglar inhale Tobramisin ve Kolistindir. Solunum yolu ile kullanilan ancak iilkemizde heniiz

olmayan yeni antibiyotikler (Aztreonam lizin) ve gelistirilmekte olan yeni antibiyotikler vardir.

inhalasyon yolu ile kullanilan antibiyotikler ile ilgili ayrintili bilgiye kitabin "inhalasyon

tedavisi uygulamalan ve inhalasyon énemli noktalar™ isimli bélimiinden ulasabilirsiniz.
Balgamin kolay ¢ikarilmasini saglayan tedaviler

Koyu yapiskan balgami ¢ikartmak i¢in yardimer olan ilaglardan Dornaz alfa balgami daha da
koyulastiran, enfeksiyon neden solunum yollarinda toplanan beyaz kiirelerin dlmesi ile ortaya
cikan DNAm kiigtik parcalara ayrilmasim ve béylece balgamin daha akiskan hale gelmesini
saglar. Solunum yollarina nebulizatér ile buhar seklinde verilmesi sonrasi, mutlaka 30-60
dakika sonra uygulanan fizyoterapi ile balgamin disarr atilmasi saglar. Hipertonik salin (%6-7
konsantrasvonda) nebulizator ile uygulamasi veya bir ¢esit seker olan mannitoliin 6l¢iilt doz
inhaler olarak solunum yoluyla alinmasi sonucu, bu maddeler solunum yollarina suyu ¢eker ve
sulanan balgam da kolay ¢ikabilir hale gelir. Bu ilaglarm uygulamasi ile ilgili ayrintili bilgive
kitabin “inhalasyon tedavisi uygulamalar ve inhalasyonda énemli noktalar’™ isimli bélimiinden

ulasabilirsiniz.



Gogiis fizyoterapisi

Gogus fizyoterapisi ile KF'li bireylerde koyu, vapiskan nitelikteki balgamin  solunum
yollarindan  temizlenmesi  saglamir.  Enfeksivonlarin  dnlenmesine  katki  saglayarak
akcigerlerdeki hasarin olusmasini engeller ve geciktirir. Bu nedenle gégiis fizyoterapisi, yasa
ve hastaya gore degisebilen teknikler kullanilarak, émiir boyu yapilmahidir. KF'li hastalar ve
aileleri gogiis fizyoterapisini gtinlitk olagan isleri arasma koymalidirlar. Fizyoterapistin
dnerdigi uygun tekniklerle gogiis fizyoterapisi uygulanmali, solunum yolu enfeksiyonlar
varh@inda fizyoterapi sayisi ve siiresi artirllmalidir. Balgami yumusatmak i¢in solunum volu
ile verilen ilaglarin g6giis fizyoterapisinden dnce verilmesi balgam ¢ikarilmasint kolaylastirir,
Balgam ciktiktan sonra ise solunum yolu ile verilen antibiyotikler uygulanir. Yine, islemin
beslenmeden tercihen énce va da bir saat sonra yapilmasi islem sirasinda olabilecek kusmalar
azaltir. KF'l bireylerde fizyoterapt uygulamas: ile ilgili ayvrintili bilgilere kitabim "Kistik

fibroziste fizyoterapi uygulamalari ve rehabilitasyon” boliimiinden ulasabilirsiniz.
Mutasyona 6zgii modiilator tedaviler

Bu tedaviler hastah@in temel mekanizmasi olan klor kanahini gérevini yapmasini saglamaya
vanelik gelistirilmistir. Bazi mutasyonlarda tek basina etkili olan sadece klor kanalinim acik
kalmasim saglayan “potansiyator” tedavilerin (Ivacafior) vamisira, bozuk proteinin yok
edilmeyip hiicre viizeyine verlesmesini saglayvan “korrektdr” ilaglarin, potansivatorler ile
birlikte kullamilmasi ile uygulanan tedaviler vardir (Orkambi, Symdeko, Trikafta). Bu ilaglarin
ozellikle etkin oldugu mutasyonlar vardir. Bu mutasyonlan tasiyan hastalarda oncelikle
solunum  sistemi olmak tizere, hastalarin genel durumlar iizerine ¢ok olumlu etkileri
gozlenmistir. KF tedavisinde yeni bir ¢igir agmislardir. Bu tedaviler ile ilgili ayrintili bilgiler:

“Kistik fibroziste yeni tedaviler” boltimiinde bulabilirsiniz.
Akciger enfeksivonlarimdan korunma

KF'li bireylerin solunum  yolu enfeksiyonlarindan korunmasi da ¢ok dnemlidir. Cocukluk
cagi asilarinin normal cocuklarda oldugu gibi - vapilmasi, bunlara ek olarak yillik grip agisinin
vaptimasi solunum enfeksivon sikhigim azaltir. KF’li hastalar, soguk algmhg ve iist solunum
volu enfeksivonu olan kisilerden,  hapsiran ve okstiren kisilerden uzak tutulmal; el
yikanmasma 6nem verilmelidir. Cocugun ¢evresinde ve ayni evde sigara i¢ilmemelidir.
Solunum yollarida biriken balgam, enfeksiyon gelisimini kolaylastiracagindan fizik tedaviye
onem verilmelidir. Enfeksiyondan korunmak icin yapilmasi gerekenler ile ilgili daha ayrintih

bilgiye kitabm "Kistik fibroziste mikroplardan korunma yollan" béliimiinden ulasabilirsiniz.



Solunum yetmezligi tedavisi

KF'li bireylerin enfeksiyon ataklart sirasinda "akut solunum yetmezligi" gelisebilir. Bu
dénemde eger oksijen diismiisse genellikle maske veya burun kaniili ile oksijen verilmesi
veterlidir. Cogunlukla oksijen ihtiyact enfeksiyon bulgularmim gerilemesi, akcigerlerin daha iyi
havalanmas ile diizelir. Bazen agir enfeksivonlarda daha ileri solunum destegi gerekebilir.
Ventilator tedavileri (akcigerin havalanmasina yardim eden aletler) bu durumda gegici olarak
kullanilabilir. Burundan yiize oturan bir maske yardimi ile basingli hava uygulamast (non
invazit mekanik ventilasyon) dncelikle tercih edilir. Eger bu yeterli degilse, hasta uyutulup,
akeigerler ana soluk voluna koyulan bir tiiple havalandirihir (invazif mekanik ventilasyon).

Hastanin bulgulari gerilediginde bu desteklerden hasta ¢ikarilir.

Akcigerlert agir hasar goérmis bireylerde "kronik solunum yetmezligi" goriilebilir. Kronik
solunum yetmezligi durumunda akeigerlerde oksijen durumunu diizeltmek icin bu hastalara
devamh oksijen tedavisi veya "non invazif mekanik ventilasyon" tedavisi uygulanmasi
gerekebilir. Kronik solunum yetmezligi olan KF'li bireyler akciger transplantasyonu icin
degerlendirilmelidir. Akciger transplantasyonu ile ilgili daha ayrintih bilgilere kitabin "Kistik

fibroziste akciger nakli" bélimiinden ulasabilirsiniz.
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iNHALASYON TEDAVISI UYGULAMALARI VE INHALASYONDA ONEMLI
NOKTALAR

Hemsire Sadika Aver
Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastahklar Bilim Dal

Kistik fibrozis (KF) hastalarinda ilag¢ parcaciklarinmn solunum yollarma alinmasina inhalasyon
denir ve bu tedaviler siklikla kullanihr.
Inhalasyon tedavisi ti¢ sckilde uyeulanabilir;

A. Nebulizator ile
B. Olgiilii doz inhaler (Sprey) ile
C. Kuru doz inhaler formunda

Nebiilizasvon Tedavileri

Sivi durumdaki ilacin, nebiilizatdr aracih@r ile buharlastinlarak solunum yollarina verilmesi

islemine nebiilizasyon denir (Sekil 1).

AGIZUK

KOMPRESOR ILAG HAZNES]

¢ -
\
BAGLANTI HORTUMU = L / 5
- =y o S

Sekil 1. Nebiilizatdrii olusturan par¢alar ve kullanim sekli.
A. Nebiilizator (Jet nebiilizator)

Kompresor, baglanti tiipii, ilac haznesi, maske veya agizliktan olusur.

Hava kompresdrii ya da oksijen tiipii aracthgn ile sivi haldeki ilaci cok kiiglik partikiiller haline
getirip bir maske va da agizlik yardin ile kisa bir stirede solunum yollarma ulagmasim saglayan
cihazlardir. KF’de inhalasyon yolu ile verilecek Dornaz alfa, inhale antibiyotikler gibi ilaglarin

jet nebiilizatdr ile verilmesi istenir.
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ideal nebiilizatoriin 6zellikleri

o Yiiksek ilag ¢ikist olmahdir (4-8 litre/dakika).

o Kompresdr basinet 2.5-3 bar arasinda olmalidir.

e Nebiilizasyon zamani kisa olmalidir (10-15 dakika).

e Solunabilir partikiil orant 5 mikrondan kii¢iik olmalidir.
e Kullanilacak ilaca uygun olmahdir.

e Kolay birlestirilebilir, kolay temizlenebilir olmalidir.

e Kiigiik ve kolay tasmabilir olmahdir.
inhalasyon tedavisinde dikkat edilecek noktalar

o lag viicut 1s1sma yakin sicaklikta olmalidir (Buzdolabimda saklanan ilaclar kullanilmadan
once oda 1sisinda bekletilmelidir).

e Nebiilizatdr haznesine konulan ilag miktan 2-5 mililitre arasinda olmahdir.

[laglar nebiilizatdriin ucuna takilan maske veya (gcocuk uyum saglayabiliyorsa ve 6 yas

tizerinde ise) agizhk ile verilir.

e ilag uygulamasi oturur pozisyonda veya cocuklar kucakta iken verilir. Cocuk uyuyor ise
basi yiikseltilerek ilag tedavisi vapilabilir.

o Kullanilacak maske ¢ocugun yasma uygun olmalidir ve yiize tam oturtulmahdir.

o Agizdan, normal hizda, nefes alimip verilmelidir, derin ve hizli nefes alip vermeye gerek
yoktur.

e laclar a¢ karma veya yemekten 2 saat sonra verilmelidir.

e Uygulama sirasinda ilaglar birbirine kanstinlmamahdir.

e Her hasta, her islem i¢in ayr ilag haznesi kullanmahdir.

o KF kardeslerin nebiilizatérleri ve nebiilizattr parcalar ayr olmalidir. Cocuklarin her biri
kendi nebiilizatoriintt kullanmahdirlar.

e Nebiilizatdr ile uygulanacak ilaclar, havalandirmanin iyi oldugu bir yverde miimkiinse ayri
bir odada yapilip, islemden sonra oda iyice havalandirnlmahdir.

o Nebiilizatér filtresi kirlendigi zaman yenisi ile degistirilmelidir.

o Agizlik, maske her ii¢ ayda bir degistirilmelidir.

o Dort yasa kadar yiiz maskeli ara cihazlar kullanilirken, dort yas sonrasi agiz parcal ara

cihazlarin kullanilmasi énerilmelidir.
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Birden fazla ila¢ kullanan hastalarda ilaclan verme sirast
I-Bronkodilator

2-Hipertonik salin veya mannitol

3-Fizyoterapi

4-Dornaz alfa

5-Fizyoterapi

6-Inhale antibiyotik seklinde olmahidir.

Nebiilizatoriin temizlik ve dezenfeksivonu

Tedavinin etkin olmasi ve nebiilizator haznesinde bakteri olusmamast ve haznenin ¢cabuk
bozulmamasi i¢in nebulizatér parcalarinin temizligi cok dnemlidir. Uygun temizlik ve
dezenfeksiyon yapilmadiginda solunum volunda bakteriyel kolonizasyona ve istenmeyen
enfeksiyonlara neden olunur. Bunlart énlemek icin her kullanim sonrasi devrelerin temizligi
vaptimahdir. Temizlik 6ncesi eller yikanir. Cihazin tiim nebiilizator pargalar, maske veya
agizhk, ila¢ haznesi ve baglanti hortumu birbirinden ayrihr, parcalar cesme suyu ile yikanarak
ilag artiklar1 temizlenir. Uygun bir kabin igerisine kaynar su dékiiliir. Igine stvi sabun dokiiliip
koptirtiiliir. Nebiilizator parcalart képiikli suda yikamir. Ttim parcalar bol su ile durulanir. Bir
pecete tizerine konularak kendiliginden kurumaya birakihir. Herhangi bir bez va da kigitla

kurulanmaz. Kuruduktan sonra parcalar kutusuna kaldirilir,

Baglanti hortumu su ile yikanmaz. Set kompresare baglanarak nebiilizatér ¢ahistirilir hava ile

icerisindeki nem kurutulur, uclart su ile silinerek temizlenmis olur.
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Kistik fibroziste inhalasyon yolu ile kullanilan ilaclar

Dornaz alfa (Pulmozyme®)

ETKEN MADDE | UYGULAMA YOLU | GUNLUK DOZ UYGUN CIHAZ
TURU
Dornaz alfa Nebiil 1x2.5¢e Jet nebulizator

KF’ de hava yollarinda tikanikhi@a ve enfeksiyonlara neden olan koyu balgamlart parcalamak
amaci ile kullamhir. Berrak renksiz bir soliisyondur. Buzdolabimin kapagmda ambalajinda

saklanir. Giinde bir kez jet nebiilizatér ile verilir. Baska ilag ile karistirilmaz. Inhalasyondan 30

dk sonra mutlaka solunum yolu fizyoterapisi uygulanarak balgamlarin atilmasi saglanmahidir.
Yan etkileri: Ses kisikhig, bogaz agrist, Oksiirtik, balgamda kan goriilmesi.

Hipertonik salin (Hyaneb®)

ETKEN MADDE UYGULAMA GUNLUK DOZ UYGUN CIHAZ
YOLU TURU
Hipertonik salin Nebiil 2x5¢e Jet nebulizator

Solunum yollarina jet nebiilizator yardimi ile sabah ve aksam giinde iki kez uygulanir, Nebiil
seklindedir. Uygulamadan dnce bronkodilatér verilmelidir. Balgam sulandirarak solunum
yollarmdan kolay atilmasi saglar. Oda sicakhiginda ambalajmda saklamr. {la¢ bitiminden sonra

solunum yolu fizyoterapi yontemleri uygulanmahdir
Yan etkilert: Oksiiriik, solunum sikintisi, kusma.

Tobramisin (Tobi®)

ETKEN MADDE UYGULAMA YOLU  GUNLUK DOZ UYGUN CIHAZ
TURU

Tobramisin Nebiil 2x1 Jet nebulizatér
e-flow

KEF’li hastalarda akcigerlere yerlesen Pseudomonas aeruginosa isimli bakterinin yok edilmesi ya
da kolonize olduysa azaltilarak enfeksiyonlarin énlenip, solunum fonksiyon testlerinin

diizeltilmesi amaci ile kullanihir. Fizyoterapiden sonra uygulanmasi tercih edilir. Buzdolabinda
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ambalajinda saklanir. Oncesinda bronkodilatér verilmesine gerek yoktur. Direng gelisimini

onlemek i¢in 28 giin kullanilir, 28 giin ara verilir. Sabah ve aksam giinde iki kez uygulanir.

Yan etkileri: Ses kistkhigr, oksiriik, kanl balgam.

Kolistin (Colomycin®)

ETKEN MADDE

Kolistin

UYGULAMA GUNLUK DOZ
YOLU

Flakon sulandirihr 2x1

inhaler verilir

UYGUN CIHAZ
TURU

Jet nebulizator
e-flow

Kolistin de Pseudomonas aeruginosa’ya Karsi etkinligi olan bir antibiyotiktir. Tedavi éncesinde

bronkodilatér verilir. Dozu vasa gore degisir. 11k dozun hastanede verilmesi énerilir, Ilag flakon

scklindedir. Flakon serum fizyolojik ile sulandirilir. Doktorunuzun belirledigi dozda ¢ekilerck

kullanmilir. Sulandinlip kalan doz agz1 kapatilarak buzdolabinda bir giin saklanabilir ve diger doz

icin kullanilabilir. Fizyoterapi sonrast uygulanmasi tercih edilir. Sabah ve aksam glinde iki kez

uygulanir,

Yan etkileri: Oksiiriik, solunum sikintist, nefes darhig. kanh balgam

B. Olciilii doz inhaler (Sprey)

Agiz acilir

Nefes verilir

Yerlestirilir

Kapatihr

Derin nefes alirken
ilaca basilir,10 sn
nefes tutulur sonra
nefes verilir.

Bu ilaglar sprey tiipil scklindedir, Bu ilaglart ctkin sckilde verebilmek igin biiyiik hacimli

(voltimatik) veya kiiciik hacimli maskeli veya maskesiz araci cihaz (aecrochamber) kullanimi ila¢
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alimin kolaylastirir. Yetiskinlerde direk olarak ara baglant gerekmeden kullamilabilir. Ozellikle

bes yasindan kii¢iik ¢ocuklarda maskeli araci cihaz kullanihir. Cocugun yvasina uygun maske

boyu tercih edilmelidir.

ETKEN MADDE

nhaler mannitol

UYGULAMA YOLU

Kuru toz inhaler
kapsiil

GUNLUK DOZ

2x10 kapsul

Mag sallandiktan sonra araci cihaza dik bir sekilde takilir ve maske ¢ocugun agiz ve burnunu
tam kapatacak sekilde yerlestirilir. [ag bir kez piiskirtiildiikten sonra 3-5 derin nefes sayilir.

Eger birden fazla doz ilag verilecek ise ayni islem tekrarlanir. Araci cihazlar haftada bir

kez yikanarak temizlenir. Yikanarak temizlenen cihazlar kendiliginden kurumaya birakilir.

Olgiilii doz inhaler ilaglarm uygulama basamaklar soyledir;

Aerochamber 1
hazirla

ilag 2 puf
verilecekse 10

2.puf sik ve tekrar
10 kez nefes alip
ver

inhaler ilaci
calkala

10 kez nefes
alip ver

Inhaler ilacin
kapagini ag

Aparati

Ilaci 1 pufsik 2Z1na

yerEstir ve
nefes ali

Ilacin
kapagini
kapat

Aerochamber 1
temizle ve kaldir

C. Kuru toz inhaler ilaclar

Araci cihaz gerektirmez. Taginmasi kolaydir. Kuru toz ilac seklindedir. Iyi bir eforla ilacin
cthazdan cekilmesi gerekir. Bu nedenle ilacin etkinligi tamamen hastanm performansima baglidir.
Bu ilaglar turbuhaler, diskhaler, diskus ve aerolizer kapsiil seklinde olabilirler. Akcigerlerde
depolanmasi i¢in 6nce disart nefes verip sonra derin bir nefesi cekmek dnemlidir. Kapsiil
seklinde ilag cihaza verlestirildikten sonra delinerek derin nefesle akeigerlere ¢ekilir veya sadece

derin nefes alinarak akcigerlere ¢ekilir.
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inhaler mannitol (Bronchitol®)

Uygulandiktan sonra seker parcaciklart su cekerek,
hastalarin solunum yollarindaki koyu balgamlarin
sulanmasii saglar ve atilmasina yardimer olur. Kutunun
icinde kapsiller seklinde ilag ve inhaler cihazi bulunur.
inhaler cihaza yerlestirilen kapsiiller derin nefes ile

solunum yollarina ginderilir. Solunum yollarinda

bronkokonstruksiyona neden olabilecegi icin énce ilacin bu yonden etkisinin degerlendirildigi

bir ilk test (BIDA) hastanede uygulanir. Testten gecen hasta ilaci kullanmaya devam eder.

Kullanim 6ncesi bronkodilatér uygulanmahdir. Oda sicakliginda ambalajinda saklanir. Yan

etkileri: Solunum yolu mukozasinda irritasyon, bronkospazm, hirilltilr solunum, dkstrtktiir.

Bronchitol kullanimmim basamaklar soyledir:

1-Aletin P : 3- Kapsiilii
kapagimi ¢ikarin hazneye
inhalerin i¢ini i
agin -

7- Inhaleri 6-Derin nefes
agziniza aln verin

ts Dud'ikl.mnula JQMII"II}

O-Inhaleri agzinizdan
¢ikarin, nefesinizi
verin.
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4- inhaleri
kapatin

5-inhalere
yanlardan hizlica
bastirip igindeki
kapsiilii delin

10-Aleti
acarak bos

kaps
kontrol
edip atin.




KiSTiK FIBROZISTE SOLUNUM FiZYOTERAPISIi UYGULAMALARI ve
REHABILITASYON

Uzm. Fzt. Kiibra Kihg¢'?

Prof. Dr. Naciye Vardar Yagh®

Prof. Dr. Melda Saglam?

Prof. Dr. Ebru Calik Kiitiikeii?

Prof. Dr. Deniz inal ince?

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gagiis Hastaliklar Bilim Dah

*Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Kalp ve Solunum
Fizyoterapisi ve Rehabilitasyon Anabilim Dali

Kistik Fibrozis ve Fizyoterapi ve Rehabilitasyon

Kistik Fibrozis (KF)'de fizyoterapi ve rchabilitasyon, hastali@in belirtilerini ve istenmeyen

ctkilerini azaltmaya vardimer olmak icin birbirinden farkli tedavi bilesenlerini icerir (Sekil 1).

Balgam ¢ikarma

» Akcigerlerde biriken balgamin gevsetilmesi ve ¢ikarilmasina yardimet
olmak i¢in

= Burun i¢indeki fazla mukusun temizlenmesine yardimer olmak i¢in

« Akciger saghgmi, kalp saghigimi, kemik saghgmi, kas kuvvetini, kan
sckeri kontroliinit ve genel saghgn iyilestirmek icin

« Eklem. kas, kemik sorunlarmin tedavisi ve durusun iyilestirilmesi i¢in

= Solunum kaslarinm kuvvetlenmesini i¢in

Sekil 1. Fizyoterapi ve rehabilitasyon bilesenler:

Kistik fibrozisde fizyoterapi ve rehabilitasyon yaklasimlarina ne zaman baslanmahdir?

Fizyoterapi ve rehabilitasyon KF’de tedavinin temel bilesenlerinden biri olup tanidan itibaren

uygulanmasi gereklidir.

Balgam cikarma yaklasimlar

Havayollarindaki balgamin temizlenmesi icin. “havayolu temizleme teknikleri" kullanilir.

Tekniklerin hangisinin hasta i¢in uygun oldugunu belirleyen pek ¢ok faktdr vardir. Bunlar
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hastanin tereihi, fizyoterapistin uzmanhgi ve deneyini, hastalik siddeti, yas ve maliyet gibi

pek cok faktarden etkilenebilir.
Kistik fibroziste havayolu temizligi neden 6nemlidir?

KF'li bireylerin akcigerlerinde balgam (mukus) normalden daha kalin ve yapiskandir. Bu
durum kalin ve yapiskan balgamin temizlenmesini zorlastinir ve balgam icinde bakteri
yerlesimini kolaylastirir. Bakteri balgam icinde gelisir ve enfeksiyona neden olur. Enfeksivon
balgamin daha yapiskan ve kivamli olmasina neden olarak bir kisir déngtiyii olusturabilir, Tim
bunlar akcigerlerin iyl calismasim engelleyebilir ve akeciger hasarma yol acabilir. Sonugta
tekrarh enfeksivonlar akcigerde hasarlanmaya neden olabilir. Akcigerler herhangi bir hasarn
onaramaz, bu nedenle hasarim olusmasint  énlemeye calismak daha iyidir. Bundan dolay

yapiskan balgamlarn temizlenmesi gerekmektedir.
Ne kadar siklikta ve nasil bir diizende balgam temizligi yapitlmahdir?

Havayolu temizleme tckniklerinin hangi siklhikta, giinde kac¢ kez ve nasil uygulanacagi
fizyoterapistin yaptign degerlendirmelere gére bireysel olarak planlanir. Fizyoterapist her
gariismede balgam temizligi i¢in ne yapacagimzi ve kadar yapamayaca@imizi belirlemede size

yardimer olacaktir.

Akciger hasarmi 6nlemeye vardimer olmak i¢in, enfeksivon belirtileri gosterir gostermez
havayolu temizligi tekniklerini uygulamak hayati 6neme sahiptir. Enfeksiyon olmasa bile

akcigerleri saghkl tutmak i¢in giinlik havayolu temizliginin saglanmasi énemlidir.

Havayolu temizleme tekniklerinin genellikle giinde iki kez vapilmasi dnerilir. Cocuklarda ve
eriskinlerde uyanir uyanmaz kahvaltidan énce yapilmasi énemlidir. Tkinci kez uygulamanin,
okuldan eve gelindiginde veya yatmadan dnce olmast uykuyu olumlu etkiler. Enfeksiyon
varhgmda bu sikhigin artmast gerekebilir. Havayolu temizleme teknikleri uygulamalan
vemeklerden once veya yemeklerden en az 2 saat sonra yaptlmalidir. Cocuklar genellikle bu
uygulamalar sirasinda sikilirlar ve uygulamadan kaginmak i¢in bir¢ok yol denerler. Havayolu
temizleme tekniklerinin, bireylerin giinlik hayatinin bir parcast haline gelmesi dnemlidir ve
oyunlar cklenerck bu durum cocuklar icin edlenceli bir hale getirilebilir. Seanslan siz ve
cocugunuz icin olabildigince e@lenceli hale getirmek icin miizigin faydah etkisinden

yararlanabilirsiniz veya sarki sdyleyebilirsiniz.



Modiilator ilaclar: Kullamirken balgam temizleme tekniklerini uygulamam gereKir mi?
Bazi KF’li hastalar “kistik fibrozis transmembran iletkenlik diizenleyici™ (KFTR) kanalin
tyilestirilmesine  yonelik  modilatér  ilaglart  kullanabilirler.  Bu  ilaglar  balgamin
temizlenmesine vardimer olsa da KF ckibiniz size balgam temizleme tekniklerini
uvgulamamzi 6nerebilir. Fizyoterapistiniz akcigerlerinizi temiz ve saghklh tutmak i¢in

balgam temizleme tekniklerini her giin veya kendinizi iyl hissetmediginiz zamanlarda
vapmaniz  gerektigini - distinebilir.  Ozellikle modiilatér ilaglart  yeni  kullanmaya

basladiysaniz, balgam temizleme tekniklerini ne kadar uygulamaniz gerektigini bilmek i¢in

fizyoterapistinizle konusmahisiniz.

Modiilator ilaglar KF tedavisi icin olduke¢a yenidir. Bazi arastirmalar yapiskan balgam
miktarini azaltmaya vardimer olduklarini ve balganmin temizlenmesini kolaylastirdiklarin
gostermektedir. Bu ilaglar, solunum  yollarmizi agik tutmaya ve karsilasabileceginiz
enfeksiyonlarin sayisint azaltmaya vardimer olsa da, zaten var olan herhangi bir akeiger
hasarini degistiremezler.
Yaslara gore uygulanan balgam temizleme teknikleri nelerdir?

1. Bebeklik (0-2 vas aras1) dénemde vapilan uygulamalar:
Bebek bu donemde kendi basina hava yolu temizleme tekniklerini uygulayamayacag icin
ailelerine veya bakim veren bireye égretilir.

o Pozisyonlama

o Postural drenaj (PD) ve elleri kullanarak yapilan (manuel) teknikler

(perkiisyon, vibrasyon)

o Pozitif ekspiratuar basing (PEP) maskesi: Bebek PEP maskesi ile

o Yardiml otojenik drenaj

o Yasa uygun egzersiz ve fiziksel aktivite damsmanligr dneriler

2. 2 vyas ve iizerinde yapilan uygulamalar:

o Solunum tekniklerine baslangig: Cocuk yapabildiginde “aktif solunum
teknikleri dongiisi”ne ilerlemek amaciyla izl nefes verme (huffing), oyunla
solunum egzersizleri

o Baloncuk PEP

o PEP ve titresimli (Ossilatuar) PEP cihazlar

o Fiziksel aktivitenin gelistirilmesi

3. 8yas veiizeri cocuklar ve eriskin donemde yapilan uygulamalar
Aile destegi ve denetimi ile cesitli balgam temizlemeye yardimer cihazlan ve teknikleri
kullanarak bireylerin tedavilerde bagimsizhgmin tesvik edilmesi amaclanmalidir. Bu

dénemde uygulamalar daha ¢esitlidir ve asagidakileri igerebilir:
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o Postural drenaj ve manuel teknikler
e Solunum teknikleri
o Aktif solunum tekniklert dongiisii (ASTD)
o Otojenik drenaj (OD)
e Pozitif ekspiratuar basing (PEP)
o Esik PEP: PEP (maske veya agizlik kullanilarak) veva yiiksek basingh PEP
o Titresimli (Ossilatuar) PEP: Acapella, Flutter, Shaker, R-C Cornet, Acrobika,
Lung Flute cihazlan
e Yiiksek frekansh g6gis duvarn ossilasyonu

o LEgzersiz egitimi

Ne tiir balgam temizleme teknikleri vardir?

Solunum egzersizlerinden balgam temizleme i¢in yardimer cihazlarn kullanimi arasinda

degisen bircok farkli uygulama bulunmaktadir.

1. Postural drenaj (yercekimi yardimli pozisyonlama)
Pozisyonlama ve PD, akcigerlerden balgami temizlemek igin yercekimini yardimini
kullanmak tizere farkli pozisyonlarda vatmay! veya oturmayi icerir (Sekil 2 ve Sekil 3).
Fizyoterapistiniz, 6zellikle akcigerlerinizde enfeksivon veva balgam birikimi olan bir bolge
varsa, farkli pozisyonlar kullanmanizi sdyleyebilir. Bebekleri PD pozisyonuna kucagmizda
yerlestirebilirsiniz. Cocuk biyiiditkge yastiklar veya egzersiz toplart kullanilabilir. Her
pozisyonda, hastanin uygulama bélgesine genellikle biiyiik cocuklarda ve eriskinlerde 3-4
derin nefes boyunca manuel teknikler yapilir. Bebeklerde ise, 30 saniyede bir ara vererek 3-
10 dakika boyunca manuel tcknikler yapilmaktadir. Genellikle her bir PD pozisyonunda 5
dk kalinip, bir scansta 2-3 bélgeye uygulama vapilip; tedavi bir seferde 15 dk stirmelidir.
Bas asagi olan pozisyonlar gastrodzofageal refliyii (mide igeriginin yemek borusuna geri
kagist) ve nefes darhigini artirabilecegi i¢in uygun degildir. Bu durumda, yvitksek van yatis
veya diiz yan yatis gibi degistirilmis pozisyonlar daha uygun olmaktadir. PD pozisyonlarr;
v Bebeklerde ve kiigitk cocuklarda
v" Bireyin normalden yorgun oldugu durumlarda
v Diger tedavilere uyum saglanamadiginda
v

Alevlenme déneminde kullanilabilir.
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Usr Bilgeler

Sekil 3. Erigkinler i¢in kullanilan bazi postural drenaj pozisyonlari.

A. Sag-sol Gist bélge. B. Sol st arka balge. C. Sol alt yan bilge. D. Sag tist-on bélge.

2. Manuel teknikler (ellerin kullanildi@i uygulamalar)

Perkiisyon

Perkiisyon, ¢l bileginin ritmik éne ve arkaya biikiilme harcketleri ile avuc ici ¢esmeden su iger
gibi cukurlastirilmis sckilde elleri kullanarak, belirli bir viicut bélgesi tizerine uygulamr (Sckil
4-A). Hareketin btiylik ¢ogunlugu el bileginden olacak sekilde gergeklestirilmelidir. Cok kiiglik
veya zayif bebeklerde sadece iki parmakla da perkiisyon yapilabilir. Teknik, siklikla iki el aym
anda kullanilarak yapilmaktadir. Uygulanan gdgiis alanina bagh olarak tek eli kullanmak da

bazen daha uygun olabilir. Perktisyon asla rahatsiz edici olmamalidir ve bir kat giysi tizerinden
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uygulanmahdir. Siddetli ve hizh gdgiis perkiisyon, ¢ocugunuzun nefesini tutmasmma ve
havayollarmin daralmasina neden olabilir. Bu nedenle hem siz hem de cocuk icin rahat ve
ritmik olan bir hizda uygulamalisimz. Akcigerin problemli olan alaninda daha fazla zaman

harcanmahdir. Solunum egzersizleri ve PD pozisyonlar ile birlikte vapilabilir.

Vibrasyon (titresim) ve Shaking (vaylandirma)

Vibrasyon (titresim) teknidi uygulamasi icin, ellerinizi birbiri Gstiinde olacak sckilde g6gtis
duvart lizerine yerlestiriniz. Sadece ¢ocugunuz nefesini verirken, kaburgalarm normal
hareketi yoniinde (asagr ve ige dogru) titresim hareketini uygulayimz (Sekil 4-B).
Bebeklerde, vibrasyon aktivitest gdgiis duvart ile temasta olarak, bir elin iki parmag
kullanarak yapilmaktadir. Masaj aleti gibi mekanik vibrasyon (titresim) saglayan cihazlar da
bu uygulama i¢in kullanilabilir. Shaking (vaylandirma) teknigi, ellerin viicut bélgesi izerine
verlestirilmesi ve gdgts kafesinin yaylandimlmasi ile yapilir. Shaking teknigi icin, sadece
cocugunuz nefesini verirken, viicut agirhi@inizi kullanarak kaburgalarin normal hareketi
voniinde (asagi ve ice dogru) aralikli ve ritmik yaylandirma hareketini uygulayiniz (Sekil 4-

(). 2 vasindan kiiciik ¢ocuklara shaking uygulanmamalidir. Gogiis vibrasyonlari (titregim)

ve shaking (yaylandirma) asla rahatsiz edici olmamalidir.

Sekil 4. (A) Perkiisyon (B) Shaking (C) Vibrasyon

3. Aktif solunum teknikleri dingiisii (ASTD)
Aktif solunum teknikleri déngtsii (ASTD), rahat solunum, derin solunum egzersizleri ve

hizli Gflemeden olusmaktadir (Sekil 5-A). Cocugunuz i¢in en uygun déngii scklini



fizyoterapistiniz belirleyecektir. ASTD, 4 yagindan itibaren uygulanabilir. Cocuk 8 veya 9
yaslarimdan itibaren kendi tedavisi icin sorumluluk almaya baslayabilir ve giderek bagimsiz
olur. Bireyin ihtiyaclarma gore, ASTD oturma pozisyonu veya vercekimi yardimh
pozisyonda (PD) kullamilabilir. Toplam tedavi stiresi, genellikle 10-30 dakika arasindadir.
Ddéngiiniin derin solunum egzersizi kisminda manuel tekniklerden faydalanilabilir (Sekil 5-
B). Eger birden fazla pozisyon gerekliyse, iki pozisyon bir tedavi seansi i¢cin genellikle
yeterlidir. ASTD, ardisik iki déngiiden sonra kuru ses veriyorsa ve balgamsizsa
birakilmalidir. Herhangi bir ekipman gerektirmedigi i¢in her yerde uygulanabilir.

Solunum Kontrolii (rahat solunum)

Alt gogsiin kullanilarak vapildigi rahat normal solunumdur. Bu béliim bir sonraki asama
olan derin solunum egzersizleri i¢in solunum yollarinin rahatlamasina yardimer olur. Bir elin
iki parmag: gégsiin alt kismma yerlestirilir (Sekil 6-A). Nefes alip verme hareketi
hissedilirken, Gist gégiis ve omuzlarni gevsetmesi ve sakin bir sekilde karin solunumu
yvapmasl istenir. Rahat solunum, bronslarda olusabilecek herhangi bir daralmay azaltacaktir.
Dangtiniin aktif pargalarima gecmeye hazir hissedene kadar stirdirilmelidir.

Derin solunum egzersizleri

Derin nefes alma egzersizleridir, Bireylerden uygulama yapilan bélgeye derin bir nefes
almasi (miimkiinse burundan) istenir. Derin nefes alma rahat bir sekilde yapiliyorsa bireyden
nefesini 3 saniye tutmasi istenir. Ardindan, nefes rahat bir sekilde yavasca verilir. Genellikle
3-4 derin nefes alip vermeden sonra rahat solunum vapihir. El, uygulama yapilan bolgeve
koyularak uyari saglanabilir (Sekil 6 B). Derin nefes alip verme, perkiisyon. vibrasyon veya
shaking teknikleri ile birlestirilebilir.

Huffing (hizh iifleme)

Bir veya iki huzh tifleme ve rahat solunumun birlesmesinden olusur. Nefes aldiktan sonra
yapilan hizh tifleme, balgamin daha uc havayollarindan daha biiyiik merkezi havayollarina
getirilmesi ve hareket ettirilmesine yardimer olup akcigerden atilmasini saglar (Sekil 6-C).
Hizl iifleme, kiigitk ¢ocuklara Gifleme oyunlar ile dgretilebilir ve 18 ayhkken baslanabilir.
Bir kagit par¢as1 veya pamuk agiza dogru tutularak, bu hareketi yaparken objeleri hareket
ettirmesi istenebilir veya agzi acik ayna bugular gibi nefes vermesi istenir. Hizh tiflemeye

ise, 3-4 yasinda baslanabilir.
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Sckil 5. Aktf solunum teknikleri dongiisii. (A) Cekirdek dongii ve (B) Uzun déngii. SK:
Rahat solunum, TEE: Derin solunum egzersizleri, Huffing: Hizl tifleme. ZET: Hizli tifleme

ve rahat solunum.

Sekil 6. (A) Solunum kontrolii (B)Derin solunum egzersizi (C) Hizh tifleme

4. Otojenik drenaj
Otojenik drenaj, hava akimim ayarlayarak ve farkh akeiger hacimlerinde nefes alip verme
ile yapilan bireyin kendi kendine uyguladigi havayolu temizleme yontemidir. Balgamin
gevsetilmesini ve hareketlendirilmesini saglar. Tedaviyve baslamadan &nce dst hava
yollarmim temiz olmasi gereklidir. 12 yasimdan biiyiik uyumu iyi olan hastalarda kullanilir.

Test solunum- Baleam nerede?

v Once balgamin nerede oldugunu tespit edin.

v" Bunun i¢in otojenik drenaja baglamadan dnee sakin normal nefesler alin.



¥v" Sonrasinda derin bir nefes alarak akcigerlerinizi tamamen doldurmaya calisin ve
nefes vermeye baslamadan dnce nefesi 3-4 saniye tutun.

v" Akcigerlerinizi tamamen bosaltmak adina verebildiginiz kadar nefesinizi verin.

<

Balgamm hiriltisini dinleyin.

v Nefes vermenin baslangicinda yiiksek hirilti sesi ¢ikiyorsa bogazinizin yakininda bir
miktar balgam var ve neredeyse dksiirme ile temizlenmeye hazir demektir.

v" Balgami dnce izl iifleme veya dksiirme ile temizleyin.

v Eger hinltimz sessiz veya tizse ya da nefes verisinizin sonuna yakin duyuluyorsa
balgam akcigerlerinizin derinlerinde demektir.

Akcigerlerin derinlerinde balgamin hareketliligini saglamalk i¢in;

v" Test solunumu ile titm akciderlerinizi bosaltuiktan sonra hafifge nefes alip vermelere
devam ederek teknigi uygulamaya devam edin.

v Baslangig olarak akcigerlerinizdeki havay her nefes veriste tamamen bosaltmaniz
gerckebilir.

v" Bu sekilde kiigiik nefes alip vermeler akcigerlerinizin derinlerindeki balgami hareket
ettirmeye baslayacaktir.

v Bu sirada nefes almalarin, normal dinlenme halindeki nefes alisimzdan yavas ve
biraz daha biiytik olmasi gerektigini unutmaym.

v Otojenik drenaj solunumuna devam edin ve hinltimzin yiikseldigini duydugunuzda
veva hinltimzi hissetmeye basladi@inizda daha derin nefesler almaya baslayn.

v Daha derin bir nefes aldigimizda. her seferinde akcigerlerinizi bosaltmaya devam
etmenize gerek kalmayacaktir ¢iinkii balgam solunum yollanmizdan yukari dogru
hareket ediyor olmahdir.

v" Nefes alirken. ellerinizi 6n tarafa veya gégsiiniiziin yan taraflarina koymak hiriltilar
duymanizin yani sira hissetmenize yardimel olabilir.

Otojenik drenaj solunumu sirasinda mmkin oldugunca uzun siire Sksiirmemeyve calisin.
Dinlenmek i¢in normal solunuma geri donmek veya yutkunmak dksiirmemeye yardimer
olabilir. Béylece daha fazla miktarda balgam toplanmis olur. Balgamlarin akcierde yukar

kisimlarda toplanmasi amaglanir: béylece balgam sadece bir veya iki hizh tifleme veya
okstirme ile temizlenebilir. Oksiirdiikten sonra birkag dakika dinlenin ve otojenik drenaj

solunumunu baslangigtan itibaren tekrar edin. Gogsiinlizii temiz hissedene veya balgam
hareket etme sesi duyulmayana kadar bu teknigi yapmaya devam edin. Otojenik drenajin

stiresi balgamin miktarina ve yapiskanhdma baghidir.



Yardiml otojenik drenaj

Bebekler veva uyum saflayamayan hastalarda kullamlir. Elleri veya clastik bandaj

kullamlarak hava akimi ayarlamas: yapilabili

stenen akciger seviyesinde solunum yapmak
icin rehberlik saglanir. Hastanm solunum seklini izleyerek nazik ve ilerleyici bir sekilde

uygulanr.

5. Balgam temizliginde kullanilan yardiman teknikler

KI’de balgam ¢ikarmaya vardimer olmaya ¢alisan ve akeigerlerin temiz kalmasimi saglayan
¢esitli yardimer cihazlar bulunmaktadir. Bu cihazlar havayollarmda sikismis olan havayr da
azaltabilirler. Cihazlarnn, pozisyonlama, PD, perkiisyon ve vibrasyon gibi klasik fizyoterapi
yontemlerine gore bazi avantajlart vardir. Uygulama siiresi daha kisadir ve uygulama sirasinda
ikinei bir bireyin yardimi gerekmedigi i¢in bireyin tedaviyi uygulamada bagimsiz olmasini

saglar. Tedaviye uyum cihazlar ile daha kolay saglanabilir.

Esik wveya titresimli pozitif ckspiratuar basmg (PEP) cihazlar, maske veya agizhk
kullanilarak uygulanabilir. Titresimli PEP uygulamasi igin gelistirilmis ¢ok sayida cihaz
bulunmaktadir. Bunlar; Acapella, Flutter, Shaker, R-C Cornet, Lung Flute ve Aerobika’dir.
Yitksck frekansh gégtis duvar ossilasyonu da ggiis duvarinda titresim yaratan bir cihazdir,
Bu cihazlar kullamildiginda, balgamm ¢ikariimast igin hizli ifleme (hulfing) veya

dkstirmenin de kullanilmasi gerekir.
Pozitif ekspiratuar basing¢ (PEP) cihazlan

PEP cihazlar, nefes verme sirasinda solunum yollarmizi agik tutar. Balgamin daha kolay
temizlenebilmesi icin arkasma hava girmesini saglayan bir direng sayesinde balgamin harcket
ctmesini kolaylastirr, PEP cihazlan her yasta kullamilabilir. PEP cihazimizin direng ayarlarinm
degistirilmesi gerekebileceginden, diizenli olarak fizyoterapistiniz tarafindan kontrol edilmesi
gereklidir. PEP cihazlar maske veya agizhik ekleri ile birlikte piyasada bulunmaktadir (Esik

PEP veya PEP-RMT maskesi).






Esik PEP

Bir direng sistemi, agizhk ve burun
klipsinden olusur. Esik PEP’in iist kisminda
basine gdstergesi olan kirmizi ¢izgiyi kontrol
eden bir ayvarlama ¢ubu@u bulunur. Ne kadar
yiksek defer ayarlanirsa, iiflemek zorlasir.
Alet yere paralel olacak sckilde
kullamilmahdir.  Dudaklar tedavi  sirasinda

stkica kapali olmalidir,

PEP Maskesi

PEP maskesinde nefes vermeye direng veren
tek vonli bir kapakeik sistemi bulunur. PEP
maskenizle birlikte bir dizi renk kodlu direng
vardir. Bir basing &lger yardimi ile hastaya
uygun dogru  boyuttaki  direng  belirlenir.
Maske tedavi sirasinda agiz ve burun ¢evresine

stkica verlestirilir,

PEP cihazlan ile tedavi uygulanirken, hastalar dirsekler bir masa tGzerinde destekli olacak

sckilde, rahatga oturmahdir. Nefes verirken omuz ve iist g63ts kaslan gevsek olmalidir. Hasta

yvanaklarimi sisirmeden normal ve derin bir sekilde nefesini vermelidir. Daha sonra tam bir nefes

alip, 1-3 sanive nefesini tutmalidir. Daha sonra alinan nefesin 2-3 kati daha uzun sekilde nefes

verilmelidir. 8-12 nefes stiresince bu solunum déngiisiine devam edilmelidir. Aleti agizdan

cikardiktan sonra 2-3 kez hizli Gifleme yapilmalidir. Bu solunum déngiisii. KIF olan hastanin

ithtivacina baglh olarak 4-6 kez. vaklasik 10-20 dakika stre ile veva balgam bitene kadar tekrar

edilmelidir. KF olan hastanin ihtiyacina bagh olarak uygulama giinde 2-4 defa vapilmalidir.

Uygulamalarin bir giinliige kaydedilmesi hastanin katihmin ve ailenin tedaviyi takibini saglar.
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Baloncuk PEP

Baloncuk PEP, cocuklarin akcigerlerindeki balgami PEP vardim ile temizlemeleri amaciyla
kullanilan eglenceli bir yontemdir. Bu yéntemde, baloncuklar olusturmak i¢in yaklasik 80 ¢cm
uzunlugunda 5-10 mm genishginde bir hortum ile 10-15 e¢m su yiiksekligine sahip bir siseye

ithtiya¢ duyulmaktadir. (Sekil 7).

Plastik siseyi 10-15 viikseklikte olacak sckilde temiz su ile doldurun. isterseniz 3-5 damla sivi
sabunda ekleyebilirsiniz. Su ile dolu bir sisenin i¢ine hortumu yerlestirin ve ¢ocugunuzdan
hortumla tfleyerek suda baloncuklar yapmasini isteyin (Sekil 7). Bévlece su nefes vermeye
direnc saglar ve akcigerlerde pozitif basing (PEP) olusturarak solunum yollarmi acik tutar. Bu
da havanin balgamin arkasina gecmesini saglayarak balgamin agiza dogru tasinmasma yardim
eder. Baloncuk olusturmanin neden oldugu titresimler de balgamin incelmesine ve gevsemesing
vardimer olarak temizlenmesini kolaylastirir, Baloncuk PEP, bir ¢cocuga suya ifleme ve suyu
icine ¢ekme arasindaki farki anlayabilecek yasa geldiginde dgretilebilir. Yaklasik 2,5 yasindan

sonra baslanabilir.

Temizleme i¢in hortumu sicak sabunlu suyla yikaym ve durulayin; fazla suyu silkeleyin ve iyi
havalandirilan bir alanda kurumaya birakin. Su sigsesindeki suyu bosaltin, Siseyr suyla
durulayin, fazla suyu silkeleyin ve kurumaya birakin, Temizligi her kullanimdan sonra yapin.

Hortum ve siseyi 2 haftada bir degistirin.

Sekil 7. Baloncuk PEP uygulamasi igin kullanilan malzemeler.
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Titresimli PEP cihazlar:

Titresimli PEP cihazlart Acapella, Flutter, Shaker, R-C Cornet, Aerobika ve Lung Flute’diir.

PEP wve titresimin birlikte uygulanmas) balgamin koyulugunu azaltmada ve

akcigerden atiliminda etkili bir yontemdir.

balgamin

Acapella

Acapella, agizhk veya maske ile uygulanabilir,
Yergekiminden ve pozisyondan bagimsizdir.
Farkli acilarda cahsilabilir. Tam  yercekimi
yvardiml pozisyonlarda uygulanabilir,
Acapella’nin farkl; modelleri bulunmaktadir.
Yesil veya vyiiksek akim hizh cihaz, hastalarin
cogu icin uygundur. Mavi olan cihaz ise. daha
diisiik nefes verme basinci olan (kiigiik ¢cocuklar
gibi) hastalara uygun olabilir. Koyu vesil
modelin tiim pargalarin ayrilabilir - olmas:
nedenivle temizlemesi daha kolaydir. Bazi
modelleri ise, bronkodilatdr (brons acic) ilaglar

ile birlikte uygulama yapmaya izin vermektedir.

Flutter veya Shaker

Flutter ve Shaker (Sekil 8-A) bir agizlik,
vuvarlak koni, yiiksek yogunluklu paslanmaz
celik top ve delikli koruyucu kapaktan olusur.
Flutter veya Shaker cihazinda basing ile birlikte
her nefes vermede titresimler olusur. Bu
cihazlarin tutma agis1 cok énemlidir. ilk olarak,
vere paralel tutarak calisilmalidir. Daha sonra
cihazlar hastamin  titresim  frekansina  gore
ayarlanmalidir.  Hafifce asagi veya yukarn
deneverek g6gtis duvarinda olusan en 1yl
titresim arahigr (saniyede 6-26) bulunmalidir.
Uygun pozisyon bulunduktan sonra tedaviye

baslanir,




Aerobika

Aerobika cihazi, dakikada 1080 Hz titresim
saglayan wvalfli bir sistemdir (Sckil 8-B). 5
kademeli zorluk ayari bulunur. Nebulizator ile

birlikte kullanimmin olmast avantajlaridandir

Lung Flute

Lung flute, uzun bir tiip i¢inde yer alan ince
plastik bir parganin titresimi ile balgammn
hareketlenmesini saglar Plastik ~ parca

yipradikca degistirilmesi gerekir

Titresimli PEP cihazlar rahat ve omuz ¢evresinin

Hasta yanaklarmi sisirmeden normal ve derin bir

gevsek oldugu bir pozisyonda calisiimalidir.

sekilde nefesini vermeli, daha sonra tam ve

derin bir nefes alip. 1-3 saniye nefesi tutarak alinan nefesin 2-3 kati daha uzun sekilde nefesini

vermelidir. 8-12 nefes siiresince bu solunum déngiisiine devam edilmelidir. Aleti agizdan

¢ikardiktan sonra 2-3 kez hizh Gfleme yapilmahdir. Bu solunum déngisii. KF olan hastanin

ihtivacina bagh olarak 4-6 kez, yaklagik 10-20 dakika stre ile veya balgam bitene kadar tekrar

edilmelidir.

Sekil 8. Titresimli PEP uygulamalari. (A) Shaker. (B) Acrobika.

Cihazlann temizligl ve temiz saklanmasi ¢ok @dnemlidir. Cihazlar her kullanimdan sonra

temizlenmelidir. Cihazlann ic¢ine herhangi bir sey sokulmamahdir. Bir kabmn icinde

(5]
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calkalanmali, sonra da Kkurumaya birakilmahdir. Cihazlar kaynatilmamah ve bulagik

makinesine konmamalidir. Cihazin degisim sikhigi icin fizyoterapistinize danisin.

PEP cihazlarimizi asagidaki durumlarm varhgida kullanmayiniz:
o Cihazimizda paslanmis bir alan gordiyseniz (Sekil 9) veya cihazimiz hasar gérmiis
gibiyse

e Balgammmizda kan gordtiyseniz, aniden g6giis agriniz olduysa veya nefessiz kaldivsaniz

Bu durumda PEP cihazinizi kullanmayi birakin ve KF ekibiyle iletisime gecin.

Sekil 9. Paslanmis PEP cihazlan

Ek olarak weni gecirilmis siniis cerrahisi, burun kanamalar, tekrarh kanlh balgam, sénmiis
akciger ve orta kulak 1le 1lgili problemlerin varhginda veya 6nceden kulak zar virtigr varsa PEP

cihazlar kullamilmamahdir.
Yiiksek frekansh gogiis duvari ossilasyonu cihaz

Hava akim jeneratdriine hava hortumlarr ile bagli, sisebilen bir ceket yoluyla g6gts duvarina
titresim uygulamasidir. Hava akim jeneratort, ceket icine aralikli hava akisi saglar. Aralikli
hava akisi, gogiis duvarinda titresim yapar (sanivede 25 kez). Havayollar icindeki hava
akisinda bir titresim olusur. Basing ve frekanstaki ayarlamalar, hava akisi ve ver degistiren hava
hacminde farkliklar yaratir. Uygulama icin hastaya en uygun yelek bedeni secilmelidir (Derin
bir nefesi takiben gogsiin en genis par¢asinin ¢evresi temel alinmalidir). Hastanin rahati i¢in
yelek altina bir kat pamuklu bir giysi givilebilir. Omuz bantlart yelegin en alt kenar kalga
kemigi tizerinde olacak sekilde ayarlanir. On bantlar derin nefes almadan sonra ayarlamahidir

ve solunum kisitlanmamalidir, Cihaz temizlenirken, asirt sivi veya sert temizleyiciler, ¢oziictiler



veya deterjanlar kullanilmamahdir. Dezenfektanlarla temizlik yapildiginda, cihazin parcalan
ivice kurulanmahdir. Yelek bireye dzel olup, farkh hastalar icin veya kardesler arasimda

kullaniimamalidir. Olduke¢a pahali cihazlardir.

Uvgun tedavi ayarlari:

*Frekans: 5-20 Hz (ortalama 12 Hz)
*Basing: 1-10 (4-6)

*Siire: 1-60 dakika (ortalama 15-20 dk)

Balgam temizleme teknikleri ile birlikte yapilan uygulamalar

Balgam temizligini saglamak i¢in vapilan uvgulamalar ilag uvgulamalan ile birlikte
kullanilabilir. Soluma (inhalasyon) yoluyla kullanilan birden cok farkh ilag tiirii vardir. Bu

ilaclar farklh etkilere sahiptir:

e Solunum yollarmizi acan ilaglara bronkodilatér denir. Bronkodilatérlere drnek olarak
Salbutamol (Ventolin ®) verilebilir.

o Kati ve yapisik balgamm kivamimi azaltan ilaglara mukolitikler denir. Bir &rnek
mukolitik olarak rhDNAz dir (Pulmozyme ®).

*  Balgami gevseten ve temizlemeye vardimer olarak dksiiriikle disart atilmasina vardimer
olan ilaclara ckspektoranlar denir. Ekspektoranlara drnek olarak hipertonik salin
(Hyaneb ®) veya Mannitol (Bronchitol ®) verilebilir.

+  Solunum yollarmizdaki sikisikligr azaltan ilaglara inhale steroidler denir. Inhale steroide
drnek olarak Beklometazon igeren ilaglar verilebilir.

* Enfeksivonlar ile savasan ilaclara antibiyotikler denir. Antibivotiklere drnek olarak

Tobi® verilebilir.
Uygulama siralamasi su sekildedir:

* Bronkodilatorler=> eger gerekli ise ve faydasi gosterilmisse fizyoterapiden 10-15 dk
dnce yapilabilir. Ancak fizyoterapi cihazimzin nebilizatorle birlikte kullamilabilme

Ozelligi varsa fizyoterapi seansi sirasinda beraber de vapilabilir.
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o Hipertonik Salin= Fizyoterapiden hemen énce ancak bronkodilatdérden hemen sonra

uygulanmahdir.
e rhDNaz (Pulmozyme®)=> Fizyoterapiden 30 dk énee verilmelidir.

« Inhale Steroidler= Fizyoterapi sonrast alinmalidir.

 Inhale Antibiyotikler= Fizyoterapi sonrast alimmalidir,

Siralama Sekil 10°da gosterilmektedir. Solunum yoluyla verilen ilaclarin siralamasini

ayrintili 6grenmek i¢in KF ekibinize danisabilirsiniz.

Pulmozyme Steroid/
Bronkodilatérler Antibiyotik
Hipertonik Fizyoterapi

Salin

Sekil 10. Solunum voluyla verilen ilaglar ve fizyoterapi uygulamalarinin birlikte

vapilmasi

Burun temizligi
Ozellikle siniizit ve geniz akintis1 olan hastalarda, her sabah burun temizligi yapilmas

dnemlidir. Bunun i¢in bir¢ok farkli modelde ara¢ bulunmaktadir (Sekil 11). Uygulama i¢in
temiz ve dinlenmis suva bir tath kasig1 deniz tuzu ilave edilir. Bas hafifee vana edilerek
(cene alin yaklasik ayni seviyede) yapilmalidir. Béylece suyun agiza gelmesi engellenir.
[slem sirasinda agzin agik olmasi gercklidir. Bir burun deligi bittikten sonra ayni islem diger

tarata da yapilir.



Sekil 11. Burun temizligi vardimer cihazi.
Fiziksel aktivite ve egzersiz
KF de Fiziksel Aktivite ve Egzersiz Neden Onemlidir?

Kalbin ve akcigerlerin daha etkili calismasini saglar.

Balgami temizlemeye vardimer olur.

Kemik yogunlugunu artirir ve kemik erimesini (osteoporoz) énlemeye yardimer olur.
Kan sckeri kontrolti tizerine olumlu etki olusturur.

Kalp hastaliklar ve seker hastaligi riskini azaltir.

Uyku kalitesini artirir.

Kaslarm kuvvetlenmesini ve durusun iyilestirilmesini saglar.

RN N T U N

Ruh saghgr ve yasam kalitesini iyilestirir.
Fiziksel aktivite, egzersiz ve spor tammmlari nelerdir?

Fiziksel aktivite, egzersiz ve spor kavramlarn birbirinden farkhdir. Fiziksel aktivite, enerji
harcamasi gerektiren iskelet kaslart tarafindan vapilan herhangi bir viicut hareketidir, Egzersiz,
saghigumiz i¢in dnemli olan fiziksel zindeligimizi artirmak veya stirdiirmek i¢in gergeklestirilen
planli, yapilandirilmis ve tekrarlayan bedensel hareketlerdir. Spor ise, bir bireyin veya takimin

digerine karsi yarisu@i fiziksel efor ve beceri iceren faaliyetlerdir.

fad
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Bebegin KF tamsi aldiktan sonra aktif kalmasi icin vapabilecegi egzersizler nelerdir?
Bebekler hareket ettiklerinde ve egzersiz yaptiklarinda daha derin nefesler alirlar ve bu durum
akciger hacimlerini artirir ve akcigerlerin saghkli kalmasina yardimer olur. Avrica daha derin

nefesler balgamlarin hareket etmesine ve temizlenmesine yardimer olur.

Yeni yiirimeye baslayan cocuklarda egzersiz ve aktif oyunlar, fiziksel gelisimlerine yardimel
olur. Cocuklar normal bir sekilde oynamaya, hareket etmeye ve kosmaya tesvik edilmelidir.
Cocuklar bityiidiikge, genel kondisyon ve dayamkhiligi artiracak aktiviteler yapmaya tesvik
cdilmelidir. Bu aktivitelere rnek olarak saklambag, trambolinde ziplamak, dans ctmek, bisiklet

siirmek olabilir.

Bebeklerde ve yeni yiiriimeye baslayan ¢ocuklarda ne kadar siireli fiziksel aktivite ve

egzersiz gereklidir?

Bebeklerin ve cocuklarm her giin egzersiz yapmasi énerilir. Fiziksel aktivite giin icine yayilmah
ve gocugunuz bir kez harcket etmeye basladiginda, giivenli ve gézetimli bir ortamda miimkiin

oldugunca aktif olmasi i¢cin onu tesvik etmelisiniz.

Desteksiz oturamayan bebeklerde egzersizler, beslenmelerini bitirdikten mitmkiinse bir saat
sonra ve bebeginizin aglamadigl ve mutlu anlarinda vapilmahdir, Kiigtik bebeklerde farkh
pozisyonlarda solunum. aktif oyunlar oynama ve top tizerinde egzersizlerle hareketli kalmasi

saglanabilir.

-Farkli pozisyonlarda solunum—=> Bebeginizi farkli pozisyonlara verlestirmek, akcigerlerin
farkl bolgelerine giden hava akimini degistirir. Bu farkh pozisyonlar sag ve sol van yatislar,
sirtfistit ve karin Gistii pozisyonlar olabilir. Bebeginiz farkli pozisyonlarda iken onunla oyunlar
oynaym. sarkilar soyleyin. Karm iistii yatista gegirilen zaman yeni dogan tiim ¢ocuklarda ¢ok
énemlidir ve giinliik vapilmahdir. Bebek uvanikken giinliik en az 10 dakika bu pozisyonunda
vakit gecirilmelidir. Bu siire kisa seanslarla giin i¢ine vayilabilir. Bu pozisyon sirasinda

bebeginizin yalniz kalmamasi énemli bir noktadir.

-Hareketli oyunlar ve top lizerinde egzersizler—> Bebeginizle sirt Gstii vatista hareketli oyunlar
oynanabilirsiniz. Top tizerinde egzersizlere 6rnek olarak, bebeginizin top tizerinde desteginizle
oturmasini sagladiktan sonra ellerinizi bebeginizin gigsii etrafina yerlestirin. Yigilmis bir
pozisyonda oturmamalart gereklidir. Bu pozisyonda topun tizerinde yavasga vukarl ve asagi
ziplamalar yapabilirsiniz. Bunlarla ilgili ayrintih bilgileri cocufunuzun gelisimine uygun olarak

fizyoterapist ile planlayabilirsiniz.



Bebeginiz emeklemeye basladi@l zaman yapabileceginiz aktiviteler sunlardir:

a)  Gagiis hareketlilizi icin egzersizler: Cesitli ylzeyler izerinde emekleme/stirlinme, her
iki kolla yukar: dogru oyuncaklarina uzanma, déndiirme ve yuvarlanma faaliyetlerini
tesvik etmek icin iki elinizle de her iki tarafa uzanma.

b) Karm kaslarmi giiclendirme egzersizleri: Yuvarlanma, bagumsiz oturma, oyuncaklari
itme veya cekme.

¢) Bacak  giiclendirme  egzersizleri:  Cesith  yilizeylerde  emekleme/siiriinme,
koltukta/vatakta yvukart ve asagl tirmanma, kanepeyi tutarken ¢émelme veya oyuncak
almak igin bagimsiz olarak ¢omelme, bir oyuncak veya yapbozla ¢émelme
pozisyonunda oynama, bakim veren/ebeveyn elini tutarak merdivenlerden yukarr ve
asagl yiriime.

d) Davanikliltk egzersizleri: Merdivenlerde vukart ve asagn emekleme, tc tekerlekli

bisiklet gibi oyuncaklara binme, cocugun elini tutarak yiiritme.

Kendi basma yiriiyebilen bebeklerin ise, giin boyunca en az tic saat hareketli kalmalar ve
bunun en az bir saatinin enerjik aktivite olmasi dnerilir. Daha biiviik bebeklerde ise, bebeginiz
biiyiidiik¢e viicudunun st kismi, kollart ve bacaklar gliclenecek ve kendi baslarina hareket
etmeye baslayacaklardir.  Onlart  oturmaya, yuvarlanmaya, emeklemeye, yiirimeye,
comelmeye, dort ayak tizerinde merdiven ¢ikmaya ve itme ve ¢ekme oyuncaklanyla oynamaya

tesvik edebilirsiniz.
KF’li bireylerde énerilen egzersiz egitim programlar: nasil olmahdir?

KF'li bireyler, kondisyonlarini artirmak i¢in en az haftada 3 kez, 30-60 dakika stire ile biiyiik
kas gruplarini i¢eren aerobik egzersizler yapmalidir. Aerobik egzersiz egitimi i¢in. tempolu
yiriyiils. diiz zeminde bisiklet stirme, masa tenisi veya potaya basket atmak gibi orta siddette
aktiviteler ile: kosu, yokus yukarn bisiklet stirme, tenis, basketbol oynamak gibi yiiksek siddette
aktiviteler ile vapilabilir. KF'li bireylere haftanim ardisik olmayan iki veya daha fazla gintinde
aerobik egzersize ek olarak kuvvetlendirme egzersizleri de tavsiye edilmektedir.
Kuvvetlendirme egitimi, viicut agirhgr kullanmmmi, diren¢ bantlar, serbest agirhklar veya
cgzersiz toplart ile yapilabilir (Sekil 12). Kuvvet egitimi ¢ocuklarda dikkatli uygulanmahdir
Gelisen kemikler, tekrarli yiklemelere hassastir ve tam gelisim tamamlanmadan 6nce epifizyal
plaklar yaralanmaya vatkindir. Egzersizler sirasinda kandaki oksijen diizeyini gdsteren

saturasyonda diisme olan bireylerin ek oksijen destegi icin degerlendirilmesi gereklidir.



Sekil 12. Elastik direncli bantlar ile yapilan bazi kuvvetlendirme egzersizleri

KF’li bireylerin kacinmasi gereken aktiviteler veya egzersizle iliskili potansiyel riskler var

midir?

Yiksek irtifada egzersiz (6rn: kayak ) kandaki oksijen miktarimizin degerini gésteren oksijen
saturasyonunuzun diismesine neden olabilir ve sag kalp vetersizligi riskini artirabilir. Dals,
ozellikle ilerlemis akciger hastaligina sahip bireylerde akciger sonmesi riskini artirabilir.

llerlemis akciger hastaligr olanlarda, karaciger hastah@ olanlarda ve dusiik kemik mineral

vogunlugu nedenli kirik riski olanlarda temas sporlarindan (6rn: déviis sporlarn) kaginilmadir.
KIli birevlerde egzersiz vaparken dikkat edilmesi gereken hususlar nelerdir?

Egzersiz sirasinda sivi ve tuz kaybi goriilebilir. Sicak havalarda ve ortamlarda egzersiz
vapimast asirt  s1vi ve tuz kaybina neden olabilir. Kan tuzlarinda ciddi kayiplar tehlikeli
olabilir. Giniin nispeten daha serin zamanlarinda ve ¢ok sicak olmayan ortamlarda egzersiz
yaptlmasi tercih edilmelidir. Cocugunuzun egzersiz dncesinde, sirasinda ve dzellikle sonrasinda
su igmesi gerekebilir. Cocugunuzun egzersiz vaparken yaninda su sigsesi bulundurmasim

aliskanhk olarak edinmesini saglayin.

Egzersiz sirasinda kan sekerinin diismesi (hipoglisemi) durumu goriilebilir. Bu nedenle eger

miimkiinse kan sckerinin kendi kendine takibinin egitimi gereklidir. Insiilin veya agizdan kan

sekerini diigtiren ilaglan kullananlar;



v Bir dnceki 6gliniin tizerinden 3 saatten fazla zaman gegmemis olmahidir. Egzersiz 6ncesi
olan 6gtintin yeterli karbonhidrat icerdiginden emin olun.

v" Kan sekeri diisiisiinii diizeltmek icin gerekirse egzersiz sirasinda ve sonrasinda uygun
atistirmaliklar bulundurun.

v Egzersizden 6nce ve sonra kan sekeri seviyeleri izlenmeli ve kavdedilmelidir.

v Gecikmis kan sekeri diisiikliigii (hipoglisemi) egzersiz sonrasi 24-36 saate kadar

olusabilir. Bu nedenle kan sekerini izlemeye bu stiregte devam edilmelidir.

KI”’li bireylerde durus (postiir) ve givde kaslarim giiclendirme egzersizleri neden

onemlidir?

KF’li bireylerin kas kuvvetlerinde azalma, diisiik kemik yogunlugu ve fiziksel olarak hareketli
olmama durus problemlerine neden olabilir. Bu bireylerde gégiis kafesinin - genislemesi ile
omurganin arkaya dogru egilmesi (kifoz) goriilebilir. Govde ve sirtimizin dengesini saglayan
kaslarimz uzun siire boyunca yorulmadan calisabilirler. Ancak durusumuz kétit olursa, diger
kaslar bizi dik tutmak icin gdrevi devralir.  Bu kaslar uzun siire calismak {izerine

tasarlanmadigindan hizla yorulabilir ve gerilebilirler. Bu da agriva sebep olabilir.

Nefes almak icin kullandigimiz kaslarm ¢ogu aym zamanda durusumuzu kontrol etmeye

yardimer olur. Nefes alimanin normalden zor oldugu zamanlar yasiyorsak, gévde kaslarimiz

durusumuzu kontrol etmede o kadar etkili olmayabilir. Tyi bir durus ve govde kaslarinm
kuvvetli olmasi bu nedenle onemlidir. KF'li bireylerde en uygun durus (postiir) i¢in uygun

egzersizleri fizyoterapistiniz bireysel olarak nerecektir.
KF ve solunum Kkas egitimi

KF’de havayollarimin daralmasi, kronik enfeksivonlar ve kétii beslenme solunum kaslariin
kuvvetini olumsuz etkileyebilir. Solunum kas egitimi, solunum kas ve akciger saghgmi olumlu
yinde etkileyebilir ve egzersizi stirdiirebilme becerisini artirabilir. Solunum kas kuvvetinizin
degerlendirilmesi ile belirlenen ihtiyaglarimz dogrultusunda solunum kas egitimi egzersiz

egitim programiniza eklenebilir.
KF’li bireylerde egzersiz egitimleri nasil uygulanabilir?

KF’li bireylerde egzersiz egitimleri ¢apraz enfeksivon (birbirinden bulasma) nedeni ile bireysel

olarak yapilabilir; grup egzersizleri vapilamaz. Ek olarak, evden egzersiz egitiminin



vapilmasina olanak saglayan telerehabilitasyon uygulamalart da KFh bireylerde uygulanabilir
(Sckil 13). Telerchabilitasyon ile ¢evrimici olarak bireyler degerlendirilebilir ve takip edilir.
Ayrica telerchabilitasyon ile bireysel veya grup egzersizlerinin yapilabilir olmasi bir avantaj

saglayabilir.

Sekil 13. Telerchabilitasyon ile ¢evrimici egzersiz egitimi uygulamalar

KF’de kullamlan modiilatir tedaviler ve egzersiz

Modilatdr tedavilerin uygulanmaya baslamasivla birlikte KF'li kisilerin daha az siddetli
akciger hastahi@ima sahip olmasi beklenmektedir. Bu nedenle bireylerin saglik durumlarini en

tist seviyeye ¢ikarmak icin egzersizin rolii daha fazla arastinimaktadir.

Sonu¢ olarak; KF'h birevlerde uygulanan fizyoterapi ve rehabilitasvon vaklasimlarl, bu
hastaligin yonetiminde énemli bir ver almakta ve bireylerin yvasam kalitesinin artirilmasimda
olumlu etkiler saglamaktadir. Fizyoterapist tarafindan bireylerin diizenli takibi, fizyoterapi ve
rehabilitasyon yaklasimlarini katihmin cesaretlendirilmesi hastaligim yonetiminde uyumun

artirtlmasina olumlu etki saglavacag i¢in dnemlidir.
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KISTIK FIBROZISTE MIKROPLARDAN KORUNMA YOLLARI

Uzm. Dr. Meltem Yildiz Kayaoglu

Prof. Dr. Deniz Dogru Ersiz

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gagiis Hastaliklart Bilim Dali

Kistik fibrozis (KF) hastalarinda bazi mikroplar akcigerlerde siklikla sorun olustururlar.
Bu mikroplar KF olmayan kisilerde nadiren zararhidir, ancak bu mikrobu tasimayan KF
hastalarina bulastiginda zararl olabilir. KF e neden olan hatalr gen, akcigerlere ve diger
organlara hiicre diizeyinde giren ve cikan normal tuz ve su akisim bozar. Bu tuz
dengesizligi, akcigerlerde biriken ve mikroplarin gelismesine ve gogalmasina izin veren
kalin, yapiskan mukusla sonuclanir. Mikroplar, KF akcigerlerine yerlesince, akeiger

fonksiyonlarinda hizla bozulmaya neden olurlar ve temizlenmeleri ¢cok zordur.
Bu mikroplarin bashcalari:

o Staphviococcus aureus

o Haemophilus influenzac
o Pseudomonas aeruginosa
o Burkholderia cepacia

o Stenotrophomonas maltophilic 'dir.

Ayrica, diger énemli mikroplar viruslar (Orn: RSV, Influenza virus) ve mantarlardir

(Orn: Aspergillus fumigatus).

Tiiberkiiloz  dist  mikobakteriler  (NTM),  Stenotrophomonas — maltophilia — ve
Achromobacter xvlosoxidans da KF'li hastalarda son yillarda gittikge artan siklikta

goriilmektedir.

KE'li bireylerde hastahigin erken dénemlerinde gelisen S.awrens kolonizasyonu/
enfeksivonunun  solunum  vollarm  P.aeruginosa’va  duyarh  hale  getirebilir.
Kolonizasyon, son alti ay i¢inde ardarda alinan ve aralarinda en az bir ay stire bulunan
G¢ kiiltiirde Gireme olmasi olarak tanimlanir. P.aeruginosa ile kronik kolonizasyonun da
S, maltophitia, A.xyvlosoxidans ve Mycobacterium abscessus  gibi nadir  goriilen

bakterilerle enfeksiyonu kolaylastirdigi da éne siiriilmektedir.

KF hastalarina bu mikroplarin bulasmasi c¢esitli yollarla olmaktadir. Cogu mikrop,
cevreden hastaya bulasmaktadir. KF hastalarinda mikroplarmin bulasmasi ¢evreden

hastaya olabildigi gibi, saghkl kisiden hastaya ve hastadan hastaya da olabilmektedir.
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P.aeruginosa KF te solunum yollarinda hastalifa vol agan en dnemli patojendir. ilk
saptandiginda antibiyotik tedavisi ile yok edilebilirken, tedavi edilmez ise zaman i¢inde

enfeksivon kolonize olur.

P. aeruginosa, toprak, sebze ve bitkilerde. kirli su kaynaklarinda, hastane lavabolarida,
tuvalet ve dusta, disci aletleri ve su iceren bircok tibbi alette, iyi klorlanmanmus yiizme
havuzlarinda, hava nemlendiricilerinde, spa. jakuzi, hidroterapi havuzlarinda, tropikal
seralar ve kelebek evlerinde, restoranlarda serinletici sprey su sikan sistemlerde, i¢inde
su biriken oyuncak 6rdek gibi banyo oyuncaklari, selalelerde. filtreli su stirahilerinin

filtresinde bulunur.

B.cepacia, toprak ve suda, nemli ve 1slak yerlerde, lavabo ve buzdolabi, solunum sistemi
aletleri, antiseptik, dezenfektanlarda bulunur. Yiizeylerden bulasma ve hava yolu ile

bulagma da miimkiin olabilmektedir.

S.ewreus, 10 yasim gegen KF olgularmm yaklagik %50 sinde saptanan bir bakteridir.
Saghkh kisilerin cildinde bulunabilmektedir. Metisilin direncli Staphviococcus aurens
(MRSA), el sikismak gibi giindelik temas yoluyla veya iizerinde bakteri bulunan
nesnelere dokunarak bir kisiden digerine yvayilabilir.

Aspergillus, genellikle sadece bafisikhg zayiflanus veya akciger hastahigr olan
kisilerde gelisen Aspergilloz adi verilen bir hastaliga neden olur. Aspergillus sporlari,
komposttan (¢lirtimiis bitki ile zenginlestirilmis toprak) yitksek bulas riski tasir. Tavuk
kiimesleri, ahirlar ve kiiflii samanda da bulunur.

Tiiberkiiloz disi mikobakteriler: toprakta, batakhklarda ve su kaynaklarinda yasar ve
bir¢ok dezenfektandan etkilenmez.

Grip olarak adlandinlan Influenza virusu, KF'si olmayan kisilerde bile oldukea bulasict
olan bir virtstiir. KF hastalar icin grip olmak ciddi bir akeiger enfeksivonuna yol
acabilir.

KF hastaligi olan bir kisinin COVID-19 enfeksiyonunu daha ciddi ge¢irme riski
bulunmaktadir. Bu nedenle, KF hastalarimin ast ve diger koruvucu énlemlere
uymalart hastaliktan korunmalari i¢in énemlidir.

KF mikroplarimin kisiden kisive bulasmasi:

o Opiisme, sarilma, el sikisma,
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e Bir baskasimin dis fircasini, bardagmi, kalemini, oyuncagini, bilgisayarini
kullanmak,
e Havadaki damlaciklarla (Skstirme, hapsirma. sark: soyleme yoluyla sacilir ve bir

metre uzaktan bile bulasabilir) olabilir.

KF’te uygulanan antibiyotik tedavisine cevap veren hassas mikroplar ve tedaviye cevap
vermeyen direngli mikroplar (Direncli Psewdononas aeruginosa. Metisilin direngli
Staphviococcus  aureus-MRSA)  meveuttur.  Direngli - mikroplar  tedavive cevap

vermedigi igin daha risklidir.

KF'te ¢apraz bulasma oldugu vami KF hastalar arasinda mikroplarin bulastif
kanitlanmustir. Tibb1 arastirmalar, KF'L kisilerin, hastahg olan digerler arasinda belirli

mikroplart yayma riskinin ¢zellikle yiiksek oldugunu géstermektedir.

Normalde, kstirmek. akcigerlerin temizlenmesini saglar, ancak ayni zamanda mikroplu
balgamin ¢evreye yayilmasina da vol agar. Boylece. mikroplar diger bir KF hastasina
kolayca bulasir. Daha 6nceden mikrop icermeyen bir KF hastasima bu mikrop yerlesirse
(hasta kolonize olursa), akcigerleri hizla kétiilesebilir. Ozellikle direngli bir mikrop
bulasirsa. mikrobu temizlemek ¢ok zor olur ve akcigerde kétiilesme daha da hizh

olabilir.

KF'li kisilerin ¢evreden ziyade birbirlerinden tedavi edilmesi zor olan P. aeruginosa
mikrobunu alma olasihklarmim daha yiliksek olduguna dair gortisler vardir. Yine
ttiberktiloz dist mikobakterilerden olan, eger tedavi gerekirse ¢cok uzun siire antibiyotik
tedavisi verilmesi gercken Mvcobacterium abscessus™un  da capraz bulasabildigi
gdsterilmistir.

KF hastalarinin ¢apraz bulasmay1 énlemek icin yapmasi gerckenler sunlardir:

o Diger KF hastalart ile el sikismayin ve dplismeyin

o Oksiireceginiz zaman kagit mendile 6ksiiriin ve mendili ¢op kutusuna atin

o LEger kagit mendiliniz voksa. elinize 6ksiirtin ve sonra ellerinizi vikayin va da
alkol bazli el soliisyonlar kullanin (antibakteriyel sabunlardan daha etkili)

e FElinizi yikayamiyor ya da soliisyonla silemiyorsaniz hi¢ kimse ile el sikismaymn

e Bagka birisinin tabak, bardak, ¢catal. kasigini, dis fircasini vs kullanmayin

e Baska bir KF hastasi ile ayni evde ya da otel odasinda kalmayin, ayn aracta

seyahat etmeyin
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Baska KF hastalar: ile ayni sosyal ortamlarda yakin bulunmayin, eger ayni
ortamda bulunacak 1seniz agik havayi tercih edin

KF'1i ¢ok kiiglik cocuklarin hijyen standardim saglayabileceginden emin
olunamayacag icin onlar: bir etkinlige gétiirtirken cok dikkatli distiniin
Umumi tuvalet/banyolarda kalip sabun yerine sivi sabun ve ¢l kurutucu yerine
kagit havlu kullanin

Miimkiinse umumi tuvalet’/banyo yerine kendi eviniz/otel odamzdaki
tuvalet/banvovu kullanin

Sifonu mutlaka klozetin kapagint kapattiktan sonra cekin

Lavabo muslugu va da dusu agctigimizda, meveut bakterilerin miktarimi azaltmak
i¢in dnce 2-3 dakika suyu akitin

Ellerinizi sik sik, vemekten 6nee ve sonra, herhangi bir etkinlige katilmadan
Onee ve katldiktan sonra, tuvaleti kullanmadan once ve kullandiktan sonra
mutlaka yvikaymn

Ellerinizi yikadiktan sonra mutlaka kurulayin

Cocuklar parkta ve bahgede oynadiktan sonra elleri ve yiizleri iyi bir sekilde
toprak ve tozdan temizlenmelidir

Takma tirnak kullanmayin ve tirnaklarimzi uzatmayin

Koktevl/acik bifelerde viyeceklerinizi herkesle birlikte ayni soslara batirmayin
Hig¢ kimseyle aym tabaktan yemeyin

Hastahk belirtileriniz varsa mutlaka maske takin

KF’li bir hasta ile aym odada goégiis fizyoterapisi vapmayin; avni evde
vasayanlarda KF'li birey varsa. fizyoterapi farkli zamanlarda ve farkli odalarda
vaptmahdir

Okulda, sinifta, is yerinde nezle ya da bulasicr bir hastaligr olan KF olmayan bir
kisiden uzak durun

Sik sik pencereleri acip havalandirin

Okulda KF’li ¢ocuklarin aym smifta olmasi énerilmez

Tiim KF hastalan direncli Pseudomonas aeruginosa ya da Burkholderia cepacia
tastyormus gibi davranin

Diger KF hastalarindan en az iki metre uzak durun (bu kural aym evde

yasayanlar i¢in, drnedin kardeslar igin, gegerli degildir).
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e bvde nebulizatdr temizhgime dikkat edin

e Baska hastalarla, aym evde bile olsa, ayni nebulizatérii kullanmaym
Capraz bulasmay1 6nlemek i¢in hastanede:

e KF hastalarinin saglik hizmeti alirken ortak alanlarda cerrahi maske takmasi,
e Enfekte KF hastalarinin, enfekte olmayan KF hastalarmdan ayrilmasi,

e Hijyenik dnlemlerin alinmas,

e Kap1 kollarina dokunduktan sonra ellerin dezenfekte edilmesi,

e (Odalarda alkollii el soliisyonlart bulunmasi nerilir,

Bu dnlemler alindiktan sonra, KF’li birevlerin acik havada birbirleri ile belli bir
mesafeyi koruyarak (en az iki metre) yiiriivlis yapmalarinda sakinca yoktur. Ayrica tim
KF’li bireylerin, tilkenin ulusal programmda yer alan asilarini yaptirmalart ve her yil

grip agilarini ihmal etmemeleri gereklidir.

Hastalarin mutlaka kontrollerine diizenli gelmeleri ve balgam kiiltiirlerinin sonucunu
adgrenmeleri gerckmektedir. Boylece tedavi edilmesi gereken mikroplar erken dénemde

yakalanabilir.

Sonug olarak, KF’li hastalar arasinda mikroplarin capraz bulasma gésterchbilecedi, bu
mikroplar icinde 6zellikle direngli olanlarin ¢ok tehlikeli olduklar ve akeigerlere ciddi
hasar verebilecegi akildan ¢ikarilmamahdir. KF'li hastalarin ve ailelerin hijyenik
kurallara dikkat etmesi, hastalarin hayat stirelerini ve kalitelerini artiracak ve daha az

hastalanmalarimi saglayacaktir.
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KISTIK FIBROZIS HASTALIGINDA SINDIRIM SISTEMiI VE KARACIGER
ETKILENMESI

Doc. Dr. Ersin Giimiis

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

Dali

Kistik fibroziste (KF) en ¢ok etkilenen solunum sistemi olmakla birlikte, tam kovdurucu olan
ve en erken tutulan sistem mekonyum ileusu (ince bagirsak son kisimlarimin ana karninda iken
tikanmasi) ile sindirim sistemidir. Hastalarn yasam streleri uzadik¢a karaciger ve safra

yollarinin tutulumu da giderek artmakta ve buna bagl sorunlar ortaya ¢ikmaktadir.

Sindirim sistemi
KF'de sindirim sistemi/kanah etkilenmesini bagirsak tikamikhgn olup olmamasina gore 1ki

boliimde inceleyebiliriz;

1- Bagirsak tikanmasi ile giden tutulum; ¢ok koyu kivamh diskiya bagh olarak dogumda
bagirsaklanin tikali olmasi (mekonyum ileusu), daha ileri vaslarda gorllen ince
bagirsak son kisimlarinim koyu kivaml digkiya bagh olarak tikanmasi (distal intestinal
tikaniklhik sendromu), daha éndeki bagirsaklarin sonrasmda gelen bagirsaklarn icine
girmesi  (invajinasyon), ince bagirsaklarin gelisimsel bozukluklar (dogusta ince
bagirsaklarin hi¢ gelismeyip tikali olmasi, vb.), bagirsaklarda diigtimlenme (volvulus),
tedaviye bagh kalin bagirsak hastaligi (fibrozan kolonopati-artik hemen hemen hi¢
goriilmemektedir).

2- Bagirsak tikanmasi olmaksizin etkilenme; gastrodzofageal refli (mide igeriginin
vemek borusuna kagist), onikiparmak bagirsagindan mideye/yemek borusuna kagis
(duodenogastrik reflil), gastrit/duodenit, mide ve bagirsak tilseri, siiregen karin agrisi,
kabizlik, makatin disariya ¢ikmast (rektal prolapsus), besin emilim bozukluklar

(malabsorpsiyon), bagirsak duvarlarinda hava olmasi (pnémotozis intestinalis).

Burada en sik goriilen gastrointestinal sorunlardan kisaca bahsedilecektir.
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Gastroozofageal reflii (GOR)

Mide i¢eriginin yemek borusuna kagmasi olarak tanimlanir. Kusma olmasi sart degildir, yani
kacis sadece yemek borusuna olabilir. Alti aydan kiictik bebeklerde daha siktir ve bu yas
grubunda sikhigi %350 ye ulasabilir.

Belirtileri yasa gore degisebilir. Kiiglik ¢cocuklarda yemek vemeyi istememe, yerken aglama,
nefes tutma, morarma, sik akciger enfeksiyonu gecirme, siiregen okstiriik belirtileri olabilir.
Kendisini ifade edebilen biiviiklerde gégiis kemiginin altimdan bogaza dogru viikselen yanma
hissi, gogiis kemigi arkasinda yvanma, yediklerinin/aci-eksi suyun agzina gelmesi, bogazini
temizleme ihtiyaci hissetmek gibi belirtiler olabilir.

Reflii varligr akciger hastah@im kotiilestirdigi gibi, akciger hastah@ina bagh dkstiriik, yapilan
postural drenaj islemi ve kullamlan bazi ilaglar da refliiyti artirabilir. Reflii nedenivle yvemek
borusuna kacan asit yapidaki mide i¢erigi orada zedelenmeye (8zofajit) ve darhga, kanamaya
bagli kansizliga neden olabilir.

Tani klinik ve gerektiginde yvapilacak testlerle (vemek borusundaki asit degisikliklerinin uzun

stireli izlemi-pH izlemi, impedans analizi, sintigrafi gibi) konulur. Dogal seyri KF olmayan
hastalar gibidir ve vas ilerledik¢e yakmmalar azalir. Tedavisi diger GOR hastalarmdaki

gibidir; refliiyli artirabilecek yiyecek/iceceklerden kagmmak, beslenme sirasindaki ve hemen
sonrasindaki viicut postiiriine dikkat etmek (bebeklerin yatar pozisyonda beslenmemesi,
biiyiiklerin beslenme sonras: hemen yatmamast gibi), mide asidini azaltacak ilaclar (histamin
reseptorti engelleyicileri, proton pompasi engelleyicileri vb.). gerektiginde cerrahi tedavi.
Mekonyum ileusu

Yenidoganlardaki bagirsak tikanikliklarinm  yaklasik %30’undan mekonyum (mekonyum,
venidogan bebegin dogduktan sonra ilk diskisina verilen isimdir. Koyu yesil/siyahimsi renkli,
normal diskiva gore daha kivamhdir ve 3-5 giin i¢inde bebek normal digkilamaya baslar)
ileusu sorumludur. Normal sartlarda bebeklerin ilk 24 saatte. en geg 48 saatte ilk diskilarim
yvapmalart beklenir. Mekonyum ileuslu hastalarin ¢cogunlugunda ise neden KF’tir. Tikanma
kalm bagirsak diizeyinde de olabilir (mekonyum tikag sendromu). Nedeni, koyu-yapiskan
mekonyuma bagh olarak bagirsagim tikanmasidir. Sonucta bebek dogumdan hemen sonra
bagirsak tikanmast bulgulariyla gelir; siyah renkli ilk diskr cikisi goriilmez veya gecikir, karin
sisfgergindir, zamanla bebek safrall ya da safrasiz kusmaya baslar. Tam klinik bulgular ve diiz
karin grafisiyle konulur. Tibbi olarak tedavi edilemezse cerrahi olarak tedavi edilir.

Distal intestinal ttkamkhk sendromu

Koyulasmis-yapiskan diskim ince bagirsagm son boliimii‘kalin bagirsagin ilk bolimiint
tikamasma baghdir. Goriilme sikhigr yasla birlikte artar. Hastalarin  yaklasik yarisinda

tekrarlayict ozelliktedir ve neredeyse hemen hepsinde pankreas vetmezligi vardir. Akut (ani
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baslangich) va da kronik (uzun stire yakinma olmasi) bir tablo ile gelebilir. Kronik sckh
tekrarlayan, kramp tarz1 karmn agnist ile karakterizedir. fstah azalnusur, karin gergindir, kusma
nadirdir ve bagirsak tikanikhigim distindiirecek  sckilde diskilama sayist azalir. Karin
muayenesinde sag alt bélimde kitle ele gelebilir. Ani baslayanlarda karin sisligi, safrah
kusma ve bagirsak tikanmasi bulgulart vardir, apandisit ile kansabilir. Tedavisinde agizdan
verilecek polietilen glikol (elektrolitli) soliisyonu (kabizhik tedavisinde kullamlan bir ilag)
ctkilidir fakat tam tikaniklik oldugunda verilmemelidir. Tam tikamklik ciddi bir durumdur ve
hasta vatirtlarak tedavi edilmelidir. Tekrarmin énlenmesinde pankreatik enzim replasman
tedavisine tam olarak uyulmasi ve diizenli ozmotik laksatif (kabizlik tedavisinde kullanilan)
ilaglar kullanilmasi énemlidir. Yine KF hastalarmda sik gériilen kabizliktan ayirmalidir.
Kabizlik kalin bagirsagin hastahgidir ve diski birikimi daha ileridedir.

Kronik karin agrisi

KF'li cocuklarin varidan fazlas: ve eriskinlerin Ggte birt kronik karin agrisindan yakanirlar.
Cok sayida nedeni vardir ve nedene gére agrimin yeri, siddeti, karakteri degisir. Sadece karin

ici organlara bagl olarak degil pnémoni gibi akeigere bagh nedenlerle de olabilir. Baslica

nedenleri olarak GOR, pankreatit, mide veya onikiparmak bagirsaginda ilser, gastrit,

pnémoni, apandisit

kizlarda yumurtahiklarla ilgili sorunlar, distal intestinal tikamkhk

»

sendromu, kabizlik, idrara yolu enfeksivonlar ve karaciger hastahklari sayilabilir.

Rektal prolapsus

KF’nin ilk bulgusu olabilen rektal prolapsus (makatin disar ¢ikmasi/sarkmasi) genellikle ilk
vastan sonra (1-2,5 wyas arasi) gortlir ve gortilme sikhgr eskiye gore azalmistr (%5
civarindadir). Nedeni malniitrisvon. hacimh diskilama, ¢esitli nedenlere bagh olarak artimis
karm i¢i basmeidir (¢ogunlukla kronik oksiiriik ve kabizliga bagh olarak). Cocuk doktora
getirilinceye kadar kitle genellikle kendiliginden iceri girer. Diizelmediyse parmakla iceriye
itilir. Eger aradan uzun siire geemisse dokuda ddem, hatta yaralar gelisebilir ve icerive
ittirmek zor olabilir. Diskiyla yag kaybi kontroltniin yetersiz olmast nedeniyle oldugu
dustintilmektedir ve pankreatik enzim replasmani ile olusmas: 6nlenebilir. Eslik eden kabizlik
varsa o da tedavi edilmelidir. Belirtiler genellikle gecicidir ve sikhkla S yasma kadar
kaybolur.

invajinasyon (bagirsaklarin ig-ice girmesi)

nvajinasyon KF’li hastalarm %1% inden azinda goriiliir. Hastalar klinige siddetli kolik
scklinde karin agrisi, kusma, kanli diski, ele gelen kitle ile gelirler. Nedeni koyulasmis

diskinin bagirsak harcketlerini etkilemesi veyva lenf dokularinda biiyiime olabilir. Distal
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intestinal tikanikhik sendromu ve karmn agnst vapan diZer nedenlerden ayirict tamsi
yaptimahdir.

Diger

KF’li hastalarda mide asidi artimis ve onikiparmak badirsaginda bikarbonat salgisi azalmistir.
Buna baglt olarak mide ve onikiparmak bagirsaginda dlserler olusabilir. Kabizhk bu
hastalarda sikhkla gorillen bir bagka sindirim sistemi sorunudur. Beslenme ve ozmotik

laksatifler tedavide dnemli yer tutar.

Pankreas

Pankreatik hastalik daha anne karninda baslamaktadir ve yenidogan déneminde hastalarin
%%40-50’sinde  pankreas  yetmezligi vardir, Zamanla  hastalann %85-90"inda pankreas
vetmezligi gelisir. Pankreas yetmezligiyle birlikte besin dgelerinin sindirimi ve emilimi
azalarak beslenme vetersizligine vol acar. Pankreatik yetmezlik uygun sekilde tedavi ve takip
cdilmez ise beslenme ve biiyiimenin olumsuz etkilenmesine neden olarak hastahi@in gidisatim
olumsuz yonde etkiler. Pankreatik yetmezlik varhginda normal beslenme durumunu ve
biiylimevi saglamak i¢in pankreas enzimlerinin ve vagda eriyven vitaminlerin agiz voluyla
verilmesi gereklidir. Pankreasin ¢alismast veterli olan hastalarda ise akut pankreatit ataklar
ve kronik pankreatit gelisebilir. Pankreatik yetmezligi olan hastalarda pankreatit tablosuna
neden olabilecek doku olmadi@indan pankreatit gériilmez. Pankreatit varhiginda karin agrisi
(6zellikle karnm Gst bolgelerinde). sirta vuran kusak tarzi agri. istahsizhik. bulanti. kusma ve
serum amilaz ve lipaz de@erlerinde yiikseklik gorilir. Yas ilerledik¢e  pankreas
zedelenmesinin artmasiyla birlikte pankreasin i¢ salgist olan insiilin salgis1 da yetersiz hale
gelir ve hastalarda buna bagh divabet ortaya ¢ikabilir. KF'lI hastalarin pankreaslarinda

degisen say1 ve boyutlarda kistler olusabilir.

Karaciger ve safra yollar tutulumu

Karaciger ve safra yollar hastaliklart KF'li ¢ocuklarda gelisen énemli bir komplikasyondur.
Karaciger etkilenmesi genellikle yasamin ilk 10-15 yilinda gelisir ve bu dénem i¢inde belli bir
vas grubunda sikhigr artip azalmaz. Bununla birlikte karaciger hastahigi eriskin dénemde de
baslayabilir. Ay akciger ve solunum yolu salgilarinda oldugu gibi karacigerde tretilen safra
salgisi da kovulasmis ve akiskanligi azalmistir, Sonugta safra kanallar bu koyulasmus safra ile
tikanir. Tikanma sonucu karaciger i¢inde biriken saframin icerigindeki toksik &zellikteki

maddeler karaciger hiicrelerine hasar vererek hastah@in karaciger bulgularina neden olur.
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Yenidogan sarii@ nadir olup karaciger hastah@min en erken bulgusudur. Vakalarin
%%507sinde mekonyum ileusu ve damardan beslenme 6ykiisii ile birliktedir. Hastalarda sarilik,
acik renk diskr (kirli beyaz-gri, kiil rengi) ve karaciger/dalak biiyiikliigii olup, bazen karaciger
disi safra yollarimin hastahiklarr ile karisabilmektedir. Sarihik hastalarin biyiik bir kisminda
kendiliginden gerileyerek diizelir.

Belirtisiz karaciger enzim viiksekligi sik gortilen bir durumdur. Hastanin bir yakimmasi
olmaksizin tarama icin bakilan karaciger enzimlerinden alanin (ALT) ve aspartat transaminaz
(AST), alkalen fosfataz (ALP) ve gama-glutamil transpeptidaz (GGT) diizeyleri yiiksek
bulunabilir. On iki yas itibariyle KF'li ¢ocuklarin yarrya yakininda karaciger enzimlerinde
anormallik  bildirilmistir. Hastah@in seyri sirasida, ozellikle de pulmoner alevlenme
donemlerinde veya ila¢ kullanimina bagh olarak karaciger enzimlerinde gecici yikseklikler
saptanabilir.

Karaciger yaglanmasi KF’li hastalarda herhangi bir yasta %23-70 oraninda tanimlanmistir.
Genellikle  beslenmesi  iyi  olmayan hastalarda  yumusak karaciger biytklagi ile
karakterizedir. Ultrasonografide karaciger yaglanmasi fark edilebilir. Birlikte karaciger
enzimleri de yiiksek olabilir.

Fokal biliyer siroz (karaciderin degisik bolgelerinde baslayan safra yollart harabiyetine bagh
siroz) KF'e 6zgii bir durumdur. Klinik bulgu olmayabilir veva ¢ok azdir. Yillar i¢inde tiim
karacigeri tutan siroza ilerleyerek siroza ve portal hipertansivona bagh belirti ve bulgulara
neden olabilir; kanh kusma, siyah renkte diskilama, demir eksikligine bagh kansizhik, asit,
dalak biiytimesi, kanamaya egilim gézlenir. Hastalarim ©020-30"unda fokal biliyer siroz
gelisirken siddetli karaciger hastaligi hastalarin %35-10"unda bildirilmistir.

Safra yollarinda tas (kolelitivazis) veva safra ¢camuru olusmasi nadir olmayip hastalarin
dortte birinde gortilebilir. Genellikle belirti vermez ve goriintiileme yontemleri sirasinda
saptanir. Bazen karin sag tist bolgesinde veya sag omuzda agri, sarilik, bulanti, kusma, kasinti,
ALP, GGT, biliriibin yiiksekligi yapabilir.

Safra kesesinin kiiciik olmasi, safra vollarinda darlhik ve genislemelerin olusmasi KF’li

hastalarda goriilebilecek diger safra yolu sorunlaridir.

KF’li hastalarda karaciger hastaliginin erken tamsi erken dénemde lezyonlarm geri dénebilir
olmasi nedeniyle énemlidir. KF hastalarinda karaciger tutulumu ¢ogunlukla belirtisiz seyreder
ve hastalar belirgin karaciger hasar gelisene kadar uzun stire belirtisiz kalabilir. Karaciger
hastahigimin en sik gérilen bulgusu muayenede saptanan karaciger bitytkliigtidir. Karaciger

hastahigr acisindan hastalarin yillik olarak taranmasi gerekir. Yillik kontrollerde ayrintili fizik
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muayene yapilarak karaci@er biiviimes: olup olmadigma bakilmah, karaciger fonksiyon
testleri ve karin ultrasonografisi degerlendirilmelidir. KF’'de karaciger hastaligma yoénelik
tedavinin - amact devam eden hepatik zedelenmeyi, portal hipertansivon ve siroz
komplikasyonlarin onlemektir. Oral safra asit tedavisi KF'li karaciger hastalarinda halen
kullanilan tek uygun tedavi vaklasimidir. Bir safra asidi olan ursodeoksikolik asit yararh
etkilerini degisik mekanizmalar tizerinden gésterir. KF'de karaciger hastahgmm izlem ve
tedavisinde en onemli unsur normal beslenmenin saglanmasidir. Beslenme hedeflerine
ulasilamayan hastalara oral beslenme takviyeleri ve tiiple beslenme dnerilebilir. Siroz ve
portal hipertansiyon gelisen hastalarin yemek borusu ve mide girisinde gelisebilen varisler
agisindan st endoskopi ile degerlendirilmesi  gerekebilir. Karaciger vyetmezligi gelisen

hastalar karaciger nakli acisindan degerlendirilmelidir.
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KISTIK FIBROZIS BESLENMESINDE PRATIK NOKTALAR

Uzm. Diyetisyen Damla Kalkan!
Prof, Dr. Giilden Kéksal®

! Hacettepe Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Beslenme ve Diyet Unitesi
* Hasan Kalyoncu Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Beslenme ve Divetetik Béliimii

Kistik fibrozis (KF) hastaligi beyaz wkta yaygm olarak gériilen tedavideki basart ile yasam
stiresi uzayan kahtimsal genetik bir hastaliktir. Kistik fibrozisli hastalarda besinlerin sindirim
ve emilim bozuklugu siktir ve buna bagh olarak koti ve dengesiz  beslenme
(malniitrisyon)/bityiime geriligi sik gortilmektedir, Ulkemizdeki KF’li hastalarin, gecmis yillara
gdre azalmakla birlikte, yvansinda malntitrisyon veya malniitrisyon riski vardir. Kistik fibroziste
malniitrisyon nedenleri sunlardir;

|-Malabsorpsivon (yetersiz emilim); pankreatik yetmezlik (lipaz, bikarbonat), karaciger
tutulumu olmasi, gecirilen cerrahi girisimlere bagh (kisa bagirsak, bagirsak darhiklarr).
2-Artmis enerji kaybi; inflamasyon, asir balgam, glikoziiri (idrarla scker kaybi-endokrin
yetmezlik oldugunda).

3-Artmis enerji gereksinimi; ayni yas ve cinsiyetteki saghkl cocuklarm 1.1-2.0 kati daha ¢ok
enerjiye gereksinim duyarlar.

4-Azalmis alim; gtinliik enerji almi normal bireylerden daha ¢ok olmasi énerilirken KF’li
hastalarda giinlilk alim sik gegirilen enfeksiyonlara bagli olarak azalmistir, Istahsizlik,
beslenme bozukluklari, depresyon, ebeveynle catisma, 6zofajit, gaz ve karin agrisi, bagirsak
tikanikliklari, cok kati olarak uygulanan yvag kisitlamast, ilaglar, akciger inflamasyonu. kendini
kotli hissetme alimi azaltan nedenlerdir.

S-Karaciger hastalig1 ve safra tuzlan kaybi.

6-KF-iliskisi diyabet.

Daha yenidogan déneminde hastalarin %50°den fazlasinda pankreatik yetmezlik vardir ve yas
biiytidiikce pankreas harabiyetinin devam etmesi nedeniyle bu oran artar. Pankreas yetmezligi
olan hastalarda diskida yag kaybi %640 civarindadir ve bazen bu durum %3507yi asabilir. Nitrojen
kaybi da %50 civarindadar.

Kistik fibrozisli hastalarin tibbi beslenme tedavisindeki amaglar: Bireyin normal/normale yakin
biiylimesini saglamak (bireyde k&tii ve yetersiz beslenme tablosu adi verilen malniitrisyon
durumunu olusturmamak), artan enerji gereksinmesini karsilamak, emilim yetersizlifini en az
diizeve indirerek diskivla enerji kaybinmn azalmasimi saglamalk, ter ile kaybolan maddeleri

(elektrolitlert) yerine koymak, hastanin yasina, klinik bulgularina gore en iy1 beslenme
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durumunu saglamak, hastay1 belirli araliklarla izleyerek besin gereksinimlerini her yeni duruma
gore ayarlamak olarak sayilabilir. Bu amaglara ulasmak i¢in en énemli nokta diyetin kisiyve
6zel diizenlenmesi yaninda, pankreas vetmezligi olan hastalarda mutlaka pankreas enzim
desteginin yapilmasidir (enzim yerine koyma tedavisi- enzim tedavisi).

Her kontrolde mutlaka hastanm boyu ve agirh@ élgiilmelidir. Olgiilen boy ve agirlik degerleri
kullanilarak hastanin boya gore vicut agirhig (<2 yas) ve viicut kiitle indeksi (= 2 vyas)
hesaplanir. Yasa gore agirhik ve yasa gore boy degerleri normal smirlarda olmak sartivla KF
hastalarinda amag ¢ocuklarda boya gore agirlik veya viicut kiitle indeks degerlerini 50.persentil
dederinin tizerinde (ayni yast ve cinsteki 100 ¢ocuk géz éniine alindiginda en ivi ilk 50 arasinda
olmak), eriskin erkeklerde =23 ve kadinlarda =22 olmasini saglamaktir. Bu degerlerin altinda
olanlar beslenme agisindan risk altinda beslenmenin  yetersiz olarak  degerlendirilirler.
Beslenme durumu ile akeiger islevleri arasinda dogrudan ve yvakin bir baglanti vardir. Akciger
islevlerinin saglikli olabilmest icin sik gecirilen enfeksiyonlart 6nlenmeli ve tedavi edilmelidir.
Son donemde yenidogan taramasinin baslamasi, pankreatik yetmezligi tanisinin daha erken
konulmasi ve enzim replasman tedavisinin baslanmasi, tiiple beslenme dahil etkin beslenme
planlamasinim yvapilmasi. beslenmenin éneminin anlasiimasiyla antropometrik élgtimlerin daha
stk yapilmasi ve yetersiz beslenme durumunda erken 6nlem alinmasi, kalori yvogun beslenme

yvapiimasi yaninda kistik fibroz transmembran diizenleyici yiiksek etkili modulatdr tedavisinin

tilkemizde de kullanilmaya baslanmasi ile birlikte fazla kilolu/sisman hasta sayisinda da artis
gortilmektedir. Bu nedenle enerji hesaplamasi yaparken hastanin antropometrik élgtimlert de
dikkate alinmali ve sadece enerji degil saghkli bir besin 6gest dagiliminin da olmasina dikkat
edilmelidir.

Yasa gruplarina gire beslenme dnerileri

0-2 Yas

Bu dénem enerji gereksiniminin fazla ve biiviime hizimin yiiksek oldugu bir dénemdir. Bebeklik
ddneminde anne sitii ile beslenme en az 12 ay onerilmeli ve ¢k besinlere zamamnda
gecilmelidir. 11k 6 ay sadece anne siitii yeterlidir. Anne siitiiniin yeterli olmadigi va da
verilemedigi durumlarda inek sttt bazh mamalar ayina ve agirh@ima uygun olarak verilmelidir.
Orta zincirli yag asitlerini iceren 6zel mamalar kolay emilimi ve yararlan acisindan verilmesi
beslenmenin dogru yapilmas: ilkelerindendir ve énemlidir.

Orta zineirli trigliserit iceren mamalar ancak kolestazisi (karaciger tutulumu) olan ya da diskida
vag kaybi kontrol edilemeyen hastalarda gereklidir. Agirlik kazanum iyi degilse enerji destek

triinleri eklenebilir.
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Verilen giinliik beslenme 6nerilert ile birhkte pankreas enzim destegi saglanmalidir. Pankreas
yetmezligi derecesi hastadan hastaya farklilik gosterebilir. Bu nedenle verilecek enzim
diizeyleri hastanin bulgularina gore (kilo almasi, diskilama sayisi, diskinin 6zellikleri, karinda
gaz olmasi) diizenlenir. Bebeklerde her emzirmeden/mamadan (120 mL) énee 2.000-4.000
Gnite (veya 250-500 tinite kg agirhik bagina) lipaz verilmelidir (Lipaz yag sindirimi i¢in gerekli
enzimdir). Cocuk biiyiidiikge enzim dozu 6giin basina 1.000 tinite/kg olarak ayarlanabilir. Ara
dgiinlerde yari dozda enzim verilmelidir.

Bu onlemlere karsin yeterli agirhk kazanimi olmazsa enerji yogunlugu yiiksek (1.0-1.5
kkal/mL) agizdan destek tiriinleri veya kisa stireli enteral (tiiple) beslenme diistiniilebilir. Genel
olarak uygulanan beslenme destegi ile hastalar uygun enerji. vitamin-mineral gereksinimleri
karsilandigi icin ve pankreas enzim destegiyle mizla diizelmektedir.

3-5 Yas

Bu vas grubunda yasa gore agirh@im =10 persentil ve ayni zamanda viicut kiitle indeksinin =50
persentil olmasi saglanmahdir. Bu ddnemde ev yemekleri, destekleyici mama ve enteral
triinler, enerji ve proteinden, vitamin ve mineralden zengin besinler verilmelidir. Bu nedenle
uzman bir diyetisvenden vardim alarak ¢ocugun enerji dengesi ve besin gereksinimlerinin
karsilanmasi saglanmalidir.

6-12 Yas

Bu dénemde ¢ocuk divet ve giinliik aktivite konusunda daha ¢ok bilinglidir. Fakat yine de besin
secimlerinde vasitlarinin etkisi altinda kalabilmektedir, Okula basladiklar i¢in 6@retmenleri ve
okul idaresi hastalik konusunda bilgilendirilmeli ve isbirlikleri saglanmalidir.

Okulda beslenmesi gereken ¢ocuklarda besinlerin yeterli tiiketimi ve pankreas enzimlerini ahp
almadigmm izleminde simf dgretmeni ile isbirligi ¢ok onemlidir. Besinlerin dgtinlerdeki
dengeli dagilimi, kahvalti, 6gle, aksam ve ara 6gtinlerle besin alimi desteklenmeli, ¢ocuk eger
yasitlarindan kiictik ise dzellikle enteral beslenme {irtinleri gece beslenmesinde kullanilmalidir.
Ozellikle yetersiz beslenen ve zayif KF'li gocuklarda gece beslenmesi bityiimeyi vakalama ve
stk gegirilen atesli hastaliklarim dnlenmesi agisindan énemlidir ve dikkate alinmahdir.
Ergenlik Dinemi

Bu grup cocuklarda hizhi biiyiime ve fiziksel aktivitenin artmasi ile enerji gereksinimi
artmaktadir. Bitylime geriligi olan hastalarda cinsel gelisimin gecikmesi duygusal olarak stres
varatabilir, Hastaligi kabullenmeme (inkar etme) ve tedaviyi aksatma sorunu yasanabilir. Bu
nedenle beslenme ve biiytime durumu tic ayda bir izlenmelidir. Uygulanmakta olan beslenme
programina ek olarak hizh biiviimenin getirdigi beslenme desteklen saglanmahdir. Bu dénemde

ortaya ¢ikabilecek insiiline bagh divabetin tamist ve uygun sekilde tedavisi dnemlidir.
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friskin Dinem

Akciger bulgular agir degilse ve yeterli enerji destegi verilebilmisse genellikle biiytime geriligi
olmadan eriskinlige ulasabilirler. Biiviime geriligi varsa hastanin enerji alimi, bagirsaklardan
emilim derecesi, enerji harcamasi, psikolojik ve ailevi sorunlar gézden gecirilmeli, gerekiyorsa
giinliik beslenme programi ve verilen enzim dozu veniden ayarlanmalidir.

Tiim yas gruplarinda giinliik enerjinin %40-50"si karbonhidratlardan, %15-20si proteinden ve
%35-40"1 yaglardan gelmelidir. Yag emilimi azalmis diyerek bu cocuklara diisiik yagh ve
kalorili yivecek vermekten kacinmalidir. Hatta normalden daha fazla yag (efinliik kalorinin
%635-40"1) ve yviitksek ve ivi kalite proteinli (giinliik Gnerilen protein miktarinin %350-100 ¢ogu)
bir diyet programi diizenlenmelidir. Enerji aliminimn yeterli olup olmadigr aralikh élctimlerle
degerlendirilmelidir.

Vitamin ve tuz destegi

Enerji yanmda bir yag emilim bozuklugu olan bu hastalikta, yagda eriyven vitaminlerin (A, D,
E, Ky emilimi de etkileneceginden, bu hastalara eksik olan bu vitaminlerin destegi yapilmah ve
yeterlilik durumlart degerlendirilmelidir. KF’li bireyler kalsiyum, demir, ¢inko, sodyum,
potasyum, klor, magnezyum eksikligine karsi da duyarlidir ve bu acidan izlenmelidirler. oldugu
Tiim KF’li bireylere tuz destedi yapilmahdir. Kisive, mevsime ve aktiviteye gore degismekle
birlikte giinliik alinmas: dnerilen tuz miktary; 0-6 ay arasinda 0,5 gram: 6-12 ay arasi | gram;
-5 yas aras1 2 gram ve daha biiytiklerde 3-5 gramdir. Sicak mevsimlerde ve ishal, atesli
hastaliklar gibi gereksinimin arttifi durumlarda daha yiiksek dozlara gerek olabilir.

KF'li bireylerde vag malabsorpsiyonundan baska laktoz ve siikroz (pancar sekeri) emilim
bozuklugu da olusabilir. Emilimdeki bu bozukluk (malabsorpsivonu) bakteriyel asirt cogalma

sonucu ishale neden olabilir.

Probivotik destegi

Probiyotikler sagligi korumada ve bazi hastaliklart 6nlemede rolii olan canli organizmalardir.
Zararh bakterilerin bagirsaklara gegisini engelleyerek bagirsaktaki mikrobiyal dengeyi saglar.
KF’li hastalarda antibiyotiklerin sik ve fazla kullanilmasi nedeni ile bagirsaklarda bulunan
mikroorganizma (mikrobiyotasida) dengesi bozulmakta ve sik, sayica fazla, yumusak kivamh
diskr goériilebilmektedir. Probiyotik kullanimi bagisikhk sistemini gii¢lendirmekte ve hastaliga
bagli enfeksiyon sikhgmi ve antibiyotik kullanimini azaltabilmektedir. Probiyotikler, KF'li
cocuklarda ve vyetiskinlerde fekal kalprotektini (bagirsak iltihabinin bir belirteci) azaltabilir.
Akeiger enfeksiyon alevlenmelerine etkisi siirhdir. Meveut veriler bu bakterilerin KF

tedavisinin temel unsurlar oldugunu géstermek i¢in yeterli degildir. Doktorunuz uygun

n
A



gordigiinde size kullanmamizi Gnerebilir. Dogal probiyotik kaynaklar yogurt, kefir gibi
fermente diriinlerdir. Bazi probiyotik iceren ticari hazir beslenme tiriinleri de vardir.

Pankreas enzim tedavisi

KF ile dogan bebeklerin %85-90"mnda pankreas yeterli enzim ve bikarbonat salgilamaz. Bu
durumdan en ¢ok yag olmak tizere protein ve karbonhidrat emilimi etkilenir. Besinler yeteri
kadar alinsa bile hastalar kilo alamaz, buylyemez; koti kokulu, yagl ishalleri olur ve gaz
cikarirlar. Enzim tedavisi ile vag emilimi %85-90"lara ulastirilmaya cahisihir.

Pankreas vetmezligi olan hastalarda standart dozda pankreas enzimlerini iceren ilaclarin her
beslenmede, onerilen dozda ve sekilde, yemege baslamadan hemen énce alinmasi gerekir.
Pankreas enzimi igeren ticari ilaclarin ayni isme sahip olduklar halde icerdikleri doz degisken
olabilir (Grnegin 10.000 tinite, 25.000 tnite gibi). Bu nedenle ilaclarin alinmasi sirasinda bu
cnzim dozlarina dikkat edilmelidir. Pankreas enzim tedavisi i¢in, mide asidinden korunan
kiictik topguklar halindeki pankreas enzimleri iceren ticari ilaglar tercih edilir.

Pankreas enzim cksikligi olan bebeklerin anne siiti veya mama alirken de pankreas enzim
tedavisi almalan gerckir. Baslangicta enzim dozu her beslenme dncesi 2.000 {inite lipaz (veya
500 tnite/kg agirlik basina) gibi baslanir. Bebegin gereksinimine gore bu doz ayarlanr.
Pankreas enzim tedavisi hemen yemek ile beraber verilir. Uzun stiren beslenmelerde ve tiiple
(enteral) beslenme durumunda bir kismi hemen yemek baslangicinda bir kismi yemek ortasinda
verilebilir. Tiiple beslenenler icin pompa setine takilan ve enzim iceren, beslenme siiresinee
dengeli olarak enzim saglayan kartujlar da ticari olarak sunulmustur.

Enzim igeren kapsiiller ¢ignenmemelidir. Top¢uklar ezilmemelidir. Kapsiil yutulamiyorsa
icerigi (kiiciik topeuklar) ¢ok az meyve suyu, su veva meyve piresi ile kanstirilip
yutturulmalidir. Bunun disinda topcuklar besinlerle karistinlmamahdir.

Enzimin, sadece basit karbonhidratlarin (meyve suyu. sekerlemeler, meyve gibi) alinacag
Ggtnlerde verilmesine gerek voktur., Orta zincirli vag asidi alan hastalar da mutlaka enzim
tedavisi almahdirlar.

Uygulama sonrast agizda enzim graniillerin kalip kalmadigima bakmak gerekir. Kalan enzim
parcalarn agizda iilserlere neden olabilir.

Gereksiz olarak yvitksek dozda enzim alinmast zararh olabilir. Giinltik 10.000 tinite/kg lipaz’dan
daha yiiksek dozlardan kaginilmalidir. Ust doza ulasildign halde yeterli varar saglanamiyorsa
bunun bir nedeni azalmis bikarbonat salgilanmasma bagh olarak bagirsak asit miktarinm
artmasi olabilir. Asitten korunmali enzim topguklari, asit nedeni ile etkilerini kaybedebilirler.

Bu hastalara gerekirse mide asit salgisini azalticr ilaglar izleyen doktor taratindan baslanabilir.



Yeterli dozda enzim verilmesi beslenme durumunun saglanmasi icin hayati dnem tasimaktadir.
Biiylime ve beslenme durumu degerlendirilirken hastanin pankreas enzim destedi ihtiyaci
degerlendirilmelidir. Yeterli dozda enzim verilmediginin kanitlar olarak kokulu, cok miktarda
vagh diskilamanin devami, kilo alamama veya agirhk kaybina, karin agnsi, kétii kokulu gaz
cikartma ve aghk hissi sayilabilir. Hastanin viicut agirhgidaki degisim, ginlik diski sayisi,

yvagh diskilama. kabizlik vb. durumlarda hekim kontroliinde enzim dozunda degisim yapilabilir.

Kistik fibroz transmembran dizenleyici yiksek etkili modilator tedavisi de solunum igin
harcanan enerjiyi azaltarak, koku/tat duyusunu iyilestirerek, istahi artirararak, bagirsaklardan
vag emilimini artirarak  sismanhiga egilimi artrmaktadir. Modiilatér  tedavi  pankreatik
yetmezlikte de diizelme iyilesme yapmakta ve bu nedenle enzim gereksinimi azalabilmektedir.

Bu konuda doktorlarinmz size gerekli bilgiyi vereceklerdir.

Beslenme destek iiriinleri ve enteral (tiiple) beslenme

Agizdan beslenmede sorunu olan (az besin tiiketimi. kot beslenme, vetersiz protein-enerji
alimi) hastalarda. enfeksiyon sikhiginm azaltlmasinda, hastanm kilo alimui ile yasitlarina gore
biiylime ve gelismesinin ¢ok geri kaldign durumlarda destek saglanmahdir. Bu destek dneelikle
gtinliik beslenme programi yaninda verilecck 6zel olarak hazirlanmis beslenme destek tirtinleri
ile saglanir. KF hastalar veva gercksinimi olan diger hastalarda giinliik alinan kalort miktarini
artirmaya yardim etmek amaciyla hazirlannus,  yiiksek kalori igeren (1-1.5 kkal/mL)
destekleyici ticari Grinler bulunmaktadir. Doktorunuz ve diyetisyeniniz gerekli gordiiklerinde
bu tirtinleri almamzi dnerebilirler. Bu tirtinleri alirken unutulmamasi gereken nokta bunlarin
sadece destek amach olduklart ve asil yemegin verine gecmeyecekleridir.

Agizdan destek dirtinleriyle de yeterli biiytimesi saglanamayan cocuklarda tiple (enteral)
beslenme 6nerilir. Normal bliylime ve gelismeyi saglamak i¢in besin dgelerinin bir tiip yoluyla
(burundan mideye; nazogastrik sonda veya uzun siire tiple beslenme gereksinimi olanlarda
gastrostomi-karm 6n duvarindan dogrudan mideye sonda verlestirilmesi-) sindirim sistemine
verilmesine enteral beslenme denir. Kisa siireli destek i¢in burun voluyla mideye verlestirilen
(nazogastrik) tiipler kullanihirken daha uzun siire (8-12 haftadan uzun) enteral beslenmesi
gereken kisilerde gastrostomi tiipleri tercih edilir. Yerlestirme yontemi hastadan hastaya
dedisebilir ve bu konuda doktorunuz sizinle birlikte karar verecektir, Enteral beslenmeye karar
verildikten sonra giinliik verilmesi planlanan enerjinin ve diger gerckh besinlerin énemli bir
miktart bu yolla verilmelidir. Tiple beslenirken de agizdan beslenmeye devam etmenizde bir

sakinca yvoktur. Enteral beslenme ile planlanan miktar daha ¢ok uykuda gegen stirede verilir

n
~1



(KF’li hastalarda gece enerji harcamasi diger bireylere oranla daha vyiiksektir). Bu amagla

genellikle kalorik yogunlugu yiiksek (1,0-1,5 kkal/mL) 6zel destek uriinleri tercih edilir.

Infiizyona baslarken ve ortada ya da sonda enzim tedavisi verilmelidir.

Besinleri hazirlarken dikkat edilmesi gereken temizlik kurallar

I. Cocuklarimza besin hazirlamadan dnee mutlaka ellerinizi su ve sabun ile yikayimz,

2. Cocuklanmza ellerini yikama konusunda uygun egitimi veriniz.

3. Yemek hazirlamada kullandigimiz besinleri uygun ortamlarda saklayiniz.

4. Verilen sular temiz olmahdir. Bebeklere vereceginiz su mutlaka kaynatilmis ihitilnus su
olmalidir.

5. Yemegi hazirlayacagimiz kabm ve hazirlama ortaminin temiz olmasima ¢ok dilkkat ediniz.

6. Besinlerinizi pisirdikten sonra uygun sicakhiga ulastiima emin olunuz. Yumurta, et, balik,

tavuk gibi Griinleri oda 1s1sinda uzun stire bekletmeyiniz.

7. Cok kirli, camurlu. toprakh sebze, meyve satin almayimz. Meyve ve sebzelert pisirmeden

dnce bol su ile yikayimiz, daha sonra ayiklayiniz.

8. Dis kismi bombe yapmis ve evde yapilmus konserve kullanmaymiz,

9. Cop ve yiyeceklert bir arada tutmayiniz,

10. Dondurulmus besinleri sicak ortamda ¢ézdirmeyiniz.

11. Yemekleri suda, buharl tencerede, firinda ve 1zgarada pisiriniz

12. Hastalarin enerji alimindaki yetersizligin diger nedeni ise hastalarda yaygin goriilen 63iin

atlama durumudur. Istahsizlik ve besin segiminde lezzet duygusunun azalmasi nedeniyle 6giin
atlama yetersiz beslenmeye neden olmaktadir. Genellikle G¢ ana, ki ara 6giin ¢ok zayif ve

istahsiz cocuklarda gece beslenme destegi verilmesi dnemlidir.

Son yillarda obezite KF hastalarinda da giderek artmaktadir. Bu hastalar genel olarak
malniitrisyon riski altinda olmasina ragmen tedaviye baslandiktan sonra asin beslenme ile
obezite de gériilebilmektedir. Obezite: hiperlipidemi, instilin direnci, kardiyovaskiiler hastalik
riskint artirabilir. KF'1i hastanin yasam kalitesini azaltacak bu riskler nedeniyle hastalarin belirli
araliklarla bityimenin izlemi ve beslenme durumunun degerlendirilmesi énemlidir. Sonug
olarak hastanin vasma ve tedavinin uygulanmasina gore aylik, ticer aylik ve villik kontrollerde
biiylime egrisi, agirlik, boy ve diger antropometrik dletimlerin alinmasi ve divetin gtinliik enerji
ttketimi, sindirim, emilim ve diskida yag incelemesi yapilarak diizenlenmesi gerekmektedir.
KF’li bireylerin tibbi beslenme tedavileri: hasta bireylerin yas, boy, beden dlctimleri, klinik

durumlan, fiziksel aktivite. yiyecek secimleri, besin titketebilme durumlar, ailenin sosyo-



ckonomik durumu, beslenme aliskanhiklan ve ekonomik olanaklart gdz Online alinarak bu

konuda uzmanlasmis diyetisyen tarafindan hazirlanmalidir.

KEF'li bireylerin erken tani ve uygun tedavi ile yasam siiresi ve kalitesi artirilmaktadir. Hastay1
ozel merkezlerde uzman doktor, diyet uzmani. fizyoterapist, hemsire, psikolog gibi 6zel bir
multidisipliner ekibin izlemesi, yeniliklere ve hastamn bulgularma gére tedavinin uygulanmasi
gerekmektedir. KF hasta ve ailesine hastahigr ve hastaligin tedavi ve ilerlemesine bagli olarak
beslenmenin etkisi ve énemi ayrintili anlatilmali ve egitim verilmelidir. Tedavi sirasinda
gereken durumlarda tibbi beslenme tedavisi egitimi tekrar edilmelidir. Cocugun anne-babasi ve

agretmeni de bu ekiple isbirligi yaparak egitilmelidir.
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KISTIK FIBROZIS ve ENDOKRIN SISTEM
Prof. Dr. Alev Oziin

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dah

Kistik fibrozis (KF) kronik bir hastaliktir ve seyvri boyunca viicutta bir ¢ok sistemi ilgilendiren bulgular
ortaya ¢tkmaktadir. KF'1i bireylerde solunum sistemi diginda mide bagirsak sitemi. endokrin sistem gibi
diger organ sistemlerl de degisik derecelerde etkilenir. Endokrin sisteme iliskin sorunlar, i¢ salg:
bezlerinin ¢alismasiyla ilgili hastaliklar kapsamaktadir. KI'de en sik gériilen endokrin sorunlar diyabet,

biiytime ve ergenlik gecikmesi, D vitamini eksikligi ve kemik mineralizasyonunda yetersizliktir.

Kistik fibrozis ve divabet

Pankreasin, bagirsakta sindirimi saglayan dis salgilari (sindirim enzimleri) disinda bir de i¢ salgist vardir.
“I¢ salgr” pankreas, tiroid bezi vb gesitli salgr bezlerinin firettigi ve dogrudan kan dolasimma gegerek,
dolasim yoluyla viicudun uzak bélgelerine tasinan ve etkilerini salgilandign yerden uzakta gisteren
protein yapisindaki salgilardir (hormonlar-i¢ salgilar). Pankreasta adaciklar halinde bulunan hiicre
gruplary, “insiilin” ve “glukagon™ adimi verdigimiz hormonlari iiretir; bu i¢ salgilar kan dolagimma gecerek
vicudun en uzak késelerine ulasir. Bu hormonlarin gérevi, gidalardan sindirim voluyla olusan ve kan
dolasimina gecen glukozun (seker)., hiiere ve dokulara girmesi, enerji i¢in kullanilmasi, karaciger ve kas
dokusunda depolanmasi ve islenmesini saglamakur. KF'li cocuk ve genglerde, pankreastaki dis salgilarin

koyulagmasi, daha énce de belirtildigi gibi, bu dis salgilarin pankreas kanalciklarmi tikamasma, sindirim
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icin gerekli dis salgilarin bagirsaga salgilanamamasma ve  bir siire sonra pankreas dokusunda
zedelenmeye yol agar. Pankreasta zaman i¢inde gelisen bu doku zedelenmesi, insiilin tiretip salgilayan
adacik hticrelerinin de zamanla zedelenmesine ve insiilin salgilama kapasitesinin diismesine neden olur.
Baska bir deyisle insiilin eksiklizgi gelismesine yol agar. insiilin cksikligi, gidalardan dolasima gegen
glukozun (seker) hiicre ve dokulara gegememesi. depolanamamast, enerji elde etmek ve depolamak icin
kullanilamamasma neden olur. Dokulara gecemeyen glukoz dolasimda giderek yiikselir ve diyabet
dedigimiz “kan sekeri yiiksekligi™ ortaya ¢ikar. Diyabet “varlik icinde yokluk™ olarak tammlanabilecek
bir tablodur. Kan sckeri yiiksek olmasina karsmn dolasimdaki seker enerji gercksinimini karsilamak tizere
kullamlamadigindan hiicreler achk ¢eker, o nedenle bu durumu varhk i¢inde yokluk olarak tamimhyoruz.

Bu durum diizeltilmeden siirerse kilo kaybi ve beslenme bozukluguna neden olur. KF'1i bireylerde zaten
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beslenme bozukluguna yatkmbk olmast nedemyle KL ile iligkili diyabet beslenme bozuklugunun
derecesini artirabilir. KF'de instlin eksikligi disinda divabete yol acan bir baska durum da insiilin
etkisizligidir (insiilinin etkisine direng). Enfeksivonlar, Gzellikle solunum yolu enfeksiyonlar, ayrea bazt
KEF’l bireylerde kullanilan glukokortikoidler (kortizon) insiilin etkisine direng yaratarak da kan sekerinin
vitkselmesine, divabete yol agabilir.
KF’c eslik eden diyabet “kistik fibrozis iliskili diyabet™ (KFID) olarak adlandirhr, KF'in en sik
karsilagilan komplikasyonlarmdandir; yas ilerledikee sikh@ artar. 10-14 yas arasinda %5 oraninda, 15-
19 vag arasinda %13 oraminda goriilir. 20 vasindan sonra KF’1i bireylerin % 40°dan fazlasinda divabet
earilir.
KF’e bagh divabet bulgulari silik oldugundan fark edilmesi glictir. Cok su i¢me. sik idrar yapma. yeterli
gida tiiketilmesine karsin kilo alamama, biiylimenin yavaglamasi. ergenligin gecikmesi ve solunum
fonksiyonlaninda nedeni agiklanamayan bozulma gibi bulgular KF'li bireylerin diyabet agisidan
degerlendirilmesini gerektirir. Bu yakimmalar kolay fark edilmediginden ve KF'li ¢cocuk ve genglerde 10
yastan itibaren divabet sikhigr arttigidan pek ¢ok merkezde 10 yasindan baslayarak KF’li bireylere seker
yiikleme testi vapilarak diyabet agismdan taranir. Bunun disinda aralikh kan sekeri életimleri de divabet
tamisinda kullanilabilmektedir. Buna gire:

1. iki veya daha fazla 6l¢timde aglik (plazma) glukoz diizeyinin = 126 mg/dl olmast

2. [ki veya daha fazla élgiimde rastgele alinan kan drneginde glukoz diizevinin = 200 mg/dl olmasi

3. Aglikta (plazma) glukoz diizeyi = 126 mg/dl yani sira rastgele alman kan omeginde glukoz

diizeyinin = 200 mg/dl olmas:
4. Glikozillenmiy hemoglobin orani (HbAlc) 26,5 olmasi (HbAle nin bu diizeyin altnda olmasi
KFID tanisint dislamaz)

5. Agizdan seker yiikleme testinde® 2. saat glukoz diizeyinin = 200 mg/dl olmast
tan: koydurucudur.
*Agizdan seker viikleme testi, sabah a¢ karnina test icin doktorunuzun belirledigi miktarda sekerli
cozeltiyl (limonata. vb) ictikten sonra diizenli araliklarla kanda seker dl¢timii yapilarak uy gulanan standart

bir testlir.

KF’ye 6zgli bazi durumlarda diyabet tanist aralikh kan sckeri §l¢timleriyle konabilir.
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1. Akut hastahk (evde ya da hastanede damar yolundan antibiyotik ya da afizdan/damardan
glukokortikoid kullamimi) sirasinda 48 saat devam eden ag¢lik kan glukozunun =126 mg/dl, tokluk
(vemekten 2 saat sonra) plazma glukozunun = 200 mg/dl olmast

2. Bagirsaga sirekli drip besleme uyvgulanan KF'li bireylerde KFID tamst iki farkh giinde,
beslenmenin ortasinda ya da drip inflizyvondan hemen sonra plazma glukoz diizeyinin = 200 mg/dl
olmast ile diyabet tanisi konur.

KF'li bireylerde diyabet ortava ¢ikmast kilo kaybi. beslenme bozukluguna yol agmakla kalmaz avm
zamanda solunum fonksiyonlarinda da bozulma gériilebilir. Bunun birden cok nedeni vardir. Insilin
vetersizliginin, beslenme ve kas kitlesi Gzerine olumsuz etki gdstermesi solunum kaslarinin zayiflamasina
ve solunum islevinin tam gerceklesememesine yol agar. Ayrica kan sekerinin yitkselmesi akcigerlerde
mikroorganizmalarin kolayca cogalmasina firsat veren bir ortam olusturur. Hem beslenme bozuklugunun
dniine geemek hem de solunum sistemi alevlenme ve enfeksiyonlarmi Gnlemek igin diyabetin iyi tedavi

edilmesi gerekir. Ayrica insiilin anabolik (doku yapimini artiran, uyaran) bir hormon oldugundan, insiilin

uveulamasi kilo alimina yol agarak beslenme durumunun daha hizli diizelmesine katkida bulunur. Sonug
olarak deri altina ince insiilin kalemleriyle instilin uygulamas: ve beslenmenin diizenlenmesi KF iligkili

diyabet (KFID) tedavisinin temelini olusturur,

KF'li cocuk ve genglerin giinliik enerji gereksinimleri ayni vas ve cinsiyette diger ¢ocuk ve genclerden
daha fazladir. O nedenle KFID’in tedavisinde beslenme yaklagiminda fazla kiloluluk soz konusu olmadig
siirece kalori kisitlamast yapilmaz. Ozellikle vurgulamamiz gerekir ki KE'li bireylerdeki diyabel,
eriskinlerde daha sik gordiigiimiiz ve Tip 2 diyabet adimi verdigimiz durumdan farkhidir; eriskinlerde Tip

2 diyabet tedavisinin dnemli taraflarindan birisi divet uygulanmasidir, oysa KFID de gida tiiketiminin
kisitlanmasi, diyvet vapilmast uygun degildir. Zaman zaman KF'li ¢cocuk ve genglerde kan sckeri
viiksekligl ortaya ciktiginda, ailelerimizin, ¢evrelerinden duyduklarindan yola ¢ikarak ¢ocuklarnmin gida

titketimini, dzellikle karbonhidrat (KHO) tiketimini azaltarak kan sekerini normale getirmeve gayret
ettiklerine tanik olabiliyoruz. Oysa bu ¢ok yanhstir. Bunun disinda KF1i bireylerin giinliik tuz ve protein
gercksinimi de vasitlarindan ve erigkinlerden fazladir. Tuz ve protein tiketiminin de kisitlanmasi uygun

degildir. KFID’li bireylerde beslenme planlamasi icin cocuk ve gencin beslenme durumuna gére

tiiketmesi gereken giinliik enerji miktart ve buna gre ginltk karbohidrat, vag ve protein tiketimi

hesaplamr (Tablo 1). Ogiinlerde titketilecek KHO miktart ve kan sekerine gore insiilin miktar hesaplanir
ve deri altindan instilin kalemivle “hizh etkili insiilin™ olarak uyeulanir. Bu uygulama da pek cok eriskin

Tip 2 divabetli bireyin tedavisinden farkhidir. KFID gelisiminde ana neden insiilin cksikligi oldugundan
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tedavide instilin kullanilmas: gerekir; eriskin diyabetlilerde uygulanan agizdan alinan divabet ilaglar

KFiD de kullanilmaz.

Tablo 1. KFID de ubbi beslenme tedavisine iliskin éneriler

KFID
Kalori Normal gercksinimin %120-150"si (va da daha fazlas1) *; diisiik kiloluluk 6nlenmeli
Yag Ginliik enerjinin %4071

Toplam KHO

Ginliik enerjinin %45-507si

Lif

Beslenmesi iyi olanlarda dnerilebilir, VA diisiik olanlarda enerji alimimi bozabilir

Protein

Saglikli bireylerdeki referans degerin %2001

Tuz

Gereksinim fazladir, simirlanmaz

Yas ve cinsiyete gore normal gereksimim

KFID: Kistik fibrozis iliskili divabet. KHO:karbonhidrat

Ogiinlerde  uygulanacak insiilin - miktarlan  6giinde  tiketilecek  karbonhidrat  miktarma  gore

hesaplanacagindan, KFID’li bireyler ve ailelerine karbonhidrat saymayr dgretmek gerekir. Bu hesap

oldukga kolay ve beslenme uzmanlar tarafindan KF'li birey ve ailesiyle vapilacak 3-4 goriismede

tamamlanabilecek bir egitimdir.

Tablo 2. KFiD de insiilin tedavisinin yonetimine iliskin ilkeler

Genel ilkeler

Olagan saghk durumunda KFID’li cocuk ve ergenler giinde 0,5-0.8 Ulke insiiline

gereksinme duvarlar. Stres sirasinda bu gereksinim artabilir.

Instilin yetersizliginin enerji kaybma yol agmast nedeniyle temel ilke giivenle tolere

edilebilecek en fazla msilin miktarin saglamaktir

KF yonetiminde gereksinimleri karsilayan ve yasam tarzina en uygun instlin rejimi,

birevi izleyen ¢ocuk endokrinoloji uzmanlari tarafindan secilir.

Bazal insiilin

Olagan kosullarda pankreastan gok az miktarda instilin salmimn giin boyu, aghkta da
devam eder. Bu salimma “bazal insiilin” denir, KFID de giinde tek doz uzun etkili

insiilinlerle bu gereksinim karsilanir.

Ogiinlerde

Ogiinlerdeki KO miktarma karsin pankreastan olagan kosullarda artan insiilin salinimu,

KEID'l bireylerde gergeklesmedifinden, bu gereksinimi karsilamak {izere §@iinden




¢nce uygulanan insiiline “bolus insiilin™, “yemeklik insiilin™ adr verilir. Bolus instilinler

hizli etkili instilinlerdir.

Ogiinden 6nce ve 6giinden 2 saat sonra toklukta kan sekeri 6lgiilerek uygulanan dozlarin

veterliligi kontrol edilir.

Cok kiiglik vasta va da ne kadar tiiketecegi bilinmeyen gocuklarda izl etkili instilin

6gtinden hemen sonra uygulanabilir.

Aclik kan sekeri yiiksek olmavan bireyler bazi durumlarda yalniz 63in insiilini va da
valmz bazal insiilinle izlenebilir (yeme aliskanhklari-sikhgi ve égiinlerde KHO tiiketimi
g6z dniinde bulundurulur). Hangi rejimin izlenecedini cocuk endokrinolojisi uzmanlary

degerlendirir .

Diizeltme Yemekten dnee kan sekeri yiiksekligi varsa, onu normale getirmek icin “diizeltme dozu™
dozu (msiilin | denilen ¢k doz instilin hesaplanir.  Diizeltme dozlar da bolus instilinler kullamlarak
duvarlihk kargilanir.

faktorii)

KFID: Kistik fibrozis iliskili divabet. KHO:karbonhidrat

KFID, ¢ocuk endokrinologlan tarafindan yonetilmeli. hipoglisemive vol agmaktan kagimilmalidir.

KF iligkili divabeti olan ¢ocuk ve genglerin bir kisminda aglik kan sekeri yiiksek degildir; kan sekeri
yalniz toklukta yiikselir. Bir kismmda ise achk kan sekeri de yiiksektir, Yalmz tokluk kan sekert yiiksek
olanlarda @gtnlerde hizhi etkili instlin uygulanmast yeterli olabilir; ancak kan sckert achkta da
ylkseliyorsa bazal insiilin gereksinimini karsilamak i¢in ayrica giinde | ya da 2 kez uzun etkili instilin de
kullanmak gerekebilir (Tablo 2). Beslenme durumu, yasam kalitesi ve siiresini dnemli dletide
ctkilediginden tedavide temel ilke (ézellikle kronik beslenme bozuklugu olan KFID lilerde) insiilinin
anabolik etkilerinden yararlanmak amaciyla tolere edebilecedi en viiksek instilin dozunu saglamaktir.
Ayrica enfeksivonlar sirasimda insiilin etkisine direng geliseceginden kan sekerini daha sik élgmek ve
instilin dozlarini artirmak gerekecektir.

KFe baglt diyabetlt ve insiilin kullanan bireylerde kan sekerini giinde en axz ti¢ kez dlemek gerekir. Pek
cok KF'li yeme ve yasam tarzi, cgzersiz ve bagirsak sorunlarma (Grn. gastroparezis, saghk durumunda
akut gelismeler) ve endiselere-gore en az 4-8 kez kan sekeri dlgmektedir. Insiilin dozlarmim belirlenmesi

icin ¢izelge cikartilirken kan sekeri kontrolint siklastirmak gerekebilir (genellikle her dgiinden dnce
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achik, 6giinden 2 saat sonra tokluk kan sekeri, ayrica gece ve sabaha kars1 03:00°de olmak lizere toplam
8 kez kan sckert dleiimii).

KFiliskili diyabeti olan cocuk ve genglerle ailelerine, ¢ok disiplinden (beslenme uzmani, diyabet uzmani,
hemsire, cocuk endokrinoloji uzmani, vb) olusan divabet ekibi tarafindan, kan sekerini kontrol etmek igin
gereken beslenme plani. 6gtinlerdeki karbohidrat miktarimin sayim, seker dletimil, msiilin dozlarmm
hesaplanmasi ve insiilin uygulamalari; kan sekeri diisiikligi, bulgular, énlenmesi ve tedavisi konusunda
“diyabet egitimi” verilir. Ayrica KFIDli bireyler 3 ayda bir diyabet ve KF konusunda deneyimli bir ekip
tarafindan izlenmelidir, Kot kontrolli divabetin doguracagi komplikasyonlardan (kii¢tk ya da blyiik
damar  hastahklar, g6z komplikasyonlan, bdbrek komplikasyonlart, sinir  sistemine iligkin
komplikasyonlar) kagimak i¢in iyi bir seker kontrolli saglamak énemlidir. Ancak ciddi va da tekrarlayan
kan sekeri diisiikliigii gozlenen diyabetlilerde bu hedef biraz daha gevsetilebilir. KFID i bireylerin
hafiada en az 150 dk orta siddette acrobik egzersiz yapmalari énerilmektedir.

Gimiimiizde diyabetin tedavisinde teknoloji de yaygin olarak kullamlmaktadir, Parmaktan kan sekeri
dlemekte kullanilan glukometre adi verilen cithazlarm yan sira kan sekerini 724 stirekh dlcen glukoz
1izleme sistemleri, cilt altma yerlestirilen ve 3-4 giinde bir degistirilen ince bir kateter yardumiyla insiilin
uygulamayr saglayan kablolu ve kablosuz instilin pompalan, hatta kan sekeri izlemi ile insilin
uygulamasini biraraya getiren kapah devre insiilin pompalart bu teknolojik gelismeler arasinda sayilabilir.
Teknolojik uygulamalar diyabet yonetimini valniz kolaylastirmakla kalmayip kan sckeri kontroliinii de

tyilestirmektedir.

KI' ve Kemik saghg

KF’li bireylerde, D vitamini eksikligi, bagirsaklarda emilim bozuklugu ve akut alevlenmenin olusturdugu
enerji titketiminde artisa bagh olarak enerji dengesinin bozulmasiyla ortaya ¢ikan beslenme vetersizlifi,
glukokortikoid kullammi. uzun siireli inllamasyon. ayrea ergenlik gecikmesi. karacier hastahgn ve K
vitamini eksikligi gibi ¢ok sayida etmen kemik saghgini olumsuz etkilemektedir. Bunun disinda kalsiyum
diizeylerini kontrol eden paratiroid hormon yetersizligi ve ¢élyak hastahigr (bugday allerjist) taramr ve
gerekirse tedavi edilmelir. KFiD nin de osteoporoza (kemik mineral miktarmda azalma-halk arasinda
kemik erimesi olarak adlandirihir) yol acabildigi diistintilmektedir.

Kemigdin olagan bir déngiisii, yenilenme siireci vardir. Bu siiree, eski kemik dokusunun yikimi ve veni
kemik yapimiyla gerceklesir ve kemik yapimi olagan kosullarda yikima kosut devam eder. Kemik

bivopsilerinin incelemesi, KF iliskili kemik hastah@mda asil sorunun kemik yapiminda azalma oldugunu,



kemik yikimimin da hizlandigim gostermektedir. Kemik yapim ve yikim arasindaki dengesizlik kemik
kitlesinde azalmaya neden olur. Bu temel sorunlara kalsivum ve D vitamini emilim bozuklugundan
kaynaklanan kemik minerallesmesinde azalma da eslik edebilir. Yiiksek ¢oziniirlitklii niceliksel
bilgisayarl tomografi goriintiileme yontemiyle, KI'li eriskinlerde 6zellikle omurgayi olusturan gozenekh
kemikte iskelet mikromimarisinin de degistigi anlasilmistir.

KE'li bireylerde kemik mineral yodunlugunda azalma oldugu, bunun yas, beslenme bozuklugu ve akeiger
hastah@gmn derecesi (FEV1 diisiiklaga), ile iligkili oldugu anlagilmistir. Kemik erimesi ya da tiptaki
adiyla osteoporoza bagli omurga ve kaburga kemidi kirklart solunum iglevlerint olumsuz etkiler, ayni
zamanda akeciger nakli karart alan bireyler i¢in osteoporoz bir engel olusturabilir, nakilden 6nce
osteoporozun tedavi edilmesi gerekir.

Cocuklarda kemik mineral vogunlugunun en hizli artudt dénem olan ergenlikte KF'li ¢ocuklarda
biiyiimenin vavaslamasi ve ergenligin gecikmesi kemik mineral yogunlugunu olumsuz etkiler. Bu sorun
genellikle 10 yasindan sonra ortaya ¢ikmaya baslar.

KF iliskili osteoporoz (kemik erimesi) ve kirik riskini azaltmak i¢in temel vaklasum, vasam tarzinda kemik
saghgint destekleyen tutumlarin benimsenmesidir. Kalsiyum ve D vitamini titketiminin artirilmast,
kalsiyumdan zengin gidalarin (peynir, siit, yogurt, kirmizi et) tiiketilmesi, ayrica bagirsaklardan kalsiyum
emilimini bozan karbonatli iceceklerden (soda. gazli icecekler vb). kacinilmasi, vereekimine kars acrobik
egzersiz (lolere edebildigl oranda), beslenme ve akeiger saghginm iyilestirilmesi kemik saghgn
yilestirmeye yonelik yaklasimlardir. KF tedavisinde son 20 yildaki gelismelere karsim cahgmalar, kemik
saghg konusundaki olumsuz bulgularin tedavidek: gelismelerden pek de etkilenmediging, degisiklik
gdstermedigini distindiirmektedir. O nedenle 8-10 yasindan baslayarak kemik mineral yogunlugunun
Gletilmesi, dletim sonucu ¢ok disiikse vilda bir, hafif derecede diistikse 2 yilda, normal ise 3 yilda bir
Oletimiin tekrarlanmasi; glukokortikoid kullananlarda va da akeiger nakli vapilanlarda daha sik dlgtim
yapilmasi, gerckirse van omurga grafileri ile degerlendirme yapilmasi gereckmektedir.

Kemik saghgi igin viicut kitle endeksinin (kg cinsinden viieut agirhigr. metre cinsinden boyun karesine
bolinerek hesaplanir-kg/m?) yas ve cinsivet gore % 25%in iizerinde, D vitamini diizeyi ve kalsiyum

titketiminin énerilen miktarda olmasi ve yergekimine karst diizenli egzersiz yapilmasi dnerilmektedir.
KF’li bireylerde biiyviime ve ergenlik gecikmesi

KF’li cocuklarda biiviime ve iskelet gelisimi ¢ok sayida etmene bagh olarak geri kalabilir. Bunlar arasinda

beslenme bozuklugu, bagirsaklardan emilim bozuklugu, akut solunum volu alevlenmeleri, uzun siireli
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inflamasyon, ergenlik gecikmesi sayilabilir. Ciddi boy kisalift olan KF’li ¢ocuklar endokrinoloji
uzmanlari tarafindan degerlendirilir, izlenir ve tedavi edilir. Tiim kontrollerde boy. viicut agirhgi ve viicut
kitle endeksi hesaplanarak yasa gore normallerle karsilastinlir. Bazen 6zel yontemlerle (biyoempedans
yontemi, vb) viicut kompozisyonu da dlgiilebilir.

Boy kisaligi ve biiytime geriligini diizeltmek icin dncelikle beslenme durumunun diizeltilmesi, yeterli
enerji. protein ve D vitamini tiiketiminin saglanmasi. viicutkitle endeksinin yas ve cinsiyete gore " 257In
istiinde tutulmasi, alevlenme ve enfeksiyonlarin kisa siirede kontrol altina alinmast. glukokortikoid
dozunun miimkiin oldugu kadar sinirlanmas: gerekir.

Beslenme durumu kontrol altina alindiktan sonra piiberte gecikmesi olan KFlilerde ¢ocuk endokrinolojisi
uzmanlari tarafindan ergenligin gelismesini saglamak amaciyla cinsiyet steroidi tedavisi uygulanabilir.
Ciddi biiviime geriligi olan ¢ocuk ve adilesanlar ¢ocuk endokrinolojisi uzmanlan  tarafindan
izlenmektedir. KF e iliskin 2018 yilr en iyi klinik uygulamalar kilavuzunun énerilerinde 2 yagtan énce
kilo kaybi, boy ve agirhk ylizdelerinde diisme; 2 yastan sonra vas ve cinsiyvete gére viicut kitle endeksinde
ditsme, ayrica cocukluk ¢agi boyunca biiviime hizimin diismesi KFli bireylerin ¢ocuk endokrinolojisi
kliniklerinde degerlendirilmesini gerektirir. Bu kliniklerde izlenen yol boy kisah@ ve biiyiime geriligini
diizeltimek 1¢in Gneelikle beslenme  durumunun diizeltilmesi, yeterli enerji, protein ve D vitamini

tiiketimini saglamak, viicut kitle endeksini yas ve cinsiyete gore yiizde 257in Ustiinde tutmaya ¢alismak,
hastahk alevlenmesi ve enfeksiyonlarm kontrol altina alinmas, glukokortikoid dozunun miimkiin oldugu
kadar sinirlanmasidir. Ayrica boy kisah@ ve biiyime geriligine vol agabilecek diger sorunlarm (6rn.
hipotiroidi, ergenlik gecikmest, ¢olyak hastaligi. biivime hormonu eksikligi, vb) dislanmasi gerekir. KI'h
baz1 ¢cocuk ve genglerde rekombinan insan bityiime hormonu (rhBH) tedavisi kullanilabilmektedir, ancak

bliytime hormonunun biiytimeye katkisi KF’li bireylerde kisithdir. Asil olan KF nin iyi kontrol edilmesi

ve beslenme durumunun dizeltilmesidir.
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KISTIK FIBROZISTE YENI TEDAVILER

Prof. Dr. Ebru Yal¢in

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dah

Kistik fibrozis (KF) hastaliginin tedavisinde kullanmilmak tizere yeni ilag calismalan giderek
artan sayida devam etmektedir, bu sayede yeni tedaviler bulunmakta ve hastalarin kullanimina
sunulmaktadir, Diger biitlin hastahiklar gibi KF tedavisi i¢in de ilag etkinlik ve givenilirlik
calismalarimn tamamlanmasi, etkin ve gtvenilir dozun kanitlanarak piyasaya verilmesi icin
uzun yillar gerekmektedir. Tiim faz calismalarinda basarih olan, etkin ve giivenilir oldugu pek
cok merkez ve sayidaki hastada kanitlanan ila¢ onay alir ve piyasaya sunularak hastalarda
kullanihir. Higbir ila¢ ya da tedavi yontemi bu asamalar gecmeden onay alamaz ve tedavide

kullanilamaz. KF tedavisindeki yenilikler su bashklar altinda anlatilacaktir;

o Antibiyotik tedavisindeki yenilikler

o Mukolitik (balgam sulandirict) tedavilerdeki yenilikler

o Modilator ilaglar  (Mutasyona 6zel ilaglar;  Klor  kanalmin - yeniden
yvaptlandinlmas ve/veya fonksivonunun arttirilmasini saglayan ilaglar)

o (en tedavisi

e K&k hiicre tedavisi
Antibivotik tedavisindeki yenilikler

e Antibiyotik tedavilerindeki en biytik yenilik ve kolayhk nebtlizatérle verilen sivi
formdaki antibiyotik ilaclarin ‘kuru toz’” inhaler formlarmm (nefes yoluyla alinan)
olusturulmasidir.

e Busekilde piyasaya verilen ilaclar, 6 yasin tizerindeki cocuklarda araci tiip kullanilarak
daha buyiiklerde de direk agizdan inhale edilerek kullanilirlar.

e Tobramisinin bu formu (kuru toz inhaler tobramisin-Podhaler®’) ve kuru toz inhaler
Colistimethate ABD ve Avrupa'mn bazi iilkelerinde kullanilmaya baslanmistir.
Kullanim ve tasima kolayhgr nedenivle pek ¢ok KF hastasinm tlag uyumu bu sekilde
daha da artmistir ancak hentiz ilkemizde bulunmamaktadir.

e Diinyada KF enfeksivonlarinda damar yoluyla verilen antibiyotiklerin de inhalasyon
voluyla verilmesi konusunda da pek ¢ok ¢alisma vorttillmektedir. Bu sekilde direk

akcigere giden doz ve etki daha yiiksek olurken, sistemik yan etki de az olacaktir.
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e KF'te sik goriilen ve pek cok antibiyotife direngli olabilen Psédomonas bakterisinin
tedavisi  i¢in  afizdan ve damardan kullanilabilecek yeni antibiyotikler de

gelistirilmektedir.
Mukolitik (balgam sulandirici) tedavilerdeki yenilikler

e inhale mannitol (Bronchitol®) havayollar i¢erisine su ¢ekerek mukusun sulanip kolay
cikmasimi  saglayan yeni  gelistirilen kuru toz inhaler bir ilactir, tlkemizde

bulunmaktadir. ilacin solunum fonksiyon testlerini diizeltme ve akut alevlenmeleri

azaltma etkinligi vardir.

 Inhale mannitoliin 6 yas tizerinde, FEV1 =%30 olan, diger énerilen rutin tedavilere
ragmen sik akciger alevlenmesi olan veya solunum  fonksivon testlerinde hizh

kotiilesmesi olan hastalarda kullanimi uygundur.

o Tedaviye baslamadan 6nce hasta, hastanede uygulanan Mannitol tolerans testinden
gecebilmedir. Eger bu testten gecerse hasta laca devam edebilir.

o Kullamm sekli: 2x400 mg (2x10 kapsiil). kendi 6zel mhalasyon cihazina Kapsiiller
verlestirilerek alimir, kullamimdan 5-15 dk dncesinde bronkodilatér (inhale salbutamol)

almmalidir.

Hastanin diger ilaclarmi da almasi gerekiyorsa kullanim sirasi: Bronkodilatér—=> Hipertonik
salin veya mannitol > Fizyoterapi= Dornaz alfa=> Fizyoterapi= Inhale antibiyotik seklinde

olmalidir.

Modiilatér ilaclar

e Bu ilaclar KF'te bozuk olan, tim viicuttaki ¢ahsmayan klor kanallarin yeniden
vaptlandirarak ve/veya var olan ancak az ¢alisan klor kanallarini aktive ederek hiicre

disina klor ve su ¢ikisini saglayan, yasam boyu kullanilmasi gereken ilaglardir.

o Hangi modilatér ilacin recete edilecegi doktor tarafindan hastanin mutasyonu ve vasi
obz éniine alinarak belirlenir. Her ila¢ her hastaya ctkili degildir.
e Hem modiilatdr ilacin baslanmasi, hem de baslandiktan sonra hastanin istenilen etkiler

ve yan etkiler acisindan diizenli izlenmesi ve bu verilere gore tedaviden fayda gértiyorsa
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devam edilmesi, tfayda gormiiyorsa sonlandimlmasi, ¢ocuk gogiis  hastaliklarn

uzmanlarmm da i¢erisinde bulundugu bir kurul tarafindan yonetilir.

Bu ilaglarin hastalarm solunum fonksiyon testlerini diizelttigi, akciger enfeksivonlarim
azalttigr ve kilo alimim sagladigr bilinmektedir. Hastada modiilator ilag kullammina
baglandiktan sonraki 1. 3. 6. 9. ve 12. aydaki kontrollerinde ilacin kesilmesini
gerektirecek diizeyde ciddi yan etk saptanmazsa ve klinik/radyolojik/laboratuar olarak
hastali@ina ait bulgularda diizelme saptanirsa (kilo aliminda artis, solunum fonksivon
testlerinde diizelme, akeider enfeksivon sayilarinda azalma veya ter testin diizeyinde
diisme) tedaviye yanit oldugu distiniilerek dmiir boyu regete edilmesi gerekmektedir.

Guintimiizde bu grup ilaclardan 4 tanesi kullanilmaktadir;

1. Trikafta® (elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor)
2. Symdeko® (tezecaftor/ivacaftor)

3. Orkambi® (lumacaftor/ivacaftor)
4

Kalydeco® (Ivacaftor)
Giintimiizde su an igin;

Trikafta: En az bir deltaF508 mutasyonuna veya su web sitesinde belirtilen 177

mutasyondan (https://www.ctf.ore/sites/default/files/2022-02/Trikafta-Approved-

Mutations.pdf) en az bir mutasyona sahip olan 2 yas ve dizeri KF'li hastalar igin

onaylanmistir.

Symdeko: KF geninde iki adet deltaFS08 mutasyonu olan veya tek tarafinda su web

sitesinde  belirtilen 154 mutasyondan (https:/'www.cfforg/sites/default/files/2022-

02/Symdeko-Approved-Mutations.pdf) en az birine sahip 6 yas ve tizeri KF’'li hastalar

icin uygundur.
Orkambi: KF geninde iki adet DeltaF508 mutasyonu olan 1 yasin tizerindeki KF’1i
hastalarda kullanilmaktadir.

Kalvdeco: Su web sitesinde belirlenen 97 mutasyondan

(https://www.cff.org/sites/default/Tiles/2022-02/Kalydeco-Approved-Mutations.pdf) en

az bir tanesini tasiyan 1 ay ve lizerindeki KF'Ii hastalar icin uygundur.



e Builaglarm agiz yoluyla. tok karmina ve dzellikle vagh yiyeceklerden sonra alinmalar
gerekir. Doz; hastanin yasina ve kilosuna gore degisiklik gosterir bu nedenle ilaclar

doktorun énerdigi sekilde kullanilmahdir.

o Modilator ilaglarm doktorunuz tarafindan size anlatilacak olan van etkileri ve
beraberinde kullanilmasi gereken diger ilaglarla olabilecek etkilesimleri iyi bilinmelidir.
Bazi durumlarda doz azaltilmasi veya ilacin kesilmesi gerekebilir.

o Builaclar Amerika ve Avrupa tilkelerinde pek ¢ok KF hastasinda kullamImaktadir fakat
tilkemizde geri ddemeleri heniiz yoktur, Ulkemizdeki KF hastalarmda da geri 6demeli
olarak kullanilabilmeleri icin KF takip eden hekimler ve ilgili dernckler tarafindan
gerekli girisimlerde bulunulmaktadir.

e (alismalar devam ettikce bu ilaclarin etki cttigi veni mutasyonlar ve baska

mutasyonlara ctki edebilecek yeni ilaglar bulunacaktir,
Gen tedavisi

o Gen tedavisi saghikli, calisan genin hiicrelere naklidir.

e KF'te gen tedavi cahsmalarn “ingiltere KF Gen Tedavi Birligi® tarafindan
viiriitiilmektedir.

e Simdiye kadar yapilan ¢alismalar sonucunda 12 yas iizerindeki gen tedavisi alan grupta
sadece solunum fonksiyon testlerinde hafif ama anlamh bir artis saptannms, diger
parametrelerde anlaml bir diizelme olmamuistir.

o Gen tedavisi ile ilgili calismalar da devam etmektedir.
Kik hiicre tedavisi

o Kok hiicreler viicudumuzda dokulart ve organlar olusturan ana hiicrelerdir, kordon kani
ve kemik iliginde bulunurlar. Sinirsiz baltinebilme, kendini yenileme, organ ve dokulara
déniisebilme yetenegine sahiptirler bu nedenle de hastalik nedenivle hasar gore organ
ve dokularin yenilenmesinde kullanilabilirler.

o KF'te kok hiicre tedavisi ile ilgili ¢alismalara 2005 yilinda baslanmistir.

o Bugahsmalarda, KF’li eriskin hastalardan kemik iligi kaynakh kok hiicreler toplanmus,
laboratuvar ortaminda havayolu epiteline doniistiiriilmiis, bu hiicrelere saghkli gen

aktarimi yapilmis, normal klor salgilayabilen hiicreler haline geldigi gosterilmistir.
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e Ancak, heniiz daha bu ¢aligmalar laboratuvar ortammdan hasta bedenine
aktarilamanustir. Bu hiicrelerin kisinin kendisine kan yvoluyla geri verilerek akcigerlere

yerlestirilmesinin saglanmast ile ilgili calismalar, arastirmalar devam etmektedir.

Yukanda da anlatildigi gibi, KF tedavisinde veni ilaglarm kullammu ile ilgili calismalar hizla
o o ¥ v

giderck artmaktadir. Yeni ilag ve yéntemlere ulagincaya kadar yvapilmas gercken akeigerlere

yonelik temel tedavilerin uygun ve diizenli bir sckilde vyapilmast ve beslenmenin

desteklenmesidir. Bu sayede KF’te ortalama yasam siiresi ve kalitesi giderek artmaktadir.
Alternatif tedaviler

Alternatif tedavi yontemleriyle (tuz magarasina gitmek, baharat tiiketimi, ozon tedavisi, bitki
karisimlart igmek, hacamat uygulamasi vs) ilgili olarak KFte insanlar tizerinde vapilan bilimsel
kanitlar ile desteklenmis ¢alismalar  voktur. Bu nedenle etkinlik ve giivenilirlikleri
bilinmemektedir. Ayrica olasi ciddi yan etkileri nedeniyle de gliniimiizde KF hastah@imin ya da

enfeksiyonlarinin tedavisinde bévle alternatit tedavi vontemleri kullamlmamahdir.



KiSTIK FIBROZISTE AKCIiGER NAKLI

Prof. Dr. Giizin Cinel'-?

Uzm. Dr. Isil Bilgic?

' Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Bilim Dali
Ankara Bilkent Schir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar Unitesi

Akciger nakli, hastalikli bir akcigerin alimp verine saghklh bir akcigerin konulmas
amelivatidir. Bu genellikle beyin élimi gergeklesmis kadavra vericiden alinan akeiger ile
vapimakta; ancak son yillarda ¢ok nadir de olsa canh vericiden de yapilabilmektedir. Akciger
nakli, akciger dokusunun ya da akciger damarlarinin hastaligina bagli, hayati tehdit eden
ilerleyici yetersizlik ve akcigerlerinde ileri derecede fonksiyon kaybi olan her ¢ocuga
uygulanabilir. Her thrlt tibbi tedaviye ragmen beklenen yasam beklentisi 2 yilin altinda olan
hastalar akciger nakil merkezlerine yonlendirilmelidir.  Uluslararasi Kalp ve Akciger
Transplantasyonu Dernedi 2023 kayitlaria gore 1992-2017 yillar arasinda 2052 ¢ocuk hastaya
akciger nakli yapilmustir. Bu cocuklarin akeiger nakli yapildiginda ortanca yaslar 14 (en gene
0 en biyiik 17 yas)'tiir ve %607 ma nakil yapilma nedeni Kistik Fibrozis (KF) dir. Ayrica KF,
eriskin hastalara yapilan akciger nakillerinin en sik nedenleri arasinda 3. siradadir. Cocuk
akciger nakillerinin %701 10 yas Gzerindeki ¢cocuklara yapilmaktadir ve 5 yas fistiinde yapilan

akeiger nakillerin en sik nedeni KF dir.

KF’li son dénem akciger hastaligi olan bireylere, daha uzun yasam siiresine sahip olmalari ve
daha kaliteli hayat gecirmeleri amaciyla akeier nakli yapilmaktadir. Ancak akeiger nakli
adaylart ¢ok ivi secilmelidir. Bu, zor bir cerrahi islemdir. Ameliyat sirasinda ve sonrasinda
bircok sorunla karsilasma riski vardir. Nakledilen saglam akcigerin viicut tarafindan reddini
dnlemek i¢in birgok bagisiklik baskilayicr ilag kullanilmakta, bunlar da enfeksiyon riskini ¢ok
artirmaktadir. Ayrica kullanilan ilaglarin bircok yan etkisi olabilmektedir. Ttim bunlara ragmen

de bazen organ reddi énlenememektedir.
Kistik fibrozisli bireyvlerde akcifer nakli vapilmasi gerekliligini gosteren bulgular
sunlardir:

KF'li hastada maksimum tibbi tedaviye ragmen;

1. Solunum testlerinde FEV 17in %40%1n altina dismesi veya FEV 1'de izl diisiis ve
<950 (12 ay icinde %20 den fazla diisiis) olmasi

2. O-dakika yiirime mesafesinin 400 metrenin altinda olmasi
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3. Hipoksik alevlenme disinda pulmoner hipertansiyon (akciger damarlarinda basing

artist) gelismesi

4. KF son donem akciger hastahgmim diger klinik bulgularinin gelismesi; ¢rnegin

alevlenme  sikliginm — artmasi

Ve

alevlenmeler  sonrast  tam  iyilesememe,

pnémotoraks, havati tehdit eden hemoptizi, non-invaziv ventilasyon gerektiren

solunum yetmezligi.

Tablo 1. Kistik fibroziste akci@er nakli kontrendikasyonlarr (vapiimast durumunda sorunlarla

karsilasma riski ¢ok viiksek olan durumlar) sunlardir:

Kesin kontrendikasyonlar

(vaptlmast kesin onerilmeyen durumiar)

Gireceli kontrendikasyonlar
(bazt merkezlerce yapimas: Onerilmeyen

durumlar)

Onceki 2-5 yildaki aktif kanser hastaligi

Mekanik ventilasyon

Ciddi akut hastahk

Agirbeslenme bozuklugu (Vicut kitle indeksi

18%in alti olmasi)

Aktif  akciger disi enfeksivon  (sepsis,

tiiberkiiloz)

Obesite (Viicut kitle indeksi 257in {izerinde

olmast)

Ciddi psikiyatrik hastahk

Agir skolyoz

Diger organ disfonksiyonlart (Ciddi kalp,

babrek., karaciger hastaliklarr)

HIV (Insan immiin  vetmezlik viriisii)

enfeksiyonu

. . 1
Meveut tibbi tedaviye uyumsuzluk ve naki
sonrasi tibbi tedaviye uyumsuzluk riski

Burkholderia cepacida

enfeksiyonu

genomovar-3

Yetersiz sosyal destek

Direngli tiiberkiiloz  dist mikobakter:

enfeksiyonu

Yasadisi madde ku]ldmml ve bagimhhig:

HLA antijen ile éneeden duyarlanma

Torasik (gogts kafesi ile ilgili) cerrahi

gegirme

Cerrahi plorektomi veya kimyasal ploredezis

(akeciger san 1€ ilgili islemlerin yapilmis

olmasi)

Psikososyal zorluklar

Ciddi osteoporoz (kemik erimesi) veya kas
iskelet hastaligi

Diger organlarin hafif fonksivon bozukluklar

~1
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KF'li bireyler, asil hastaliklari nedeniyle nakil sirasinda ve sonrasimda bir¢ok sorunla

karsilasabilirler:
Kistik fibrozis tanil bireylerde sik goriilen mikroplar:

* P. aeruginosa: Direncli olanlarm da nakil sonrast uzun dénem sag kalim fizerinde ectkisi

yoktur. Ameliyata engel degildir.

+ Metisilin hassas ve direncli S, aurens (MSSA, MRSA): Nakil sonrast sag kalim tGzerine etki

yoktur,

* Achromobacter xyloxidans ve S. maltophilia: etkisi bilinmiyor.

= B. cepacia complex: KF'li hastalarda ve nakil yapilanlarda kétli prognozla iliskili
B. cenocepacia (genomovar 111), mortalitede artis
B. gladioli, postoperatif komplikasyonlar ve mortalitede artis

« Tiiberkiiloz dis1t mikobakteriler: etkisi bilinmivor.

Gastrointestinal (Sindirim sistemi) komplikasvonlar:

e Portal hipertansivon (karaciger damarinda tansiyon artmasi), karaciger fonksiyon
bozuklugu; karaciger fonksiyonlart normalse portal hipertansiyon nakil icin kontrendikasyon
degildir.

« Karaciger ve akciger nakli birlikte yvapildiginda operasvon sonrast mortalite %24, 10 yvillik
sag kalim %30°dir.

e Mide bulantisi: Nakil sonrasi stk gortlir. Kullanilan ilaglarla iliskilidir. (kalsindrin

inhibitérleri, mikofenolat mofetil, gansiklovir)

+ Gastroparezi (mide felei): Operasyon sonrasi dénemde siktir; mide kasilmasim saglayan
sinirin (N.vagus) etkilenmesi nedenivle gelisir. Zamanla kendihginden diizelir. Mide hareketini

artirict ilaglarin (prokinetikler) kullanilmas: gerekebilir.
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* Gastrodsefageal reflii: KF'I1 hastalarda ve son dénem akciger hastah@inda siktir. Bronsiolitis

obliterans gelisiminde de rol oynar

« DIOS (Distal intestinal obstriiksivon sendromu): Diskinin  barsaklarda tikaglar

olusturmasidir.

e Pankreatik yetmezlik ve barsaklardan emilim bozuklugu nedeniyle nakil sonrasi

kullanilan ilaclar istenen kan seviyelerine ulasamayabilir.
Kemik hastahgi
+ Nakil sonrasi ilk 3-6 ayda hizli bir kemik kayb1 olur ve osteopeni ve osteoporoz riski artar.

* KF'li hastalarda osteoporoz gelisimi i¢in ek risk faktdrleri; malnutrisyon, D vitamini ve
kalsiyum  emiliminin  azalmasi, hipogonadizm  (iireme  hormonlarinin - yetersizligi),
kortikosteroid kullamimi, enfeksivonlar sirasinda viicutta artan sitokinlerin kemigi vikic

etkileridir,
Diabetes mellitus (DM)
* 30 yas tizerindeki KF’Ii hastalarin yaklasik %30 unda KF-iliskili DM vardir.

« KF olmayan bireylerin, akciger nakli sonrasi ilk 1 yilda %24 inde, ilk 5 yilda %33 tinde DM

gelisebilmektedir.

+ Nakil éncesi DM olmasi nakil sonrasi yasam stiresini olumsuz olarak etkiler.

« Nakil sonras1 DM gelisiminin ise sag kalim tizerine ctkisi yoktur.

= Nakil 6ncesi ve sonrasit donemde DM tedavisi cok etkin bir sekilde vapiimahidir.
Siniis hastahg

e Nakil i¢in kontrendikasyon degildir.

e Kronik enfekte siniislerdeki mikroorganizmalar, nakil sonrast bagisiklign baskilanmis

hastalarda akciger enfeksiyonlara ve kronik doku reddine neden olabilir.
* Bazi nakil programlarida nakil éneesi cerrahi ve antibivotikle nazal vikama yapilmaktadir.
Cocuklarda akeciger nakli sonrast beklenen ortanca yasam stiresi 3.7 yildir. KF nedeniyle nakil

vapilan bireylerin, genellikle daha genc olmalari ve yash hastalarda gériilen diger bircok ek
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hastaligr tastmamalart nedeniyle hayatta kalma oranlar diger nedenlerle nakil yapilan eriskin
hastalara gore daha yiiksektir.

Akciger nakli sonrasi kaviplar; ilk ayda teknik problemler, doku reddi, sitomegaloviriis
enfeksiyonlar; 1k yildan sonra 1se, kronik red veva bronsiyolitis obliterans sendromu ve

sitomegaloviriis disindaki enfeksiyonlar nedenleriyle olmaktadir.
Akeiger nakline nasil karar verilir?

» KF’li birey akciger nakli yapilan merkeze vinlendirildiginde tibbi durumuyla ilgili 6n

gortisme vapilir.

» Akciger Organ Nakli Koordinasyon Ekibi, hastanin hastahigina yonelik daha dnceden

yapilan tiim laboratuvar tahlilleri, gériintilleme filmleri gibi yapilan tiim tetkikleri inceler.

e Gerekli tim tetkikler ve muayencler vapilip ameliyatin - uygun olup

olmadigina Transplantasyon Konseyi karar verir.

e Konsey karart ile nakil merkezinin Organ Bekleme Listesine ve Ulusal Organ

Bekleme listesine bireyin kaydi yapihr.

= Bireyin hastahigr ve tibbi durumu bekleme listesine girmesine uygun ise; organ nakli
ekibinde bulunan gorevliler tarafindan egitimlere almir ve kisive oOzel Fizik Tedavi
Rehabilitasyon programi, diyet listesi gibi diizenlemeler yapilir.
Tiirkiye’de giiniimiizde aktif akciger nakli yapan merkezler sunlardir:

- Ankara Bilkent Schir Hastanesi, Ankara

- Kartal Kosuyolu Yiiksek [htisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul

- Ege Universitest Tip Fakiiltesi, [zmir

Bu merkezler yillar icinde degisiklik gosterebilir.



KIiSTIK FIBROZISLI HASTANIN ERISKIN HASTANESINE GECIS PROGRAMI

Uzm. Dr Birce Sunman

Prof. Dr. Deniz Dogru Ersoz

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis [astaliklart Bilim Dal

“Gegis” terimi, kronik hastalidn olan ergen ve geng eriskinlerin tibbi ve psikososyal ihtiyaglar
da g6z 6niinde bulundurularak. tedavi ve takipleri i¢in ¢ocuk hastanesinden eriskin hastanesine
planli bir sckilde devredilmesi anlamina gelmektedir. Bu hastahiklardan birisi de kistik
fibrozistir (KF). Eriskin hastanesine gecis, birgok aile icin basit bir sekilde izlemlerin artik
criskin hastanesinde yapilacagi anlamimna gelse de, aslinda bu dénem ergenlerin sorumluluk
almaya tesvik edildigi ve ailelerin sorumlulugu ergenlere devretmeye basladig bir dénemdir.

Bu dénem her ¢ocuk ve aile igin 6zel olarak programlanmali ve ¢ok yavas ilerlemelidir.

Neden eriskin hastanesine gecis icin program yapmak gerekir?

Cogu zaman pediatri ekibi. ¢ocuga ilk teshis konuldugu andan itibaren hem cocuk hem de
atleyle uzun zaman gegirmis ve tibbi bir ekipten ¢ok, ailenin bir parcast haline gelmistir. Pediatri
ckibi, cocuklarm izlem ve tedavisini saglamak konusunda c¢ok iyi ve yeterli olsa da vyasla
birlikte cocugun/crgenin ihtivaglari degisir ve daha karmasik hale gelebilir. Iste bu noktada
eriskin ekibin devreye girmesi gerekir.

Eriskin hastanesine gegtikten sonra ¢ocuk tizerindeki kontrolii kavbetmek aileler i¢in endise
vericl olabilir, ancak zaten ¢ocuk biiyiidiikee, zamanla, ailelerin onlar tizerindeki kontrolleri
vavas yavas azalmaya baslar ve bu olmasi gereken dogal bir siirectir.

281,

KF hastalifinda yenidogan taramasi ile erken teshis konulmasi, beslenmenin diizenlenmn
hava yolu temizliginin arttirilmasi, akciger enfeksiyonlarimin erken tanmarak tedavisinin
saglanmasi, Ozellikle yakin zamanda gen mutasyonlarina vonelik modiilatér ilaglarim
gelistirilmesiyle birlikte yasam beklentisi ve yvasam kalitesi giderck artmistir. Cocuk saglik
hizmetlerinden eriskin saghk hizmetlerine vapilan gegisle diinya tizerinde artik bircok iilkede
eriskin KF'li birey sayisi cocuk KF'li birey sayisim geemistir . Gelismis iilkelerde 2010-2025
yillart arasinda ¢ocuk kliniklerinden eriskin kliniklerine gecis yapan KF'li bireylerin sayisinda
%70 artis olacagi Ongoriilmektedir. Bu nedenle artik bircok KF'li birey, ¢ocuk gdgiis
hastaliklar uzmanhk egitimi yerine criskin goglis hastaliklarnt uzmanhk egitimi almis

hekimlerin gézetimi altinda daha uzun stire gecirecektir,



Erigkinlik déneminde, c¢ocukluk donemine kiyasla bazi problemlerin sikh@inda artig olur ve
farkli sorunlar gériilmeye baslanir.  KF'li bireylerin yasam siiresi uzadifi icin, érnegin KF'ye
bagli diyabet gibi komplikasyonlarin gelisme riski de ¢ok artar. Ayrica ergenlikten eriskinlige
gecerken yiiksek dgrenim, kariver ve meslek sahibi olma veya aile kurma gibi sosyal yasama
iliskin farkli beklentiler ortaya ¢ikar. Eriskin hastanesinde, yas aldikca degisen dnceliklere
uygun bakim bu konularda daha deneyimli bir ekip tarafindan verilecektir. Ornegin eriskin KF
ekibi, cinsel saglik, Greme saghg gibi pediatri ekibiyle tartisilmayan konular hakkinda daha
tecrtibelidir. Bununla birlikte, KF’li ergenlerin akranlan 18 vyasinda ecriskin  hastanesine
gecerken,  kendilerinin - hala  ¢ocuk  hastanesinde  saghk hizmeti  almalart  “farkhihk™
hissetmelerine yol agabilir.

Cocukluk/ergenlik doneminde KF ile ilgili kararlar aileler ile birlikte ¢ocuklar/ergenler adina
almirken, eriskin dénemde bireylerin kendi izlem/tedavileriyle ilgili kararlar almaya baslamasi
daha dogrudur. Bu nedenle ergenlik déneminde ergen, bagimsiz olmaya ve kendisiyle ilgili
kararlara daha fazla dahil olmaya tesvik edilir. Eriskin hastanesinde KF ekipleri kararlan
hastalarla birlikte alir. Eriskin ekip, hastalari kendi bakimlari igin daha fazla sorumluluk almaya

tesvik ederken bu siirec boyunca aileleri de destekler.
Geceisin zamanlamasi

Cocuklar bir gecede aniden eriskin olmadiklart i¢in, gegis siirect de zaman i¢inde yavas yavas

ilerlemeli ve eriskin hastanesine ge¢gmeden ¢ok daha dnce baslamahidir,

KF’li bireylerin hastaliklart hakkimda bilgi sahibi olmalart ve izlem/tedavi konusunda
sorumluluk almalarmi destekleyen geeis, tercihen erken ergenlik (11-14 vas) déneminde
baslamahdir. Bir¢ok iilkede gecis hazirhklarr 11-12 vas civarinda baslamaktadir ve planh bir
programla 18 yasindan itibaren hastaya ait kapsamli devir bilgilerinin yazili ve sézlii olarak
criskin kliniklerine devredilmesi ile aktif gecis saglamir. Bunun amaci hastayi eriskin boltime

cksiksiz devretmek ve uygun sekilde bakim almaya devam ettiklerinden emin olmaktir.

Amerika Birlesik Devletleri “CF RISE”™ programn KF'li bireylerin her yas déneminde

hastahklariyla ilgili farkli diizeylerde bilgi sahibi olmalarint hedeflemistir (Sekil 1).



KF hastalig ile ilgili
bilgi sahibi olma:
Tlaglann isimlerini
kullanim nedenlerini

Ogrenmesi,
Havayolu temizligini

bilmesi

Tedavilenn isimlennin
yam sira kullanim stkligs
ve muiktarlarns bilmesi,
Polikhinikte sorulan
sorulan cevaplayabitmest,
Yardum almadan havayolu
temzligu kendisin
yapmas:

Semptomlan tanimas:,
Poliklinik kontrollerinin
nedenin, yapilan
tetkikier bilmest,
Tagtann temm hakkinda
bulgi sahibi olmas

Sigorta kapsami
hakkinda bilgi
sahibi olmasi

e e e O e

12 yag 13-14 yag 15-16 yas 19-21 yas

Sckil 1. KF de yaslara gdre amaglanan hedef bilgi diizeyleri (ABD “CF RISE™ Programi)

Geeisin zamanlamast, hastah@imn siddetine ve ergenin izlem/tedavileri kendi ylrtitme becerisi
gibi farkli faktérlere baghdir. Eriskine gecis, ergen gelisimsel olarak da hazir oldugunda
gerceklesmelidir. Pediatri ekibi ¢ocugunuzun  fiziksel ve zihinsel saghgini, duygusal
olgunlugunu ve aile kosullarii da dtistinerek buna karar verir. Bu, bazi cocuklarin digerlerinden
daha erken veya daha gec gecis vapabilecegi anlamina gelebilir.

Eriskin KF ekibi

Giegis stirecinde pediatri ekibi, ergenleri, izlem/tedavileri ile ilgili kararlarin alinmasina daha
fazla dahil olmaya tesvik eder. Bu. ergenleri eriskin hastanesine gegise hazirlamak icindir.
Ciinkii eriskin ekibi hasta yerine kararlar almaz, izlem/tedavi ilgili kararlarn hasta ile birlikte

almak ister.

Kontroller sirasinda ailelerden hala destek alinabilecek olsa da, herhangi bir kararm
alinmasinda en Onemli faktér hastamin kendisi olacaktir. Bu, bazi randevulara ailelerin
katilmayacagr anlamina gelebilir ve bu da artik eriskin olan hastanin istegine bagh olmahdir.
Ciinkii eriskin ekibi, hastalanmin kendilerini daha rahat hissedecekleri ortamda hizmet vermek

ister. Eriskin hastanesine gegmek, ebevevnlerden veya arkadaslardan yardim alinamayacag
anlamina gelmez. Destege ihtivac duyulursa, daha 6nce yapildign gibi aileler de kontrollerde

hastalara eslik ctmektedir.
Gecisin zorluklar

Cocuklarinin hastaligini yénetmeye, onlar adina sorumluluk almaya aliskin olan ebeveynler,
ergenlerin kendi saghk bakimlarinm sorumlulugunu dstlenmelerine izin verme konusunda

isteksiz olabilir ve cocuklarinin iizerindeki kontrolii kaybediyormus gibi hissedebilirler. Ayni
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zamanda crigkin hastanesinde doktorlar tarafindan verilen saghik kararlarindan da dislanmis
olduklarin diistinebilirler. Bununla birlikte, KF olsun va da olmasin, bagimsizhg ve
sorumluluk almayr tesvik etmek biiyiimenin ¢ok énemli bir pargasidir. Bu siire¢. onlart aym
zamanda hayatlariin geri kalanina hazirlamaya yardimer olur. KF'li ergenler de. maddi destek
ve fiziksel bakim i¢in ebeveynlering bagimli olabilir ve onlardan ayrilma ve bagimsizhk
gelistirmede zorluk yasayabilirler. Ayni zamanda pediatri ekibi ile uzun siireli ve giivene dayah

iliskiler kurduklart i¢in cocuk hastanesinden ayrilmak da zor gelebilir.

Bazi ailelerin, eriskin hastanesine gectikten sonra, cocuklarmin tedavilerini birakabileceklerine
dair endiseleri bulunur. Tedavileri kabul etmek ve yapmak “tedavi uyumu™ olarak adlandinlir.
Hasta ¢ogu tedavisini yapmakta zorlanivorsa, "tedaviye uyumsuz oldugu” siylenebilir. Bununla
birlikte eriskin hastanesine gecis uzun bir siirectir ve ergenin tiim tedavilerinin sorumlulugunu
tek seferde almas) gerekmez. Eriskin hastanesine gecmeye hazir olduklarinda, tedavilerini
almalar gerektigini ve bunun dnemini coktan anlamis olacaklardir. Elbette ergenlerin bazi
tedavilert kendi sorumluluklarinda almaya ahgmalan digerlerinden daha uzun siirebilir.
Bununla birlikte, ekiplerin destegivle, kendi bakimlarindan sorumlu olduklarimi &grenip

tedavilerine tam uyum saglamalan beklenmektedir.

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastahklart KF’li Bireyin Eriskin Hastanesine Gegis
Program

Poliklimigimizde 11-18 yas grubu KF tanili hastalara, kontrole geldikleri zaman, Cocuk Gégiis
Hastaliklar doktorlar tarafindan, yas gruplarina uygun sekilde KF hastaligi ve tedavisi ile ilgili
detayl sekilde sozel bilgilendirme yapilmaktadir.  Bilgilendirme vapildiktan sonra, hastalara
belli araliklarla “Bilgi Degerlendirme™ ve “Beceri ve Sorumluluk™ konularinda basit testler
uygulanarak bilgi ve beceri eksikliklerinin olup olmadigr degerlendirilmekte, eger eksiklikler

Ve

sa, bunlarm giderilmesi i¢in tekrar kisiye ozel sozel bilgilendirme yapilmaktadir. Ayni
zamanda, ebevevnlere va da bakim veren kisilere vonelik “Beceri ve Sorumluluk Testi”
uygulanmaktadir. Hasta ve ebevenylerin testlerdeki basart durumuna gére ve  eriskin
hastanesine gegis konusunda yeterli bilgi ve beceriyve sahip olduklarmdan emin olunduktan
sonra, Cocuk Goglis Hastaliklart ve Eriskin Gogis Hastaliklart doktorlart arasinda yapilan
toplantt ile yazilhh ve s&zli olarak ergenin ecriskin ekibine devri yapilmaktadir. Gegis
programinda hastalar Ergen Saghgr bolimi tarafindan da degerlendirilmekte, bu sayede

hastalarin gecise hazir olduklarmdan emin olunmaktadir.
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ERISKINDE KiSTIK FIBROZIS

Dr. Ogretim Uyesi Oguz Karcioglu!
Prof. Dr. Ebru Damadoglu®

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklari Anabilim Dali
*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali, Alerji ve
Immimoloji Bilim Dah

Erken tami imkanlarindaki gelismelerin yani sira saghk hizmetine ulasim ve tedavi
olanaklarindaki ilerlemelerle birlikte Kistik Fibrozisli (KF) bireylerin yasam stireleri belirgin
derecede uzamustir. 2021 yili verilerine gore gelismis iilkelerdeki hastalarin %5470 18 vasinmn
tizerindedir, Bu rakam iilkemizde %014.9"dur. Bu gelismeler hem KF ile iliskili eriskin cagda
goriilebilecek saglik sorunlarinin tespiti ve tedavisini beraberinde getirmis hem de tiim diinyada

eriskin kliniklerine ge¢is kavraminin gelismesine neden olmustur.

Ergenlik dénemi ve sonrasmda eriskin yasa gecis KFli bireyde dogustan itibaren var olan
rahatsizliklarim takibinin yani sira hem hastaligin ilerlemesiyle birlikte ortaya c¢ikabilecek yeni
sorunlarim ¢6ziimii hem de eriskinlik dénemine 6zel sorunlarin yénetimini de beraberinde
getirmektedir. KF'li birey bir yandan hastahigiyla iliskili problemlerle basa ¢ikarken diger
yvandan eriskin olmanin geregi uzun yillardir ebeveynleri tarafindan yirGtilen birgok isi kendisi
Gstlenmek durumunda kalmaktadir. Bu stiregte takip olunan klinigin ve saghk personelinin de
degismesi zorunlulugu tiim diinyada goze ¢arpan bir sorun olmakla birlikte, ¢ocuk sagligi,
adolesan saghgr ve eriskin saghgr hekimlerinin isbirligivle ve hastayr merkeze koyarak

yuriitiilen gecis stireci protokolleri bu sorunlart en aza indirmeyi hedeflemektedir.

Bilindigi tizere KF en sik ve agir olarak akcigerleri etkilemektedir. Havayollarmdaki koyu
kivaml - balgamm  ¢ikarilamamasma  bagh  olarak tekrarlayan  akciger entfeksiyonlar
gelismektedir. Bu enfeksivonlar havayollarmin yapisal hasarlanmasi olarak tanimlanabilecek
bronsektazi gelisimiyle sonuglanmaktadir. Bronsektazi gelisen bélgeler bakterilerin ¢ogalmasi
icin uygun ortam olusturmakta, bakterilerin ¢ogalmasi da brongektazi gelisen bélgelerin
genislemesine yol agmakta ve bu kisir dongii zamanla birlikte akcigerlerde agir hasarlanmaya
ve klinik olarak yetmezligine neden olmaktadir. KF’li bireylerin akcigerlerinde en sik
Pseudomonas — aeruginosa,  Staphyvlococcus  auerus,  Haemophilus — influenzae  gibi
mikroorganizmalar saptanir. Ayrica bronsektazinin etkiledigi akeiger alanlarinda mikobakteri
ve mantar Gremeleri de tespit edilebilmektedir. Bu mikroorganizmalarin - yarattii

enfeksiyonlarnt  tedavi  etmek i¢in  kullamlan antibivotiklere wyillar icerisinde  direng
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gelisebilmekte ve bu nedenle bazi ilaglar zamanla kullanilamaz hale gelmektedir. Hem akeiger
hasarimin artmast hem de diren¢ gelisimi eriskin yaslarda enfeksiyonlarm kontrol edilmesini

giiclestirmektedir.

Akciger saghgmm siirdiiriilebilmest i¢in bakterilerin ¢ogalmasi i¢in uygun ortam sadlayan
kovu kivamli balgamlarin ¢ikarilmas: anahtar rol oynamaktadir. Etkili bir sekilde balgamin
cikarilmast, birgok KF hastasin kullandigi havayoluyla verilen (inhaler) antibiyotiklerin
akcigerlerin tamamia ulasmasi i¢in de gereklidir. Havayollarindan balgamin temizlenmesi igin
belirli ilaglarin solunum egzersizleri ile birlikte, dogru siralamayla ve diizenli bir sekilde
kullanilmast gerekir. Buna gére uygulamalar su sirayla yaptlmadir: 1) dncelikle kullamlacak
diger ilaclarin okstriik ve nefes darhgimi tetiklemesi olasihigina karst nefes acicr ilaglar
(bronkodilatorler). 2) balgamin kivamimin yumusatilmasi i¢in gerekli olan ilaglar (hipertonik
salin, mannitol), 3) yumusayan balgami parcalayan ilaclar (dornaz alfa), 4) cihazlarla (acapella,
flutter, acrobika) ya da hastanin sirtina ve gdgiise periyodik hareketlerle vurulmasivla balgamin
hareketlendirilmesi, 5) nefes alip-verme manevralar ve 6kstirme ile balgamin disart ¢ikarilmasi
ve 6) havayolu temizlendikten sonra eger gerekli ise antibiyotik tedavisinin uygulanmasi. Bu
uygulamalar sadece havayoluyla antibivotik kullanan hastalar icin degil akciger etkilenmesi

olan tiim hastalar tarafindan yapilmahdir.

Akciger saghginin stirdiirilmesi i¢in bir diger 6nemh nokta da korunmadir. Sigara dumanu, kirli
hava, irritan  maddeler havayollarinda daralmaya neden olarak hastalarm  klinigini
kotiilestirebilmektedir. Ellerin yikanmasi, diizenli olarak kullanilan nebiilizator ve oksijen
konsantratérii gibi cihazlarin diizenli temizligi saglanmahdir. Ayrica hasta oldugu bilinen
bireylerle yakin mesafede bulunulmamasi, dzellikle kalabalik verlerde maske kullanilmas
elzemdir. Balgamda direngli tiremeleri olan diger KF hastalariyla vakin temas bulas riskini

artirmaktadir.

Eriskin yasta ¢cocukluk donemine gore daha sik goriilen bir diger akciger sorunu ise agizdan
kan gelmesidir (hemoptizi). Solunum yolu alevlenmeleri esnasinda balgama kansik kan
gariilebilir. Havayollarindaki hasarlanma yvillar icerisinde havayollarma komsu damarlarin da
vapisinda bozulmaya neden olabilmektedir. Ozellikle enfeksiyon gecirilen donemlerde hem bu
damarlardan kaynaklh hem de kuvvetli ¢ksiirlik nedeniyle havayollarinda olusabilen hasar
nedeniyle agizdan kan gelebilmektedir. Boyle bir durumda hasta en kisa siirede saghk

merkezine bagvurmalidir.



Eriskin yasta goriilme sikhgr artan bir diger sorun da KF'ye bagl seker hastahdidir (diyabet).
Ortalama tani alma yast 18-21 vas olarak belirtilmistir. Yasamn ilk yillarinda besinlerin
sindirimini etkileyen pankreas bezindeki hasarlanma yillarla birlikte ilerlemekte ve kan sekerini
diizenleyen hormon olan insiilinin eksikligine ve dolayisiyla diyabet hastaliina neden
olmaktadir. Aclik kan sekert diizenli olarak kontrollerde 6lciilmektedir. Ayrica yilda bir kez
tarama testi olan “Oral glukoz tolerans testi (OGTT)” yapilmaktadir. Rutin tarama disinda
agiklanamayan kilo kaybi, solunum fonksiyonlarinda kotiilesme, ¢ok su igme ve sik idrara
¢ikma gibi yakimmalar olan hastalarda divabetten kuskulanmak gerekir. Divabet hastahigi tanisi
kovulduktan sonra kan sekeri diizeylerinin diizenh kontrolii, diyet ve ilaclara uyum kan sekeri
yiiksekliginin gdz, bobrekler ve sinir sistemi tizerine olas1 olumsuz etkilerinin énlenmesinde

hayati 6nem arz etmektedir.

Eriskin ¢cagda gortilme sikhign artan bir diger problem kemik erimesidir (osteoporoz). Pankreas
etkilenmesine bagl besinlerin ve 6zellikle D vitamininin emilimindeki sorunlar, tekrarlayan
enfeksiyon ataklari, eslik eden diyabet hastaligi, kullamilan ilaglar ve vetersiz egzersiz
osteoporoz gelisimindeki risk faktérleridir. Osteoporoz varhiginda kemik agrilan goriilebilse de
cogu zaman ilk bulgu kemik kiritklart olmaktadir. Osteoporozu olan kistik fibrozisli hastalarda
gerek enfeksiyon gecirilen donemlerde artan gerekse solunum egzersizlerinin bir parcasi olarak
bilingli yapilan dksiiriik, kaburga kemiklerinde ve bazen omurga kemiklerinde kirtklara neden
olabilmektedir. Kirik olan bélgede hissedilen agn yasam kalitesini bozmasinin yani sira agrinm
artacagi endisesiyle solunum egzersizlerinin de  yapilamamasina neden olabilmektedir.
Osteoporoz taramasimin 8 yas ve tizeri addlesanlarda ve tim eriskin hastalarda yillik olarak
yvaptimas: gerekmektedir. Bu amagla vapilan élgtim kemik mineral dansitometeresi olup 6l¢tim
yontemi takip olunan merkeze gore farklilik gosterebilmektedir. Diizenli beslenme, 6zellikle D
vitamini ve kalsiyum olmak tizere takviye vitamin ve minerallerin alinmasi ve diizenli egzersiz

osteoporoz gelismesinin dnlenmesinde dnem arz etmektedir.

Yasamun ilk villarindan itibaren KF hastalarmda siklikla etkilenen organ sistemlerinden biri de
sindirim  sistemidir. Owellikle pankreas bezindeki etkilenme alinan besinlerin  veterli
sindirilememesine neden olmaktadir ve birgok KF'li hasta diizenli olarak pankreas enzim
takviyesi kullanmaktadir, Sik gériilen diger semptomlar mide sivisinin yemek borusuna geri
kacmasi olarak tariflenen reflti ve kabizhiktir. Bu semptomlara vénelik yaklasimlar toplumdaki
diger kisilerden farkh degildir. Y tiksek miktarda kafein iceren gidalardan. ¢ok yagh besinlerden,
fazla miktarda ¢ikolata ve asith gidalardan kacimlmasi hastalarm bliyviik baltimtnde refliiye

bagh semptomlarin kontrol altina alinmasinda yeterli olmaktadir. Yine dizenli egzersiz ve lifli

84



gidalarin titketimi de kabizhik sorunun ¢éziilmesine yardumer olmaktadir. Her iki sorun i¢in de

gerekli olmasi halinde tibbi tedavilere bagvurulabilir.

Yasin tlerlemesi ile birlikte bireyin besin gereksinimi hem artmakta hem de almasi gereken
besinlerin igerigi degisiklik gésterebilmektedir. Bu nedenle KF hastasinin divetinin de diizenli
olarak takip edilmesi ve diizenlenmesi gereklidir. Hedef, KF hastasinin kendi yas grubundaki
diger kisilerle benzer kilo alimi ve viicut gelisiminin saglanmasidir. Vitamin ve mineral
takvivelerinin yan sira kalori thtivacinin da giderilmesi gereklidir. Bu amagla sikhkla agizdan
takviye edict icerikler wverilmektedir. Agizdan alnan takviye igerikler hastalarin biiyiik
béliimiinde yeterli olsa da, veterli kilo alhmi saglanamayan ya da akciger nakil siirecinde olan
bazi hastalarda mide ya da barsaga acilan bir kanala verlestirilen bir tip yardimi ile beslenme

de (gastrostomi, enterostomi) gerekebilmektedir.

Ureme sistemindeki bozukluklar KF hastalarinda sik goriilmektedir. Erkeklerde sperm Giretimi
normal olmasina ragmen iletici kanallardaki gelisme bozukluguna bagli olarak erkek hastalarin
%695 Iinden fazlasinda kisirhk goriilmektedir. Belirli mutasyonlara sahip kiigiik bir grup hastada
sperm iletim kanallarinda gelisim bozuklugu gériilmediginden kisirhk  goriilmemektedir.
Kadmlarda ise gelisimsel bir sorun olmayip aylik menstruasyon déngiisii normaldir. Ancak
tipkt havayollarinda oldugu gibi yumurtanin iletildigi kanallardaki stvinin koyu kivam almasi
nedeniyle hem yumurtanin rahme iletilmesi hem de sperm ile déllenmesi zorlasmaktadir. KF’li
kadinlarin vaklasik Gigte birinde tireme sorunlar: oldugu diistiniilmektedir. Her iki cinsivette de
cocuk planlamasi siirecinde hem thtiyag halinde yardimer iireme tekniklerinin uygulanabilmesi
icin kadin dogum ve droloji  klinikleri ile; hem de planlama 6ncesi genetik testlerin

yaptlabilmesi i¢in genetik béliimiiyle gériisiilmesi gerekmektedir.

KF’li bireylerin biiytik bélimiinde en agir tutulum solunum sisteminde olsa da, sindirim
sistemi. iskelet sistemi, tireme sistemi gibi bircok sistem etkilenebilmektedir. Bunun yam sira
yillar boyu devam eden siire¢ hastalarn biiyiik boliimiinde organ sistemlerinin giderek daha
agir etkilenmesine neden olabilmektedir. Bu nedenle eriskin yasta hastalik ciddiyeti genellikle
artmaktadir. Bunun yani sira eriskin vasa 6zel cinsel saglik, sosyal ve is yasantisint ilgilendiren
sorunlar da strece eklenmektedir. Ergenlik donemi ve eriskin yasa geg¢is doneminde hastalarin
duygusal degisimleri nedeniyle tedavive uyum azalabilmektedir. Ayrica eriskin déneme gegisle
birlikte saglik sigortast sorunlar yasanabilmektedir. Bu dénemde yvasanan bir diger zorluk da
eriskin klinigine gegistir. Hastalar i¢in uzun yillardir tedavi olduklar merkezleri degistirmek.,
veni doktorlar ve diger saghk personeliyle tamsmak, bu kliniklere alismak kendi i¢inde

zorluklar barmdirmaktadir. Ayrica uzun yillardir ebeveynleri tarafindan stirdiiriilen rapor,
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regete, randevu alum gibi bir¢ok 151 artik kKendilerinin yapmasinin gerckmesi de hastalan
zorlayabilmektedir. Tiim bu sayilan nedenlerden dolay: eriskin ¢agda KF y&netimi kendi
icerisinde bircok zorlugu barmdirmaktadir. Dogru isleyen bir gecis siireci, hasta uyumu,
cbeveynlerin  destegi ve saghk personelinin  gayretiyle bu  siiree ideal bir sckilde
stirdiirtilebilecektir. Ebeveynlerin, ¢ocuklarinin artik birer vetiskin oldugunu kabul ederek
onlarim sorumluluk almasma miisaade ederken, gerekli hallerde destek vermeleri hastalarin

hayatini kolaylastiric: bir yaklasim olmaktadir.
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KISTIK FIBROZISIN PSIKOSOSYAL YONU

Prof. Dr. Sinem Akgiil
Doc¢. Dr. Zeynep Tiiziin
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Ergen Saghg Bilim Dal

Kistik fibrozis (KF) fiziksel belirtilerinin iyi bilinen kronik bir hastalik olmasinin yani sira, bu
hastalikla yasayan bireyler fizerinde oldukca 6nemli psikososyal etkilere de sahiptir. Hastaligin
kronik vapisi ve yonetimiyle ilgili zorluklar duygusal gerginhige katkida bulunmakta ve yapilan
cahsmalar KF’li bireylerde kaygr ve depresyonun daha sik gériilebildigini gdstermektedir.
KFnin giinltik yénetimi zaman alicr olabilir ve karmasik tedaviler, ilaclar, terapiler ve hastane
vatislan gerektirebilir. Bu tedavi siirect ve yikii, kisinin sosyal aktivitelere, okula veya ise
katilma becerisi de dahil olmak tizere giinliik yasamindaki birgok alani etkileyebilir. Cocuk ve
ergenlerde okula diizenli olarak devam etme becerisinin olumsuz etkilenmesi potansiyel olarak
egitim zorluklarina ve sosyal sonuclara yol agabilir.

Yapilan cahismalar KF'li bireylerin beden imgesi (aynaya baktigida kendini nasil gordiigii)
ile ilgili daha sik sorun yasadiklarnm gdstermektedir. KF'li bireylerde goriilen kilo kaybi,
sindirim sorunlart ve solunum gibi fiziksel belirtiler beden imgesini etkileyebilir. Kronik bir
saglik durumuyla yasamanin zorluklarn asmaya calisirken dis gértiniisleriyle ilgili endiseler
de yasayabilirler. KF gibi kronik bir rahatsizhikla yasamak, gelecek hakkinda belirsizlik de
varatabilir. Hastahgm ilerlemesi, olasi komplikasyonlar ve organ nakli ihtiyact ile ilgili
endiseler kaygr ve strese katkida bulunabilir.

Bununla birlikte KF, aile dinamikleri ve arkadashklar da dahil olmak Gzere kisiler arasi
iliskileri de etkilevebilir. Hastahik vonetimi genellikle siki enfeksiyvon kontrol 6nlemlerini igerir
ve enfeksiyon riski nedeniyle kalabalik ortamlardan ve dzellikle Gist solunum volu enfeksivon
bulgulart olan kisilerle yakin temastan kacimilmasi tavsiye edilir. Bu durum, KF olan kisilerin
kendilerini yalniz hissetmelerine yol agabilir. Diger kronik hastaliklarda da gériilebilecegi gibi
bu hastah@ yonetmek biiviik destek gerektirebilir ve KF ile vasamanin duygusal ve pratik
yonleri nedeniyle aile ve 6nemli digerleri ile olan iliskiler zorluklarla karsilasabilir. Son olarak
da pediatrik bakimdan yetiskin bakimina gegis, KF'li bireyler i¢cin énemli bir psikososyal
zorluk olabilir. Saghk hizmeti saglayicilar, tedavi planlart ve 6z bakim i¢in artan

sorumluluklar gibi degisikliklerle bas etmek bunaltict olabilir.



KF’nin pSikOSU.\y&]l etkilerinin  bireyler arasinda biiylik  farkhihiklar gdstercbilecegini
unutmamak Snemlidir. Hastah@im hem fiziksel hem de duygusal yonlerini ele alan kapsamhi
bakim saglamak, KF ile yasayan bireylerin genel refahin iyilestirmek icin cok dnemlidir.

Ebeveynler, KF’li ¢ocuklara psikososyal destek saglamada ¢ok énemli bir rol oynamaktadir.
Kronik bir hastalikla bas etmek hem ¢ocuk hem de aile i¢in zorlayicr olabilir, dolayisiyla bas
etme yollarini artirmak ve destekleyici bir ortam varatmak ¢ocugun refahi i¢in 6nemlidir.

Ebeveynlerin KF’li ¢ocuklart icin psikososyal destek saglamalarinin bazi yollarn asagida

verilmistir.

Acik iletisim: Guvenli, tutarll ve sevgive dayali ebeveyn-cocuk iliskisinin ilk adim

olarak cocugunuzla acik ve diiriist iletisim kurmaya gayret edin. KF ile yasamaya

iliskin diistincelerini, duygularini ve endisclerini paylasmalar icin onlar tesvik edin.

Aktif bir sekilde dinleyin ve duygularini onaylayin. Hayal kinkhgi. korku ve/ya tiziintii

de dahil olmak tizere tiim duygularnini ifade etmelerinin sorun olmadi@ini bilmelerini

saglaym.

e Egitin ve dahil edin: Cocugunuzun durumunu anlamasina yardimer olun. KF hakkinda
vasina ve olgunluk diizeyine uygun bilgiler verin ve tedavi stireci ve plani hakkindaki
bilgilendirmelere dahil edin. Soru sormaya tesvik edin ve olasi yanhs anlamalan
giderin. Tibbi kavramlart aciklamak icin basit ve anlasihr bir dil kullanin.

e Bir rutin olusturun: Tedaviler, ilaclar ve saglhkla ilgili diger gerekli faaliyetler icin
zaman iceren tutarh bir giinliik rutin olusturun, Ongoriilebilirlik cocuk icin bir istikrar
duygusu saglayabilir. Tedavi planinin ¢ocugun giinliik yasamina mtimkiin oldugunca
sorunsuz bir sekilde uymasi sadlaymn.

e Bagimsizhigl tesvik edin: Cocugunuzu bakiminm yasina uygun yénlerine dahil ederek

ozerk hareket edebilmesini destekleyin. Yaglart biiytiditkce, durumlarimi yonetme

konusunda daha fazla sorumluluk dstlenmeleri ve aktif gérev almalar i¢in onlan
kademeli olarak giiclendirin. Oz bakim konusundaki basarilarint ve g¢abalarini
pekistirin. Saghklariyla ilgili dnemli déntim noktalarini ve basarilarini kutlaym.

o Kardes iliskilerini destekleyin: Kardesler varsa, KF'li ¢ocukla ilgili sorularmi ve
endiselerini ele alin. Onun kendisini nasil hissettigini de géz 6niinde tutmaya calisin.
KF’si olmayan kardese ayrilan zaman ve ilginin az olmasi, yalniz hissetmesine yol
acabilir. Destekleyict bir aile ortami olusturmak ve kardesler arasinda duygusal

yvakinlik icin acik iletisimi tesvik edin.
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e Destekleyict bir sosyal ag olusturun: Destek gruplan veya cevrimigi topluluklar
aracih@iyla KF ile ugrasan diger ailelerle baglanti kurun. Benzer zorluklarla karsilasan
baskalariyla deneyim paylasmak hem ebeveynler hem de ¢cocuklar i¢in degerli olabilir.
Cocugunuzu anlayish ve destekleyici akranlariyla arkadashk kurmasi icin tesvik edin.

o Olumlu beden imgesi i¢in tesvik edin: KF ile iliskili zorluklardan ziyade ¢ocugunuzun
gliclii yonlerine, yeteneklerine ve basarilarina odaklanarak olumlu beden imajini
pekistirin. Yalmizea fiziksel goriinime odaklanmak yerine genel saghk ve esenligin
dnemini vurgulayin.

e Stres yonetimi: (ocugunuzun kronik bir hastalikla yasamanm getirdigi duygusal
zorluklarla basa ¢ikmasma yardimer olmak icin stres yonetimi tekniklerini égretin.
Zorluklara gergekei bakis agist ile pozitif vonelim, “simdi ve burada™va odaklanarak
problemin tanimi, alternatif ¢éziim secencklerinin olusturulmas: ve uygulanmast,
davramssal yontemlerden derin nefes alma, farkindahk ve/va hobilerle ugrasma gibi
teknikler faydali olabilir.

e Savunuculuk ve giiclendirme: Cocugunuzu kendi savunuculugunu yapmasi igin tesvik
edin. Yaslan biividiikce. tedavi planlari, secimleri ve tercihleri hakkindaki tartismalara
onlart da dahil edin. Saghk hizmetleriyle ilgili haklarmi ve sorumluluklarim
anlamalarina yardimer olun.

e Basanlarn kutlaym: Sadece tibbi basarilart degil, aym zamanda kisisel déntim
noktalarim ve basarilar da kutlayin. Direnci, kararhhi@i ve ¢abalar icin ¢ocugunuzu
tantym ve dvin. Davanikhih@imi vurgulayan bir bakis acisi hem ruh saghgim
desteklemek hem de ruhsal zorluklart énlemek i¢in bir aractir.

o Psikososyal destek saglamanm devam eden bir siirec oldugunu ve g¢ocugunuzun
ihtivaclarinin zaman i¢inde degisebilecegini unutmayin. Saghk uzmanlariyla is birligi
icinde cahismak ve KF topluluguyla baglantida kalmak da hem cbeveynler hem de

cocuklar icin destek agini gelistirebilir.

Psikososyal destek almak icin ne zaman saghk kurulusuna basvurmaliyim?

KF ¢ocuklarin ebeveynleri, cocugun refahini, giinliik isleyisini veya yasam kalitesini
etkileyen duygusal veya davramssal zorluklar gézlemlediklerinde ¢ocuklart igin psikososyal
vardim aramay: distinmelidir. Psikososyal destege ihtivac duyuldugunu gésterebilecek bazi

gostergeler asagida verilmistir:
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e Duygusal zorluklar: Cocugun genel duygu durumunu etkileyen kalicr Giziintii, endise
vedya sik ve siddetli ruh hali degisim belirtileri. Sosyal aktivitelerden uzaklasma,
uyku diizeninde degisiklikler vefya istah degisiklikleri gibi davramissal degisiklikler.
Ozkiyim diisiincesi ve/ya kendine zarar verme davranisinda bulunmasi

e Tedaviye uyum saglamada zorluk: Cocugun tedavi plamyla ilgili yogun hayal
kirklign vasamasi, direng gostermesi ve/ya regete edilen ilaglara ve tedavi planina
stirekli olarak uymamasi. Kontrol ve degerlendirme gértismeleri sirasinda artan stres
veya gerginlik, olas1 duygusal zorluklari gostermektedir.

e Sosyal izolasyon: KF ile yasamanin duygusal etkisi nedeniyle arkadaslardan, aileden
veya sosyal aktivitelerden uzaklasma. Akran iliskileri kurmada veya siirdiirmede
zorluklar.

e Akademik ve/va okulla ilgili zorluklar: KF ve ilgili tedavilerin ytratiilmesi nedeniyle
akademik performansta diisiis veya okulda artan zorluklar. Saghk durumuyla ilgili
olarak okulda zorbalik belirtileri veya sosyal zorluklar.

o Aileiliskilerinde bozulmalar: Cocugun saghik durumuyla ilgili olarak aile icinde artan
gerilim, catisma veya zorluklar. KF’li cocugun ihtivaclari ile diger aile Gyelerinin
ihtiyaclarim dengelemede giiclitk yasanmasi.

e Beden imgesi hakkinda endiseler: Hastalik belirtileri veya tedavinin yan etkileriyle
iliskili olarak fiziksel goriiniim, beden imgesi veya 6z saygiyla ilgili yogun endise
ifade etme. Fiziksel gortinimdeki degisikliklerle ilgili sikinti belirtileri ve belirgin
kilo kaybi veya benden memnuniyetsizligi

o  Gelecekle ilgili kaygr: Gelecek, hastahigin ilerlemesi veya organ nakli gibi tibbi
miidahalelere vonelik olasi ihtiyag hakkinda artan kaygi veva endiseler. Yasam
beklentisi veyva uzun vadeli saglik sonuclart hakkinda yogun endise ifade etme.

e Yetiskinlige geciste zorluk: Oz bakim icin daha fazla sorumluluk alma ve saghg
bagimsiz olarak yénetme konusundaki endiscler de dahil olmak tizere pediatrik
bakimdan yetiskin bakimina gegiste vasanan zorluklar.

Ebeveynler bu belirtilerden herhangi birini fark ederse veya cocuklarmm duygusal

refahindan emin degillerse. psikososyal destek almalan tavsiye edilir. Erken miidahale,

duygusal zorluklarin ele alinmasina, basa ¢ikma becerilerinin gelistirilmesine ve hem
cocuk hem de aile i¢in genel refahin artinlmasma  yardimer olabilir. Ebeveynlerin
cocuklarmin ihtivaclarina gére uygun psikososyal destegi saglayabilecek protesyonellerle

15 birligi yapmalan ve saglik ekibiyle acik bir sekilde iletisim kurmalari dnemlidir.
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ULUSAL KISTIK FIBROZIS KAYIT SISTEMI
Prof. Dr. Tugba Sismanlar Eyiiboglu

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi. Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali

Hastalik kayit sistemleri belli bir hastaligin bir sehirde, tlkede, bolgede ya da diinyada bircok
ozelliginin kaydedildigi veri tabanlaridir. Bu veri tabanlart sayesinde hastaliin ve hastalarin

ozellikleri degerlendirilebilmekte ve ihtiyaclar belirlenebilmektedir.

Kistik fibrozis (KF) hastaligi icin diinyada bir¢ok iilkede kayit sistemleri bulunmaktadir.
Amerika Birlesik Devletleri ve Avrupa Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemleri bu balgelerdeki
hasta verilerini igeren en genis kayit sistemleridir. Bu kayit sistemleri sayesinde yillar iginde
hastalik seyri, hastalarin tedavilerden gordiigti faydalar, yasam siireleri gibi birgok alanda
iyilesme, gelisme ve ihtivaclar orlaya kovulabilmistir. Ulkemizde KF hastalarimizin
durumlarin belirlemek, tani, tedavi ve izlemde ihtiyaclari saptamak, hastalarin klinik gidisatmi
gdzlemlemek ve yeni gelistirilen tedavilere uyumlu hastalar saptayabilmek amaciyla *Cocuk
Solunum Yolu Hastaliklar ve Kistik Fibrozis Dernegi’ tarafindan *Ulusal Kistik Fibrozis Kayit

Sistemi” (UKKS) kurulmustur.

Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’nin 2017 vilinda yayinlanan ilk yilhik raporunda
tlkemizden 23 merkezde takip edilen 1170 hastanin verisi sunulmustur ve bu rapor Glkemizdeki
hastalarin ilk defa tiim verilerinin bir araya getirildigi ¢ok degerli bir kaynak olmustur. Son
yvayimlanan 2022 raporunda 30 merkezden 2088 hasta verisi sunulmustur. Yillar icinde eriskin
hasta sayisinin arttigl, hastalarin daha erken yasta tam almaya basladigi bu raporlar ile ortaya
koyulmustur. Ulkemizin rapor sonuglart Avrupa Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemi ve
Amerika  Birlesik  Devletleri  verileri ile karsilastinldiginda  hastalanimizin - beslenme
durumlarinin iyilestirilmesi gerektigi, bazi ilaglarin kullaniminimn iilkemizde daha az oldugu
gdzlemlenmis oldu ve bu agilardan hem hekimlerimizde hem de hastalanimizda farkindalik

olusturulmasi saglannmuistir.

Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’ne hastalarmmizin katilimi gontllalik esasima dayahdir.
Hastalarimiz da yillik raporlarimizi okuyabilir, ayrica kendileri icin hazirlanan zet posterlere
ulasabilmektedirler. Kayit sistemi verileri ayn1 zamanda makale ve sunumlar halinde bilimsel
vavinlara déndstiiriiliip hem  tilkemizde hem de uluslararast bilimsel platformlarda
sunulmaktadirlar. Ulusal ve uluslararasi projelerde yer alabilecek hastalarimiz bu verilerle

belirlenip; génalli olmalar halinde bilimsel ¢alismalara katilma firsat yakalayabilmektedirler.
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Ulkemizdeki KF hastalarimizin durumlarint ortaya koymak. ihtiyaglarmi belirlemek, hastaligm
seyrini izlemek, hem ilkemizde hem de dinyadaki diger hastalarla  durumumuzu
karsilastirabilmek i¢in olusturulan UKKS, bugiine kadar hastalarimizin verilerini en dogru ve
en genis sekilde ortava koyan ¢ok dnemli bir veri kaynagi olup bu sisteme katki veren tim
hekimlerimize, hastalarimiza ve ailelerimize tesekkiir ederiz. Ulusal Kistik Fibrozis Kayit
Sistemi ile hastalarimizin uzun yillar izlem sonuglarim gérmek, ihtiyaclarina yonelik saglik
politikalart olusturmak, dtinyada gelistirilen yeni tedavilere uyumlu olabilecek hastalan tespit

etmek ve hastalarimiza en iyi hizmeti saglamay1 amac¢lamaktayiz.

92



KiSTIK FIBROZIS YENIDOGAN TARAMA PROGRAMLARI
Doc. Dr. Nagehan Emiralioglu

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastahiklar Bilim Dal

Yenidogan tarama programlarinin amaci, ciddi saghk problemi olan bebeklerin erken tanisinin
konulmas: ve tedavisinin baslanmasidir. Hastaliklarm erken tamsimin konulmasi ile yasami
tehdit eden sorunlarin éniine gecilmesi saglanabilir. Ulkemizde kistik fibrozis (KF) hastalig
icin yenidogan tarama programi 1 Ocak 2015 tarihinde baslamustir. Su anda KF yenidogan
tarama progranmi Avrupa’da ve Amerika’da bazi tlkelerde, Kanada’da ve Avusturalya’da

uygulanmaktadir.

KF hastalar yenidogan déneminde klinik bulgu vermeyebilir. Yenidogan taramalari, KF’li
bireylerin = hastalik ortaya c¢ikmadan taminmalarina ve erken donemde tedavilerinin
baslanmasina katkida bulunmaktadir. Yenidogan tarama testi, bebek dogduktan sonraki ilk 48-
72. saatte yapilmaktadir. Gutri kagidina birka¢ damla kan alinarak test yapilir ve 7-14. giinde

test tekrarlanir.

Kistik fibrozis hastalifinda, pankreas kanallarinin tikanmasi, pankreas enzimlerinin kana
karismasina; bu durum da serum immiinreaktif tripsinojen (IRT) diizeyinin artisina neden olur.
Kistik fibrozis yenidogan tarama testi, topuk kanmmda IRT analizine dayanir. Ancak saghkh
yvenidoganlarda da IRT yiiksek olabilir. Saghkl bebeklerde bu deger birkag haftada normale
donerken, KF'Ii bebeklerde yiikseklik devam eder. Dogumdan sonra 2. giinden sonra alinan
topuk kaninda viiksek IRT degerleri saptanan bebeklerde, 7-14 giin sonra ikinci bir topuk
kanindan veniden IRT testi yaptlir; devam eden IRT viiksekligi olan bebekler ter testi yapilan
bir merkeze sevk edilirler. Kesin tan ter testi ile konulur. Ter testinde klor dlgen sistemlerde
30 mEg/L altindaki degerler negatif, 30-60 mEqg/L arasi degerler stipheli, 60mEq/L {izeri
degerler pozitif kabul edilir. Bazi ter testi aletleri direkt klor 6lgmez, klor ile beraber diger
tuzlarin 6lgildtgi bu yontemin adi “konduktivite™ olarak bilinir. Bu yéntemde 50 mmol/L
altindaki degerler negatif, 50-90 mmol/L arasi degerler sinirda ve 90 mmol/L iizeri pozitif kabul
edilir. O nedenle testin hangi yontem ile yapildigimin belirtilmesi ¢ok énemlidir. Yiksek ve
smirda ter testi degeri olan bebeklerin bir KF  merkezine yonlendirilmeleri gerekir. Bu

asamalarda genetik inceleme dahil bircok ek tetkikler yapilabilir.

Bazi yenidogan tarama programlari, ikinei defa IRT bakilmas) yerine, mutasyon analizini

kullanmaktadir (IRT/DNA). Ulkemizde KF'li bireylerin mutasyonlari kiigiik gruplar halinde
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dagimk oldugu icin, venidogan taramalarinda mutasyon bakilmasi i¢in uygun degildir. Son
yillarda gelistirilen bir diger yontemde ise IRT ile birlikte yine pankreas bezinin aktivitesini
gosteren  bir  proteine  bakilmaktadir  (PAP). Bu vontem Avrupa’da bazi  dlkelerde

uygulanmaktadir.

KF venidogan taramasinim gecerli olabilmesi i¢in: tarama programu ile tanmi almis bir bebek
hemen bir KF izlemi yapan uzmana ulasabilmelidir. Tarama programi sayesinde KF izlem
merkezleri hastaya ter testini aym giinde yapmah ve yeni tam alan bir bebe@i hemen gérmek
adina daha iyi organize olmahdir. Aileye sozel bilgilendirme hemen vapilmalidir, ayrica
mutlaka yazili bir belge de verilmelidir. Aileye izlem, kisa-uzun dénemli tedavi planlarivla ilgih

net bilgiler verilmelidir.

Yenidogan tarama testi pozitif olan bebeklerin terde klor degerleri yiiksekse va da KFTR
geninde hastalifa neden olan iki mutasyon saptamirsa KF tanist alirlar. Ancak terde klor
seviyeleri her zaman tamisal aralikta olmayabilir ve her KFTR mutasyonu KF hastalifina neden
olmayabilir. Terde klor degeri yiiksek olmayan veya KF'e neden olan iki mutasyonu
bulunmayan, semptomu olmayan. KF tamisi tam olarak dislanamayan hastalar tanimlamak i¢in
“KFETR-iliskili Metabolik Sendrom (CRMS)” veya “Kistik Fibrozis Kesin Olmayan Tam
(KFKOT)” terimi kullanilmaktadir. Bu tanimlama, bebegin KF oldugu anlamma gelmez. 1k
ter testi ara degerde ¢ikan semptomu olmayan bebeklere 6 ayhk olduklarinda ter testinin
tekrarlanmast onerilir. Terde klor konsantrasyonlart ara degerde seyretmeye devam eden
bebeklere genis kapsamh KFTR DNA analizi yapilmah ve bir KF uzmam tarafindan
degerlendirilmelidir. CRMS-KFKOT tamst alan bebekler yakin izlenmelidir; ¢iinkii bu

bebeklerde KF semptomlart izlemlerinde gelisebilir.

Yenidogan tarama programlarini kullanan tlkelerde, ileri yasta KF tanisi alan hastalarin sayis
azalmustir. Calismalar, tarama programlar ile erken donemde tam alan bebeklerin, tedaviye
erken baslanmasi sonucu daha ileri donemde hastalik bulgulart ile tani alan bebeklere gore daha
ivi beslenme durumuna ve daha iyi solunum fonksiyonlarina sahip olduklarnnn gdstermistir. KF
venidogan tarama programinin amacl, erken tani ve tedavi ile hastahga bagh komplikasyonlar

dnlemek ve hastalarin yasam siiresini uzatmakutir.
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KiSTIK FIBROZIS HASTALIGINDA COCUK ve AILE iCIN SOSYAL HAKLAR

Sosyal Hizmet Uzm, Elif Ezgi Arslan Sahbaz
Sosyal Hizmet Uzm. Ali Ciftci

Hacettepe Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Sosyal [lizmet Birimi

Kistik Fibrozis (KF) hastalign nedeniyle sosyal haklardan yvararlanabilmek i¢in hasta 18 vasinin
Gstiinde (eriskin) 1se tedavi gordiigii hastaneden saghk kurulu aracihig ile “Engelli Raporu™
cikarilmahdir. Cikarilan engelli raporunda belirtilen engel oramna uygun sosyal haklara

basvuru yapabilmektedir.

Hasta, cocuk ise tedavi goriilen hastanelerden saghk kurulu aracihgr ile “Cocuklar igin Ozel
Gereksinim Raporunun (COZGER)” ¢ikanimasi gerekmektedir. KF hastahgr “Selunum
Sistemi Alani- Kronik Akciger Hastah@r” kapsaminda degerlendirilmektedir. COZGER” de KF
hastahgi icin “Ozel Kosul Gereksinimi Vardir (OKGV) (Engel Orani Aralig %90-99)" ibaresi
bulunmaktadir. Bu ibare gereksinim diizeyi en yitksek olma durumunu yani “agir engelli” olma
halini ifade etmektedir. Bu kapsamda ¢ocuk ve ailelerin yararlanaca@i sosyal haklar asagidaki

¢ibi belirtilmektedir.

Engelli kimlik karti: Engelli bireyin ikamet ettigi ildeki “Aile ve Sosyal Hizmetler il
Miudarligine 2 adet fotograf, niifus clizdam ve engelli saglik kurulu raporunun ash veya
onayh érnegi ile miiracaat edilerek engelliler icin kimlik kartr almabilmektedir. Engelli kimlik
karti alabilmek i¢in bireyin engel oraninin %40 ve lizeri olmasi gerekmektedir. Ayrica yeni
“Tirkiye Cumbhuriyeti kimlik kart’”™ sahibi olan vatandaslar, engelliler i¢in kimlik karti
bagvurularimi e-Devlet kapisi iizerinden yapabilmektedirler. Diizenlenen yeni yonetmelige gore
engelli raporunda eriskinler icin = Tam Bagimh Engelli Birey” ¢ocuklar icin ise “Cok ileri
diizeyde OGV™, “Belirgin OGV™ ve “Ozel kosul gereksinimi var (OKGV)” ifadeleri, agir
engellilik  durumunu ifade ettiginden bu  kisilere de refakatli engelli kimlik kart

diizenlenebilmektedir.

Sosyal giivenlik: Yasalar geregi 18 yasim doldurmamus her Tiirk vatandasinin tedavi giderleri
atlesinin sosyal giivencesine bakilmaksizin SGK  tarafindan  karsilanmaktadir. 18 yasini
doldurmus bireyler genel saghik sigortasindan vesil kart alarak. ayhik prim ddeyerek, cgitim
stirelerince prim ddemeden. cahsirken primi yatinlarak, anne babalarmin saghik giivencesi
iizerinden faydalanabilmektedir. Odeme giicti olmayan bireyler bulunduklari ilcenin “Sosyal

Yardimlasma ve Dayamsma Vakfi”na basvurup gelir testi yapilmasini isteyerek “Yesil Kart”



alabilmektedir. Odeme giicii olan bireyler aylik prim &ddeyerek saglik hizmetlerinden
faydalanabilmektedir. 25 vasina kadar dgrenimin devam ctmesi halinde prim ddemcksizin
faydalanabilmektedirler. 25 yasinin altindaki kiz ¢cocuklart anne babalarinin Gizerinden ticretsiz

saglik hizmeti alabilmektedir.

2022 Engelli ayh@i: 18 vasindan biiyik engellilere ya da 18 yasindan kiictk engelli yakini
bulunanlara verilen bir ayliktir. 18 yasindan biiyiik engellilerin %40 ve tizerinde engeli
olmas1 gerekmektedir. 18 vasin altindaki engelliler icin Hafif Diizevde OGV (40-
49), Orta Diizeyde OGv (50-59), fleri Diizeyde OGV (60-
69) Cok fleri Diizeyde OGV (70-79), Belirgin Ozel Gereksinimi Vardir (80-89), Ozel
Kosul Gereksinimi Vardir (90- 99) ifadelerinden birini alnis olma sarti aranmaktadir. Kisiler
vasadigl ilgenin “Sosyal Yardimlasma ve Dayanisma Vakfi"na basvurarak 2022 sayili kanuna
istinaden engelli maas1 baglanmasini talep edebilmektedir. Hane halkr geliri kisi bagi asgari
Geretin 37te birinden distik ise 2022 ayhgima hak kazamlmaktadir. Engelli maasi miktarlar

engel oranma gore belirlenmektedir.

Muhta¢ Avhgi: Engelli ayhginda ifade edildigi gibi 18 yasidan biiyiik eriskin engellilere ya
da I8 yasidan kicitk engelli yakini bulunanlara verilen bir ayhkur. 8 yvasindan biiyiik
engellilerin 9,40 ve tizerinde engeli; 18 yas alu bireylerin ise en az Hafif Diizeyde OGV (40-
49) itadeli raporunun bulunmast gerekmektedir. Adilenin sosyal
glivencesinin olmamasi, herhangi bir gelir veya ayhi bulunmamasi, ailenin gelir getirici
tasiir ve tasinmaz mali meveut olmamasi veya olup da bunlardan elde edecegi avhik ortalama
gelirinin “Muhtaghk Yonetmeligi™ ile belirlenen muhtag ayh@r miktarini gegmemesi sarti ile
baglanabilmektedir. Kisiler vasadigi ileenin “Sosyal Yardimlasma ve Dayamsma Vakti™na

basvurmahdir.

Evde Bakim Ayh@i: Evde bakim destegi engelli bireylerin kendisine degil, bakimini tistlenen
akrabasi, vasisi gibi tictinet kisilere yapilan destektir. Engelli kisinin saghk raporunda “agir
engelli” veva “tam bagimli™ kisminin isaretli olmasi gerekmektedir. Kisi basina diisen gelirin
bir aylik net asgari iicret tutarinin 2/3’tinden daha az olmasi gerekmektedir. Engelli bireyin
ikametgdhinin bulundugu verdeki “Aile ve Sosyal Hizmetler il Miidiirliigii"ne veya varsa

“Sosyal Hizmet Merkezi Mudirlikleri™ne bagvurulmas: gerekmektedir. Madirliklerinin

bulunmadigi yerlerde ise “Kaymakamlik™lara basvuru vapilabilmcktedir.
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Engellilerin Saghk Giderlerinin Karsilanmasi: Sosyal giivencesi olan engellilerin tedavi,
muayene, ilag, tetkik ve ortez-protez ihtiyaclart bagh olduklan sosyal givenlik kurulusu
tarafindan katki payr alimarak karsilanmaktadir. Yesil Karth bireyler sosyal gilivenlik
kurumunun karsilamadign tutarlar i¢in bagh bulunduklar “Sosyal Yardimlasma ve Dayanisma

Vakfi”na basvurmalari gerekmektedir.

Beledive Hizmetleri: Biiyiiksehir belediyelerinde engelli bireyler ile ilgili bilgilendirme,
danismanlik, sosyal ve mesleki rehabilitasyon hizmetleri vermek Gzere engelli hizmet birimleri
olusturulmustur. Beledivelere gore farkhilik géstermekle birlikte su indirimi, sosyal vardimlar,
psikolojik destek, meslek edindirme kurslart gibi sosyval haklar bulunmaktadir. Detayh bilgi icin

Alo 153 damigma hattt aranmahdir.

Evde Saghk Hizmeti: Evde saghk hizmeti almak isteven hastalar veya aile bireylert “Saghk
Bakanligi™ biinyesindeki ulusal ¢agri merkezi 444 38 33 nolu telefonu arayarak miracaat

edebilmektedir.
indirim Haklar

Vergi Indirimi: Ucretli calisan veva serbest meslek sahibi kisilerin ve bu kisilerin bakmakla
yikiimlii oldugu kimselerin (es, cocuk, anne, baba) %40 ve tzerinde engel orani bulunmasi
durumunda  “Defterdarlik/Vergi  Daireleri”™ne  bagvurarak gelir vergisi indiriminden

faydalanabilmektedirler.

OTV indirimi: Engellilik oram %90 ve tizerinde olan yetiskin engelliler ile Cocuklar igin Ozel
Gereksinim Raporu'nda (COZGER) “Ozel Kosul Gereksinimi Vardir (OKGV)” ibaresi bulunan
18 yas alti engelliler OTV istisnasindan yararlanabilmektedir. Bununla birlikte engellilik oran:
%90'm altinda olan engellilerden engelli saghk kurulu raporunda "Sadece harcket ettirici
aksamda 6zel tertibath tasit kullanmast gerekir." degerlendirmesi bulunuyor ise tasitin hareket
ettirici aksamlarinda tadilat vaptirnlmasini  gerektirecek nitelikte olan engelliler OTV

istisnasindan yararlanabilmektedirler.

Emlak Vergisi Indirimi: Engelli bireylerden kendi adma kayith olmak kosuluyla 200

metrekareyi gegmeyecek evlerin emlak vergisi ahnmamaktadir.
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Ulasim Indirimi:

e Engelli bireyler sehir ici ulasimda ticretsiz faydalanabilmektedir. Agir engelli bireylerin
| refakateisi Gicretsiz yararlanmaktadir.

e Engelli birevlerin  schirlerarast  otobtis  volculuklarinda %630 indirim  hakk
bulunmaktadir.

e Devlet Demiryollart engelli  bireylere sehirlerarasi  ulagimda  dicretsiz - hizmet
vermektedir. Agir engelli bireylerin | retakatgisi ficretsiz yararlanabilmektedir.

e Deniz Ulasiminda indirimler uygulanmaktadir.

e Tiim i¢ ve dis hatlar uguslarinda % 20 indirim saglamaktadir.

Flektrik indirimi: Kronik hastalizi nedeniyle cihaza bagiml sckilde hayatini siirdiirmek
durumunda kalan engellilere ve ailelerine Elektrik Fatura Bedeli ve Kesintisiz Gli¢ Kaynagt

Destegi saglanmaktadir.
istihdam Haklan

e Dcvlet Memurlart Kanununa gére: kurum ve kuruluslarin ¢alistirdiklarn personcle ait
kadrolarda %3 oraninda engelli cahistirmak zorunlulugu bulunmaktadir.

e s Kanunu uyarinca; isverenlerin, elli veya daha fazla is¢i calistirdiklar kamu
isyerlerinde %4 oraminda engelli calistirma yilkmlaligi bulunmaktadir.

e Engelli bireyler halk egitim merkezleri, Tirkive Is Kurumu ve KOSGEB gibi
kurumlarca agilan meslek edindirme kurslarma basvuru  yapabilmektedir. Kurs

bitiminde ise giriste 6ncelik hakkr bulunmaktadir.

EKPSS: Sinava girebilmek icin engel orami yetiskinler i¢in en az % 40, Cocuklar icin en az
Hafif Diizeyde OGV (40-49) ifadesi gerekmektedir. EKPSS 2 yilda bir diizenlenmektedir.
EKPSS sonuglan 4 vil siireyle gecerli olmaktadir.

Kuraya, ilkokul/ortaokul/ilkégretim/Gzel egitim is uygulama merkezi veya okulu mezunu
veya bu okullardan verlestirme islemlerine son basvuru tarihi itibariyle mezun olabilecek

durumda olan engelli adaylar basvurabilmektedir.

Ozel sektirde isci olarak istihdam: Engelli bireylerin isci olarak ise verlesebilmesi igin
“Tirkive Is Kurumu™na, “Tirkiye Iy Kurumu I1 Midirlikleri'ne veya “Tirkiye [s

Kurumu™nun  resmi  internet  sitesi www.iskur.gov.tr adresine  basvuruda  bulunmasi

gerckmektedir.
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Kendi isini kurma destegi: %040 ve tizeri orana sahip engelli saghk kurulu raporu bulunan ve
kendi isini kurmak isteyen engelli bireyler, kurmak istedikleri isle ilgili projelerini belli
donemlerde “Cahsma ve Is Kurumu 11 Midiirliikleri™ne sunarak “ISKUR Genel Miidiirliigii”

biinyesinde olusturulan “Ceza Paralari Fonu”ndan maddi destek alabilmektedir.

KOSGEB tarafindan  girisimeilik — egitimlert  diizenlenmekte  ve e@itimi  basart ile

tamamlayanlara kredi saglanmaktadir.
Egitim Haklary

Ozel egitim: Bu hizmetten faydalanmak igin ikamet edilen ilgede bulunan MEB’e bagh

* Rehberlik Arastirma Merkezine (RAM) basvuruda bulunulmasi gerekimektedir. ™

Evde egitim: Saghk problemi nedeniyle 6rglin editim  kurumlarindan  dogrudan
yararlanamayacak durumda oldugunu saglik raporu ile belgelendiren okul éncesi, ilkokul,
ortaokul ve lise cagindaki ozel egitim ihtiyact olan dgrenciler icin evde sunulan egitim
hizmetidir. Basvuru icin; bireyin en az dort ay stireyle éregtin egitim kurumundan dogrudan
yararlanmasimim miimkiin olmadigr va da yararlanmasi hialinde olumsuz sonuglar doguracagin
belirten saghk raporu. veli basvuru dilekgesi ve Odrenci belgesi ile kayith olunan okulun

bulundugu il¢e “Rehberlik Arastirma Merkezine (RAM)” miiracaat yapilmasi gerckmektedir.

Liselere geeis sistemi (LGS) kapsaminda sinava basvuracak engelli 6grencilerin, sinavlarda

engel durumlarma uygun hizmet alabilmeleri i¢in; drgiin egitime ve gegici egitim merkezine

devam edenlerin ilgili = Rehberlik ve Arastirma Merkezi Miidiir ne (RAM) ™, agik 6gretim
ortaokuluna devam edenlerin “Ag¢ik Ogretim Ortaokulu Midiirliigti " ne miiracaat etmeleri
gerekmektedir.

Universite Smavi: Sinavda engel durumuna uygun hizmeti alabilmeleri icin engelli Ggrenciler;

engelli raporu, dilekge ve diger bilgi formlar ile birlikte OSY M ye basvurmast gerekmektedir.

Yiksek Ogrenim Kredi ve Yurtlar Kurumu ihtiyag sahibi ve basarili engelli &grencilere

ancelikli olarak dgrenim kredisi, katki kredisi ve yurt tahsisi vapmaktadir.

Engellilerin egitimleri, meslekleri, glinlik  vasamlari icin 6zel olarak tiretilmis her tiirlii

arag-gerec ve Ozel bilgisayar programlarinin temini KDV den mistesnadir.
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Egitimde firsat esith@inin saglanmasi ve engelli 8grencilerin okumaya tesvik edilmesi amaciyla

ozel egitime gereksinim duyan ¢ocuklarin okullara erisimi ticretsiz saglanmaktadir.
Izin ve Emeklilik Haklart

Erken emeklilik: Ister dogustan engelli olup SSK’'l, Bag-Kur’lu ya da memur olarak
calismaya baslasin, ister ise girdikten sonra engelli olsun; %40 ve {izeri ¢alisma giicii kayip
oranmina sahip ttim engelli calisanlar erken emeklilik hakkina sahiptir. SGK’ya miracaat

edilmelidir.

e Agir engelli cocugu bulunan kadm sigortali ebeveynin | Ekim 2008 tarihinden sonra
yatan sigorta primlerinin dortte birl ayrica prim olarak ilave edilmektedir. Bu siire
emeklilik yasindan diismektedir. Bu diizenleme ile kadinlara erken emeklilik hakki
tanmmustir.

e Engelli memur, isci ya da Bag-Kur calisanlart yasi beklemeden, gerekli vil ve prim

glintinii tamamladiklarinda erken emekli olabilmektedirler.

Malulen emeklilik: Malulen emekli olabilmek i¢in gerekli ilk ve en énemli sart, ¢alisma
giiciinde en az %60 kayip olduguna dair saghik kurulu raporudur. Malulliik ayhgr alabilmek
acisindan ikinei sart, kisinin malulliik i¢in gerekli saghk kurulu raporunu almak tizere SGK ya

basvurdugu tarihte en az 1800 giin 6denmis priminin olmasidir. SGK ya miiracaat edilmelidir.
izinler:

e Refakat izni: Devlet memurlaninin talebi ve 3 hekim imzali saglik kurulu raporuna
gdre; kisinin bakmakla ytikiimli oldugu (ana, baba, es, cocuk) veya bakmakla yiiktimli
olmamakla birlikte refakat edilmedigi takdirde hayati tehlikeye girecek ana, baba, ¢s,
cocuklaryla kardeslerinden birinin agir bir kaza gegirmesi veya tedavisi uzun siiren bir
hastaliinin bulunmasi ve ayni kisi i¢in ayni tarihte baska bir memurun refakat izni
kullanmiyor olmasi hallerinde aym kisi ve aym vakaya dayali olarak refakat izni
verilebilmektedir. Refakat izni en ¢ok Gi¢ ay stire ile verilmektedir. Gerekli goriilmesi
halinde ¢ ayhk sire aym kosullarda tic ay daha uzatilmaktadir. Aym kisinin aym
hastalig1 icin verilecek refakat izninin toplam siiresi altt ay1 geememektedir. Refakat
izni kullanilirken memurun aylik ve 6zlik haklar korunmaktadir.

e 4857 Savil is kanunu kapsaminda is¢ilere: en az %75 oraninda engelli olan ¢cocuklarin

tedavisi i¢in hastalik raporuna bagh olarak ve ¢alisan ebeveynlerden sadece birinin
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kullanmasi kosulu 1le bir y1l iginde toplu ya da pargalar halinde 10 giine kadar tcreth
izin verilebilmektedir.

Atama, tayin ve nakiller s6z konusu kurum tarafindan yiriitiilmekte olup basvurular
sahsen yapilmalidir. Devlet memurlart i¢in 657 sayili kanun Ek 39. Maddesi “Devlet
memurlarinim, hayatini baskasimin yardim veya bakimi olmadan devam ettiremevecek
derecede Engelli oldugu saghk kurulu raporu ile tespit edilen egi, cocuklarn ile
kardeslerinin, memuriyet mahalli disinda resmi veya &zel egitim ve 6gretim
kuruluslaninda egitim ve 6gretim vapacaklarimn dzel egitim degerlendirme kurulu
tarafindan belgelendirilmest halinde, 1lgilinin talebi {izerine editim ve &gretim
kuruluglarinin bulundugu il veya il¢e sumrlar ddhilinde kurumunda bulunan durumuna

uygun bos bir kadroya atamasi vapihr.”

Diger Haklar

TOKI: projelerindeki konut sayisiin %5"ini engelli bireylere ayirmaktadir. Kimlik fotokopisi

ve engelli saglik kurulu raporu ile basvuru yapilmakta hak sahipleri kura ile belirlenmektedir.

Engelli birevler milli parklardan, devlet tiyatrolarindan, Kiltiir ve Turizm Bakanhigi’na
bagh d&ren wverlert ve miizelerden kimliklerimi ibraz etme kosulu ile iicretsiz

yararlanmaktadir.

e GSM: sirketler engelli bireylere dzel tarifeler uygulayabilmektedir.

Onemli Telefonlar:

Cumhurbaskanh@ fletisim Merkezi (CIMER): 150
Aile ve Sosval Hizmetler Bakanhid Danisma Hatti: 183

Sosyal Yardim Hatti: 144

Alo Biiyiikschir / Belediye: 153

Calisma ve Sosyal Giivenlik Iletisim Merkezi (SGK, Tiirkiye Is Kurumu): 170

Saglik Bakanhgr iletisim Merkezi: 184
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