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“11. Ulusal Kistik Fibrozis Sempozyumu ve Kistik Fibrozisli Birey ve Aile Toplantis1”
Degerli meslektaslarimiz,

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis (KF) Dernegi’nin diizenledigi “11. Ulusal
Kistik Fibrozis Sempozyumu”nu gergeklestirmekten biiyiik bir mutluluk duyuyoruz. Bu
sempozyumun Cumhuriyetimizin yiiziincii yilinda gerceklesiyor olmasi bizlere ayr1 bir gurur

yasatiyor.

Toplantiyi, tilkemizin her yer yerinden daha kolay katilim olacagini diislinerek, ¢cevrimigi olarak
gerceklestirecegiz. Sempozyumda, ilk 1.5 giinde, KF ile ilgilenen tiim branglardaki hekimleri
bir araya getirerek, KF ile ilgili son gelismeleri tartismayi1 planladik. Multidisipliner bir hastalik
olan KF’te elbette tartisilacak bir¢cok konu var; bu kisa bir zaman i¢inde bu basliklar i¢cinden
ozellikle patogenez, tan1 ve tedavide son gelismeleri konusmay1 hedefliyoruz. KF tedavisinde
son 10 yilda yeni bir ¢1gir agan modiilator tedaviler ve bu konudaki tilkemizde yasana sorunlar
bu toplantida tartisacagimiz konulardan olacak. Ulkemizde 2015 yilinda baslayan “KF
Yenidogan Tarama Programi”nin uygulamasindaki yasadi§imiz deneyimleri, sorunlari ve
¢oziim yollarini hep birlikte tartismak istiyoruz. Bu toplantidaki hedeflerimizden birisi de tiim
diinyada oldugu gibi, iilkemizde de eriskin yasta KF hastalarimizin sayisi giderek arttigi igin,
eriskin KF’e 6zel problemleri de konusmak olacak. Daha 6nceki sempozyumlardan farkl
olarak, ilk kez, programimiza zor vaka tartigmalar1 ve karsit gorilis oturumlar ekledik. Bu yil

sempozyumumuzda KF konusunda sozel ve poster bildiri sunumlari da yer alacak.

Sempozyumumuzun ikinci giiniinde yapacagimiz KF’li birey ve ailelerine yonelik egitim
toplantisinda, hasta ve aileleri, doktor, fizyoterapist ve hemsirelerimiz ile bir araya getirerek
hem son gelismeler hakkinda bilgi vermeyi, hem de onlar1 dinlemeyi ve onlardan gelecek

sorular1 karsilikli cevaplamayi planladik.

Sizlerle 11. Ulusal Kistik Fibrozis Sempozyumu’nda birlikte olmay1 diliyor, saygi ve

sevgilerimizi sunuyoruz.

Doc. Dr. Dilber Ademhan Tural Prof. Dr. Deniz Dogru Erséz Prof. Dr. Ugur Ozcelik
Sempozyum Sekreteri Sempozyum Baskani Dernek Baskant
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Sempozyum Ana Konulari

11. Ulusal Kistik Fibrozis Sempozyumu

Kistik fibrozis patogenezi: Yeni bakis agilari
KFTR Modiilator tedavileri
Modiilatorler disinda yeni tedaviler
Klinisyenler i¢in kistik fibrozis genetigi
Kistik fibrozis tanis1 ve kistik fibrozis fenotipleri
Eriskin kistik fibrozisi
Kistik fibroziste zor solunum yolu enfeksiyonlarinin tedavisi
Nontiiberkiiloz mikobakteri enfeksiyonu tedavisi
Yenidogan kistik fibrozis taramasi
Kistik fibrozisin akciger dis1 sistem bulgulari

Zor vakalar

Kistik Fibrozis Tanili1 Birey ve Aile Toplantisi

Kistik fibrozis hastaligina genel bakis
Kistik fibroziste enfeksiyon kontrolii
Kistik fibroziste beslenme
Ergenlik doneminde kistik fibrozis sorunlari
Eriskin donemde kistik fibrozis sorunlari
Cocuk kliniginden eriskin klinigine gecis

Kistik fibroziste fizyoterapi ve rehabilitasyon



8.50 -9.00
9.00-9.50

9.50 - 10.20

10.20-10.30

10.30-12.00

12.00 -13.00
12.00 -13.00

13.00-13.30

13.30 -14.20

14.20-14.30
14.30 - 16.00

11. Ulusal Kistik Fibrozis (KF) Sempozyumu
25 Mart 2023, Cumartesi

ACILIS
Panel: Ge¢miste ve giiniimiizde KF
Oturum Baskanlari: Nural Kiper, Remziye Tanag
KF’'in Tarkiye’de ve diinyada ge¢cmisi ve buglinii Ugur Ozgelik
Verilerle Tiirkiye’de KF Deniz Dogru Ers6z

Konferans: KF'te patogenez: Yeni bakis agilar
Oturum Baskanlari: Derya Ufuk Altintas, Hasan Yiiksel

Konusmaci Nazan Cobanoglu

Ara

Panel: KFTR modiilator tedavileri

Oturum Baskanlari: Elif Dagh, Haluk Cokugras
Hangi hastaya hangi modilator? Giizin Cinel
izlem protokoli, yan etkiler, ilag etkilesimleri, destek tedavilerin kesilmesi ~ Ayse Ayzit Kiling Sakalli
Modilatorlerin akciger disindaki sistemlerde ve 6zel gruplarda kullanimi Nagehan Emiralioglu
Ulkemizdeki sorunlar, deneyimler Ela Erdem
Ogle yemegi

Akila ilag Kullanimi Nagehan Emiralioglu

Konferans: Modiilatorler ve 6tesi: KF'te tiim hastalar KFTR modiilator ilaglardan fayda saglayacak
mi?

Oturum Baskanlari: Fazilet Karakog, Arif Kut
Konusmaci Andrew Bush
Panel: Hastamin genotipini degerlendiremiyorum

Oturum Baskanlari: Zeynep Tamay, Mehmet Kose

Klinisyenler icin KF genetigi
Hastam KF mi, degil mi?

Didem Dayangag¢ Erdem
Ebru Yalgin

Ara
Panel: KF’te degisen epidemiyoloji: Eriskin KF
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16.00 — 16.50

16.50- 17.30

Oturum Baskanlari: Fuat Kalyoncu, Sermin Borekgi

Eriskin KF klinigine gecis: nasil olmali ve tGlkemizdeki zorluklar Yasemin Gokdemir
Eriskinde KF akciger hastalig Ebru Damadoglu
Yogun bakim Unitesinde KF Ebru Ortag Ersoy
Eriskin KF’e 6zel, akciger bulgulari disindaki sorunlar Derya Kocakaya

Zor KF vakalan
Oturum Baskanlari: Ozlem Keskin, Mehmet Kilig

Vaka 1: Cocuk KF Didem Alboga, Dilber Ademhan
Vaka 2: Eriskin KF Aysen Kara, Oguz Karcioglu

Karsit gériis: KF solunum yolu kiltiirlerinde ilk kez iireyen ve kronik Metisilin direngli S. aureus
(MRSA) tedavisi

Oturum Baskanlari: Sevgi Pekcan, Sedat Oktem

Tedavi edilmeli Ali Ozdemir
Tedavi edilmemeli Tugba Sismanlar Eyiiboglu
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9.00-10.10

10.10 -10.20
10.20-11.10

11.10-12.00

12.00- 12.30

11. Ulusal Kistik Fibrozis (KF) Sempozyumu
26 Mart 2023, Pazar

Panel: KF’te solunum yolu enfeksiyonlari tani ve tedavisi

Oturum Baskanlari: Ayse Tana Aslan, Velat Sen

Akut pulmoner alevlenme tanim ve tedavi prensipleri
Zor enfeksiyonlar
Nontiberkiiloz Mikobakteri

Ara
Panel: KF yenidogan taramasi

Oturum Bagskanlari: Esen Demir, Nihat Sapan

ideal KF yenidogan taramasi nasil olmali? Diinyadan érnekler

Tlrkiye’de KF yenidogan taramasinda neredeyiz, sorunlarimiz ve ¢6ziim onerileri
Panel: KF'te akciger disi sistem bulgulari

Oturum Baskanlari: Yakup Canitez, Erkan Cakir,

KF’'te beslenme durumunun degerlendirilmesi ve beslenme destegi
KF’'in endokrinolojik komplikasyonlari

Odiil kazanan bildirilenin sunumu
ve
Kapanis

Aysen Bingol
Zeynep Seda Uyan
Cagkan inkaya

Saniye Girit
Biilent Karadag

Ersin Glimiis
Alev Ozon
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Kistik Fibrozisli (KF) Birey ve Aile Egitim Toplantis1
26 Mart 2023, Pazar

13.05- 14.05 Panel: KF hastaligina genel bakis

Oturum Baskanlari: Ugur Ozgelik, Deniz Dogru Ersoz

KF hastaliginda belirti ve bulgular Figen Giilen

KF’te solunum sistemine yonelik tedavi Demet Can

KF’te yeni tedaviler Ozge Yilmaz
14.05-14.25 Konferans: KF’te enfeksiyon kontrolii

Oturum Baskanlari: Ali Baki, Mina Hizal

Konusmaci Gokgen Tugcu
14.25- 14.50 Konferans: KF’'te beslenme

Oturum Baskanlari: Koray Harmanci, Emine Atag

Konusmaci Hasan Ozen

14.50 -15.00 Ara
15.00-16.05 Panel: KF’li cocugum biiyiiyor; ergenlik ve eriskin donemde bizi neler bekliyor?

Oturum Baskanlari: Nevin Uzuner, Ezgi Demird6gen

Ergenlik donemde KF sorunlari Orhan Derman

Eriskin donemde KF sorunlari Oguz Karcioglu

Cocuk KF kliniginden eriskin KF klinigine gegis nasil olmali Birce Sunman

Hasta gozlyle eriskin KF klinigine gegiste yasanan zorluklar Ozgiir Orsgekic
16.05-17.05 Panel: KF ve fizyoterapi

Oturum Baskanlari: Deniz inal ince, Melda Saglam

KF’te havayolu temizligi uygulamalari Kiibra Kilig

KF’te egzersiz, fiziksel aktivite ve postir Naciye Vardar Yagh

KF akciger nakli siirecinde fizyoterapi Ebru Calik Kiitiikcii

KF'te eriskinlige gegcis siireci ve fizyoterapi Aydan Aksel
17.05-18.00 Sorular ve tartisma

Oturum Baskanlari: Ebru Yalgin, Nagehan Emiralioglu
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KONUSMACI METINLERI
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Kistik Fibrozis Solunum Yolu Kiiltiirlerinde Ik Kez Ureyen ve Kronik Metisilin Direncli
Stafilokok Aureus Tedavi Edilmeli

Doc. Dr. Ali Ozdemir
Cocuk Goglis Hastaliklar1 Boliimii
Saglik Bilimleri Universitesi

Mersin Sehir Egitim ve Aragtirma Hastanesi

Penisiline kars1 olusan direng problemine 1959 yilinda beta-laktamaz enzimine dayanikli yari
sentetik bir penisilin olan metisilin ile ¢oziim bulunmus ve Stafilokokkal enfeksiyonlarin
tedavisinde onemli basarilar elde edilmistir. Metisilinin ¢ok yaygin ve 6zensiz kullanim ile
bulunan bu ¢dziim uzun siirmemis ve kisa bir siire sonra Staf. aureus suslarinda antibiyotik
direng problemi ortaya ¢cikmustir. [lk olarak 1961 yilinda Ingiltere’de Jevons tarafindan metisilin
direngli Staf. aureus (MRSA) izolatlar1 tanimlanmustir.

Kistik fibrozis (KF) hastalarinda 2000’1 yillarin basindan itibaren solunum yolu 6rneklerinde
MRSA siklig1 giderek artmaya baslamistir. ABD’de siklig1 %25’lere varan oranda iken Avrupa
ve Avustralya’da %2-10 arasinda bildirilmektedir. KF hastalarinda MRSA risk faktorleri
arasinda homozigot del508 mutasyonu, pankreatik yetmezlik, KF iliskili diabet, erken cocukluk
donemi, pseudomonas aeroginosa (PA) ile ko-enfeksiyon, sik hastane yatisi, diisik
sosyoekonomik diizey ve ¢evresel kosullar sayilmaktadir.

KF hastalarinda azalmis hava yolu yiizey sivisi ve bozuk mukosilier aktivite ile bronsial
sistemde olusan bakteriyel kolonizasyon (6zellikle PA ile) kronik solunum yolu inflamasyonuna
ve neticesinde doku hasar1 ile bronsektazi, zamanla solunum yetmezligine neden olarak
hastaligin en 6nemli morbidite ve mortalitesini olusturur.

KF hastalarin alman bronkoalveolar lavaj sivilarinda ilireme olmayan, PA iireyen ve diger
bakterilerin (H. Influenzae, Staf. aureus) liredigi orneklerde karsilastirma yapildiginda
inflamatuar hiicre sayis1 ve markirlar (nétrofil elastaz, IL-6, IL-8) en yiiksek oranda PA’da ve
onun kadar diger bakterilerde de gozlendigi bildirilmistir. Diger bir deyimle hava yolu
inflamasyonunu KF hastalarda tiim bakterilerin (MRSA’da dahil) olusturdugudur.

ABD kayit sisteminden yapilan bir analizde onerilen tedaviyi almayan uyumsuz 6 yas ve iistii
KF hastalarinda MRSA pulmoner alevlenme sikligini arttiran bir risk faktorii olarak
bildirilmistir. Kronik MRSA ve PA olan KF hastalarinin akciger tomografi skorlariin
olmayanlarla karsilastirildigi bir calismada her 2 patojeninde hemen hemen esit oranda
brongektazi skoruna sahip oldugu rapor edilmistir.

ABD’de 12 yas ve alt1 KF hastalarinin incelendigi, 59 merkezin katildig1 EPIC isimli ¢alismada,
MRSA solunum fonksiyon kaybina yol agan risk faktorleri arasinda bildirilmistir. Yine ABD
kayit sisteminde yapilan retrospektif bir analizde yaslar1 6-45 olan KF hastalar incelenmis,
solunum kiiltiirlerinde MRSA bulunmasi olmayanlara gére median yas olarak 6.2 y1l hastalarin
Omiirlerinin kisa olmasina neden oldugu belirtilmistir.

Solunum yolu kiiltiirlerinde ilk kez MRSA saptanan 4-45 yas aras1 KF hastalar ile ilgili yapilan
ABD’de ¢cok merkezli prospektif bir calismada, MRS A tedavisi basarili olan grupta FEV1 deger
kaybinin tedavi olmayanlara gore daha az oldugu bildirilmistir, ancak sinirli sayida hasta olmast
nedeniyle FEV1°deki olumlu degisim istatistiksel olarak anlamli degerde gozlenmemistir.
Avrupa’dan yapilan tek merkezli bir ¢alismada da ise, ilk kez solunum yolunda saptanan
MRSA’nin eradike edilmesi, hastalarin 3 yillik izleminde FEV1 degerinin edilmeyenlere gore
daha 1yi oldugu gostermistir.

Literatiirde ilk ve kronik MRSA’I1 KF hastalarda eradikasyonun 2’li antibiyotikle (6zellikle
fusidik asid ve rifampisin) tek antibiyotik tedavisine gore daha basarili oldugu bildirilmistir.
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Antibiyotik se¢iminin oral veya intravendz olmasi, MRSA eradikasyonunda ayni etkinlikte
saptandig1 bilgisi lilkemizden yapilan bir calismada gozlenmistir.

Sonug olarak, MRSA KF hastalarda 6nemli bir solunum yolu patojendir ve yillar i¢inde siklig1
artmaktadir. KF hastalarda kronik MRSA olmasi ileride pulmoner morbiteyi arttirir. Bu da
sonugta, MRSA’l1 KF hastalarinin yasam siiresi kisalmasina neden olan bir risk faktoriidiir. 11k
MRSA iiremesi olan KF hastalarda eger kroniklesme olmazsa klinik seyir iyi gériinmektedir,
ancak hangi hasta ilerde kronik seyir gosterecek bunun risk faktorleri belirsizdir. Ayrica bu
hastalarin poliklinik ortaminda diger hastalara bulagtirma riski de vardir. Bu nedenlerden dolay1
KF hastalarda solunum yolunda MRSA saptanmasi halinde tedavi edilmelidir. Literatiirde,
MRSA ile ilgili caligmalarin geneli retrospektif olmasi bu patojen tedavisi ile ilgili yorum
yapmay1 kisitlamaktadir, prospektif kontrollii calismalara ihtiyag¢ vardir.
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Kistik Fibroziste Eriskinlige Gegis Siireci ve Fizyoterapi
Uzm. Fzt. Aydan Asli Aksel

Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara

e-mail: aydanaaksel@gmail.com

Kistik fibrozis (KF), otozomal resesif genetik gecisli bir hastaliktir. KF’de goriilen
mutasyonlar, baslica akcigerdeki ve tiim viicuttaki ekzokrin bezleri etkileyerek bir¢ok sistemde
problemlere neden olur. KF ile iligkili diyabet, malniitrisyon, karaciger yetersizligi, gelisim
geriligi, asir1 sekresyon iiretimi ve solunum fonksiyonlarinda bozulma hastaligin
komplikasyonlarindandir (1).

Tedavisinde temel defekti diizeltecek bir yontem olmamakla birlikte inhale ilaclar, oral
antibiyotikler, pankreatik enzim replasmani, besin takviyeleri, modiilator tedaviler, fizyoterapi
ve rehabilitasyon, transplantasyon uygulamalar1 giiniimiiz tedavi se¢eneklerindendir. Amag
solunum fonksiyonlarini stirdiirmek, KF ile iliskili komorbiditeleri 6nlemek, yasam kalitesini
iyilestirmek ve yasam siiresini uzatmaktir (1).

KF hastalig1 ilk tanimlandiginda yasam siiresi aylarla kisitliydi ancak yenidogan
taramalar1 ve tedavi yOntemlerindeki gelismelerle birlikte KF’li bireyler eriskin déneme
gegmektedir (2). Bebeklikten itibaren kronik bir hastalikla kars1 karsiya kalan birey ve aile i¢in
tan1 yast ve addlesan donemden sonra iiclincli 6nemli nokta erigkin bakima gecistir. Gegis
stireci, “kronik fiziksel ve tibbi kosullara sahip adélesan ve geng eriskinlerin ¢ocuk odakli saglik
sistemlerinden yetiskin odakli saglik sistemlerine amacghi ve planli hareketi” olarak
tamimlanmaktadir (3). Gegis siirecinin temel amaci bireyin bagimsizligini en st diizeye
cikarmak, bakimdaki kesintiyi en aza indirmek ve yagam kalitesini artirmaktir (3). Bagimsizlik
ve 0z yoOnetim becerilerinin kazanilmasi igin gecis siirecinin erken addlesan donemde
baslatilmasi gerekmektedir (4). Ancak baglangic zamanlamasinda esnek davranilmali, bireyin
klinik durumu ve olgunluk diizeyi gozoniinde bulundurulmalidir.

Fizyoterapi ve rehabilitasyonun bir dali olan pulmoner rehabilitasyon KF tedavisinin bir
pargasidir. Ozellikle havayolu temizleme teknikleri bu hasta grubunda biiyiik &nem
tasimaktadir. Bugiine kadar yapilmis ¢alismalar farkli havayolu temizleme tekniklerinin
birbirinden istiin oldugunu kanitlamamstir (5). Segilen herhangi bir teknigin etkinligi ise
tedaviye baglilik, hasta memnuniyeti ve motivasyonuyla yakindan iligkili bulunmustur. Bu
nedenle havayolu temizleme teknigi secilirken bireyin tercihi ve teknigin giinlik yasama
uyarlanabilirligi 6nemlidir (5). Cocukluk ¢aginda daha ¢ok aile katilimi gerektiren manuel
teknikler tercih edilirken, eriskin doneme gecisle beraber bagimsizligin desteklenmesi i¢in aktif
solunum teknikleri dongiisii ya da pep terapi gibi bireysel olarak uygulanabilecek yontemler
tercih edilmelidir.

Pulmoner rehabilitasyonun bir diger 6nemli bileseni egzersiz egitimidir. Hem aerobik
hem de direngli egzersiz egitimi KF’li bireylerde egzersiz kapasitesini ve yasam kalitesini
tyilestirir ve bazi arastirmalara gore solunum fonksiyon testindeki diisiis trendinde azalmalar
hatta iyilesmeler gosterebilir. ACSM yetigkinler i¢in haftada en az 5 giin, giinde 30 dakikadan
fazla orta siddetli egzersiz (haftada toplam 150 dakikadan fazla) veya haftada en az 3 giin,
giinde 20 dakikadan fazla siddetli egzersiz (haftada toplam 75 dakikada fazla) 6nermektedir.
Buna ek olarak haftada 2-3 giin direngli egzersiz ve denge, koordinasyon, g¢eviklik igeren
egzersizler onermektedir (6).
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Yasglara gore 6z yonetim becerilerine baktigimizda 12-13 yaslarinda bir ¢ocuk kontrol
randevular1 sirasinda semptomlartyla ilgili sorular1 yanitlayabilmelidir. Kullandig1 ilaglar ve
nedenleri paylasilmali, havayolu temizligi hatirlatilmali ve yardim edilmelidir. Birey 14 yasina
geldiginde randevunun bir kismi saglik profesyoneliyle bagbasa yapilabilmelidir. Havayolu
temizligini yardimsiz yapabilmelidir. ilaglarinin miktar1 ve siklig1 paylasilmalidir. 15-16
yaslarinda semptomlarin1 farkedebilmeli, medikal tedavisine ve klinik randevularina hakim
olmalidir. 18 yasina gelmis birey artik hastaliginin 6z yonetiminde etkin rol almis olacaktir (3).

Gegis siirecinin basartya ulasabilmesi i¢in 0z yOnetim becerilerinin kazandirilmasi
gerekmektedir. KF’li bireye hastaliga 6zgii belirti, komplikasyonlar ve tedavi segeneckleri
hakkinda egitim verilmelidir. Oral ilag takibi, nebulizator hazirhi@i ve temizligi, fizyoterapi
tekniklerinin dogru uygulanmasi ve pulmoner alevlenmelerin taniabilmesi KF’li birey
tarafindan yapilabilir olmalidir (4).
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Kistik Fibroziste Solunum Sistemine Yonelik Tedavi
Prof. Dr. Demet Can
SBU Izmir Tip Fakiiltesi, Dr. Behget Uz SUAM

Kistik fibroziste solunum sistemine yonelik tedavinin temel hedefi akciger enfeksiyonlariin
onlenmesidir. Bunun i¢in havayolunu tikayan kalin ve yapiskan balgamin uzaklastirilmasi
gerekir. Ciinkii bu balgam eger havayolunu tikarsa stafilokok ve psédomonas gibi bakteriler
kolayca yerlesir ve akciger enfeksiyonlarina neden olur. Her akciger enfeksiyonu akcigerde
sadece kalict hasar birakmakla kalmaz c¢ocugun giinliik hayatindan uzaklasmasina, kilo
kaybetmesine ve solunum fonksiyon testlerinde kayiplara neden olur.

Solunum Yollarinin Temizlenmesine Yonelik Tedaviler

Balgam tikaglarimin eritilmesi: Bu amagla kullanilan ilaglar; dornaz alfa, hipertonik salin ve
mannitoldiir.

Dornaz alfa (Pulmozyme®): 6 yas istiinde kullanilir. Nebiilizator ile giinde 1 defa,
fizyoterapiden 30-60 dk. once uygulanir. Buzdolabinda saklanmali, 1giktan korunmali ve bagka
ila¢lar ile karistirllmadan kullanilmalidir. Yan etkisi nadirdir.

Hipertonik salin (Hyaneb®): Yogun balgamin sulandirilmasi amaci ile 6 yas iistiinde kullanilir.
Nefes darlig1 yapabilecegi i¢in Once hastanede test edilmelidir. Giinde 2 kez 4 ml. olarak
nebiilizator ile uygulanir. Her defasinda once brons genisletici ilaglar nebiilize edilmeli, ilag
uygulandiktan sonra fizyoterapi yapilmalidir.

[nhale mannitol (Bronchitol®): Havayollarma su ¢ekerek balgami sulandirir. Ilaca
baslanmadan 6nce hastanede test edilmelidir. 12 saat ara ile, sabah aksam 400 mg nebiilizator
ile uygulanir. Her defasinda nefes darligini engellemek i¢in dnce brons genisletici ilag nebiilize
edilmeli, ila¢ uygulandiktan sonra fizyoterapi yapilmalidir.

Fizyoterapi: Havayolundaki balgamin yerinden oynatilip ¢ikarilmas:t igin solunum
fizyoterapileri ve nefes egzersizleri ¢ok Onemli bir yer tutmaktadir. Hastalar solunum
fizyoterapisti tarafindan diizenli izlenmelidir. Fizyoterapi yontemleri olarak postiiral drenaj ve
g0giis fizyoterapisi gibi yontemlerin yaninda flutter, acapella, shaker plus gibi nefes verirken
pozitif basing olusturan cihazlar ya da gogiis titresim yelekleri kullanilabilmektedir.

Nebiilizatorler: Ultrasonik, jet ve mesh tipleri vardir. Kistik fibroziste kullanilan ilaglarn timii
jet nebiilizator ile uygulanabilmesine ragmen daha kisa siirede, daha ¢ok ilaci akcigere ulastiran
mesh nebiilizatorler glinlimiizde 6ne ¢ikmaktadir. Ancak yliksek maliyetleri kullanimlarim
siirlandirmaktadir.

Nebiilizator ile uygulanan diger ilaglar: Havayolllarin1 genisletmek, nefes darligi ve
irritasyonu azaltmak i¢in hastanin klinik durumuna goére brons genisletici ilaglar, inhale
kortikosteroidler tedaviye eklenir. Astim ilaglar1 olarak bilinen bu ilaglar, kistik fibrozisin bazi
formlarinda adeta astim gibi nefes darlig1 ve oksiiriikk 6n planda ise hekimin kontrolii altinda
kullanilmaktadir. Brons genisletici ilaglar hipertonik salin ve mannitoliin yan etkilerini nlemek
amaciyla zaten rutin tedaviye girmislerdir.

Ps6domonas bakterisinin yerlesmesini engellemek i¢in koruyucu antibiyotikler de nebiilizator
ile uygulanir. Ulkemizde bulunan inhale antibiyotik Tobramisin (TOBI®) dir. Nebiilize
tobramisin her yas grubu i¢in giinde 2 kez 300 mg dozunda, 28 giin kullanip 28 giin ara verilerek
kullanilmaktadir. Psddomonas bakterisini yerlesmesini engelleyen diger nebiilize antibiyotik
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Kaolistin dir ancak tilkemizde nebiilize formu olmadig1 i¢in damaryolu ile kullanilan formu
nebiilize olarak uygulanmaktadir.

Akciger Enfeksiyonlarinin Tedavisi

Alevlenme olarak tanimladigimiz akciger enfeksiyonunun basladigini ailenin erkenden
tanimasi onemlidir. Tablo 1’de ¢ocukta alevlenme esnasinda ortaya ¢ikmasit muhtemel belirtiler
siralanmigtir. Akut enfeksiyonlarda hastanin balgam kiiltiirii alinir ancak tedavide gecikmemek
icin Onceki kiiltiir sonuglarina gore antibiyotik tedavisi baglanir. Balgam kiiltiirii sonucu
geldiginde gerekirse antibiyotik degistirilir. Zaten alevlenme olmasa da hasta her kontrole
gittiginde eger verebiliyorsa balgam kiiltiirli diizenli olarak istenmektedir. Alevlenmelerin bir
kismu hafif gecirilip ayaktan tedavi edilebilirken, bir kisim hastanin ise yatirilmas: gerekebilir.
Hem antibiyotiklerin damar yoluyla verilmesi hem de oksijen ihtiyaci acisindan gerekli
desteklerin yapilmasi amaciyla hastaneye yatis tercih edilir.

Tablo 1- Kistik Fibroziste Akciger Enfeksivonu Oldugunu Disiindiiren Belirtiler

Genel durum bozulmasi, yorgunluk, halsizlik

Oksiiriikte artis

Balgam miktarinda artma, renginin koyulasmasi ya da balgamda kan goriilmesi
38°C lizerinde ates

Istah azalmasi, kilo kaybi

Nefes darlig1, hizli nefes alma

Eskiden yapabildigi hareketin azalmasi

Oksijen ihtiyacinin ortaya ¢ikmasi ya da artmasi
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KF’ de Degisen Epidemiyoloji- Eriskin KF
Derya Kocakaya

Eriskin KF’ye Ozel Akciger Bulgular1 Disindaki Sorunlar

Kistik fibrozis hastalarinda akciger tutulumuna bagl gelisen solunum yolu enfeksiyonlar1 ve
solunum yetmezligi mortalitenin en 6nemli belirteci olmakla birlikte sag kalimin artmasi ve
erigkin yasta takip edilen hasta sayisinin artmasi ile diger sistemlere yonelik sorunlar da giinliik
pratigimizde 6nemli bir yer tutmaktadir. Bu konugmada sirasi ile gastrointestinal ve nutrisyonel
sorunlar, maligniteler, KF iliskili Diyabetes Mellitus (DM), KF iliskili karaciger hastalig1, renal
hastalik, muskuloskeletal problemler, fertilite ve gebelik ile mental saglik basliklarina
deginilecektir.

Gastrointestinal ve Nutrisyonel Problemler

KF hastalarinin  biiyiik bir g¢ogunlugunda goriilen ekzokrin pankreas yetmezligi ve
malabsorbsiyon sonucu gelisen malnutrisyon, kronik inflamasyona sekonder gelisen artmis
katabolizma nedeni ile daha da artmaktadir. Diisiik viicut kitle indeksi, azalmis sag kalim ile
iligkili bulunmustur (1). Geleneksel olarak bu hastalarda tedavinin ana hatlarini yiiksek kalorili
diyet, pankreatik enzim replasmani, yagda ¢oziinen vitaminlerin replasmani ve enteral
beslenme destekleri olusturmaktadir. KFTR modiilator tedaviler oncesi, sadece diyetetik
miidahaleler ile beslenmesi yetersiz hasta oraninda belirgin azalma saglandig1 goze
carpmaktadir (2).

KF hastalarinda goriilebilecek gastrointestinal komplikasyonlar arasinda konstipasyon, distal
intestinal obstriiksiyon, gastro-6zofageal reflii, pankreatit ve artmis malignite riski sayilabilir.

KFTR modiilator tedavilerin bu komplikasyonlar iizerine etkileri belirsiz olmakla birlikte
intestinal inflamasyonun bir gostergesi olarak kabul edilen fekal kalprotektin seviyesinde
azalmaya neden olduklar1 gosterilmis ve bu ilaglarin GI sorunlar acisindan umut verici
olabilecegini diisiindiirmiistiir (3,4).

KF hastalarinda rezidiiel pankreatik aktivite varliginda rekiirren pankreatit riski artmaktadir.
Bir vaka serisinde Ivakaftor tedavisi ile pankreatit nedenli hastane yatislarinda ve opioid
gereksiniminde azalma gosterilmis ve pankreatit ataklarini azaltma acisindan umutlar
arttirmustir (5).

Kistik Fibrozis’ de Malignite

Normal popiilasyonda ilerleyen yas ile kanser riskinin arttig1 goriilmektedir. KF hastalarinda da
iyilesen sag kalimin kanser prevalansinda benzer etkiye neden olmas1 muhtemeldir.

KF hastalarinda yapilan calismalarda artmis gastrointestinal adenokarsinom insidansi
gosterilmis ve bu artig KFTR iligkili mikrobiyal barsak disregiilasyonu ile iliskilendirilmistir
(6). KF hastalarinda kolorektal kanseri riski normal popiilasyona gore 5-10 kat artmis olup bu
riskin solid organ transplantasyonu daha da arttigi belirtilmektedir (7,8). KF’de artmis
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kolorektal kanser insidansinin net mekanizmasi halen bilinmemektedir. Than ve arkadaslari
farelerde yapilan bir calismada KFTR ’nin barsaklarda yer alan bir tlimor slipresor gen oldugunu
ve bunun kaybi ile intestinal tomor olusumlariin goriildiiglini gostermislerdir. Ayni ¢aligmada
erken evre kolorektal kanseri olan KF dig1 hastalarda KFTR ekspresyon kaybinin azalmis
hastaliksiz sag kalim ile iliskilendirmislerdir (9).

Niccum ve arkadaslar1 KF hastalarinda premalign adenomat6z polip ve kolorektal kanser
insidansinda, 6zellikle 40 yas tlizerinde artma oldugunu gostermislerdir (10). Aile 6ykiisii, artan
yas, genetik, kronik inflamasyon ve diyet ile ilgili faktorler, kolorektal kanser gelisimi igin risk
faktorleri arasinda sayilabilir. Ozellikle kronik gastrointestinal semptomlar1 olan bu hasta
grubunda erken tani, oldukga zorlu olabilir. Kuzey Amerika KF Kolorektal Kanser Tarama
Konsensus Onerileri’ne gore hastalar yas ve solid organ nakli dykiilerine gore risk gruplarina
ayrilmali, tim KF hastalarina 40 yasinda kolonoskopi ile kolorektal kanser taramasi yapilmali
ve her 5 yilda bir tekrarlanmalidir. Tarama kolonoskopisinde adenomatdz polip saptanmasi
durumunda 3 y1l sonra kontrol kolonoskopi yapilmalidir. Solid organ transplantasyonu yapilmis

yiiksek riskli hastalarda ise taramaya 30 yasinda veya transplanttan 2 yil sonra baglanmalidir
(112).

KEF iliskili DM

KF ile iligkili DM insidansi ilerleyen yas ile birlikte artmaktadir ve eriskin KF hastalarinin iicte
birinde goriilmektedir (12). Kadinlarda, ailede DM Gykiisii olanlarda, pankreatik yetmezlik ve
KF iligkili karaciger hastaligi olanlarda DM riski diger hastalara gore daha ytiksektir (13). DM
gelisimi ile gereken yakin kan sekeri takibi, diyet diizenlemeleri ve ek tedavi gereksinimleri
hastalarin tedavi yiikiinde artmaya neden olur. Ayrica diyabet gelisimi, hastalarda kilo kayb1 ve
akciger fonksiyonlarinda diisme ile artmis pulmoner alevlenmeler ile iliskilidir (14).

Retinopati, nefropati, ndropati ve gastroparezi gibi mikrovaskiiler komplikasyonlara DM tanisi
iizerinden yillar gegtikce daha sik rastlanmaktadir. Ancak makrovaskiiler komplikasyonlar
nadirdir (15). KF hastalarinda ana tedavi secenegini insiilin tedavileri olusturmaktadir. Oral
antidiyabetikler daha nadir kullanilmakla birlikte VKI daha yiiksek hastalarin daha sik
goriilmesi nedeni ile kullaniminin artmasi olasidir (16). Gelisen teknoloji, hem glisemik
sensorler ile daha yakin kan sekeri monitorizasyonu ve insiilin pompalari ile daha iyi kan sekeri
kontrolii acgisindan ciddi faydalar saglamistir (16,17). KFTR modiilator tedaviler ile DM
sikliginda azalma ve glisemik kontrolde olumlu etkilerin gosterilmesi umut verici olmakla
birlikte bu tedavilerin DM {izerine kesin etkisi heniiz belirsizdir (18).

Kardiyovaskiiler Hastalik

KF hastalarinda sag kalimin artmasi ile kardiyovaskiiler hastaliklarin potansiyel komorbidite
olup olamayacagi merak uyandirmaktadir. Kardiyovaskiiler hastaliklar KF’ de nadir olarak
bildirilmistir. Ancak KFTR proteini hem atrial hem de ventrikiiler miyositlerde bulunur. Primer
KFTR disfonksiyonu ile miyokard hiicrelerinde meydana gelen defektif iyon hareketi ile
miyosit kontraksiyonu ve intraseliiler kalsiyum sinyalizasyonu etkilenir, aritomojenez ve
ventrikiiler yeniden yapilanma goriiliir (19). Yagdan zengin diyet, bozulmus lipid
metabolizmasi, DM ve kronik sistemik inflamasyon gibi bir¢ok faktér KF hastalarinda koroner
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arter hastalig1 i¢in risk olusturmaktadir (20). Bazi caligmalarda KF hastalarinda gdsterilen
endotel disfonksiyonu, vaskiiler hastaligin indirekt belirtisi olarak belirtilmistir (21). Ayrica
artmig pro-inflamatuar belirtegler (CRP, IL-6, TNF-x) de prematiir ateroskleroz ile
iliskilendirilmistir (22). Ekzokrin pankreas bozuklugu olmayan hastalarda goriilen artmis
hiperlipidemi riski ve artmig viicut kitle indeksi de ateroskleroz ve kardiyovaskiiler hastalik
riskinde artmaya neden olmaktadir (23). KFTR modiilatdr tedavilerin kardiyovaskiiler
hastaliklar tizerine etkisi heniiz belirsizdir.

KF Karaciger Hastalig1

KF Karaciger hastali§i, solunum yetmezligi ve akciger transplantasyonundan sonra
mortalitenin 3. en sik nedenidir. Daha ciddi hastalik fenotipinin belirteci olan KF karaciger
hastalig1, akciger fonksiyon kaybinda daha hizli diisiis, artmis hastane yatislar1 ve daha kotii
nutrisyonel parametreler ile iliskilidir (24,25). Yeni dogan tarama programu ile tan1 alan 577
cocugun takip verisinde, portal hipertansiyon gelisen ¢ocuklarda eriskin yasa gecene kadarki
stirecte 4 kat artmis mortalite ve transplantasyon gereksinimi bildirilmistir (26).

Insidansin ¢ocuklukta ve erken addlesan doneminde artip eriskinde plato ¢izdigi bilinmekle
birlikte KFTR modiilator tedaviler ile sag kalimin artmasi ve pulmoner fonksiyonlarda diizelme
ile ileride karaciger hastaligina daha sik rastlanacagi ongoriilmektedir (27).

Artmis mortalite ve morbidite ile iligkili olmas1 yaninda, etiyolojisi hala net bilinmeyen bu
hastalik tanida zorluklar1 da beraberinde getirmektedir. Anormal fizik muayene, karaciger
fonksiyon testlerinde persistan bozukluk ve patolojik ultrasonografi bulgularindan 2 veya daha
fazlasi varliginda KF karaciger hastaligi diisiiniilmelidir (28). KF* de goriilen hepatobilier
bulgular arasinda ise safra taslari, DM ve malnutrisyona ikincil hepatosteatoz, sag kalp
yetmezligine sekonder hepatik konjesyon, bilier siroz ve portal hipertansiyon sayilabilir. Bu
nedenle KF karaciger hastaligi genis ve heterojen bir grubu kapsar. Portal hipertansiyonun
dominant 6zellik oldugu karaciger (KC) hastaliginda, KC nakline giden hastalarda ¢ikarilan
tiim karaciger dokularinda histolojik olarak obliteratif portal venopati goriilmiistiir (29). KFTR
modiilator tedavi ¢aligmalarinda karaciger fonksiyon bozuklugu riski nedeni ile KC hastaligi
olanlar caligma dis1 birakilmis oldugundan bu hastalarda modiilator tedavinin KC hastalig
iizerine etkisi ile ilgili veri bulunmamaktadir.

Renal Hastahik

KF hastalar1 kronik bobrek hastaligi gelisimi acisindan bazi riskler tasimaktadir. DM siiresinde
artma ile birlikte diyabetik nefropati, tekrarlayan nefrotoksik ajan (aminoglikozitler) kullanimi

ile artmis IgA nefropatisi ve nefrolitiyazis insidansi kronik borek hastaligina yol acabilmektedir
(30,31).

KFTR modiilator tedaviler ile sag kalimin artmasi ile bu risk frenal hastalik insidansinda artma
ile bu risk faktorlerine daha uzun siire maruz kalarak daha ¢ok kronik borek hastaligi
gelisebilecegi diistiniilmekle birlikte olumlu sonuglar alinip alinamayacagi da merak
konusudur. ELX/TEZ/IVA ile tedavi edilen bir grup hastada 11 yil sonunda HT insidansinda
artma bildirilmis olup mekanizmasi net agiklanamamuistir (32).
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Muskuloskeletal problemler

Kemik mineral dansitesinde (KMD) azalma KF hastalarinda sik goriilen bir komplikasyondur.
KF hastalarinda yapilan ¢alismalarda hem kemik rezorpsiyonu belirteglerinde artma hem de
kemik yapim belirteclerinde azalma gosterilmistir (33). Malabsorbsiyon, D ve K vitamini
eksikligi, bozulmus kalsiyum metabolizmasi, azalmis fiziksel aktivite, kortikosteroid igeren
tedavi rejimleri ve kronik inflamasyon gibi bir¢ok faktor muskuloskeletal problemler ile
iliskilendirilmistir (34). Hem osteoblast hem de osteoklastlarda eksprese edilen KFTR’ nin
primer disfonksiyonu da buna katkida bulunmaktadir (35). Kronik inflamasyona sekonder pro-
inflamatuar sitokinlerde (TNF-,IL-1 ve IL-6) goriilen artis kemik metabolizmasini etkiler ve
osteoklast aktivitesini stimule eder.Bdylece kemik rezorpsiyonu artar ve diisik MD’ ye neden
olur. Bu durum akut alevlenme dénemlerinde daha da artar (36).

KF hastalarinda goriilen diisiik KMD artmus karik riski ile iligkilidir. Kaburga ve torasik vertebra
kiriklar1 nedeni ile olusan agr1 ve gogiis duvart deformiteleri, akciger klirensini bozarak
infeksiyonlarda ve pulmoner alevlenmelerde artisa neden olabilir (37). Bozulmus KMD’nin
tedavisinde kalsiyum, D vitamini ve K vitamini replasmani, egzersizin desteklenmesi sekonder
nedenlerin diizeltilmesi (hipogonadizm) ve bifosfonatlar sayilabilir (38).

Fertilite ve Gebelik

Sag kalimin artmasi ile ebeveyn olma diisiincesi onem kazanmistir. KF tanili erkeklerin %95’
ten fazlasi konjenital bilateral vas deferens yoklugu nedeni ile infertildir ve c¢alismalar
KFTR’nin spermatogenez i¢in dnemli oldugunu belirtmektedir (39). Kadinlarin %35°1 yardimci
iireme tekniklerine ihtiya¢ duyarken normal popoulasyonda bu oran % 15° dir (40).

Erkekler KF hastalarinda partner gebeligi, sperm aspirasyonu sonrast uygulanan in vitro
fertilizasyon (IVF) ile miimkiin olabilir. Kadinlarda ise intrauterin inseminasyon veya IVF ile
gebelik miimkiindiir. Kadinlarda goriilen spontan gebelikler nedeni ile bu hastalarin dogum
kontrol yontemleri hakkinda bilgilendirilmelerinin 6nemini agiga ¢ikarmistir.

Partnerlerin KF tasiyicilig1 agisindan taranmasi ve genetik danigsmanlik gebelik plani 6ncesi
mutlaka yapilmalidir.

Hafif- orta derecede akciger hastaligi olan kadinlarda gebeligin uzun dénem sag kalim iizerine
belirgin etkisi yoktur (41). Ancak bu hastalarda diisiik, artmis pulmoner alevlenme, artmig
intravendz antibiyotik gereksinimi ve hastane yatiglari ile gestasyonel diyabet ve pre-eklampsi
gibi maternal komplikasyonlar goriilebilir (41,42).

Orta- agir hastalig1 olan hastalarda gebelik sirasinda ve sonrasinda komplikasyon riski daha
yuksektir. Akciger fonksiyonlari diisiik olan kadinlar veya KF iligkili DM olan kadinlarda erken
dogum veya diisiik dogum agirlig1 daha sik gozlenir (42,43,44)

Gebelik 6ncesinde ve sirasinda optimal saglik diizeyinin saglanmasi, basarili sonuglar i¢in ¢ok
onemlidir. Multidisipliner KF ekibinin obstetri ile koordine yonetimi biitiinciil yaklagim i¢in
onem tasir. KF fizyoterapist ve diyetisyenleri beslenme, akciger klirensi ve egzersiz
optimizasyonu i¢in gereksinimleri yakin takip etmelidir. Klinik eczacilik desteginde giivenli
ilag secimi saglanmalidir (45,46).
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KFTR modiilatorlerinin gebelik ve emzirme doneminde kullanimina dair veriler kisitli olmakla
birlikte vaka bildirimi-vaka serisi seklinde giivenli olduguna dair yayinlar ¢gikmaktadir.

Mental Saghk

Hem KF hastalar1 hem de bakim verenlerinin mental sagliklari hastalik nedeni ile 6nemli dl¢iide
etkilenir. Anksiyete ve depresyon, normal populasyona gore 4 kat daha siktir (47). Ortaya ¢ikan
psikolojik distress azalmis uyum, daha diisiik akciger fonksiyonlar1 ve viicut kitle indeksi,
artmis hastane yatiglar1 ve maliyet ile saglik iligkili hayat kalitesinde azalma ile iligkili
bulunmustur (48,49).

KF Vakfi hasta kayit ¢alismasinda %4.4 hastada 6liim nedeni olarak yiiksek doz ila¢ kullanimi
ve intihar tespit edilmistir (12). Anksiyete, kaygi ve korku hali ile normal hayati etkileyebilir.

KF hastalarinin yilda bir anksiyete — depresyon agisindan taranmasi dnerilmektedir (50).

Tarama amaci ile Patient Health Questionnaire 9 (PHQ-9) hem intihar riskini degerlendirmesi
hem de General Anxiety Disorder 7 (GAD-7) odlgegi ile giivenilir ve gegerli depresyon-
anksiyete skorlamasi yapmasi nedeni ile bu hastalarda énerilmektedir.
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Zor Kistik Fibrozis Vakalar1 Cocuk Kistik Fibrozis

Dr. Didem Alboga

17 yas erkek hasta,

Kardes eksitus Oykiileri olan, 3 aylik iken ishal, kilo alamama, oksiiriik, akciger
enfeksiyonu nedeni ile arastirilirken, bakilan terde klor diizeyi 110 mmol/L saptanan
hasta kistik fibrozis(KF) tanis1 almis. Bakilan mutasyon analizinde F508del homozigot
saptanmuis.

Hasta, izleminde 9 yas, 15 yas ve 17 yaslarinda toplam 3 kez Allerjik bronkopulmoner
aspergillosis(ABPA) tanis1 almig. Hastanin mantar kiiltiirlerinde aspergillus {iremeleri
izlenmemistir. ilk ABPA tanisinda, alevlenme bulgulari(FEV1:81) ile basvurusunda
IgE ytiksekligi, aspergillus deri testi (DPT) 7x7 mm, aspergillus spesifik antijen
class4(20.6) olarak saptanmis. Tedavi olarak baslanan oral steroid ve itrakonazol
tedavisinden 1 yil siire ile yanit alinamamasi nedeni ile omalizumab baglanmis ve 1 yil
kullanilmistir. Remizyon saglanan hastada tedaviler kesildikten 3 yil sonra yeniden
alevlenme bulgulari(FEV1:78), IgE’de artis, aspergillus spesifik antijen Class 4(37,2),
aspergillus DPT: 15x10mm olarak saptanmis ve ABPA alevlenme(2) kabul edilerek,
yeniden tedavi olarak steroid ve itrakonazol tedavileri baglanmis, 4 ay siire ile almistir.
Hasta son olarak 17 yasinda solunum fonksiyon testlerinde diisme(FEV1:68), IgE
degerinde artis, aspergillus spesifik antijen Class 4(23,8), aspergillus DPT: 5x4mm
olmas1 tlizerine ABPA(3) tekrar1 olarak degerlendirilmistir. Tedavi oral steroid ve
itrakonazol baglanmis, ancak daha 6nceden de uzun siireli steroid kullanimina baglh
diabetes mellitus ve osteoporoz yan etkiler goriilmesi nedeni ile Omalizumab tedavisine
gecilmis ve DC dozu kademeli olarak azaltilmistir. Hastamizin omalizumab tedavisi ile
izlemi devam etmektedir.
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KiSTIiK FIBROZISTE BESLENME DURUMUNUN DEGERLENDIRILMESI
VE BESLENME DESTEGI

Dr. Ogretim Uyesi Ersin Giimiis

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenterolojisi Bilim Dal1, Ankara,
Tirkiye

Kistik beslenme durumunda bozukluga neden olan ve hayati tehdit eden kalitsal bir
hastaliktir (1). Kistik fibroziste goriilen beslenme bozuklugunun, ¢ocuklarda kilo aliminda ve
boy uzamasinda gerilik/duraklama, pubertal biiylime ataginda gecikme ve pubertal boy uzama
hizinda diistikliik, saglikli yasitlarina gore viicut agirligi, boy ve beden kiitle indeksi
degerlerinde diistikliik, viicut yag depolarinda azalma, yagsiz viicut kiitlesinde azalma, yagsiz
viicut kiitlesi kazanim hizinda azalma ve biligsel fonksiyonlarda bozulma gibi sonuglara neden
oldugu bildirilmistir (2, 3). Yapilan ¢ok sayida ¢aligmada, kistik fibrozis hastalarinda beslenme
durumunun iyilestirilmesinin biiylimenin yani sira akciger fonksiyonlari, yasam kalitesi ve sag
kalim gibi énemli parametrelerde de iyilesme ile ilgili oldugu gosterilmistir (4, 5). Yetersiz
beslenme solunum kaslarinin  fonksiyonunu etkilemekle kalmaz, akciger defans
mekanizmalarinda bozulmaya, egzersiz toleransinda azalmaya ve immiinolojik yanitlarda
bozulmaya da sebep olur (6). Bu nedenle, tan1 konuldugu andan itibaren beslenme takibine
baglanmasi, beslenme takibinin yasam boyu devam ettirilmesi, beslenme yetersizligi
gelismemesi i¢in gerekli onlemlerin alinmasi ve malniitrisyon gelismesi halinde beslenme
miidahalelerinin erken ve agresif bir sekilde uygulanmasi kritik 6neme sahiptir. Kistik fibrozisli
hastalardaki beslenme yetersizliginin ana nedeni azalmis enerji aliminin artmis enerji ihtiyacin
ve enerji kayiplarini karsilayamamasidir (7) (Tablo 1).

Tablo 1. Kistik fibrozis hastalarindaki enerji agiginin nedenleri

depresyon)

bozuklugu, intestinal disbiyozis, SIBO, GORH, kusma)
Yeme davranist bozukluklari, bozulmus beden algisi

Azalmis enerji alim Istahsizlik (Kronik akciger inflamasyonu, tekrarlayan akciger
enfeksiyonlari, gastrointestinal sorunlar, tedavi yan etkileri, stres,

Gastrointestinal sorunlar (DIOS, kabizlik, karin agrisi, motilite

Artmis enerji ihtiyac1 | Artmis istirahat enerji gereksinimi
Artmis solunum ytikii
Kronik akciger inflamasyonu ve tekrarlayan akciger enfeksiyonlari

Artmis enerji kaybi Ekzokrin pankreatik yetmezlik
Kolestaz, safra asidi metabolizmasinda bozukluk
Emilim bozuklugu (yag, protein, A, D, E, K vitaminleri)

inflamasyon, SIBO)

gerektiren mekonyum ileusu nedeniyle)
Glikoziiri (Kistik fibrozis iligkili diyabetes mellitusa ikincil)

Gastrointestinal sorunlar (ishal, motilite bozuklugu, intestinal

Bagirsak rezeksiyonu/kisa bagirsak sendromu (6rnegin rezeksiyon

Diger Kistik fibrozis iligkili karaciger hastalig
Kistik fibrozis iliskili diyabetes mellitus
Psikososyal faktorler

Sosyoekonomik faktorler
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DIOS; Distal intestinal obstriiksiyon sendromu, SiBO; Small intestinal bacterial
overgrowth (Ince bagirsaklarda asir1 bakteri iiremesi), GORH; Gastrodzofageal reflii hastaligi

Kistik fibroziste beslenme durumunun degerlendirilmesi:

Beslenme durumundaki yetersizligin erken saptanip gerekli miidahalelerin zamaninda
yapilabilmesi i¢in kistik fibrozisli hastalarda beslenme durumu degerlendirmesinin tan1 anindan
baslamak iizere diizenli araliklarla rutin ve kapsamli olarak yapilmasi ¢ok 6nemlidir. Beslenme
durumunun tam olarak degerlendirilebilmesi i¢in biiylimenin, viicut kompozisyonunun,
beslenme Oriintiisiiniin, biyokimyasal degerlerin, hastanin klinik durumunun, tedavinin
etkinliginin ve tedaviye uyumun ayrintili olarak degerlendirilmesi gerekir (8).

Biiyiimenin degerlendirilmesi:

Kistik fibrozisli bebek ve gocuklarin yasitlarina benzer sekilde normal biiylimesinin
saglanmas1 yeterli beslenmenin bir gostergesi olarak kabul edilmektedir. Bebeklerde ve 2
yasindan kii¢iik ¢ocuklarda biiylime hedefi yasa gore viicut agirliginin ve yasa gore boyun 2
yas itibariyle saglikli yasitlarina gore belirlenen 50 persentil degerlerine ulagsmasidir. Bu yas
grubunda boya gore viicut agirligmin 50 persentil {izerinde tutulmasi Snerilmektedir. Iki
yasindan biiyiik ¢cocuklar ve adolesanlarin da saglikli yasitlarina benzer sekilde biiylimeleri
amaclanir. Hedef, 2-18 yas araligindaki cocuk ve adolesanlarin beden kitle indekslerini (BK1I)
saglikli yasitlarina gore belirlenen 50 persentil degerinde veya iizerinde tutmaktir (9). Ozellikle
kronik malniitrisyonu olup boy kisalig1 olan ¢ocuklarda normal BKI degerleri goriilebilecegi
unutulmamalidir.

Ik 2 yasta, viicut agirligi, boy ve bas gevresinin her poliklinik kontroliinde dlgiilmesi,
Ol¢iimlerin uygun biiylime egrilerine kaydedilmesi, yasa gore viicut agirhigi, yasa gore boy ve
boya gore viicut agirlig1 persentillerinin ve z skorlarinin saptanmasi onemlidir. ESPEN (The
European Society for Clinical Nutrition and Metabolism)-ESPGHAN (The European Society
for Paediatric Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition)-ECFS (The European Cystic
Fibrosis Society) tarafindan olusturulan beslenme kilavuzunda bu yas grubundaki hastalarin,
yeterli beslenme ve ideal beslenme durumu saglanana kadar 1-2 haftada bir, sonrasinda 1 yasina
kadar ayda bir takip edilmesi, miimkiinse aylik takibe erken ¢ocukluk doneminde de devam
edilmesi Onerilmistir. Academy of Nutrition and Dietetics Onerileri ise yasamin ilk 6 ayinda
aylik, ikinci 6 ayinda 2 ayda bir ve yasamin ikinci yilinda 3 ayda bir takip yapilmasi yoniindedir
(8). Daha biiyiik ¢ocuklar ve eriskinlerde viicut agirligi ve boyun her poliklinik kontroliinde
olgiilmesi, BKi’nin hesaplanmasi, cocuk ve adolesanlarda dlgiimlerin uygun biiyiime egrilerine
kaydedilmesi, yasa gdre viicut agirhgi, yasa gore boy ve yasa goére BKI persentillerinin ve z
skorlarinin saptanmasi dnemlidir. Bu yas grubunda biiylime takibinin en az 3 ayda bir olacak
sekilde yapilmasi Onerilmekle birlikte, beslenme durumu istenen diizeyde olmayan hastalar
daha sik takip edilmelidir (10).

Laboratuvar tetkikleri:

Kistik fibrozis hastalarinda tek basina beslenme durumu hakkinda ayrintili bilgi verecek
bir biyokimyasal test olmamakla birlikte tam kan sayimi, demir parametreleri, ferritin, yagda
eriyen vitaminlerin plazma diizeyleri (vitamin A, D ve E), INR (vitamin K’nin
degerlendirilmesi i¢in), kan biyokimyas1 (karaciger enzimleri, kan iire azotu, kreatinin, aglik
kan sekeri, serum elektrolitleri), aclik lipit profili, serum ¢inko diizeyi, idrar sodyumu ve oral
glikoz tolerans testi beslenme durumunun degerlendirilmesinde kullanilabilir (8).

Viicut kompozisyonunun degerlendirilmesi:
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Kesitsel calismalar Kkistik fibrozis hastalarinda yagsiz viicut Kkiitlesinin akciger
fonksiyonlariyla iliskisinin BKI’ne gore daha giiclii oldugunu ortaya koymustur (11). Viicut
kompozisyonu birgok farkli teknik yardimiyla degerlendirilebilir. Tiim viicut DEXA 6l¢timii
(dual-energy X-ray absorptiometry), antropometrik olgiimler (deri kivrim kalinlig1 6l¢timleri,
orta kol ¢evresi dlgiimleri), biyoelektrik impedans analizi, hava yer degistirme pletismografisi,
cift isaretli su Ol¢iimii ve el kavrama kuvveti bu tekniklerden bazilaridir (10). ESPEN-
ESPGHAN-ECEFS beslenme kilavuzunda kistik fibrozisli tiim hastalarda bu metotlardan biri
kullanilarak viicut kompozisyonunun degerlendirilmesi Onerilmistir (10). Ancak, bu
degerlendirmenin hangi endikasyonlarla ne zaman ve ne siklikta yapilacagina dair bir yorum
yaptlmamustir. Kistik fibrozisli ¢ocuk ve eriskinlerde viicut kompozisyonu takibini rutin olarak
onermeye yetecek kuvvetli kanit heniiz yoktur. Bununla birlikte beslenme patolojilerinin
(malniitrisyon, kilo fazlaligi, obezite) varliginda, beslenme durumunun belirlenmesine yardimet
olmak icin, beslenme hedefleri belirlemek ve yapilan beslenme miidahalelerinin sonuglarin
(viicut agirligindaki degisikligin viicut yag kiitlesinden mi, yagsiz viicut kiitlesinden mi yoksa
her ikisinden mi kaynaklandigini gérmek igin) degerlendirmek igin ve akciger nakli adayi
olanlar dahil siddetli akciger hastalig1 olanlarda viicut kompozisyonunun degerlendirilmesi
diistiniilebilir.

Beslenme oriintiisiiniin degerlendirilmesi:

Kistik fibrozisli bir hastanin beslenme oriintiisiiniin ayrintili olarak sorgulanmasi kritik
Ooneme sahiptir. Bu sayede hastanin yeterli ve dengeli beslenip beslenmedigi a¢isindan énemli
bilgiler elde edilir. ESPEN-ESPGHAN-ECFS tarafindan cocuklarda en az 3 ayda bir,
eriskinlerde ise en az 6 ayda bir diyetin gbozden gecirilmesi ve verilen diyet 6nerilerine uyulup
uyulmadigimin sorgulanmasi 6nerilmektedir (10). Bebeklik donemi hizli biiyiimenin oldugu
kritik bir periyot oldugundan bu dénemde her poliklinik kontrolii sirasinda (ilk 6 ay ayda bir,
ikinci alt1 ay 2 ayda bir, ikinci yil 3 ayda bir) antropometrik Olc¢limlerle birlikte bebegin
beslenmesinin de ayrintili olarak sorgulanmasi akilcidir. Bebeklik donemini takiben 3 ayda bir,
adolesan ve erigkinlik doneminde ise hastanin beslenme ve klinik durumuna gére 6-12 ayda bir
ayrintili diyet degerlendirmesi yapilmalidir. Bu amagla 24 saatlik hatirlama yontemi ile
hastanin son 24 saat i¢indeki beslenmesi kalitatif olarak pratik bir sekilde degerlendirilebilir.
Poliklinik kontroliine gelmeden kaydedilecek 3 ila 5 giinliik beslenme giinliikleri, enerji ve
besin dgelerinin (makroniitrient ve mikroniitrient) kantitatif olarak degerlendirilmesine olanak
tanir.

Klinik durumun degerlendirilmesi:

Beslenme durumu ile akciger fonksiyonlar: arasindaki iki yonlii iliski nedeniyle akciger
fonksiyonlariin (%FEV1) ve pulmoner alevlenmelerin rutin takibi 6nemlidir.

Ekzokrin pankreatik yetmezlik kistik fibrozisli hastalarda goriilen enerji kayiplarinin
baslica nedeni oldugundan hastalarin pankreatik yetmezlik ac¢isindan degerlendirilmesi gerekir
(12). Yag malabsorbsiyonu klinigi (koti kokulu, yagli, suyun iizerinde yiizen ve tuvaletin
kenarlarina yapisan, soluk renkli, civik digkilama, ishal, karinda siskinlik, dispepsi), kilo
aliminda azalma veya duraklama ve kilo kaybr gibi klinik bulgular yeni gelisen ekzokrin
pankreatik yetmezligin habercisi olabilir. Ekzokrin pankreatik yetmezligin tanisinda fekal
elastaz Ol¢limii, gaytada kalitatif (steatokrit) ve kantitatif (3 giinliik diskida yag kaybi 6l¢timii)
yag tayini, yag emilim katsayisinin saptanmasi, sekretin stimulasyon testi gibi yontemler
kullanilabilse de klinik pratikte bu amagla siklikla fekal elastaz 6l¢iimii kullanilmaktadir (13).
ESPEN-ESPGHAN-ECFS tan1 aninda pankreatik yetmezligi olmayan ¢ocuklarda fekal elastaz
ol¢timii ile y1llik takip yapilmasini, yukarida belirtilen klinik bulgularin varliginda testin hemen
tekrar edilmesini 6nermektedir (10).
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Kistik fibrozis iliskili diyabetes mellitus, kistik fibrozis iliskili karaciger hastalig1, kistik
fibrozis iliskili kemik hastaligi, renal sorunlar, siniis hastaligi ve diger gastrointestinal
hastaliklar (¢Olyak hastaligi, inflamatuvar bagirsak hastalifi gibi) beslenmeyle aralarinda
bulunan neden-sonug iligkileri nedeniyle akilda tutulmalidir. Enfeksiyon siklig1, dispne, bulanti,
kusma, istahsizlik, erken doygunluk hissi, gastrodzofageal reflii, ishal, kabizlik, karin agrisi,
dispepsi gibi oral alim1 etkileyen semptomlar sorgulanmalidir. Psikososyal sorunlar ve yagam
tarz1 degisiklikleri acisindan dikkatli olunmalidir. Besin alimini ve ihtiyacini etkileyen ilaglar
(istah artiricilar, biiyiime hormonu, insiilin, CFTR modiilatorleri), gastrointestinal sistemi
dogrudan etkileyen ilaglar (proton pompa inhibitorleri, anti-emetikler, laksatifler ve bazi
antibiyotikler) ve hastalik i¢in kullanilan tedaviler (yagda eriyen vitaminler, oral tuz, demir,
¢inko) her kontrolde gbzden gegirilmelidir.

Kistik fibrozisli hastalarin beslenmesi:

Beslenmenin diizenlenmesi kistik fibrozis tedavisinin kose taslarindan biridir. Amag,
beslenme yetersizliklerinin gelismesini engellemek, gelismesi durumunda ise sorunu erken
saptay1p gerekli miidahaleleri zamaninda yaparak hastay1 en kisa siirede optimum beslenme
durumuna dondiirmektir.

Enerji ve makroniitrientler:

Kistik fibrozisli hastalarin doku (6zellikle de kas dokusu) kaybina ugramamalari, kilo
almalart ve normal biiylimelerini devam ettirebilmeleri i¢in pozitif enerji dengesi ig¢inde
olmalar gerekmektedir. Kistik fibrozisli bebekler, ¢ocuklar ve eriskinler i¢in onerilen giinliik
enerji alimi, saglikli yasitlarina Onerilen giinlik enerjinin %110-200’t kadardir (10, 14).
Giinliik enerji hedefleri makroniitrientler agisindan dengeli bir diyetle karsilanmalidir. Mevcut
oneriler ¢cocuklarda giinliik enerjinin %40-45’inin karbonhidratlardan, %35-40’1nin yaglardan
ve %15-20’sinin proteinlerden gelecegi sekilde karsilanmasini dnermektedir (10, 14). Fazla
kiloluluk ve obeziteden korunmak ve normal viicut agirligin1 korurken yagsiz viicut kiitlesi
kaybin1 engellemek icin yag ve protein icerigi agisindan dengeli bir beslenme saglamak
akilcidir.

Mineraller:

Kistik fibrozisli hastalar belirli minerallerin eksikligi agisindan risk altindadir. Klinik
olarak 6nemi olan bu mineraller sodyum, kalsiyum, magnezyum, demir ve ¢inkodur.

Sicak iklim kosullari, viicut sicakliginda artis, solunum sayisinda artis, egzersiz, hastalik
donemlerinde azalan istah ve oral alim, ishal, kusma ya da artmis ostomi debisine bagli siv1
kayiplar1 bu hastalardaki hiponatremi riskini artirir. Ozellikle bebek ve kiigiik cocuklarda
sodyum eksikligi riskini artiran bir diger faktor de anne siitiiniin (<6,5 mMol/L, 15 mg/100
mL), standart bebek mamalarinin (7-10 mMol/L, 17-24 mg/100 mL) ve ilk baslanan ek
gidalarin tuz igeriginin gorece diisiik olmasidir (15). ESPEN-ESPGHAN-ECFS hastanin yasina
ve klinik durumuna gore rutin sodyum destegi verilmesini énermektedir (10). 2017 yilinda
yayinlanan Avustralya ve Yeni Zelanda kilavuzlar1 bebekler, ¢cocuklar ve adolesanlar/erigkinler
icin giinliik sodyum gereksinimini sirastyla, 500-1000 mg, 1000-4000 mg ve 6000 mg olarak
onermektedir (16).

Diyetle kalsiyum aliminin yetersiz olmasi, intestinal kalsiyum emiliminin bozulmasi (yag
malabsorbsiyonuna bagli gelisen sabunlagsma yoluyla), vitamin D eksikligi (kalsiyum
emiliminin azalmasi), endojen fekal kalsiyum kaybi, yiiksek protein ve sodyum alimina bagh
tiriner kalsiyum atiliminin artmasi ve ilaglar (proton pompa inhibitorleri, kortikosteroidler,
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kalsiyumla emilim diizeyinde etkilesen ilaglar) kistik fibrozis hastalarinda kalsiyum eksikligine
katkida bulunan faktorlerdir (16). Hastalarin giinliik olarak, en azindan ayni yastaki saglikli
popiilasyon i¢in 6nerilen diizeylerde kalsiyum almalar1 6nemlidir (17).

Demir eksikligi kistik fibrozis hastalarinda sik goriliir. ESPEN-ESPGHAN-ECFS
hastalarin yillik olarak serum demir parametreleri ile degerlendirilmesini ve demir eksikligi
saptandig1 takdirde demir eksikligi anemisi ve kronik hastalik anemisi arasinda ayirici tani
yapilmasint dnermektedir (10). Kronik hastalik anemisi varliginda altta yatan inflamasyonun
diizeltilmesi ilk basamaktir. Bundan sonra demir eksikligi sebat ediyorsa ya da anemi mutlak
demir eksikligine bagliysa demir tedavisi verilmelidir.

Cinko, biiyiime ve gelisme, bagisiklik, duyusal fonksiyonlar, protein ve DNA sentezi,
yara iyilesmesi, antioksidan koruma ve membranlarin stabilizasyonu gibi bir¢ok biyolojik
fonksiyonda rol alan bir mineraldir. Cinko eksikligi biiylime geriligi, enfeksiyonlara yatkinlik,
yara iyilesmesinde gecikme, pubertede gecikme, anoreksi, tat duyusunda azalma, goz
problemleri, tedaviye direngli vitamin A eksikligi ve ishal gibi klinik bulgulara yol agabilir (16).
Giinimiizde kistik fibrozis hastalarinda rutin ¢inko destegi verilmesi i¢in yeterli kanit yoktur.
Ancak ¢inko eksikligi agisindan risk altinda olan (yukarida bahsedilen klinik bulgulari olan)
hastalarda 6 ay siire ile ¢inko destegi verilmesi Onerilmektedir. Bebek ve 2 yasin altindaki
cocuklarda 1 mg/kg/giin (maksimum 15 mg/giin), 2-18 yas arasindaki ¢ocuk ve adolesanlarda
15 mg/giin, 18 yas tizerindeki eriskinlerde ise 25 mg/giin ¢inko destegi verilebilir (10).

Yagda eriyen vitaminler:

Yagda eriyen vitaminler vitamin A, D, E ve K’dir ve kistik fibrozis hastalari bu vitaminler
acisindan desteklenmelidir. Kistik fibrozis hastalar1 6zellikle de ekzokrin pankreatik yetmezligi
olanlar yagda eriyen vitamin eksiklikleri agisindan risk altindadir ve bu gruptaki ¢ocuklarin
%10-35’inde eksiklik goriilebilir (18). Pankreatik yetmezlige bagli malabsorbsiyon disinda
diyetle alimin yetersiz olmasi, vitamin destek tedavisine uyumsuzluk, klinik durumda bozulma,
safra asit eksikligi, pankreatik enzim replasman tedavisinin yetersiz olmasi ya da tedaviye
uyumsuzluk, ihtiyacin artmasi, biyoyararlanimin azalmasi, kronik karaciger hastaligi, bagirsak
rezeksiyonu gibi faktorler de yagda eriyen vitamin eksikligine katkida bulunur (16). Pankreatik
yetmezligi olmayan kistik fibrozis hastalar1 da yagda eriyen vitamin eksiklikleri a¢isindan risk
altindadir (19).

Amag, suboptimal serum seviyelerini uygun sekilde destekleyerek normal serum
seviyeleri saglamak ve eksiklige bagl klinik bulgularinin ortaya ¢ikmasini dnlemektir. Tiim
kistik fibrozisli hastalarda serum yagda eriyen vitamin diizeylerinin en azinda yillik olarak
diizenli takip edilmesi 6nerilmektedir (10, 16). Yagda eriyen vitamin destekleri biyoyararlanimi
artirmak i¢in yagh yiyeceklerle ve pankreatik enzim replasman tedavisiyle birlikte alinmalidir.
Optimal tedaviye ragmen biyokimyasal eksiklik saptandiginda doz artis1 diisiiniilmeden 6nce
tedavi uyumu, vitamin desteginin onerilen sekilde kullanilip kullanilmadig1 ve malabsorbsiyon
varlig1 degerlendirilmelidir. Bu yaklagim olasi intoksikasyonlar1 6nlemek agisindan 6nemlidir.
Komplike olmamus kistik fibrozis hastalarinda suda eriyen vitamin eksiklikleri nadir goriiliir.

Kistik fibroziste beslenme yonetimi:

Beslenme destegi ve miidahaleleri, hastanin yasini, beslenme durumunu, biiylimesini,
pankreatik fonksiyon durumunu, beslenme tercihlerini, beslenmesini etkileyen kiiltiirel ve dini
inaniglar1 ve psikososyal faktorleri géz onilinde bulundurarak, hastanin ihtiyaglarina uygun
olacak sekilde kademeli bir yaklasimla yapilmalidir.

Beslenme yetersizligi gelismesinin onlenmesi esas hedeftir. Bu hedef dogrultusunda,
kistik fibrozisli tiim hastalara ve ailelerine beslenmenin sadece biiylime agisindan degil,
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hastaligin gidisat1 agisindan da kritik 6neme sahip oldugu tan1 aninda anlatilmalidir. Hastanin
yasina uygun sekilde beslenme egitimi verilmelidir. Beslenme hedeflerinin karsilanmasi igin
diyet iceriginin nasil olmasi gerektigi, tedaviye uyumun onemi, yetersiz beslenme agisindan
risk olusturan durumlar ve yetersiz beslenmenin belirtileri konusunda hasta ve ailesi
bilgilendirilmelidir. Yenidogan doneminde tani alan bebeklerin ebeveynlerine ek gidaya gecis
doneminde beslenme egitimi verilmeli ve uygun diyet 6nerileri yapilmahdir. Siit gocuklarinin
ebeveynleri davranissal yaklasimlar agisindan bilgilendirilmelidir (20, 21). Hastalarin diyetleri,
pankreatik enzim replasman tedavileri ve diger destek tedavileri (mineral ve vitaminler) kilavuz
onerilerine ve hastanin ihtiyaglarina uygun sekilde diizenlenmeli ve diizenli olarak takip
edilmelidir. Tiim bu 6nleyici beslenme tedbirlerine ragmen beslenme yetersizligi gelistiginde
beslenme miidahaleleri kademeli bir yaklasimla hayata gegirilmelidir.

Diyet modifikasyonu:

Anne siitli ile beslenen bebeklerde emzirme sikliginin artirilmasi veya sagilmis anne
sttliniin fortifiye edilmesi enerji alimini artirabilir. Formiila ile beslenen bebeklerde ise enerji
ve protein alimi miimkiinse yiiksek enerjili/proteinli formiilaya gegis veya formiilay1r daha
konsantre hazirlamak (tercih edilmez, yakin takip gerektirir) yoluyla artirilabilir (10). Daha
biiylik cocuklar ve eriskinler daha fazla miktarda yiyerek, daha sik yiyerek (ara Ogiinler
ekleyerek), tiikettikleri besinleri fortifiye ederek (ekstra yag, krema, peynir eklenmesi gibi
yollarla), kalori igerigi yiiksek besinleri tiiketerek aldiklar1 enerji miktarini artirabilirler (8).

Oral beslenme takviyeleri:

Oral beslenme takviyesi kullanimina karar verildiginde hastanin yasina, beslenme
agisindan ihtiyacina ve tat tercihlerine gore iiriin tipi ve giinliik tiiketim miktar1 belirlenmelidir.
Oral beslenme takviyesi kullaniminda dikkat edilmesi gereken bazi noktalar vardir. Miimkiinse
giinlik enerji gereksiniminin %20’sini ge¢cmemeye c¢alisilmali, asir1 tiiketimin istahi
baskilayabilecegi akilda tutulmalidir. Bu iiriinler normal beslenmenin yerini almamalidir.
Tedavide amag, normal beslenmeyi baskilamadan ve kisitlamadan kalori alimini artirmaktir.
Bu nedenle trtinlerin 6giin aralarinda ya da aksamlar tiiketilmesi onerilmelidir. Hasta, tedavi
toleransi, ihtiyacin devam edip etmedigi, tedavi uyumu ve beslenme hedeflerine ulasilip
ulagilmadig1r agilarindan yakin takip edilmeli, ihtiya¢ ortadan kalktiginda kullanimlari
kesilmelidir.

Tiiple beslenme (enteral beslenme):

Oral beslenme miidahalelerine (diyet modifikasyonu ve oral beslenme takviyeleri)
ragmen beslenme ve biiylime hedeflerine ulasilamadiginda tiiple beslenmeye gecilmesi
diistiniilmelidir (10). Tiple beslenmeye karar vermeden oOnce tedavi uyumu, ekzokrin
pankreatik yetmezlik, kistik fibrozis iliskili diyabetes mellitus, kistik fibrozis iligkili karaciger
hastalig1, malniitrisyonun diger olast nedenleri (¢Olyak hastaligi, giardiazis, inflamatuvar
bagirsak hastaligi, hipo/hipertiroidi, elektrolit dengesizligi/hiponatremi), akciger hastaliginin
durumu (akciger fonksiyonlari), davranigsal ve psikososyal sorunlar gibi faktorlerin mutlaka
gbzden gegirilmesi gerekir (14). Tiiple beslenen hastalar beslenmenin toleransi, biiyiime
(antropometrik  Olclimlerle), enteral beslenme miktari, oral alim, gastrointestinal
komplikasyonlarin belirti ve bulgular1 ve glikoz toleransi agisindan diizenli olarak takip
edilmelidir. Bu hastalar ayrica oral aversiyon ve yeme davranisinda bozulmalar agisindan da
yakin izlenmeli, oral ve enteral beslenme arasindaki denge korunmali, hastanin oral alimin
saglikl bir sekilde siirdiirmesi saglanmalidir (22).

Parenteral beslenme:
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Enteral beslenmenin miimkiin olmadigi, bagirsak obstriikksiyonu, mekonyum ileusu,
major gastrointestinal cerrahi sonras1 donem gibi durumlarda, genis intestinal rezeksiyona bagli
kisa bagirsak sendromu gelismesi durumunda ve akciger veya karaciger nakli bekleyen kritik
hastalarda beslenme yolu olarak kullanilabilir (10).

Fazla kiloluluk ve obezite:

Kistik fibrozisli hastalarin beslenme durumu, yenidogan taramasi ile erken tani
konulmasi, hasta bakim kalitesinin artmasi, genetik modiilatér tedavilerin kullanima girmesi,
beslenmenin hastalik seyrindeki dneminin daha iyi anlasilmasi ve tedavinin kose taslarindan
biri haline getirilmesi ve sag kalimin artmasi gibi faktorlere bagl olarak iyilesmistir (14).
Bununla birlikte, fazla Kiloluluk ve obezite kistik fibrozisli hastalar arasinda artan bir sorun
olarak bildirilmektedir (23). Fazla kiloluluk ve obezite i¢in kistik fibrozisli hastalara spesifik
olarak tanimlanmis ve kabul gérmiis esik degerler heniiz yoktur. Bununla birlikte bu konunun
bir kilavuz kapsaminda ilk kez ele alindig1 Avusturalya ve Yeni Zelanda kilavuzunda kistik
fibrozisli cocuk ve adolesanlarda fazla kiloluluk ve obezitenin saptanmasi i¢in genel toplum
esiklerinin kullanilmasi 6nerilmistir (16).
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Kistik Fibrozis ve Enfeksiyon Kontrolii

Dog¢. Dr. Gokc¢en Dilsa Tugcu
Ankara Bilkent Sehir Hastanesi

Cocuk Gogiis Hastaliklar1

Enfeksiyona ve hastaliga yol acan mikroorganizmalara patojen denir. Kistik fibrozis
(KF) hastalarmma bu mikroplarinin bulagsmasi bir¢ok yolla olabilir. Cogu zaman kaynak
bilinmemekte ve patojenler, cevreden hastaya bulagsmaktadir. Patojenler, KF akcigerlerine
yerlesir ve akciger fonksiyonlarini bozar. Solunum sistemi bulgularinda artig, hastalik
kontroliinde giicliige neden olur. Bu patojenlerle enfekte olan KF hastalar1 solunum yolu
sekresyonlari ile diger KF hastalarini enfekte edebilir.

KF Hastalarindaki genetik mutasyonlar nedeniyle sekresyonlar daha yogun, yapiskan
ve kivamli olur. Akcigerlerde tiiyciik hareketleri bozulur, tiim sekresyonlar birikir ve
patojenlerin daha rahat iireyebildigi bir mikrogevre olusur. Patojenleri temizlemek i¢in beyaz
kan hiicreleri bolgeye go¢ eder; akcigerde yogun bir iltihabi siire¢ (inflamasyon) olur ve balgam
daha da yogunlasip hava yollarimi tikar. Boylelikle, daha ¢ok patojen tirer ve bir kisir dongii
olusur.

Bazi patojenler KF hastalar1 icin digerlerine gore daha hasar vericidir. Cogu dogal
cevrede mevcuttur. (Toprak, bitkiler, sebze ve meyveler...). Patojenler ¢oklu antibiyotik
kullanimi vb. faktorlere bagli zamanla degisebilir.

Bashca Patojen Gruplari:

1. Bakteriler: Dogada, derimizde, yiizeylerde...cogu zararsizdir ve akcigere zarar
vermez. bazilar1 kf hastalarimiz i¢in olduk¢a zararhidir. (Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus, and Burkholderia cepacia complex)

2. Viriisler: Canl1 hiicreler iginde ¢ogalabilen ¢ok daha kiiciik patojenlerdir. influenza
(grip) and rhinovirus (nezle). ¢ogu mevsimseldir ve insanlar arasinda yayilir.

3. Kiif ve mantarlar: Aspergillus fumigatus.

Patojen Bulasma Yollar:

1.Aerosolize olmus bakterinin direkt aspirasyonu ya da ele kontaminasyonu ile:
Aerosolize bakterinin bulagmast i¢in yakin temas (I metre) ve elden temas ile ¢evresel
kaynaklarda yiiksek konsantrasyonda bakteri miktar: gereklidir.

2. Kontamine gidalarin yenilmesi ile

3. Enfekte hastalar ya da kontamine saglikli kisiler ile direkt temas ile: Temas i¢in uzun
stire olmas1 ve yakinlik ile ge¢is riski artar. Balgam icerisinde bakteri uzun siire yasar)

4. Capraz enfeksiyon: P. aeruginosa veya B. cepacia ile ¢apraz enfeksiyon hastane igi
ya da hastane disinda, evde, okulda, seyahat sirasinda, restoranlarda, halka acik yerlerde, yaz
kamplarinda ya da toplantilarda olabilir.
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Kistik Fibrozis’de Enfeksiyon Tanimlar:

Hassas mikroplar: Uygulanan antibiyotik tedavisine cevap veren patojenlerdir.

Direngli mikroplar: Uygulanan antibiyotik tedavisine cevap vermeyen patojenlerdir.

Kolonizasyon: 6 ay iginde balgam kiiltiirlerinde en az 3 kez ayn1 mikrobun iiremesidir.

Capraz bulagma: Bir mikrobun bir KF hastasindan diger bir KF hastasina bulasmasidir.

a. Temas ile Bulas:

1. Direkt temas ile (kucaklagsma, opiisme, damlacik yolu ile) (B. cepacia, MRSA ve bazi
virtisler)

2.Indirekt temas ile (kontamine kap1 koluna dokunup sonra buruna, géze agza dokunmak vb.)
3. Ortak esyalar ile (bardak, kalem) ¢ogu patojen bu her 2 yolun kombinasyonu ile olur.

b. Hava ile Bulas:

e Kiiciik partikiiller ile havanin inhalasyonu ile bulas. (bu partiikiiller hava ¢ok
uzun siire havada asili kalir. ve uzak mesafelere ulasir. (tb, su ¢igcegi, kizamik,
influenza)

e Oksiirme, hapsirma ile damlaciklar yoluyla. kii¢iik damlaciklar 6 adim (180 cm)
mesafeye uzanabilir, yiizeylere yapisabilir, digerlerinin géz, agz1 ve burnuna
yerlesebilir.

e Nadiren, kiiciik damlaciklar saatlerde havada asili kalir ve daha uzaga gidebilir
ve solunum yolu ile insanlara yerlesebilir.

c. Damlacik Yolu ile Bulas: Oksiiriik ve hapsirma ile bilyiik damlacik partikiilleri
havaya karisir, ya da yakindaki bir hastanin goz, agiz ve burnuna bulagabilir. Bir metre ya da 2
kol mesafesi biiyiik partikiiller havada uzun siire asili kalmaz. P. aeroginosa’nin damlacik yolu
ile de bulagabildigi gosterilmistir. Viriisler i¢in damlacik yolu 6nemli bir bulas yoludur.

d. Capraz Enfeksiyon: Tek bir patojenin insandan insana ya da ortak bir kontamine
kaynaktan insana bulagmasi sonucu ortaya ¢ikan enfeksiyon salgimidir. Kistik fibrozis hastalari
arasinda mikroplarin ¢apraz bulastig1 bilinmektedir. Oksiirme vb ile mikroplu balgam gevreye
yayilir ve mikroplar bagka bir KF hastasina kolayca bulasir. Daha 6nceden mikrop igermeyen
bir KF hastasina bu mikrop yerlesirse (hasta kolonize olursa), akcigerler bulgulari hizla
kétiilesebilir. Ozellikle direngli bir mikrop bulasirsa, mikrobu temizlemek ¢ok zor olur ve
akciger bulgularinda kétiilesme daha da hizli olabilir.

Patojenlerden Nasil Korunabiliriz?
Mikroplar tamamen yok edilemez. bulas ve yayilim basit yaklagimlar ile 6nlenebilir.

Temel Onlemler: Elleriniz sabunla yikaym veya alkol bazli jeller ile temizleyin. 6ksiirme,
hapsirma, fizyoterapi, doktor ziyareti Oncesi ve sonrasi Okslirlirken yiiziinlizii kapatin ve
mendili hemen atin ve ellerinizi yikayin. eger mendiliniz yoksa iist kol ve dirsek 6niine 6kstiriin;
elinize degil. Asilanin. yillik influenza aileler i¢in de ¢ok dnemli.
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Capraz Enfeksiyonu Nasil Onleriz?: Kistik fibrozis hastalar1 diger KF hastalarma patojenleri
bulastirabilir. Kistik fibrozis hastalar1 diger KF Hastalarindan ve iist solunum yolu enfeksiyonu
olan saglikli insanlardan 6 adim mesafe uzakta olmalidir. Kistik fibrozis hastalari ile el sikisma,
kucaklasma, Opiisme olmamali. kalem, oyuncak, tablet paylagilmamahdir. Iyi
havalandirilmayan kapali ortamlarda (toplu tagimalar vb.) kalinmamalidir. Ellerin hep kuru
olmasina dikkat edilmeli, takma tirnak kullanilmamali, tirnaklar uzatilmamalidir. Kokteyl/agik
biifelerde yiyecekler herkesle birlikte ayni soslara batirilmamalidir. Akut pulmoner alevlenme
icindeyse maske takilmamalidir. Kistik fibrozis olan bir hasta ile ayn1 odada fizyoterapi
yapilmamalidir. Okulda, sinifta, is yerinde nezle ya da bulasici bir hastaligi olan KF olmayan
bir kisiden uzak durulmamalidir. Tiim KF hastalar1 direngli P. aeruginosa ya da B. cepacia
tastyormus gibi davranmali ve diger KF hastalarindan en az 1 metre uzak durmalidir. Evde
nebulizator temizligine dikkat edilmeli, baska hastalarla ayni nebulizatorii kullanilmamalidir.
Kistik fibrozis olan hastalar aym1 okula gidebilirler ama farkli smiflarda olmalar1 tercih
edilmelidir. Sinif dis1 temas en aza indirilmeli ve kisisel hijyene ¢ok dikkat edilmelidir. Okul
aktivitelerine katilim tesvik edilmelidir.
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KF’de Havayolu Temizligi Uygulamalari
Kiibra Kili¢

Kistik  Fibrozis (KF) koyu solunum sekresyonlari, havayollarindaki yabanci
mikroorganizmalardan ve bakterilerden temizlenme mekanizmasi olarak adlandirilan
mukosiliyer klirensde zayiflik ve kronik havayolu enfeksiyonlar ile karakterize genetik bir
hastaliktir. Akcigerlerde biriken mukusu pargalamaya ve uzaklastirmaya yardimci olan hava
yolu temizleme teknikleri neredeyse KF’nin tanimlanmasindan beri KF tedavisinin ayrilmaz
bir parcasi olarak hastaligin tanisindan itibaren yasam boyu KF’li bireylerin hayatinda yer
almaktadir. Kullanilan havayolu temizleme teknikleri yas gruplarina gore degismektedir ve her
zaman Dbireysel olarak degerlendirilir. Bebeklerde modifiye yergekimi yardimli
pozisyonlamalar ve perkiisyonlar uygulanirken, 2 yas lizeri ¢ocuklarda, {ifleme oyunlari,
baloncuk PEP, zorlu ekspirasyon teknigi gibi uygulamalar yapilabilir. 8 yasindan itibaren
bireyin daha bagimsiz yapacagi havayolu temizleme teknikleri ve cihazlarinin kullanimi
cesaretlendirilmelidir. Kisiye bagimlilik, ekipman ihtiyac1t ve maliyet agisindan farklilik
gosteren ¢esitli havayolu temizleme teknikleri vardir.

Postiiral Drenaj: Akcigerlerin belirli bolgelerinden sekresyonlarin atilmasina yardimer olmak
icin ¢esitli pozisyonlarin kullanildigi bir yontemdir. Pozisyonlar, yer¢ekiminin mukosiliyer
etkiyi artirma tizerindeki etkisini kullanir ve bdylece periferik sekresyonlar1 daha kolay
temizleme i¢in daha merkezi hava yollarina hareket etmesine yardim eder.

Manuel Teknikler: Perkiisyon, akcigerlerdeki mukusun taginmasmna yardimeci olmak i¢in
kullanilir. Postiiral drenaj pozisyonlari ile birlikte siklikla uygulanir. Perkiisyon, gogse bir el
veya parmaklar ile sikica ve ritmik sekilde hareketlerle yapilmaktadir. Vibrasyon ve shaking
gbgls duvarina ekspirasyon sirasinda yapilan ossilasyonlar1 icermektedir. Shaking daha biiyiik
hareketler igerirken, vibrasyonlar daha ince ossilatuar hareketleri igermektedir.

Aktif Solunum Teknikleri Dongiisii: Aktif Solunum Teknikleri Dongiisii (ASTD) {i¢ bilesenden
olusmaktadir. Bunlar; solunum kontroli, torakal ekspansiyon egzersizleri ve zorlu ekspirasyon
teknigidir (ZET). Solunum kontrolii; havayollarinin rahatlamasina yardimer olur. Solunum
kontrolii sirasinda kisilerden ¢ok az efor ile burundan derin nefes alip, agizdan nefesin verilmesi
istenir. Alt gdgiisiin kullanilarak sakin, normal solunumun yapildig: bir tekniktir. Torakal
ekspansiyon egzersizleri, soluk alma sirasinda derin nefes almay1 hedefleyen egzersizlerdir.
Soluk verme pasiftir. Derin nefes almay1 takiben 2-3 sn nefesin tutulmasi ile pasif nefes
vermeden Once havayollarinin agik tutulmasinin saglanmasi amaglanir. ZET bileseni huffing
ve solunum kontroliinii igerir. Cesitli akciger hacimlerinde aktif ekspirasyon ile huffing
yapilabilir. Huffing uzunlugu havayolu temizligini en uygun olarak yapabilmek adina adapte
edilebilir.

Otojenik Drenaj: Kontrollii solunumu kullanarak, periferden merkezi havayollarina
sekresyonlarin taginmasi i¢in yliksek nefes verme akimlarini elde etmeyi amaglayan bir
tekniktir. Nefes alma diisiik akciger hacimlerinden, sekresyonlarin ¢ikarildigi yiliksek akciger
hacimlerine dogrudur.

Pozitif Ekspiratuar Basing (PEP): Nefes verme sirasinda bir diren¢ kullanilmasi, pozitif
ekspiratuar basing olusturarak, sekresyonlarin hareketliligi arttirir. Uygun direng 10-12 cm
H20’dur. PEP, maske veya agizlik ile uygulanabilir.

Baloncuk PEP: Baloncuk PEP uygulamasinda bir plastik sise, boru ve su kullanilir. Sise 10-20
cm derinliginde doldurulur. Boru suya yerlestirilr ve kisi suyun direncine karsi nefes verdikge
pozitif ekspiratuar basing olusur. Borunun i¢ ¢ap1 8 mm olmalidir.
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Ossilatuar PEP: Ossilatuar PEP saglayan cihazlar, ekspiratuar hava akimini degistirerek gogiis
icinde ossilasyon olusturup sekresyonlarin hareketliligini saglar. Flutter, Acapella, Cornet,
Aerobika, Quake en sik bu amagcla kullanilan cihazlardir. Yapilan ¢aligmalarda bir cihazin
digeri Ustlinligii ile ilgili kanit yoktur.

Yiiksek Frekansli Gogilis Duvar1 Ossilasyonu: Gogiis iizerine giyilen sisirilebilir bir cekete bagh
hava jeneratoriinii icerir. Hava jeneratoriinde iiretilen atimlar, goglis duvari {izerinde
ossilasyonlar olusturur. Yelek kismi tek hasta kullanimi i¢indir ve diger kisiler tarafinda
kullanilmamalidir.

Ust Havayollarinin Temizligi: Ust havayollarinin temizliginin saglanmasi, burundaki fazla
mukus veya tahris edici maddelerin temizlenmesine yardimci olur, bu da hastalarda
semptomlarin hafiflemesini ve inflamasyon denilen iltthaplanmada azalmayi1 saglayabilir.
Burun yikama evde hazirlanmis tuzlu su veya eczaneden satin alinmis posetler ile yapilan bir
sollisyon kullanilarak yapilabilir. Kii¢lik siringalar, sikilabilir siseler veya burun ¢aydanlig ile
uygulanabilir.

Solunum yoluyla alinan ilaglarin havayolu temizliginin etkinligini daha arttirmasi i¢in
zamanlamasi Onemlidir. Bronkodilatorler eger gerekli ise fizyoterapi oncesi yapilmalidir.
Hipertonik salin kullanimlar1 fizyoterapiden hemen once ancak bronkodilatorden sonra
olmalidir. Dornaz Alfa, fizyoterapiden 30 dk once alinmis olmalidir. Steroidler genellike
fizyoterapiden sonra alinir. Inhale antibiyotikler de fizyoterapi sonrasinda alinmalidir.
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KF’te Egzersiz, Fiziksel Aktivite ve Postiir
Prof. Dr. Naciye Vardar Yagh

Egzersizin amaci kistik fibrozisli hastanin yasina uygun bir fiziksel uygunluga sahip
olmasi, kas kuvvetini, enduransini ve kapasitesini korumasi, hareketliliginin artirmasi ve iyi bir
viicut imajina sahip olmasidir. KF’de egzersiz, fiziksel aktivite konularindan bahsetmeden
once birbiri ile karisan bu kavramlarin dogru tanimlanmasi onemlidir. Amerika Fiziksel
Aktivite Rehberi’ndeki tanimlamaya gore fiziksel aktivite, bazal seviyenin istiinde enerji
harcamasini gerektiren iskelet kaslarinin kasilmasi ile olusan viicut hareketleridir. Egzersiz,
fiziksel uygunlugun korunmasini veya arttirilmasin1 amaglayan planlamis ve tekrarli fiziksel
aktivitedir(1). Fiziksel uygunluk ise kardiyorespiratuar enduransi, kas kuvveti, esneklik ve
viicut kompozisyonunu i¢eren kisinin fiziksel aktiviteyi yapma yetenegidir (2).

Artmis fiziksel aktivite, solunum fonksiyonlarinda, egzersiz kapasitesinde, yasam
kalitesinde kemik mineral yogunlugunda gelismeler saglamakta, glisemik kontroli
iyilestirmektedir(3, 4). Kas iskelet sistemi problemleri genellikle kemik mineralizasyon
anormallikleri ve solunum fonksiyonlarinin bozukluguna bagli degisen solunum mekanikleri
nedeniyle ortaya ¢ikar. GoOgiis duvart hareketliligi ve postiir diizglinligli havayollarinin
temizliginin etkinligi acisindan da onemlidir. Toraksa uygulanan germe ve mobilite egitimi,
akciger hastaliginin tedavisinde etkili bir yaklasim olarak goriilmektedir.

Fiziksel aktivitenin degerlendirilmesinde anketler, fiziksel aktivite giinliikleri,
akselerometre, kalp hizi monitorii gibi hareket sensorleri ve adimsayarlar kullanilmaktadir.
Fiziksel aktivite anketleri en fazla maliyet-etkinligine sahip olan yontem olup biiyiik
orneklemlerde kullanilabilir. Pedometre, akselerometre gibi hareket sensorlerinin de fiziksel
aktivenin ek 6l¢iimii olarak kullanimi gittik¢e artmaktadir(5).

KF’li bireylerde kaslarda, Kistik Fibrozis Transmembran Regiilator (KFTR) proteininin
yoklugu, hiicresel diizeyde metabolik ve kasilma problemlerine sebep olur. Bunun sonucunda
daha fazla egzersiz intolerasyonu, azalmis kas kuvveti, bu hastalarda olusabilir. Ayrica KFTR
hiicresel inflamasyon denilen iltthap dengesinin 6nemli diizenleyicisidir. Yoklugu nedeniyle
kronik inflamasyon ve artmis inflamatuar cevap olugmaktadir. Bu yiizden egzersiz kas
kuvvetinde artis saglamada, inflamasyonu azaltmada bir yontem olarak kullanilabilir(6).
Egzersizin sirasinda olusan mekanik vibrasyonlarin ve artan veya degisen ventilasyon yoluyla
mukus temizligini kolaylastirdig: diisiiniilmektedir. Egzersiz solunum epitelindeki sodyum
kanallarinin ¢alismasimn1 engelleyerek sodyum ve suyun havayolu epitelinden daha az
emilmesine neden olabilir. Bu durumun da balgamin daha sivi olmasini sagladigi ve balgam
atilimini kolaylastirdig1 diisiiniilmektedir(7).

Egzersiz testi, egzersiz toleransi ve fonksiyonel kabiliyetin belirlenmesinde, hastaligin
seyrinin, uygulanan  tedavilerin  etkinliginin  Ol¢iilmesinde  bir  ara¢  olarak
kullanilmaktadir(8).Yapilan egzersiz testlerinden sonra belirlenen egzersiz egitim
programlarinda oneriler fiziksel uygunlugu gelistirmek i¢in egzersizin frekansi, siddeti, tipi ve
stiresi belirlenerek yapilmaktadir. Aerobik egzersiz egitimi planlamasinda egzersizin sikligi
ortalama haftada 5 giin, egzersiz siddeti orta siddette olacak sekilde biiyiik kas gruplarini i¢ceren
egzersizler olmalidir. Kuvvetlendirme egzersizlerinde egitimin siddeti kas kuvvetinde gelisme
saglamak i¢in 1 maksimum tekrarin % 60-70, kas enduransinda artis i¢in 1 maksimum tekrarin
%350’sinin altinda olmalidir (6, 9, 10).
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KF’de kemik mineralizasyon problemleri, akciger hastaliginin ilerlemesi, solunum
isinin artmasi kas dengesizliklerine neden olarak postiiral degisimlere neden olabilir(11). KF’de
en yaygin goriilen postiiral problemler kifoz ve skolyozdur (12). Dogru postiir diizgiin solunum
fonksiyonu i¢in 6nemli bir kosuldur (13). Solunum kaslar1 ayni1 zamanda postiiral destek
kaslaridir ve bunun tam tersi de gecerlidir. Bu fonksiyon ikiligi, solunum ve postiiral kontroliin
izole edilmis yanitlar olarak degerlendirilemeyecegi anlamina gelir. Alimiinyum kutu icecek
modeli bu ikililigi agiklamaya ¢alisir. Kutu igecegin dis kismi, bosken kolayca pargalan ince ve
deliksiz bir yapidadir. Ancak bu ayni kutu dolu ve agilmamis durumdayken, dis kismi delmeden
sikistirmak veya bozmak nerdeyse imkansizdir. Kutunun saglamligi kapali (agilmamis) sistem
sayesinde atmosferik basinca ve yercekimine uyguladigi pozitif basingtan dolayidir.
Govdemizin iskelet destegi dogal olarak giiclii degildir. Omurga ve gogiis kafesi, kas destegi
olmadan yergekimine karsi durusu tek basina koruyamaz. Alimiinyum kutu bir bélmeden
olusur. Bolme karbonatli s1v1 ile doldurulup kapatildiktan sonra, gazlar iceride salinir ve olusan
pozitif basing kutuyu disar1 iterek kutunun dis kismina dinamik destek saglar. igecek kutusuna
benzer sekilde kas kasilmalariyla dinamik olarak desteklenen gdévdemiz de gogiis ve karin
kisimlarindan olusur. G6giis ve karin kisimlar1 diyafragma ile ayrilmistir. Bu kisimlar iistte ses
telleri altta da rahim, mesane ve rektumun kontroliinii saglayan pelvik taban kaslar1 ve govde
kaslari tarafindan gevreleyerek kapatilmistir (14).

Spinal stabilizasyon egzersizleri ile postiir solunum iligkisi ile kas kuvveti gelisebilir.
Goglis kafesinin alt bolimi ile kalca kemigi arasindaki bdlgenin stabilizasyonu, bel
bolgesindeki derin kaslar, karin kaslari, pelvisi stabilize eden kalga kaslari, karin i¢i basincin
kontroliinii saglayan diafragma kasi ile saglanir(15). Spinal stabilizasyon egzersizleri ile govde
ve solunum kontroliinde gelismeler saglanabilir (13). Germe egzersizleri postiir de iyilesme
saglayabilir veya postiiral problemlerin ilerlemesinde dnleyici olarak uygulanabilir(16).

KF’ de gelisen tedaviler 1s1ginda istemsiz idrar kagirma olarak tanimlanan iiriner
inkontinans gibi solunumsal olmayan durumlarin 6nemi artmistir (17). Tekrarli 6ksiiriiklerin
neden oldugu pozitif basing, pelvik tabanda tekrarlayan stresler nedeniyle iiriner inkontinansa
sebep olabilir(14). Uriner inkontinans havayolu temizligi, egzersiz uygulamalarin1 olumsuz
etkilemekte, KF’li bireylerin yasamlarinda olumsuz etkiler olusturmaktadir(17).

Sonug¢ olarak kistik fibrozisli bireylerde egzersiz programlar kisisel ihtiyaca, yasa,
beslenme durumuna, kisisel isteklere, becerilere, sosyoekonomik duruma ve ¢evre sartlarina
gore belirlenir ve bireysel olarak planlanir.
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Ergenlik Donemimde Kistik Fibroz
Orhan Derman

Ergenlik doneminde Kistik Fibrozlu gencler de yasitlar1 gibi ayni gelisim basamaklarindan
gecerler. Onunu igin Kistik Fibrozlu bir gencin gelisimindeki biitiin basamaklar normal bir
gencin gelisim basamaklarinin birer iz diislimiidiir. Fakat burada iki temel unsur vardir,
ebeveynlerin kronik hastalig1r oldugu i¢in bir gence ¢ocukluk déneminde kuralli yasam ve
sorumluluk alma konusunda daha toleransli davranmig olmalar1 ve gencin de ben hastaligimi
yok sayarsam normal bir gen¢ gibi yasarim onun igin, tedavisine uyumu gdézetmeyen
tutumudur.

Ergenlik donemi kizlarda 10 erkeklerde 12 yas ile baslar ve bu donemin 14 yasina kadar gegen
stirecine erken ergenlik donemi denir bu donemde gencler de fiziksel goriinlime artan ilgi
nedeniyle ayna karsisinda gegirilen zaman hayatin hi¢bir doneminde bu kadar fazla olmaz.
Cevrenin begenisi kazanma diirtiisii riskli davranislar1 yapabilme olasiligin arttirabilir. Gengler
catisarak bireysellestigi i¢in ‘evet’ denilene gen¢ ‘hayir’ diyerek birey oldugunu ispat etmeye
calisir. Ortalama 14 yasina kadar somut diislince hakimken, 15 yasindan sonra soyut diisiinme
baslar ve empatik tepki gelistirirler. Erken ergenlik doneminde kendi cinsleri ile arkadaslik,
ebeveynlerden kopma amagli birey olma cabalari ergenlerin s6z dinlemez isyankar olarak
algilanmalarina neden olur. Erken ve orta ergenlik donemi grup arkadasliginin oldugu
arkadaslarinin bir geng tizerinde etkisinin ¢ok fazla oldugu bir donemidir. Fiziksel ve cinsel
gelisimin 6nceden tamamlanip onu psikososyal gelisimini takip etmesi sonucu, sanki eriskin
gibi fiziksel gelisime sahip ama akillar1 bir karig havada gencleri karsimizda gérmeye baslariz.
Bu donemde sonug¢ temelli diisiinceden netice temelli diisiinme baslar, idrak kabiliyetleri
gelismeye baslar. Idrak diizeyi ne kadar artarsa diirtiiler ile bas etme o kadar kolaylasir. Gengler
sorumluluk aldikca bireysellesirler. Yetiskinlige gecis i¢in birey olmanin 6grenildigi 15-17
yaslarinda arkadas iligkileri 6nem kazanir. Bu donem grup arkadasliginin hakim oldugu, kanka
kavraminin yasandigi, arkadaglarinin rol model oldugu bir donemdir. Onun arkadaslar1 ve
onlarin kararlar1 hayattaki en énemli degerlerdir. En yakin arkadas kavrami vardir. Insanoglu
hayatta ii¢ biiyiik 6zdesim gosterir; anne baba, dgretmenler ve arkadaslar. Gengle iletisimde en
onemli stirecler; ona takim kocu gibi yaklasmak, giivenilir olabilmek ve rol model
olmaktir. Rol model aldiklar1 bireylere derin hayranlik beslerler, onun gibi olma c¢abasi
hakimdir. Ge¢ ergenlik donemi ise, 18 yas sonrasi, bu donemde sosyal ve mesleki kimlik
olusmaktadir. Aile degerleri 6nemli olmaya baslar, artik grup arkadasligindan ferdi arkadaslik
On plana ¢ikar. Ama genglere yaklasim konusunda ki en biiyiik zorluk, ben artik cocuk degilim
biiylidiim bana karigamazsiiz yaklagimidir. Orta ergenlik doneminde (15-17 yas araligi)
psikososyal gelisim i¢in en 6nemli bas edilebilecek konulardan biri cinsel kimlik gelisimidir.
Beden gelisiminin tamamlanmasi ile her iki cinsiyette toplumsal cinsiyet rollerinin belirledigi
sosyal rolleri edinmeye baslar. Geng genetik ya da baska etkenler nedeni ile yasinin gelisimsel
normlarina ulasmamigsa bedenine iliskin olumsuz duygular ve algilar hissedebilir. Bu
duygularla bas edilememesi anksiyete, depresyon gibi belirtilere neden olabilecegi gibi bazi
durumlarda cinsel kimlik sapmalarina da yol agabilir. Gencin sosyal alanda aldig1 tepkiler ve
daha kiiciik yaslardaki orseleyici deneyimleri bu donemde cinsel kimlik gelisimini etkileyecek
onemli faktorlerdir. Cinsel kimlik sapmas1 ergenlik doneminde gelisen bir durum degildir.
Baslangic1 ¢ok daha kiiciik yaslara dayanir. Ancak belirtileri bu donemde cinsel kimligini
ortaya koymaya baglamasi ile hissedilmeye baslar. Onun i¢in bu gencler cinsel istismar
konusunda hedef olabilirler. Genglerin cinsel konulara ilgisi bu donemde artarken bu konularda
ne kadar ve ne zaman bilgi iletilecegi dnemli bir konu olabilir. Temel ilke “kendisinin istedigi
ve duymaya hazir oldugu kadar” seklinde belirtilmelidir. Orta ergenlik (15-17 yas) de 6nemli
konulardan biri de ana babadan ayrisma siirecidir. Gengler anne ve babalarindan farkli bir birey
olma ve bunu onlara kabul ettirmeye ¢alismalar1 onlarin anne ve babalari ile sik olarak ¢atigsma
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icine girmelerine neden olabilir. Smirlar1 net olan ¢atisma (farkli diisiincesini ortaya koyma)
bireysellesme i¢in gence ¢ok faydali da olabilir. Anne babalar1 gencin bu siireci yasamasini
anlayisla karsilar ve uygun sekilde davranirlarsa geng¢ c¢atismayr miinakasa ve kavgaya
doniistiirmeden otorite karsisinda uygun konum almay1 6grenir. Ancak anne babalar ayrilma
siirecini kendileri acgisindan bir tehdit gibi algilar ve gence sert tepkiler gosterirlerse hem
ayrilma-bireysellesme siireci uzar hem de ¢ikan otorite ¢atigmalar1 gencin ruhsal yapisinda inis
cikislara neden olarak yine sik mizag¢ degisiklikleri, asir1 tepkisellik, depresyon ya da ¢esitli
disavurum davraniglarina yol agabilir. Aileden ayrigma ve bagimsizlik kazanma g¢abalar1 bu
donemde gencler icin arkadas gruplarinin ¢ok onem kazanmasina da neden olur. Arkadas
grubunun normlari ailenin degerlerinin tizerine ¢ikabilir, geng grubu tarafindan kabul edilmek
icin yogun bir caba icine girebilir. Ikili iliskilerde de bir sekil degisikligi olur, aym1 cinsten
arkadasliklar stirmekle birlikte karsi cinse yonelme baslar. Kendi cinsel kimliklerini kazanma
ile birlikte karsi cinse yonelme karsi cinsi tanimaya calisma 6nem kazanir. Ancak asiri
yakinliklar bagimsizligini kaybetme tehlikesi icerdiginden iligkilerdeki sinirlar bu yas grubu
icin 6nemli kaygi kaynaklarindan biridir. Fazla fiziksel yakinlik olmadan yakin iligkiler
kurmaya elverdigi i¢in telefon bu gengler i¢in ¢ok popiiler bir iletisim aracidir. Ergenler
hayatlarinda, ebeveynlerine, 6gretmenlerine ve arkadaslarma 6zdesim gosterirler. Ozdesim rol
model aldig1 kisilerdir. Cocuklarin mutlaka rol model olarak hayatlarinda 6gretmenleri
olmalidir. Eger bir ergen gelecek i¢in benim hayalim yok diyorsa ruhsal acidan mutlaka
degerlendirilmelidir. Genglerin saglikli gelismesi i¢in dogru rol model almalari, giiven iligkileri
icinde olmalar1 ve onlara kogluk yapabilecek rehber erigkinlere ihtiyaglari vardir. Geg ergenlik
donemi 18 yasindan sonra baglar bu donemde ferdi arkadasligi 6nemli oldugu, cinsel kimligin
ortaya konulmasindan sonra mesleki ve sosyal kimliginde 6n planda oldugu bir donemidir. Bu
donemde genclerin her biri erigkin davranig kalibi gostermeye, ben biiylidim bana
karisamazsiniz ben artik cocuk degilim yaklagimi géstermeye baslarlar.

Kistik Fibrozlu her gencin bu gelisim basamaklarinda gecerken saglik yasitlarindan farkl bir
tutum igerisine girmeleri mutlaka degerlendirilmelidir. Hastaligin verdigi bir davranis ve tutum
farklilig1 ileri ki yaslarda kendini toplumdan izole etmesine, ebeveynleri ile iligkilerindeki
sikintilara neden olabilmektedir. Saglikli gecirilen bir ergenlik donemi, saglig1 bozulmadan
yasam kalitesi kotiilesmeden siiren Kistik Fibroz tanist konmus tedavi edilen, ama hayattan
kopmayan bir gence doniisebilecektir.

KAYNAKLAR
1- Derman O, Kanbur N, Akgiil S. Ergen Sagligi. Ankara, 2012.
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S-01 Kistik Fibroziste Aspergillus’Un Yol Actig1 Klinik Fenotiplerin Solunum
Fonksiyonlar1 Uzerine Etkilerinin Degerlendirilmesi
Halime Navir-Biiyiiksahin®, Deniz Dogru®, Nagehan Emiralioglu®, Dilber Ademhan-Tural?,
Beste Ozsezen?!, Birce Sunman?, Ismail Giizelkas', Didem Albogal, Sevtap Arikan-Akdagli?,
Zeynep Saribas?, Dolunay Giilmez?, Alpaslan Alp?, Giilsen Hazirolan?, Ozge Soyer?, Biilent
Enis Sekerel®, Gozde Inam?, ilim Irmak 4, Ebru Damadoglu®, Fuat Kalyoncu®, Ebru Yalgin?,
Ugur Ozcelik®, Nural Kiper!
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Mikrobiyoloji Bilim Dal
3 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Astim Bilim Dali
4 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Giris: Kistik fibrozis (KF) tanili hastalarda Aspergillus enfeksiyonunun alerjik bronkopulmoner
aspergilloz (ABPA) fenotipi disinda akciger fonksiyonu lizerindeki etkisi hakkinda kesin
veriler yoktur. Bu calismada, Aspergillus spp.'nin KF’de neden oldugu klinik fenotipleri
laboratuvar ve immiinolojik parametreleri kullanarak belirlemeyi ve prospektif olarak solunum
fonksiyon testlerine (SFT) etkisini kontrol grubu ile ve Aspergillus fenotiplerini arasinda
karsilastirmay1 amacgladik. Metod: Son bir yilda solunum kiiltiirlerinde Aspergillus tiremesi
olan 23 hasta (vaka grubu) ve balgamda Aspergillus liremesi olmayan 20 hasta (kontrol grubu)
calismaya dahil edildi. Aspergillus fenotiplerini belirlemek igin serum orneklerinden;
Aspergillus 1gG, Aspergillus IgE, Aspergillus PCR, galaktomannan, total IgE, balgamdan;
Aspergillus PCR ve galaktomannan ve Aspergillus antijenine deri prick testi reaktivitesi
calisildi. Solunum fonksiyonlar1 ve pulmoner alevlenme sikligir bir yillik takip siiresince
degerlendirildi. Sonuglar: Vaka grubunun (n=23) 11'inde (%47,8) Aspergillus kolonizasyonu,
9'unda (%39,1) Aspergillus bronsiti ve 3'linde (%13) ABPA tanis1 konuldu. Aspergillus
enfeksiyonu kontrol grubu ile kiyaslandiginda, birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim
(FEV1) z skoru (p = 0.612), zorlu vital kapasite (FVC) z skoru (p = 0.939) ve ortanca FEV1 %
distisii (p = 0.626) agisindan fark saptanmadi. Ayrica Aspergillus ile enfekte olan ve olmayan
gruplarda pulmoner alevlenme sikligi benzerdi. Sonug: KF tanili hastalarin balgam
kiiltiirlerinde Aspergillus spp. tiremesinin bir yillik takip sirasinda akciger fonksiyonlarinda
katiilesme ve pulmoner alevlenme sayisinda artma ile iliskili degildi, fakat ABPA alt grubunda
akciger fonksiyonlarinda azalma egilimi vardi.

Anahtar Kelimeler: Aspergillus; bronsit; kolonizasyon; kistik fibrozis; akciger fonksiyonlari

45



“11. Ulusal Kistik Fibrozis Sempozyumu ve Kistik Fibrozisli Birey ve Aile Toplantis1”

S-02 Kistik Fibrozise Bagh Kemik Hastahig1 Ongoriilebilir Mi?

Halime Navyir Biiyiiksahin!, Deniz Dogru!, Onur Gézmen?, Alev Ozon?, Oytun Portakal?,
Nagehan Emiralioglu®, Mithat Haliloglu*, Kiibra Kilic®, Naciye Vardar Yagli®, Damla
Yildirrm®, Osman Dag’, Ismail Giizelkas®, Ebru Yal¢in!, Ugur Ozcelik?, Nural Kiper?

1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrin Hastaliklar1 Bilim Dali
3 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Biyokimya Bilim Dali
4 Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Radyoloji Bilim Dal1
5 Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Fizyoterapi Ve
Rehabilitasyon Boliimii
6 Hacettepe Universitesi, Beslenme Ve Diyetetik Béliimii
7 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik A.b.d

Giris: Kistik fibrozis (KF) ile iliskili kemik hastaligt (KF-KH) KFnin 6nemli bir
komplikasyonudur ve ¢ocukluk ¢aginda diisiikk kemik mineral yogunlugu (KMY) KF-KH'nin
onctistidiir. Bu caligmada, KF tanili cocuklarda (¢-KF) osteokalsin (OC), niikleer faktor kappa
B ligandinin reseptdr aktivatorii (RANKL) ve osteoprotegerin (OPG) dahil olmak tizere kemik
dongiisii biyobelirteglerinin diisiik KMY ile iliskisini incelemeyi amagladik. Ayrica kemik
dongiisiinii etkileyebilecek faktorleri 6zellikle de yagsiz kitle indeksi (FFMI), 1 s'de zorlu
ekspiratuar hacim (FEV1), el kavrama giicii (EKG), fonksiyonel kapasite ve fiziksel aktiviteyi
degerlendirdik. Metod: Prospektif olarak yapilan bu ¢alismaya 8-18 yas aras1 80 ¢-KF dahil
edildi. KMY diisiik (L1-L4 z-skoru < -1) ve normal (L1-L4 z-skoru > -1) olarak ikiye ayrildi.
16 hastanin KMY diisiik (olgu grubu) ve 64 hastanin KMY normaldi (kontrol grubu). Serum
RANKL, OC ve OPG tetkikleri immiinoenzimatik yontemle ¢alisildi. Pankreatik yetmezlik
durumu, akciger fonksiyonlari, viicut kitle indeksi (VKI), biyoelektrik impedans analizi (BIA)
ile dlgiilen FFM, 6 dakikalik yiiriime testi, D vitamini, beslenme durumu, EKG, fonksiyonel
kapasite ve fiziksel aktivite, serum ve idrar biyobelirtegleri gibi kemik dongiisiine etkili birgok
parametre calisma gilinii Olciilerek iki grup arasinda karsilastirildi. Sonuglar: RANKL
(p=0.501), OC (p=0.445), OPG (p=0.380) diizeyleri ve RANKL/OPG oran1 (p=0.449) iki grup
arasinda benzer bulunmustur. BMI z-skoru (p<0.001), FFMI z-skoru (p<0.001), FEV1 z-skoru
(p=0.007) ve sag-EKG (%beklenen) (p=0.009) iki grup arasinda anlamli farklilik gosterdi. Cok
degiskenli dogrusal regresyon, diisiik KMY'nu 6ngoren faktorlerin FFMI z-skoru ve sag-EKG
% beklenen oldugunu ortaya koymustur. Sonug: Serum OC, OPG, RANKL ve RANKL/OPG
orani ¢-KF hastalarda diisik KMY nu 6ngérmedi. Diisik KMY'nin en iyi tahmin edicileri
girisimsel olmayan ve pratik yontemlerle dlgiilen FFMI z-skoru ve sag-EKG % (beklenen)
degerleriydi.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, ¢ocuk, diisik KMY, OPG/RANKL orani, yagsiz kitle
indeksi, el kavrama giicii
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S-03 Kistik Fibrozisli Cocuklarda Periferik Kas Enduransi Ile Egzersiz Kapasitesi
Arasmdaki iliskinin Incelenmesi
Kiibra Kili¢!, Naciye Vardar-Yagli!, Deniz Dogru?, Melda Saglam!, Ebru Calik-Kiitiikii’,
Deniz Inal-Ince!, Nagehan Emiralioglu?, Ebru Yalgin?, Ugur Ozgelik?, Nural Kiper?
1 Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara, Tiirkiye
2 Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara,
Tiirkiye

Amag: Kistik fibrozis (KF)’li hastalarda periferik kas enduransi; ventilatuar limitasyon ve
iskelet kas1 disfonksiyonu gibi faktorler nedeniyle olumsuz etkilenebilir. KF’li ¢ocuklarda
periferik kas enduransi, kas kuvveti degerlendirmelerine kiyasla daha az yapilmakta ve rutin
degerlendirilmemektedir. 1 dakika otur-kalk testi KF’li bireylerde egzersiz kapasitesinin
degerlendirilmesinde giivenilir, gegerli ve uygulanabilir bir testtir. Bu ¢alismanin amaci KF’li
cocuklarda periferik kas enduransi ve egzersiz kapasitesi arasindaki iliskiyi belirlemekti.
Yontem: KF tanisina sahip 45 birey (ortalama yas= 11.5742.21 yil) ¢alismaya dahil edildi.
Egzersiz kapasitesi 1 dakika otur-kalk testi ile ve periferik kas enduransi ise mekik, sinav ve
plank testleri ile degerlendirildi. 1 dakika otur-kalk testinde bireylerden sandalyeden bir dakika
boyunca olabildigince fazla tekrar yapacak sekilde oturup kalkmalar1 istendi. Mekik ve sinav
testinde 30 sn iginde bireylerin yapabildikleri maksimum tekrar sayilar1 kaydedildi. Plank
testinde ise bireylerden yiiziistii pozisyonda 6n kol ve dirsekler omuz genisliginde omurga dogal
pozisyonunda karin sikili sekilde viicut paralelligini korumasi istendi ve bu siire kaydedildi.
Bulgular: KF’li bireyler ortalama 1 dakika boyunca 26.68 +5.61 kez sandalyeden oturup
kalktilar. Mekik ve sinav testinde bireyler 30 sn i¢inde ortalama 10.75+3.56 kez mekik ve
5.5545.39 kez smav cektiler. Cocuklarin ortalama plank pozisyonunda durma siireleri
23.24+12.12 saniye idi. 1 dakika otur-kalk testi ile sinav testi (r=0.353, p=0.01) ve plank testi
(r=0.372, p=0.01) arasinda istatistiksel olarak anlamli bir sekilde pozitif iliski bulundu.
Tartisma: KF’li bireylerde periferik kas enduransi ile egzersiz kapasitesi arasinda anlamli bir
iliski vardir. Fonksiyonel kapasiteyi gelistirmek amaciyla uygulanan pulmoner rehabilitasyon
programlarinin daha etkili olabilmesi i¢in periferik kas enduransinin artirilmasina yonelik
uygulamalar rehabilitasyon programina eklenmelidir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, Egzersiz Kapasitesi
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S-04 Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sisteminde Bulunan Ve Yenidogan Taramasi Yapilan
Hastalarin Immiin Reaktif Tripsinojen Kantitatif Diizeyleri Ile Ter Testi Diizeyleri,
Genetik Mutasyonlar1 Ve Pankreas Tutulumu Arasindaki Iliskinin Degerlendirilmesi
Fazilcan Zirek®, Nazan Cobanoglu!, Gizem Ozcan!, Didem Alboga?, Ebru Yalgin?, Ayse
Ayzit Kilig?, Haluk Cokugras®, Asli imran Yilmaz*, Mahir Serbes®, Derya Ufuk Altintas®,
Aysegiil Dogan Demir®, Sirin Sénmez®, Fevziye Coksiier’, Figen Giilen’, Ali Ersoy®, Mehmet

K&se®, Eyliil Pinar Cakir®, Ayse Tana Aslan®, Demet Polat Yulug!®, Ali Ozdemir!!, Melih

Hangiil*2, Erdem Basaran®®, Aysen Bing61!3, Koray Harmanci1}4, Hasan Yiiksel*®, Salih
Uytun®®, Murat Yasin Gengoglu'®, Velat Sen'’, Yakup Canitez!®, Gokgen Kartal Oztiirk™®,
Zeynep Gokee Gayretli Aydin?®, Mehmet Kilig??, Tugba Ramasli Giirsoy?, Mina Hizal??,
Goniil Caltepe?®, Erdem Topal?*, Beste Ozsezen?, Hakan Yazan?®, Basak Tezel?’, Tugba
Sismanlar Eyiiboglu®, Nagehan Emiralioglu?, Erkan Cakir®, Sevgi Pekcan®, Ugur Ozgelik?,

Deniz Dogru Ersoz?
1 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara,
Tiirkiye
3 Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
Bilim Dal1, Istanbul, Tiirkiye
4 Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart Bilim
Dal1, Konya, Tiirkiye
5 Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve immiinoloji Bilim Dali, Adana
Tiirkiye
6 Bezmi Alem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dals,
Istanbul, Tiirkiye
7 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart Bilim Dali, izmir, Tiirkiye
8 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Kayseri, Tiirkiye
9 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
10 Mersin Sehir Hastanesi, Goglis Hastaliklar1 Anabilim Dali, Mersin, Tiirkiye
11 Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Mersin, Tiirkiye
12 Gaziantep Cengiz Gokgek Kadin Dogum Ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi, Cocuk G6giis
Hastaliklar1 Bilim Dal1, Gaziantep, Tiirkiye
13 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Antalya,
Tiirkiye
14 Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dali, Eskisehir,
Tiirkiye
15 Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklar1 Bilim Dal,
Manisa, Tiirkiye
16 Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
17 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Diyarbakir,
Tiirkiye
18 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Bursa,
Tiirkiye
19 izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 Ve Cerrahisi Egitim Ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Izmir, Tiirkiye
20 Karadeniz Teknik Universitesi T1ip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dal,
Trabzon, Tirkiye
21 Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dali, Elazi1g, Tiirkiye
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22 Ankara Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk G6giis Hastaliklart Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
23 Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Samsun,

Tiirkiye

24 inénii Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dal1, Sivas, Tiirkiye

25 Sanlhwrfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar: Bilim Dali, Sanliurfa,
Tiirkiye

26 Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dals, Istanbul
Tiirkiye

27 T.c. Saglik Bakanligi Halk Sagligi Genel Miudiirliigii Cocuk Ve Ergen Sagligi Dairesi
Bagkanlig1

Giris: Kistik fibroziste (KF) immiin reaktif tripsinojen (IRT) diizeylerinin yiliksek olmasinin
tespit edilmesi ile IRT yenidogan tarama (YDT) protokollerinin merkezi haline gelmistir.
Pankreas ekzokrin islev bozukluguna bagli IRT’nin yiikseldigi diisiiniilmekte, ancak
mekanizma net agiklanamamaktadir. Ekzokrin pankreas fonksiyonunun ayni zamanda KF
mutasyonlarmin tipi ile iliskili oldugu diisiiniilmektedir. Bu c¢alismada, YDT yapilan KF
hastalarinin IRT diizeyleri ile terdeki klor diizeyleri, genetik mutasyonlart ve pankreas
fonksiyonlar1 arasindaki iliskiyi degerlendirmeyi amagladik. Yontem: Ulusal Kistik Fibrozis
Kayit Sistemi’ne (UKKS) girilen ve YDT yapilan KF hastalari ¢alismaya dahil edildi.
Hastalarin IRT diizeyleri T.C. Saglik Bakanligi Halk Saglhigi Genel Miidiirliigii veri sisteminden
sorgulands; diger demografik, klinik ve laboratuvar bilgileri UKKS verilerinden elde edildi.
IRT diizeyleri i¢in hastalarin en son alinan topuk kanlari, terde klor diizeyi i¢in ise en yiiksek
klor diizeyleri ¢alismaya dahil edildi. Hastalarda pankreas enzimi replasman tedavisi, en az bir
kez diisiik fekal elastaz ve/veya en az bir kez yiiksek fekal yag varligi pankreas yetmezligi (PY)
olarak kabul edildi. Hastalarin IRT diizeyleri ile terdeki klor diizeyleri, pankreas yetersizligine
neden olan mutasyonlardan olan F508del mutasyonunun varligi ve pankreas fonksiyonlari
istatistiksel olarak karsilagtirildi. Bulgular: Calismaya 25 merkezden toplam 579 hasta dahil
edildi, 294’1 (%50,8) erkekti. Hastalarin ortanca tani ve giincel yaslari sirasi ile 3 (0-72) ve 45
(1-83) aydi. Genetik tan1 testi yapilan 525 (%90,7) hastanin 160’ inda (%30,5) en az bir alelde
F508del mutasyonu; terde klor tayini yapilan 347 (%59,9) hastanin 55’inde (%15,9) ara deger,
270’inde (%77,8) yiiksek klor diizeyi saptandi. Hastalarin 36’sinda (%6,3) mekonyum ileusu
(MI), 476’sinda (%82,5) PY mevcuttu. Yiiksek klor diizeyi ve PY olan hastalarda YDT
pozitifligi ve ortanca IRT diizeyi anlamli olarak yiiksekti. En az bir alelinde F508del mutasyonu
olanlarin ve aralarinda homozigot olanlarin ortanca IRT diizeyleri anlamli olarak yiiksekken,
YDT durumu ag¢isindan sinirda fark saptandi. MI durumu ile YDT durumu ve IRT diizeyleri
arasinda istatistiksel fark saptanmadi. IRT kantitatif diizeyi ile terde kantitatif klor diizeyi
arasinda pozitif ve orta dlizeyde korelasyon saptandi (r: 0,470, p:<0,001). Tartisma ve Sonug:
KF hastalarinda, yiiksek ter klor ve serum IRT diizeyine sahip olmak pankreas yetmezligi
gelismesi icin bir risk faktorii olabilir. Literatiirden farkli olarak MI olan KF hastalar1 ile
olmayan arasinda IRT diizeyleri agisindan fark saptanmadi.

Anahtar Kelimeler: F508del, Kistik Fibrozis, Pankreatik Yetmezlik, Ter Testi, Yenidogan
Taramasi
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S-05 Akciger Transplantasyonu Listesindeki Kistik Fibrozis Hastalarinin
Degerlendirmesi
Isil Bilgic', Sule Selin Akyan Soydas®, Murat Yasin Gengoglu?, Salih Uytun!, Sat1 Ozkan
Tabake1!, Meltem Kiirtiil Cakar!, Sanem Eryilmaz Polat!, Gékgen Dilsa Tugcu?, Dilber
Ademhan Tural®, Sinan Tiirkkan?, Muhammed Ali Beyoglu?, Emre Yilmaz?, Mehmet Furkan
Sahin?, Asl Karagiil?, Erdal Yekeler?, Giizin Cinel®
1 Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart Klinigi
2 Ankara Sehir Hastanesi, Saglik Bilimleri Universitesi, Akciger Nakil Merkezi
3 Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

GIRIS VE AMAC: Akciger transplantasyonu, tedavi seceneklerinin yetersiz oldugu akciger
hastalig1 olan erigkin hastalarda oldugu gibi ¢ocuklar i¢in de iyi bir yasam kalitesi ve uzun siireli
sagkalim saglayan bir tedavi secenegi olarak goriilmektedir. Uluslararast Kalp ve Akciger
Transplantasyonu Dernegi'nin kayitlarina gore, 1992'dan beri 2777 ¢ocuk hastaya akciger ve
kalp-akciger transplantasyonu yapilmistir.Kistik fibrozis(KF) (%51) en sik endikasyon olup;
diger major endikasyon gruplar1 pulmoner vaskiiler hastaliklardir.Bu ¢alismada transplantasyon
listesine eklenen KF hastalarinin listede bekleme siirelerini ve bu dénemdeki izlemlerini
degerlendirmeyi amaglamaktayiz. ARAC VE YONTEM: Veriler hastanemizin tibbi
veritabanindan ve konsey kayitlarindan retrospektif olarak elde edilmistir. BULGULAR:
Akciger transplantasyonu listesine alinmak iizere degerlendirilen 23 ¢ocuk hastanin verileri
degerlendirilmistir. Listeleme sonrasi bekleme siiresince 3 hasta vefat etmistir. KF ile izlenen
bir hasta listedeki 17. ayinda, Pulmoner Hemosiderozis tanisi ile listelenen bir hasta bekleme
siirecinde 10. ayinda ayrica kistik fibrozisli bir hasta listeme Oncesi tetkik asamasinda
kaybedilmistir. Listede olan 2’si KF ve 1’1 Bronsiyolitis Obliterans hastasi olmak iizere 3
hastaya akciger transplantasyonu yapilmistir. Degerlendirmedeki 6 hasta listeden ¢ikarilmig
olup suan transplantasyon listesinde 11 c¢ocuk hasta bulunup bunlarin 8’ini KF hastalari
olusturmaktadir. Bu hastalarin ortalama listede bekleme siiresi 28,6 ay olup, sadece KF hastalar1
icin bakildiginda 25,9 aydir.Hastalarmin 7’sinin oksijen ihtyiaci olup BIPAP destegi
almaktadir. Kistik fibrozis hastalari ile diger hasta gruplari karsilastirildiginda iki grup arasinda
yas, cinsiyet, 6 dakika yiirlime testleri, FEV1% ,FVC%,oksijen ihtiyag¢lar1 ve ventilasyon
/perfiizyon sintigrafileri arasinda anlamli fark olmamasina karsin, DLCO degerleri arasinda
anlaml1 fark bulunarak kistik fibrozis grubunda daha iyi oldugu goriilmiistiir (p:0,028). KF
hastalar1 arasinda modutilator tedavi alan 3 hastanin FVC %, FEV1 %, 6dakika yiriime
testlerinde izlemde artis gozlenirken diger hastalarda FVC’de %6 , FEV1°de %8 ve 6dakika
yuriime testinde ortalama 24 metre diislis gozlenmistir. TARTISMA:Diinya ¢apinda pediatrik
akciger transplantasyonu yapilan vaka sayis1 yillar iginde artis gosterse de erigikin akciger
transplantasyonu yapilan hasta sayisinin oldukca altindadir. Cocuklarda en sik transplantasyon
endikasyonu olan KF hastaliginin tedavi ve bakimindaki gelismeler hastalik seyrini énemli
Olciide 1iyilestirmis ve akciger transplantasyonunun gerekli olabilecegi yasi geciktirmistir.
Akciger nakli endikasyonlar1 ve kontrendikasyonlarinin multidisipliner bir yaklasimla
belirlenmesi, degerlendirilen hastalarin nakil merkezlerinde belirli araliklarla izlenmesi
bekleme listesinde oncelikli hastalarin saptanmasi ve nakil sonrasi gelisebilecek sorunlarin
ongoriilmesi agisindan onemlidir.

Anahtar Kelimeler: akciger transplantasyonu; ¢ocuk; kistik fibrozis; solunum yetmezIligi
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S-06 Ulusal Kf Kayit Sistemine Kayitli Hastalarin Kftr Modiilator Tedavi
Uygunlugunun Belirlenmesi
Meltem Akgiil Erdal®, Halime Nayir Biiyiiksahin!, Velat Sen?, Ayse Ayzit Kiling®, Haluk
Cokugras®, Aysegiil Dogan Demir?, Giizide Dogan®, Asli Imran Y1lmaz®, Gékgen Unal®,
Mahir Serbes’, Derya Ufuk Altintas’, Ozlem Keskin 8 Mehmet Mustafa Ozaslan®, Oguz
Karcioglu'®, Mehmet Kose'!, Abdurrahman Erdem Basaran'?, Eyliil Pinar Cakir®, Yakup
Canitez!*, Ali Ozdemir'®, Koray Harmanc1®®, Salih Uytun’, Sanem Eryilmaz Polat!’, Melih
Hangiil'®, Hasan Yiiksel'®, Gizem Ozcan?, Pervin Korkmaz?!, Mehmet Kilig?, Zeynep
Gokge Gayretli Aydin?®, Goniil Caltepe®*, Demet Can®, Sibel Dogru?®, Gokgen Kartal
Oztiirk?”, Ayse Siileyman?®, Erdem Topal®, Beste Ozsezen®, Mina Hizal®!, Ezgi
Demirddgen®?, Hamza Ogun®, Sermin Bérekci®4, Hakan Yazan®®, Hadice Selimoglu Sen®,
Erkan Cakir*, Tugba Sismanlar Eyiiboglu'®, Nagehan Emiralioglu®, Sevgi Pekcan®, Ugur
Ozgelik?, Deniz Dogru*
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklar:
2 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
3 Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
4 Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
5 Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklar
6 Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
7 Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
8 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve immiinoloji
9 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
10 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklart
11 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
12 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
13 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
14 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
15 Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1
16 Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
17 Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar
18 Gaziantep Cengiz Gok¢ek Kadin Dogum Ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi, Cocuk Gogiis
Hastaliklar1
19 Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
20 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
21 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar
22 Frrat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
23 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklart
24 Ondokuz May1s Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji
25 Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
26 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklart
27 Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar
28 Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
29 Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
30 Sanlhwurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari
31 Ankara Dr. Sami Ulus Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1
32 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar
33 Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklari
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34 Istanbul Universitesi T1ip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar
35 Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
36 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar:

GIRIS Kistik fibrozis (KF) hastaliginda kullanima giren KF transmemran regulatér (KFTR)
modiilator tedavileri ile hastalarin pulmoner alevlenme siklifinda azalma, hayat kalitesinde
artls ve yasam siiresinde uzama kaydedilmektedir. Ulkemizde bu tedavilerin geri ddeme
kapsaminda olmamasi nedeniyle tedavi endikasyonu olan hastalar ilaca erisim
saglayamamaktadir. Bu ¢alismada, Tiirkiye’de Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’ne (UKKS)
kayitli hastalarin KFTR modiilatér tedavi uygunlugunun belirlenmesi amaglanmstir.
YONTEM 2021 yilinda UKKS’ye kayitli 35 merkeze ait KF’li hastalarin yas, cinsiyet, KFTR
mutasyonu, takip edildigi merkeze ait veriler toplanmistir. Her bir hasta i¢in KFTR
mutasyonuna uygun KFTR modiilator ilaglar1 Vertex® veri tabani araciligi ile belirlenmistir.
SONUCLAR 2021 yilinda UKKS’ye kayith toplam 1948 hastanin 1930’nun hayatta oldugu
tespit edildi. Yasayan hastalarin %84,4’liniin (1629 hasta) 18 yas altinda oldugu, tiim yas
gruplarinda hastalarin %95,4’iiniin (1841 hasta) KFTR genetik analizinin yapildig1 saptandi.
Genetik analizi yapilanlarin %10,7’sinde tek allelde, %79’unda her iki allelde de mutasyon
saptandi. Genetik analiz yapilan hastalarin %46,4’iinde (855 hasta) modiilator ilac endikasyonu
oldugu saptandi. Modulator endikasyonu olan hastalarin 678’1 cocuk, 177’si erigkin hastalardir.
Ilag endikasyonu olan hastalarin %51,7’sinde en az bir allelde mutasyonu oldugu belirlendi. Bir
ya da daha fazla ila¢ endikasyonu tiim hastalar degerlendirildiginde, yasayan hastalarin
%34,38’inde (633) Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, %26,18’inde (482) tezacaftor/ivacaftor,
%20,42’sinde (375) ivacaftor, %10,59’unda (195) lumacaftor/ivacaftor endikasyonu oldugu
saptandi. Her bir hastada bir ila¢ sec¢ilecek olursa, hastalarin %?26,4’linde
Elexacaftor/tezacaftor/ ivacaftor, 9%17,7°si ivacaftor, %?2’sinde lumacaftor/ivacaftor
kullaniminin uygun oldugu saptanmistir. SONUC Tiirkiye’de UKKS’ye kayith hastalarin
yartya yakininda KFTR modulatér tedaviler i¢in endikasyonu bulunmaktadir. Bu ilaglarin geri
o0deme kapsamina alinarak, ilaca ulasiminin kolaylastirilmasi ile hastalarin hayat kalitesinde
artis ve yasam siirelerinde uzama saglanmis olacaktir. Modiilatér endikasyonu olmayan diger
hastalar i¢in yeni tedavilerin gelistirilmesine ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, modilatér, UKKS
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S-07 Tarama Testinde Immiin Reaktif Tripsinojen Degerleri Yiiksek Cikan Bebeklerde
Cftr Gen Dizi Analizi Sonuclar
Ali Topak!

1 Bursa Sehir Hastanesi

Giris ve Amag: Kistik Fibrozis (KF) 1/2500-3300 goriilme orani ile, beyaz irktaki otozomal
resif gecis gosteren oliimciil hastaliklar igerisinde ilk sirada yer almaktadir. KF, CFTR geninde
meydana gelen patojenik varyantlar sonucu ortaya ¢ikmaktadir. KF yenidogan taramasinda
topuk kanindan bakilan immiin reaktif tripsinojen (IRT) diizeyi iki defa esik degerin {lizerinde
cikan bebeklere ter testi yapilmaktadir. Bu ¢aligmada IRT degerleri yiiksek ¢ikan fakat herhangi
bir sebeple ter testi yapilamayan bebekler CFTR gen varyantlar1 agisindan incelenmistir.
Yontem: IRT degerleri yiiksek c¢ikan bebekler yeni nesil dizileme yontemi ile CFTR gen
varyantlar1 agisindan degerlendirilmistir. Bulgular: IRT degerleri yiiksek ¢ikan 96 bebegin 12
tanesinde Bilesik heterozigot ve homozigot varyant, 32 tanesinde heterozigot varyant saptandi.
Bir hastada saptanan c¢.239G>C(p.Arg80Thr) varyanti literatiirde bildirilmediginden novel
varyant olarak degerlendirildi. Sonug: Calismamiz KF tarama testinin klinik 6nemini ve tarama
testi pozitif olan hastalarin 6nemli bir kisminda CFTR geninde en az bir varyantin varligini
gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis ,immiin reaktif tripsinojen, yeni nesil dizileme
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S-08 Kistik Fibrozlu Miilteci Hastalarin Tiirkiye Profili
Ash imran Yilmaz!, Sevgi Pekcan®, Melih Hangiil?, Ayse Ayzit Kiling®, Haluk Cokugras®,
Ozlem Keskin*, Ali Ozdemir®, Mehmet Kose®, Beste Ozsezen’, Gokgen Unal?, Saniye Girit®,
Yasemin Gokdemir®, Erkan Cakir'®, Hasan Yiiksel!!, Fatma Nazan Cobanoglu?
1 Necmettin Erbakan Universitesi,meram Tip Fakiiltesi,cocuk Gégiis Hastaliklar:
2 Gaziantep Cengiz Gok¢ek Kadin Dogum Ve Cocuk Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
3 Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
4 Gaziantep Universitesi, Pediatrik Alerji Ve Immiinoloji Anabilim Dali
5 Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari
6 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Gogiis Hastaliklar
7 Sanlurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1
8 Medeniyet Universitesi T1p Fakiiltesi, Pediatrik Gogiis Hastaliklari
9 Marmara Universitesi,pediatrik Pulmonoloji
10 Bezm-I Alem Vakif Universitesi, Pediatrik Gogiis Hastaliklart
11 Celal Bayar Universitesi, Pediatrik Alerji Immiinolojisi Ve Gogiis Hastaliklar
12 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Gogiis Hastaliklari

Giris: Kistik fibrozis (KF), kistik fibroz transmembran iletkenlik diizenleyici (CFTR) gen
mutasyonlarmin neden oldugu otozomal resesif bir hastaliktir. KF insidans1 etnik kokene ve
akrabalik derecesine gore degisir ve genellikle Araplar arasinda nadir olduguna inanilir. Bu
caligmanin amaci, iilkemizde bulunan miilteci hastalarda KF'nin klinik ve genetik profilini
incelemek ve bu verileri Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi (UKKS) ile karsilastirmaktir.
Gere¢ Yontemler: Calismamiz ¢ok merkezli retrospektif bir calismadir. Tiirkiye'nin farklh
bolgelerinden olmak tizere toplam 13 ¢ocuk gogiis hastaliklart merkezinde, 2011-2022 yillan
arasinda takipli kistik fibrozis tamili miilteci hastalar ¢aligmaya alindi. Hastalar; genetik
profilleri, bagvuru anindaki semptomlari, kilo ve boy takipleri agisindan incelendi. Bulgular:
Toplam 87 hastanin %52,9'u (n=46) erkek, %47,1'1 (n= 41) kadindi.Hastalarin 9%92'si (n=80)
Suriye uyrukluydu. Ortalama bagvuru yas1 31,82+52,35, tan1 yast: 22,33+44,59 idi. Basvuru
belirtileri acisindan incelendiginde %35,6 (n=31) immiinoreaktif tripsinojen (IRT) taramasi,
%34,4 (n=30) sik hastalik,%9,2 (n=8) mekonyum ileusu, %9,2 (n=8) biiylime geriligi, %9,2
(n=8) psodobartter klinigi ve goriildii. Hastalarin %59,7'sinde (n=52) anne-baba akrabaligi
mevcuttu. Ortalama 1. IRT degeri: 155,21£52,58 ng/mL, 2. IRT degeri:132,09£51,51 ng/mL
saptandi. Klor yontemi ile bakilan ortanca ter testi: 85,09+25,18 idi. Hastalarin tan1 anindaki
agirlik z-skoru ortalamasi: -1,65+1,85, ortalama boy z-skoru: - 0,13+4,2, viicut kitle indeksi -
1,26£1,95 iken, son bagvurudaki agirlik z skoru: -1,8+ 1,6, ortalama boy z skoru: -1,7+£1,5,
viicut kitle indeksi 0,3+4,4 saptandi. En yaygin D508F aleli hastalarin %21,2'sinde (n=30)
saptandi. Ikinci en yaygmn mutasyon ise %10,6 (n=8)class 7 mutasyon grubundan CFTR
delesyonlartydi. 7 hastada (4 kardes) homozigot CFTRdel2 ve 1 hastada CFTRdell2-18
saptandi. Tartisma: Bu ¢aligma ile UKKS verilerine gore miilteci hastalarin daha ge¢ tani alip
tedaviye daha geg basladigini gérdiik.Boylar, kilolart ve VKI SDS'leri daha diisiiktii. Bu
sonucun, devlet tarafindan hastalarin saglik 6demelerinin yapilmasina ragmen, baska bir iilkede
yasamanin zorluklari, kiiltiirel farkliliklara uyum saglama, olumsuz yasam kosullar1 ve savasin
ekonomik, fiziksel ve psikolojik olumsuz etkilerinden kaynaklanabilecegini diisiindiik. Ayrica
UKKS'de nadir goriilen CFTR delesyonlar1 miilteci hastalar arasinda yaygindi. Sonug: Miilteci
hastalarda KF prevalansinin belirlenmesi, genetik ve klinik degerlendirmesinin yapilmasi i¢in
daha kapsamli ¢aligmalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis,miilteci,gocuk
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S-09 Akdeniz Universitesi Kistik Fibrozis Modiilator Tedavi Deneyimi
Betiil Bankoglu Parlak’, Abdurrahman Erdem Basaran®, Aysen Bingol*
1 Akdeniz Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

GIRIS: Kistik Fibrozis (KF) “’Kistik Fibrozis Transmembran Regiilatuar Proteini (KFTR)"’
genindeki mutasyonlarin neden oldugu OR gegisli bir hastaliktir. KFTR modiilator tedaviler
klor kanalin1 yapilandirarak veya aktive ederek etki gosterir. Kombinasyonlart KFTR
mutasyonlarma gore belirlenir. Calismamizin amaci KFTR modiilatér tedavi alan
hastalarimizin ilk 3 aylik tedavi yanitlarmi degerlendirmektir. MATERYAL VE YONTEM:
Akdeniz Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 polikliniginde takipli modiilatdr tedavi alan
KF’li hastalarin demografik verileri, aldiklar1 modiilator tedaviler ve yanitlart retrospektif
olarak incelendi. Olgularin baslangictaki ve 3. aydaki ter testi, solunum fonksiyon testi, viicut
agirhig1 ve balgam kiiltiirii sonuglar karsilastirildi. BULGULAR: KF’li 75 olgunun 9’u (%12)
modiilator tedavi almaktaydi. Modiilator tedavi alan olgularin yas ortalamasi 11.5+7.2 (3-21)
yastt ve 3 (%33.3) hasta delta F508 homozigot mutasyonuna sahipti. Olgularin 6’s1 (%66.6)
elexacaftor+tezacaftor+ivacaftor/ivacaftor, 2’si (%22.2) lumacaftor/ivacaftor, 1’1 (%11.2)
ivacaftor tedavisi almaktaydi. Ortalama tedavi alma siiresi 5.6+3.5 (3-12) aydi. Olgularin tedavi
sonrasi terde klor diizeyi ortalamalarinda istatistiksel anlamli dustikliik saptanirken
(Baslangigta 66.8+16.5 mmol/lt; 3. ayda 43.6+11.5 mmol/lt, p=0.02) ortalama viicut
agirliklarinda istatistiksel anlamli yiikseklik saptandi (bazal viicut agirligi 30.9+16.4 kg; 3. ayda
34£18.6 kg, p=0.008). Solunum fonksiyon testi yapabilen 6 (%66.6) olgunun baslangi¢ ve 3.
ay ortalama % FEV1, FVC ve MEF25-75 degerleri sirasiyla 68.8+31.3, 90+25.5; 68+28.3,
86.3£22.3 ve 60.8+31, 86.6+27.3 tii ve aralarinda istatistiksel anlamli farklilik mevcuttu
(swrastyla p=0.04, p=0.04 ve p=0.02). 6 (%66.7) olgunun baslangi¢ balgam kiiltiiriinde lireme
varken tedavinin 3. aymnda 4 (%44.5) olgunun balgam kiiltiiriinde tireme saptandi (p=0.62).
SONUC: KFTR modiilator tedaviler yaklasik 10 yil 6nce tanimlanmig olup KF tedavisindeki
yerleri ve kullanim sikliklar1 her gegen giin artmaktadir. Calismamizda modiilator tedavi
sonucunda hastalarin terde CI diizeylerinde diisiikliik, viicut agirliklarinda artis, balgam kiiltiirti
iireme oranlarinda azalma ve solunum fonksiyon testi sonuglarinda iyilesme saptadik.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, modiilator tedavi
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S-10 Notrofil Lenfosit Orani, Ortalama Trombosit Hacmi Ve Immiinoreaktif
Tripsinojen Yenidogan Doneminde Kistik Fibrozis I¢in Erken Inflamatuar Biyobelirte¢
Olabilir Mi?: Retrospektif Kohort Calismasi
Tugba Sismanlar Eyiiboglu’, Ayse Tana Aslan, Pelin Asfuroglu!, Nursima Kunt?, Ali
Ersoy®, Mehmet Kose®, Gokcen Unal*, Sevgi Pekcan*

1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dalt
2 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
3 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
4 Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Giris: Hava yolu inflamasyonu, kistik fibroziste (KF) yasamin erken donemlerinde bagslar.
Izlemde klinigi agir ve yogun inflamasyonla seyredecek infantlarin belirlenmesine yardimei
olabilecek objektif biyobelirtegler sinirlidir. Notrofil lenfosit oran1 (NLO), ortalama trombosit
hacmi (MPV) ve immiinoreaktif tripsinojenin (IRT) bebeklik doneminde kistik fibrozis icin
inflamatuar biyobelirtecler olup olamayacagini arastirmay1 amagladik. Yontem: Bu ¢alisma ti¢
KF merkezinde retrospektif kohort olarak yapildi. Ocak 2015-Aralik 2022 tarihleri arasinda KF
yenidogan taramasi pozitifligi olan ve KF tanisi alan ¢ocuklar ¢alismaya dahil edildi. NLO,
MPV, IRT ile hastalarin bir, iki, {i¢ ve altinci yaslarindaki bliylime parametrelerinin z skorlari,
modifiye Shwachman-Kulczycki skoru (mSKS) ve solunum fonksiyon testi (SFT)
parametreleri ile korelasyon analizleri yapildi. Bulgular: Calismaya KF tanili 92 ¢ocuk dahil
edildi, %47,8'1 kizdi. NLO, MPV ile agirlik ve boy z skorlar1 arasinda her yas i¢in korelasyon
bulunmazken (p>0,05), MPV ile 6 yas VKI z-skoru arasinda negatif korelasyon saptandi (r=-
0,443, p=0,038). NLO, MPV ile SFT parametreleri ve mSKS arasinda korelasyon saptanmadi
(p>0,05). Tk IRT ile 6 yas VKI z-skoru arasinda negatif korelasyon (r=-0,381, p=0,046), ikinci
IRT ile 6 yas agirlik ve VKI z-skorlar1 arasinda negatif korelasyon saptand (sirasiyla; r=-0,462,
p=0,010; r=-0,437, p=0,016). Sonug: Yenidogan taramasi doneminde daha yiiksek MPV ve IRT
seviyeleri, kronik enflamasyonu yansitan daha kotii biiytime sonuglar ile iligkilidir. MPV ve
IRT degeri yiiksek olan ¢ocuklar kronik inflamasyon ve biiylime geriligi agisindan yakindan
takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Biyobelirteg, infant, kistik fibrozis
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S-11 Ege Universitesi Cocuk Gogiis Merkez Deneyimimiz: Modiilator Tedavide
Neredeyiz?
Meral Barlik!, Mehmet Mustafa Ozaslan 2, Siikrii Atacan Ogiitcii !, Bahar Girgin Dindar ¢,
Gokgen Kartal Oztiirk *, Figen Giilen !
1 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gégiis Bilim Dali
2 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Bilim Dali

Giris: Modiilator tedaviler, Kistik fibrozis (KF)’te transmembran regiilator proteinin (KFTR)
kusurlu iiretimini, hiicre i¢i islenmesini veya islevini iyilestirerek etki gosteren kii¢iik molekiillii
ajanlardir. Endikasyonlar1 ve etkinlikleri spesifik mutasyona bagli olarak degismektedir. En
yaygin kullanilan tedavi elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor ti¢lii kombinasyonu iken diger ajanlar
ivacaftor monoterapisi, tezacaftor-ivacaftor, lumacaftor-ivacaftor ikili kombinasyonlaridir.
Diinyada 2012’den beri kullanimda olan ve hastalarin tedavi siirecinde olumlu sonuglar elde
edilen bu ajanlar ililkemizde geri 6deme kapsaminda olmamasi ve endikasyon disi ilag
basvurusu ile temin edilebilmesi nedeniyle kullaniminda sorunlarla karsilasilabilmektedir. Bu
calismada Ege Universitesi Cocuk Gogiis Bilim Dalinda modiilatdr tedavi alabilen hastalarin
degerlendirilmesi ve tedavi siirecinde yasanan sorunlarin degerlendirilmesi planlanmustir.
Metod Klinigimizde takipli 68 modiilator tedaviye uygun hastanin sonuclari incelendi.
Modiilatér tedavi alan 9 hastanin ter testi, BMI, solunum fonksiyon testleri sonuglari
degerlendirildi. Sonu¢ Olgular mutasyonlarina gore incelendiginde 10 hasta (%14.7) ivacaftor,
3 hasta (%4.4) lumacaftor+ivacaftor, 1 hasta (%1.4) tezacaftor+ivacaftor, 54 hasta (%79.4)
elexacaftort+tezacaftor+ivacaftor tedavisi i¢cin uygundu. Hastalarmm 17°si (%25) Saglik
Bakanligina ilag onami i¢in bagvurulmasini talep etti ve ila¢ kullanimlar1 onaylandi. 51 hasta
ilag kullanim1 ve temin siirecini kabul etmedi. 17 hastadan 6 tanesi mahkeme siirecinde (min 3
ay, max 5 ay) olup, 2 hasta mahkeme siirecinin uzun olmasi ve bu siiregte ilag tedavisine uzun
ara verilmesi nedeniyle adli bagvuru yapmadi. Dokuz hastada mahkeme siireci tamamlanarak
modilatér  tedaviye  baglanmistir.  Hastalarin =~ %44.4’40  erkekti. 8  hastada
elexacaftor+tezacaftor+ivacaftor (F508 homozigot, N:6 ve F508 heterozigot, N:2) ve 1 hasta
ivacaftor (F508 heterozigot) tedavisi baslandi. Hastalarin tani yasi ortanca 8 (1-199) ay,
modiilator tedavi baslanma yasi1 ortanca 109 (8-271) aydi. IRT ile tan1 alan bir hastaya 20
aylikken ivacaftor tedavisi baslandi. Bir hasta tedavinin 3. ayinda izlenmektedir. Bir hastada
karaciger fonksiyon testlerinde yiikseklik saptanmasi {izerine tedavisine ara
verilmigstir.Araliksiz olarak tedaviye devam edebilen hasta olmamustir. Hastalarin tedavi
sonuclar1 Tablo’da verilmistir . Tartisma Modiilator tedavilerin uzun bir mahkeme siireci ile
elde edebilmesi nedeniyle hastalarin tedavilerine kesintisiz devam edememektedir.
Hastalarimizin 1,3,6 aylik takiplerinde BMI arttigi, solunum fonksiyon test degerlerinin
yiikseldigi, ter testi degerlerinin diistiigli, yatis sayilarinin azaldigi, hayat kalitelerinin arttig
saptanmistir. Ancak birgok hastamiz bu tedaviden heniiz faydalanamamaktadir. Ilaglarin SGK
geri 6deme kapsamina alinarak daha ¢ok hastanin faydalanmasi ve tedavilerini kesintisiz bir
sekilde temin edebilmesi saglanmalidir.

Anahtar Kelimeler: modiilator tedavi
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S-12 Kistik Fibrozisli Cocuk Hastalarda Kemik Mineral Dansitometri Olciimleri Ve
Iliskili Faktorlerin Degerlendirilmesi
Ece Halis®, Fevziye Coksiier!, Ece Ocak!, Gokgen Kartal Oztiirk?, Figen Giilen®
1 Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1

Giris Kistik fibrozis (KF) hastalarinin beklenen yasam siiresi arttik¢a, kistik fibrozis iliskili
kemik hastaligi (KFKH) gibi uzun dénem komplikasyonlarin goriilme sikliginin arttigi
bilinmekte ve bu nedenle ¢ocukluk ¢cagindan itibaren KFKH taramasi i¢in yillik kemik mineral
dansitesi (KMD) 6l¢iimii 6nerilmektedir. Bu ¢alismanin amaci, KMD 6l¢limii yapilan KF tanili
cocuk hastalarin degerlendirilmesi ve KFKH (osteopeni ve osteoporoz) olan ve olmayan
hastalarin karsilastirilmasidir. Materyal ve Metod Calismaya Ege Universitesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Bolimii’nde KF tanisi ile takip edilen >6 yasinda klinik olarak stabil durumda ve
KMD o6l¢iimii olan hastalar dahil edildi. KMD L1-4 boya ve cinsiyete gore z-skoruna gore -1
ve Uistii normal(KFKH yok), -1 ve -2 arasinda olanlar osteopeni, -2’nin altindakiler osteoporoz
kabul edildi. Hastalarin demografik verileri, klinik 6zellikleri(F508del var/yok, VKI,
Shwachman-Kulczycki skoru(SKS), ABPA, DM, inhale steroid, proton pompa inhibitorii(PPI),
bakteriyel kolonizasyon), solunum fonksiyon test ve laboratuvar sonuglari(aglik kan sekeri,
albiimin, kalsiyum, fosfor, CRP, ALP, osteokalsin, PTH) incelenerek kemik hastalig1 saptanan
ve saptanmayanlar arasinda karsilastirmalar yapildi. Sonug¢: Toplam 58 hastanin KMD
Ol¢iimleri yapilmisti. Hastalarin ortanca yasi 148(60-324) ay olup %56.9’u (n=33) kiz idi.
Ortanca KMD L1-4 degeri 0.61(0.40/1.28) gr/cm2 ve ortanca boya gore z-skorlar1 -0.70 (-
3.3/4.5) idi. 36(%62.1) hastanin KMD O0lglimleri normal saptanirken, 15(%25.9) hastada
osteoporoz ve 7(%12.1) hastada osteopeni mevcuttu. KFKH olan ve olmayan hastalarin
demografik ve klinik ozellikleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi
(p>0.05)(Tablo 1). KFKH olmayan hastalar ile osteopeni olan hastalar karsilastirildiginda,
osteopeni olanlarin yas1 daha kiigiik ve ALP degerleri daha yiiksek bulundu(p=0.01 ve p=0.04).
KFKH olmayan hastalar ile osteoporoz olan hastalar karsilastirildiginda, osteoporoz olanlarin
SKS daha diisiik(p=0.04) ve PPi(%57.1 ve %19.4, p=0.05) kullaniminin daha ¢ok oldugu
goriildii. Hastalarin klinik 6zellikleri, solunum fonksiyon testleri, diger demografik ve
laboratuvar verileri agisindan gruplar arasinda istatistiksel anlamli fark saptanmadi(p>0.05).
Tartisma Calismamizda KFKH prevalanst %37.9 bulundu. KFKH olan ve olmayan gruplar
arasinda risk faktorii olabilecegi diisiinlilen parametreler arasinda anlamli fark saptanmadi.
Serum ALP yiiksekliginin kemik kaybmi ve KMD diistikliiglinii predikte ettigini belirten
caligmalar olup, benzer sekilde osteopeni olan hastalarda olmayanlara gore ALP degerleri daha
yiiksek bulundu. Tlging olarak osteopeni olan hastalarin olmayanlara gore yasi daha kiigiiktii.
KF c¢ocuk hastalarda KFKH risk faktorlerini belirlemek i¢in daha biiylik grupta planlanmis
prospektif caligmalara ihtiyag¢ vardir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, kemik mineral dansitometri, ¢ocuk, osteopeni,
osteoporoz
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S-13 Eriskinlige Gecis Program Kapsaminda Kistik Fibrozisli Hastalarin Bilgi
Diizeylerinin Degerlendirilmesi
Merve Selcuk!, Yasemin Gokdemir?, Miiriivvet Cenk Yanaz?, Aynur Gluieva?, Mine
Kalyoncu?, Seyda Karabulut?, Cansu Y1lmaz Yegit?, Almala Pmar Ergenekon?, Burcu
Uzuner 3, Gamze Tastan®, Damla Kocamaz #, Ozge Kenis Coskun®, ilknur Gorgiin®, Ela
Erdem Eralp?, Fazilet Karakog?, Biilent Karadag?
1 Marmara Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, istanbu
2 Marmara Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1, Istanbul
3 Marmara Universitesi, Selim Céremen Kistik Fibrozis Merkezi, Istanbul
4 Marmara Universitesi, Beslenme Ve Diyetetik B&liimii, Istanbul
5 Marmara Universitesi, Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon Ana Bilim Dali, Istanbul
6 Kifder

GIRIS VE AMAC:CF R.LS.E, kistik fibrosis (KF) tanili hastanin hastaligmnin yonetimini
gelistirmeye, temel bilgileri artirmaya ve pediatrik bakimdan yetiskin bakimina gecisini
kolaylastirmaya yardimci olan bir gegis programidir. Cystic Fibrosis Foundation (CFF) VIP-F7
egitim programi kapsaminda CF R.L.S.E programinin kapsadigi materyallerin cevirisi ve
uyarlamalar1 yaparak Mart 2022 tarihinden itibaren merkezimizde aktif olarak kullanilmaya
baslanmistir. Programimiza sorumluluk, 6z bakim, bagimsizlik ve egitim kelimelerinin bag
harfi olan KF SOBE adini verdik. Bu calismanin amaci egitim programimizi olusturabilmek
icin hastalarimizin temel bilgi diizeylerini saptamaktir. YONTEM:Calisma Marmara
Universitesi Selim Céremen KF Merkezi’nde Mart 2022 yilinda baslatildi. Merkezimizde takip
edilen 16-25 yas aras1 81 KF hastasina Survey Monkey whatsapp anketi araciligiyla 11 bilgi
degerlendirme anketi (BDA) uygulandi. BULGULAR:Hastalarin 77’si ( % 95.1)’1 anketleri
tamamladi Hastalarin ortalama yas1 19.4 + 2.9 idi. Hastalarin 42's1 (%52) kadindi. Ortalama
FEV1 degerleri 76,3+23,2 idi. BDA'lara verilen dogru yanitlarin yiizdesi %47, 9 -%68, 3
arasida saptandi ( Tablo 1). Dogru cevaplanma orani en diisiik olan BDA %47.9 dogru cevap
orani ile KF iligkili karaciger hastaligirydi. TARTISMA VE SONUC: Temel BDA sonuglari,
basarili gecisi engelleyebilecek bilgi eksiklerini belirlememizde bize rehberlik edecektir. Ergen
ve geng yetiskinlerin KF ile ilgili bilgi diizeyini ve tedavi ile ilgili becerilerini artirmak
hastalarin eriskin donemde tedavi uyumunu artiracak ve daha saglikli bir yagsam siirmesine
katkida bulunacaktir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, egitim, erigskin, gegis
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S-14 Kalite Gelistirme Projesi: Kistik Fibrozis Hastalarinda Cocukluktan Eriskinlige
Gegis Program: Kf Sobe - Marmara Universitesi Deneyimi

Merve Selcuk!, Yasemin Gokdemir!, Miiriivvet Cenk Yanaz!, Aynur Gulieval, Mine

Kalyoncu?!, Seyda Karabulut!, Cansu Y1lmaz Yegit!, Almala Pmar Ergenekon!, Burcu
Uzunoglu?, Gamze Tastan?, Damla Kocamaz®, Ozge Kenis Coskun?, lknur Gérgiin®, Ela

Erdem Eralp?, Fazilet Karakog?, Biilent Karadag®
1 Marmara Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Istanbu
2 Marmara Universitesi, Selim Céremen Kistik Fibrozis Merkezi, Istanbul
3 Marmara Universitesi, Beslenme Ve Diyetetik Boliimii, Istanbul
4 Marmara Universitesi, Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon Ana Bilim Dals, Istanbul
5 Kifder

GIRIS VE AMAC: CF R.IS.E, son 10 yildir Amerik Birlesik Devletleri’nde bircok kistik
fibrosis (KF) merkezinde kullanilan hastanin hastaliginin yonetimini gelistirmeye, temel
bilgileri artirmaya ve pediatrik bakimdan yetigskin bakimina gegisini kolaylastirmaya yardimci
olan bir ge¢is programidir. Bizde Cystic Fibrosis Foundation (CFF) QI projesi kapsaminda CF
RISE programini KF merkezimizde kullanmak tizere Tiirk¢eye ¢evirmeyi ve adapte etmeyi
planladik. YONTEM: CFF QI projesi kapsaminda gorevli koglar esliginde haftalik kalite
gelistirme (KG) toplantilarina tiim KF ekip iiyeleri ve KIFDER'den (Tiirkiye KF hasta ve aile
dernegi) bir hasta temsilcisi katildi. Gegis programimiza sorumluluk, 6z bakim, bagimsizlik ve
egitimin bas harflerinden olusan KF S.O.B.E adini verdik CF RISE programinda hastalarin bilgi
diizeylerini degerlendirmek tizere 12 farkli konu bashginda soru formlari, sorumluluk
diizeylerini degerlendiren 6 kontrol listesi (SKL) ve ilerleme raporu mevcuttur (Figiire 1). Tim
bu materyaller Tiirkge'ye ¢evrildi. Ulkemizdeki kosullara gore saglik, finans, is ve iiniversite
bilgi degerlendirme anketleri (BDA) gerekli degisiklikler yapildi. Ardindan KiIFDER'in iig
temsilcisi tarafindan incelendi ve diizenlemeler yapildi. BDA sorularinin dogru cevaplarini
iceren igeren egitim materyalleri (hasta brostirleri — webinarlar — videolar) hazirlandi.
BULGULAR: KF S.0.B.E kapsaminda tiim materyaller web sayfasi araciligi ile hastalarla
paylasilmasi planlandi. Program ailelere ve hastalara online bir toplant1 ile tanitildi. Programin
uygulanmasini iceren bir zaman ¢izelgesi olusturdu (Figiire 2). Iki hasta ile bir pilot ¢alisma
yapildi. Nisan 2022 tarihinde aktif olarak kullanilmaya baglandi. TARTISMA VE SONUC: CF
R.I.S.E programi merkezimizde KF S.O.B.E adi ile basar1 ile uyarlanmis ve aktif olarak
kullanima baglanmistir. KF S.O.B.E programi KF hastalarimizin bilgi, beceri ve sorumluluk
diizeyini arttirarak erigkin donemde daha saglikli ve uzun bir yasam siirmelerine katki da
bulunacaktir

Anahtar Kelimeler: gegcis, eriskinlik, kistik fibrozis, egitim
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S-15 Kistik Fibrozis Iliskili Diyabette Insiilin Tedavisinin Beslenme Ve Solunum
Fonksiyonlar1 Uzerine Etkileri
Didem Alboga !, Dogus Vuralli?, Halime Nay1r Biiyiiksahin!, Ismail Giizelkas?, Birce
Sunman?, Meltem Akgiil Erdal’, Raziye Atan', Havva Ipek Demir!, Burcu Capraz Yavuz!,
Burcu Senkalfa?, Onur Gozmen?, Alev Ozon?, Nazli Géng?, Ebru Yalgin!, Deniz Dogru
Ersoz!, Ugur Ozgelik?, Nural Kiper!
1 Hacettepe Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Hacettepe Universitesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dal1

Giris: Kistik fibrozis (KF) iligkili diyabet (KFRD), KF’li bireylerde goriilen yaygin bir akciger
dis1 komorbitedir. KFRD’li bireylerde insiilin tedavisinin, akciger fonksiyonlarini stabil
duruma getirdigi ve beslenme durumunu iyilestirdigi bilinmektedir. KFRD, sinsi gelisen bir
durumdur ve oral glikoz tolerans testi (OGTT) ile hastalar diizenli olarak taranmaktadir. Bu
caligmada hastalarimizin glukoz metabolizma durumlarini degerlendirmek ve insiilin tedavisi
alanlarin klinik degisimlerini gozlemlemek amaglanmistir. Metod: KF hastalarinin demografik
verileri, antropometrik Ol¢timleri, solunum fonksiyon testleri (SFT), OGTT, HbAlc ve
oral/intravendz (iv) tedavi gerektiren akut pulmoner alevlenme sayilar1 retrospektif olarak
kaydedildi. Insiilin tedavisi kullananlarin tedavi oncesi ve sonrasi 1 yil i¢indeki pulmoner
alevlenme sayilari, antropometrik ol¢timleri ve SFT’leri karsilastirildi. Bulgular: Calismaya
OGTT uygulanmis, 6-18 yas arast 147 hasta (71 kiz, 76 erkek) dahil edildi. Yas ortalamasi
12.854+2.98 yil idi. 56 hasta en az bir allelde F508del mutasyonuna sahipti. Hastalarin 131’inde
(% 89.1) ekzokrin pankreatik yetmezligi mevcuttu. En sik karsilasilan komplikasyon kronik
karaciger hastaligi idi. 28 hasta modiilator tedavi kullanmaktaydi. OGTT ile 16 hastada KFRD
saptand1. Toplam 11 KFRD’li hasta insiilin tedavisi baslandi. Insiilin tedavisi alan 10 KFRD’li
hastanin(1 hastaya insiilin yeni baglandigindan degerlendirmede ihmal edildi.) tedaviden 1 yil
once ve tedaviden 1 y1l sonraki parametreleri degerlendirildiginde, tedaviden 1 yil sonra toplam
(oral ve iv) ve iv tedavi gerektiren pulmoner alevlenme sayilarinda istatistiksel olarak anlaml
azalma (p<0.05), FEV1, FEV1 z-skor, FVC, FVC z-skor, FEV1/FVC, MEF 25-75
parametrelerinde istatistiksel olarak anlamli olmayan artig (p>0.05), HbAlc diizeylerinde
anlamli azalma (p<0.05) ve BMI ve BMI z-skorda anlamli artis saptandi (p<0.05). Ancak
OGTT sonucunda saptanan KFRD, bozulmus aclik glikozu, bozulmus glikoz toleransi gruplari
ile BMI degerleri arasinda anlamli fark izlenmedi(p>0.05). Sonu¢: KFRD olan KF hastalarinda,
insiilin tedavisi ile hem iv tedavi gerektiren pulmoner alevlenme sayisinda azalma, hem de BMI
ve BMI z-skorlarinda artis sagladigi gosterilmistir. Bu nedenle hastalarin glukoz metabolizma
durumlarinin yakin izlenmesi ve insiilin tedavisinin erken baslanmasi 6nem arzetmektedir.
Solunum fonksiyonlarindaki iyilesmenin net degerlendirilmesi i¢in ise daha fazla hasta sayisina
ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, diyabet, SFT
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P-01 Kistik Fibrozis Ve Asperger Sendromu Tanili Ergen Hastaya Yaklasim: Bir Olgu
Sunumu
Ayse Merve Benk !, irem Damla Cimen 2
1 Kocaeli Universitesi Cocuk Ve Ergen Ruh Saghigi
2 Kocaeli Universitesi Cocuk Ve Ergen Ruh Saghigi

Kistik fibrozis, hiicre zar1 klor kanali olan kistik fibrozis transmembran regulator proteinini
kodlayan gendeki mutasyonlarin neden oldugu otozomal resesif bir hastaliktir. Kistik fibrozis,
kalp ve dolasim sistemi hastaliklari, epilepsi, kronik bobrek yetmezligi, kanser, diyabet, astim
gibi kronik hastaliklar, genglerin yasamlarina yonelik uyulmasi gereken ek kurallar, diizenli
kullanim gerektiren uzun stireli ilag tedavileri ve diyet uygulamalari1 gibi birgok duruma yol
acmaktadir. Normal gelisim gosteren ergenlerde bile tedaviye uyum konusunda bir¢ok giigliik
yasanirken; toplumsal uyum, sosyal mesajlari ve soyut kavramlart yorumlama konularinda
giicliik ceken Asperger sendromu (AS) tanili hastalarda daha ¢ok zorluk gozlenebilmektedir.
Asperger sendromu DSM-V’te Otizm Spektrum Bozukluklari basligi altinda yer almaktadir.
Belirgin dil gelisimi gecikmesi olmaksizin, toplumsal etkilesimde nitel bozulma, davranis, ilgi
ve etkinliklerde sinirli, basmakalip ve yineleyici Oriintiilerin olmasi bozuklugun temel
ozellikleridir. Hem ruhsal bozukluklarin hem de organik hastaliklarin bir arada oldugu
durumlarda multidisipliner yaklasim, enfeksiyon veya ek bozukluklarin kontrolii, hastane
yatiglarinin azalmasi, sosyal uyum becerilerinin artmasi gibi yararlar saglamaktadir. Bu olgu
sunumunda, boliimiimiize takintilar ve davranis sorunlar1 nedeniyle, Asperger Sendromuna ek
olarak kistik fibrozis tanis1 olan 15 yas 3 aylik erkek hastanin teshis ve tedavi siirecinin ayrintilt
sekilde tartisilmas1 amacglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis; Asperger Sendromu, Kronik Hastalik; Giindiiz Klinigi.
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P-02 Kistik Fibrozis Tanisiyla Fleksible Bronkoskopi Yapilan Cocuk Hastalarin
Degerlendirilmesi
Secahattin Bayav!, Fazilcan Zirek!, Merve Nur Tekin®, Mukaddes Agirticit, Gizem Ozcan?,
Nazan Cobanoglu?
1 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali
2 Kayseri Sehir Hastanesi

Solunumsal sorunlar Kistik Fibrozis’de (KF) mortalite ve morbidite nedenlerindendir. KF’de
Fleksible fiberoptik bronkoskopi (FFB) rutin uygulanmamakla beraber anatomik bozukluklar,
mukus tikaglar1 gibi durumlar tespit edilmekte, mukus tikaglarinin solunum yollarindan
uzaklastirilmasiyla tedavisi saglanabilmektedir. Bronkoalveolar lavaj (BAL) sivi bileseninin
calisilmasi tedaviye yon vermektedir. Calismamizda KF hastalarinda FFB endikasyonlarini ve
giivenligini degerlendirmek, FFB bulgularini ve bu bulgularin klinik yonetimine katkisini
aciklamak amaclanmistir. 2014-2023 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dalinda KF tanisi alan 0-19 yas aras1 10 hasta ve 17 FFB
caligmaya dahil edildi. Her hasta i¢in cinsiyet, FFB yapilan donemdeki yasi, FFB endikasyonu,
klinik 6zellikleri, FFB bulgular1 ve akciger grafileri gozden gegirildi. Inat¢1 atelektazi; 14
giinlik uygun antibiyotik ve gogiis fizyoterapisine ragmen radyolojik olarak devam eden
atelektatik goriiniim olarak tanimlandi. Calismamiza 7 kiz (%70), 3 erkek (%30) olmak {izere
toplam 10 hastadan elde edilen 17 FFB islemi dahil edildi. 5 hastaya 1 kez, 3 hastaya 2 kez ve
2 hastaya 3 kez FFB yapildi. FFB’nin yapildig1 donemde ortanca yas 85,8 aydi (Min:3 ay, Max:
227 ay). FFB i¢in endikasyonlar; mikrobiyolojik ornekleme ihtiyaci (n=9), inat¢1 atelektazi
(n=6), stridor etyoloji ydi (n=2). Balgam kiiltiiriinde non tiiberkiiloz mikobakteri (NTM)
saptanan 3 hastaya tan1 ve tedavi kesimi i¢in BAL 6rnegi alinmas1 amaciyla 5 FFB yapildi. 16
FFB’de artmis sekresyon izlendi. 1 hastada bilateral arytenoidlerde 6dem ile vokal kordlarda
kalinlasma saptandi. 1 hastada trakeadan itibaren hava yollarinda 6dem izlendi. 1 hastada
trakeomalazi ve 1 hastada bronkomalazi saptandi. 5 FFB’de bronsektaziye sekonder mukozal
katlantilar izlendi. 1 hastada stridora neden olarak subglottik alanda web benzeri yap1 goriildii.
16 BAL Kkiiltiiriiniin incelenmesinde en az 1 mikroorganizma saptanirken 1 BAL kiiltiiriinde
iireme olmadi. Yas1 3-40 ay olan 5 hastadan daha 6nce baska yollarla uygun balgam kiiltiiri
almak miimkiin olmamisti. Bu hastalarin 4’iinde BAL Kiiltiiriinde tireme oldu. 4 hastanin
balgam kiiltiirlerinde iireme olmamasina karsin BAL kiiltiirlinde mikroorganizma gosterildi. 2
hastanin BAL Kkiiltiiriinde balgam kiiltiiriinden farkli mikroorganizma iiredi. Inatc1 atelektazi
radyografik olarak sag orta lob (n=4), sag iist lob (n=1) ve sol alt lobdayd1 (n=1). Yapilan 6
FFB’nin 3’iinde kontrol grafilerde atelektazi geriledi. Deneyimli ekipler tarafindan giivenle
uygulanabilen FFB, KF’li hastalarda uygun endikasyonlarda 6nemli bilgiler sunabilen bir
tanisal yontemdir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, bronkoskopi, atelektazi
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P-04 Kistik Fibrozisli Olguda M. Tuberculosis Enfeksiyonu
Mehmet Mustafa Ozaslan®, Gokgen Kartal Oztiirk®, Meral Barlik!, Fevziye Coksuer?, Ece
Ocak!, Figen Giilen®
1 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gégiis Hastaliklar1 Bilim Dal

Giris: Kistik fibrozis (KF), solunum yollar1 basta olmak iizere ekzokrin pankreas, bagirsak,
hepatobiliyer sistem ve ekzokrin ter bezleri etkileyen multisistemik bir hastaliktir. Tiiberkiiloz
dis1 mikobakteri enfeksiyonlart KF hastalarinin  %10-20’sinde goriilebilmektedir. Bu
olgumuzda KF tanis1 olup balgam kiiltiiriinde M.tuberculosis kompleks liremesi olan hastamizi
sunmay1 amacladik. Olgu: Homozigot F508del mutasyonu ile takip edilen 9,5 kiz olgu KF tanis1
ile dornaz alfa, multivitamin ve pankreatik enzim replasman tedavisi kullanmaktadir.
Pseudomonas aeroginosa kolonizasyonu mevcut olup buna yonelik inhaler tobramisin tedavisi
almaktadir. Kistik Fibrozis iliskili diyabet tanis1 mevcut olan olgu 2 yildir kisa ve uzun etkili
insiilin tedavileri kullanmaktadir. Ug y1l 6nce beslenme sonras1 kusma sikayetleri ile ¢ekilen
ozefagus-mide-duedenum grafisinde masif reflii saptanmasi nedeniyle nissen fundublikasyonu
yapilarak perkiitan endoskopik gastrostomi kateteri takilmistir. 2019 yilinda ¢ekilen akciger
bilgisayarli tomografisinde yaygin mukus tikaglar1 ve bronsektazik degisiklikler mevcut olan
olgunun spirometri parametrelerinde FVC %40, FEV1 %42, FEV1/FVC %108, MEF25-75
%29 olarak saptanmistir. Akciger nakil konseyinde degerlendirilen hastanin viicut kitle indeksi
diisiik (13 kg/m2) olmasi nedeniyle kilo alimi saglandiktan sonra tekrar degerlendirilmesi karari
almmistir. Mart 2022°’de olguya elexacaftor, tezacaftor, ivacaftor modiilatér tedavisi
baslanmistir. Agustos 2022°de okstiriik ve balgam artisi sikayeti ile bagvuran olgu, pulmoner
alevlenme diisiiniilerek hastaneye yatisi yapildi. Tedavi Oncesi alinan balgam bakteri ve
mikobakteri kiiltlirlerinde M.tuberculosis kompleks iiremesi saptandi. PPD anerjik saptanan
olgunun gonderilen interferon gama salinim testi negatif olarak sonug¢landi. Antibiyotik ilag¢
duyarlilik testinde izoniazid, etambutol, rifampin, pirazinamid ve streptomisin duyarli olarak
saptandi. Tiiberkiiloz tedavisi dncesi isitme testi normal olan olgunun, géz muayenesinde
makiilopati agisindan siipheli bulgulari olmasi nedeniyle tedavisi Izoniazid 10 mg/kg,
rifampisin 15 mg/kg, pirazinamid 35 mg/kg, streptomisin 15 mg/kg olacak sekilde baglandi.
Aile bireyleri tarama amaci ile verem savas dispanserine yonlendirildi. Tedavi sonrasi
kontrollerinde karaciger fonksiyon testlerinde yaklasik 10 kat artis olan olgunun antitiiberkiiloz
ve modiilator tedavisine ara verildi. Bir hafta sonraki kontrol karaciger fonksiyon testlerinde
diizelme olan olgunun tedavisine 2 ay 4’lii daha sonra izonizaid+ripampisin olacak sekilde 2’li
tedavi seklinde devam edildi. Tedavinin 2. ayinda alinan balgam mikobakteri kiiltiiriinde tireme
saptanmayan olgunun takibine deva edilmektedir. Sonug: Kistik fibrozis hastalarinda solunum
fonksiyonlarinda bozulma, kilo alim azligi, sik tekrarlayan pulmoner alevlenme varliginda
mikobakteri enfeksiyonlar:1 akilda tutulmali ve hastalara bu acidan belirli araliklarla tarama
yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, M.tuberculosis, Mikobakteri, Tiberkiiloz
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