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OZET

Amag: Gelismekte olan ulkelerde bronsektazi ¢ocukluk ¢agmin halen en sik
morbidite nedenidir. Bu hastalarin izlemi konusunda sikintilar vardir ve uzun dénem
sonuclarla ilgili calismalar yetersizdir. Bu retrospektif ¢calismanin amaci; bronsektazinin

genel 6zelliklerini, altta yatan etyolojik faktorleri ve tedavisini tanimlamaktir.

Metod: Bu calisma Dicle Universitesi Tip Fakiltesi Hastanesi’nde Ocak 2011-
Mart 2015 tarihleri arasinda yiratulmistir. Bronsektazi tanili 96 ¢ocuk hasta calismaya

alinmistir. Hasta kayitlarindan genel 6zellikleri ve altta yatan nedenler kaydedilmistir.

Bulgular: Hastalarin tan1 yas1 ortalamasi11,03+3,59 yil idi. Hastalarin 49°u
erkek, 47’si kiz idi. %33,3 oraninda anne-baba akrabaligi mevcuttu. Hastalarin
%54’Unde altta yatan neden saptanmisti ve bunlardan da en sik goérileni %26 ile
enfeksiyonlar ve %14,5 ile kistik fibrozis idi. Bunu %8,3 ile primer silier diskinezi
izlemekteydi. Balgam kilturlerinde en sik izole edilen mikroorganizma Pseudomonas
aeruginosa idi. Yogun medikal tedaviye ragmen hastalarin %210’una cerrahi tedavi
uygulanmisti. Uygulanan cerrahi islem 9 hastada lobektomi ve 1 hastada da
pnomonektomi idi. Hastalarin inhaler tedavi disinda tedaviye uyumlarinin iyi olmadig:

goéralda.

Sonug: Bolimimizde bronsektazi tanisiyla takipli hastalarimizda enfeksiydz
nedenler ve kistik fibrozis etyolojide dnde gelen nedenlerdi. Kronik purilan respiratuar
sekresyonlar ve persistan raller cocuklarda bronsektazi tani ihtimalini artirmaktadir ve
bu semptomlar bronsektaziyi akla getirmelidir. Birinci basamak hekimleri kronik

Oksurukle gelen hastalarda bronsektazi acisindan dikkatli olmalidir.



ABSTRACT

Background: Bronchiectasis in childhood is still one of the most common
causes of childhood morbidity in developing countries. The management of these

patients remains problematic, and there are few studies of long-term outcome.

Aim:The aim of this retrospective study was to define the general
characteristics, underlying causative factors and treatment of bronchiectasis patients.

Methods: The study was performed between January 2011 and March 2015 in
Dicle University Medical Faculty. Ninety six consecutive children, diagnosed with
bronchiectasis were included in the study. General characteristics and underlying causes

were recorded from the medical records.

Results: Mean age of the patients was 11,03 £3,59 years at diagnosis. 49 of the
patients were male and 47 were female. In 33,3% parents were relatives. The
underlying etiology was identified in 54% of the patients, infections were the most
common (26%), followed by kistik fibrozis (14,5%) and primary ciliary dyskinesia
(8,3%). Pseudomonas aeruginosa was the most frequently isolated organism in culture
of sputum. In spite of intensive medical treatment, 10% of the patients were required
surgery. The surgical intervention was lobectomy in 9 and pneumonectomy in 1 of the
patients. Compliance with treatment among the patients was not high except inhaler

steroids.

Conclusion: Infectious causes and cystic fibrosis accounted for the majority of
cases with bronchiectasis in our department. Chronic productive purulent respiratory
secretions and persistent crackles should raise the possibility of bronchiectasis in
children and these symptoms should recognize bronhiectasis to pediatricans. Primary
care physicians must be vigilant in patients with chronic cough for diagnosis of

bronchiectasis.
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NON-KF BE
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- Alerjik bronkopulmoner aspergillozis
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:Atrial septal defekt

- Bronko alveoler lavaj

: Brongektazi

: Bilgisayarli tomografi

: C-reaktif protein

> Yaygin degisken immin yetmezlik

: Zorlu ekspiratuar hacim birinci saniye degeri
. Zorlu vital kapasite

: Maksimum orta ekspiratuar akim hizi
. Gastroozofageal refli

: Human Immundeficiency Virus

: Haemophilus influenza tip B

. interleukin-8

: Interleukin-1beta

: Kistik fibrozis

: Kistik fibrozis transmembran regulatuar
. Kronik obstruktif akciger hastalig

: Lokotrien B4

: Mounier - Kuhn Sendromu

: Ortalama trombosit hacmi

- Nitrik oksit

: Non Kistik fibrozis bronsektazi

: Non tuberkilozis mikobakteri

- Primer silier diskinezi

: Romatoid artrit

: Ortalama hemoglobin hacmi

- Respiratuar Sinsityal Virls

: Agir kombine immdiin yetmezlik
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TNF-a
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YCBT
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> Solunum fonksiyon testi

- Swyer James Sendromu

- Sar1 Tirnak Sendromu

: Tuberkuloz

: Tumor nekrozis faktor-alfa

: Beyaz kiire sayisi

: Yabanci cisim aspirasyonu

- Yuksek ¢ozuntrltkli bilgisayarli tomografi

: Young sendromu
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1. GIRIS ve AMAC

Brongektazi (BE), bronglarin duvar kalinlasmasini ve beraberinde geriye
donistimsiz dilatasyonu tanimlar (1).

Antibiyotik kullanomi ve as1 uygulamalari sonucu gelismis Ulkelerde
bronsektazi insidans: giderek azalmakta iken, tlkemiz gibi gelismekte olan tlkelerde
gerek etkin asilama yapilamamas: gerekse tekrarlayan yeterli tedavi edilemeyen alt
solunum yolu enfeksiyonlar: ve yiiksek akciger tlberkulozu prevalans: sebebiyle hala
yaygin bir hastalik olarak gorilmektedir (2).

Hastalik patogenezinde sik gegirilen bakteriyel enfeksiyonlar: takiben bronsiyal
ve peribrongiyal dokularda enflamatuar hasar rol oynamaktadir (3). Enflamasyon kisa
streli oldugunda ve kontrol altinda tutuldugunda faydali bir yanitken kroniklesip
kontrolden ¢iktiginda zararh hale gelebilmektedir (4).

Ozellikle gelismis ulkelerde kistik fibrozis, bronsektazinin olusumunda sik
karsilasilan bir etyolojik faktordir. Ayrica silier disgenezi sendromlari, yabanci cisim
aspirasyonlari, sag orta lob sendromu, immin yetmezlikler ve iyi kontrol edilmemis
astma bronsiale de bronsektaziyle sonlanabilmektedir (1, 5).

Bronsektazili hastalarin baslica yakinmalar: kronik oksuruk, pdrilan balgam,
hemoptizi, hisilti, dispne, yorgunluk, ates ve gelisme geriligidir. inat¢1 ve yineleyen
pulmoner enfeksiyonlar, bu semptomlarin belirginlesmesine sebep olur. Bazi olgularda
BE tanis1 hichir semptom olmadan cesitli sebeplerle istenen akciger grafisi ya da
tomografisi ile konulur (6).

Genel olarak, BE tedavisinin amaci hastaligin ilerleyisini durdurmak amaciyla
solunum vyolu enfeksiyonlarin1 tedavi etmek, buyume-gelismeyi ve solunum
fonksiyonlarimi normale getirmektir (7). Standart tedavi yoOntemleri arasinda,
enfeksiyonlarin  tedavisi,  fizyoterapi, beslenme, psiko-sosyal destek ve
komplikasyonlarin tedavisi gelir. Solunum vyolu enfeksiyonlarmin tedavisi igin
intravendz antibiyotik tedavisi ve yogun fizyoterapi ile aralikli olarak hastane yatislar:
gerekir. BE’de son yillarda erken tani imkanlar1 ve etkili medikal tedavi ile cerrahi
tedavinin yeri azalmstir (8).

Hastalarin duzenli takip edilebilmesi medikal tedavinin etkinliginde ¢ok 6nem

tagir. Hastalarin tedaviye uyumlar: ve hastaligin seyri 2-3 ayda bir kontrol edilmelidir.

1



Ayrica bu hastalara rutin asilamaya ek olarak influenza, pndmokok ve H. influenzae
asilart uygulanmalidir. Rekurren enfeksiyonlar nedeniyle katabolizma artis1 oldugundan
natrisyonel durumun da iyi tutulmas: 6nemlidir (9).

Kistik fibrozis (KF) hastalarinin takibi genellikle iyi yapilmaktayken, KF-dis1
BE‘li hastalar daha dizensiz takip edilirler. Halbuki BE, bu cocuklarda ciddi
morbiditeye neden olmakta ve bazen erken 6liime neden olabilmektedir. Bundan dolay1
BE’li hastalarda tedavi rehberi gelistirme ¢abalar ortaya ¢ikmistir (10).

Bu c¢alismada BE’li hastalarimizda tan: yasi, takip suresi, laboratuar tetkikleri,
klinik ozellikler, etyolojik faktorler ve tedavi sekillerinin ortaya konmasi ve son

arastirmalar 1s1ginda degerlendirilmesi amaglanmistr.



2.GENEL BIiLGILER

2.1. Brongektazinin Tanimi

Brongektazi (BE),bronsglardaki duvar kalinlasmasint ve anormal geri
dondstimsiz dilatasyonunu tanimlamak Gzere kullanilan bir terimdir (1).

Brongektazi ilk defa 1819 yilinda Laennec tarafindan;1950 yilinda ise Reid
tarafindan tanimlanmistir (11). En ¢ok kullanilan siniflama Reid’in yaptigi anatomik
smiflama olup patolojik bulgulari, radyolojik bulgularla korele eden bir siniflamadir:

a) Silendirik bronsektazi: Bronsg uniform olarak genislediginde kullanilan bir
terimdir. Bronsun enine kesit ¢ap1 artmistir yani brons basitce genislemistir, tubtler
bronsektazi olarak da adlandirlir (12).

b) Varikodz bronsektazi: Bronglarin geri donusiimsuz genislemesini ifade eder.
Bronglar, bacaklarda gorilen varisli damarlar gibi hem genislemis hem de duvarlari
diizensiz hale gelmistir (12).

c) Kistik (sakkiler) bronsektazi: Bronsektazinin en agir seklidir. Bronglar ici
ply dolu kistik yap1 seklini almistir. Bu yapilar Gzim salkimina benzer bir gérinim
yaratabilirler (13). Bronslardaki dilatasyon akciger periferine dogru artar ve bronslar

balon gorinimdeki bosluklarda sonlanirlar.



bronsektazi C) Kistik bronsektazi (14).

Gelismekte olan (Ulkelerde akciger tlberkilozu prevalansmin yiksekligi,
ulkemizde de iyi tedavi edilmeyen ve tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlar:
sebebiyle halen yaygin bir hastalik olarak gortilmekte olup, gelismis Glkelerdeki
insidansi ise giderek azalmakta ve baz: spesifik hastaliklarin sonucunda gozlenmektedir
(15).

Brongektazili hastalarin bashica sikayetleri kronik oksirik, purtlan balgam,
nefes darligi, wheezing, hemoptizi, ates, halsizlik ve biytime geriligidir. Tekrarlayan alt
solunum yolu enfeksiyonlari, yukarida sayilan semptomlarin belirginlesmesine neden
olur. Bazi olgularda BE tanisi highir semptom yok iken cesitli sebeplerle istenilen
akciger grafisi veya tomografisi ile konulur (6). Tedavinin temelini ise gogus
fizyoterapisi ve antibiyotikler olusturmaktadir.

2.2. Bronsektazinin Epidemiyolojisi

Dinya ¢apinda, ¢ocuklarda bronsektazi prevalansi tam olarak bilinmemektedir.
Bu yizden daha fazla calismaya ihtiya¢ vardiwr. Prevalans calismalarnin azhg;
populasyon arastirmalarinda kullanilabilecek basit, gtvenilir, non-invazif testlerin
olmayisina baghidir (16, 17). Bronsektazi antibiyotik éncesi donemde yaygin mortalite

4



ile seyreden bir hastalikken, son 30 yilda gelismis tlkelerde seyrek gortlen bir hastalik
halini almigtir (12).

Beslenme ve korunma yontemlerinin dizenlenmesi, Ozellikle kizamik ve
bogmacaya karsi imminizasyonun yaginlasmasi, asilama programlarina Hemaphilus
influenza tip B (HIB) ve Streptococcus pneumoniae asilarmin ilave edilmesi, 2 yasina
kadar anne sutinin 6zendirilmesi, antibiyotiklerin erken donemde ve sik kullanimi
bronsektazi prevalansinda azalmaya neden olmustur. Ulkemiz gibi gelismekte olan
ulkelerde ise bronsektazi halen biyik bir sorun olusturmaktadir (12, 13, 18).

Kronik hastalikli gocuklarin toplumda rastlanma sikhg: yaklasik olarak %18°dir.
Pifferi ve arkadaslarmin 2004 yilinda yaptiklart bir calismada genel pediatrik
populasyonda bronsektaziye rastlanma sikliginin 1/6000 oldugu bildirilmistir (19).

Tsang ve Tipoe, Yeni Zelenda’da prevalansin 1/6000 oldugunu gostermislerdir
(20). Nikolaizik ve Warner solunum yolu problemi olan 4000 hastadan %21’inde non
kistik fibrozis bronsektazi tanis1 koymuslardir (21). Alaska’da prevalans 1000°de 11 ile
20,5 arasindadir (22, 23). Bu (lkelerde pndémoni sik oldugundan viral ya da bakteriyel
nedenlere bagl bronsektazi de daha siktir.

Ingiltere’den Eastham ve arkadaslarmin yaptigi 93 Yiksek Cozinurlikli
Bilgisayarli Tomografi (YCBT) ile tan1 konmus hastay: iceren bir calismada erkek:
kadin orani 2:1 bulunmustur (24).

Bronsektazide betimleyici ¢alismalarin eksikliginden otirt mortaliteyi tahmin
etmek zordur. Ingiltere’de tahmin edilebilen prevalans: binde 1-2 dir. Genel prevalans
binde 2-5 ve erkeklerde daha siktir. Genclerde % 40-42 oraninda hayatin ilk 10 yil,
%60-69 oraninda hayatin ilk 20 yilinda gortlmektedir (25).

2.3. Bronsektazinin Etyolojisi

Bronsektazinin nedenini bulmak zordur. Ayrintili klinik, laboratuvar, patolojik
testlerle bile %50-80 arasinda degisen oranlarda bronsektazi vakas: idiopatik olabilir
(2).Bronsektazi tanisi, Yiksek Cozinarlikli Bilgisayarli Tomografinin(YCBT)
kullanimi ile yuksek siklikla konulmaktadir. Postenfeksiyoz nedenler diinya capinda
bronsektazinin onde gelen nedeni sayilirken antibiyotiklerin etkin kullanimi ile
cocukluk cag alt solunum yolu enfeksiyonlar: ve tiiberkiloz prevalansinin azaldig: bazi

bolgelerde bu durum degismistir. Asilama programlart bogmaca ve kizamigin

5



bronsektazi gelisimine katkisini azaltmistir. Saglik hizmetlerine erisimdeki yetersizlik
ve yiiksek enfeksiyon oranlari nedeniyle az gelismis Ulkelerde halen postenfeksiyoz
nedenler etyolojide birinci sirada gelmektedir (26, 27, 28).

Ozellikle gelismis (lkelerde, enfeksiyonlar disinda; Kistik fibrozis (KF),
bronsektazinin olusumunda sik karsilasilan bir faktordir (29). ingiltere’den yapilan
respiratuar hastahik arastirilmak tzere sevkedilmis ve %21’inde nonkistik fibrozis
bronsektazi saptanan 4000 pediatrik hastay: iceren bir seride hastalarin %27’sinde
immunolojik anormallikler, %17’inde primer silier diskinezi, %15’inde konjenital
malformasyonlar ve %5’inde de aspirasyon saptanmistir. Vakalarin %63’lnde
bronsektazi yapan nedenler tesbit edilmistir (9).

Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Bolumi’nde Karakog ve
arkadaslarinin yaptig: bir ¢alismada takip edilen non-kistik fibrozis bronsektazi tanili
hastalarin %40’inda altta yatan neden saptanmistir. Immiin yetmezlik, silier diskinezi,
astim, kizamik, yabanci cisim aspirasyonu ve traketzofagial fistil gibi kronik
aspirasyon sendromlar: 6nde gelen nedenleri olusturmaktadir (30).

Brongektazi olusumunda rol alan bircok hastalik ve durum s6z konusudur.
Cocukluk caginda gegirilen enfeksiyonlar (kizamik, bogmaca vb), brons obstriiksiyonu
yapan nedenler(yabanc:t cisim aspirasyonu, tiberkiloz ve sarkoidoz gibi hiler
lenfadenopatiyle seyredebilen hastaliklar, neoplazmlar, mukoid tikag, astim ve kronik
brongit gibi obstruktif akciger hastaliklari), konjenital anotomik bozukluklar
(bronkomalazi, brongiyal kist, trakeobronkomegali, sari tirnak sendromu ve
sekestrasyon gibi lenfatik ve damarsal defektler vb), immun yetmezlik durumlar: (Ig G
ve Ig A yetmezligi, agir kombine immin yetmezlik (SCID), yaygin degisken immiin
yetmezlik (CVID), hipogamaglobuliinemi, l6kosit disfonksiyonu), herediter anomaliler
(kartagener sendromu ve immotil silia sendromu gibi solunum yolu epitelindeki siliyer
defektler, Kkistik fibrozis, alfa-1 antitripsin eksikligi), inhale irritanlar (sigara,
deterjanlar, nitrojen dioksit vb), norolojik bozukluga bagli tekrarlayan aspirasyon
pnomonileri, romatoid artrit ve sjogren sendromu gibi bag doku hastaliklar:
brongektazinin olusumunda rol alan predispozan faktorlerdir (31).

Tedavi ve prognoz agisindan, etyolojinin bilinmesi blyik 6nem tasimaktadir.

Bronsektazinin etyolojik smiflamasi Tablo 1’de gorilmektedir (9, 18).



Tablo 1: Cocukluk ¢ag: bronsektazisinde etyoloji
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Nekrotizan bakteriyal pndmoni (Stafilococcus aureus, Klebsiella pneumoniae,
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X Kompleman eksikligi
<> Notrofil fonksiyon anomalileri
- Schwachman-Diamond sendromu
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- Job’s sendromu
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< Primer silier diskinezi
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- Gastroozefageal refli
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Swyer-James (Mc Leod) sendromu
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Transplantasyon sonrasi (kalp-akciger, akciger, kemik iligi)
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1) Enfeksiy6z nedenler

Kistik fibrozis dis1 bronsektazi vakalarinin buyik cogunlugunun gecirilmis
onemli pulmoner enfeksiyonlara bagh oldugu disuntlmektedir (32, 33). Kizamik,
bogmaca, influenza gibi viral enfeksiyonlarin yan: sira mikoplazma, klebsiella,
stafilokok ve pseudomonas pndmonileri gibi ciddi bakteriyel enfeksiyonlardan sonra da
bronsektazi gelisebilir. Gegirilmis tuberkiloz enfeksiyonu tlkemiz igin mutlaka akilda
tutulmalidir. Tuberkiloza bagli bronsektazide daha cok (st loblarin etkilenmesi
beklenen bir durumdur. Tlberkiiloza bagh olarak gelisen lenfadenopatiler, akciger orta
lob bronsunu daraltarak orta lob atelektazilerine neden olabilirler. Buna “orta lob
sendromu” denir. Non-ttberktloz mikobakteri (NTM) akciger enfeksiyonunda sag orta
lob ve lingular bronsektazi ilk defa 1989’da rapor edilmistir. Kronik gastrik aspirasyon,
yutma disfonksiyonu 6zellikle ndrolojik sekelli cocuklarda, tekrarlayan enfeksiyonlara
ve bronsektazi gelisimine neden olabilir (2, 34).

2) immiin Yetmezlikler

Sistemik veya lokal olarak bozulmus konak immunitesi ve tekrarlayan pnémoni
bronsektazi gelisimine yol acabilir. Hucresel ve humoral bagisiklik sistemi
bozukluklari, hipogamaglobtlinemi, siliyer diskineziler, izole 1gG2 eksikligi, fagosit,
kompleman, notrofil sistem bozukluklari gibi nedenler bu grupta sayilabilir. Bu
nedenleri zamaninda saptamak énemlidir. Clnku intravendz imminglobulin tedavisi ile
yeni gelisecek enfeksiyonlari engellemek mumkiin olabilecegi gibi, akciger hasari
gelisimine de engel olunabilir. Bu grup icinde bronsektaziye en sik neden olanlar
immunglobulin ve subgrup eksikligine bagl olan sekilleridir. 19G’nin total dusuklugu
ya da 1gG subgrup eksikligi (en sik Ig G2) rekiiren solunum yolu enfeksiyonlarina ve
bronsektazi gelisimine yol agabilir. Ayrica dogumdan itibaren tekrarlayan enfeksiyon
oykusu olan hastalarda hicresel immin yetmezlik, notrofil fonksiyon defekti ya da
kompleman eksikligi olabilecegi disunulmelidir (18, 35).

Insan Immiin Yetmezlik Virtisii (HIV) de bronsektazi etyolojisinde 6nemli bir
yere sahiptir ve kazanilmig immin yetmezlikler grubunda tanimlanmaktadir.
Bronsektazi ile ilgili diger immin yetmezlikler; MHC-1 eksiklikleri, TAP-1 eksiklikleri,
interferon gama reseptdr bozukluklari ve respiratuar oksidatif burst bozukluklarini

icermektedir. Kanserlere sekonder gelisen immin yetmezlik durumu da bronsektazinin
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nedeni olabilir. Akut lenfoblastik I6semi nedeniyle kemoterapi almakta olan gocuklar
risk altindadir. Kronik lenfoblastik 16semi seyrinde de hipogamaglobtlinemi gelisebilir
(36, 37).

Immiin yetmezligin diinya genelindeki en 6nde gelen nedenlerinden biri
malnitrisyondur. Malnutrisyon geri kalmis toplumlarda ve gelismekte olan llkelerde
immun fonksiyonlarin bozulmasi ve bronsektazi gelisiminde anahtar rol oynamaktadir
(36).

3) Yabanci Cisim Aspirasyonu

Yabanc: cisim aspirasyonlar1 da lokalize bronsektazi nedenleri arasinda énemli
yer tutmaktadir. Cocuk hastalarda inhale edilmis bir yabanci cisim ihtmali her zaman
akilda tutulmalidir (36).

Karakog¢ ve arkadaslarmin fleksibl bronkoskopi yapilmis 654 hastayi retrospektif
olarak degerlendirdigi calismada, hastalarin %4,8’inde yabanci cisim saptanmis olup
hastalarin ortalama yas1 2,5 ve ortalama semptom suresi de 3 ay olarak bildirilmistir.
Basvuruda hastalarin hicbiri yabanci cisim aspirasyon hikayesi vermemistir. Bu
hastalarda en sik yanls tani da bronsittir (38).Yine aynmi grubun yapmis oldugu bir
caligmada yabanci cisim aspirasyonu ile tani arasinda gecgen sure uzadikga bronsektazi
gelisme riskinin arttigi gosterilmistir. Tanist1 30 ginden fazla geciken hastalarin

%25’inde bronsektazi gelistigi gosterilmistir (39).

4) Allerjik Bronkopulmoner Aspergillozis

Tedaviye iyi yanit vermeyen ve uzun siredir astimi olan vakalarda, KF’li
hastalarda dizelmeyen akciger bulgulari ve yeni infiltrasyon varhginda allerjik
bronkopulmoner aspergillozis(ABPA) akla getirilmelidir. Tan: esnasinda varikdz veya
kistik bronsektazi ya da her ikisi de olabilir(40). Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozis
(ABPA), immiin sistemin kontrolsiiz veya uygunsuz ve sonugta bronsektaziye yol agan
bir yanit1 olarak tanimlanabilir. Aspergillus fumigatus’a kars: viicudun gelistirdigi TIP 3
immun kompleks reaksiyonudur. Bronsektazi, fungal tikaclarin yol agtigi obstriksiyona,
havayolu duvarindaki funguslara karsi gelisen immiin reaksiyona ve peribronsial
dokulardaki eozinofilik enflamasyona bagl: olarak gelismektedir. Immiin sistemin bu

kontrolsiiz asir1 yanit1 havayolunda hasara yol agmaktadir (41).



Bronsektazi etyolojisinde ABPA’y1 arastirmak izere yapilacak tetkikler; balgam
kilturd, eozinofili agisindan tam kan sayimi, serum IgE dizeyi 6l¢cimi (>1000ng/ml
anlamli), Aspergillus Fumigatus’a (AF) yonelik cilt prick testi, AF’ye spesifik serum
IgE veya IgG o6lctimadir (42, 43).

5) Gastroozofagial Refli Hastahgi

Ozellikle nérolojik defisiti olan ve reflekslerin zayifladig: hastalarda sessiz
aspirasyonlar neticesinde gastrodzefageal refll, bronsektazinin bir sebebi olmaktadir.
Degisiklikler genellikle bilateral alt loblarda olmaktayken, infantlarda ve uzun sure
supin pozisyonunda kalan ¢ocuklarda sag Ust lobda, daha buyuk ¢ocuklarda ise sag alt
lobun Gst zonunda gorulmektedir. Trake-Ozofagial fistiller ve Laringeal kleft de
aspirasyonlar sonucunda bronsektazi gelisimine sebep olmaktadir (33, 44).

6) Kistik Fibrozis

KF, kistik fibrozis transmembran regulatuar genindeki (KFTR) mutasyonlar
neticesinde ortaya ¢ikar ve rekuren solunum yolu enfeksiyonlari, pankreatik hastalik ve
anormal ter Klortr testinden olusan klasik tani triadi mevcuttur (45).

Epitelyal membranlarda CI- kanal fonksiyonundan sorumlu Kkistik fibrosis
transmembran regulatuar (KFTR) proteinini kodlayan 7. kromozomdaki genlerin
mutasyonu ile karakterizedir. En sik gorilen mutasyon  AF508°dir. Pilokarpin
iyontoforezi yontemiyle uygun sartlarda yapilmis ter klorir testinde 60 mEg/L’nin
uzerindeki konsantrasyonlar KF igin tan1 koydurucudur. KF insidansi her canli dogan
2000 bebekte 1’dir. Ulkemizde ise yapilan kisith sayidaki calismalarda insidansin
1/3000 oldugu belirtilmesine karsin, akraba evliliginin ¢ok sik oldugu g6z 6nine
alininca bu oranmin daha ylksek oldugu sanilmaktadir. KF’de bronsektazi; genelde
diffuz, bilateral ve Ust loblarda gorulur (18,35, 43,46).

KFTR gen drund akciger, gastrointestinal trakt ve deri gibi organlarin epitelyal
yuzeylerinde cAMP iliskili klor kanali olarak islev gorur. KFTR gen defekti klor
transportunun bozulmasi sonucu, koyu yapiskan mukus ve buna bagl olarak mukosilier
klirensin bozulmasiyla neticelenmektedir. En sik tutulan organ akcigerdir. Bronsiyal
obstriiksiyon ve staz; kronik enfeksiyon, inflamasyon, fibrozis, bronsektazi ve Kistik

dilatasyona yol acar (47).
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Son yillarda yeni ve etkin tedavi olanaklart ile kistik fibrozisli hastalarin yasam
stresi ve Kkalitesinde belirgin iyilesmeler olusmustur (48). Akciger hastaliginin
progresyon hizi mortalite ve morbiditenin ana belirleyicisidir (49).

7) Primer Silier Diskinezi

Silianin yapisal ve fonksiyonel anormalliginden kaynaklanan bir durumdur.
Otozomal resesif kalitimla gecer (50). Nazal kaviteden baslayarak silialarin oldugu tim
sistemler etkilenir. Sonug olarak sinlzit, otit, bronsit, bronsektazi, korneada ve koku
almada bozukluk ve erkek sterilitesi gibi genis bir klinik spektrumu mevcuttur. Bu
hastalarda spermatozoa vardir fakat hareketsizdirler. Erkeklerin timu, kadinlarin ise
%50’si infertildir. Etkilenen hastalarin yaklasik %50°sine situs inversus veya kartagener
sendromu eslik eder. Tan1 koymak igin erken gocukluk déneminden beri rinit, nazal
polip, kronik brongiyal enfeksiyon dykusi olan hastalarda akla gelmelidir (51). Primer
silier diskinezi insidans1 15-40000 canli dogumda 1 dir. Embriyonik nodal silialar da
kusurlu oldugundan hastalarin %50 sinde situs inversus totalis mevcuttur.

Situs inversus, kronik sinuzit ve bronsektazi birlikte oldugu zaman, bireyin
Kartagener Sendromu oldugu soylenir ki PSD’ nin bir subgrubudur ve 20000-40000 de
bir civarinda prevalans: vardir (36,52). Tani, siklikla ¢ocukluk caginda konulmakla
birlikte, az da olsa erigskin donemde tan1 alan olgular da bildirilmektedir (53). Erken tan:
komplikasyonlar1 6nleyerek olgularin hayat kalitesini arttirmaktadir (54).

8) San Tiwrnak Sendromu

Tirnaklarda kalinlasma ve sararma, ekstremitelerde lenfodem, tekrarlayan
plevral eflizyonlardan olusan bir sendrom olup ¢ok nadir goralir. Yineleyen pndmoniler
ve brongektazi tabloya eslik edebilir. Bronsektazinin patogenezi tam olarak
bilinmemektedir ancak solunum yollarindaki mukozal bir patolojiden kaynaklandigi
distnulmektedir. Temel anatomik bozukluk periferal lenfanjiografi ile saptanabilen
lenfatiklerdeki hipoplazi ve genislemedir (12, 55).

Taniya yonelik test olmadigi igin tanisi klinik olgttlere dayanmaktadir. Huller ve
arkadaglart 1972°de tam koymak igin U¢ semptomdan ikisinin varhiginin yeterli
oldugunu bildirmislerdir. Son zamanlarda rinosinuzit ve siklikla brongektazi, sar1 tirnak

sendromu (STS)’nun bir parcas: olarak bildirilmistir. Siklikla yaygin solunumsal ve
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mukozal bozuklukla iliskili olmasina karsin bronsektazinin patogenezi tam olarak
bilinmemektedir. Bu  sendrom  immunolojik  defekt, tiroid hastaliklars,
hipogammaglobilinemi, protein kaybettiren enteropati, nefrotik sendrom gibi cesitli
hastaliklarla birlikte bildirilmistir. Bronglar ve brongiyollerde mukoza ve submukozal
doku lenfatik damarlardan zengindir. Sari tirnak sendromundaki bronsektazinin
brongiyal lenfatiklerin hipoplazisiyle iliskili olabilecegi dustnilmektedir. Ayrica
bronsektazinin muhtemel nedenleri arasinda hipogammaglobilinemi, dolasan B
hicrelerinin dustk duzeyi ve makroglobilinemi olabilir. Butin bu mekanizmalar tek
basina ve birlikte yineleyen infeksiyonlara yol agarak ve hava yollarinin harabiyetiyle

bronsektazi gelisimine neden olabilmektedir (56, 57).

9) Williams-Campbell Sendromu

Williams-Campbell Sendromu, bronsektazinin nadir bir sebebi olarak ilk kez
1960’da tamimlanmistir. Segmental ve subsegmental bronslarda destekleyici kikirdak
dokusunun yokluguna bagl alt havayollarinda kollaps ve neticede bronsektazi gelistigi
gosterilmistir (58, 59).

Williams-Campbell Sendromu tipik olarak 4-6. seviye bronslari tutar (60).
Trakea ve ana bronglar normal kalibrededir. Semptomlar ve hastaligin prognozu,
bronglardaki kikirdak gelisim bozuklugunun derecesine baghidir. Genellikle Oksuruk,
wheezing gibi bronkoobstriktif yakinmalar ve tekrarlayan pndmoni ile cocukluk ¢aginda

prezente olur (61).

10) Marfan Sendromu

Marfan Sendromu iskelet sistemi ile birlikte kardiyovaskiler ve okuler sistemleri
tutan genetik bir bag dokusu hastahgidir. iskelet, kalp ve kan damarlari, gozler, bronslar
dahil olmak Uzere vicudun pek ¢ok bolimunu etkisi altina alabilir. Marfan Sendromu,
15.kromozoma lokalize fibrillin genindeki (FBN1) defekt sonucu mikrofibrillerin
yapisal glikoproteini olan fibrillin sentezinde kalitatif ve kantitatif bozuklukla
karakterizedir. Fibrillin, bag dokunun 6nemli bir kismin1 olusturur. Bag doku sorunlars,

viucudun pek ¢ok bolimiini etkisi altina alabilir (62).

12



11) Young Sendromu

Young sendromu (YS), genellikle Dbronsektaziyle sonlanan yineleyen
sinopulmoner enfeksiyonlar ve normal spermatogenezin oldugu obstriktif azospermi ile
karakterize bir hastaliktir. Bu hastalarin primer silier diskinezi ve kistik fibrozisten
aymrict tanilari  yapilmahdir. Ayirict tani normal ter klorur testi ve elektron
mikroskobisinde normal silialarin gortlmesiyle yapilir. Young Sendromu normal silier
fonksiyon ancak anormal koyu yapiskan mukus ile karakterizedir. Bu durum nadir
gorulir ve ayr1 bir antite olup olmadig1 konusunda bazi tartigmalar vardir. KF veya PSD
olabileceginden suphelenilen hasta profilinde Young Sendromu da tamida akilda
tutulmalidir (36, 43, 63).

12) Mounier-Kuhn Sendromu (Trakeobronkomegali)

Mounier - Kuhn Sendromu (MKS), trakea ve ana bronslarin belirgin dilatasyonu
ile karakterize, tekrarlayan pulmoner infeksiyonlarla seyreden ve nadir gorilen bir
hastaliktir.1932 yilinda Mounier-Kuhn tarafindan tanimlanmistir. Etyolojisi kesin
degildir (64). Trakeobronkomegali, trakea ve ana brons duvarlarindaki kas ve elastik
yapilarin konjenital atrofisi sonucu hava yollarinda genisleme ile ortaya cikar.
Dordincu  veya besinci dallanma distalindeki hava yollar1 genellikle normal
genigliktedir (65). Hastahgin familyal formu da tanimlanmistir. Otozomal resesif
gecisin olabilecegi bilinmektedir. Hastaligin kazanilmis formlarmain, eriskinde pulmoner
fibrozise, yenidogan preterm bebeklerde ise uygulanan mekanik ventilasyona bagl
olarak gelistigi bildirilmektedir. Hastalik gogunlukla erkeklerde 3. ve 4. dekadda
goOrulebilirse de c¢ocukluk doneminde de tan: konabilir. Bronsektazi genellikle
bilateraldir ve kistik tiptedir. Bronsiyal divertikuller trakeobronkomegaliye siklikla eslik
eder. Yan grafiler biyuk hava yollarindaki ¢ap artisin1 gostermede genellikle 6n-arka
grafilerden daha degerlidir (66, 67).

13) Alfa-1 antitripsin yetmezligi

Nadir gortlen bir genetik anormallik olup daha ¢ok kronik obstriktif akciger
hastalig1 patogenezinde rolii olan bir hastahktir. Ilk bulgusu cocukluk caginda
bronsektazi degildir. Karaciger tutulumu ilk olarak gorilebilir. Notrofil elastaza karsi

organizmay1 koruyan alfa—1 antitripsinin eksikligi ile karakterizedir. Alfa—1 antitripsin
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eksikliginde akcigerde proteaz antiproteaz dengesi bozulur, karacigerde siroz goralir.

En yaygin gorilen pulmoner anormallik panasiner amfizemdir (2, 12, 68).

14) Swyer-James (Mc Leod) Sendromu

Swyer James Sendromu (SJS), postenfeksiydz bronsiyolitis obliteransin bir
cesididir. Cocukluk caginda meydana gelen bir¢ok olayin bu sendromu tetikleyebilecegi
dustnulmektedir. Bu olaylar; radyasyon terapisi, kizamik, bogmaca, hidrokarbon
aspirasyonu, tuberkuloz ve siklikla bir adenoviral enfeksiyondur. Bunlara ek olarak pek
¢cok yayinda yabanci cisim aspirasyonunu takiben olusan SJS tanimlanmistir. Bu
pulmoner nedenler bronsiyolitis obliterans ve sonunda akciger parankiminin
destriksiyonuna yol acan bir bronsit ve brongiyoliti baslatir. Bronglarda ve
bronsiyollerde skarlasma ve stenoz meydana gelir. Interalveolar septalarin fibrozisi ile
pulmoner kapiller yatakta obliterasyon meydana gelir ve biyuk pulmoner arterlere kan
akiminin azalmasi, hipoplastik vaskiler yapi ile sonuclanir. Alveoler keselerdeki
hasarlanmaya sekonder pulmoner sirkiilasyonda hasarlanma meydana gelir. SIS deki iki
ana patofizyolojik defekt unilateral bronsektazi ve ayni tarafta pulmoner arterin
hipoplazisidir (69,70). Cogunlukla asemptomatiktir, baska nedenlerle gekilen akciger
grafisinde tesadlfen olarak tan1 konulur. Akciger grafisinde saydamlik artis1 ve karsi
taraf akciger hiperekspansiyonuna ek olarak hipoplastik pulmoner arter golgeleri
izlenebilir. Ventilasyon-perflizyon sintigrafisinde etkilenen akcigerde anlamli diizeyde

azalmig perflizyon belirlenirken ventilasyon fazinda azalmis gaz ahisverisi izlenir (71).

15) Bronsiolitis Obliterans

Bronsiolitis obliterans akut brons zedelenmesi sonrasi obstriktif akciger
hastaligina ait semptom ve bulgularin devam etmesi ile karakterize nadir gorilen bir
hastaliktir (72).

Cocukluk caginda bronsiolitis obliterans viral dzellikle de adenovirus, kizamik
ve influenza enfeksiyonu sonrasi olusan bir komplikasyondur (73). Histolojik olarak
hava yolunun hafif enflamasyonundan, brons ve bronsiollerin fibrotik grantlasyon
dokusu ile tam olarak stenozuna kadar degisen bulgular gosterir (74). Solunum
yollarmin kismen veya tamamen obstruksiyonu sonucu hava tutulmasina ve

atelektazilere neden olur. Hastalarda alt solunum yolu enfeksiyonu sonrasinda alti
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haftadan fazla devam eden 0ksuriik, solunum sikintisi, takipne ve hisilti vardir. Akciger
grafilerinde asir1 havalanmay: disundiren bulgular ile beraber atelektazi ve
bronsektaziyi disundiren gorinimler olabilir. Bronsiolitis obliteransin  tomografi
bulgular: 6zellikle ekspiryumda mozaik difuizyon deseni, bronsial duvar kalinlasmasi ve
bronsektazidir. Brongiolitis obliterans tanist genellikle tipik 6yki, klinik ve radyolojik
bulgularin varlig ile konur (75).

Bronsiolitis obliterans tedavisi esas olarak destekleyicidir. Hastalara
bronkodilatorler, gogls fizyoterapisi ve akut solunum yolu enfeksiyonlari igin
antibiyotik tedavisi gereken durumlarda verilir. Teofilin, inhale ve sistemik steroidler de
bu hastalarda kullaniimaktadir fakat tedavideki yerleri halen tartismalidir. Bronsiolitis
obliteransta steroid tedavisi akcigerde fibrozisin hentiz olusmadig: ilk donemlerde daha
etkilidir (72,73). Agir vakalarda akciger transplantasyonu endikasyonu vardir. Uzun
donem izlenen hastalarin en o©6nemli bulgusu obstruktif akciger hastahigi ve
brongektazilerdir (75).

16) Romatizmal/Kronik inflamatuar Hastahklar

Bronsektazi ile iliskili baska bir grup hastalik da kronik inflamatuar
hastaliklardir. Bu grupta romatoid artrit, inflamatuar barsak hastaliklar1 yer almaktadir.
Romatoid artrit (RA) hastalarinda bronsektazi insidans: %1-3 olarak bulunmustur. Bazi
caligmalarda bu hastalardaki bronsektazi prevalansmin %30°u buldugu bildirilmistir.
Bronsektazi, romatoid artrit baslangicindan 6nce de sonra da ortaya ¢ikabilmektedir (36,
41).

17) Kronik Purulan Bronsit

Kronik pdrilan bronsit; 2 veya daha fazla yilda, her yil en az 3 ay prodiktif
Oksdragin olmas: olarak tanimlanmistir. Sigara icmek gibi buyik bir faktorle beraber
tekrarlayan enfeksiyonlar, hava Kirliligi, mesleki maruziyet gibi durumlar ilerleyici
havayolu obstriksiyonuna yol a¢gmaktadir. Bu tanimin c¢ocuklara uygulanabilirligi
belirsizdir ve kronik bronsitin cocuklarda olusumu tartismali bir konudur.Bununla
beraber eriskinlere benzer sekilde ¢ocuklarda da kronik enflamatuar hastaliklarla veya

toksik maruziyetlerle pulmoner epitelde hasar gelisebilir (49).
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2.4. Bronsektazi Patogenezi

Patogenez tam olarak aydinlatilamamakla beraber esas etmen enfekte mukuslu
iltihabin brons duvariyla uzun sireli temasinin elastik doku, kas ve brons duvari
kikirdaginda inflamatuar yikima yol agmas: olarak gorulmektedir (50). Bronsektazi
patogenezinde U¢ temel mekanizma s0z konusudur. Atelektazi, sekresyon, traksiyon ve
sonrasinda gelisebilen direk enfeksiyon hasar1 normal brons anotomisinin kaybina yol
acan en Onemli mekanizmalardir (76). Deneysel calismalar patogenezde traksiyon ve
atelektazinin distk duzeyde rol aldigi, sekresyon retansiyonuyla brons obstriksiyonu
ve enfeksiyonun ise belirgin rol oynadigini1 géstermistir (76).

Bronstaki obstriiksiyon ve drenaj bozuklugu nedeniyle obstriiksiyonun gerisinde
biriken mukus, uzun sire brons duvarina temas eder. Bu siwada ortama nétrofiller
hiicum eder ve boylece notrofillerden proteazlar, toksik oksijen radikalleri salinir;
bunlar brons duvarindaki elastik dokuda, diiz kaslarda ve kartilaj yapisinda inflamatuar
yikima, siliyer yapilarda destrilksiyona ve glandlardan hipersekresyona neden olur.
Proteolitik ataklarla zayiflamis olan bronglarda, sonrasinda mekanik brong
dilatasyonunun oldugu enfekte mukosel gelisir (40). Mukopurulan materyal akciger
dokusunda hasar yapan notrofil Griinleri serin proteazlar, toksik oksijen radikalleri,
nitrik oksit (NO), inflamatuar sitokinler (IL-8, TNF-alfa), silier hareket ve mukosilier
klirensi bozan maddeler igerir. Bu enfekte sekresyonlarin olusumu, post—obstruktif
atelektazinin eslik ettigi koyulasmis muk6z tikaglar sonucu olusan tikanmanin distalinde
gerceklesir (40). Watt ve arkadaslarmin yaptiklari calismada bronsektazili hastalarin
balgaminda IL-8, TNF-alfa ve notrofil elastaz seviyelerinin yiksek oldugu ve
antibiyotik tedavisi ile dustugi saptanmistir (77).

Bronsiyal kolonizasyon ile inflamatuar hasar artarak devam eder. Bu durum,
proksimal bronglarda dilatasyon, distal brons ve bronsiyollerde obliterasyon, post—
obstriktif atelektaziler, peribronsiyal dokuda fibrozis ve buna bagli olarak zayiflamis
cevre bronglarda cekilmeler ve akcigerde atelektaziler meydana getirir(40).Sonugta
bronsektazi patogenezindeki ortak yol; sekresyonlarin atilmasinda giclik ve tekrarlayan
enfeksiyonlardir (78).

Bronsektazi u¢ patolojik form olan silindirik, varikdz ve kistik bronsektazinin
herhangi biri veya herhangi birinin kombinasyonu seklinde meydana gelebilir. Silindirik

bronsektazide brons sinirlart diizenlidir ama brons Unitesi diffliz olarak genislemistir.
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Mukus tikacglar1 nedeniyle brons lumeni aniden sonlanir. Varikdz bronsektazide ise
dilatasyon derecesi daha fazladir ve lokalize daralmalar sinirlarda diizensizlige neden
olur. Sakkdler (kistik) bronsektazide brong dilatasyonundaki progresyon sonucunda sivi
veya mukus dolu keselerle sonlanan bronglarda balonlasma gelisir. Bu, bronsektazinin
en siddetli formudur ve geri dontstimsuzdur (78).
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Sekil 2:Bronsektazi patogenezi (79)

2.5. Bronsektazinin Dogal Seyri ve Prognozu

Bronsektazi, bronglarin irreverzible 6zellikte genigleme ve yapi bozukluklaridir.
Belirtiler enfeksiyonla ortaya ¢ikar. Duzensiz araliklarla gorulen belirtiler her defasinda
biraz daha siklasir. Bronglardaki enfeksiyonun ilerleyip yayilmas: ve hastaligin her
seferinde alevlenmesi daha genis bir akciger bolgesinin yikimina neden olur. Sonucta
solunum islevleri gitgide bozulur ve solunum yetmezligi gelisir. Brons genislemeleri
yapisal olarak geriye donustimsiiz bozukluklardir. Boyle bir olayin belli bir bolgeyle
smirlt kaldigi vakalar cerrahi girisimle tedavi edilebilir. Cerrahi girisim yapilamiyorsa,
hastaligin ilerleyici 6zelligi ve komsu dokular: da yikima ugratabilecegi dikkate alinarak
diizenli ilag tedavisi uygulanir. Ilag tedavisindeki amag hastahgin ilerlemesini
durdurmak ve saglikl dokularir korumaktir. Gelismekte olan tlkelerde bronsektazi halen
morbidite ve mortalitenin en dnemli sebeplerinden biridir. Medikal tedavi ile mortalite
%19-31’dir. Cerrahi mortalite %1-8’dir.Cerrahi tedavi uygulanan vakalarin %80’i
asemptomatiktir, %15’inde iyilesme olmaktadir, %5 vaka fayda gorememektedir. Son

yillarda bronsektazili hastalarin prognozunda belirgin iyilesme olmustur. Bunun olasi
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nedenleri arasinda yatkinlik olusturan kosullarin erken taninmasi ve 6nlenmesi, daha
gucli ve daha genis spektrumlu antibiyotiklerin kullanima girmesi, cocukluk yas
grubunda HiB, pnomokok asilarinin bircok llkede as1 takvimine ilave edilmesi ve
cerrahi sonuglarin daha iyi olmasi yer alir (78).

2.6. Bronsektazide Klinik Bulgular

Klinik bulgularin ortaya ¢ikisi okul ©6ncesi donemde oldugunu gdsteren
caligmalar vardir.En sik gorilen semptomlar 6ksirik ve fazla miktarda ¢ikarilan balgam
dir. Hastalarin %20’sinde de vizing ve gogls agrist gozlenmektedir. Hemoptizi
cocuklarda nadir goOrulen bir semptomdur. Farkli klinik c¢alismalarda hemoptizi
insidans: %14 olarak bildirilmistir ve goruldigiinde de genellikle hafiftir. Abellan ve
arkadaslari, c¢ocukluk caginda tekrarlayan hemoptizilerin altinda yabanci cisim
aspirasyonlarina bagh bronsektazi olabilecegini bildirmistir. Bu olgulara bronkoskopi
yapmanin 6nemini vurgulamglardir (9, 80).

Fizik muayenede en Onemli bulgu rallerin varhigidir ve hastalarin %60’dan
fazlasinda gorulmektedir. Genellikle bilateral ve alt loblardadir. Cocuklarin %3-51"inde
comak parmak bildirilmistir ki hastaligin yayginligi, suresi ve hastalik alevlenme sikligi

ile iligkilidir. Medikal veya cerrahi tedavi ile geri donebilir (9).

Tablo 2: Bronsektazi semptom ve bulgulari(28)

Semptom Bulgular

e Kronik oksurik e Ral

e Balgam cikarma (veya balgam e Vizing
cikarmak igin ¢ok kiigiik olan ¢ocuklarda e Kaba solunum sesleri
devamli/rekiirren yas Oksirik dykusi) e Comak parmak

e Vizing e GOgus deformitesi

o GOgls agrist e Siyanoz

e Hemoptizi

e Dispne

o Buyime geriligi
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2.7. Bronsektazide Tani ve Tam Testleri

2.7.1. Oyku ve Fizik Muayene

Etyolojisi ¢ok genis oldugundan bronsektazi tanisi alan her hastanin
degerlendirilmesi, etyolojik faktorleri ortaya ¢ikarmaya yonelik ayrintili bir 0yku ve
fizik muayeneyi icermelidir. Bircok sistemik hastalik bronsektazi ile iliskili
olabileceginden hepsi icin arastirma yapmak dogru olmayacaktir (43). Oykii ve fizik

muayenede buldugumuz ayrintilardan yola ¢ikarak teshise gitmemiz mumkin olabilir

(9).

2.7.2. Radyolojik Bulgular

Radyolojik tan1 amaciyla en ¢ok kullanilan yontem akciger radyografileri ve
yuksek c¢ozunarliklt bilgisayarli tomografi (YCBT)’dir. Bronsektazi tanisinda
kullanilan tetkiklerden en dnemlisi ve en ¢ok kullanilant akciger grafisidir. Akciger
grafisi ile brongektazi saptanabilir. Bronsektazi tanisinda akciger grafisinin sensitivitesi
%28 olarak bildirilmektedir (81). Ozellikle silier diskinezi ve Kistik fibrozis
hastaliklarna ~ bagli  bronsektazilerde  akciger  grafileri  hemen  daima
anormaldir(82).Normal bir akciger grafisi cogunlukla belirgin BE'yi ekarte ettirir.
Akciger grafilerinde; bronglarda genisleme, volim kaybi, kompansatuar fazla
havalanma, brons duvarinda kalinlasma ve kist olusumu gorulebilir. Akciger
grafisindeki anormalliklerin siddeti ile ince kesitli bilgisayarli tomografide saptanan
BE'nin derecesi arasinda lineer bir iligki saptanmistir (10).

Bronsektazili hastalarin akciger grafilerindeki bulgular 6zgul degildir. Postero—
anterior akciger grafisinde tipik bulgular; bronkovaskuler goérinimde silinme,
bronglarda genisleme ve brons duvarinda kalhinlasma, bronslarin kalabaliklagmasi,
akciger hacminde azalma ve ekmek i¢i gorinumidir (18). Daha siddetli formlarda
bazen hava sivi seviyesi ve bal petegi gorinimi seklinde kistik bosluklar gelisebilir.
Etkilenmemis akcigerde kompansatuar asir1 havalanma gordlebilir. Olgularin % 7-
20’sinde akciger grafisi normal olabilir (40).

Sol akciger ana bronsu saga gore biraz daha dar ve uzun oldugundan solda
bronsektazi saga gore 3 kat kadar daha sik gozlenir, bu durum sol ana bronsun pulmoner
arteri caprazladig: yerde aortik ark ve lenf bezleri tarafindan basiya ugratilimasindan

kaynaklanmaktadir. Sol akciger tutulumu farkl yayinlarda degismekle birlikte %55-80
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oraninda bildirilmektedir (40, 83,84).

Drenaj sorunu nedeniyle alt lob posterior segmentler daha fazla etkilenen
bolgelerdir. Bronsektazi ¢ogunlukla alt loblarda goralir ve %30 oraninda bilateral
bulunabilir. Etkilenme sirasina gore en ¢ok sol alt lob daha sonra da lingula ve sag orta
lobda bronsektazi gelisir. Ust loblar daha az siklikla etkilenir, ¢iinkii mukus drenaji yer
cekiminden dolayr daha iyidir. Ust loblar etkilendiginde en ok posterior ve apikal
segmentler etkilenir. Bilateral ve 6zellikle Gst loblardaki bronsektazi daha cok ABPA’I1
ve KF’li hastalarda gorulirken, tek tarafli Gst lob tutulumu TBC’de, alt lob tutulumu ise
YCA’da ve viral enfeksiyon sonrasi gorulebilir (18,25).

Daha Onceleri bronsektaziyi gostermenin en iyi teknigi bronkografiydi ancak son
yillarda bu teknigin uygulanmasinda sedasyon gerektirmesi ve havayoluna kontrast
madde verilmesi nedeniyle artik kullanilmamaktadir. Bu kontrast maddeler bronslari
segmental diizeyde tikayabilecegi gibi alerjik reaksiyonlara da neden olabilmektedir
(18).

Yiksek cozindrluklu akciger tomografi tetkiki (YCBT) bronkografinin yerini
almis ve altin standart yontem olmustur (78). Invaziv olmayan bu yontemin sensitivite
vespesifitesi sirasiyla %95 ve %98 olarak bildirilmektedir (83). YCBT ile hastaligin
yerlesimi, mediastinal lezyonlarin varligi ve segmental tutulumun boyutu hakkinda bilgi
edinilir. Cerrahi siirlarmin planlanmasinda da kullaniimaktadir (83,84).

Tomografide silindirik (tramvay yolu, tash yizuk goérinimdi, bronsiyal duvar
kalinlagmasi), varikéz (boncuk dizilmis gibi sinirlari olan bronglar), kistik bronsektaziye
ait tipik bulgular saptanabilecegi gibi, bronsektazinin indirekt bulgulari olarak bilinen
volim kaybi, atelektazi ve hiler yer degisiklikleri de saptanabilir. Tablo-3
bronsektazinin YCBT tani kriterlerini gostermektedir (41).
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Tablo 3: Bronsektazide YCBT tani kriterleri

Major kriterler Sekonder kriterler
e Bronglarin anormal e Agsiri bronsial kalinlasma
genislemesi(brons i¢ ¢apini e Bronglarin mukusla dolu olmas
komsulugundaki pulmoner e Bronslarin bir araya toplanmas:

arterden genis olmasi, tash yuzuk
belirtisi)

e Bronglarin perifere dogru incelen
yapismin bozulmasi

e Brons yapilarinin akcigerlerin
perifer 1-2 cm’lik alaninda

gorilmesi

YCBT'nin bronsektazilerde duyarliligi yuksek olmasina ragmen, bronsektazi
nedenini ortaya koyma basarist gorece dusuktur. Bununla beraber bronsektaziye yol
acan bazi hastaliklarin 6zgiil YCBT bulgular: da bilinmemektedir. Ornegin, Swyer-
James Mc Leod sendromu bronsektazinin yanisira etkilenmis akcigerde veya lobda
pulmoner arter kalibrelerinde azalma ve lusensi artisi ile taninabilir. Benzer sekilde
yaygin silindirik veya varikdz bronsektaziye alt zonlarda panasiner amfizemin eslik
ettigi olgularda a-1-antitripsin eksikligi tanist konabilir. Allerjik bronkopulmoner
aspergillozisteki bronsektazi tipik olarak Ust loblarda ve santral yerlesimlidir; distal
bronglar gdrece korunmustur. Brongektazinin zonal dagilimi altta yatan hastaligin
karakteri hakkinda kaba bir fikir verebilmektedir. Ornegin, hipogamaglobulinemili
hastalarda alt ve orta zonlarda belirgin duvar kalinlasmasi gosteren silindirik
bronsektazi tipiktir. Kistik fibroziste ust loblar, immotil silia sendromunda orta lob daha
fazla etkilenmektedir. idiyopatik bronsektazide baskin olarak alt zonlar tutulmaktadir
(82).

2.7.3. Bronkografi
Bronkografi, trakea ve blylk havayollarina radyoopak kontrast madde verilerek

morfolojilerini gérmek amaciyla yapilan ve daha Onceleri bronsektazi tanisinda
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kullanilan bir tan: testiydi ancak yerini YCBT’ye birakmigtir (43).

2.7.4. Solunum Fonksiyon Testleri

Solunum fonksiyon testleri hastaligin etkinlik derecesini gostermek igin cok
hassas bir yontem degildir fakat hastanin klinik takibinde buyuk ©6nem tasir.
Brongektazi, havayolu obstriiksiyonu ile karakterize bir hastaliktir. Bronsektazideki
havayolu obstriksiyonunu ortaya ¢ikaran mekanizma kuglk havayollarindaki
enflamasyondur. Azalmis bir zorlu vital kapasite, havayollarmin mukusla tikandigini,
zorlu bir ekshalasyonla kollabe oldugunu ya da akcigerde konsolidasyon oldugunu
gOsterebilir. Havayolu obstriksiyonunun siddeti orta duzeyde olma egilimindedir.
Bronsektazide havayolu hiperreaktivitesi gozlenebilir. Havayolu hiperreaktivitesi
muhtemelen astima bagli olarak degil kronik bronsial enflamasyonun etkilerine baglidir
(41).

FEV1 ve FVC degerleri genellikle dusuktir. FEV1/FVC degerinin %70 ve
altinda olmas: brongektazide tipik bulgudur. Agir hastalik derecelerinde obstriktif ve
restriktif pattern birlikte gozlenebilir (85).

2.7.5. Mikrobiyolojik inceleme

Bronsektazili hastalarda viral ve bakteriyolojik inceleme tedaviyi yonlendirmede
faydali olur. Bu sebeple tim bronsektazili tim hastalarin bakteriyel ve fungal
patojenlere yonelik balgam kultirleri yapilmalidir (10,43). Bronsektazilerde birgok
mikroorganizma nedeniyle pndmoni ataklar: gorilmektedir. Non-KF BE’de balgam
kdltirinde en sik gorulen patojenler; Haemophilus influenza, Streptococcus
pneumoniae ve Staphylococcus aureus’tur. Sekonder enfeksiyon etkenleri ise Moraxella
catarrhalis ve Pseudomonas aeruginosa’dir. KF iliskili bronsektazide ise kuguk
yaslarda Staphilococcus aureus daha sonra ise Pseudomonas aeruginosa
enfeksiyonlarina sik rastlanmaktadir (86).Bronsektazide viral enfeksiyonlarin roll tam
olarak tanimlanamamustir. Beecroft, adenovirlslerin bronsektazi gelisiminde 6nemli
oldugunu wvurgulamistir. HIV etyolojide Onemli bir role sahiptir. Bronsektazi

alevlenmelerinde de viruslerin roltnl gdosteren kesin bir veri yoktur (36).
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2.7.6. Bronkoskopi

Fleksibl fiberoptik bronkoskopi mikrobiyolojik 6rnek alinmasinda, yabanci
cisim olasiigin1 diglamada, silier ¢aligma igin Ornek alinmasinda ve endobronsial
anatomiyi tanimlamada cok faydal bir yontemdir(10). BT de segmental ya da lober
bronsektazi gorulmesi durumunda tikayict bir lezyonun varhigmni degerlendirmek
amaciyla bronkoskopi yapilmas: endikedir. Reklrren hemoptizisi olan hastalarda
kaynagi saptamak icin de yararli olabilir (43).

2.7.7. Diger Testler

Bronsektazili tiim hastalar altta yatan neden agisindan arastiriimalidir. immiin
yetmezlik acisindan tam kan sayimi, serum immunoglobulinleri ve Ig G subgruplari
gerekirse notrofil fonksiyon testleri (NBT, opsonizasyon ve kemotaksis), tetanoz, H.
influenza tip b ve S.pneumoniae asilarina karsi spesifik antikor yanitlari, lenfosit alt
gruplar,, stafilokok ve Candida o6ldirme testleri ve HIV taramasi, kistik fibrozis
acisindan ter testi, tliberkiiloz agisindan tiberkulin deri testi, mide aglik suyu kulturd,
aspirasyon acisindan 24 saatlik pH monitdrizasyonu, silia disfonksiyonunu saptamak
icin nazal biyopsi Ornekleri, nazal Nitrik Oksit diizeyi, al-antitripsin eksikligine yonelik
al-antitripsin dizeyi incelenmelidir (8). Bronsektazi etyolojisi arastirilirken en sik

kullanilan tetkikler ve iligkili hastaliklar Tablo 4°te verilmistir (32).
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Tablo 4: Bronsektazi etyolojisinde kullanilan temel tetkikler ve iligkili hastaliklar.

Tetkik Gerekce

e Ter testi/Kistik Fibrozis Gen o Kistik Fibrozis/Non-Klasik
Mutasyonu Kistik Fibrozis
Immiinite

beyaz hiicre dagilimi
hipogamaglobulinemiler

beyaz hilicre sayimi

total immdanglobilinler, 1I9G

subgruplari

v' agilara kars1 antikor yanitlar v' fonksiyonel antikor problemleri
(tetanoz, pnémokok. H.
influenza Tip B)

v" mannoz baglayici lektin, v" kompleman yolunda bozukluk
C3,C4

v’ periferik lenfosit alt grup
oranlari, izohemaglutinin
titresi

e 24 saatlik pH e Gastro-Ozofagial Refli

monitorizasyonu/

Baryumulu 6zofagografi

SN
AR

e Aspirasyon
¢ Videofloroskopi

e Fleksibl Bronkoskopi e Yabanci Cisim Aspirasyonu.
Malazi, Anatomik bozukluk

e Bronkoalveolar lavaj e Mikrobiyolojik arastirma, Yag
yukli makrofajlar-aspirasyon

e Nazal NO<Silier biyopsi e Primer Silier Diskinezi

e al-antitripsin duzeyi e al-antitripsin eksikligi

2.8. Bronsektazi Tedavisi

Tedavinin esas amaci sekresyonlarin uzaklastiriimasi, infeksiyonlarin tedavisi ve
iyi beslenmenin saglanmasidir (10). Bronsektazi tanisi konulur konulmaz tedavisine
baslanmahdir. Altta yatan nedene gore tedavi bu hastalarda, hastaligin prognozunu
onemli derecede etkilemektedir. Hipogammaglobtlinemisi ve kombine degisken immiin
yetmezligi olan hastalarda imminoglobulin replasman tedavisi prognozu belirgin
derecede etkilemektedir. Refli saptanan hastalarda ise asit stpresyonu ve prokinetik

ajanlar kullanilmasi, reflisti kontrol edilemeyen hastalar icin cerrahi yaklasim akilda
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tutulmalidir. Son yillarda KF’de basarili sonuglar elde edilen rekombinant

deoksiriboniikleaz tedavisi, KF dis1 BE’de de denenmis ancak faydas: gosterilememistir

(8).

2.8.1. Antibiyoterapi

Antibiyotikler hastaligin akut alevlenme donemlerinde ve profilaktik olarak
alevlenme sikhigmi azaltmada kullanilir. Ciddi brongektazisi olan hastalara hastanede
intravendz antibiyoterapi ve fizyoterapi uygulanmas: énerilir. On—ondort gun kadar kisa
streli antibiyotik tedavisi inflamatuar belirtecleri ve semptomlar: azaltir ve yasam
kalitesini belirgin derecede artirir (58).

Akut hastalik tedavisi; hastalik esnasinda alinan balgamdan, bakteriyel kulttr
yapilmasi, gereginde intravendz antibiyotik tedavisi verilmesi, oksijen destegi ve etkin
bir havayolu temizleme tedavisini icermektedir (87). Akut enfeksiydz alevlenmelerde
hizli ve etkili antibiyotik kullanim: 6nemlidir. Kolonize olan bakteriler siklikla H.
influenzae, P. Aeruginosa ve daha az siklikla S. pneumoniae’dir. Ampirik antibiyotik
tedavisi verilirken bu patojenler gézontnde bulundurulmalidir(88). Kolonizasyon igin
risk faktorleri arasinda; 14 yasindan 6nce bronsektazi tanis1 alma, varikdz veya kistik
bronsektazi, FEV1’in %80’nin altinda olmasi sayilabilir. Pseudomonas aeruginosa igin
risk faktorleri olarak son zamanlarda hastanede yatis, son bir yilda 4 ve lzerinde veya
son 3 ayda antibiyotik kullanimi, siddetli hastalik (FEV1<%30) gecirme, P. Aeruginosa
ile kolonize hasta veya son alevlenmesinde balgamda Pseudomonas izolasyonu olmasi
dustnulebilir. Ayaktan hastada en iyi oral antipseudomonal ajan siprofloksasindir. Yatis
gerektiren agir hastada tedavi parenteral antipseudomonal R laktam antibiyotikler
(seftazidim, sefepim, karbapenem, piperasilin—tazobaktam) ile aminoglikozit
kombinasyonudur. Kultir i¢in balgam 6rnegi alinmalidir. Genelde tedavi suresi en az 3
hafta olmak Uzere balgam rengi acilana dek strdurultr. Pseudomonas icin risk faktorl
yoksa ilk basamak tercin H. Influenza’y: kapsamalidir. Ampisilin-sulbaktam,
amoksisilin—klavulanat, levofloksasin, moksifloksasin, azitromisin, klaritromisin, 2.
veya 3. kusak sefalosporinler ilk tercih edilen antibiyotiklerdir (78).

Aerosol antibiyotiklerin avantaji akcigerde daha yuksek konsantrasyon
saglamasidir. Dezavantaji ise yuksek maliyet, alt hava yollarina dagilimda yetersizlik ve

hastanin zaman harcamasidir. Tobramisin, kolistin, gentamisin en sik kullanilan
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ilaglardir. Aerosol antibiyotik kullaniminda direng gelisimi s6z konusudur. Aerosol
antibiyotik kullaniminda gorilebilen yan etkiler tinnutus, hemoptizi, bronkospazm ve
ses degisikligidir. Bronsektazide aerosol antibiyotik ile ilgili olarak, KF iligkili BE’li
hastalarda P. Aeruginosa ile kronik kolonizasyonda kullanildiginda, ataklar1 azaltir,
hayat kalitesini duzeltir (89).

2.8.2. Antienflamatuar Tedavi

Antienflamatuar ajanlar; kortikosteroidler ve non-steroid antienflamatuarlari
icermektedir. Enflamasyonun BE’deki roliiniin gosterilmis olmasina ragmen tedavide
antiinflamatuar ajanlarin yarart heniz kanitlanamamistir. Allerjik bronkopulmoner
aspergillosis (ABPA) disinda kortikosteroidlerin ¢ocuklarda yararl oldugunu goésteren
kanit yoktur. Kistik fibrozisli ¢ocuklarda 1-2mg/kg/giin oral kortikosteroid tedavisi
degerlendirilmis ancak kortikosteroidlerin yan etkileri FEV1’de gd6zlenen iyilesmeyi
gOlgede birakmistir (87).

Eriskin BE'lilerde flutikazon propiyonat IL-1p, IL-8 ve LTB4 gibi enflamatuar
goOstergelerin miktarlarin1 azaltmada etkili bulunmustur. BE'deki inflamasyon Uzerine
inhale steroid tedavisinin etkisini degerlendirmek igin daha genis cahsmalara
gereksinim vardir (10).

Kistik Fibrozise bagh bronsektazili hastalarda yapilan bir caligmada ise
ibuprufenin 4 yillik kullanimi1 sonrasi 6zellikle hafif akciger hastaligi olan geng
hastalarda, hastaligin ilerlemesinde etkileyici bir yavaslama saglamistir. Ancak KF dis1
bronsektazili cocuk ya da eriskin hastalarda bununla ilgili yapilmis bir ¢alisma yoktur
(87).

ABPA,; siklikla astim ve KF’li hastalarin bronglarinda kolonize olan Aspergillus
tarafindan olusturulan kompleks bir hipersensitivite reaksiyonudur. ABPA’nin
tedavisinde temel olan 0.5-1 mg/kg/gin prednizon tedavisidir. Ek olarak hastalar
itrakonazolden fayda gorebilir. Brongektazi gelismeden dnce verilen tedavi, kalici hava

yolu destruksiyonunu 6nleyebilir veya geciktirebilir (88).

2.8.3. Bronkodilatorler
Bronsektazi hastalarmin blylk kisminda havayolu obstriksiyonu mevcuttur. KF

dis1 bronsektazilerde ekspiratuar hava yolu obstriksiyonunun mekanizmas: tam agik
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olmamakla beraber; asir1 mukus Gretimi, brons duvar distorsiyonu ve yumusak dokunun
konstriiksiyonunu icerir. Havayolu hiperreaktivitesinin eglik ettigi ve bronkodilator
tedaviyle belirgin yanit alinan bu olgularda hangi bronkodilator tedavinin uygun oldugu
yonunde yapilmig yeterli calisma bulunmamaktadr. Kisa etkili ve uzun etkili p2
agonistler, antikolinerjikler ve oral metilksantinlerle ilgili calismalar yapilmistir
(90).FEV1’de %15’lik bir artis sagladiklar1 gosterilmistir. KF dis1 bronsektazilerde
bronkodilator kullanim ile ilgili randomize kontrolli ¢alisma yoktur. Bu nedenle bu
alanda iyi kaliteli caligmalara ihtiya¢ vardir (8).Tedaviye, hasta bazinda karar verilmesi
ve tedaviye alinan cevaba gore devam edilmesi Onerilmektedir (90). Bronkodilatorler,
kistik fibrozisli hastalarda da mukus klirensini artirmak ve bronkodilatasyon yapmak
icin fizyoterapi 6ncesi kullanilabilir ve hastalarda sik gorulen asirt duyarl: solunum

yollarinin tedavisine de destekleyici olabilmektedir (91).

2.8.4. Inhale Hiperosmolar Ajanlar ve Mukolitikler

KF ve siliyer diskinezili hastalarda mukus atilimi, idiopatik bronsektazi
hastalarina gore kolay degildir. Mukolitik ajanlar, KF’li ve siliyer diskinezili hastalarda
anormal olan mukusun fiziksel viskoelastik yapisini ve transport 0zelligini degistirirler.
Hava yolunun nemlendirilmesi, mukusun yumusamasina yonelik tedaviler mukus
atilmin1 KF ve non—KF’li hastalarda artirir. Mukolitiklerde hedef, hipersekresyon veya
bronsektazilerde gorilen balgamin fiziksel ve kimyasal yapismi degistirmektir. Bu
sayede transbrongiyal temizligi amagclar (92).

Olivieri ve arkadaslar: yaptiklar1 arastirmada bronsektazilerde akut infeksiyon
alevlenmesinde antibiyotige ek olarak bromeksin giinde 3 kez 30 mg verilen hastalarda
ekspektorasyonun, balgam kalitesinin, niteliginin ve dinleme bulgularmin dizeldigini
bildirmislerdir (93).

Onceleri KF’li hastalarda denenen rekombinant insan DNaz’1 ile non-KF’li
hastalarda da calismalar yapilmistir. Wills ve arkadaslari nebilize rekombinant insan
DNaz’1 2 hafta, guinde 1-2 kez 2.5 mg verildiginde olgularin brongektazilerinin stabil
seyrettigini; fakat spirometre, yasam kalitesi, dispne ve balgamin siliyer transportunda
bir dizelme olmadigini bildirmislerdir(94).0’Donnell ve arkadaslar: da yaptiklari genis
plasebo kontollu bir calismada; 349 idiopatik bronsektazili hastada 24 hafta 2.5 mg

rekombinant insan DNaz’it kullanan hastalarin stabil kaldigini, kontrol grubunda
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pulmoner kotilesmenin daha fazla oldugunu ve FEV1’de daha fazla azalma oldugunu
tespit etmislerdir (95).Gunumuzde daha ¢ok KF’li hastalarda tercih edilen tedavi
yontemidir (96).

Havayolunun hidrasyonu, hipertonik %6-7’lik salin inhalasyonuyla da
saglanabilir. Osmolaritesi daha fazla olan salin, hava yolu limenine hicre ve
dokulardan siv1 geker. Kirk sekiz hafta boyunca ginlik %7°lik salin kullanimiyla KF’li
erigkin ve gocuklart igeren bir arastirmada, atak sikliginin azaldigi ve FEV1’de iyilesme
oldugu gorulmustir (97, 98).

Non-KF BE’li erigkin hastalarda inhale kuru toz mannitol, doz bagiml olarak
(her inhalasyonda 160-480 mg) sekresyon Kklirensini artiran alternatif hidrasyon
saglayict ajandir. ki hafta sireli kisa donem cahismalarda, inhale mannitol kullanimi
KF’li erigkin hastalarda FEV1 dizeyini %7 oraninda artirmis, non—KF BE’li hastalarda
da yasam kalitesini artirmistir (98, 99).

Son yillarda yapilan arastirmalar, inhale mannitoll bronsektazide yeni bir ilag
olarak dustndirmektedir. Kullanominin daha hijyenik ve daha kolay oldugu
disunilmekle birlikte, rutin ve uzun streli kullanimda etkinligini degerlendirmek igin

yeni ¢aligmalara ihtiyag vardir (100, 101).

2.8.5. Gogus Fizyoterapisi

Akciger tomografisinde mukus plaklar: saptanan ve/veya kronik oksurigu olan
her bronsektazi hastasinin solunum fizyoterapistine yonlendirilmesi 6Onerilmektedir.
Bronsektazi ve kistik fibrozis gibi kronik akciger hastalarina uygulanan konvansiyonel
gogus fizyoterapi yontemleri; yercekimi yardimli drenaj pozisyonlarinda yapilan
manuel perkisyon, vibrasyon ve Oksirmeyi kapsar. Kontrolli c¢alismalarda
konvansiyonel yontemlerin ekspektore edilen balgam volimunid ve alveoler
ventilasyonu arttirdigi; enfeksiyon sikhigini azalttigi gosterilmistir (102). Postural
drenaj, aktif solunum teknikleri dongusu, pozitif ekspiratuvar basing (PEP), osilatorli
PEP cihazlar: ve yiksek frekansli gogus duvari perkiisyonu solunum fizyoterapisinde
kullanilan tekniklerin bazilaridir. Segilen havayolu temizleme teknigine yardimci
metolarin eklenmesi basar1 oranmi arttirmaktadiwr. Hipertonik salin solusyonu,
bronkodilatorlerin nebulizasyonu ve mukolitik ajanlar bu amacgla kullaniimaktadir

(103). Osilatorli PEP kullanilan ve kullanmayanlar: igeren 20 vakalik bir ¢alismada
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Oksuruk, balgam miktari, egzersiz kapasitesi, spirometri ve alevlenme sikhigindaki
degisiklikler degerlendirilmistir. Osilatorlii PEP kullanan vakalarda oksurik ve balgam
miktarinda belirgin azalma, egzersiz kapasitesinde anlaml artis
saptanmistir(104).Yapilan baska bir ¢alismada, aktif solunum teknikleri dongusune
postural drenajin eklenmesinin, osilatorlu PEP kadar etkin oldugu bildirilmistir (105).
Akciger hastahgmin agirhigina bagh olarak gogus fizyoterapisinin giinde 1 - 4
kez yapilmas: dnerilmektedir. Her bir akciger segmentinin drenaji sonrasinda 6ksurik
veya zorlu ekspirasyonlar tesvik edilmelidir. Elde tutulan veya yelek tipi mekanik
perklsorler ergenler veya genc eriskinler icin faydali olabilir. Mukusun temizlenmesi
icin ek olarak istemli 6ksirik, pozitif ekspiratuar basingh olan veya olmayan zorlu
ekspiratuar manevralarin tekrarlanmasi, duzenli nefes alip verme ve elde tutulan titresim
cihazlarmin ~ kullanilmas: ~ onerilmektedir.  Goglus  fizyoterapisinden  6nce
bronkodilatorlerin kullanilmas: pirtlan sekresyonlarin atilimini kolaylastirabilmektedir.
Rutin aerobik egzersizler pulmoner fonksiyonlarin azalma hizin1 yavaslatmaktadir (49).
Akciger fizyoterapisi icin fizyoterapistin hastaya 6zel durus pozisyonlari gelistirmesi ve
gOstermesi  gerekmektedir.  Trendelenburg  pozisyonundan (head-down tilt)
gastroozefageal reflli ve olasi aspirasyonu 6nlemek adina kaginilmaktadir (106).

2.8.6. Cerrahi Tedavi

Arasgtirmacilarin birgcogu cerrahi tedavi yapilmadan 6nce en az 2 yil yogun
medikal tedavi uygulanmas: konusunda fikir birligindedirler. Konservatif tedaviye
yanitsiz, sik sik enfektif atagi olan, hemoptizisi 6n planda olan ve lokalize bronsektazisi
olan hastalarda, ¢ikarilamayan yabanci cisim durumlarinda segmental veya lober
rezeksiyon dasuntlir (18). Ayrica rezeke edilen olgularda ileride olusabilecek akciger
apsesi, intrakranial apse, amiloidoz ve plevral komplikasyonlarin 6niine gegilmektedir.
Bronsektazili hastalarda torakotomi yapilmadan evvel sekresyonlarin temizligi ve
yabanci cisim gibi endobronsiyal etyolojileri arastirmak igin bronkoskobi yapilmaldir.
Pnomonektomi mortalitesi %43’lere ulastigindan kaginilmalidir (2).

Bronsektazi tek tarafli, segmental veya lober yayilim gosteriyorsa, ilerleyici ise,
rekkiren semptomlar varsa cerrahi tedavi uygulanir. Cerrahi uygulamada amag
hastalikli tim akciger dokusunu mimkin oldugunca uzaklastirmak ve yasam kalitesini
artrmaktir (107).
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Ameliyatla istenilen sonuglarin elde edilebilmesi igin, iyi secilmis hastalar kritik
onem tagimaktadir. Kardiyorespiratuar yetmezlikten kaginmak igin, mumkin oldugunca
fazla akciger fonksiyonunu koruyarak, tam ve anatomik rezeksiyon yapilmalidir.
Rezeksiyon sonrasi takipleri 30 yila kadar stren iki tarafli ¢ok segmentli yaygin
bronsektazi hastalarini iceren serilerde, iyilesme %83, 61im %1 ve rezeksiyondan sonra
kotiye gidis %9 iken, arastirmacilara gore yaygin bronsektazi operasyon igin bir
kontrendikasyon degildir. Fakat yaygin bilateral bronsektazide en az 6 normal
(bronkografik, bronkoskopik ve fonksiyonel olarak) akciger segmentinin geride kalmasi
sarttir (108).

Cocuklarda ameliyat sonrasinda uzun sireli takip c¢alismalarinda hastalarin
operasyonlar: tolere ettikleri ve cogunun yasam kalitesinin etkilenmedigi gosterilmistir.
Diger yandan sag pnomonektomi,sol ana brons stenozuna bagh olarak daha agir
solunum sorunlarina yol acabilir. Bu da sabit hacimli protez yerlestirilerek tedavi
edilebilir. Cocuklarda genisleyebilen protezler biyume ve mediastenin merkez konuma
gelmesine izin vermesinden dolay: daha avantajlidir (10).

Sonug olarak bronsektazi tedavisinde cerrahi en etkin yontemdir. Hastaligin
kapsami ve agirhig: iyi belirlenmeli ve cerrahi endikasyon buna gore dislntlmelidir
(108).*

Akciger transplantasyonu; geng, ciddi ilerleyici hastaligi olan, konservatif
yollarla tedavisi zor ve akciger fonksiyonlari, rezeksiyonu tolere edemeyecek derecede
bozuk olan hastalarda dustntlebilir. Bununla birlikte, Pseudomonas aureginosa veya
Burkholderia cepacia ile kolonize olmus hastalarda c¢oklu antibiyotik direnci

transplantasyon icin mutlak kontraendikasyon degildir (40).

2.8.7. Korunma

Bogmaca ve kizamiga karsi bagisiklama, pnomoninin tam ve efektif tedavisi,
cocuklarin inhale edilebilecek yabanci cisimlerden korunmas: bronsektazi gelisimini
onleyebilir. Hastalara rutinasilamaya ek olarak Pnomokok ve H. Influenza asilar1 da
uygulanmals, yilda bir Influenza asilamasi mutlaka yapilmalidir (18, 76).

Tekrarlayan enfeksiyonlar sebebiyle katabolizmada artis oldugundan nutrisyonel

durumun da duzenlenmesi 6nemlidir (8).
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3. MATERYAL-METOD

3.1.Cahsma Protokolu

Bu calisma Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklar
Anabilim Dal Cocuk Gogus Hastaliklar: Bilim Dali’nda Ocak 2011-Mart 2015 tarihleri
arasinda basvuran 0-18 yaslar: arasinda bronsektazi tanist almis hastalar retrospektif
olarak degerlendirildi.

Calisma igin Dicle Universitesi Tip Fakultesi Etik Kurulu’ndan 14.05.2015
tarihinde 318 nolu sayi ile onay alind:.

Cahismaya alinan cocuklarin basvuru tarihleri, yaslari, cinsiyetleri,boy ve
agirhiklary, yasadiklari yer, altta yatan kronik hastaliklari, asilama durumlari, daha
onceden alt solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle hastaneye yatis ve son bir ayda
antibiyotik kullanim oykdleri, soyge¢cmis Ozellikleri, ailede tiiberkiloz, alerjik hastalik
varlig1 ve sigara i¢imi durumu, ailede son bir ay icinde solunum yolu enfeksiyonu
geciren birey varhgi, hastanin ttim belirtileri, belirtilerinin streleri,solunum fonksiyon
testleri kaydedildi.

Cahismaya alinan hastalarin tam kan sayim: ,CRP ,eritrosit sedimentasyon
hizi,immiinglobulinler ve kan kltiri 6rnekleri Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Merkez
Laboratuvarinda ¢alisildi.

Calismaya alinan hastalarda; kronik oksirik, balgam c¢ikarma, tekrarlayan
akciger enfeksiyonlar1 gibi persistan alt solunum yolu yakinmalarinin yan: sira mutlaka
bilgisayarl toraks tomografisi veya ylksek ¢cozinlrlikli bilgisayarl toraks tomografisi
ile BE’nin gosterilmesi sart1 aranmustir.

Tuberkdiloz tanisi igin aile dykuleri, akciger grafileri, PPD, balgam/aclik mide
suyu ARB ve tuberkiloz kaltdrleri yapildi.

Kistik fibrozis icin ise ter testi sonuglar1 dikkate alinmistir. Ter testi macroduct
yontemiyle yapilmistir ve 60-90mEQq/L arasindaki degerler kistik fibrozis icin spheli
kabul edilmistir ve test tekrarlanmistir. 90 mEqg/L’nin Gzerinde sonu¢ buldugumuz
hastalar kistik fibrozis kabul edilmis genetik ¢calisma da yapilmastir.

Beta agoniste yanit veren 3’den fazla hisilt1 atagr 0ykust varhgi, ailesel atopi

oykusu, pozitif prick testi, yiksek IgE duzeyi ve akciger fonksiyon testlerinde obstruktif
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tipte bozukluk ve reversibilite, astma bronsiale tanisi icin kullanilan kriterlerdi.

Bes yas Uzeri uyum saglayabilen ¢ocuklarda solunum fonksiyon testi yapildi.
Test sirasinda hastalar oturur pozisyondayd: ve plastik bir mandalla burun kapatilarak
burundan soluk alip vermesi engellendi.Hastalar, cihazin ucunda bulunan ve sadece
kendisinin kullanacag: tek kullanimlik karton bir agizliktan gayet rahat bir sekilde
agizdan nefes alip veriyordu.Testi yapan teknisyen hastaya ¢ok derin nefes almasmni
,cok hizli ve sonuna kadar nefes vermesini ya da kisa bir stre nefesini tutmasini
isteyerek test manevralarini yaptirdi. Testin sonucu bu manevralar tamamlandiktan sonra
alind1 ve sonucglar yorumlandi.Yapilan solunum fonksiyon testinde, spirometri cihazi
(ZAN 100 FLOWHANDY) kullanilarak 6lcilen FVC, FEV1, PEF ve FEF25-75
parametreleri kaydedildi, degerler yasa ve boya gore beklenenin ytzdesi olarak ifade
edildi. FEV1>80, FVC>80, FEV1/FVC>80, FEF25-75>80 normal degerler olarak
kabul edildi.

Primer siliyer diskinezi tanis1 oncelikle sakkarin testi ile dislanmis olup
tekrarlayan sinuzit ve/veya otit oykusu ile ailede benzer Oyku varligi da dikkatle
sorgulandi. Primer silier diskinezi kesin tanisi nazal biyopsi materyalinin elektron
mikroskobuyla incelenmesiyle konmustur. Kartagener sendromu igin tani kriterlerimiz;
situs inversus, kronik sinuzit ve bronsektazi birlikteligi idi.

Immiin yetmezlik tanis1 European Society of Immunodeficiency (ESID)
kriterlerine gore konuldu. Serum immunoglobulin (IgG, A ve M) diizeylerinden en az
bir veya ikisinin yasa gére normal degerlerin 2 SD’un altinda olmasi, izohemaglutinin
titresinin  yoklugu ve/veya pnomokok antikor yanitinin distklagi ile diger

hipogammaglobulinemi nedenlerinin ekarte edilmesi tanida esas alind1.

3.2.Laboratuvar Yontemleri

Tam kan saymu igin 1-2 ml EDTA’h tipe alinan kan Beckman Coulter (LH-
750) makinesinde ¢alisildi.

CRP duzeyi Olcumu Nephelometer 100 cihazi (Dade Behring Marburg-
Germany) kullanilarak, immunofelometrik metot ile ¢alisildi. CRP diizeyinin <5.0 mg/L
olmas1 normal kabul edildi.

Eritrosit sedimentasyon hizi igin, igerisinde %3.8’lik sodyum sitrattan 0.2 ml

bulunan plastik bir tiipe 0.8 ml ventz kan eklendi ve karistirilarak, 2.5 mm ¢apinda 150
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mm boyundaki cam sedimantasyon pipetine cekildi. Altmisinci dakikadaki ¢cokme
dizeyleri isaretli kistmdan okunarak ¢okme hizi saptandi.

Kan kalturt icin 3 ml kan peds plus/F hemokultir siselerine inokile edildi ve
BACTEC (9240 Becton- Dickinson, USA) otomatize kan kultur sistemine yerlestirildi.
Ureyen mikroorganizmalarin identifikasyonu ve antibiyotik hassasiyet testleri VITEK 2,
Biomerieux, France otomatize sistemde MIC/ID panelleri kullanilarak yapildi. Uremeler
kalitatif olarak degerlendirildi.

3.3.Radyolojik Yontemler

Calismaya dahil edilen tim hastalarin hastaneye basvuru sirasinda posterior-
anterior akciger grafisi ve yuksek ¢ozlndrliklt bilgisayarli tomografisi ¢ekildi. Tlim
grafiler hastalarin klinik 6zelliklerini bilmeyen radyoloji uzmani tarafindan yorumlandi.
Posterior-anterior akciger grafisi bulgulari; hiler dolgunluk, konsolidasyon, infiltrasyon,
non spesifik dansite artis1 olarak siniflandirildi. Bilgisayarli tomografi bulgular: ise;

kistik, varrikdz, silendrik ve miks tip bronsektazi olarak siniflandirildi.

3.4.Tedavi YOntemleri

Hastalarin medikal tedavisi; balgamda artma, ates, klinikte bozulma ve akciger
grafisinde yeni infiltrasyonun oldugu eksarbasyon dénemlerinde uygun antibiyotik
kullanimini, g6gus fizyoterapisi, inhale steroidler ,hipertonik salin ve bronkodilatérlerin
kullanimin1 icermektedir.Bronkodilatorler,hastalarin mukus klirensini arttirmak ve
bronkodilatasyon yapmak icin gogus fizyoterapi 6ncesi ve ayrica hastalarda sik gorilen
asir1 duyarh solunum yollarinin tedavisine de destekleyici olmas: bakimindan verildi.
Inhale hipertonik salin kullanimi ile hava yolu hidrasyonu saglanmas: ve akabinde
gOgus fizyoterapisi uygulanarak purulan sekresyonlarin temizlenmesi amaglandi. GOgus
fizyoterapisi yontemleri; manuel perkisyon, vibrasyon ve Oksirme olarak hastalara
anlatildi ve uygulandi.

Kistik fibrozisli hastalarda kullanilan dornaz alfa ,aerosol seklinde, 2,5 ml iginde
2,5 mg etken madde bulunan bir solisyon olup ve sadece 6zel jet nebulizatorlerle
kullanildig1 hastalara uygulamal: sekilde gosterildi. Dornaz alfanin gunde bir defa ve
fizyoterapiden bir saat 6nce uygulanmas: gerektigi calismaya dahil edilen kistik fibrozis

hastalarina anlatildi.
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3.5. Istatistiksel Analiz

Verilerin analizinde SPSS 18.0 istatistik paket programi kullanildi. Yas,
solunum sayisi, laboratuvar degerleri gibi surekli degiskenler icin ortalama, standart
sapma, medyan, alt sinir ve Ust smir 6zet Olgitleri verildi. Bu degiskenlerin gruplarda
karsilastirilmasinda gosterdikleri dagilima gore; Normal dagilimsa bagimsiz gruplarda t
testi veya tek yonli varyans analizi, normal dagilim degilse Mann Whitney U testi veya
Kruskal Wallis testi kullanild.

Cinsiyet, fizik muayene bulgular: gibi kategorik degiskenleri igin say1 ve yuzde
Ozet Olcutleri verildi. Bunlarin gruplarda karsilastirilmasinda ki kare test istatistigi

kullanildi. TUm analizlerde istatistiksel dnem duizeyi 0.05 alind.
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4. BULGULAR

Hastanemiz gocuk gogus hastaliklart polikliniginde 2011-2015 yillar: arasinda
izlenen ve yas1 2-17 yil (24-204 ay) arasinda olan 96 hasta retrospektif olarak
degerlendirildi.
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Sekil 3: Bronsektazili hastalarin cinsiyete gore dagilimlar:

Olgularin %51 erkek, %49’u kiz olup, tan: yaslari ortalamasi 11,03 £3,59 yil
olarak bulundu (Sekil 3).

Yapmis oldugumuz bu calismada hastalarimizin soy ge¢misleri irdelendiginde
calisma kapsamina aldigimiz hastalarin %33,3’Unin anne ile baba arasinda akrabalik
bulundugu goruldi. Erkek hastalarimiz %55.9°’unda, kiz hastalarimizin %41.9’unda
anne ile baba arasinda akrabalik oldugu goruldi. Anne ile baba akrabalig: bakimindan,
erkek ve kiz hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p=0.324 )
(Sekil 4).
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merkek mkiz

akrahaolan akrahaolmayan

Sekil 4: Bronsektazili hastalarin cinsiyete gére akrabalik oranlar:

Hastalarin dosya kayitlarmi irdeledigimizde, ailesinde benzer hastalik dykisu
bulunanlarin oran1 %14,evinde sigara icilenlerin orant %23 hastalarin bagisiklanma
durumu sorgulandiginda %26 oraninda hastalarin tam asili oldugu tesbit edildi (Tablo
5).

Tablo 5: Brongektazili hastalarin demografik 6zellikleri

n %

Anne-baba akrabahg: 32 33.3

Ailede benzer hastahk oykust | 13 14

Evinde sigara igilen 22 23

Asilama 25 26

Hastalarmmizin ikamet ettigi yerlesim bolgesine gore sorgulama yaptigimizda
%57 “si sehirde,%43’0 kirsal bolgede yasamaktayd (Sekil 5).
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M Sehir  mKirsal

Sekil 5: Brongektazili hastalarin yerlesim bolgesi

Hastalarimizin tani yasi1 ortalamasi 11,03£3,59 yil (2 yil-17 yil) idi.67

hastamizin gesitli respiratuvar semptomlarla hastaneye yatislari olmustur ve yatis sayisi
ortalamas: 3,04+2,93 (1-16 kez). Yatis siresi ortalama 7,26+£3,60 (2 gun-14 gun)

bulundu (Tablo 6).

Hastaneye yatan hastalarimizin yatis mevsimlerine baktigimizda %57°si (n=38)
kis mevsiminde, %22’si (n=15) ilkbahar mevsiminde, %15’i (n=10) sonbaharda, %6°’s1

(n=4) ise yaz mevsiminde yatmis oldug: goruldi (Sekil 6).

Tablo 6: Bronsektazili hastalarin tani yasi, yatis sayilar: ve yatis sureleri

n Ortalama £SD | Minimum | Maksimum
Tam yasi(yil) 96 11,03+3,59 2 17
Oykuideki yatis 67 3,04+2,93 1 16
sayisi(kac defa
yatis1 olmus)
Yatis suresi(gtin) | 67 7,26%3,60 2 14
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Sekil 6: Bronsektazili hastalarin hastaneye yatis mevsimi

Yapmis oldugumuz calismada hastalarin yatis yerine baktigimizda; hastaneye
yatan 67 hastanin %12’si (n=8) yogun bakimda,%88’i(n=59) ise serviste yatisi1 oldugu
goruldi (Sekil 7).

M servis  Myogun bakim

Sekil 7: Bronsektazili hastalarin yatis yeri

Hastalarin hepsinden akciger grafisi ve BT istenmisti, hastalarin timinde BE
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kesin tanis1 BT ile konmustu. Brongektazi tanisi alan hastalarimizin YRBT sonuglarmi

karsilastirdigimizda hastalarmizin %14,6’s1 (n=14) kistik bronsektazili,%15,6’s1 (n=15)
varrikdz bronsektazi, hastalarin %43,8’i (n=42) silendrik bronsektazi, %26’s1 (n=25)

miks tip bronsektazi olarak saptand: (Tablo7).

Tablo 7:BE’li hastalarin tomografi bulgular1

n
Kistik 14
Varrikoz 15
Silendrik 42
Miks tip 25

Bronsektazi nedeniyle izlenen hastalardan %210’una(n=10) cerrahi operasyon

yapilmis olup bunlarin %9’una (n=9) lobektomi,%1’ine (n=1) ise pndmonektomi

yapilmis oldugu tesbit saptand: (Sekil 8).

pndmonektomi
10%

Sekil 8: BE’li gocuklara uygulanan cerrahi yontemler

Opere olan hastalarimizin etyolojilerine baktigimizda 1 hastada kistik fibrozis,1

hastanin da primer silier diskinezi oldugu tesbit edildi.8 hastamizda bronsektazinin
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nedeni saptanamamustir.

Opere olan ve olmayan hastalarimizin solunum fonksiyon testlerinden FEV1
degerlerini karsilastirdigimizda; cerrahi yapilan hastalarimizin FEV1 ortalamasi1 %
51,13 £9,77,cerrahi yapilmayan hastalarin % 67,95 +25,15 bulunmustur. Cerrahi olan
ve olmayan hastalarin FEV1 degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
saptanmamistir (p=0,066).Calismamizda opere olan hastalarin yatis sayist ortalamasi
2,50£1,69 iken, opere olmayan hastalarimizin ortalamas: 3,12+3,06 bulunmustur.
Cerrahi olan ve olmayan hastalarin yatis sayilar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
farklilik bulunmamistir (p=0,580).Cerrahi olan ve olmayan hastalarimizin yatis
strelerine baktigimizda; cerrahi olan hastalarimizin yatis siiresi ortalamas: 6,25+2,81
,cerrahi olmayan hastalarimizda 7,40+3,69 bulunmustur. Yatis sureleri arasinda

istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamistir(p=0,403) (Tablo 8).

Tablo 8:Cerrahi yapilan ve yapilmayan hastalarin FEV1,yatis sayis1 ve yatis sureleri

bulgular
Cerrahi n |Ortalama [Standart p
deviasyon
Cerrahi olan 8
FEV1 51,13 |9,77 0,066
Cerrahi 63|67,95 25,15
olmayan
Cerrahi olan 8 2,50 1,69
Oykiideki yatis sayisi 0,580
(kac defa yattign) Cerrahi 593,12 3,06
olmayan
Cerrahi olan 8 16,25 2,81
Yatis suresi(kag gun Cerrahi 587,40 3,69 0,403
yattigi) olmayan
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Hastalarin dosya kayitlarinda takipte yapilan laboratuvar incelemelerine
ulasildi.Hastalarimizin beyaz kire degeri 11,42+5,27 K/uL (3,45-38,59),hemoglobin
degeri 12,95+1,42 g/dL (8,60-16,50),hematokrit degeri % 38,85+4,15 (27,00-
50,2),platelet degeri 339,98+98,34 K/uL (80,50-625,00),n6trofil degerleri 12,41+2,98
NULL (0,14-31,19), lenfosit degerleri 3,86+2,81 NULL (0,62-5,69),ortalama trombosit
hacmi 7,37+1,44 fL (4,66-10,60),eritrosit dagilim genisligi % 17,28+2,48(10,10-24,80)
tesbit edildi.

Hastalarrmizin  bakilan akut faz reaktan bulgularinda sedimentasyon
16,64+15,04 mm/saaat (1-70) ,CRP degeri 2,66+£0,45 mg/dL (0,02-22,90) tesbit edildi
(Tablo 9).

Tablo 9: Bronsektazili hastalarin hemogram, sedimentasyon ve CRP bulgular:

N Minimum | Maksimum | Ortalama | Standart
sapma
WBC(K/uL) 90 |[3/45 38,59 11,42 5,27
Hemoglobin(Hgb)(g/dL) | 90 | 8,60 16,50 12,95 1,42
Hematokrit(Hct)(%) 90 | 27,00 50,20 38,85 4,15
Trombosit(PIt)(K/uL) 90 |80,50 625,00 339,98 98,34
Notrofil(Neu)(NULL) 90 |[0,14 31,19 12,41 2,98
Lenfosit(Lenf)(NULL) 90 |0,62 5,69 3,86 2,81
MPV(fL) 90 |4,66 10,60 7,37 1,44
RDW!/(%0) 89 |10,10 24,80 17,28 2,48
Sedimentasyon(mm/saat) | 47 |1 70 16,64 15,04
CRP(mg/dL) 83 (0,02 22,90 2,66 4,56

Hastalarimizin imminglobulin dizeylerine baktigimizda IgA 225,23 +152,36
mg/dL (41,2-887,00),1gG duzeyi 1461,60+646,59 mg/dL (194-3780),IgM dizeyi
140,03+£79,10 mg/dL (52,70-364,00),IgE duzeyi 222,04+374,57 1U/mL (1,83-2181,00)
tesbit edildi (Tablo 10).
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Tablo 10: Bronsektazili hastalarin immiinglobulin bulgular:

n Minimum | Maksimum | Ortalama | Standart
sapma
IgA(mg/dL) |49 |41,2 887,00 225,23 152,36
IgG(mg/dL) | 58 | 194 3780 1461,60 646,59
IgM(mg/dL) | 52 | 52,70 364,00 140,03 79,10
IgE(IU/mL) |70 [1,83 2181,00 222,04 374,57

Immiinglobulin diizeyleri incelendiginde Ig G %5, Ig M %4, Ig A %2 hastada
dustk olarak saptandi. Hastalarin 1’inde IgG ve IgM dusuklugi, 1’inde IgA ve IgM
dustiklugii,2’sinde 1gG, 1gA, IgM dustkligil birlikte g6zlenmekteydi. immiinglobiilin
dizeylerinin (1gG, A, M) yasa gore normal smirlarmin 2 SD’nin altinda olmas: dustk
kabul edildi. 7 hastada IgE yiksekligi saptand:.

Hasta dosya verilerinden 75 olgunun takipte yapilan solunum fonksiyon test
(SFT) sonuclarina ulasildi. Hastalarin yapilan solunum fonksiyon testinde FVC
ortalamas: % 64,24+22 86 (15-118), FEV1 ortalamas: % 66,06+24,46 (17-119), FEF25-
75 ortalamas: % 65,68+35,84 (9-206) ve FEV1/FVC ortalamas: % 100,82+16,11 (54-
163) olarak bulundu (Tablo 11).

Tablo 11:Bronsektazili hastalarin solunum fonksiyon testleri

n OrtxSD(%0) Minimum | Maksimum
FEV1 71 66,06+24,46 17 119
FvC 74 64,24+22,86 15 118
FEV1/FVC 71 100,82+16,11 o4 163
FEF25-75 75 65,68+35,84 9 206

FEV1/FVC<80 ise obstriktif, FEV1/FVC>80 ise restriktif olarak kabul edildi.
Basvuru aninda yapilan SFT’de hastalarin 28’inde restriktif patern; 9’unda ise obstriktif
patern saptandi. 14 hastanin SFT’si normaldi. FEVV1<80 hastalarin 49‘unda, FVVC<80

42



hastalarin 57’sinde ve FEF25-75<80 hastalarin 49’unda saptandi.

BE‘li 96 cocugun altta yatan nedenleri arastirildiginda 21 tanesi gegirilmis
pnomoni, 14’0 kistik fibrozis, 8’1 primer silier diskinezi, 2’si astim, 3’u tlberklloz,4
tanesi ise immin yetmezlik olarak bulundu.44 hastada etyoloji saptanamadi ve idiopatik
kabul edildi.(Tablo-12).

Etyolojide en sik etkenler enfeksiyonlar ve kistik fibrozis gorilmektedir. PSD ve
KF birlikte, etyolojinin %23’lnd olusturmaktadir. Ancak gecirilmis pndmonilerle ve
tiberkilozu da enfeksiyonlar grubunda toplarsak %25’lik oranla etyolojik faktorler
arasinda birinci sirayr almaktadir. Primer silier diskinezili hastalarin 7°si kartagener

sendromu idi.

Tablo 12: BE‘li Cocuklarin Etyoloji Dagilimi

n %
Enfeksiyonlar 24 26
-gecirilmis pnémoni 21 23
-tuberkiloz 3 3
Kistik fibrozis 14 14,5
Astim 2 2
Primer silier diskinezi 8 8,3
Immiin yetmezlik 4 4,1

Kistik fibrozis tanili 14 hastanin 5’inde (%35),4 immin yetmezlikli hastanin
2’sinde(%50), primer silier diskinezili 8 hastanin 3’(inde (%37) anne-baba akrabalig:
mevcuttu.

Eslik eden hastaliklar agisindan bakildiginda 1 hastamiz  ITP(immiin
trombositopenik purpura) idi. 4 hastada santral sinir sistemi patolojisi vardi. 10 hastada
kardiak patoloji saptands; bunlardan 7’si dekstrokardi, 3’u atrial septal defektli idi.

Brongektaziye neden olan hastaliklarin FEV1,yatis sayis1 ve yatis surelerini
karsilastirdigimizda; kistik fibrozis hastalarinin FEV1 ortalamas: % 67,30£29,50,immin
yetmezlikli hastalarimizin FEV1 ortalamas: % 52,33+4,16,PSD’ li hastalarimizin FEV1
ortalamas: 67,71+16,32, enfeksiyon nedenli bronsektazili hastalarin FEV1 ortalamasi
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63,82+27,22,astiml:  hastalarin FEV1 ortalamasi % 39,00+9,89 bulunmustur.
Brongektaziye neden olan hastaliklarin FEV1 ortalamalari arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir fark bulunmamistir (p=0,577).Etyolojik olarak saptanan hastaliklarin yatis
sayilarmi karsilagtirdigimizda; Kistik fibrozisli hastalarimizin yatis sayisi ortalamasi
3,82+2,92, enfeksiyon nedenli BE’li hastalarimizin  yatis sayist ortalamasi
3,52£3,57,immun yetmezlikli hastalarimizin yatis sayisi ortalamasi 2,00+1,00,PSD’li
hastalarimizin yatis sayis1 ortalamasina baktigimizda 3,50+2,51 olarak bulunmustur. BE
etyolojisinde yer alan hastaliklarin yatis sayis1 ortalamalar: arasinda istatistiksel olarak
anlamli ~ bir  fark  bulunmamistir  (p=0,383).Hastalarimizin  yatis  sUrelerini
karsilastirdigimizda; kistik fibrozisli hastalarimizin yatis stresi ortalamas: 8,91+3,83,
enfeksiyon nedenli BE’li hastalarimizin yatis stresi ortalamasi 8,83£3,25, immiin
yetmezlikli hastalarimizin yatis stresi ortalamas: 3,67+2,08, PSD’li hastalarin yatis
sayis1 ortalamas: 6,50+3,41 bulunmustur. BE etyolojisinde yer alan hastaliklarin yatis
suresi ortalamalar: arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (p=0,800)
(Tablo13).
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Tablo 13:BE etyolojisindeki hastaliklarin FEV1,yatis sayis1 ve yatis siresi bulgular:

n |ortalama |Standart p
deviasyon

Kistik fibrozis 10/67,30 29,50

Enfeksiyonlar 17163,82 27,22

Immiin yetmezlik |3 |52,33 4,16 0,577
FEVI Astim 2 (39,00 |9,89

Primer silier 7 167,71 16,32

diskinezi

Kistik fibrozis 113,82

Enfeksiyonlar 173,52 3,57
Oykiideki yatis fmmiin yetmezlik |3 [2,00 1,00 0.383
sayisi(kag defa yattig) [ Astim 1 13,00

Primer silier 4 13,50 2,51

diskinezi

Kistik fibrozis 118,91

Enfeksiyonlar 178,83 3,25
Yatis suresi(kag giin Immiin yetmezlik |3 |3,67 2,08 0.800
yattigr) Astim 1 12,00

Primer silier 4 16,50 3,41

diskinezi

96 bronsektazi olgumuzun takiplerinde yapilan balgam kulttri 6rneklemesinde
16 sinda dreme olmustur(%13).Bunlardan 6’ sinda P. aeruginosa,7 tanesinde
S.pneumoniae,3 ‘Unde ise Klebsiella pneumonia tiremis oldugu tesbit edildi (Sekil 9).

Balgaminda S. pneumoniae (reyen hastalarin 2’si PSD idi. P. aeruginosa
ureyenlerin 4’0 KF,1’i enfeksiyonlara bagli bronsektazi grubundaydi. Balgaminda
K.pneumonia ureyen hastalarin 2’si PSD idi.
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mP. Aeruginosa  mS.Pneumoniae  mKlehsiella pneumonia

Sekil 9:BE’li hastalarin balgam kdltiir sonuglar:
Hastalarimizin yapilan fizik muayene sonucu, akciger dinleme bulgularinda
%39,5 hastada krepitan ral, %28’inde sekretuar ral, %45,8’inde ronkus, %11,4 ‘iGnde

solunum seslerinde azalma, % 4,1’inde ise frotman tesbit edildi (Tablo 14).

Tablo 14:Brongektazili hastalarin akciger dinleme sesleri bulgular:

n %
Krepitan ral 38 39,5
Sekretuvar ral 27 28
Ronkus 44 45,8
Solunum sesleri azligi 11 11,4
Frotman 4 41

Yapmis oldugumuz galismada, bronsektazi nedeniyle takip ettigimiz hastalarin
cekilen posterior-anterior akciger grafilerini degerlendirdigimizde; grafilerinde kronik
degisiklikler ya da bronsektaziye ait lezyonlar gozlendi. Hastalarin %57,2’sinde
konsolide alan, %84,3’lnde infiltrasyon, %61,4’ tinde hiler dolgunluk, %29,1’ inde non

spesifik dansite artig1 goruldi (Tablo 15).
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Tablo 15:Brongektazili hastalarin PA-AC grafisi bulgulart

n %
Konsolide alan 55 57,2
Non spesifik dansite artisi 28 29,1
Infiltrasyon 81 |84,3
Hiler dolgunluk 59 61,4

Hastalarimizin tani aldiktan sonra tedaviye uyumlarina bakildiginda son bir ayda
antibiyotik almis olan hastalarimizin oran1 %57,2, inhaler steroid alan %71,8, inhaler
bronkodilator alan %77 ve hastalarimizdan inhaler hipertonik salin kullanan %7,2
oldugu goruldi. Gogus fizyoterapisi yapan hastalarimizin orant %27 ve dornaz alfa
kullanan hastamiz % 15,6 oldugu tesbit edildi (Tablo 16).

Bronsektazi tanisi almis olan 14 tane kistik fibrozis hastamiz dornaz alfa

kullanmaktayd:.

Tablo 16: Bronsektazi hastalarinda tedavi bulgular:

n %
Son bir ayda antibiyotik kullanan | 55 57,2
Inhaler steroid 69 |718
Inhaler bronkodilatér 4|77
Hipertonik salin 7 7,2
Gogus fizyoterapisi 25 27
Dornaz alfa 14 15,6

Dosya kayitlarindan 96 hastanin son basvurularindaki kilo ve boy 0Ol¢uim
verilerine ulasildi, 10 hastanin (%10,4) boyu, 28 hastanin (%29,1) vicut agirhg: ¢
persentilin altinda bulundu (Tablo 17).
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Tablo 17: Brongektazili hastalarin boy-kilo bulgular:

n %
Boy kisaligi(<3p) 10 10,4
Kilo azligi(<3p) 28 29,1
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5. TARTISMA

Brongektazi, brons duvarinin anormal kalici genislemesi ile gorilen kronik
enflamatuar bir hastaliktir. Gelismekte olan tlkelerde yaklasik her 10.000 kiside 10-50
bronsektazi hastasina rastlanmakla beraber insidans ve prevalansi hakkinda ¢ok net
bilgiler yoktur (13).Bu ¢alismada, gocuk gdgus hastaliklar: poliklinigimizde bronsektazi
tanis1 almis 96 hastanin klinik, demografik ve radyolojik bulgular1 degerlendirilmistir.
Bu ¢alismadaki olgularin %511 erkek, %49’u kiz idi. Literatiire bakildiginda,Gercek ve
arkadaslarinin cahsmasinda %60 erkek, %40 kiz, Karadag ve arkadaslarinin
calismasinda %50,5 erkek, %49,5 kiz, Inal ve arkadaslarmin ¢alismasinda %51 erkek
%49 kiz gibi farkli oranlar mevcuttur. Eastham ve arkadaslarinin 93 hasta ile yaptiklari
calismada erkek kiz orami 2:1 idi ve daha belirgin bir erkek cinsiyet hakimiyeti
mevcuttu (7, 24, 81, 109). Bizim ¢ahsmamizda da erkek cinsiyet kiz cinsiyete oranla
biraz daha yuksektir.

Calisma grubumuzda bronsektazinin tam yasi ortalamas: 11,03 +3,59 il
(median yas 12) olup literatiirde daha 6nce bildirilen yayinlara kiyasla yiiksek bulundu.
Munro ve arkadaslarmin calismasinda tani anindaki median yas 7,3, Eastham ve
arkadaslarmin calismasinda 7,2, Twiss ve arkadaslarmin calismasinda 5,2 olarak
bildirilmistir (16, 17, 24, 110, 111). Ulkemizde inal ve arkadaslarmin yaptig1 cahsmada
bronsektazi tan1 yas1 dokuz yas civari, Dogru ve arkadaslarinin ¢alismasinda da 8 yas
civari olarak bildirilmistir (109).

Organizmanin nitrisyonel durumu solunum sistemi fonksiyonlarini etkileyip
solunum yetmezliginin nedeni veya yetersizligi arttirict bir faktoér olarak ortaya
cikabilirken, solunum sistemi hastaliklarmin kendisi de malnitrisyona sebep olabilir
(112). Kronik akciger hastaligi olanlarda malnutrisyon gelismesine sebep olan
patofizyolojik mekanizma; gastrointestinal sistem disfonksiyonu, uygun olmayan gida
almi, oksijen tuketimini azaltarak solunum icin harcanan gicti en aza indirmeyi
saglayan adaptif mekanizmalar, bozulmus kardiyak fonksiyon ve hipermetabolik
durumu icermektedir. Malnutrisyonun torakopulmoner fonksiyon Uzerine etkileri;
respiratuar kas fonksiyonlarinda bozulma, ventilatuvar kontroliin degismesi, pulmoner
enfeksiyon riskinin artmasi ve akciger parankiminde yapisal degisimleri kapsar.

Calismamizda hastalarimizin son kontrollerinde 10 hastanin (%10,4) boyu, 28 hastanin
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(%29,1) viicut agirlig: tc persentilin altinda bulundu. Inal ve arkadaslarinin yaptiklar:
caligmada 55 non-KF BE’li ¢ocuk hastanin 12’sinin (%21.8) boyu ve 18’inin (%32.7)
vucut agirhigi bes persentilin altinda bulunmustur (109).Gercek ve arkadaslarmnin
caligmasinda da hastalarin 8’inde (%16) bluyume geriligi (agirhk ve boy olctimleri 3
persantilin altinda) saptanmistir (81). Dogru ve arkadaslari ise %46.1 hastanin tani
aldiklari zaman malnutre oldugunu saptamistir (113). Bu bulgulara zit olarak Bastardo
ve arkadaslart KF dis1 BE‘li hastalarda antropometrik parametrelerin normal oldugunu
bildirmistir (114).

Calismamizda akraba evliligi 32 hastada (%33) saptanmis olup oldukca yuksek
bir orandir ve bu da etyolojide immin yetmezlikler ve PSD gibi otozomal resesif gecisli
hastaliklarin bir nedenidir. 13 hastada da (%214) ailede benzer hastalik oldugu
gortilmustir. Anne-baba akrabaligi olan hastalarimiza bakildiginda 11 hastamiz
idiyopatik bronsektazi grubundayken, Kistik fibrozis tanili hastalarin %35'i, immin
yetmezlikli hastalarin %50'si, primer silier diskinezili hastalarin %37 'sinde anne-baba
akrabaligi mevcuttu. Karadag ve arkadaslarmin calismasinda anne-baba akrabalig:
%42,6 iken ailede benzer hastahk Oykisu de %14,7 olup calismamizla benzerlik
gostermektedir (7). inal ve arkadaslarmin ¢alismasinda da anne-baba akrabahig: %52,7
olarak bulunmustur (109). Bu yiksek oran, nedeni belli olmayan bronsektazilerin
zemininde olas:t bir kalitimsal nedeni distindirmekte olup daha ayrintili ¢alismalara
ihtiyag vardir.

Brongektazili tum cocuk hastalar altta yatan bir neden agisindan arastirilmasi
gerekmektedir.Brongektazi, kistik fibrozis, enfeksiyonlar, aspirasyon sendromlari,
yabanci cisim, astim, primer silier diskinezi, immin yetmezlikler ve gelisimsel
anomaliler gibi bircok nedene ve hastaliga ikincil olarak gelisebilen bir kliniko-
patolojik durumdur (115). Literature bakildiginda bronsektazilerin buyik kismini
idiyopatik vakalarin olusturdugu goérilmektedir. Ulkemizden Karakog ve arkadaslarmin
caligmasinda hastalarin ancak %40’inda etyoloji tesbit edilebilmistir (30). Dogru ve
arkadaslarmin cahsmasinda olgularin %51’inde, inal ve arkadaslarmin calismasinda
%69,1’inde, Karadag ve arkadaslarmin ¢alismasinda ise olgularin %62,2’sinde etyoloji
belirlenebilmistir (7, 109, 113). Yeni Zelanda’da yapilan bir ¢alismada ise ¢ocuklarin
%50’sinde bronsektazi etyolojisi aydinlatilamamistir  (116). Kore’den Kim ve

arkadaslarmin calismasinda hastalarin %85,8’inde, Ingiltere’den Li ve arkadaslarmin
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yaptig1 caligmada da hastalarin %74,2’sinde etyoloji saptanmistir (117, 118). Bizim
calisgmamizda da bronsektazi vakalarimin % 45,8’i idiyopatik kabul edilmistir.
Hastalarimizin %54,2’sinde etyoloji saptanmstir ve ¢alismamizda etyolojisi saptabilen
bronsektaziler icinde en sik enfeksiyonlar (%25, n=24) ve kistik fibrozis(%14,5, n=14)
gorulmekteydi.immin yetmezliklerin orani ise %4 bulunmustur. Hastalarimiza immiin
yetmezlik agisindan tam kan ve Ig diizeylerine bakilmistir.

Immiinglobulin diizeyleri incelendiginde %5 hastada IgG diisiikliigii,%4 hastada
IgM dusikligi,%?2 hastada ise IgA dusik olarak saptandi. Karadag ve arkadaslarinin
caligmasinda immdin yetmezlikler i¢inde en sik 1gG disuklugi (%9) ve ikinci siklhikta da
19G subgrup eksiklikleri (% 4,5) saptanmustir (7). Turkiye‘de immun-yetmezlik sonrasi
bronsektazi vakalar1 %15-%20 olarak bildirilmistir. Inal ve arkadaslarinin calismasinda
etyolojisi saptanan bronsektaziler arasinda birinci sirada %20’lik bir oran ile immin
yetmezlikler bildirilmistir. Karadag ve arkadaslarinin c¢alismasinda ise immin
yetmezliklerin %15,3’lik oranla ikinci sirada bronsektazi etyolojisinde yer aldigi
bildirilmistir (7,109,113) . Kim ve arkadaslarinin calismasinda immin yetmezlikler
etyolojide %8,6, Eastham ve arkadaslarinin ¢alismasinda ise ikinci sirada olup olgularin
%21’ini olusturmaktadir (24,118). Calismamizda enfeksiyonlar ve kistik fibrozisten
sonra Uctinct sirada primer silier diskinezi (% 8,3) etyolojide suclamaktaydi. Primer
silier diskinezilerin de 7’si Kartagener sendromu olup situs inversus totalisi vard: ve bu
da tanimiz1 Kolaylastiriyordu.Turkiye‘deki diger caligmalara bakildiginda PSD orani
Dogru ve arkadaslarmin calismasinda %6, Inal ve arkadaslarimin calismasinda %16,4
olarak bildirilmistir (109, 113).

Li ve arkadaslarimin Londra’da 136 non-KF bronsektazili hasta (zerinde
yaptiklar1 calismada %14,7, Kim ve arkadaslarmin Kore’den yaptiklari ¢caligmada ise
%4,3 oraninda primer silier diskinezi saptandigi bildirilmistir (117, 118).

Ulkemizde vyapilan cahsmalarda nedeni aydinlatilabilen bronsektazilerin
etyolojisinde en sik olarak enfeksiyon bildirilmektedir (7, 23, 30, 113). Spesifik olan ve
olmayan enfeksiyon, Dogru ve arkadaslarmin cahsmasinda %33 oraninda sorumlu
gorunurken, Karakog ve arkadaslarinin ¢alismasinda %34.8 oraninda sorumlu bulunmus
ve Ozellikle de tiberkuloza bagli bronsektazilerin sikligi Gzerinde durulmustur (23,
113). Ancak inal ve arkadaslarinin (2009) daha yakin bir tarihte yaptiklari1 cahsmada

postenfekiyoz bronsektazi orani %16,4 olarak bildirilmistir (109). Bizim ¢alismamizda
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hastalarin %21,8’1 gecirilmis pndmonidir. Tuberkiloz da eklendiginde bu oran %25’e
cikmaktadir. Bununla beraber ilkemizde giderek artan asilanma oranina ve pnomokok
ve influenza asilarmin bronsektazi hastalarina daha yaygin olarak yapilmasina bagh
2001 yilinda Karakog¢ ve arkadaslarinin, 2005 yilinda da Dogru ve arkadaslarinin
yaptig1 calismalarla kiyaslandiginda postenfeksiydz vakalarin azaldigi dusuntlebilir.
Gergek ve arkadaslarinin ¢alismasinda ilk sirada gecirilmis pndmoni yer alirken bunu
%22 ile reaktif hava yolu hastaligi, %20 ile tiberkiloz, %8 ile GOR ve %6 ile KF’in
izledigi bildirilmektedir (81). Eastham ve arkadaslarinin 93 bronsektazili ¢ocuk
uzerinde yaptiklari ¢calismada da %30 tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, %21 immdan
yetmezlik veya immin supresyon, %9 bronsiolitis obliterans, %5 konjenital akciger
anomalileri etyolojide saptanmistir (24).

Kistik fibrozise bagli bronsektazi olan hastalarimiz poliklinigimize respiratuar
sikayetler ve tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu ile basvurmus olup bronsektazisi
saptanmis ve etyoloji arastirilirken KF tanisi almis hastalardan secilmistir. Buyiume
geriligi, ishal-kusma, elektrolit imbalans: gibi nedenlerle arastirilirken KF tanis1 almis
ve sonrasinda bronsektazi gelisen hastalar ¢alisma disinda brrakilmistir. Kistik fibrozis
tanisiyla hastanemize respiratuar semptomlarla bagvuran 14 hasta BE ve KF tanisi
almistir. Kistik fibrozisli bu 14 hastanin besinde anne-baba akrabaligi mevcuttu.

Hastalarin tumiinde BE kesin tanis1 YCBT veya BT ile konmustur. Glnimuzde
ince kesitli, ytksek ¢ozundrlikli BT, BE’nin tan1 ve yayginlhigmin degerlendirilmesinde
altin standart olarak bronkografinin yerini almistir (17, 24, 49, 119). Calhismamizda yer
alan tomografi bulgularmin timii yiksek ¢oziunurlikli BT’ye ait degildir. On tam
olarak brongektazi dislinllerek ya da akciger grafisinde kusku duyulan bronsektaziyi
gOstermek amaci ile BT istendiginde yuksek ¢ozindrltkli BT tercih edilmis, bunun
disinda kalan olgularda degisik solunum yolu patolojilerini distndiren sikayetlerinin
olmas1 nedeniyle toraks BT istenmistir. Bazi1 hastalarimiz da dis merkezde cekilmis
tomografileri ile hastanemize basvrmuslardir. Calismamizda hastalarimizin %44'linde
silendrik bronsektazi ,%15'inde Kistik bronsektazili, %15'inde varrikdz bronsektazi
geriye kalan %26 hastamizda miks tip bronsektazi tesbit edildi. Dagistan ve
arkadaslarmin bronsektazi tanisi alan 50 hastadan olusan ¢aligmada hastalarin tomografi
bulgularina gore siniflandirildiginda %48’inin silendirik, % 33’Unin kistik ve %

19’unun ise varikdz brongektazi tanisi aldigi bildirilmistir.(120). Tallice ve

52



arkadaslarinin  yapmis olduklar1 45 hastalik calismada vakalarin BT bulgular:
karsilastirildiginda %64,4 tbuler tip,%28,8 silendrik tip,%2 varrikdz,%1 miks tip
oldugu bildirilmistir (121).

Solunum fonksiyon testleri hastaligin agirlik derecesini gostermek icin ¢ok
hassas bir yontem degildir fakat hasta takibi acisindan 6nem tasir. BE’li hastalarin
cogunda, Ozellikle agir olmayan hastalarda obstriktif bozukluk gorilir, FEV1 (1.
saniyede zorlu ekspiryum hacmi) ve FVC (zorlu ekspiratuar kapasite) degerleri siklikla
dustktir. Agir hastalik derecelerinde parankimindeki yikimdan dolay: obstriktif ve
restriktif patern beraber gozlenir (8). Calismamizda yapilan SFT’de FEV1 ortalamasi %
71,85+ 26,17 (19-123), FVC Ortalamas1 % 64,24+22,86 (15-118) olarak bulundu.
Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda FEV1 ortalamas: %63,3+22,1, FVC ortalamasi
%67,3+23,1 idi. Cahsmamizda yapilan SFT’lerde hastalarin %37°sinde restriktif,
%12’sinde ise obstriktif tipteydi.

Mukus klirensinin ve savunma mekanizmalarinin zarar goérmesi sonucu
havayollarinda mikroorganizmalarin persistansi, kalict enflamatuar yanit ve ilerleyici
akciger hasarina yol agan kisir donguye sebep olabilir (122). Bunun bronsektazi
baslangicinin ve ilerlemesinin temeli oldugu distntlmektedir. Bu yuzden uygun
antibiyoterapi ve/veya anti-enflamatuar tedaviye baslayabilmek ve bu kisir donguyi
kirmak icin havayollarinin sitolojisini ve mikroorganizmalar1 iyi tanimak gerekir.
Pseudomonas gibi mikroorganizmalarin varligi bronsektazide yuksek morbiditeyle
iligkilidir (123). Cocuklarda brongektazide gorilen mikroorganizmalar tim dinyada
benzerlik gosterir. Cogu ¢alismada balgam veya balgamla beraber bronko-alveolar lavaj
stvisinda  mikrobiyolojik  dagilimlar  aragtirilmistir.  Eastham ve arkadaslarinin
caligmasinda en sik Hemophilus influenza ve Stretoptococcus pneumonia saptanmis,
Pseudomonas aeruginosa siklhigr %5 olarak bulunmustur (24). Calismamizda takiplere
gelen hastalarin %13’Unde balgam kilturiinde Ureme saptandi. En sik Ureyen g
mikroorganizma Streptococcus pneumonia (%7),Pseudomonas aeruginosa (%6),
klebsiella pneumonia (%3) idi. Balgaminda S. pneumoniae reyen hastalarin 2 si PSD
idi. P. aeruginosa ureyenlerin 4’4 KF,1’i enfeksiyonlara bagh bronsektazi grubundayd:.
Balgaminda K.pneumonia Ureyen hastalarin 2’si PSD idi. Cokugras ve arkadaslarmin
caligmasinda %3 hastada balgamda Pseudomonas aeruginosa kronik kolonizasyonu

tesbit edilmis olup bu hastalar da kistik fibrozisli olarak bildirilmistir. Balgamda en sik
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ureyen mikroorganizmalar ise Staphylococcus aureus (%12) ve Diplococcus
pneumoniae (%12) olarak bildirilmistir (29). Hare ve arkadaslarmin 45 Avusturalyali
bronsektazili ¢cocuk Uzerinde yaptiklari calismada, hastalarin BAL kultiriinde %47
oraninda Hemophilus influenza, %20 Moroxella catarrhalis, %18 oraninda da
Streptococcus pneumoniae Uretilmis. Hicbir hastada Pseudomonas aeruginosa
uretilmemis ve bunun sebebinin hastalarin yas ortalamasinin distik olmasindan
(ortalama yas 2,3 yil) ve BAL ile alinan kultirlerin balgam kdlttrlerinden ¢ok daha
sensitif olmasindan kaynaklandigimni ileri stirmuslerdir (124). Karadag ve arkadaslarinin
caligmasinda hastalarin balgaminda en sik Greyen mikroorganizmalar Hemophilus
influenzae (%38.5), Streptococcus pneumoniae (23%) ve Staphylococcus aureus
(%16.9) olarak bildirilmistir. Daha az siklikta da Pseudomonas aeruginosa (%10.8),
Moraxella catarrhalis (%6.2) ve Klebsiella pneumoniae (%4.6) saptanmistir (7).
Calismamizda Pseudomonas aeruginosa’nin birinci siklikta gorulmesi kistik fibrozisli
hastalarin da ¢aligmaya dahil edilmesinden kaynaklanmaktadir.

Bircok calismada birinci sirada etken patojen olarak gdsterilen Hemophilus
influenza calismamizda hicbir hastanin balgaminda Grememistir.(124) Bu da 2006
yilindan bu yana c¢ocuklara Hemophilus influenza asisinin rutin olarak yapiliyor
olmasina baglanmistir (125).

Gegen ylzyilin ortalarina dek cerrahi yaklasim BE tedavisindeki tek yontem
olarak disunalurdd. Ancak etkili medikal tedavi ile cerrahi girisim uygulanan hasta
sayis1 gln gectikce azalmaktadir (8). Erken donemde yakalanmis, silendirik, hatta
varrikoz brongektaziler postural drenaj, fizyoterapi ve antibiyotik profilaksisi altinda
medikal tedaviye iyi yanit verebilmektedir. Tedaviye yanit alinamayan, lokalize ve
kistik yapida bronsektaziler ise segment ya da lobektomiye gereksinme gdsterebilirler
(26). Calismamizda hastalarimizin %72’si diizenli inhale steroid tedavisi almaktaydi ve
%27°si duzenli gogls fizyoterapisi yapmaktayd:. Hastalarimizin %66's1 duzenli
kontrollerine gelmesine ragmen tedaviye uyumlarinin dustk oldugu gorildi. Tedaviye
uyumda en yuksek oran inhale bronkodilator(%77) kullaniminda idi. Hastalarimizin
10’u operasyon icin gogls cerrahisine yonlendirilmis ve 9 hastaya lobektomi 1 hastaya
da pnémonektomi uygulanmisti. Inal ve arkadaslarinin calismasinda 55 bronsektazili
hastadan 4’Une (%7,2) lobektomi yapildigi bildirilmistir (109). Cokugras ve

arkadaslarmin caligmasinda da 96 hastanin 15’ine (%16) lobektomi yapildig:
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bildirilmistir (29). Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda cerrahi tedavi oran1 %23,4
olarak bildirilmistir. Hastalarin %78,3’(ine de inhale steroid tedavisi verildigi bildirilmis
olup oranlar caligmamiza benzemektedir. Yurt disindan yapilan c¢alismalara
bakildiginda Kore’de Kim ve arkadaslarinin 92 bronsektazili cocuk zerinde yaptiklar:
caligmada hicbir hastaya cerrahi tedavi uygulanmadigni bildirmiglerdir (118). Banjar ve
arkadaslarinin 151 pediatrik bronsektazili hasta tzerinde yaptiklari ¢alismada cerrahi
tedavi oran %15,8 olarak bildirilmistir (126). Singleton ve arkadaslarmin ¢alismasinda
ise cerrahi tedavi %17 olarak bildirilmistir (22).

Son yillarda Hemophilus influenzae tip B gibi asilarin da rutin olarak yapiliyor
olmasi, bronsektazili hastalara pnomokok ve influenza asilarmin uygulanmasmin
artmasi, hastalarin bu mikroorganizmalarla enfekte olmasini azaltmakta ve iyi bir

fizyoterapi ile de yasam kalitesi ve sag kalim artmaktadir.
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6. SONUC

1- Calismamizda hastalarin anne ile baba akrabaligi, erkek hastalarimizin kizlara
gore daha fazla oldugu tesbit edildi. Istatistiksel agidan bir fark olmadig: gorild.

2- Hastalarimizi cinsiyetlerine gore karsilastirdigimizda, erkek olgularin kiz
hastalardan daha fazla oldugu tesbit edildi.istatiksel fark olmadig1 goraldu.

3-Yaptigimiz caligmada hastalarin yerlesim yerine gore baktigimizda sehir
merkezinde ikamet edenlerin, kirsalda ikamet edenlere gore daha fazla oldugu
goruldi.istatiksel fark olmadig: goriildi

4- Hastalarimizi1 yatis yerlerini karsilastirdigimizda; serviste yatanlarin yogun
bakimda yatanlara gore daha fazla oldugu tesbit edildi.istatiksel fark olmadig: gérild.

5- Hastalarimizin yatis mevsimlerine baktigimizda, kis ve ilkbahar mevsiminde
yatan hastalarin daha fazla oldugu tesbit edildi.istatiksel fark olmadig: gérildu.

6- Calismamizda hastalarimizin BT bulgularini karsilastirdigimizda, silendrik tip
bronsektazilerin diger tiplere gore daha fazla oldugu goriildi.istatiksel fark olmadig:
goéralda.

7- Brongektazili hastalarimizdan cerrahi olanlar1 karsilastirdigimizda, lobektomi
olanlarin pnodmonektomi olanlara gore fazla oldugu goriuldu.istatiksel fark olmadig:
goralda.

8- Cerrahi olan ve olmayan hastalarimizin  FEV1  degerlerini
karsilastirdigimizda, aralarinda istatiksel olarak anlaml: bir fark olmadig: tesbit edildi

9- Cerrahi vyapilan ve vyapilmayan hastalarimizin  yatis  sayilarini
karsilastirdigimizda, aralarinda istatistiksel olarak bir fark olmadigi gorildu.

10- Cerrahi olan ve olmayan hastalarimizin yatis sureleri karsilastirildi.
Aralarinda istatistiksel olarak anlaml: bir fark olmadig: tesbit edildi.

11- Calismamiz bronsektazi etyolojisinde ilk sirada halen enfeksiy6z nedenlerin
ve akraba evliligi ile iliskili otozomal resesif gecisli hastaliklarin etken oldugunu
gOstermesi bakimindan 6nemli oldugu tesbit edildi.

12- Yapmis oldugumuz ¢alismada bronsektaziye neden olan hastaliklarin FEV1
ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadig: goéralda.

13- BE etyolojisinde yer alan hastahklarin yatis sayis1 oralamalarini
karsilastirdigimizda, aralarinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadig: tesbit
edildi.
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14- Cahsmamizda, bronsektazi etyolojisinde yer alan hastaliklarin yatis siresi
ortalamalarina baktigimizda, aralarinda istatistiksel olarak anlaml: bir fark bulunmadig:
goéralda.
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