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OZET

DICLE SARGIN 1., Kistik fibrozis tamsiyla izlenen hastalarin ve ailelerinin
hastalikla ilgili bilgi diizeyleri ve tedaviye uyum oranlarimin arastirilmasi.
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar1 Uzmanhk
Tezi. Istanbul, 2011. Kistik fibrozis (KF), yogun tedaviler gerektiren kronik bir
hastaliktir. Tedavi uyumu hastaligin morbidite ve mortalitesi acisindan Snem
tagimaktadir. Uyumun arttirilabilmesi i¢in oncelikle uyumu etkileyen faktorler
aragtirtlmalidir. Bu calisma KF hastalarinin hastalikla ilgili bilgi diizeylerini
Olgmek, tedavi uyum oranlarini ve uyumu engelleyen faktorleri belirlemek icin
yapilmistir. Calismaya 1-21 yas arast 86 KF’li cocuk katildi. Cocuklarin ve
ailelerinin hastalikla ilgili bilgi diizeyleri (HBD) ile tedavi uyum oranlari yiizylize
yapilan standardize anketlerle Olciildii. Cocuklar hastalikla ilgili sorularin
%66,4’line dogru cevap verirken, ailelerde dogru oranm1 %70,7’ydi. Cocuklarin
HBD’nin cinsiyet, hastalik siddeti ve SES’ten etkilenmezken, yas (p<0,05) ve
takip siiresiyle arttig1 saptandi1 (p<0,01). Aile HBD’nin ise sadece SES ile iligkili
oldugu, SES ile beraber arttigi bulundu (p<0,01). Cocuklarin tedavi uyum
ortalamast %70,4, ailelerinki %77,3°ti. Cocuk uyumunun g¢ocuk cinsiyeti, yas,
takip siiresi, SES ve HBD’den etkilenmezken; tedaviden goriilen fayda, hastalik
siddeti (p<0,05) ve giinliik tedavi sayis1 artis1 (p<<0,01) ile arttig1 saptandi. Aile
uyumunun g¢ocugun cinsiyeti, hastalik siddeti, SES, HBD’den etkilenmedigi;
ancak ¢ocugun yasit ve takip siiresi arttik¢a aile uyumunun azaldigi gorildii
(p<0,01). Enzim tedavisine uyum diger tedavi sekillerine gore daha yiiksek
bulundu. Kistik fibrozlu hastalarin bilgi diizeyi ve tedaviye uyumlarini etkileyen
faktorler ¢cocuklarda ve ailelerinde ¢ok farkli 6zellikler gosterebildiginden takipte
bu degiskenlik dikkate alinmalidir.

Anahtar Kelimeler: Aile, bilgi, cocuk, KF, uyum
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ABSTRACT

DICLE SARGIN 1., Evaluation of Disease Knowledge and Treatment
Compliance Rates in Children With Cystic Fibrosis and Their Parents.
Marmara University Faculty of Medicine, Thesis in Pediatrics. istanbul,2011.
Cystic fibrosis is a chronic disease requiring intensive treatment regimen.
Compliance to treatment is important for morbidity and mortality. This study was
performed to measure knowledge level, compliance rates and determine the factors
affecting compliance. 86 children with cystic fibrosis between the ages of 1-21 were
included in the study. Children's and parents' knowledge and compliance levels
evaluated using face-to-face standardized questionnaires. The rate of true answers
was 66,4% for children and 70,7% for parents. Although no correlation was found
with children's knowledge and gender, disease severity or socio-economic status
(SES), knowledge level was related with age (p<0,05) and follow-up time (p<0,01).
Parental knowledge level was found directly correlated with SES (p<0,01).
Compliance rate was 70,4% for children and 77,3% for parents and found to be
increased with disease severity, treatment benefit (p<0,05) and daily medication
number (p<0,01). Parents’ compliance decreased with age and follow-up time
(p<0,01), but found not related with child age, SES or disease severity. Compliance
to pancreatic enzymes was highest among other treatment modalities. As factors
affecting the knowledge level and compliance was diversely different for children
and parents, management of cystic fibrosis should be tailored to the patient
individually.

Key words: Child, compliance, cystic fibrosis, knowledge, parents
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KISALTMALAR

AB : Antibiyotik

ABPA : Alerjik bronkopulmoner aspergillozis

BD : Bronkodilatator

BIPAP : Bimodal pozitif solunum yolu basinct uygulamasi
Ca : Kalsiyum

Cl : Klor

DIiOS : Distal intestinal obstriiksiyon sendromu
ENaC : Epitelyal sodyum kanali,

FEV1 : 1.saniyedeki zorlu ekspiryum hacmi

FTR : Fizyoterapi

GOR : Gastrodzofagiyal reflii

HCO3 : Bikarbonat

IRT : Immiinreaktif tripsinojen

K : Potasyum

KBVDY : Konjenital bilateral vas deferens yoklugu.
KF : Kistik fibrozis

KF : 1liskili diyabetes mellitus (KFIDM)
KFTR : Kistik Fibrozis Transmembran Regiilator
MBL- 2 : Mannoz baglayan lektin- 2

NPF : Nasal potansiyel farki

OGTT : Oral glukoz tolerans testi

ORCC : Disartya dogru uzanan klor kanallar

PBS : Psddo-Bartter sendromu

PE : Pankreatik enzim

ROMK : Renal epitelyum hiicrelerinde apikal potasyum potasyum kanallar1
TGF-B : Transforming growth factor-3

VKI : Viicut kitle indeksi

YDT : Yenidogan taramasi
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1. GIRIS VE AMAC

Kistik fibrozis (KF) beyaz irkta en sik goriilen dldiiriicii genetik hastahiktir.! Hastalik,
epitelde transmembran klor kanali gérevi yapan bir proteini kodlayan Kistik Fibrozis
Transmembran Regiilatéor (KFTR) genindeki mutasyonlar sonucu olusur. Kistik
fibrozis birden fazla sistemi etkileyen bir hastaliktir. Solunum yollar1, pankreas, safra
yollari, vas deferens kanali, ince ve kalin bagirsak epitellerindeki KFTR
mutasyonlar1 hastaligin patogenezinden sorumludur.

Birgok sistemi etkileyen, kronik ve heniiz kesin tedavisi bulunamamis bir
hastalik olmasindan dolay1, hastalarin doktor tarafindan onerilen coklu tedavi
rejimlerini her giin dikkatle uygulamalar gerekmektedir. Kronik hastaliklarin tedavi
stiregleri uzun oldugundan hastalarin 6nerilen tedavilere uyum oranlar1 diismektedir.
Bundan 30 sene oOnce uyum, hastanin davraniglarinin tavsiye edilen saglik
Onerileriyle (ilag alimi, diyet yapilmasi, yasam tarzinda yapilan degisiklikler)
ortiismesi olarak tamimlanmustir.? Kronik hastalarin tedavisi Ilaglar, tedaviler,
prosediirler ve doktor kontrollerinden olusan sonsuz bir dongii” olarak
tanimlanmustir. Artan kronik hastalik sikliginin sonucu olarak daha da karmasik hale
gelen tedaviler, prognozun belirlenmesinde “tedaviye uyum™un &nemini oldukca
arttirmistir. Bu baglamda medikal tedavilere uyum, kronik hastaligi bulunan ¢ocuk
ve ailelerinin yasamlarinda merkezi bir yer tutmaktadir. Kronik hastaliklarda
tedaviye uyum oranlari oldukga diisiik olup yaklasik %50 dolaylarindadir.*’

Tedavi uyumsuzlugunun sonuglart ¢ok ciddi olabilmektedir. Ilaglarin regete
edilen sekilde alinmamasi ilag direncine, ilag reaksiyonlarina, artmis morbidite ve
mortaliteye ve yasam kalitesinde diismeye neden olabilir. S6z konusu uyumsuzlugun
pediatrik hastalarda tedavi sonuglarin1 %33- 77 civarinda olumsuz yonde etkiledigi
tahmin edilmektedir. Ayn1 zamanda doktorun davraniglarini da etkilemekte, etkisiz
goriinen ila¢ dozlarinin arttirilmasina veya ilacin gereksiz yere kesilmesine de sebep
olabilmektedir.® Tedaviye uyum sorunlari nedeniyle her yil 300 milyar dolarin
harcandigi tahmin edilmektedir.” Tedavi uyumunu azaltan nedenlerin bilinmesi ve
bunlarin miimkiin oldugunca iyilestirilmesi tedavi basarisini ve sag kalimi biiyiik

Olclide arttiracaktir.



Bu c¢alisma 2 amagcla planlanmistir:

1- Kistik fibrozis hastasi ¢ocuklarin ve ailelerinin doktorlar1 tarafindan verilen
tedavilere uyum oranlarmin arastirllmast ve hastalikla ilgili bilgi diizeylerinin
Olclilmesi.

2- Hastalarin ve ailelerinin tedavi uyumlarini etkileyen ve engelleyen faktorlerin

belirlenmesi.



2. GENEL BILGILER

2.1. Tamim ve Tarihge

Kistik fibrozis beyaz irkta en sik goriilen otozomal resesif gecisli, 6ldiiriicli genetik
hastaliktir. Temel bozukluk ter ve tiikiiriikk bezleri, havayollari, kalin bagirsak ve
pankreasa ait egzokrin glandlardan anormal sekresyonlarin olusumudur. Hastaligin
baslica klinik 6zellikleri; kronik obstriiktif ve siipiiratif akciger hastaligi, egzokrin ve
endokrin pankreas yetmezligi, terde yiiksek sodyum ve klor kaybina bagl gelisen
psodo-Bartter sendromu ile erkeklerde goriilen infertilite olarak oOzetlenebilir.
Hastalikta yiiksek mortalite oranlar1 ve diisilk yasam kalitesi s6z konusu iken son
yillarda yeni ve etkin tedavi olanaklar1 ile kistik fibrozisli hastalarin yasam siiresi ve
kalitesinde belirgin iyilesmeler olusmustur. Kistik fibrozis hastalar1 1960’11 yillarda
yasamlarinin ilk yilinda kaybedilitken yasam beklentisi son 4 dekadda oldukga
artarak 2009 yilinda ortanca yasam siiresi 36 yas dolaylarina yiikselmistir. Boylelikle
cocukluk ¢agmin oliimciil hastalif1 olarak taninmakta olan hastalik, erken tani ve
tedavi yontemlerinin gelismesiyle beraber erigkinleri de etkileyen bir hastalik haline
gelmistir. Vakalarin %80’ine 5 yasindan once tani konulmakta; sadece %10’una
ergenlik ¢agina kadar tan1 konulamamaktadir. Az sayidaki ve/veya hafif hastalikli
bazi olgular 40- 50 yasma kadar tani alamayabilir.*® Kistik fibrozisli hastalarda
6liimiin en sik sebebi tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlardir.

Kistik fibrozis ile ilgili ilk kayitlara 18.yiizyilin Alman ve Isveg edebiyatinda yer
alan uyarida rastlanir. “Alnindan 6piildiiglinde tuz tadi aliman ¢ocugun durumu ne
acidir; biiylilenmis olan bu ¢ocuk yakinda olecektir” anlamina gelen “Wehe dem
Kind, das beim Kufp auf die Stirn salzig schmekt, es ist verhext und muss bald
sterben” sozleri kistik fibrozis ve terle kaybedilen tuz arasindaki baglantinin erken
donemde anlasildigini acgik¢a gostermektedir. Kistik fibrozisin ilk kapsamli tanimi
1938’de Andersen tarafindan yapilmustir.'® Sendrom ilk olarak iyi beslenmelerine
ragmen bilylime gelisme geriligi, abdominal distansiyonu olan ve fazla miktarda,

soluk renkli, kotii kokulu disk: ile karakterize ishal ataklari olan cocuklarda fark



edilmistir. Bu hastalarda yapilan otopsiler sonucunda enfeksiyonun akciger
parenkiminden ¢ok solunum yollarinda ortaya ¢ikmis olmasi ve solunum yollarinin
yogun, yapigkan, yesil renkte, iltithapli bir maddeyle tikanmis oldugu goriilmiistiir.
Ik kez 1946 yilinda Andersen ve Hodges, KF’nin genetik bir hastalik oldugunu ve
otozomal resesif bir mutasyondan kaynaklandigini ortaya atmuslardir.'’ Hastaligin
epitel hiicrelerindeki tuz transportunda bulunan anormalliklerden kaynaklandigi
ancak 1950’li yillarin basinda kesfedilmistir. New York sehrinde siddetli bir sicak
dalgasi sonrasi hastanelere terleriyle asir1 miktarda tuz kaybederek dehidrate olan
cok fazla sayida KF’li cocuk bagvurmus ve bu gozlem sonucunda DiSant’ Agnese ve
arkadaslar1 1953 yilinda kistik fibrozisli ¢gocuklarin terinde asir1 miktarda tuz kaybi
oldugunu gdstermislerdir.'? Gibson ve Cook 1959 yilinda'’, Schwachman ve
Mahmoodian 1967 yilinda'* KF tanisinda pilokarpin iyontoferez yontemi ile terde
elektrolit 6l¢timii yapmislardir. Quinton kloriir iyonlarinin ter bezlerindeki etkilenmis
transportunu agiklamis; Knowles ve arkadaslari ise 1980’li yillarda solunum yolu

15,16 .
’ Tsur ve

epitellerindeki iyon transport anormalliklerini tanimlamiglardir.
arkadaglar1 1985 yilinda hastaliktan sorumlu olan genin 7. kromozomun uzun
kolunda yer aldigimi gostermistir. 1989 yilinda da Tsui, Riordan, Collins ve
arkadaslar1 KF’de mutasyona ugrayan geni tespit ederek gen iriiniinii “Cystic

Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator” (KFTR) olarak

adlandirmiglardir.'” 1990 ve sonrasinda KFTR geninin 6zellikleri, farkli mutasyonlar

ve hastaligin patogenezi ile ilgili bilgiler hizla artmaya devam etmistir.

2.2. Epidemiyoloji ve Genetik

Hastaligin siklig1 toplumlar arasinda farklilik gostermektedir. Beyaz irkta hastalik
1/2000- 1/2500 canli dogumda goriiliirken, tastyici frekansi 1/25°tir.'® ispanyollarda

1:9200, Amerika yerlilerinde 1:10,900, Afrika kokenli Amerikalilarda 1:15,000 ve
Asya kokenli Amerikalilarda 1:30,000 sikliktadir." Ulkemizde kistik fibrozis siklig:



ile ilgili snirh sayida calisma bulunmaktadir. 1973 yilinda yapilan kii¢iik 6l¢ekli bir
calismada KFnin Tiirkiye’deki insidansi 1/3000 olarak bulunmustur.®  Kiz veya
erkek cinsiyet baskinligi bulunmamaktadir. Bazi irklarda KF hastaliginin goriilme
sikligiin yiiksek olmasi heterozigot avantaji ile agiklanmaktadir. KF i¢in heterozigot
olan bireyler kolera ve tifo gibi hastaliklarda daha az klor kaybettikleri ig¢in
yasamlarini siirdiirmede daha avantajlidir.*'" %

Kistik fibroziste cDNA arastirmasi ve c¢apraz tiir hibridizasyon teknigi ile kistik
fibrozis geni (Kistik Fibrozis Transmembran Ileti Regiilasyonu Geni-KFTR) izole
edilmistir. Kistik fibrozis geni 7.kromozomun uzun kolunda yer alir (7q31.2).” Gen
250000 baz ciftinden olusur ve 27 ekzon icerir. Yaklasik 6,5 kb’lik bir mRNA
transkriptini sifreler. Sentezlenen KFTR proteini ise 1480 aminoasitten olusur.**
KFTR proteini hiicre zarin1 boydan boya gegen oniki hidrofobik parcadan olusur.
Protein, normal bir hiicrede endoplazmik retikulumdan salgilanmakta, golgi
cisimciginde glikolize olmakta ve epitelyum hiicresinin apikal membranina yerlesip
cAMP ile aktive olan klor kanali gorevini gérmektedir. Mutasyon tipine gore bu
asamalarin herhangi bir basamaginda KFTR’nin yapimi etkilenmektedir. Bazen hig
sentezlenemedigi gibi, bazen de kismen fonksiyon goéren bir protein
yapilabilmektedir. Ozellikle solunum yolu, pankreas kanali, safra kanali, vas
deferens ve bagirsak epitellerindeki KFTR geninin mutasyona ugramis olmasi
hastaligin klinigini belirler.”> Proteinde meydana gelen bu mutasyonlar sonucu soz
konusu iyon kanalindan klor salinimi bozulmaktadir.

Giliniimiizde tanimlanmis olan 1800'in tiizerinde KFTR gen mutasyonu
mevcuttur.”® Kuzey Amerika ve Avrupa'da kistik fibrozisli hastalarin %90'mdan
fazlasinin genetik mutasyonu belirlenmis olup %87’sinden fazlasinda en az bir
AF508 mutasyonu goriilmektedir.’” AF508 KFTR’nin degismis glikolizasyonu ve
yanlig lokalizasyonu sonucu olusur. A: delesyon igin, F: fenilalanin i¢in kullanilan bir
simgedir.”® Onuncu ekzondaki 3 baz giftinin delesyonu nedeniyle yeni fiizyon
kodonu olusur. Boylelikle meydana gelen fenilananin delesyonu sonucu 508

pozisyonunda izoldsin kodlanr. Bu da AF508 mutasyonu olarak adlandirilir.?’

Ispanya, Bulgaristan, Yunanistan ve Tiirkiye gibi iilkelerde AF508 mutasyonuna



daha az siklikta rastlanir. AF508 mutasyonunun goriilme siklig1 Danimarka’nin Faroe
Adalar’nda % 100’e varirken, iilkemizdeki en yiiksek goriilme sikligi %28,4 tiir "',
Tiirkiye’deki mutasyonlarda yiiksek oranda ¢esitlilik mevcuttur. Tiirkiye’nin, eski
caglardan beri Avrupa ile Asya ve Afrika arasindaki ipek, baharat ve go¢ yollarinin
gecis noktasi olmasi nedeniyle Tiirk halki yiiksek oranda genetik heterojeniteye
sahiptir. Tiirkiye’de genellikle Karadeniz Bolgesi’ndeki insanlarda goriilen ve diger
ilkelerde fazla rastlanmayan 1677delTA mutasyonu, AF508 mutasyonundan sonra
ikinci sirada yer almaktadir; bunu sirastyla 2183AA—G ve G542X izlemektedir.*”
AF508 mutasyonu kistik fibrozis hastalarmin  %50’sinde homozigottur.®
Heterozigot bireylerde sekretuvar diyarelere karsi artmis direng ve diisiik astim
oranlar1 oldugu tartisilmaktadir; ancak kesin olarak kanitlanamamistir.”!

Kistik fibrozis mutasyonlarinin = %40.66’s1  yanlis anlamli  (missense)
mutasyonlar, %16.12’si ¢ergeve kaymasi (frameshift) mutasyonlari, %14.35°1 sekans
varyasyonu (sequence variation) mutasyonlari, %11.95°1 “splicing” mutasyonlar,
%8.54’li anlamsiz (nonsense) mutasyonlar, %?2.56’s1 biiyiik insersiyon ve
delesyonlar, %1.97’si cergeve i¢i (in frame) insersiyon ve delesyonlar, <%0.8’1
promotor bolge mutasyonlarindan olusur. Etnik kokene gore degismekle beraber
G542X, G551D ve N1303K gibi mutasyonlardan yaklagik 20 tanesi tiim diinyada
%0,1’den daha sik goriilen “yaygm” mutasyonlar olup, diger mutasyonlar daha
nadirdir.****

KFTR gen mutasyonlari, meydana gelen defektin sentezlenen protein

{izerindeki yapisal ve fonksiyonel etkilerine gore 6 grupta incelenir (Sekil 2.1).%%’



Sekil 2.1. KFTR gen mutasyon smiflari. Mutasyonlar, meydana gelen defektin
sentezlenen protein iizerindeki yapisal ve fonksiyonel etkilerine gore 6 grupta

incelenir. *8

1-Sinif I mutasyonlar- Protein sentezinde bozukluk: Bu mutasyonlar sonucunda
KFTR geni yapisal olarak agir derecede bozulmakta, prematiir stop kodon
varligindan Gtiirii protein sentezi erken sonlanmaktadir. Stabil olmayan mRNA
olusumu veya ribosomlardan kisa ve fonksiyonu olmayan protein sentezi sz
konusudur. Olusan anormal protein apikal membrana ulagamadan yikilir. Sif 1
mutasyonu tasiyan kisilerde epitel hiicrelerinin apikal membraninda KFTR proteini
yoktur. Bu hastalar agir fenotip 6zellikler sergilerler. Askenazi Yahudileri’nde en sik
goriilen mutasyon olan W1282X ile Tiirkiye’de tiglincli siklik sirasinda goriilen ve
bir ¢erceve kaymasi (frameshift) mutasyonu olan G542X mutasyonu bu sinifa girer.
3% Nasal gentamisin damla uygulanmasmm KFTR’nin bu fonksiyonunu diizelttigine

dair ¢aligmalar bulunmaktadir.*



2- Swmif Il mutasyonlar- Protein olgunlastiriimasinda bozukluk: Bu gruptaki
mutasyonlar sonucunda protein sentezi bozulmaz ancak sentez sonrasinda
endoplazmik retikulumdaki olgunlagma siireci etkilenir. En sik rastlanan AF508
mutasyonu bu grupta yer almaktadir. Uygun sekilde olgunlagsmamis mutant protein,
hiicre ylizeyindeki yerine ulagsamadan sitozollerde bulunan 26S proteozomlarda
parcalanir. Bir sekilde buradan kac¢ip plazma membranina ulasabilenler ise stabil
olmayan konformasyonel yapilarindan dolayr 5- 20 kat daha hizli bir sekilde
parcalanirlar.

3-Sunif Il mutasyonlar- KFTR diizenlenmesinde bozukluk: Bu mutasyonlar klor
iyon kanalinin regiilasyonunda bozukluga sebep olur. KFTR sentezlenir, islenir ve
apikal membrandaki yerini alir; ancak bu mutasyonlar KFTR nin adenozin tri-fosfat
(ATP) ve/veya fosforilasyona bagimli olan diizenlenmesinde hatalarin ortaya
c¢tkmasma neden olur.(6rnegin N1303K mtasyonu) Bazi mutasyonlar klor kanal
fonksiyonunu belirgin azaltirken (G551D), diger mutasyonlarda (G551S) kanal
fonksiyonu kismen korunmaktadir.

4-Simif IV mutasyonlar- KFTR kanal gegirgenliginde bozukluk: Bu
mutasyonlarda protein sentezi, islenmesi, proteinin hiicre zarinda yerlesimi ve
fosforilasyonu sorunsuzdur; ancak proteinin iyon iletimi bozulmus ve klor iyonlar
taginmasi1 olumsuz etkilenmistir. Klor kanalinin fonksiyonlar1 ve pankreatik egzokrin
fonksiyonlar kismen korunur. Bu mutasyonlar genellikle kanalin seklini veren
amino-asitleri etkilemektedir. Bu sinifta yer alan en sik mutasyon olan R117H ve
R334W gibi mutasyonlar genellikle hafif seyirli klinik tablolara neden olurlar.

5-Simif 'V mutasyonlar- Aktif KFTR miktarinda azalma: Bu gruptaki mutasyonlar
ise degisik mutasyonlarin kombinasyonuna bagli olarak hem normal hem de anormal
transkriptlerin olusmasima neden olur. Normal iirlinlerin oran1 hastadan hastaya ve
ayni hastanin farkli dokular arasinda farklilik gosterir. A445E mutasyonu bu grupta
yer almakta olup hastalik hafif formdadir. Kistik fibroz transmembran regiilatorii
geninde yer alan mutasyonlar sadece kistik fibrozis hastaligina neden olmayip; ayni
zamanda sperm kanalinin iki tarafli konjenital noksanligi, obstriiktif azospermi,

yaygin bronsektazi, alerjik bronkopulmoner aspergilloz, hipertripsinemi ve kronik



pankreatit gibi kistik fibrozisin kismi fenotipik 6zelliklerini gosteren hastaliklara da
yol acabilmektedir. Bu mutasyonlar genellikle sinif V’in iginde yer almaktadir.

6- Sinif VI mutasyonlar- KFTR 'nin hiicre yiizeyindeki stabilitesinde bozukluk:
Bu mutasyonlar KFTR’nin diizenleyici ozelliklerini etkileyen niikleotit
degisikliklerini i¢ine alir. Genin C terminalindeki 70- 98 aminoasit rezidiisiiniin
kaybolmasi sonucunda gelisir. Bu degisiklik proteinin iyon kanali fonksiyonunu
etkilemez ancak proteinin stabilitesini olumsuz yonde etkiler. Protein daha hizl

yikilir. Q1412X ve 279insA mutasyonlari bu grupta yer almaktadir

2.3. Mutasyonlarin Klinik Etkileri

Kistik fibrozisteki genotip-fenotip iligkisi iyi tanimlanmamis olmasina ragmen, belli
basl baz1 klinik durumlarla daha sik birliktelik gosteren mutasyonlar vardir. KFTR
aktivitesine gore fenotip oldukea degisken olabilmektedir (Sekil 2.2)*

Semptomsuz

Pankreatit, siniizit,
— akciger hastahgi ve
ABPA icin artmis risk

%50
(heterozigot)

0,
710 —KBVDY
%5 — —_Anormal ter kloriirii, akciger
hastahg
(1)
%l ____PY olan Kklasik KF

Sekil 2.2. KFTR aktivitesi ve klinik bulgular.
ABPA, alerjik bronkopulmoner aspergillozis, KBVDY, konjenital bilateral vas

deferens yoklugu.



KFTR fonksiyonu azaldik¢a daha fazla sistem etkilenir. KFTR aktivitesi %5’in altina
diistiiglinde KF sendromu ortaya c¢ikar. Grup I ve II ile grup III’ teki bazi
mutasyonlar protein fonksiyonlarin tamamen kaybolmasina yol agarak klasik kistik
fibrozis bulgularinin gelismesine neden olmaktadir. Bu hastalar tiim kistik fibrozisli
olgularin %80- 85’ini olustururlar. Dogumda veya yasamin erken donemlerinde
pankreatik yetersizlik, mekonyum ileusu riski, pozitif ter testi ve tipik akciger
hastalig1 geligir. Kistik fibrozis hastalarinin yaklasik %15 1 grup IV ve V
mutasyonlarini tagirlar. Bu hastalarin epitelyal hiicrelerinin apikal yiizeylerinde bir
miktar fonksiyonel protein bulundugundan hastalik daha hafif seyreder. Nadiren
mekonyum ileusu, siroz veya portal hipertansiyon gelisir ve genellikle daha gec
yaslarda tan1 alirlar. Solunum fonksiyonu gostergelerinden 1.saniyedeki zorlu
ekspiryum hacmi (FEV1) ve viicut kitle indeksi (VKI) degerleri daha iyi, mortalite
oranlar1 daha distiktiir. Bazen ayni mutasyonu tasiyan kardeslerde dahi hastalik
farkli klinik sekillerde seyredebilmektedir.*'** Bu durumdan sigara dumani,
enfeksiyon etkenleri ile daha sik karsilasma veya tedaviye uyum gibi cevresel
faktorler kismen sorumlu olmakla beraber; hastaliktan etkilenme derecesini
belirleyecek olan baska genetik faktorlerin de rolii oldugu diisiintilmektedir. Genotip-
fenotip ozellikler arasindaki baglanti pankreatik dokularda 6n plana ¢ikmakla beraber
akciger dokusu i¢in ayn1 durum s6z konusu degildir. Genotip ve fenotip arasindaki
bu zayif iliski, ¢cevresel (oksidatif stres, inflamasyon, infeksiyon) ve diger modifiye
edici genetik faktorlerin solunum sistemi iizerindeki prognostik Onemini
gostermektedir. Cevresel faktorler arasinda bakteri tiirleri ile enfeksiyon prognozu
onemli dl¢iide etkiler. Pseudomonas aeruginosa ve belli bash baz1 Cepacia tiirlerinin
edinilmesi solunum yolu hasarinda anahtar roliine sahiptir. KFTR geni digindaki
genetik faktorlerden olan ve konagin savunma faktorlerini kodlayan mannoz
baglayan lektin- 2 (MBL- 2), glutatyon metabolizmasi, diger iyon kanallari, alfa-1
antitripsin ve transforming growth factor- (TGF-f) gibi proenflamatuar sitokinlerin
ekspresyonunu etkileyen genler akcigerler hastaliinin 06zelliklerinin ortaya
¢ikmasinda 6nemli etkilere sahiptir.* Ilimli akciger hastalig, pankreatik yeterlilik ve

normal ter Cl diizeyi, kistik fibrozis sebeplerinden biri olan “splicing” ekleme
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mutasyonuna [3849+10kb (C>T)] sahip bireylerde daha sik bildirilmistir.**
Mekonyum ileusu ile sik birliktelik gdsteren mutasyonlar ise AF508 ve G542X

mutasyonlaridir.*®

2.4. Patogenez

2.4.1. Kistik fibrozis transmembran regiilator geni (KFTR)

KFTR hiicre membraninda klor (Cl-) iletiminden sorumlu olan ve fonksiyonlari
cAMP-bagimli protein kinaz A (PKA) tarafindan kontrol edilen bir proteindir. ATP-
baglayan proteinler siiper-ailesinin bir tiyesidir. Bu protein ter bezleri, solunum
yollari, pankreas kanallari, bagirsaklar, safra kanallar1 ve vas deferens epitellerinde
bulunur. KFTR proteini sitozolde yer alan 2 adet ATP niikleotid-baglayan bdlge
(nucleotide- binding domain, NBD) ve her biri 6 alfa heliksi iceren 2 adet membran
cevresinde dolanan bélgeden (membrane spanning domain, MSD) olusur. Iki
niikleotid baglayan bolge arasinda kanalin aktivasyonu sirasinda fosforilasyona
ugrayan diizenleyici bolge (regulatory domain) bulunur. Proteinin karboksi-C
terminali treonin, arjinin ve lizinden olusur (TRL). Sitoplazma i¢ine uzanan ug, hiicre
ve g¢esitli proteinlerle iliski halindedir. Klor kanalinin aktivasyonu diizenleyici
bolgenin basta PKA olmak {izere protein kinazlar tarafindan fosforilasyonu ve
NBD’nin ATP’yi hidrolize etmesi ile olur. KFTR ayrica epitelyal sodyum kanali
(ENaC), renal epitelyum hiicrelerinde apikal potasyum kanallar1 (renal outher
medullary potassium channels, ROMK), disartya dogru uzanan klor kanallar
(outwardly rectifying chloride channel, ORCC), aquaporin su kanallari,
Cl/Bikarbonat (HCO3 -) degistiricileri gibi iyon kanallari, transport proteinleri
tizerinde diizenleyici etkileri olan bir iletim diizenleyicisi olarak gorev yapar (Sekil

2.3).%
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APEX

Hiicre
membrani

_

Sekil 2.3. Multifonksiyonel bir protein olan KFTR. *
ENaC, epitelyal sodyum kanali,

K, potasyum

ORCC, disartya dogru uzanan klor kanallari,

ROMK, renal epitelyum hiicrelerinde apikal potasyum potasyum kanallar.

2.4.2. Ter bezlerinde patogenez

Normalde ter izotonik bir soliisyon olarak yapilir. Sodyum ve klor, liimenden
gecerken apikal sodyum kanallar1 ve KFTR yoluyla kanal limeninden aktif olarak
geri emilir. Bu kanallar suya gecirgen olmadig1 i¢in sonug¢ olarak hipotonik bir ter
olusur. KF’li hastalarda ise KFTR fonksiyone olmadigindan dolay1 klor geri emilimi
gerceklesmez. Bunun sonucunda viicut yiizeyine ulasan terde tuz oram yiiksektir; bu

Ozellik hastaligin tanisinda ter testi olarak kullanilir. Kistik fibroziste ter bezi

12



kanallarinda transepitelyel potansiyel farki olmasi gerekenin 2- 3 kati kadardir. Bu
fark, sodyum geri emilimi diger mekanizmalar yoluyla devam ederken klorun

emilemeyerek liimende kalmasi sonucu olusur.

2.4.3. Solunum volu epitelinde patogenez

Solunum yolu obstriiksiyonunu agiklamaya ¢alisan klasik modeller pulmoner yiizey
epitelinin ter bezlerinin tam tersi bir mekanizma ile ¢alistigin1 vurgular. Normal
solunum yolu epitelinde kloriir iyonu liimene salgilanirken, sodyum iyonu yavas
olarak emilmektedir. Ancak kistik fibrozisli hastalarda meydana gelen mutasyonlar
sonucunda KFTR’den kloriir iyonlarinin liimene sekresyonu bozulmustur.
Akcigerlerde klor iyonu i¢cin KFTR bagimli olmayan geri emilim yollar1 da
mevcuttur; ancak klor gecirgenligi toplamda sodyumdan az oldugu ig¢in artmis
sodyum emilimi sonucu sodyum ve suyun submukozaya c¢ekilmesiyle solunum yolu
salgilar1 dehidrate hale gelir. Boylelikle sekresyonlar koyulasir ve mukus tikaglari
olusur. Tika¢ olusumu ve mukosiliyer mekanizmalarin islev gérememesi nedeniyle
alt solunum yollarinda tekrarlayan bakteriyel infeksiyonlar, pankreatik yetersizlik ve
erkeklerde sperm kanallarinda tikanma veya dogumsal yokluk meydana gelir.

Kistik fibrozis hastaliginda yasam kalitesini ve siiresini belirleyen en énemli faktor
akcigerlerin tutulumudur. Akcigerlerdeki yapiskan salgilar distal solunum yollarinin
ve submukozal bezlerin tikanmasina neden olur. Submukozal bezlerin kanallarinin
mukusla tikanmasit ve solunum yollarinin kalin, viskdz, noétrofillerden zengin
mukopiiriilan salgilarla kaplanmasi KF’nin tipik patolojik bulgusudur. En erken
pulmoner degisiklikler submukozal bez obstriiksiyonu ve hiperplazisi ile kii¢iik hava
yollar1 obstriiksiyonudur. Bronsiyal salgi bezlerinin hipertrofisini izleyerek miikoz
tikaglar olusur. Enflamasyon siireci, brongiyolit ve endobrongiyal hastaligin
sentripedal ilerlemesi sonucu kronik brongit, bronsektazi ve peribronsiyal
enflamasyonla sonuclanir. Bu bulgular enfeksiyon gecirmemis hastalarin
akcigerlerinde de izlenebilmektedir. Parankimal degisiklikler ise interstisyel fibrozis
odaklari, alveollerde sayica azalma, septalarda incelme ve genislemedir. Alveollerde

meydana gelen bu histopatolojik degisiklikler “alveoler simplifikasyon” olarak
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adlandirilir.*” Tleri asamada bronslar genisleyerek hastaligin klasik akciger bulgusu
olan ve oOzellikle iist loblar1 tutan yaygin brongektazilere sebep olur. Baslica
Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia, Stafilococcus aureus ve
Haemophilus influenzae gibi patojenler solunum yollarindaki kati kivamli yapiskan
salgilara yerlesirler ve etkin bir sekilde uzaklastirllamazlar. Kronik bakteriyel
enfeksiyonlar ve kronik enflamasyon bu hastalarda akciger fonksiyonlarinin

azalmasina neden olur.

2.4.4. Kistik fibroziste diger egzokrin bezlerde patogenez

Pankreasin asiner hiicrelerinin baslica gorevi sindirim enzimi formundaki proteinleri
asiner kanala sekrete etmektir. Bikarbonat anyonlar1 da HCO3- icin de gegirgen
olduguna dair kanitlar bulunan KFTR kanalindan ve bikarbonat degistirici

 Boylelikle sckrete edilen

kanallardan pankreas liimenine sekrete edilirler.*
proteinlerin alkali soliisyon i¢inde liimene gecisi saglanmis olur. Kistik fibroziste
proksimal kanallara anyon gecisinin bozulmasi sonucu asit orani artan salgi, sekrete
edilen proteinlerin c¢okelmesine sebep olur. KF’li hastalarin bu koyu kivamlh
pankreatik salgisi, sindirim enzimi 6zelligindeki yiiksek protein iceriginden otiirii
kanallarin tikanmasina neden olur. Sonugta pankreasta fibrozis, yaglanma, kistik

degisiklikler ve atrofi goriiliir.

2.4.5. Gastrointestinal ve hepatobiliver sistemde patogenez

Bozulmus klor ve su sekresyonu bagirsaklarda da intraluminal obstriiksiyona yol
acabilir. Klasik kistik fibrozis hastaligi olan yenidoganlarin %20-25’inde terminal
ileumun obstriiksiyonu sonucu mekonyum ileusu, ileriki yillarda ise %18 sikliginda
distal intestinal obstriiksiyon sendromu olusur.

Kistik fibroziste hepatobilier hastalik, Oncelikle safra kanali epitelyal
hiicrelerinin etkilenmesi ile olusur. KFTR proteini intrahepatik ve ekstrahepatik safra
yollar1 epitelyal hiicrelerinin apikal membranlarinda yer alir. KFTR mutasyonu Cl-

sekresyonunu bozarak, olusan safranin su ve elektrolitlerden fakir ve kivamh
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olmasina neden olur. Akigkanlig1 azalmis olan salgilar safra kanallarinda birikerek
tikanmalara yol agar. Bunun sonucunda KF’e 6zgii olan fokal biliyer siroz tablosunu
ortaya cikarir. Fokal lezyonlar yavas yavas birleserek yillar i¢inde multilobiiler siroz
gelisimine yol agar. Fibrozisli pankreas basinin da safra yollarina disardan basi
yaparak KF’li hastalarda karaciger hastaligina neden oldugu diisiiniilmekle beraber

kesinlesmemistir.*’

2.5. Kistik Fibroziste Klinik Bulgular

KFTR ter kanallarini, hava yollarini, pankreatik kanali, bagirsaklari, safra kanallarini
ve vas deferensi iceren birgcok epitelyal dokuda sentezlenmektedir. KF tiim bu
organlar1 etkileyen multisistemik bir hastalik olmakla beraber; hastalarin tiimiinde
her organ ayni derecede tutulmaz. En sik etkilenen organlar akcigerlerdir. Kistik
fibroziste klinik bulgular hastanin yagina, tan1 konma zamanina, tutulan organlara ve
komplikasyon varligina gore degisir. Kistik Fibrozis Kurumu'nun Amerika'daki
kistik fibrozis hastalarini kapsayan 2009 yili verilerine gore kistik fibroziste ortanca
tan1 yasi 5 aydir. Ayni verilere gore 2009 yilinca ortanca yasam siiresi 36 yas
dolaylarina yaklasmustir (Sekil 2.4 ve 2.5).°° Akut veya persistan solunum yolu
sikayetleri(%50,5), bliylime geriligi- malniitrisyon (%42,9), anormal gaita (%35),
mekonyum ileusu- intestinal obstriiksiyon (%18.8), aile hikayesi (%16,8), elektrolit

ve asid-baz dengesizlikleri (%5.4) en sik ilk bagvuru nedenleridir.”!
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Sekil 2.4. KF’li hastalarin ortanca yasam siirelerinin zamanla arttig1 goriiliiyor.™
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Sekil 2.5. KF’li erigkin hastalarin sayisinin zamanla artisi.

2.5.1. Kistik fibroziste akciger tutulumu

Kistik fibroziste morbidite ve mortalitenin en 6nemli nedeni ilerleyici akciger
hastaligidir. Hastaliga bagli oliimlerin %80’inden akciger tutulumu sorumludur.
Kistik fibrozis akciger hastaligi tekrarlayan enfeksiyonlar ve enflamasyon sonucu
olusan bronsektazi ve solunum yetmezligi ile sonlanan solunum yolu obstriiksiyonu
ile karakterizedir. Solunum yollarindaki su ve elektrolitten fakir, viskozitesi artmis
salgilar, mukosiliyer aktiviteyi bozarak bakteriyel enfeksiyon olusumuna ve anormal
enflamasyona yol acar.

Kistik fibroziste akciger enfeksiyonu ve kolonizasyon yas grubuna gore
degisen belli basli baz1 patojenlerle olur. Hastaligin erken doéneminde en sik
karsilagilan KF patojenleri, Staphylococcus aureus ve tiplendirilemeyen H.
influenzae’dir. Ileri dénemde ise en sik Pseudomonas aeruginosa enfeksiyonlari
goriiliir. 2007 yilindaki kayitlarda bir yas civarinda kistik fibrozisli ¢ocuklarin %15-
20’sinde alt solunum yollarindan P. aeruginosa izole edilirken 2009 yilinda bu oran
%20’yi gecmistir. 18 yasina gelen bireylerin %60’ 1indan fazlasinin P. aeruginosa ile

endobronsial enfeksiyonu vardir (Sekil 2.6).”°
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Sekil 2.6. Kistik fibrozisli hastalarda saptanan patojenlerin yasa goére degisen
sikliklar1 (Veriler Cystic Fibrosis Foundation Patient Registry: Annual Data Report
2009'dan alinmistir.) s
suslar1 polisakkaritten olusan bir ortiiyle kaplanarak mukoid forma donerler. Mukoid
suslarin eradikasyonu oldukg¢a zordur ve klinik seyirin daha hizli bozulmasina neden
olurlar. Daha nadir goriilen patojenler arasinda Stenotrophomonas maltophilia,
Achromobacter xylosoxidans ve Burkholderia cepacia yer alir. Akciger
fonksiyonlarinda en hizli bozulmaya neden olan patojen B. cepacia’dir. Kistik

fibrozis hastalarinda fungal enfeksiyonlara ve kolonizasyona da sik rastlanir.

Hastalar en sik Candida tiirleriyle enfekte (%50- 70) olurlar. Aspergillus fumigatus

ise izole edilen en sik (%45,7) filamantéz fungus tipidir.”* A. fumigatus Szellikle
akciger transplanti yapilan hastalarda kronik alerjik inflamatuar yanita (allerjik
bronkopulmoner aspergillosis, ABPA) ve invazif akciger enfeksiyonuna sebep olur.
Akciger transplantli hastalarda invasif aspergilloza oldukca nadir rastlansa da bu

hastalarda ABPA en sik komplikasyondur. Allerjik bronkopulmoner aspergillosis
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fungal antijenlere karsi olusan, IgE aracili asir1 duyarlilik reaksiyonudur. ABPA
kistik fibrozisli hastalarin yaklasik olarak %10’unu etkiler. Hisilti, nefes darligi,
okstiriik, balgamda artig, pulmoner fonksiyonlarda diisiis ve gogiis agris1 belirtileri
artar; akciger hastaliginda kétiiye gidis mevcuttur.

2003 yilinda yaglar1 10 ile 51 arasinda degisen (ortalama yas 23) 986 KF
hastasinda yapilan prospektif ¢ok merkezli bir ¢calismada non-tiiberkiiloz mikobakter
(NTM) insidanst %13 bulunmustur. Enfekte hastalarda en sik (%72) izole edilen
NTM  Mycobacterium avium complex (M. avium subsp. avium, M. avium subsp.
hominissuis, M. Avium subsp. Paratuberculosis, ve Mycobacterium intracellulare)
iken, 2. sirada (%16) M. Absesus saptamr.53

Hastalarin ¢ogunda solunumsal belirtiler siit ¢ocuklugu doneminde ortaya
cikar. Bebeklerde tedaviye yanit vermeyen hisiltt gelisebilir ve genellikle hastalar
tekrarlayan bronsiolit tamisiyla izlenirler. Oksiiriik tiim yas gruplarinda en sik
basvuru nedenidir. Artmis solunum yolu sekresyonlar1 ve balgamli 6ksiiriik KF’nin
en belirgin 6zelliklerinden biridir. KF akut alevlenmeleri sirasinda balgam miktar1
artar; kivami koyulasir. Muayenede akciger seslerinde azalma, ronkus ve raller
duyulabilir. Hastaligin seyri sirasinda, oksiiriik ve balgam miktarinda artis, balgam
renginde koyulasma, nefes darligi, akciger fonksiyon testinde bozulma, kilo kaybu,
akciger muayenesinde yeni ortaya ¢ikan ral, ronkus ve retraksiyonlar ve akciger
grafisinde yeni lezyon olusumu ile karakterize akut pulmoner alevlenmeler
goriilebilir. Agir pulmoner alevlenmelerde intravendz antibiyotiklerle tedavi
gereklidir. Hastalik ilerledik¢e efor dispnesi belirginlesir, alevlenmeler daha sik
gbriimeye baslar ve hayat kalitesi nemli 6l¢iide diiser.' Kistik fibrozis hastaliginda
goriilen baslica akciger komplikasyonlart bronsiektazi, atelektazi, hemoptizi,
pnomotoraks, ABPA ve solunum yetmezligidir. Tekrarlayan enfeksiyon ve persistan
enflamasyon kii¢iik hava yollarina zarar vererek bronsiektazi olusumuna neden olur.
Bronsiektaziler 6zellikle iist loblarda ve her iki taraflidir. Hava yollarinin koyu
sekresyonlarla tikanmasi ve komsu akciger dokusundaki havalanma artiglari
atelektazi olusumuna neden olur. Atelektaziler genelde yama tarzindadir. Lober

kollapsa hastalarin %35’inden azinda nadiren rastlanir. Sag orta lob en sik tutulan
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bolgedir. Bazi1 hastalarda lokalize atelektatik segmentler icinde bronsiektaziler
olusur.®* Hafif hemoptizi ve balgamda c¢izgi seklinde kan, KF’li baz1 ¢ocuklarda
rastlanan semptomlardir. Yogun enflamasyonun oldugu bolgelerdeki anjiogenezis
hemoptizi olusumunu kolaylastirir. Aktif enflamasyonun bu damarlardan birini erode
etmesi sonucu hemoptizi gelisir. Genellikle akut pulmoner alevlenmelerle beraber
goriiliirler ve kendi kendine durur; ek tedavi gerektirmezler. Ancak bazi kanamalarda
bronsial arter embolizasyonu gerekebilir. Hemoptizi, hastanin beklenen sag kalim
siiresini degistirmez.”> Masif hemoptizi KF hastalarinin %5-7"sinde goriiliir; 24 saat
icinde 240 ml’den fazla veya birbirini izleyen 3-7 giin siiresince 100 ml/giin kan
kayb1 olan durumlari ifade eder ve hayati tehdit edici bir komplikasyondur.”®

Siiregelen inflamasyonlar sonucu olusan bronsial kistler ve amfizem, pndmotoraks
gelisimi i¢in risk olusturur. Erigkin ¢aga gelen kistik fibrozisli hastalarin %16- 20’si
hayat1 boyunca bir kere pndmotoraks gecirme riski tagirken, hastalarin bir yil i¢inde
pnomotoraks gegirme riski %1°dir. Kistik fibrozisli hastalarda pnoémotoraks gelisimi,
beklenen yasam siiresini azaltir. Pndmotoraks sonrasi ortanca yasam siiresi 2 yildir.>®
Solunum yetmezligi KF hastalarinda baslica 6liim nedenidir. Agir solunum sikintist,
hipoksemi ve artmis arteriyel PCO2 ile karakterizedir. Siit ¢ocuklarinda gelisen
solunum yetmezligi genelde viral enfeksiyonlarla iligkilidir ve destek tedavisiyle
gerileyebilir.  Son  donem  solunum  yetmezliginin  tedavisi  akciger
transplantasyonudur. Transplant Ooncesi donemde oksijen destegi, bimodal pozitif
solunum yolu basinci uygulamasi (BIPAP) ve bunlara yanit vermeyen hastalarda

. . . 1. 57
mekanik ventilasyon onerilir.

2.5.2. Kistik fibroziste iist solunum yvollarimmin tutulumu

Hastalarin ¢ogunda tiim siniislerde radyolojik opasifikasyon ve bazen gelisim
bozuklugu goriiliir. Genelde goriilen patojenler akciger enfeksiyonlarinda goriilen
patojenlerle benzerlik gosterir. Bes yas altindaki c¢ocuklarda kronik siniizit
goriildiigiinde KF akilda bulundurulmalidir. Nasal polipler KF hastalarinda sik
goriiliir. Farkli calismalarda sikhigi %40’a kadar c¢ikmaktadir.®® Cerrahi olarak
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cikartildiktan sonra tekrarlayabilirler. Cocuklarda kronik siniizit ve nasal polipozis

ter testi endikasyonlari arasinda yer almaktadir.'

2.5.3. Kistik fibroziste pankreas hastaligl

KF hastalar1 egzokrin pankreas foksiyon bozuklugu agisindan pankreas yetmezligi
olanlar ve olmayanlar seklinde iki gruba ayrilir. Pankreas yetersizligi olan hastalarda
yag sindirimi ve emiliminde sorunlar goriiliir. Yag malabsorbsiyonu, 3- 5 giin siireyle

diyetle alinan yag miktarinin %7'sinden fazlasinin gaita ile atilimi seklinde

tanimlanir.%® Gaitada Olglilen fekal elastaz degerlerinin 200 mcg/gr' n altinda

bulunmasi pankreatik yetersizligi gosterir. Pankreas yetersizligi olmayan hastalarda
ise yag sindirimi ve emilimi normaldir. Kistik fibrozis hastalarinin %89,1°1 pankreas
enzim destegi almaktadir.*’Yenidogan taramasi ile tani alan hastalarin %40’ mnda tani
aninda pankreas fonksiyonlar1 yeterli iken, 3- 5 yas civarinda bu hastalarin
yarisindan fazlasinda pankreas yetersizligi gelisir.”

Pankreatik yetersizligi olan hastalarin prognozu digerlerine gére daha kotiidiir. Bu

durum pankreatik yetersizligi olan hastalarda nutrisyonun daha koétii olmasiyla

iliskili olabilecegi gibi; altta yatan mutasyonun direkt etkisiyle de iliskili olabilir.6

Pankreas yetersizligi olmayan hastalarda fenotip ¢ok degisken olabilir. Bazi
hastalarda belirgin akciger tutulumu varken, bazilarinda ¢ok hafiftir veya hi¢ yoktur.
Ter klor diizeyleri yiiksek, sinirda veya normal olabilir. Hatta bazi hastalar sadece
tekrarlayan akut pankreatitle basvururken, erkekler de bilateral vaz deferens
yokluguna bagl infertilite ile bagvurabilirler®.

Bebeklerde pankreas yetersizligi sik ve bol miktarda yagli gaita yapmaya ve kilo
alamamaya neden olur. Karin sisligi, azalmis kas kitlesi ve biiyiime geriligi dikkati
ceken bulgulardir. Yagda eriyen vitaminlerin eksikligine bagli bulgular ortaya
cikabilir. Vitamin E eksikligi nedeniyle hemoliz, periferik noropati, vitamin K

eksikligine bagl kanama diyatezi ve vitamin A eksikligine bagh gece korligii, artmis

kafa i¢i basmct bulgulart gorilebilir.63 Vitamin D eksikligi ve sik
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glukokortikosteroid kullammina bagli olarak ise osteopeni gelisebilir.** Pankreas

fonksiyonlar1 yeterli olan hastalar diger organ tutulumlar1 acisindan da daha hafif

fenotipe sahiptirler.6> Yeterli miktarda endojen enzim tiretimleri oldugu i¢in enzim
yerine koyma tedavisine ihtiya¢ duymazlar. Bu hastalarin yaklasik %20’sinde akut

veya kronik pankreatit gelisebilir.68

Kistik fibrozis hastalarinin yasam siireleri uzadikca, glukoz intoleransi ve KF iliskili
diyabetes mellitus (KFIDM) daha sik goriilmeye baslamistir. KFIDM olan hastalarin
klinik durumunda, solunum testlerinde hizli bir diisiis olmakta, mortalite
artmaktadir.’” Moran ve arkadaslart 5- 9 yaslar arasinda prevalansin %9, 10- 19
yaglar arasinda %26 oldugunu gdstermistir.”® Patofizyolojisi tam olarak
bilinmemekle beraber KFIDM’de insiilin eksikliginin fibrozis ve yag infiltrasyonu
nedeniyle beta hiicrelerinin kaybina bagl oldugu diistiniilmektedir.*’ Tip 1 diyabetes
mellitusa (DM) kiyasla beta hiicre sayisinin yiiksek olmasi klinik bulgulara insiilin
rezistansinin da katkida bulunabilecegini akla getirmektedir. Akciger fonksiyonlari

ileri derecede bozuk ve kronik enfeksiyonlart olan hastalarda insiilin direnci daha

yiiksektir.70 Bazi hastalar polidipsi, poliiiri, polifaji ve kilo kaybi gibi klasik

semptomlarla bagvurabilecegi gibi, baslangi¢c genelde daha sinsidir. Erken tani igin
diizenli olarak taramalar yapilmalidir. Cogu hastada kilo almama, lineer biiylime
geriligi ile beraber gecikmis puberte ve akciger fonksiyonlarinda agiklanamayan
bozulma vardir. Hastalar nefropati, noropati ve retinopati gibi komplikasyonlar
acisindan da risk altindadir. Bunun disinda pulmoner enfeksiyonlar veya oral
glukokortikoid kullanimi sirasinda da glukoz dengesinde gecici bozukluklar ortaya

cikabilir.”!

2.5.4. Kistik fibroziste hepatobiliver tutulum

Kistik fibroziste hepatobiliyer tutulum asemptomatik karaciger transaminaz
yiiksekliginden hepatik siroza kadar uzanan ¢ok genis bir spektrumu kapsar.

Karaciger hastaliginin siddeti ile genotip arasinda anlamli bir iliski gosterilememistir.
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Karaciger tutulumunun en erken bulgusu KF’li yenidoganlarin yaklasik %5’inde
goriilen neonatal kolestazdir. Bu bebeklerde sarilik, direkt bilirubin yiiksekligi,
hepatomegali ve akolik gaita saptanir. Biliyer atrezi ekarte edildikten sonra kistik
fibrozis disiiniilmelidir. Kistik fibrozise bagli neonatal kolestaz iki ay iginde
kendiliginden diizelir.

Kistik fibrozis karaciger hastaliginin en sik goriilen sekli olan fokal biliyer siroz
asemptomatik hepatomegali ile karsimiza gelir. Yapilan postmortem g¢aligmalarda
infantlarda hafif fokal hastalik %11 siklikta goriiliirken ilk yasta olenlerde %27,
eriskinlerde %70’ ten daha sik bulunmustur.*’

Hepatik steatoz hastalarin %20- 60 ‘inda goriiliir. Fakat sag kalimi etkilemez.
Kolelitiyazis gelisimi de siktir ve eriskinlerin %15’inde safra kesesi taslari
mevcuttur. > Hastalarm oldukea kiigiik bir kisminda (%3- 7) multilobar siroz, portal
fibrozis, siroz, portal hipertansiyon ve hipersplenizm gibi agir hastalik meydana
gelir. Portal hipertansiyona bagli komplikasyonlar gelisene kadar hepatik hastalik

genelde klinik olarak sessiz seyreder. Genellikle 9- 10 yaslarinda tani konur ve
zamanla ilerler.72

Hastaligin progresyonu onlenememekte; ancak ursodeoksikolik asit uygulanmasiyla
karacigerin  biyokimyasal profilinde iyilesme saglanmaktadir.”3 Karaciger

transaminazlarinda yiikselme yillik rutin taramalar sirasinda saptanabilir. Karaciger
hastaligina ve/veya K vitamini eksikligine bagli protrombin zamaninda uzama sik
rastlanan bulgulardan biridir. Hastalik ilerledik¢e ortaya ¢ikan portal hipertansiyona
bagl 6zofagiyal ve gastrik varisler hematemez veya melenaya neden olabilirler.

Hipersplenizm trombositopeni ve ndtropeniye neden olur. Karaciger yetmezligi ve

hepatik ensefalopati nadir goriilen ve ge¢ ortaya ¢ikan komplikasyonlardir.”!

2.5.5. Kistik fibroziste intestinal tutulum

Kistik fibrozisli hastalarda gastrodzofagiyal reflii (GOR) ve 6zofajit sik goriiliir.

Kistik fibroziste GOR siklig1 farkli serilerde %20- 76 arasinda degismektedir.74.75
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Kaloriyi arttirmak i¢in yenen genis porsiyonlar veya tiipten bolus seklinde gida alima,
fizyoterapi sirasinda verilen bag-asagi pozisyonlar, alt 6zofagus sfinkterini gevseten

ilaclar, akcigerin fazla havalanmasiyla diafragmanin diizleserek fizyolojik sfinkterin
bozulmas: gibi birgok faktor KF’li hastalarda reflii gelisimini kolaylastirir.”®

Belirtiler arasinda retrosternal agri, disfaji, agza ac1 su gelmesi ve istahsizlik, siit
cocuklarinda kusma sikayetleri goriiliir.

Kistik fibrozisli yenidoganlarin %11-20’sinde terminal ileumun mekonyumla
tikanmas1 sonucu mekonyum ileusu goriiliir Onceleri yiiksek mortaliteye sahipken,
erken tam1 ve tedavi metodlarmin gelistirilmesiyle mortalite %10’un altina
diismiistiir. Uzun donem sagkalimlar genel KF populasyonu ile benzer oranlara
yaklagmistir.”” Mekonyum ileusu prenatal dénemde olusur. Hastalarm %10’unda “in
utero” perforasyon ve karin grafilerinde kalsifikasyonlarla karakterize mekonyum
peritoniti geligir. Hastalarin ¢ogunda karin sisligi, safrali kusma ve hayatin ilk 48
saatinde mekonyum ¢ikaramama gibi obstriikksiyon bulgular1 goriliir. Vakalarin
%50’sinde malrotasyonla beraber volvulus veya intestinal atrezinin eslik ettigi
komplike mekonyum ileusu goriiliir. Bir¢ok hastada mikrokolon eslik eder. Daha
biiyiik ¢ocuklarda mekonyum ileus ekivalani olarak “distal intestinal obstriiksiyon
sendromu” (DIOS) goriilebilir. Her iki cinsiyet de esit oranlarda etkilenir. Ince
bagirsaklarda ve siklikla ileogekal bileskede tekrarlayan obstriiksiyon ataklari
meydana gelir. En basta kismi baslayan obstriiksiyon, tedavi edilmezse kusma ve
gergin karnin eslik ettigi tam obstriiksiyona ilerleyebilir. Kotii prognoza neden olmaz
ve nadiren olimle sonuglanir. Amerika Kistik Fibrozis kurumu’nun verilerine gore
DIOS sikligi 2005 yilinda %]15’lerdeyken 2009 yilinda bu oran yaklasik %3,8’e

2349 KF hastalarmin akcigerlerinde oldugu gibi bagirsaklarinda da kronik

gerilemistir.
bir enflamasyon siireci vardir. Bu hastalarda Crohn hastalignr sikligi saglikh
populasyona gorel2,5 kat artmustir. 7®

Fibrozan kolonopati ise yiiksek doz lipaz igeren pankreatik enzim replasman
tedavisi (>10.000 lipaz {initesi/kg/giin dozunda, >6 ay) sonrasi goriilmeye

baslanmustir. Intestinal obstriiksiyon bulgulari, uzamis karin agrisi, ishal ve rektal

kanama ile belirti verir. Fibrozan kolonopati olusumunu engellemek icin pankreatik
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enzim kullanimmin 2500 lipaz U/kg/6giin veya 10.000 lipaz U/kg/giin ile
sinirlanmasi onerilmektedir.”

KF hastalarinda tiim kanser hastaliklar1 g6z 6niinde bulunduruldugunda genel
populasyona gore artmis risk séz konusu degildir; ancak gastrointestinal sistem,
pankreas ve hepatobiliyer sistem kanserleri i¢in risk 6,5 kat artmistir.** Bu durumun
gastrointestinal epiteldeki goreceli artmis KFTR ekspresyonu sonucu gelisimi
olabilecegi diisiiniilmektedir. Kansere neden olan genlerin arasina KFTR geninin
alinmasi da tartisilan konular arasindadir.”’

Rektal prolapsus genellikle 5 yasin altindaki hastalarda %10- 20 siklikla goriilen bir
komplikasyondur. Malniitrisyon, azalmis kas tonusu ve Oksiiriikkle artan karin ici
basincin sebep olabilecegi rektal prolapsus, KF’nin ilk bulgusu olabilir. Cogu kez
kendiliginden iyilesir ve 6zel bir tedavi gerektirmez. Bu hastalarda pankreatik enzim

replasman tedavisinin dozlari kontrol edilerek uygun tedavi dozu belirlenmelidir.®

2.5.6. Psodo-Bartter sendromu ve renal tutulum

Kistik fibroziste ter bezi fonksiyon bozuklugu, terle asir1 su ve elektrolit kaybina
neden olur. Asir1 sicak veya agir egzersiz sonucu asirt su ve tuz kaybeden KF
hastalarinda hipokloremik hiponatremik metabolik alkaloz ile karakterize psddo-
Bartter sendromu (PBS) gelisebilir. Viicut ylizey alaninin viicut hacmine oraninin
fazla olmasi nedeniyle ozellikle siit cocuklar risk altindadir. Kistik fibrozisli siit
cocuklarinin %12- 16,8’ inde goriiliir. ilk atakta ortanca yas 4 aydir. Tabloya genelde
kusma, istahsizlik, kilo kayb1 ve uykuya meyil eslik eder. Kistik fibrozis hastaliginin
ilk bulgusu PBS olabilir. Aileler uygun hidrasyon ve tuz alimi konusunda
bilgilendirilmelidir. Ataklar intravendz sivi ve sodyumkloriir replasmani ile tedavi
edilir.** Ayrica idrarda sodyum kloriir atilimi azalir ve idrar konsantrasyonunda
bozukluk olabilir. Bunlarin bobrek primer bir bozukluktan m1 yoksa hiicre dis1 sivi
hacmindeki degisikliklerden mi kaynaklandigi tam olarak bilinmemektedir.
Bobreklerde ozellikle korteks ve digs medullada KFTR ekspresyonu oldugu
bilinmektedir. KFTR proksimal ve dital tiibiil epitelyuminin apikal bdlgelerinde

gosterilmistir. Ayrica KFTR’nin proksimal tiibiilden reseptor aracili endositoz ile
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diisiik molekiil agirlikli proteinlerin geri emiliminde rol oynadigi ve KF’li hastalarda

bu proteinlerin bbreklerden geri emilimlerinde sorun oldugu 6ne siiriilmektedir. **

2.5.7. Kistik fibroziste genitoiiriner sistem tutulumu

Kistik fibrozisli hastalarda puberte, kronik pulmoner hastalik ve malnutrisyona baglh
olarak yaklagik 2 yil gecikir. Kadin hastalarda anatomik bozukluk olmamasina
ragmen servikal mukusun kalin ve dehidrate olmasina bagl olarak fertilite
potansiyeli azalmistir. Kronik hastalik ve malniitrisyon sonucu gelisen primer veya
sekonder amenore ve anovulatuvar sikluslar fertiliteyi olumsuz etkileyen diger
faktorlerdir. Ozellikle homozigot delF508 mutasyonu olan ve oral glukoz tolerans
testi (OGTT) bozulmus olan hastalarda menars daha geg baslamaktadir.**
Postpubertal erkeklerde cinsel fonksiyonlar normaldir. Erkek hastalarda vaz
deferens, epididimis ve seminal vezikiillerin yoklugu, atrofisi veya obstriiksiyonu
nedeniyle spermatogenez normal oldugu halde ejakiilatta sperm bulunmaz.

Erkeklerin %97’si azospermi nedeniyle infertildir.”"

2.6. Tamida Kullanilan Testler
2.6.1. Ter testi

Kistik fibrozis hastalarimin biiylik kisminda tani terde klor konsantrasyonunun
Ol¢iimii ile konmaktadir. Ter testi mutlaka standart metodlarla ve deneyimli personel
tarafindan onceden belirlenmis rehberlere uygun olarak yapilmalidir. Semptomatik
bebeklerde dogumdan 48 saat sonra uygulanabilir.*> On kola 5 mV’luk elektrik akim
verilerek ter, pilokarpin iyontoforez yontemiyle stimiile edilir. Stimiile edilen ter, bir
pedde (Gibson Cooke yontemi) ya da konkav plastik disk seklinde kapiller tiipte
(Macroduct yontemi) toplanir ve ardindan i¢indeki klor ve sodyum miktar1 6l¢iiliir.
Terde kantitatif olarak 6l¢iilen CI degerleri 6 aydan kiigiik bebekler i¢cin <29 mmol/L
ise negatif, 30- 59 mmol/L ise siipheli; >60 mmol/L ise pozitif olarak kabul edilir. 6
aydan biiyiik yas gruplarinda >40 mmol/L normalin {izerinde kabul edilerek test

tekrarlanir. >60 meq/L degerler KF tanisin1 destekler. Ter kondiiktivitesi veya
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osmolalitesinin 6l¢iimii yiiksek yanlis negatif sonucglar verdiginden giiniimiizde KF
tanisinda kullanilmasi 6nerilmemektedir.*®

Kistik fibrozisten baska terde klor konsantrasyonunu ytikselten birgok durum vardir
ve sonucu degerlendirirken bu durumlar da géz Oniinde bulundurulmalidir (Tablo
2.1). Ideal olarak ter testi, hastalar klinik olarak stabil, iyi hidrate olmusken, akut bir

hastalig1 yokken ve mineralokortikoid almazken uygulanmalidir.

Tablo 2.1. Kistik fibrozis disinda terde elektrolit miktarini viikselten durumlar

e Adrenal yetmezlik

e Anoreksiya nervosa

e Atopik dermatit

e (olyak hastaligi

e Ektodermal displazi

e Egzersiz

e Familyal kolestaz (Byler hastalig)

e Fukosidoz

¢ Glukoz -6-fosfat dehidrogenaz eksikligi
e Glikojen depo hastalig tip 1

e Hipogammaglobulinemi

e Ailevi hipoparatiroidizm

e Hipotiroidi

e Kleinfelter sendromu

e Mukopolisakkaridoz tip 1

e Malnutrisyon

e Nefrojenik diyabetes insipitus

e Otonomik fonksiyon bozuklugu

e Uzun siireli prostoglandin E1 infiizyonu

e Psddoohipoaldosteronizm
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2.6.2. Mutasyon analizi

KF’li hastalarin biiylik ¢cogunluguna ter testi ile tan1 konur. Ter testinin siipheli
aralikta kaldig1 bireylerde DNA analizi yardimei olabilir.*” Klinik bulgulart uyumlu
olan bir hastada bilinen 2 KF mutasyonunun gdsterilmesi taniyr dogrulamaktadir.
Dikkat edilmesi gereken bir diger nokta mutasyonlarin yerlesim yerleridir. 2 veya
daha fazla mutasyon bulunan hastalarda mutasyonun lokasyonu 6nem tagimaktadir.
Mutasyonlar farkli kromozomlar {izerinde frans konumunda veya ayni kromozomda
cis konumunda olabilir. Ayn1 kromozomda saptanan mutasyonlar genellikle hastaliga
neden olmaz. Tanisi kesinlesmeyen ¢ocuklarin maternal DNA analizi yapilirken bu
noktaya ozellikle dikkat edilmesi gerekmektedir.*Giiniimiizde 1800’den fazla KF
mutasyonu gosterilmistir.* Bunlarin tiimiiniin analizi miimkiin olmadigindan hastada
mutasyon tespit edilmemesi hastalig1 ekarte ettirmez. Sadece tek bir mutasyon
gosterilebilen hastalarda ise tani, klinik bulgular ve diger laboratuar yontemleriyle
konmalidir. Mutasyonun tespit edilmesi, tan1 konmasinin yani sira genetik danisma

verilebilmesini ve genotip- fenotip arasindaki iliskinin belirlenebilmesini saglar.

2.6.3. Nasal potansivyel farki olciimii

Solunum yolu epiteli sodyum ve klor gibi iyonlarin transportu ile solunum yolu
yiizeyindeki sivinin  kompozisyonunu diizenler. Iyonlarm bu aktif transportu
transepitelyal bir fark yaratir ve bu potansiyel fark in vivo olarak nasal epitelden
Olciilebilir. Nasal potansiyel farki (NPF) 6l¢iimii KF tanisinda yardimci bir test
olarak kullamlmaktadir.*® Test 6zellikle ter testinin sonucu siipheli ¢ikan bireylerde
faydali olabilir.*® Normalde yiiksek potansiyel 6lgiilirken, klor icermeyen bir
sollisyon ve izoproterenol perfiizyonu sonrasi diisiik potansiyel farki olugsmasi KF
hastaligina isaret eder. Tanis1 kesin olmayan hastalarda uygun sekilde yapilan test
oldukca degerlidir; ancak testin yapildigi merkezler smirli sayidadir. Test
glinlimiizde Amerika’da sadece 12 merkezde Kistik Fibrozis Kurumu tarafindan
standardize edilmis prosediirlere uygun olarak yapilmaktadir. Bunlardan sadece bir

merkez siit gocuklarinda testi uygulamak i¢in yeterli deneyime sahiptir.”” Tam olarak
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belirlenebilmis referans degerler, validasyon calismalar1 veya standardize teknikler

bulunmadigindan test sadece tantya yardimer olarak kullaniimalidir.®

2.6.4. Yenidogan taramalari

Tim yenidogan tarama programlarinda dogumdan 1- 2 giin sonra aliman kuru damla
kan oOrneginde immiinreaktif tripsinojen (IRT) Ol¢iimii yapilir. Kistik fibrozisli
bebeklerde IRT degerleri beklenenden daha yiiksektir. Kanda IRT yiiksekligi
pankreasta sentezlenen IRT’nin, kanallarin tikanik olmasi nedeniyle sistemik
dolasima sizmasiyla agiklanmaktadir. Yagsla beraber fonksiyone asinuslarin
azalmasiyla beraber kan IRT diizeyi azalmaktadir, bu nedenle IRT yenidogan dénemi
disinda tani testi olarak kullanilamaz. Testte yiiksek sonug alinan bebeklere 2 haftalik
oldugunda ikinci bir IRT analizi yapan merkezler (IRT/IRT) veya bu analize DNA
analizi (IRT/DNA) de ekleyen merkezler bulunmaktadir. Boylelikle duyarlilik %90-
95  dolaylarina  yiikselmektedir. =~ Tarama  testi  pozitif  bulundugunda
hipertripsinojenemi gibi ayirici tanilarin yapilabilmesi ve KF tanisinin dogrulanmasi

icin kesin tani testleri yapilmalidir.”'*

2.7. Kistik Fibroziste Tani

Amerikan Kistik Fibrozis Kurumu (American Cystic Fibrosis Foundation) 2008

yilinda bir uzlas: raporu yaynlayarak KF tani kriterlerini bildirmistir.*®

2.7.1. KF tanisivla uyumlu fenotipik ézellikler

1- Kronik sinopulmoner hastalik:

a. Tipik CF patojenleriyle persistan infeksiyon/inflamasyon ( Staphylococcus aureus,
tiplendirilemeyen  Haemophilus influenzae, mukoid ve mukoid olmayan
Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomonas maltophilia ve Burkholderia cepacia)
b. Kronik 6ksiiriik ve balgam iiretimi

c. Persistan akciger grafisi anormallikleri (6r. bronsiektazi, atelektazi, infiltrasyonlar,
hiperinflasyon)

d. Wheezing ve hava hapsiyle giden hava yolu obstriiksiyonu
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e. Nazal polipler, radyografik veya tomografik olarak gosterilen paranasal sinus
anomalileri

f. Comak parmak

2- Gastrointestinal ve besinsel anomaliler:

a. Intestinal: mekonyum ileusu, distal intestinal obstriiksiyon sendromu, rektal
prolapsus

b. Pankreatik: Pankreatik yetersizlik, tekrarlayan akut pankreatit, kronik pankreatit,
goriintiilemede pankreatik anomaliler bulunmasi

¢. Hepatik: uzamis yenidogan sariligi, Klinik veya histolojik olarak gdsterilmis fokal
biliyer siroz veya multilobuler sirozla giden kronik karaciger hastalig1

d. Besinsel: biiylime geriligi (protein-kalori malniitrisyonu), hipoproteinemi ve
0dem, yagda eriyen vitaminlerin eksikligine bagli komplikasyonlar

3- Tuz kayb1 sendromlari: Akut tuz kaybi, kronik metabolik alkaloz

4- Erkeklerde obstriiktif azoospermi

2.7.2. Yenidogan taramalari sirasinda KF icin risk tasidigi saptanan bebeklerde

KF tanisinin konmasi

1.Yenidogan taramasi (YDT) pozitif gelen bebeklere ter testi yapilmalidir. Sonugta
CI >60 mmol/L. saptanirsa tani kesinlesir. Tanty1 kesinlestirmek ve olasi laboratuvar
hatalarindan kaynaklanabilecek yanlisliklar1 ortadan kaldirmak i¢in KFTR mutasyon
analizi Onerilmektedir. 2 mutasyon bulunamadiysa ter testi tekrar edilerek tam
kesinlestirilmelidir.

2. Ter testinde Cl <29 mmol/ L. bulunan infantlarda KF 6n planda diisiintilmez;
ancak KF’e neden olan 2 mutasyon gosterilmis oldugu halde ter testi negatif
saptanan az sayida vakalar bildirilmistir. Bu bebekler de KF tanisiyla takip
edilmelidir. Tanimnin kesinlestirilmesi i¢in maternal DNA ornekleri mutasyon
lokalizasyonu agisindan (cis/ trans) incelenmesi Onerilmektedir.

3. YDT pozitif ancak ter testi siipheli aralikta olan (30- 59 mmol/L) bebeklere KFTR

gen analizi yapilmalidir:
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a. 2 mutasyon varliginda KF tanis1 kesinlesir.

b. KFTR gen mutasyonu yoksa veya tek mutasyon varsa KF tanisi kesin olarak
konamaz. Bu bebekler KF icin artmis risk tasirlar ve takip edilmelidirler. Klinik
bulgular hayatin ilk haftalarinda ortaya c¢ikabilir. 2 aylik oldugunda hasta KF
acisindan tekrar degerlendirilmeli ve ter testi 2- 6 aylikken tekrar edilmelidir. Eger
taniy1 destekleyen kanitlar varsa kistik fibrozis teshisi konur. Bu hastalara:

* Klinik degerlendirme (antropometrik incelemeler, biiyiimenin degerlendirilmesi,
akcigerlerin durumu)

» KF veya iligkili hastaliklarda aile hikayesinin varligi

+ {leri genetik analiz

* Pankreas fonksiyon testleri

* KF iliskili bakterileri gosterebilmek i¢in orofarengeal kiiltiir alinmasi

» Akciger grafisi

* Karaciger fonksiyon testleri yapilmalidir.

2.7.3. KF hastalig1 ile uyumlu semptomlar: olan veya aile hikavesi bulunan
hastalardaki tam kriterleri

1. Ter testinde Cl >60 mmol/L. ile birlikte ikinci bir ter testi pozitifligi veya KFT
gen mutasyonlarindan 2 tanesini tastyor olmak.

2. Ter testinde Cl <39 mmol/L olan hastalarin KF olma ihtimali diisiiktiir. Ancak
KF’e neden oldugu bilinen genlerden ikisini tasiyorsa hasta KF olarak
degerlendirilmelidir.

3. Ter testi siipheli araliktaysa (6 ayliktan kiiciik bebeklerde 30- 59 mmol/L daha
bliyiik bebeklerde; 40- 59 mmol/L) ayrintili KFTR mutasyon analizi yapilmalidir.

a. 2 KF mutasyonu varliginda KF tanis1 konur.

b. Hic KFTR mutasyonu olmayan veya tek mutasyon tasiyan bireylerin klinik
bulgulari KFTR disfonksiyonunu disilindiiriiyorsa  (obstriiktif —azoospermi,
bronsiektazi veya akut,tekrarlayan veya kronik pankreatit) KFTR iliskili hastalik
olarak degerlendirilebilir.Bu hastalar KF riski tasirlar. Ter testi bebeklerde 2- 6
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aylikken, daha biiylik ¢ocuklarda ivedilikle tekrar edilmelidir. Ter testi yine siipheli
aralikta kalirsa tanty1 belirlemek i¢in ileri arastirmalar yapilmalidir:

» {leri diizey genetik inceleme

* Egzokrin pankreas testleri

 KF iligkili patojenlerin (6zellikle P aeruginosa) kiitlirde {iretilebilmesi i¢in solunum
yolu 6rneklemesi yapilir.

Klinik bulgulara bagli olarak taniya yardimei testleri de yapilabilir:

* Erkeklerde genital inceleme (O6rnegin genital muayene, rektal ultrason, semen
analizi)

* Pankreatik goriintiileme

* Yiikesek rezoliisyonlu bilgisayar tomografisi

* Bronkoalveoler lavaj 6rneklemesi(6zellikle mikrobiyolojik inceleme)

* Solunum fonksiyon testleri

* Nazal potansiyel farki 6l¢limii

* Siliyer diskinezi ve immiin yetmezliklerin dislanmasi

KF icin klinik belirti ve bulgularin varligi, laboratuarda pankreatik yetersizligin
gosterilmesi veya KF iligkili patojenlerden birinin (6zellikle P. aeruginosa)
gosterilmesi KF tanisin1 kuvvetle destekler. Ter testi slipheli aralikta olan ve KF

bulgularini tagimayan bireylerin klinik bulgular1 belli araliklarla takip edilmelidir.

2.8. Kistik Fibroziste Tedavi Yontemleri

Tedaviler baslica solunum fizyoterapisi, inhalasyon ajanlari, mukolitikler, anti-
inflamatuvar tedaviler, pankreatik enzim replasmaniyla beraber enfeksiyonlar ve
gelisen diger komplikasyonlar iizerinde yogunlagsmustir. Secilecek tedavi yas
grubuna, ¢ocugun klinigine, gelisen komplikasyonlara ve hastanin tedaviye uyumuna
gore planlanmalidir. Son 2 dekaddaki genetik ve fizyolojik bilgiler KFTR’nin
yapisinin ve fonksiyonlarinin daha iyi anlagilmasini saglamistir. KFTR’deki genetik
mutasyonlar proteinin sentezini, islenmesini, plazma membranina taginmasini
ve/veya klor kanali fonksiyonunu olumsuz yonde etkiler. KFTR disfonksiyonuna

neden olan mekanizmalar anlasildikca KFTR’nin yeniden yapilandirilmasi yani
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“protein onarim terapisi’ni amacglayan terapotik stratejiler  gelistirilmeye
baslanmigtir. Yapilan son calismalar bu girisimlerin in vivo olarak KFTR
fonksiyonlarmi bir Olciide diizeltebildigini gostermistir. Klor kanalinin  her
mutasyona Ozgii farkli ilaglarla diizeltilmesi igin gen terapisi, alternatif klor
kanallarinin aktivasyonu, viicuttaki mutasyona ugramis KFTR modiilatorleri gibi
klinik aragtirma asamasinda olan yeni tedaviler gelistirilmeye devam edilmektedir.
Bu ilaglarin ¢ogu deneme asamasindadir ve klinik etkinliklerinin genis klinik
calismalarda gosterilmesi gerekmektedir.”

Kistik fibrozisli hastalarin tedavisi birden ¢ok disiplinin bir arada ¢alismasi
ile basarili olabilmektedir. Izlem ve tedavi ekibi i¢inde gdgiis hastaliklar1 uzmani,
gastroenterolog, metabolizma ve beslenme uzmani, diyetisyen, fizyoterapi uzmanlari
ve mikrobiyolog bulunmalidir. Ortaya ¢ikan komplikasyonlara bagli olarak diger
dallarin da yardimi saglanarak hastalarin yasam kalitesi ve siiresi artirilabilir. Aile

hastalik ve tedavisi ile ilgili ayrintili olarak bilgilendirilmelidir.

2.8.1. Solunum sistemi bulgularinin tedavisi

Akciger hastaliginin tedavisinde hedef, KF’de hastaligin ortaya ¢ikmasina yol acan
tiim mekanizmalar1 kapsamalidir. Kistik fibroziste en sik tutulan ve mortaliteye en
cok neden olan organ akcigerler oldugu icin, en 6nemli tedavi, solunum sistemine
yonelik tedavi yontemleridir. Baslica tedaviler fizyoterapi, inhaler tedaviler, ¢esitli
mukolitik ajanlar, antibiyotikler, anti-inflamatuar ajanlarin kullanimi ve gerektiginde
non-invazif mekanik ventilasyon uygulanmasidir.

Cesitli fizyoterapi yontemleri ve aletleri ile solunum yollarindaki sert,
yapiskan, bol sekresyonun giinliik olarak temizlenmesi hastalar1 rahatlatan bir 6nlem
olup alman sonuglar son derece olumludur. Havayolu temizleme tekniklerinin
prensipleri, ekspiratuar akimin artirilmasi, pozisyonlama, vibrasyon ve kollateral
ventilasyon mekanizmalarina dayanir. KF hastalarinda kullanilan bir¢ok havayolu
temizleme teknigi bulunmaktadir. Hangi yontemin en uygun oldugu konusu kesin

olmamakla beraber her hasta diizenli degerlendirilerek, kendisi i¢in uygun olan en iyi
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yontem secilmelidir.”” Klinikte uygulanan havayolu temizleme teknikleri Tablo

2.2’de verilmistir.

Tablo 2.2. KF’te kullanilan hava yolu temizleme teknikleri

* Postiiral drenaj ve perkiisyon

* Aktif solunum teknikleri dongiisii

* Otojenik drenaj

* Pozitif ekspiratuar basing (PEP)

» Havayoluna ossilasyon yaptiran aletler (Flutter, Acapella)
* Yiiksek frekansh gogiis duvari ossilasyonu

* Egzersiz

Kiiciik ¢cocuklarda erken donemde kooperasyon eksikliginden dolay1, postiiral drenaj,
perkiisyon ve vibrasyonu igeren pasif bronsiyal drenaj teknikleri uygulamir.”* Bu
uygulama, gogiis fizyoterapisinin klasik formudur. Postiiral drenaj mekaniksel
tekniklerle (perkiisyon veya vibrasyon) gravite yardimli pozisyonlarin kullanilmasini
kapsar. Boylece mukusun arkasinda hava akisini artirarak, sekresyonlarin santral
solunum yollarina taginmasi ve atilimi saglanir.

KF tedavisinde en temel amag, bronkopulmoner hasara neden olan
hipervizkoelastik  6zellige sahip olan mukusun klirensinin saglanmasidir.
Bronkodilatatérler mukus klirensini artirmak ve bronkodilatasyon yapmak ig¢in
fizyoterapi Oncesi kullanilabilir ve bu hastalarda sik goriilen asir1 duyarli solunum
yollarinin tedavisine de destek olabilmektedir.

Balgamin viskoelastikiyetini azaltan ilaglar (hipertonik tuzlu su soliisyonlar
ve dornaz alfa- Pulmozyme®) balgamin akiskanligini artirarak kolay atilmasini

saglar. Dornaz alfa (Rekombinan insan DNaz), human DNaz 1 enziminin
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rekombinant formudur. Bu ilag, KF hastalarinin mukusundaki nekroza ugramis
notrofillerden agiga c¢ikan c¢ok miktardaki serbest DNA’y1 yikmak ve bdylece
solunum yolu sekresyonlarinin viskoelastisitesini azaltmak, mukusun klirensini
artirmak ve solunum yolu enfeksiyonlarinin siklik ve siddetini azaltmak yoluyla
akciger fonksiyonlarini korumak ya da iyilestirmek amaciyla gelistirilmistir.”> Sonug
olarak, balgam viskozitesini azaltmasi, hatta erken donemde baslanmasinin hastalarin
beslenme durumlarini diizelterek solunum fonksiyonlarini diizeltmesi ve akut
pulmoner alevlenme sayilarini azaltmasi nedeniyle dornaz alfanin hafif, orta ve agir
akciger hastalig1 olan KF hastalarinda kullanilmasi dnerilir.”® Dornaz alfa tedavisi ile
FEV1’de hizli diizelmenin yanisira solunum fonksiyonlarinda kétiilesme hizinin
azaldig1 gosterilmistir.”’

Kistik fibroziste sik goriilen enfeksiyonlarin tedavisi hastalikta yasam siiresi
ve kalitesinin en 6nemli belirleyicisi olan akcigerlerdeki hasarin dnlenmesinde temel
unsuru olusturmaktadir. KF’li hastalarin yasam siirelerinin giderek uzamasinda
beslenmenin diizenlenmesi, genel bakim kurallarindaki degisiklikler gibi faktorlerin
yani sira antibiyotiklerin daha etkin olarak kullanilmasinin biiyiik rolii vardir. Akut
akciger hastaligi alevlenmesi veya alinan solunum yolu Orneginde organizma
tiremesi durumunda antibiyotik tedavisi Onerilmelidir. Balgam kiiltiirii genellikle
antibiyotik se¢cimi konusunda hekimi yonlendirir. Pseudomonas kolonizasyonu olan
hastalarda eradikasyon amaciyla inhalasyon yoluyla tobramisin inhalasyon soliisyonu
ve kolistin kullanilmaktadir. Bu ilaglarin kullanimi klinik kétiilesme hizim
yavaglatmakta, hastaneye miiracati1 ve yatis1 azaltmakta, klinik skoru ve viicut agirligi
profilini diizeltmektedir.

Kistik fibrozisli hastalarin solunum yollarinda yogun notrofilik  bir
inflamasyonun oldugu bilinmektedir. Enflamasyonun enfeksiyonlar ve koyu hava
yolu sekresyonu ile birlikte ilerleyici akciger hasarinda 6nemli bir rol oynadigi
diisiiniilmektedir. Bu nedenle bu zamana kadar ¢esitli antiinflamatuar ilaglar KF’li
hastalarin tedavisinde kullanilmistir. KF’1i hastalarda antiinflamatuar tedavi ile ilgili
kesin endikasyonlar mevcut olmamakla birlikte en yaygin olarak kullanilan ilaglar

makrolit grubu antibiyotikler ve non steroid antiinflamatuar ilaglardir. Ancak
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Cochrane derlemesinde rutin NSAID kullanimi igin yeterli calisma olmadigi
sonucuna vartlmistir.”® P. aeruginosa ile kronik kolonize olan hastalarda solunum
fonksiyonlarmi diizeltmek ve akut pulmoner alevlenmeleri azaltmak amaciyla veya
enfeksiyon durumundan bagimsiz olarak konvansiyonel tedaviye cevap vermeyen
tim KF hastalarinda oral makrolit tedavisi uygulanabilir. Bu amagla 6 ay siireyle
haftanin 3 giinii alinmak iizere azitromisin verilir.

KF, sistemik bir hastaliktir ve hastalarin %95’ten fazlast solunum
yetmezliginden hayatin1 kaybetmektedir. Son yillarda, akciger transplantasyonu,
terminal donem akciger hastaligi olan KF’li hastalar i¢in yasam siiresini ve yasam

kalitesini iyilestiren en énemli tedavi yaklasimi olarak 6nerilmektedir.”

2.8.2. Gastrointestinal ve endokrinolojik bulgularin tedavisi

Pankreatik yetersizligi olan hastalarda pankreatik enzimleri i¢ceren proteaz, amilaz ve
lipazdan olusan kapsiiller (Kreon®), malabsorbsiyon bulgularim1 6nleyerek gaitanin
normal kivam ve sayida olmasinmi saglar. Pankreatik enzimlerin 6glinlerden hemen
once alinmasi saglanmalidir. Baslangicta enzim dozu her beslenme Oncesinde
bebeklerde 250- 500 iinite/kg, daha biiyiik ¢ocuklarda 500- 2000 iinite/kg lipaz
olarak baglanir. Daha sonra doz alinan yanita gore (diskinin goriiniimii, diskilama
sayist, agirlik kazanimi gibi) arttirilabilir. Hastalara yiiksek kalorili diyet onerilmeli
ve gerektiginde 6zel mamalarla desteklenmelidir. Ozellikle yagda eriyen vitaminler
(A, D, E ve K vitaminleri) diizenli olarak verilmelidir. Yag malabsorpsiyonu ve
vitamin D eksikligine bagli olarak bagirsaktan kalsiyum (Ca) emilimi bozulmus
olabilir.

Kalsiyum desteginin kemik mineral yogunlugu iizerinde etkisi olup olmadig:
bilinmemekle birlikte, Ca birikiminin en fazla oldugu ve pik mineral yogunlugunun
elde edildigi adolesan doneminde Ca destegi verilmesi yararli olabilir. 100

Yiyeceklerle yeterli kaloriyi alamayan ya da agirlik kayb1 gozlenen vakalarda
oral destek iiriinleri verilebilir. Bunlar1 verirken dikkat edilmesi gereken nokta, bu
tiriinlerin asil yemegin yerine gegmeyecek sekilde kullanilmasi gerektigidir. Ayrica

fazladan enerji verilmesinin KF’ye bagli diyabet gelismesini uyarabilecegi
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unutulmamalidir. Diyabet komplikasyonu ortaya cikan hastalara ise insiilin ve
beslenme degisiklikleri dnerilebilir.

Kistik fibrozis ile birlikte olan hepotobiliyer hastaliklar i¢in son yillarda safra
asit tedavisi 6onem kazanmistir. Kolestaz sirasinda safra asitlerinin karaciger hiicre
zedelenmesinde 6nemli rol oynadiklar1 bilinmekte; tedavide bir safra asidi olan

ursodeoksikolik asit (UDKA) kullanilmaktadir.

2.9. Kistik Fibrozis Hastahiginin Psikososyal Etkileri ve Tedaviye Uyum

KF birgok sistemin tutuldugu, hastalik belirtilerinin zaman zaman alevlendigi, her
giin yapilmas1 gereken zaman alici tedavilerin oldugu, sik hastane yatis1 gerektiren
ilerleyici ve Oliimcil olan kronik bir hastaliktir. KF’te her giin uygulanan tedavi
rejimleri uzun saatler almakta oldugundan siklikla tedavi uyumu disiiktiir. Kronik
hastaliklarda yaklasik %30 oraninda; KF’te ise %50’nin altinda tedavi uyumu

bildiren arastirmalar bulunmaktadir.''>'"

Tedaviye uyumun iyi olmamasi akut
alevlenme siklig1 ve hastane yatiglarinda artigla ve yagsam siiresinin daha kisa olmasi
ile iliskili bulunmustur.®

Son yillarda gelisen tam1 ve tedavi olanaklariyla kronik hastaliklarin ¢ogunda
yasam siirelerinin artmasi nedeniyle bu hastaliklarin ¢ocuk ve aile tizerindeki etkileri
daha fazla 6nem kazanmigtir. Kronik hastaliklar, ¢ocuklar1 ve aileleri hem sosyal
hem de duygusal acidan etkileyebilmektedir.'”' Sik hastane yatislari, zaman alan
giinlik tedaviler ve yasitlarindan farkli olma duygusu cocuklarda stres kaynagi
olabilmekte; kronik hastalig1 olan ¢ocuk ve ergenler normal yasitlarina oranla daha
fazla oranda duygusal ve davranigsal sorunlar yasayabilmektedir. Bu sorunlar
tedaviye uyumu etkileyebilir, anksiyete bozuklugu veya beslenme bozukluguna
sebep olabilir. Baz1 hastalarda ise ¢ocugun dis diinyayla baglarin1 koparmasina yol
acacak kadar agir durumlar ortaya ¢ikabilir. Duygusal ve davranigsal sorunlar kronik
hastaliklarda normale gore iki kat daha sik goriiliirken, eger tibbi durum fiziksel sekil

bozukluguyla iliskiliyse bu sorunlar ii¢ kat daha sik gérﬁlmektedirmz.
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Hastaligin kabullenilmesi hastanin yasam kalitesini etkiledigi gibi tedavi
uyumunu da arttirmaktadir. Kronik hastaligin kabullenilmesi; hastaligin siddetine,
cocugun ruhsal gelisimine, ailenin tutumu ve islevleri ile sosyal ¢evrenin tepkilerine
baglidir. KF’li ¢ocugu olan anneler hastaligin tan1 evresinde yiiksek oranda stres
yasarlar. Stresli anne-babanin hastalik tanisina verdikleri tepki, kiigiik yastaki
cocuklarin hastaligr kabullenmesi ve tedaviye uyum saglamasi agisindan onem
tagimaktadir. KF’li ¢ocuk ve ailesine psikolojik ve davranigsal yardim, bu hastalar
izleyen tiim ekip calisanlarinin gorevidir. Bu yardimlar ¢ocuk ve ailedeki ruhsal
sorunlar i¢in risk olusturan etkenleri azaltmak, bas etme yollarini pekistirmek ve

aileyi desteklemek acisindan 6nemlidir.
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3. GEREC VE YONTEM

Kasim 2010- Mayis 2011 tarihleri arasinda Marmara Universitesi Egitim ve

Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali’nda takip edilmekte olan

KF hastalar1 ¢aligmaya alindi. Calisma grubu, Amerikan Kistik Fibrozis Kurumu

2008 yili uzlasi raporundaki kriterlere uygun olarak tan1 konmus hastalardan

olusmaktaydi.

Calismaya dahil edilme kriterleri:

1- En az 1 sene dnce kistik fibrozis tanis1t konmus hastalar

2- Eslik eden 6nemli bir tibbi taninin olmamasi (6r. Kanser veya serebral palsi)
Hastalarin cinsiyet, yas, kilo-boy degerleri, tan1 alma tarihleri, tan1 sonrasi

takip stireleri, sosyo-ekonomik seviye (SES) gostergeleri ve fizik muayeneleri

kaydedildi. Sosyo-ekonomik seviye, Tiirkiye i¢in validasyonu yapilmis bir 6lgege

1% Olgekte ebeveynlerin meslekleri, egitim diizeyleri, saglik

gore Dbelirlendi.
giivenceleri, ev sahibi olup olmamalari, evdeki 1sinma sekli, arabalar1 olup olmadig,
evlerinde bilgisayar, ¢amasir makinesi, bulagik makinesi, vcd oynatici, miizik seti ve
fotograf makinesi gibi elektrikli-elektronik cihazlarin varligt ve ev adresleri
sorgulandi. SES 5 grupta kategorize edildi: Alt, orta alt, orta, orta iist ve iist SES.

Uyum saglayabilen tiim hastalara solunum fonksiyon testi uygulandi ve
FEV1(%) (1. Saniyedeki Zorlu Ekspiratuvar Voliim) degerleri kaydedildi; diiz
akciger grafileri alindi. Hastaligin siddetini belirlemek igin 2 6l¢iit kullamlds. Ilkinde
“Schwachman-Kulczychi Skoru” ile hastalar puanlandirildi (Tablo 3.1).'* Hastalik
siddetini degerlendirmek {tizere ikinci Olgiit olarak FEV1(%) degerleri kullanildi.
FEV1(%) >%70 ise hafif, %40- %69 aras1 FEV1 degerleri orta ve FEV1 <%39 ise
agir hastalik olarak siniflandirildi.

10 yasinda ve daha biiylik olan hastalara ve tim yas grubundaki hastalarin
ailelerine 3 farkli anket uygulandi .
1- Bilgi diizeyinin ol¢limii: Hastalik ile ilgili bilgi diizeyinin 6l¢ililmesi i¢in genel
bilgiler, solunum ve beslenme baslig1 altinda toplam 43 soruluk ve 45 soruluk iki

farkli “KF Bilgi Anketi”, sirasiyla hastalara ve ailelerine yiizylize uygulandi.
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Hastalarin dogru cevaplarinin sayisi toplam soru sayisina oranlanarak % dogru sayis1
hesaplandi.(Ek 1a ve b)

2- Tedaviye uyum oraninin 6l¢iimii: Hastanin kullandig: tedavi rejiminin igerigi, her
tedaviyi uygulama siklig1 ve fizyoterapiyi uygulama siireleri hasta ¢ocuklar igin 51
soruluk, aileleri i¢in 40 soruluk birer “Hastalik Yonetimi Goriismesi Anketi” ile
ayrintilt olarak yiizyiize sorgulandi. Her farkli tedavi sekli i¢in hastanin ve ailenin
belirttikleri siklik, takip eden hekim tarafindan oOnerilen kullanim sikligina
oranlanarak tedaviye uyum %/’si belirlendi. (Ek 2a ve b)

3- Cocuklarin tedavilerin faydasi konusundaki diisiincelerinin belirlenmesi: 10
yasinda olan ve daha biiylik ¢ocuklara tedavi bazinda tedaviyi ne kadar faydah
bulduklar1 sorularak “faydasiz”, “biraz”, “oldukg¢a”, “gercekten ¢ok faydali”
seceneklerinden birini segmesi istendi. (Ek 3)

4- Tedaviye uyumu engelleyen faktorlerin belirlenmesi: Hasta ve ailelerin her farkl
tedavi sekli i¢in tedaviye uyumlarini engelleyen bir veya birden fazla nedeni (6rnegin
fizik tedavi i¢in zaman bulamiyorum, sikildim, unutuyorum, mama i¢in tadi koti
gibi) segmeleri istendi.

Calismamizda bilgi diizeyinin ve tedaviye uyum oranlarinin 06lgiilmasi,
cocuklarin tedavilerin faydasi konusundaki diislincelerinin ve tedaviye uyumu
engelleyen faktorlerin  belirlenmesi amaci ile Quittner ve arkadaglarinin
caligsmalarinda kullanmis oldugu standardize soru formlari kullanildi.

“KF Bilgi Anketi” ve “Hastalik Yonetimi Goriismesi Anketi” 3 farkl kisi tarafindan
once Ingilizce’den Tiirkge’ye, daha sonra Tiirkce’den Ingilizce’ye geri gevrilerek
kontrolii yapildiktan sonra hasta ve ailelerine uygulanmaya baslands.''®

Bu calisma Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu tarafindan
04.11.2010 tarih ve 736 sayili izniyle onaylandi. Tiim katilimcilar ve aileleri ¢alisma

hakkinda bilgilendirildi ve imzal1 aydinlatilmis onam formlar1 alindu.

3.1. Shwachman-Kulczycki Skorlamasi

Kistik fibroziste hastaligin klinik siddetini degerlendirmede kullanilan bir skorlama

sistemidir. Genel aktivite, fizik muayene bulgulari, beslenme durumu, radyolojik
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bulgularindan olusan dort alanda hastalara 5- 25 arasinda puanlar verilir ve toplam
puan hesaplanir. Dort alandan elde edilen puanlar toplami 86- 100 ise miikkemmel

klinik seyri, 71- 85 ise iyi, 56-70 ise hafif hastalik, 41- 55 ise orta agirlikta hastalik

ve <40 ise agir hastalik durumunu ifade eder.”

Tablo 3.1. Hastaligin klinik siddetinin saptanmasinda kullanilan Shwachman-
Kulczycki Skorlamasi

P
U GENEL FiZIK MUAYENE BESLENME X-RAY BULGUSU
A | AKTIVITE
N
Tamamen normal |Oksiiriik yok. Temiz [Boy ve kilo Normal, temiz
aktivite. Top akcigerler, normal  [25.persantil iizerinde, [akciger alanlari.
25 |oynuyor, okula  |kalp ve solunum hizi. normal diski, kas
diizenli olarak kitlesi ve tonusu 1yi.
devam ediyor.
Gilinlin sonunda  [Nadir oksiiriik, Boy ve kilo 15- 20.p, Bronkovaskiiler
yoruluyor, normal kalp hizi, disk1 hafif anormal, |g6lgelerde hafif artis,
20 okula devamliligi minimal havalanma |kas kitlesi ve tonusu |erken havalanma
iyi. artis1, akcigerler orta. artisl.
temiz, comak parmak
yok.
Egzersizle kolayca|Aralikli Boy ve kilo 3.p Orta havalanma artisi,
yorulup Oksiirik/wheezing, fiizerinde, genelde yamali atelektazi,
dinlenmek IArtmis kalp hizi, orta janormal, bol ve artmis
15 [isteyebiliyor. havalanma artist, sekilsiz digki, karinda bronkovaskiiler
Okula devami hafif comaklagma. |hafif gerginlik, gblgelenme.
zayif. azalmis kas kitlesi ve
tonusu.
Okula gidemiyor, [Sik ve genelde Kilo ve boy 3.p Orta havalanma artisi,
lkisa bir yiiriiylis  [balgamli oksiiriik,  faltinda, ¢ok bol pis  [yaygin
sonrasinda nefes |gomaklasma, gogiiste kokulu digki, hafif- |atelektazi ve
10 darlig1, sikga retraksiyon, orta orta enfeksiyon sahalari,
dinleniyor. hiperinflasyon, Abdominal minimal
wheezing ve raller, |distansiyon, yumusak [bronsiektazi
orta derece kaslar ve kitle
comaklasma. azalmis.
Ortopneik, Takipne, tagikardi, |Agir malniitrisyon, |Agir havalanma
zamanini agir Okstiriik ataklari, [siskin karin, rektal  jartigi, lober atelektazi
B sandalyede veya |yaygin raller, prolapsus, bol, pis  |[ve bronsiektazi,
yatarak geciriyor. [siyanoz, kalp lkokulu ve siklikla  nodiil/kistler,
yetersizligi belirtileri,[yagl digki. pnomotoraks,
agir comaklagma. lkardiyak genigleme.
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3.2. istatiksel Yontem

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken, istatistiksel analizler igin NCSS
(Number Cruncher Statistical System) 2007&PASS 2008 Statistical Software (Utah,
USA) programi kullanildi. Calisma verileri degerlendirilirken tanimlayici istatistiksel
metodlarin (Ortalama, Standart sapma) yani sira niceliksel ve normal dagilim
gosteren parametrelerin gruplar aras1 karsilastirmalarinda Oneway Anova testi
kullanilirken, farkliliga neden ¢ikan grubun tespitinde Tukey HSD testi kullanildi.
Normal dagilim gdstermeyen parametrelerin gruplar arasi karsilastirmalarinda ise
Kruskal Wallis testi ve farkliliga neden ¢ikan grubun tespitinde Mann Whitney U test
kullanild1. Normal dagilim gdsteren parametrelerin iki grup arasi karsilagtirmalarinda
Student t test, normal dagilim gdstermeyen parametrelerin iki grup arasi
karsilagtirmalarinda Mann Whitney U test kullanildi. Parametreler arasindaki iligki
analizi i¢in Spearman’s rho korelasyon katsayist kullanildi. Anlamlilik p<0.05

diizeyinde degerlendirildi.
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4. BULGULAR

Calismaya toplam 86 kistik fibrozis hastasi alinmistir. Tiim hastalarin ailelerine ve
10 yasindan biiyiikk olan 44 hastanin 41’ine anketler uygulanmistir. 10 yasindan
biiylik oldugu halde 1 hasta dogustan isitme 6ziirlii oldugu ve 2’si mental retarde
oldugu i¢in toplam 3 hastaya anket uygulanamamustir.

Cocuklarin yaglar1 1,43 ile 21,62 yil arasinda de§ismekte olup, ortalamasi
9,78+5,54 yildi. %53,5’1t (n=46) kiz, %46,5’1i (n=40) erkek c¢ocuklardan
olugmaktaydi. Takip stireleri 1,08 ile 20,25 yil arasinda degigsmekte olup, ortalamasi
8,12+4,83 y1l, medyani1 8 yil idi (Tablo 4.1).

Tablo 4.1. KF’li ¢ocuklarin yas,cinsiyet ve takip siiresi dagilimlari

n %

Cinsiyet Kiz 46 53,5
Erkek 40 46,5
Ort+SD 25-75
Min-Max

(Medyan) persentil

Yas (yil) 1,43-21,62 9’7(?55)’54 14,10-5,12
Takip siiresi (yil) 1,08-20,25 8,12+4.83 (8) 4,16-11,62

Hastalardan 46 tanesi solunum fonksiyon testi yapabildi. FEV1(%) diizeyleri 22 ile
141 arasinda degismekte olup, ortalamasi 66,54+27,23’tii. Kistik fibrozis hastalarinin
Shwachman- Kulczycki skoru 20- 100 (ortalama 69,82+18,09, medyan1 75) arasinda
seyrediyordu. FEV1(%) ve Shwachmann- Kulczycki skorlarina goére belirlenmis

hastalik siddetleri Tablo 4.2°de gosterilmistir.



Tablo 4.2. FEV1(%) ve Kulczycki skorlarina gore hastalik siddetinin dagilimi

FEV1 N %
I ——
degerlerine Hafif 18 39,1
gore hastahk
iddeti Orta 20 43,5
Agir 8 17,4
Agir 7 8,1
Kulczycki Orta 17 19,8
skoruna gore Hafif 17 19,8
hastalik siddeti Tyi 33 38.4
Miikemmel 12 14,0

Viicut kitle indeksi (VKI) degerlerine gore hastalarin %57 sinin normal, %29 unun

yetersiz beslenen, %8’inin ise riskli grupta oldugu saptandi (Tablo 4.3).

Tablo 4.3. Hastalarin viicut kitle indeksi (VKI) degerlerine gére smiflanmis
beslenme durumlari

Beslenme Durumu n (%)
_____________________________________________________________________________________________|
_____________________________________________________________________________________________|

Yetersiz beslenme

(VKIi <%10) 29 (33,7)
Riskli grup
(VKI %10- 25) 8(9,3)
Normal
(VKI >%25) 49 (57)
Toplam 86 (100)
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riskli grup

Sekil 4.1. Viicut kitle indeksine (VKI) gore hastalarm beslenme durumunu dagilimi
Giinliik tedavi sayis1 4 ile 25 arasinda degismekte olup, giinliik ortalama tedavi sayis1
14,53+5,00; medyan1 14,5°ti.

Tablo 4.4’te ve Sekil 4.2°de hastalarin almakta oldugu tedavilerin dagilimi1

goriilmektedir.

Tablo 4.4. Kullanilan tedaviler

N %
|
]

Inhaler BD 32 37,2
Nebulize BD 60 69,8
Dornaz alfa 52 60,5
Oral

Antibiyotik(Azitromisin) i 128
PE Destegi 75 88,2
Nebul Antibiyotik 32 37,2
Besin destegi 60 69,8
Vitamin destegi 81 942

BD:Bronkodilatator, PE: Pankreatik Enzim
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Kullanilan Tedavi
Oran (%)

100+
90+
80
70
60
50
40+
30
20
10

inhaler BD  Nebuler Dornaz Oral Pankreatik ~ Nebul Besin Vitamin
BD alfa Antibiyotik ~ Enzim  Antibiyotik Destegi Destegi
Destegi

Sekil 4.2. Kullanilan tedavi dagilim1

BD: Bronkodilatator

Oral antibiyotik: Azitromisin

Ailelere verilen anketlerin 82’si (%95,3) c¢ocugun annesi, 4’ii gocugun babasi
tarafindan yanitlandi. Babalarin 3 tanesi is¢i, 1 tanesi kendi isini yapmaktaydi.
Annelerin 79’u (%91,9) ev hanimi, 4’ii memur emeklisi (%4,7) ve 3’1 (%3,5)kendi
basina ¢aligmaktaydi. Sosyoekonomik seviyesi ortanin alt1 diizeyde olan 18 (%20,9)
cocuk; orta diizeyde olan 27 (%31,3) ¢ocuk; ortanin iistiinde olan 29 (%33,7) ¢ocuk
bulunmakta olup, st diizeyde bulunan 12 (%13,9) cocuk vardi. Hastalarin
sosyoekonomik seviyeleri Tablo 4.5’te verilmistir.

Tablo 4.5. Sosyoekonomik seviye dagilimi

Min-Max %
Ortanin alt1 SES 18 20,9
Sosyoekonomik (),.t4 SES 27 31,4
seviye Orta iist SES 29 33,7
Ust SES 12 14,0

SES: Sosyoekonomik seviye
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4.1. Bilgi Diizeyi

Ailelerin bilgi diizeyleri incelendiginde; tiim sorulara verdikleri dogru cevap
yiizdelerinin %33,33 ile %97,78 arasinda; ¢ocuklarin tiim sorulara verdikleri dogru
cevap ylizdelerinin ise %37,21 ile %93,02 arasinda degismekte oldugu saptandi.
Konu basliklarina gore sorulara verilen dogru cevap ylizdeleri Tablo 4.6 ve 4.7°de
goriilmektedir.

Tablo 4.6. Ailelerin genel bilgi, beslenme ve solunum ile ilgili sorulara verdikleri

dogru cevap oranlari

Aile

25-75.persentil
Min-Max Ort=SD
(medyan)

Genel bilgi

sorularina verilen 18,75-100 61,99+16,99 5?6’3-;830
dogru cevaplar (%) ,
Beslenme ile ilgili

sorulara verilen 31,25-93,75 69,04+16,06 56222-;3;325
dogru cevaplar (%) ,
Solunum ile ilgili

sorulara verilen 46,15-100 82,28+12,93 76&23-2%30

dogru cevaplar (%)
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Tablo 4.7. Cocuklarin genel bilgi, beslenme ve solunum ile ilgili sorulara verdikleri

dogru cevap oranlari

Cocuk
25-75.persentil
Min-Max Ort£SD
(medyan)
|
|

Genel bilgi
sorularina verilen 42.85-75,42

_ :l: 9 9
dogru cevaplar 21,43-92.86 58,71+17,96 (64.28)
(%)
Beslenme ile ilgili
sorulara verilen 53,33-76,66

- :t b b
dogru cevaplar 33,33-93,33 62,76+14,67 (60.00)
(%)
Solunum ile ilgili
sorulara verilen 71,42-85.71

- :t 9 b

dogru cevaplar 42,86-100 78,22+12,97 (78.57)

(%)

Tablo 4.8. Bilgi diizeyleri ve etkileyen faktorler

Aile bilgi diizeyi (%) Cocuk bilgi diizeyi (%)
r r
Cocuk bilgi 0,586** -
diizeyi (%)
Cinsiyet -0,196 -0,231
Yas 0,112 0,361*
Takip siiresi 0,160 0,412**
FEV1(%)
duze).fme gore 10,284 20,010
belirlenen
hastalik siddeti
Kulczycki
skorlamasina 0,117 0,144
gore belirlenen
hastalik siddeti

r: Spearman’s rho korelasyon katsay1si
* p<0.05, ** p<0.01
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Aile toplam bilgi yiizdesi ile ¢gocuk toplam bilgi yiizdesi arasinda pozitif yonde
istatistiksel olarak ileri diizeyde anlaml1 iligki goriilmektedir (r=0,586; p:0,0001;
p<0,01) (Tablo 4.8).

Aile toplam bilgi yiizdesi ile yas ve takip siireleri arasinda istatistiksel olarak anlaml
iliski goriilmemekte(p>0,05); ancak ¢ocuk toplam bilgi yiizdesi ile yas ve takip
stireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli iligski goriilmektedir (p<0,05 ve p<0,01)
(Sekil 4.3 ve 4.4). Aile ve ¢ocuk toplam bilgi yiizdesi ile FEV1 degerlerine gore
belirlenen hastalik siddeti ve Kulczycki hastalik siddeti skorlar1 arasinda istatistiksel

olarak anlamli bir iligski bulunmamustir (p>0,05) (Tablo 4.8)
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Sekil 4.3 . Cocuk bilgi diizeyi ve ¢ocugun yas1 arasindaki iliski
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Sekil 4.4. Cocugun takip siiresi ile ¢ocuk bilgi diizeyi arasindaki iliski

Aile ve cocuk toplam bilgi ylizdeleri cocuklarin cinsiyetlerine gore istatistiksel
olarak anlamli farklilik gostermemektedir. (p>0,05)

Sosyoekonomik duruma gore aile bilgi diizeyleri arasinda istatistiksel olarak
anlaml farklilik bulunmakta olup (p<0,01) farkliligin hangi gruptan kaynaklandigini
saptamak amaciyla yapilan saptamak amaciyla yapilan Post-Hoc Tukey HSD testi
sonucunda; iist diizey geliri olan grubun aile bilgi diizeyleri, ortanin alt1 ve orta gelir
gruplarindan anlamli sekilde yiiksek saptanmistir (p:0,004; p:0,013). Orta st gelir
grubunun aile bilgi diizeylerinin de, ortanin alt1 gelir grubundan anlamli sekilde

ylksek oldugu saptanmistir (p:0,016) (Tablo 4.9).
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Tablo 4.9. Sosyoekonomik seviyeye gore aile bilgi diizeylerinin degerlendirmesi

Aile Bilgi Diizeyi (%)
Sosyoekonomik Seviye 25-75.persentil
Ort+SD
(medyan)
48,88-69,44
Ortanin Alt1 (n=18) 62,87+12,78
(62,22)
60,00-80,00
Orta (n=27) 68,14+14,75
(68,88)
.. 68,88-85,55
Orta Ust (n=29) 74,79+11,86
(68,60)
. 73,33-90,00
Ust (n=12) 79,8149,9
(82,22)
p 0,002**
Ortanin alti-Orta SES 0,547
Ortanin alti-Orta Ustt SES 0,016*
Ortanin alti-Ust SES 0,004**
Orta-Orta Ust SES 0,220
Orta-Ust SES 0,013*
Orta Ust-Ust SES 0,664

*p<0,05, **p<0,01 SES: Sosyoekonomik seviye

Sosyoekonomik seviye ile c¢ocuk Dbilgi diizeyi arasinda anlaml

bulunamamastir.(p>0.05) (Tablo 4.10)

iliski
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Tablo 4.10. Sosyoekonomik seviyeye gore cocuk bilgi diizeylerinin degerlendirmesi

Cocuk Bilgi Diizeyi (%)

Sosyoekonomik Diizey 25-75.persentil
Ort+SD
(medyan)
42,44-72,67
Ortanin Alt1 (n=6) 57,75+16,34
(56,97)
63,95-79,06
Orta (n=13) 69,05+11,64
(67,44)
.. 54,65-72,09
Orta Ust (n=16) 66,28+10,87
(68,60)
.. 59,88-79,06
Ust (n=6) 70,15£12,69
(67,44)
p 0,455

Viicut kitle indeksi persentilleri ile ailenin beslenme sorularina verdigi dogru cevap
yilizdesi arasinda negatif yonde istatistiksel olarak anlamli orta diizeyde iliski

bulunmaktadir (1:-0,271; p<0,05) (Sekil 4.5).
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Ailenin beslenme ile ilgili bilgi dizeyi (%)
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Sekil 4.5. Viicut kitle indeksi (VKI) ile aile beslenme bilgi diizeyi arasindaki iliski

Cocuklarin beslenme sorularina verdigi dogru cevap yiizdesi ile viicut kitle indeksi

persantilleri arasinda istatistiksel olarak anlamli iliski bulunmamaktadir (p>0,05)

(Tablo 4.11).

Tablo 4.11. Viicut kitle indeksi ile ailenin ve ¢ocugun bilgi diizeylerinin

karsilastirilmasi

Dogru cevap

yuzdesi

Aile beslenme
sorulari
Cocuk beslenme

sorulari

Viicut kitle indeksi

Aile beslenme sorulari

dogru ylizdesi

r P
-0,271 0,012*
-0,003 0,988

r p

0,271 0,086
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Aile ve ¢cocugun beslenme ile ilgili sorulara verdikleri dogru cevap yiizdesi ile besin,
vitamin ve pankreatik enzim destegi uyumlar1 arasinda istatistiksel olarak anlaml

iligki goriilmemektedir (p>0,05) (Tablo 4.12).

Tablo 4.12. Bilgi diizeyleri ile beslenme, vitamin ve pankreatik destek uyumlarinin

karsilastirilmasi
Aile beslenme sorulari Cocuk beslenme sorulari
dogru yiizdesi (%) dogru yiizdesi (%)
r p r Y
. _______________________________________________________________________________________________________________________|]
_____________________________________________________________________________________________________________________|]
Besin uyumu -0,084 0,522 -0,322 0,088
Vitamin uyumu 0,035 0,756 0,137 0,407
Pankreatik enzim
0,116 0,317 0,079 0,640

destegi uyumu

4.2. Tedavi Uyumu

Tiim tedaviler goz oniinde bulunduruldugunda ailelerin tedavi uyumlart %0- 100
arasinda degismekte olup; ortalamasi1 77,33+ 21,62 idi. Cocuklarin tedavilerin
tiimiine uyumu ise %20-100 arasinda degigsmekte olup; ortalama deger 70,46+ 24,24
olarak saptanmistir (Tablo 4.13, Sekil 4.6).



Tablo 4.13. Aile ve ¢cocuklarin tedavi uyumlari

Aile Tedavi Uyumu (%)

Ortalama+ SD 25-75.persentil
Min-Max (medyan)
____________________________________________________________________________________________]
__________________________________________________________________________________________________]
0- 100 77,33+21,62 66,32-94,63
(83,33)

Cocuk Tedavi Uyumu (%)

25-75.persentil
Ortalama+ SD (medyan)

Min-Max (medyan)
58,32-87,79
20- 100 70,46+24,24
(78,57)

lo0—

Zo

78

o= [

T T
Aile Toplam Wyum Coculr Toplam TTyum

Sekil 4.6. Aile ve ¢ocuk tedavi uyumlar1 dagilimi
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Ailelerin tedavilere uyum dagilimi incelendiginde; giinliik solunum FTR tedavisine
uyum %0 ile %100 arasinda degismekte olup, medyani %50 idi. Ancak fizyoterapi
stireleri sorgulandiginda ailelerin %65,1’inde solunum FTR siiresinin dnerilen
stirelere gore yetersiz oldugu goriildii. Ailelerin oral azitromisin tedavisine uyumu
%100 olarak bulundu. Pankreatik enzim destegi tedavisine uyum %0 ile %100
arasinda degismekte olup, ortalamasi %96,05+£19,60; medyan1 %100°dii. Ailelerin
%96,1’1 (n=73) %100 uyum gostermekteydi. Tedavi bagliklarina gore ailelerin tedavi
uyum yiizdeleri Tablo 4.14'te verilmistir.

Tablo 4.14. Ailelerin kullandiklar1 tedavilere uyum diizeyleri

Ort+SD
Aile Min-Max 25-75.persentil
(Medyan)
_________________________________________________________________________________________________|
_________________________________________________________________________________________________|
FTR uyumu 0-100 60,57+37,88 (50) 26,66-100
86,90+30,17
Nebul BD uyumu 0-100 100-100
(100)
83,92+31,41
Dornaz alfa uyumu 0-100 100-100
(100)
78,33+36,58
Nebulize AB uyumu 0-100 50-100
(100)
. 85,314+29,16
Inhaler BD uyumu 13,33-100 100-100
(100)
Agizdan alinan AB uyumu 100-100 10040 (100) 100-100
96,05+19,60
PE destegi uyumu 0-100 100-100
(100)
57,11+£46,27
Besin destegi uyumu 0-100 0-100
(100)
80,04+37,48
Vitamin destegi uyumu 0-100 (100) 100-100

AB: Antibiyotik, BD: Bronkodilatator, FTR: Fizyoterapi, PE: Pankreatik enzim
Cocuklarin tedavi basliklarina gore tedavi uyumlar1 Tablo 4.15°te verilmistir.



Tablo 4.15. Cocuklarda tedavilere uyum diizeyleri

Cocuk Tedavi Uyumu Ort£SD
Min-Max 25-75.persentil
% (Medyan)
. ______________________________________________________________________________________________________________|
____________________________________________________________________________________________|]
FTR uyumu 0-100 44’4(15%3)&12 13,33-91,66
Nebulize BD tedavisi
80,55+35,84
uyumu 0-100 (100) 100-100
Dornaz alfa tedavisi uyumu 0-100 74’9(‘;?):(3))5’65 53,33-100
inhaler BD tedavisi uyumu 0-100 80, 1(?33;’86 50-100
Nebulize AB tedavisi
26,66-100 78,54+:30,84 50-100

uyumu (100)
Agizdan alinan

iy 0-100  S750E3.335 100-100
AB tedavisi uyumu (100)
PE destegi uyumu 100-100 100,000 (100) 100-100
Besin destegi uyumu 0-100 64’2((1)33)0’94 20,00-100
Vitamin destegi uyumu 0-100 72’5( 133)2’27 26,66-100

AB: Antibiyotik, BD: Bronkodilatatdr, FTR: Fizyoterapi, PE: Pankretaik enzim

Cocuklarin  tiimiiniin  pankreatik enzim destegi tedavisini aksatmadiklari
goriilmektedir. Uyum %100°dii. Besin destegi tedavisine uyum %0 ile %100
arasinda degismekte olup, ortalamasi %4,204+40,94; medyan1 %100°dii.

4.2.1. Tedavi uyumu ile vyas, cinsiyet ve takip siiresi iliskisi

Ailelerin tedavi uyum diizeyleri ile cocugun yasi arasinda negatif yonde istatistiksel
olarak anlamli iligski bulunmaktadir (1:-0,426; p<0,01). Ailelerin toplam tedavi uyum
diizeyleri ile takip siireleri arasinda negatif yonde istatistiksel olarak anlamli iliski

bulunmaktadir (r:-0,329; p<0,01) (Tablo 4.16).



Tablo 4.16. Tedavi uyumlari ile yas ve takip siiresi arasindaki iliski

Aile Toplam Tedavi Cocuk Toplam Tedavi
Uyumu (%) Uyumu (%)

r p r p
_________________________________________________________________________________________________________________________|]
_________________________________________________________________________________________________________________________|]

Yas -0,426 0,001** 20,271 0,086
Takip Siiresi -0,329 0,002** -0,022 0,889

r: Spearman’s rho korelasyon katsayisi, **p<0,01
Cinsiyete gore ¢cocuklarin ve ailelerin tedaviye uyum diizeyleri arasinda istatistiksel

olarak farklilik bulunmamaktadir (p>0,05) (Tablo 4.17).

Tablo 4.17. Tedavi uyumlari ve cinsiyet arasindaki iligki

Aile Tedavi Uyumu (%)
Ortalama SD P
Kiz (n=46) 77,02 20,59
Cinsiyet 0,886
Erkek (n=40) 77,69 23,01
Cocuk Tedavi Uyumu (%)
Ortalama SD
Kiz (n=25) 71,63 21,24
Cinsiyet 0,704
Erkek (n=16) 68,63 28,99

4.2.2. Sosyoekonomik seviye ve tedavi uyumu iliskisi

Sosyoekonomik seviye ile ailelerin ve ¢ocuklarin tedavi uyumlar1 arasinda istatiksel

olarak anlamli iligki bulunmamustir (p>0.05) (Tablo 4.18 ve 4.19).



Tablo 4.18. Sosyoekonomik seviye ve ailelerin bilgi diizeyleri arasindaki iliski

Aile Tedavi Uyumu (%)
Sosyoekonomik Seviye 25-75.persentil
Ort+SD
(medyan)
47,26-93,59
Ortanin Alt1 (n=17) 72,82+25,63
(84,99)
71,40-100
Orta (n=27) 81,53+20,90
(85,71)
N 62,77-92,22
Orta Ust (n=29) 75,64+20,67
(80,55)
. 51,38-96,42
Ust (n=12) 77,18£20,91
(85,70)
p 0,597

Tablo 4.19. Sosyoekonomik seviye ve ¢ocuklarin bilgi diizeyleri arasindaki iliski

Sosyoekonomik Seviye

Cocuk Tedavi Uyumu (%)

25-75.persentil

Ort+SD
(medyan)
55,37-93,07
Ortanin Alt1 (n=17) 74,63+26,79
(85,69)
63,24-92,82
Orta (n=27) 73,94123,71
(78,88)
.. 59,63-86,95
Orta Ust (n=29) 72,19+21,66
(77,77)
.. 39,78-74,42
Ust (n=12) 54 12+29,11
(57,66)
p 0,472
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4.2.3. Giinliik tedavi sayisi ve tedavi uyumu iliskisi

Onerilen giinliik toplam tedavi sayisi ile ailelerin uyum diizeyleri arasinda anlamli
iliski bulunmamakta (p>0,05); ancak ¢ocuklarin tedavi uyum diizeyleri ile giinliik
toplam tedavi sayilar1 arasinda pozitif yonde istatistiksel olarak anlamli iligki
bulunmaktadir (r:434; p<0,01) (Tablo 4.20, Sekil 4.7).

Tablo 4.20. Onerilen toplam giinliik tedavi sayis1, aile tedavi uyumu ve ¢ocuk tedavi

uyumu arasindaki iligki

Toplam Giinliik Aile Tedavi Cocuk Tedavi

Tedavi Sayisi Uyumu (%) Uyumu (%)

r r r
_______________________________________________________________________________________________]
___________________________________________________________________________________________|]

Toplam Giinliik .
Tedavi Sayisi ] 0,211 0,434
Aile Tedavi .
Uyumu (%) 0,211 - 0,820

r: Spearman’s rho korelasyon katsayist **p<0,01
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Toplam Tedavi Sayisi (gunluak)

Sekil 4.7. Cocuklarin tedavi uyumu ile toplam tedavi sayis1 arasindaki iligki grafigi

(r:0.434; p<0,01)
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4.2.4. Hastalik siddeti ve tedavi uyumu arasindaki iliski

Ailelerin tedavi uyum diizeyleri ile FEV1(%) diizeyi arasinda istatistiksel olarak
anlamli iligki bulunmamig (p>0,05); ancak g¢ocuklarin tedavi uyum diizeyleri ile
FEV1(%) diizeyleri arasinda negatif yonde istatistiksel olarak anlaml iligki

saptanmustir (r:-0,377; p<0,05) (Tablo 4.21, Sekil 4.8).
p stir ( p ) (

Tablo 4.21. Tedavi uyumlar1 ve FEV1(%) arasindaki iligki

Aile Toplam Tedavi Cocuk Toplam Tedavi

Uyumu (%) Uyumu (%)
r p r p
FEV1(%) Diizeyi -0,136 0,355 -0,377 0,016*

*p<0,05

Cad

o

S’

=1

N

[

-]

=

(1]

-

4]

=] A,

[+3] " A

20,00
0,00 *
T T T I I
g1 50 75 100 125

FEV1 (%)

Sekil 4.8. FEV1(%) ve ¢ocuk tedavi uyumu arasindaki iligki
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Aile tedavi uyumu ve FEV1(%) diizeylerine gore belirlenen hastalik siddeti

arasinda istatistiksel olarak anlamli iliski bulunmadig: gibi; Shwachman-Kulczycki

skoruna gore belirlenen hastalik siddeti ile de istatiksel olarak anlamli bir ilski

bulunmamustir (p>0.05) (Tablo 4.22).

Tablo 4.22. Hastalik diizeylerine gore aile toplam tedavi uyum degerlendirmesi

Aile Tedavi Uyumu (%)
Ort+SD 25-75.persentil P
(medyan)
. __________________________________________________________________________________________________________|
Afar (n=8) 73,24+17,25 61,17-85,10
) 1r (N=
FEV1 (%) g (78,12)
degerlerine Orta (1220) 77,62+20,96  68,60-92,85 0.285
b rta (n=
gore hastahk (84.51)
siddeti 67,17+22,67  52,07-83,91
Hafif (n=18)
(71,65)
76,25£17,92  66,66-85,70
Agir (n=7)
(83,33)
75,48+16,82  63,46-86,28
Shwachman-  Orta (n=17)
(75,00)
Kulczycki
75,99+26,25 69,03-95,53
skoruna gore  Hafif (n=17) 0,889
(85,71)
hastahk
) 76,24+20,88  53,19-95,83
siddeti Iyi (n=33)
(82,49)
Miikemmel 85,48+25,92 79,16-100
(n=12) (100)

FEV1(%) diizeyine gore belirlenen hastalik siddeti ile Shwachman-Kulczycki

skoruna gore belirlenen hastalik siddeti arasinda pozitif yonde istatistiksel olarak

anlamli iliski bulunmaktadir (r:0,700; p<0,01) (Tablo 4.23).
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Tablo 4.23. Tedavi uyumlarinin FEV1(%) ile belirlenen hastalik siddeti ile iligkisi

FEV1(%) diizeyine
Ailenin toplam Cocuk toplam
gore belirlenen
tedavi uyumu (%) tedavi uyumu (%)

hastahk siddeti
r P r p r P
FEV1(%)
diizeyine gore -0,136 0,355 -0,377 0,016* - -
hastahk siddeti
Shwachman-
Kulczycki

0,191 0,079 -0,213 0,181 0,700  0,007**
skoruna gore

hastahk siddeti

r: Spearman’s rho korelasyon katsayisi *#p<0,01

FEV1(%) diizeylerine gore belirlenen hastalik siddeti ile g¢ocuklarin tedaviye
uyum diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulunmaktadir (p<0,05).
Farkliligin hangi gruptan kaynaklandigin1 saptamak amaciyla yapilan ikili
karsgilagtirmalar sonucunda; orta hastalik grubunun, cocuk toplam tedavi uyum
diizeylerinin hafif hastalik grubundan anlamli sekilde yiiksek oldugu saptanmistir
(p:0,011). Shwachman-Kulczycki skorlarina gore belirlenen hastalik siddetine gore
cocuk toplam tedavi uyum diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik

bulunmamaktadir (p>0,05) (Tablo 4.24).
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Tablo 4.24. Hastalik siddetine gore cocuklarin tedavi uyumlarinin degerlendirmesi

Cocuk Toplam Tedavi Uyumu
(%)

Ort+SD 25-75.persentil
(medyan)
. __________________________________________________________________________________________________________|
Agir (n=7) 72,67+25,12 59,99-87,50
° Ir (n=
FEV1 (%) 9 (72.67)
degerlerine Orta (n=18) 80,18+25,12 76,52-92,85 0,040*
b a (n=
gore hastahk (86,60)
siddeti 64,74+19.45  55,75-76,30
Hafif (n=14)
(65,74)
67,33+33,28 32,99-96,33
Agir (n=4)
(72,66)
79,81+10,75 69,22-87,64
Shwachman- Orta (n=14)
(83,33)
Kulczycki
69,77+27,77 37,24-93,52
skoruna gore  Hafif (n=12) 0,472
(76,15)
hastalik
. 60,24+29,49 45,73-84,78
siddeti lyi (n=10)
(60,58)
Mikemmel 62,50
(n=1)
*p<0,05

Shwachman-Kulczycki skorlamasindaki miikemmel olan 1 olgu degerlendirme disi

birakilmistir.

4.2.5. Bilgi diizeyleri ve tedavi uyumu arasindaki iliski

Ailelerin ve ¢ocuklarin tedavi uyum diizeyleri ile aile bilgi diizeyi, ¢ocuk bilgi diizeyi

arasinda istatistiksel olarak anlamli iligki bulunmamaktadir (p>0,05) (Tablo 4.25).
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Tablo 4.25. Bilgi diizeylerine gore tedavi uyumlarinin degerlendirilmesi

Cocuk Tedavi Uyumu
Aile Tedavi Uyumu (%)
(“o)
r p r Y
Aile Bilgi Diizeyi (%) 0,041 0,708 0,010 0,949
Cocuk Bilgi Diizeyi (%) 0,005 0,976 0,065 0,692

r: Spearman’s rho korelasyon katsayisi

Ailede beslenme ile ilgili bilgi yiizdesi ile besin, vitamin ve kreon uyumlar: arasinda
istatistiksel olarak anlamli iligki goriilmemektedir (p>0,05). Cocuktaki beslenme ile
ilgili bilgi ylizdesi ile de besin, vitamin ve kreon uyumlar1 arasinda istatistiksel

olarak anlamli iligki goriilmemektedir (p>0,05) (Tablo 4.26).

Tablo 4.26. Gastrointestinal sistem (GIS) ile ilgili sorulara verilen dogru yanit

ylizdesi ile tedavi uyumlarinin iligkisinin degerlendirilmesi

Aile Beslenme Bilgisi Cocuk Beslenme Bilgisi
Dogru Yiizdesi (%) Dogru Yiizdesi (%)

*h

Besin destegi uyumu -0,084 0,522 -0,322 0,088
Vitamin destegi 0,035 0,756 0,137 0,407
uyumu

Pankreatik enzim 0,116 0,317 0,079 0,640

destegi uyumu
r: Spearman’s rho korelasyon katsayisi

4.2.6. Tedaviden goriilen fayda ve tedavi uyumu arasindaki iliski

Cocuklar kendilerine verilen tedavileri ne kadar faydali bulduklarina dair
sorgulandilar ve sonuglar tedavi uyumlarnyla karsilastirildi. Solunum FTR’den
goriilen fayda diizeyi ile FTR’ye uyum arasinda pozitif yonde istatistiksel olarak

anlamli iliski bulunmaktadir (1:0,363; p<0,05). Cocuklarda; dornaz alfa’dan
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goriildiigli ifade edilen fayda diizeyi ile dornaz alfa tedavisine uyum arasinda pozitif

yonde istatistiksel olarak anlamli iliski bulunmaktadir (1:0,376; p<0,05). Cocuklarda

vitamin desteginden goriilen fayda diizeyi ile vitamin tedavisine uyum arasinda

pozitif yonde istatistiksel olarak anlamli iligki bulunmaktadir (r:0,442; p<0,01).

Cocuklarda nebulize bronkodilatatorden goriildiigii ifade edilen fayda diizeyi ile

tedavi uyumu arasinda orta diizeyde iliski goriilmesine ragmen bu iligki istatistiksel

olarak anlamli degildir (p>0,05) (Tablo 4.27).

Tablo 4.27. Cocuklarda tedavilerden goriilen fayda diizeyleri ile ¢ocuk tedavi

uyumlar1 arasindaki iliski

Cocuk

Cocuk tedavi uyumu (%)

FTR’den goriilen fayda diizeyi

0,363

0,021*

Dornaz alfa tedavisinden goriilen

fayda diizeyi

0,376

0,049*

Vitamin destegi tedavisinden

goriilen fayda diizeyi

0,442

0,008**

Nebul tedavisinden goriilen fayda

diizeyi

0,396

0,061

r: Spearman’s rho korelasyon katsayisi

*0<0,05, **p<0,01

4.2.7. Ailelerin ve cocuklarin tedavi uyumu arasindaki iliski

Ailelerin tedavi uyumu ve ¢ocuklarin tedavi uyumu arasinda pozitif yonde

istatiksel olarak anlamli bir iligki bulunmaktadir (r:0.820; p<0.01) (Sekil 4.9).
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Sekil 4.9. Cocuklarin tedaviye uyum ytizdesi ile ailelerin tedaviye uyum yiizdesi

arasindaki iliski grafigi (r:0,820; p<0,01)

4.2.8. Tedavi uyumunu engelleyen faktorler

Ailelere ve ¢ocuklara her tedavi basligi i¢in ayr1 ayr tedavileri aksatma
nedenleri sorularak, aksamaya neden olan bir veya daha fazla nedeni se¢meleri
istendi. Tiim tedaviler g6z 6niinde bulunduruldugunda ifade edilen aksatma nedenleri

ve dagilimi Tablo 4.28 ve Sekil 4.10°da goriilmektedir.
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Tablo 4.28. Aile ve ¢ocuklarda tedavide aksamaya neden olan faktorlerin dagilimi

Neden olarak
ifade edilme

ziizdesi(%)

Aile . 66,3
Istemiyor+Sikiliyor
37,2
Unutuyor
36,0
Zaman ahyor
. 23,3
Ihtiyaci oldugunu diisiinmiiyor
7,0
Yan Etkiler
2,3
Utamiyor
Cocuk . 33,6
Istemiyor+Sikiliyor
22,1
Unutuyor
17,4
Zaman ahyor
Faydasiz buluyor 17,4
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Sekil 4.10. Aile ve ¢ocuklarda tedavi uyumunu engelleyen faktorlerin dagilimi

Her tedavi baglig1 i¢in ailelerin tedaviyi aksatma nedenleri Tablo 4.29°da,

cocuklarin aksatma nedenleri ise Tablo 4.30’da goriilmektedir.

Tablo 4.29. Aile tedavi uyumunu engelleyen faktorlerin dagilin

Tedaviyi engelleyen nedenler

inhaler / Nebulize bronkodilatator

Hic¢ aksatmiyor
Cok zaman ahyor
Istemiyor
Unutuyor

Sikildx

Ihtiyaci olmadigim diisiiniiyor

Yan etki
Utamiyor

Aile

n (%)

29 (34,1)
28 (32.,9)
22 (25,8)
15 (17,6)
14 (16,4)

8 (9,4)
2(2,3)
1(1,1)
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Tablo 4.29 Devam. Aile tedavi uyumunu engelleyen faktorlerin dagilimi

Dornaz alfa

Hic¢ aksatmiyor
Istemiyor
Sikaldi
Unutuyor

Yan etki

Zaman

Recete Problemi

Solunum Fizyoterapisi

Hi¢ aksatmiyor
Istemiyor

Sikaldi

Cok zaman aliyor
Unutuyor

Ihtiyac1 olmadigim diisiiniiyor

Pankreatik enzim destegi

Hi¢ aksatmiyor
Unutuyor
Istemiyor

Utaniyor

27 (50,9)
8 (15)
7(13,2)
5(9,4)
4(7,5)
3 (5,6)
3 (5,6)

17 (20)
51 (60)
17 (20)

16 (18,8)
4(4,7)
9 (10,5)

55(72,3)
9(11,8)
8 (10,5)
3(3,5)



Tablo 4.29.Devam. Aile tedavi uyumunu engelleyen faktorlerin dagilimi

Vitamin destegi

Hi¢ aksatmiyor

Unutuyor

Ihtiyac1 oldugunu diisiinmiiyor
Faydas1 Yok

Recete Problemi

Sikildi

Istemiyor

Tadi kotii

Zaman yok

Besin destegi

Hi¢ aksatmiyor
Tad1 Kotii
Istemiyor
Recete Problemi
Zaman yok

Unutuyor

41 (50,6)
17 (20,9)
9 (11,1)
7 (8,6)
7 (8,6)
5(6,1)
5(6,1)
3(3,7)
2(2,4)

26 (44)
15 (25,4)
8 (13,5)
7(11,9)
2(3,3)
2(3.3)
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Tablo 4.30. Cocuklarin tedavilere uyumunu engelleyen faktorlerin dagilimi

Tedaviyi engelleyen nedenler

inhaler / Nebulize bronkodilatator
Hi¢ aksatmiyor
Sikildi
Unutuyor
Istemiyor
Zaman ahyor
Yan etkisi oldugunu diisiiniiyor
htiyaci oldugunu diisiinmiiyor
Dornaz alfa
Hi¢ aksatmiyor
Sikildi
Istemiyor
Unutuyor
Zaman ahyor
Yan etkiler
Ihtiyaci oldugunu diisiinmiiyor
Solunum fizyoterapisi
Hi¢ aksatmiyor
Istemiyor
Sikildi

Zaman yok

Unutuyor

Ihtiyaci oldugunu diisiinmiiyor

Cocuk n (%)

9 (23,6)
15 (39,5)
11 (28.9)
9(23,1)
7(18.4)
1(2,63)
2 (5,26)

7(25,9)
9 (33,3)
7(25,9)
4(10,8)
3(11,1)
4(10,8)
3(11,1)

8 (21)
17 (44,7)
12 (31,6)
7(18.,4)
5(13,1)
3(7.8)
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Tablo 4.30.Devam. Cocuklarin tedavi uyumunu engelleyen faktorlerin dagilimi

Pankreatik enzim destegi

Hi¢ aksatmiyor
Unutuyor
Istemiyor
Sikildi
Utaniyor

Vitamin destegi
Hi¢ aksatmiyor
Ihtiyaci oldugunu diisiinmiiyor
Unutuyor
Tad1 kotii
Sikiliyor
Istemiyor
Zaman ahyor

Besin destegi

Hi¢ aksatmiyor
Tad1 kotii
Unutuyor
Sikildi
Recete problemi
Ihtiyaci oldugunu diisiinmiiyor

Zaman ahyor

19 (4,2)

11 31,4)
4(11,4)
3(8,5)
2(5,7)

15 (40,5)
8 (21,6)
6 (16,2)
4 (11,4)
3(8,1)
3(8,1)
2(5.4)

5(17,8)
12 (42.8)
5(17,9)
4 (14,2)
3(10,7)
3(10,7)

13.,5)
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5. TARTISMA

Tedavi uyumsuzlugu KF’li hastalarin uzun dénem tedavi planlarim1 ve hastaligin
sonuclarint 6nemli Ol¢lide etkilemektedir. Bu calisma KF’li hastalarin bilgi
diizeylerinin degerlendirilmesi, tedaviye uyum oranlarinin 6lgiilmesi ve uyumu
etkileyen faktorlerin arastirilmasi, hasta ve ailelerinin tedaviye uyum saglamalarini
engelleyen sorunlarin saptanmasi amaciyla planlandi. Calisma anket temelli bir
calisma olup hasta ve ailelerinin hastalik ve tedavi deneyimlerini iceren subjektif
bilgiler toplanarak analiz edildi. Ailelere verilen anketlerin 16 sorusu hastalik ile
ilgili genel bilgilerle ilgiliyken, 16 sorusu KF hastalarinin beslenmesi ile ve 13 tanesi
ise KF hastalarinin solunum sistemi ile ilgili bilgileri 6l¢ecek nitelikteydi. Cocuklara
verilen bilgi anketi ise 14’ii genel bilgi sorusu, 15’1 beslenme sorusu ve 14’i
solunum sistemi ile ilgili sorular olmak iizere toplamda 43 sorudan olusmaktaydi.
Tedavi uyumunu Olgmek icin c¢ocuk ve ailelere verilen anketlerde ise hangi
tedavilerin ve beslenme desteginin hangi siklikla kullanildig1 ve fizyoterapi siireleri
sorgulandi.

Kistik fibrozis hastaliginin tedavisi genellikle evde yapilan karmasik, sikici
ve olduk¢a zaman alici rejimlerden olusmaktadir.'” Bu tedaviler her giin yapilmasi
gereken solunum fizyoterapisi, ilaclar, besinsel destek ve egzersizleri igerir.
Tedaviler her giin birka¢ saati bulabildiginden hastalarin bu tedavilere uyum
saglamasi oldukca zordur. Uyum bir¢cok degiskenden etkilenen karmasik bir
durumdur. Bu degiskenler ¢ok boyutludur. Tedavi uyumsuzlugunun nedenlerinin
belirlenmesi bu durumla basa ¢ikabilmenin en 6nemli yoludur. Tedavi uyumunda
psikolojik- davranigsal faktorler ve ailenin 6nemli rolii bulunmaktadir. Kronik
hastaliklarda  verilen tedaviye uyulmamasi akut alevlenmelere, hastane
bagvurularinin artmasina ve erken olimlere neden oldugundan tedavi uyumu son
derece 6nem tasimaktadir.’ Tedavi uyumsuzlugu saglik harcamalarinda artisla

106 .
Hastanin tedavi

beraber artmig morbidite ve mortaliteye sebep olmaktadir.
uyumsuzlugu tedavi yanitsizligr olarak diisliniilerek yanlis tanilarin konmasina,
gereksiz yere farkli tedavi seceneklerinin denenmesine ve hastanin zarar gormesine

sebep olabilir.'”” Hassasiyet gerektiren bazi tedavilere uyulmamasi hastalikta akut
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alevlenmeler hatta 6liimle sonuglanabilir. ™ Astimli hastalarla yapilan ¢alismalarda

da diisiik tedavi uyumunun yiiksek morbidite ile beraber oldugu saptanmustir.'®
KF’li hastalarin diisiikk morbidite ve mortalite oranlartyla bagsarili bir sekilde tedavi
edilebilmeleri i¢in tedaviye uyum onemli bir faktordiir. Tedaviye uyum hastanin
saglik sonuclarinin daha iyi olmasim saglar.''%’

Kronik hastaligi olan cocuklarda uyumsuzluk oranlarinin yiiksek oldugu
bilinmektedir. Calismalarda kronik hastaligi olan g¢ocuklarin yaklasik %30’unun
tedaviye uyumsuz olduklari saptanmistir.''' Uyumsuzluk daha kiiciik yastaki
cocuklara gore addlesan ¢agdaki ¢ocuklarda artma egilimindedir.112 Bir calismada
kistik fibrozisli adélesanlarin %50’sinin verilen tedavinin %50’sinden azina uydugu,
%30’unun ise hicbir tedaviye uyum saglamadigi saptanmis olup 2006 yilinda yapilan
bir diger ¢alismada kistik fibrozisli ¢ocuklarin tedavi uyumu %50’nin altinda

bulunmugtur.' '

Bizim c¢aligmamizda ise tedavi uyumlar1 oldukca yiiksek
saptanmis olup, ailelerin tedavi uyumlarinin ortalama %77, g¢ocuklarin tedavi
uyumlarinin ise ortalama %70 oraninda oldugu gosterilmistir. Ailelere uygulanan
anketler sonucu belirlenen uyum yiizdeleri ve ¢ocuklara uygulanan anketler sonucu
belirlenen uyum yiizdeleri arasinda istatiksel olarak anlamli iliski bulunmakta olup,

bu bulgular ¢caligmanin giivenilirligini arttirmaktadir.

5.1. Bilgi Diizeyi ve Uyum

Hastaliga uyum saglayabilmenin en 6nemli yollarindan biri de hastalikla ilgili bilgi
sahibi olmaktir. Hasta ve ailesi tarafindan ¢ocugun hastaliginin 6grenilmesi, bilgi
edinme ve hastaligin kabulii sonrasinda, uyum i¢in ilk adim olan hastalikla bas etme
yollarinin gelistirilmesi evresi baslar. Cocuklarin ve ailelerinin tedaviye uyum
saglamas1 ve basariyla uygulayabilmesi i¢in Oncelikle hastaligi ve tedavi rejimini

anlamalar1 gerekmektedir.''*

Bilgi eksiklikleri ve ila¢ kullanimi ile ilgili yanlis
diisiinceler hasta ve hekim arasindaki iletisim yetersizliginin bir pargasi olabilir.
Hekim hastanin kiiltiir seviyesini g6z oniinde bulundurarak hastanin anlayacagi

sekilde bilgilendirme yapmali hastanin endiselerini gidermeli ve hastanin tedavi
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planini tam olarak anladigindan emin olmalidir.'” Ancak yapilan calismalarda
olmas1 gereken iletisimin saglanamadigi ve hastalarin hekim tarafindan kendilerine
anlatilanlari siklikla hatirlayamadigi gosterilmistir.''¢ '’

Hastalik ve tedavisi ile ilgili bilgi diizeylerinin tedavi uyumunda etkili
olacagi distincesiyle bilgi diizeyinin 6l¢limii i¢in hastalarimiza ve ailelerine KF
hastalig1 ile ilgili sorular yoneltildi. Caligmamizda ailelerin tiim sorulara verdigi
dogru cevap orani ortalama %70,72, ¢ocuklarin dogru cevap oram1 %66,47 idi.
Quittner ve arkadaslarinin yaptigi calismada KF ile ilgili bilgi diizeylerini 6l¢mek
amaciyla KF’li ¢ocuklar ve ailelerine sorular yoneltilmistir. Dogru cevap orani
aileler i¢in %68, cocuklar i¢in %55 bulunmus olup; ailelerin ve ¢ocuklarin bilgi
diizeyleri arasinda anlamli iligki saptanrnamlstlr.118 Bu oranlar bizim ¢alismamizda
saptadigimiz ortalamanin altindadir. Calismamizda aile ve ¢ocuk bilgi diizeyleri
arasinda anlaml iliski oldugu gosterildi. Ailenin bilgi diizeyi ¢ocugun yasi ve
takip siiresiyle degismezken cocugun bilgi diizeyinin yasla ve takip siiresiyle
arttigr saptandi. Bu sonug ailelerin hastalikla ilgili sahip olduklar1 bilgileri
hastaligin tanisinin konmasinin hemen ardindan edindiklerini; c¢ocuklarin ise
hastalik 1ile 1ilgili bilgileri biiylidikge ve hastaligi yasadikca edindiklerini
diistindiirmektedir.

Mc Collum ve Gibson’un 56 aile iizerinde yaptiklari tanimlayict ¢aligmada
¢ocugun kendi 6liimiiyle ilgili soru sormasindan ¢ekindiklerinden dolay: ailelerin
licte birinin ¢ocuklarina hastalikla ilgili bilgi vermekten sakindiklari

' Bizim ¢alismamizda ailelere hastahigi gocuklarindan saklayip

saptanmigtir. !
saklamadiklar1 sorulmamakla birlikte hastalarimizin yaslar1 biiylidiikge hastalik ile
ilgili daha fazla bilgi sahibi olmalar1 kii¢iik yaslarda hastaliklar ile ilgili olarak
kendilerine bilgi verilmemesi ile de iliskili olabilir. Cocugun cinsiyeti ile aile ve
cocugun bilgi diizeyleri arasinda anlaml iligski saptanmadi. Nolan ve arkadaglar
yaptiklar1 ¢alismada ¢ocuklarin bilgi diizeyini %62, ailelerin bilgi diizeyini ise
%65 bulmustur. S6z konusu ¢aligmada ailenin bilgi diizeyi sosyoekonomik seviye,

hastalik siddeti ve ¢ocugun tedavisini iistlenen ebeveynin cinsiyeti ile; ¢cocuklarin

bilgi seviyesi ise yas, cinsiyet ve ailenin yasiyla iliskili bulunmustur.'” Bizim
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calismamizda da bu c¢alismaya benzer sekilde c¢ocuklarin bilgi diizeylerinin
sosyoekonomik seviyeden bagimsiz oldugu; ailelerin bilgi diizeylerinin
sosyoekonomik seviye artisiyla beraber arttigi saptandi. Aile ve ¢ocugun bilgi
diizeyleri ile hastalik siddeti arasinda anlamli iligki bulunmadi. Calismamizdaki
annelerin % 91,9’u ev kadini idi ve ¢ocuklarin %95,3’iinilin primer bakimini anne
yapmakta idi. Bu nedenle bu calismada tedaviyi iistlenen ebeveynin cinsiyetinin
uyum tiizerinde bir etkisi saptanmadi.

Calismamizda cocuklarin ve ailelerinin bilgi diizeyleri ile tedavi uyumlari
arasinda istatiksel olarak anlamli iliski saptanmadi. Ievers ve arkadaglari ¢ocuk
hastalarin ve annelerinin tedaviye uyumlarini, recete edilen tedavilere 0zgii
ayrintilarin bilinmesi ile birebir iliskili bulmustur.''” Gudas ve arkadaslari KF
hakkinda daha az bilgili olan kistik fibrozisli hastalarin tedavi uyumlarinin daha az

121

oldugunu gostermistir. © Mc Quaid ve arkadaslari da astimli ¢ocuklar ve aileleri

tizerinde yaptiklar1 ¢aligmada hastalik ile ilgili bilgiler ve tedavi uyumu arasinda

122 Modi ve Quittner ise calismamiza benzer sekilde kistik

118

zay1f bir uyum bulmustur.
fibrozis hastalig ile ilgili bilgiler ve uyum arasinda anlamli bir iliski bulamamistir.
Goldbeck ve arkadaslar1 KF'li ¢ocuklara ve ailelerine hastalikla basetme, hastalikla
ilgili inanglar, bilgiler ve uyum egitimini igeren psiko-egitim programlar1 uygulamis;
ancak sonucunda anne ve babalarin hastalikla ilgili inanglar1 degismemis, hatta
iyimserlik diizeyleri ve yetkinlikleri azalmistir.'>

Bu sonuglar, uyumu arttirmak i¢in yapilan miidahale ¢alismalarmin egitim
lizerinde yogunlagmaktan ¢ok bireysel tedavi uyumsuzlugunun belirlenmesi ve neden
olan faktorlerin ¢oziimlenmesini amaglamasi gerektigini gostermektedir. Cocuk ve
aileye problem ¢oziimleme ve yetenek egitiminin verilmesi tek basma hastalik

egitimi verilmesinden daha etkili olabilecektir'** '
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5.2. Sosyo-ekonomik Seviye (SES) ve Uyum

Sosyoekonomik seviye arttikca ailenin ve ¢ocugun tedaviyi daha iyi anlayacagi ve
tedaviye daha uyumlu olacaklar1 diislincesiyle sosyoekonomik seviye ve uyum
arasindaki iliski uyum c¢alismalarina konu olmustur. White ve arkadaglari uyum ve
SES arasinda iliski bulamamustir.'®® Ricker ve arkadaslar ise uyumun SES ile
ilgisiz ancak hastanin yagi, hastalikla ilgili algi ve inanglarina bagli oldugunu
gdstermistir. 2’ DeLambo ve arkadaslarinin yaptiklar1 calismada ise cocuk uyumu
sosyoekonomik seviye ile ilgisiz bulunmus; ancak ailenin sosyoekonomik seviyesi
arttikca tedavi uyumunun da arttigi saptamustir.'** Astimli ¢ocuklarda inhale BD
uyumlariyla ilgili yapilan bir ¢alismada uyumun SES ile arttigi goriilmiistiir.'*®
Calismamizda c¢ocuk ve ailenin tedavi uyumu ve SES arasinda iligki
bulunamamistir. Cocuk ve ailenin tedavi uyumunun SES’ten etkilenmedigi; ancak
SES arttik¢a ailenin hastalikla ilgili bilgilerinin arttigi goériilmiistiir. Her ailenin
anlayacagi sekilde ve kiiltiir diizeyine uygun olarak bilgilendirilmesi bu farki
ortadan kaldirmaya yardimeci olabilir. Yaptigimiz calismada hastalik bilgi
diizeyinin uyumla iligkisi saptanmadigindan, SES artis1 ile bilgi diizeyi arttig1

halde uyumun degismemesi sasirtict degildir.

5.3. Cinsiyet ve Uyum

Patterson ve arkadaglarinin KF’li ¢ocuklarda yaptiklari ¢alismada kiz cinsiyette
uyumun erkek cinsiyete gore daha az oldugu gésterilmistir.'® Cocuklarda yapilmis
bir diger ¢alismada da yapilan diyet degisikliklerine erkeklerin kizlara gore daha iyi
uyum sagladiklar1 gosterilmistir. Calismamizda aile ve ¢ocuklarin tedavi uyumlarinin
cinsiyetten etkilenmedigi gorllmiistiir. Abott ve arkadaslart da yaptiklart uyum
calismasinda cinsiyet ve uyum arasinda iliski saptamamis, uyumun daha ¢ok hastanin

kendi hastaligini nasil algiladigi ile baglantili oldugunu gostermistir.'*
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5.4. Hastahgin Siddeti, Siiresi ve Uyum

Hastalarin tedavi uyumunu etkileyebilecegi diisiiniilen hastalik siddeti, lizerinde sik
calisilan degiskenlerdendir. Bugiine kadar bu konuda yapilmis aragtirmalar arasinda
da farkliliklar bulunmaktadir. Thompson ve arkadaslarinin yaptiklar1 ¢alismada,
Shwachman skoru ve solunum fonksiyon testleri ile ¢ocuklarin uyumlar: arasinda bir
iliski bulunamamistir'’>’ Bununla birlikte hastaligin agirhigi arttikca uyumun
azaldigini ya da arttigini gosteren ¢alismalar da vardir.'?*'#%!33
Bizim ¢alismamizda Shwachman klinik skorlamasi ile hem aile hem de ¢ocuk tedavi
uyumlar1 arasinda iliski saptanmamistir. Benzer sekilde FEV1(%) diizeyleri ile aile
uyumu arasinda da iligki bulunmamustir.
Bununla birlikte FEV1(%) degerlerine gore belirlenen hastalik siddeti arttik¢a giinliik
kullanilan tedavi sayisi1 da artar. Giinliik tedavi sayist ve ¢ocuk tedavi uyumu
arasinda orta diizeyde ancak anlamli korelasyon mevcuttur. Calismamizda FEV1
diizeylerine gore belirlenen hastalik siddeti ve toplam tedavi sayist arttikca
cocuklarin tedaviye uyumunun arttigi saptanmistir. Bu sonuglar hastalik ilerledikce
hastanin tedavi ihtiyacinin artmasi ve tedaviden belirgin olarak fayda goérmeye
baslamasiyla birlikte uyumun da arttigin1 diisiindiirmektedir. LaGreca ve arkadaslari
da yaptiklari ¢alismada benzer sekilde daha hizli ve farkedilebilir etki yaratan
tedavilere uyumun daha yiiksek oldugunu saptamuslardir.”** Ayrica hastaligi hafif
olan hastalar verilen tedavi rejiminin etkilerini gii¢lii bir sekilde gormedikleri gibi
tedavileri uygulamasalar da hastaligi daha agir olan hastalar kadar ciddi sonuglarla
kargilagsmamaktadirlar. Cocuklarin bildirdigi uyum oranlarinin yas ve takip siiresi ile
iliskisiz oldugu halde hastalik siddeti ile artmasi, hastalik siddetinin yastan bagimsiz
olarak daha kiiciik yasta daha siddetli olabilmesi veya daha ileri yaglarda olmalarina
ragmen hafif semptomlar1 olan hastalarin varlig: ile agiklanabilir.

Zindani ve ark. 12 yas alt1 ve iistii olarak ayirilan 2 grubun tedaviye uyumunu
karsilastirdiginda uyumun yasla beraber azaldigmi gdstermistir.”> Bizim
calismamizda ¢ocuklar 12 yas alt1 ve iistii olarak gruplandirilarak tedavi uyumlari

karsilastirildiginda istatiksel anlamli sonu¢ bulunmamustir.

78



Ailenin tedavi uyumunun ¢ocugun yasi ve takip siiresi ile orantili olarak azaldigi
saptanirken, ¢ocuklarda uyum yas ve takip siiresinden bagimsiz bulundu. Yasi
ilerleyen ¢ocuk, addlesan c¢aga geldiginde tedaviyi uygulama sorumlulugunu
tistlenerek tedavisini kendisi yapmaya baslamaktadir. Bu noktada ailelerin uyumun
azaldig1 yoniindeki ifadeleri 2 nedenden kaynaklaniyor olabilir: Aile ve addlesan
caga gelen ¢ocuk arasinda meydana gelebilecek karsit davraniglar ile ilgili olarak aile
devamli olarak ¢ocugunun tedavilerini diizenli olarak yapmadigindan sikayet
ediyorken, cocugun tedavilerini uyguladigi halde ailesine uygulamayacagini
sOylemesi bu sonuca neden olmus olabilir. Uyum anketleri uygulanirken bu karsit
davranislar gozlemlendi. Olabilecek diger bir neden ise uyum oOlgiimiinde subjektif
veriler kullanildigindan ailenin veya addlesanin tedavi uyumu konusundaki

yanitlarinin gercekleri yansitmiyor olabilecegidir.

5.5. Tedaviden Goriilen Fayda ve Uyum

Hastanin tedaviden gordiigii faydanin tedavinin siirdiiriilmesinde énemli rol oynadigi
hipoteziyle hastalarin her bir tedaviden gordiigii fayda sorgulanarak tedavi uyumuyla
karsilastirilmistir. Nebulize BD ve nebulize antibiyotik tedavisinden goriilen fayda
ve uyum arasinda istatiksel anlaml iliski saptanamadi; ancak solunum FTR, dornaz
alfa, pankreatik enzim destegi ve vitamin destegi i¢in fayda gordiigiine inanma orani
arttikca hastanin tedavi uyumunun artmis oldugu goriildii. Pankreatik enzim destegi
icin hastalarin %70,2’s1 “gercekten cok faydali”, %18,9’u “oldukca faydali”
ifadelerini kullanirken %100 gibi oldukca yiiksek oranda tedavi uyumu saptandi.
Hastanin tedaviden fayda gérmemesi, tedaviye ihtiyaci olmadig: diistincesine
ve tedavinin “gereksiz” olarak nitelenmesine yol acabilir. Horne ve Weinman’in 364
kronik hasta {lizerinde yaptig1r arastirmada hastalarin tedavinin gerekliligine olan
inanct ve tedavi uyumunu karsilastirilmistir. Tedavinin gerekli oldugunu diisiinen
hastalarin tedavi uyumu daha yiiksek bulunmus; tedavi uyumunda, hasta inancinin
klinik ve demografik dzelliklerden daha énemli oldugunu saptanmistir."*® Tedaviden
gorillen fayda arttikga tedavi uyumu da paralel olarak artmaktadir.*>"’ Her

poliklinik ziyaretinde tedavilerin her birinin énemi anlatilmali; hastalik tizerindeki
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olumlu etkileri ve faydalar1 hastaya aciklanmalidir. Boylelikle hastaligin
siddetlenmesini Onlemek ag¢isindan kullanilan; ancak hastanin faydasiz oldugunu

diisiindiigii tedavilerde de hasta uyumunun arttirilmas1 miimkiin olabilecektir.

5.6. Uygulanan Tedaviler ve Uyum

Hastalarimizda kullanilan giinliik tedaviler:

1- Gogiis fizyoterapisi ve hava yolu temizligi

2- Inhalasyon tedavileri (Bronkodilatatorler, nebulize antibiyotikler, mukolitik
ajanlar)

3- Antibiyotikler (Ag1z yoluyla alinan azitromisin gibi)

4- Pankreatik enzim destegi

5- Kalori arttirilmasi ve besin desteklerini icermekteydi.

Tedavi uyumunda hastanin demografik 6zellikleri, bilgi diizeyi ve hastaligin siddeti
kadar kullanilan tedavi rejiminin de etkili olabilecegi diisiincesiyle her tedavi basligi

icin ¢ocuk ve ailenin uyum derecesi belirlendi.

5.6.1. Fizvoterapi ve uyum

Solunum fizyoterapisi hastalarimizda uyumun en diisiikk oldugu tedavi yontemi
olarak bulunmustur. Calisma grubumuzdaki hastalara postural drenaj ve perkiisyon
uygulanmaktaydi. Bu uygulama mekanik tekniklerle (perkiisyon ve vibrasyon)
gravite yardimli pozisyonlarin kullanilmasini kapsar. Solunum fizyoterapisinin hasta
iyl iken giinde 2 kere, artmis Oksiiriik balgam gibi solunum semptomlarinin
varliginda ise giinde 4 kez 15- 30’ar dakika siire ile yapilmas1 onerilir.

Calismamizda ailelerin solunum FTR tedavisine uyum ortalamasi %60 olarak
saptandi. Ancak ailelerin %65,1’inin solunum fizyoterapisi uygulama siiresinin
yetersiz oldugu belirlendi. Cocuklarda solunum FTR tedavisine uyum ortalamasi
%44 idi. Solunum fizyoterapisi igin kistik fibrozisli ¢ocuklarin fizyoterapi uyum
oranlarint inceleyen ¢aligmalar 2000’li yillara kadar %40- 47 uyuma isaret

138,139

etmektedir. Quittner ve arkadaglar1 tarafindan yapilan c¢alismada solunum
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fizyoterapisine uyum %351- 64 iken'"® Llorante ve arkadaslari tarafindan yapilan
arastirmada ise %41,2 olarak bulunmustur.'*® Solunum fizyoterapisi ve nebulize
antibiyotikler hi¢ hastalik belirtisi olmadan profilaktik olarak uygulandiginda hasta
tarafindan farkedilen semptomatik diizelme oldukg¢a azdir. Fizyoterapi, tedaviler
arasinda en ¢ok zaman alani, en yorucusudur. Genellikle balgam ¢ikarma ve
oksiiriikle sonlanir; bu nedenle hastalarda hosnutsuzluk yaratir.'*!

Solunum fizyoterapisi uyumlarimin diisiik olmasimnin ve yetersiz siire
yapilmasinin bahsedilen nedenlerden kaynaklanmis olabilecegi diisiiniilmiistiir.
Benzer calismalarda erigkin hastalarin %27’sinin fizyoterapiye uyumlart “zayif”
bulunmustur.'** Czajkowski ve arkadaslarinin 563 eriskin hasta iizerinde yaptiklari
calismada hastalarin %29,5°1 fizyoterapilerini diizenli olarak yaparken; %7,3’linlin
fizyoterapiyi tedavilerinin bir pargasi olarak gérmedigi gosterilmistir.'*

White ve arkadaslarinin yaptiklar1 calismada eriskin KF'li hastalar  solunum
fizyoterapisine uyumsuzlugun baslica nedeni olarak zaman bulamamay1

144 Cocuklarda yapilan bir ¢alismada ailelere fizyoterapiyi aksatma

gostermislerdir.
nedenleri soruldugunda en sik neden %60 oraninda ¢ocuklarin tedaviyi istememesi
olarak bildirilmistir. Ayn1 calismada ¢ocuklar ise %50 oraninda zaman bulamadiklari
ve %38 oraninda ise istemedikleri i¢in solunum fizyoterapisini aksattiklarini ifade

® Llorante ve arkadaslarnm yaptiklar1 calismada da solunum

etmislerdir."’
fizyoterapisine uyum diisik bulunmustur. Hastalar solunum FTR’sinin diger
tedavilere gore yasam kalitesinde belirgin bir artisa neden olmadigini ve bu nedenle
tedavinin aksatildigini belirtmislerdir.'*

Yaptigimiz calismada ¢cocugun FTR yapilmasini istememesi ailelerde ve ¢ocuklarda
solunum fizyoterapisine diisiik uyumun en sik nedeni olarak saptanmistir. Tedavinin
cocuk istemedigi i¢in aksatildig: aileler tarafindan %60 siklikla, ¢ocuklar tarafindan
%44,7 siklikla belirtilmistir.

Gogiis fizyoterapisine uyumu arttirmak i¢in hastaya en uygun fizyoterapi yonteminin
secilmesi; secimlerin hastanin yasam tarzi, hastaligin agirlik derecesi, ailenin sosyal

yapist ve maddi durumu géz Sniinde bulundurularak yapilmasi onerilmektedir.'*

Ayrica nefes egzersizlerinin ¢ocugun yas grubuna gore oyunlarla yaptirilmasi
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(6rnegin balon sisirtilmesi, bir kagida biraz sivi boya ddkiilerek ¢ocugun iiflemesiyle
etrafa sagilan boyalarin desen olusturmasi, kii¢iin bir topcugun avuca alinarak
cocugun kuvvetle tifiirmesi ile topun havaya ugurulmasi gibi) tedaviyi daha eglenceli
hale getirerek uyumun arttiritlmasinda etkili olabilir. Fizyoterapi yaninda ylizme gibi
spor aktiviteleri onerilmelidir. Trombolinde ziplanmasi da eglenceli bir secenek olup

koyu sekresyonlarin atilmasi i¢in tedavinin bir parcasi olarak kullanilabilir.

5.6.2. inhalasyon tedavileri ve uyum

Nebulize BD tedavisi her giin 2- 4 kere nebulizer ile bronkodilatatér ajan verilerek
yapilir. Hastalardan tedaviden yarim saat sonra solunum FTR yapmasi istenir. Giinde
4 defa nebulize BD tedavisi Onerilen hastalarin ailelerinin tedavi uyumunda zaman
faktorii en 6nemli sorun olarak bulunmustur. Bu aileler tedaviyi aksatma nedenleri
olarak tedavinin zaman alic1 olmasindan yakinirken, okul ¢aginda ¢ocugu olan aileler
cocuklarim giinlin biliyilk bdliimiinde okulda olmasindan dolayr zaman
bulamadiklarindan yakinmstir.

Nebulize BD uyumu ailelerde %86 cocuklarda %80 iken, 0Ol¢iilii doz inhaler
BD uyumu benzer oranlarda ailelerde %85 ve cocuklarda %80 saptandi. Aileler
tedavinin ¢ok zaman almasindan dolayr (%32.,9), cocuklar ise her giin ayni
tedavilerden sikilmalarindan (%39,5) dolay1 tedaviyi aksatmaktadirlar.

Rekombinant insan DNase (dornaz alfa) mukolitik bir ajandir.
(Pulmozyme®) Nebulizer ile yaklasik 15 dakikada alimir. Yapilan bir ¢alismada
cocuk ve adolesanlarin oldugubir grupta dornaz alfa kullanim uyumu %66 iken; bir
diger calsmada yaklasik olarak %57- 90 bulunmusur. Calismamizda ailelerde dornaz
alfa tedavisine uyumu ortalamasi %83,92; cocuklarda ise %74,94, bulunmus olup
onceki ¢alismalara gére uyumun yiiksek oldugu goriilmiistiir. Aileler ve ¢ocuklarda
dornaz alfa tedavisine uyumsuzluga neden olan en sik faktor aileler tarafindan
cocugun tedaviyi istememesi (%15), ¢ocuklar tarafindan ise tedaviden sikilma
(%33,3) olarak belirtilmistir.

Oral antibiyotik olarak haftada 3 giin azitromisin verilen ailelerde uyum

%100 iken, ¢ocuklarda %87saptandi. Her giin 2 kere kullanilmakta olan nebulize
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antibiyotik tedavisine uyum ise daha diisiik oranda, ailelerde ve cocukta %78 idi.
Nebulize antibiyotik uyumu Quittner ve arkadaslarinin yaptiklar1 ¢aligmada daha
yiiksek (%85) saptanmlstlr.113 Calismamizda hem aileler hem de ¢ocuklar agizdan
alinan ve nebulize antibiyotigi aksatmalarinin en sik nedeni olarak unutma faktoriinii

gosterdiler.

5.6.3. Beslenme destegi, vitamin destegi ve pankreatik enzim destegi tedavilerine

uyum

Emilim sorunlari, artmis katabolizma ve sik enfeksiyon gibi nedenlerden otiirii KF’li
cocuklarin hasta olmayan ¢ocuklara gore daha fazla kalori almas1 gerekmekte ve bu
da ¢ogunlukla tibbi besin destegi ile saglanmaktadir. Bu nedenle her giin kullanilan
ilaglara ek olarak giinde 1- 4 6glin mama takviyesi yapilmaktadir. Literatiirde diyet
Onerilerine uyum oldukc¢a diisiik olup farkli caligmalarda yaklasik %16- 20

. 139,146
civarmdadir.””

Calismamizda besin destegi tedavisine uyum ortalamasi ailelerde
%45, c¢ocuklarda ise %64 olarak saptandi. Besin destegini aksatma nedenleri
sorgulandiginda ailelerin %25,4’ cocugun mamanin tadint begenmedigi icin
icmedigini, cocuklarin ise %17,9’u unuttugu i¢in mamay1 igcmedigini ifade etmistir.
KF’de beslenme durumu ile akciger fonksiyonlar1 arasindaki iliskinin
anlagilmasiyla beraber hastalarin beslenmelerinin desteklenmesi daha da O6nem
kazanmistir. Once yag dokusunun, sonrasinda kas kiitlesinin kaybi1 ile beraber
solunumun saglanmasi1 ve Oksiiriikle koyu sekresyonlarin atilabilmesi i¢in gereken
kas kuvveti de azalir. Ailelere ve gocuklara beslenmenin énemi anlatilmalidir. lyi bir
diyetisyen takibi yapilmali, yeterli kalori alamayan vakalara besinsel destek iirtinleri
verilmelidir. Cocuklarin verilen iriiniin tadin1 begenmemesi durumunda farkli
aromalardaki farkli iirlinler denemelidir. Calismamizda aile veya c¢ocuklarin
beslenme ile ilgili sorulara verdikleri dogru yiizdeleri ile beslenme destegine
uyumlari, pankreatik enzim ve vitamin destegine uyumlar1 arasinda anlamli bir iligki
saptanmadi. Benzer sekilde ¢ocuklarin ve ailelerin beslenme destegi, pankreatik

enzim destegi veya vitamin destegi uyumlari ile ¢ocuklarm viicut kitle indeksi (VKI)
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persentilleri ve kilo persentilleri arasinda da anlamli bir iliski saptanmadi. VKI
arttik¢a ailelerin beslenme ile ilgili bilgilerinin azalmakta oldugu goriildii. Pankreatik
yetersizlik olmayan ve VKI normal olan ¢ocuklarin ailelerinin, cocugun kalori almasi
icin ekstra c¢aba gostermesi gerekmedigi icin beslenme konusundaki bilgi
diizeylerinin de diger ailelere gore daha diisiik olabilecegi diisiiniildii.

KF’li hastalarin giinliik olarak her 6giinden 6nce almalar1 gereken bir diger tedavi
olan pankreatik enzim yerine koyma tedavisine uyumsuzluk olduk¢a onemli bir
sorundur. Gaz, diyare, karin agrilar1 ve daha uzun dénemde gelisme geriligine sebep
olabilir.'*” Peterson ve arkadaslarimin yaptiklari calismada pankreatik enzimlere
uyum %27- 43 oraninda saptanlrken148 Quittner ve arkadaslar1 farkli Olgiim
metodlariyla enzim uyumunu %27- 90 arasinda saptarnlstlr.113 Calismamizda
ailelerin enzim yerine koyma tedavisine uyum ortalamast %96 olarak bulundu.

Ailelerin = %96,1’1  (n=73) %100 uyum gostermekteydi. Cocuklar
sorgulandiginda uyumun %100 oldugu goriilmistiir. Tek 6glinde bile pankreatik
enzim alinmadiginda karin agrisi, kot kokulu- civik gaita ¢ikarilmasi gibi viicutta
meydana gelen degisimlerin gozle goriilebilir olmast uyum diizeylerinin yiiksek
olmasini agiklayabilir. Hastalar ve aileleri sorgulandiklarinda enzim tedavisini ¢ok
nadir olarak aksattiklarini, bunun da ilacin unutulmasindan kaynaklandigini
belirtmislerdir.

Yagda eriyen vitamin emiliminin bozuldugu KF hastalarina vitamin destegi
tedavisi verilmektedir. Bu tedavi hastanin ihtiyaclarina gore belirlenmekte olup
hastalarimizin ¢ogu (%94,2) giinde en az bir vitamin preparati almaktadir. Vitamin
destek tedavisine aile uyum ortalamasit %80,4, cocuklardaki uyum ortalamasi ise
%72,57 idi. Aileler %20,9 sikliginda tedaviyi unuttuklar i¢in aksattiklarini, ¢ocuklar
ise %21,6 sikliginda tedaviye ihtiyaclart olmadigini diisiindiikleri i¢in aksattiklarini
belirtmislerdir. Vitaminler alindiginda veya aksatildiginda hasta tarafindan fark
edilen hizli bir etkisinin olmamasi bu sonucu doguruyor olabilir. Nitekim hastalara
vitamin destegini ne kadar faydali bulduklar1 soruldugunda %23,6 oraninda

“faydasi1z”, %18,4 oraninda “biraz faydali” cevabi verilmistir.
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5.7. Uyumu Engelleyen Faktorlerin Belirlenmesi

Hastalarda tedavi uyumunun arttirilabilmesi i¢in uyumu engelleyen faktorlerin
anlagilmas1 6nem tagimaktadir. Bu nedenle son yillarda tedavi uyumu ile ilgili
caligmalarda mevcut engellerin aragtirilmasi 6n plana ¢ikmustir.

Quittner ve arkadaslar tarafindan ¢cocuk yas grubunu iceren KF’li hastalarin dahil
edildigi ¢alismada aileler en sik (%45,1) cocugun tedaviyi istememesi, ¢ocuklar ise
en sik (% 16,9) tedaviyi unutmalarindan dolay: tedavinin aksadigin belirtmistir.''®
Adolesan KF’lilerde yapilan calismada %353 oraninda tedaviyi unutma, %38
oraninda zaman bulamama- tedavinin ¢ok zaman almasindan dolay1, %18 oraninda
almalar1 gereken ¢ok tedavi olmasindan dolayir tedavinin aksadigi saptanirken;
Conway ve arkadaslarinin KF’li erigskinlerde yaptiklari ¢alismada en sik tedavi
aksatma nedeni unutma (%34.,5) ve tedavinin c¢ok zaman almasi (%31,4)
gosterilmistir.'*

Tedaviyi aksatma ve diisiik uyum nedenleri hastadan hastaya degismekte olup
tedaviye katilimin ve uyumun artirilmasi igin hastalara bireysel ¢dziim yollari
tretilmelidir. Calismamizda tedavi uyumu diisiik hastalari da, nadiren de olsa
tedavisi aksayan hastalar1 da aksamanin hangi etkenlerden kaynaklandigi konusunda
sorguladik. Ornegin ayin 29 giinii tedaviyi istenen sekilde uygulayan ancak 1 giin
aksatan aile ve c¢ocuklar da tedavinin aksama nedenlerini belirttiler. Uyumu
engelleyen nedenlere bakildiginda aileler de ¢ocuklar da en sik cocuklarin artik
tedaviden sikilmalarindan ve tedaviyi istememelerinden dolay1 tedavinin aksadigini
belirtmistir. Tedavi uygulamasimin istenmemesi gibi uyumu azaltan faktorlerin
varliginda hasta ve ailesini olumlu yonde destekleyecek sekilde davranis ve iletisim
stratejilerinin  kullanildigi miidahaleler yapilmalidir. Miidahaleler egitim, beceri
gelistirme, hekim ve hasta arasindaki iletisimi arttirmak i¢in yazil tedavi planlarinin
verilmesi ve sartlara gore farkli ¢ozlimleri icerecek sekilde ¢cok boyutlu olmalidir.'"®

Calismamizda tedavi uyumu yiizdeleri, ¢ocuklar ve ailelerinin verdikleri
bilgilere dayanilarak belirlendi. Aile ve ¢ocuklarin doktorun giivenini kaybetmek

veya ayiplanmak endisesiyle tedavi uyumlarim1 daha iyi diizeyde gosterecek sekilde
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beyanat vermis olabilecegi ve bu bilgilerin objektif verilerle kanitlanamamasi
nedeniyle sonuglarin giivenilirligi sorgulanabilir. Ancak tedavi uyumu ile ilgili
anketler aragtirmaci tarafindan once yaninda ailesi olmaksizin KF’li ¢ocuklara
verilmig; sonrasinda ¢ocuk disar1 ¢ikarilarak anket aileye uygulamistir. Boylelikle
cocugun ve ailenin birbirini etkilemesi dnlenerek aile ve cocugun uyum diizeylerinin
korelasyon sonuglarinin daha giivenilir olmasi saglanmistir. KF’1i hastalarin tedaviye
uyumlar1 konusunda yapilan c¢aligsmalarin ¢ogu bizim calismamiza benzer sekilde
cocuk ve aile soru anketlerini kullanmiglardir. Bununla birlikte baz1 ¢alismalarda
elektronik moniterizasyon ve eczane geri doniisleri kullanilarak daha objektif veriler
elde edilmeye calisilmistir. Hastalarin cagri merkezi tarafindan haftada 2 kere
aranarak Onceki giin sabah uyandiktan gece uyuyana kadar tiim gilin neler
yaptiklarinin  sorgulanmast tedavi uyumlarinin belirlenmesi i¢in daha Once
kullanilmig bir diger yontemdir ve anketler sonucunda alinan bilgilerle telefonda
alan bilgilerin yiiksek oranda uyumlu oldugu saptanmistir.'>° Bdyle bir izlem bizim
calismamamizin devami olarak halen devam etmekte olan baska bir calisma
kapsaminda yapilmaktadir.

Uyumun degerlendirilmesinde bir diger yontem olan elektronik
moniterizasyon sistemi kullanilan ilaclara elektronik bir parcanin eklenmesiyle
ilaclarin hangi saatte, hangi dozda alindigini; séz konusu ilag inhaler bir ilagsa
kutunun yeteri kadar calkalanip ¢alkalanmadigini Ol¢mektedir. Uyumun daha
objektif wverilerle desteklenmesi acgisindan altin standart olarak kabul edilen
elektronik moniterizasyon yontemi Quittner ve arkadaslarinin yaptiklari uyum
calismasinda cihazlarin kaybolmasi veya ilag ile tam uyumlu olmamasindan dolay1
cihazlarm %77’si tedavi uyumunun degerlendirilmesinde basarisiz olmustur.''®
Hastanin ilaglarini aldigi eczaneden hastanin ilag satin alim bilgilerinin saglanmasi
da uyumun degerlendirilmesinde kullanilmis olan bir baska yontemdir; ancak
hastanin ilaclart farkli eczanelerden veya internetten temin edebilecek olmasi
nedeniyle bu yontem de tam gilivenilir degildir. Hastalarin kendilerinden alinan
bilgiye dayandirilarak yapilan uyum 6l¢iimleri uzun zamandir tartismalidir; ancak bu

yontem hem teorik hem de deneysel olarak 6nemli élgiide destek bulmaktadir.”' >3
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Tedavi uyumlan arastirilirken subjektif veya objektif veriler kulanilabilir. En
Oonemlisi bunlarin bir arada uygulanarak hasta bazinda dogru degerlendirmelerin
yapilmasi; saptanan bireysel uyum sorunlarina yonelik olarak c¢oziimlerin
gelistirilmesidir. Tedavi uyumunu etkileyen faktorler daha biiyiik hasta gruplarini
kapsayacak sekilde arastirilmali, ¢ikan sonuglar 1s18inda uyumu arttiracak planlar
yapilmalidir.

KF hastalig1 yogun ve karmasik tedaviler gerektiren kronik bir hastaliktir. Bu
tedaviler sadece agiz yoluyla alinan ilaglar yaninda inhalasyon tedavileri ve
fizyoterapi gibi zaman alan tedavileri de icerir. Tedaviler giin i¢inde belli araliklarla
uygulandiklarindan hasta ve ailesinin gilindelik yasamlarinin akisini degistirir. Tiim
kronik hastaliklarda oldugu gibi KF’te de tedavi uyumu hastaligin morbidite ve
mortalitesi a¢isindan O6nem tasimaktadir. Tedavi uyumunu arttirmak igin salt
hastalikla ilgili bilgilendirme yapilmasi yetersiz olabilir. Hasta ve ailelere tedavi
yeteneklerini  gelistirecek sekilde ve sosyoekonomik seviyeleri g6z Oniinde
bulundurularak egitim verilmelidir. Cocukta belirgin solunum degisiklikleri olmadig1
donemlerde de tedavilerin gerekliligi ve Onemi vurgulanmalidir. Hasta
degerlendirilirken klinik bulgularin yani sira her muayenede Onerilen tedavilerin
kullanilip kullanilmadigi, siklig1 ve siiresi sorgulanmali; eger tedavi uyumsuzlugu
mevcutsa nedenleri irdelenmelidir. Tedaviye uyumu engelleyen nedenler bireysel
farkliliklar gostermekte olup; her hastaya problem ¢oziimiinde ayri ayri yardimci

olunmal1 ve psikolojik destek saglanmalidir.
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6. SONUCLAR

1- Cocuklarin bilgi diizeyi yas ve takip siiresiyle artarken, ailelerinki artmamaktadir.
2- Ailelerin ve ¢ocuklarin bilgi diizeyi cocugun cinsiyetinden etkilenmemektedir.
2-Cocuklarin bilgi diizeyi sosyoekonomik seviyeden bagimsizken, ailelerin bilgi
diizeyi sosyoekonomik seviye ile artmaktadir.

3- Cocuk ve ailenin tedavi uyumu cinsiyet, bilgi diizeyi ve sosyoekonomik
seviyeden bagimsizdir.

4- Cocuklarin tedavi uyumu, hastalik siddeti ve giinliik toplam tedavi sayis1 arttikca
artmakta; ailelerin tedavi uyumu ise etkilenmemektedir.

5- Aile uyumu ¢ocugun yasi ve takip siiresiyle ters iligkili olarak azalmaktayken;
cocuk tedavi uyumu yas ve takip stiresinden etkilenmemektedir.

6- Hastalarin tedaviden gordiikleri fayda arttik¢a tedavi uyumu da artmaktadir.

7- Davranigsal yontemleri icermeyen daha basit tedavilerde (6rnegin enzim hapi
yutma gibi) hastanin tedavi uyumu daha iyiyken, daha karmasik ve davranigsal
tedavilerde (6rnegin fizyoterapi, beslenme destegi) tedavi uyumu zayiflamaktadir.

8- Aileler de c¢ocuklar da tedaviyi aksatma nedeni olarak en sik ¢ocugun tedaviyi

istememesi ve tedaviden sikilmasini géstermistir.
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EK 1a
Kistik Fibrozisli Hastalarin Hastalik ile Ilgili Bilgileri

Liitfen tiim sorular1 dikkatlice okuyarak dogru cevabi i¢eren sikki daire igine aliniz.
1) Kistik fibrozis asagidakilerden hangisine sebep olur?

a. Kalmn, yapiskan balgam
b. Kuru, ince balgam
c. Akcigerlerde daha az balgam olusumu

2) Solunum fonksiyon testi ile dl¢iilen degerler

a. Test yapildig1 sirada akcigerlerinin nasil ¢aligtigini gosterir
b. Sonuglar diizelme gostermez

c. Sadece nadiren yapilir

d. Dogru cevapaveb

3) Yediginiz yiyeceklerin ¢ogu hangi organda emilir?

a. Midede
b. Barsakta
c.Karacigerde

4) (GOGUS FIZYOTERAPISIYLE ) Havayolunun temizlenmesi énemlidir ¢iinkii

a. (FIZYOTERAPI)Viicudunuzun daha fazla balgam iiretmesini saglar.
b. Zaten akcigerlerinizde bulunan balgami uzaklastirir.
c. (FIZYOTERAPI)En etkili oldugu zaman sabah saatleridir.

5) Hangi durumlarda akciger hastaliginin koétiilestigini diisiinerek kistik fibrozis
doktorlarina bagvurursun?

a. Fazla kilo kaybettigimde

b. 2 haftadir 6ksiiriik, nefes darligi, istahsizlik ve hiriltin varsa

c. Oksiiriik, balgamda artis, solunum sikintist gibi bulgular ortaya ¢ikar ¢tkmaz
6) Karin agris1 ve gaz asagidakilerden hangisinin belirtisi olabilir?

a. Mutluluk

b. Vitamin eksikligi
¢. Yagin barsaklarda diizgiin sindirilememesi
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7) Asagidaki belirtilerden viicudunun ¢ok tuz kaybettigini gosterir?

a. Giigstizlik

b. Ates

c. Kas kramplari
d. Karin agrisi

e. Dogrusik b ve ¢
f. Hepsi dogru

8) Egzersiz (FIZYOTERAPININ) havayolu klirensinin yerini alabilir

a. Dogru
b. Yanlis

9) Bir Cuma gecesi Oksiirerek az miktarda kan ¢ikarirsan hemen ne yapman
gereklidir?

a. Inhaler ya da nebul yoluyla kullandiginiz ilaglara ve fiyoterapiye devam edin
b. Sizi takip eden hastanedeki nobetgi kistik fibrozis doktorunuzu arayin

c. Kistik fibrozis doktorunuzdan muayene i¢in randevu alin

d. Cocuk doktorunuzdan Pazartesi sabahi i¢in randevu alin

10) Kistik fibrozis en ¢ok hangi organi etkiler?

a. Beyin

b. Kalp

c. Karaciger
d. Akciger

11) Yedigin yaglar sindiremezsen ¢ikarttigin digki

a. Su iistiinde yiizer, rengi degisir, kotii kokar
b. Suya batar
c. Degismez

12) Fizyoterapi i¢in hangisi dogrudur?

a. Kendimi iyi hissediyorsam yapmaya gerek yoktur.
b. Hastayken yapilmamalidir
c. Her giin yapilmalidir

13) Egzersiz 6zellikle yaz aylarinda viicudundaki tuz ve su miktarini diisiiriir. Bu
durumda ne yapilmalidir ?

a. Daha fazla tuz yemeli

b. Daha fazla su i¢cmeli

c. Dogru cevap ave b

d. Daha az egzersiz yapmalidir.
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14) Kistik fibroziste akciger hasarini 6nlemek ve/veya yavaslatmak i¢in en 6nemli
yontem akciger enfeksiyonlarinin erken tedavisidir.

a. Dogru
b. Yanlis

15) Eger daha fazla tuvalete gidiyorsan ve daha fazla karnin agriyorsa

a. Daha az yemek yemelidir

b. Kistik fibrozis doktorlar1 bu konudan haberdar edilmelidir ¢linkii enzim(kreon) ve
eger aliyorsan diger sindirim ilaglarinin (zantac,lansor) degistirilmesi gerekli olabilir.
c. Bu durumla yasamay1 6grenmelisin

16) Kendini 1yi hissettiginde giinliik ilaglarini o giin i¢in almayabilirsin

a. Dogru
b. Yanlis

17) Poliklinik kontrollerinin en verimli sekilde gegmesi i¢in ne yapmalisin?

a. Poliklinige gitmeden 6nce sorularini bir kagida yaz

b. Kistik fibrozis doktorundan tedavi planindaki degisiklikleri yazmasini iste
c. Saghgmla ilgili degisiklikleri yazarak kaydet

d. Anlamadigin bir sey olursa doktoruna sor

e. Dogru cevap ave d

f. Hepsi dogru

18) Asagidaki yollardan hangileri akciger enfeksiyonlarini azaltir?

a. Hasta insanlardan uzak durmak

b. Fizyoterapi(pat pat veya flatir) yapmaya devam etmek
c. Tiitlin dumanindan uzak durmak

d. Ellerini sik yikamak

e. Yillik grip asis1 yaptirmak

f. Hepsi dogru

19) Biiyiimek i¢in ve aktiviteler i¢in gerekli olan enerji nerden gelir?

a. Kaloriden

b. Sudan

c. Giinesten

d. Arkadagslarla vakit ge¢girmekten

20) Bronkodilatatrler(VENTOLIN) neden kullanilir?

a. Tikali burnu agmak i¢in

b. Balgam c¢ikarmak icin

c. Akcigerlerdeki enfeksiyonu kontrol altina almak i¢in
d. Havayolunu agmak i¢in
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21) Balgam, oksiiriik ve enerji diizeyindeki degisiklikler

a. Takip edilmelidir ancak kistik fibrozis doktoruna sdylenmesi gerekmez

b. Enfeksiyon gecirdigin anlamina gelebilir ve kistik fibrozis doktoru haberdar
edilmelidir.

c. Daha fazla egzersiz yapman gerektigini gosterir.

22) Stres, ¢ok ev 6devi ve arkadaslariyla olan problemleri hangisini etkiler?

a. Uyku diizenini

b. Istahim

c. Psikolojik durumunu
d. Saghgini

e. a ve b sikkini

f. Hepsini etkileyebilir.

23) Zamanlama ¢ok onemlidir. Asagida yazilan ilag ve tedavilerin dogru siralamasi
hangisidir?

a. Fizyoterapi, inhale antibiyotikler, inhale kisa etkili
bronkodilatatorler(VENTOLIN)

b. Inhale kisa etkili bronkodilatatdrler(VENTOLIN), Fizyoterapi, inhale
antibiyotikler

c. Inhale antibiyotikler, inhale kisa etkili bronkodilatatérler(VENTOLIN),
Fizyoterapi

24) Egzersiz solunum kaslarin gii¢clendirir

a. Dogru
b. Yanlis

25) Kistik fibrozis doktorlar1 akciger enfeksiyonunun olup olmadigini anlamak i¢in

a. Sorular sorabilir

b. Balgam kiiltiirti alabilir

c. Akciger seslerini dinleyebilir

d. Solunum fonksiyon testi yapabilir
e. Dogru cevap a ve ¢

f. Hepsi dogru

26) Kistik fibrozis doktorlarinin hakkinda konustuklar1 viicut kitle indeksi persantil
degerleri

a. Yasinla ayni olmali

b. Kilo ve boy 6l¢iimii yapilarak hesaplanir

c. Yasina gore 50.persantil veya lizerinde olmalidir
d. Yasina gore 10.-25. persantiller arasinda olmalidir
e. Dogru cevap b ve ¢
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27) Enzimleri (Kreon) alman i¢in en 1yi zaman

a. Hatirladigin zamanlarda alman yeterlidir.

b. Ana 6giin veya ara 6giin baslangicinda almaliyim

c. Ana 6glin veya ara 6glin sirasinda giinde bir kez almaliyim
d. Yemekten hemen sonra almaliyim.

28) Kistik fibrozis doktorlar1 kan sekerini kontrol ederler ¢iinkii kistik fibrozis
hastalarinda diyabet (seker hastalig1) gelisme riski daha fazladir

a. Dogru
b. Yanlis

29) Kistik fibroziste oksiiriik

a. Akcigerdeki balgamin temizlenmesine yardime1 olur
b. Kistik fibrozisin diger insanlara bulagsmasina sebep olur
c. Yorucudur ve dksiirmemek daha iyidir

30) En fazla enerji veren yiyecekler

a. Yaglardir
b. Karbonhidratlardir
c. Proteinlerdir

31) Kistik fibrozisli gengler

a. Kistik fibrozisli olmayanlarin iki katina kadar daha fazla yemelidir
b. Kistik fibrozisli olmayan genclerle ayn1 miktarlarda yemelidir
c. Kistik fibrozisli olmayan genglerden biraz daha fazla yemelidir

32) Enzimler (kreon) karanlik ve serin bir ortamda saklanmalidir

a. Dogru
b. Yanlis

33) Stresli oldugunda agidakilerden hangisini yapman sana yardimci olur?

a. Aldirmamak

b. Bagirarak disa vurmak
c. Miizik dinlemek

d. Biriyle konusmak
e.Cevapaveb
f.Cevapcved
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34) Kistik fibrozisli insanlar A,D,E K vitamini alirlar ¢linkii

a. Kistik fibrozis hastalarinda bu vitaminler iyi emilmezler
b. Emilmeleri i¢in daha fazla suya ihtiya¢ vardir
c. Normalde insanlarin yedikleri yiyeceklerde bulunmazlar

35) Omletin kalorisini arttirmanin yollarindan biri

a. Tam yagl siitle karistirmak yerine %2 yagh siitle karigtirmaktir
b. Rendelenmis peynir eklemektir
c. Baharat eklemektir

36) Kendini yeni kistik fibrozis bakterilerinden korumak i¢in

a. Cocugunuz diger kistik fibrozisli hastalarla vakit gecirmemelidir
b. Kagit mendile 6ksilirmeli ve mendili atmalidir

c. Ellerini sik sik yikamalidir

d. Cevapaveb

e. Hepsi dogru

37) Kistik fibrozisli hastalar daha ¢ok yemeye ihtiya¢ duyarlar ¢iinkii

a. Yiyecekler tam olarak sindirilmediginde enerjinin bir kism1 kaybolur
b. Metabolizmalar1 daha hizlidir

c. Enfeksiyonlara kars1 savagsmalar1 gerekmektedir

d. Istahlar1 zaten normalde de daha fazladir

e.Cevapa,bvec

38) Kistik fibrozis doktorlariyla iyi bir iletisim icinde olman 6nemlidir ¢iinkii

Kendi viicudunu en iyi kendin tanirsin

Poliklinik muayenelerinin daha hizli olmasini saglar
Doktorlarin sizden daha fazla bilgi almaya ihtiyaci vardir
Doktorlar sizin 6zel hayatinizi merak eder

Cevap a,b ve ¢

Hepsi dogru

oo o

39) Asagidakilerden hangisi oldugunda barsaklarinda yiiksek miktarda sindirilmemis

yiyecekler bulunur?

a. Cok enzim aldigimda
b. Az enzim aldigimda
c. Dogru miktarda enzim aldigimda

107



40) Biiyiimek ve gelismek i¢in viicudunuz ekstra kaloriye ihtiya¢ duyar. Kalori en
fazla

a. Yiiksek kalorili iceceklerde

b. Sebzelerde

c. Mideden ya da burundan takilan beslenme tiipiiyle beslenme ile saglanir
d. Gazozda bulunur

e.Cevapavec

f. Cevapb ve d

41) Kistik fibrozisli ¢ocuklar giinde kag ara 6giin yemelidirler?

a.0

b.1

c.2-3

d. 5 ten fazla

42) Akcigerlerindeki kistik fibrozis mikrobu her zaman antibiyotiklerle 6ldiiriiliip
temizlenebilir.

a) Dogru

b) Yanlis

43) Fasulye, et ve yumurta hangisi i¢in iyi birer kaynaktir?
a) Yag

b) Karbonhidrat
¢) Protein
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EK 2a

Hastalik Yonetimi Goriismesi- Kistik Fibrozis (Cocuk versiyonu)

Bir¢ok ¢ocuk ve geng iyi bir kistik fibrosis bakimi i¢in gerekli olan ve her giin
yapilmasi gereken tedavileri uygulamay1 oldukg¢a zor bulur. Tedavin i¢in neler
yapmakta oldugunu bilmek istiyoruz.

Son 2 haftayi diisiinerek bu sorular1 cevapla. Ayrica bana anlattiklarinin ve
isaretledigin cevaplarin sadece senin ve benim aramda kalacagindan emin olabilirsin.

1. Hava yolu temizligi i¢in hangi tedavileri uyguluyorsun? (Uyguladigin tedavileri
daire igine al)

0 = gbgiis fizyoterapisi (pat pat)
1 = flutter (filatir)

2= postural drenaj

3= higbiri

2. Hava yolu temizligi i¢in kullandigin esas teknik hangisidir?

0 = gogiis fizyoterapisi (pat pat)
1 = flutter (filatir)
2=hi¢biri

3. Hangi siklikla gogiis fizyoterapisi, flatir iflemek gibi hava yolu temizligi
yapiyorsun? (sadece bir segcenegi daire igine al)

0 = pek degil

1 = ihtiya¢ duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = gilinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ yapmiyorum

4. Her sabah ne kadar siireyle yapiyorsun? dakika.
(Yapmiyorsan HIC yaz)

5. Her 6gleden sonra ne kadar siireyle yapiyorsun? (okuldan sonra)
dakika. (Yapmiyorsan HIC yaz)

6. Her aksam ne kadar siireyle yapiyorsun? dakika
(Yapmiyorsan HIC yaz)

7. GOgiis fizyoterapisini kim yaptirtyor?
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0 = Hic¢ kimse

1 = ¢ocugun/hastanin kendisi

2 =anne

3 =baba

4 = anne ve baba

5 =¢ocuk ve aile

6 = diger (biiylikanne, biiyiikbaba ve kardes)

8. Tedavinin bu kismi senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydali oluyor sayilmaz

1 =g¢ok az
2 = biraz
3 = oldukga

4 = gergekten ¢ok faydali oluyor

Havayollarim A¢mak I¢in Aerosol Tedavisi

9. Liitfen kullanmakta oldugun VENTOLIN gibi nebulize ilaglarinin adlarini
asagiya yaz. (Bilmiyorum veya YOK da yazabilirsin.)

Nebul 1:

Nebul 2:

Nebul 3:

10. Hangi siklikla bu nebul ilaglar1 kullantyorsun? (birini daire igine al)

0 = pek degil

1 = ihtiya¢ duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin asiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = gilinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyorum

11. Nebul tedavisini sabah aliyorsan ne kadar siiriiyor? Dakika
(uygulamiyorsan HIC yaz)

12. Ogleden sonra alryorsan ne kadar siiriiyor? (okuldan sonra) dakika.
(Yapmiyorsan HIC yaz)
13. Aksam aliyorsan ne kadar siiriiyor? dakika. (Yapmiyorsan HIC yaz)
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14. Tedavinin bu kismi senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydal1 oluyor sayilmaz

1 =¢ok az
2 =biraz
3 = oldukg¢a

4 = gergekten ¢ok faydali oluyor

Balgamin Parc¢alanmasi icin Tedavi

15. Balgamin parcalanmasi i¢in herhangi bir tedavi kullantyor musun? (6rnegin
Pulmozyme /pulmozim)? Kullanmiyorsan 21 numarali soruya geg

1 = hayir
2= evet

16. Pulmozyme/ pulmozimi nasil kullaniyorsun? (bir sikki daire icine al)

1 = ihtiya¢ duyduke¢a

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyorum

17. Pulmozim tedavisini sabah aliyorsan ne kadar siirtiyor? Dakika
(uygulamiyorsan HIC yaz)

18. Ogleden sonra alryorsan ne kadar siiriiyor? (okuldan sonra) dakika.
(Yapmuyorsan HIC yaz)
19. Aksam aliyorsan ne kadar siiriiyor? dakika. (Yapmiyorsan HIC yaz)

20. Tedavinin bu kismi senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydali oluyor sayilmaz

1 =¢ok az
2 = biraz
3 = oldukga

4 = gercekten ¢ok faydali oluyor
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inhaler, Turbuhaler, Diskus gibi Fis Fis Tedaviler

21. Litfen kullanmakta oldugun inhaler(fis fis) tedavilerinin adlarin1 asag1 yaz
(6rnegin ventolin,foradil, Serevent) (ya da bilmiyorum veya YOK yaz)

22. Hangi siklikla bu fis fis ilaclar1 kullaniyorsun? (birini daire icine al)

ILAC I:
1 = ihtiya¢ duydukc¢a
2 = ara sira(ayda 2-3 kere)
3 = haftada 1-2 kere
4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)
5 = giinde 1 kere
6 = giinde 2 kere
7 = glinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyorum
ILAC 2:

1 = ihtiya¢ duyduke¢a

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyorum

23a. Sabah aliyorsan her sabah kag fis aliyorsun?
23b. (Kullanmryorsan HIC yaz.)

24a. Okulda fis fis yaptyor musun?
24b. Yapiyorsan kag fis ? .
(Kullanmryorsan HIC yaz.)

25a. Ogleden sonra aliyorsan her 6gleden sonar kag fis aliyorsun?.
25b. (Kullanmiyorsan HIC yaz.)
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26a. Aksamlari aliyorsan her aksam kag fis aliyorsun ?
26b. (Kullanmiyorsan HIC yaz.)

27a. Tedavinin bu kismi senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydal1 oluyor sayilmaz

1 =¢ok az
2 =biraz
3 = olduk¢a

4 = gergekten ¢ok faydali oluyor

27b. Tedavinin bu kismi senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydal1 oluyor sayilmaz

1 =c¢ok az
2 = Dbiraz
3 = oldukga

4 = gercekten ¢ok faydali oluyor

Nebul Antibivotikler

28. Son 6 aydir kullandigin nebul antibiyotik varsa adim liitfen yaz (e.g., TOBI,
KOLISTIN, GENTA) (veya YOK ya da bilmiyorum yazabilirsin)

29. 28 giin alip 28 giin ara verilen bir tedavi altyor musun? (bir sikki daire icine al)

1 = Hayir
2 =Evet

30. Tedaviyi kullandigin zamanlar hangi siklikla kullaniyorsun? (bir sikki daire
icine al)

1 = Haftada bir veya 2 kere

2 = giin asiri(haftada 3-4 kere)
3 =giinde 1 kere

4 = giinde 2 kere

5 = giinde 3 veya daha fazla

6 =HIC
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31. Tedaviyi sabah aliyorsan ne kadar siiriiyor? Dakika
(uygulamiyorsan HIC yaz)

32. Ogleden sonra alityorsan ne kadar siiriiyor? (okuldan sonra) dakika.
(Yapmuyorsan HIC yaz)
33. Aksam aliyorsan ne kadar siiriiyor? dakika. (Yapmiyorsan HIC yaz)

34. Tedavinin bu kismi senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydali oluyor sayilmaz

1 =c¢ok az
2 = Dbiraz
3 = oldukga

4 = gercekten cok faydali oluyor

Agi1zdan alinan antibiyotikler

35. Son 3 ayda agizdan aldigin biitiin antibiyotiklerin adin1 liitfen yaz. (ORNEGIN

AZITRO, CIPRO)
(veya YOK vya da bilmiyorum yazabilirsin.)

36. Hangi siklikla agizdan antibiyotik aliyorsun?

0=HiC

1= ara sira(ayda 2-3 kere)

2 = haftada 1-2 kere

3 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

4 = giinde 1 kere

5 = giinde 2 kere

6 = giinde 3 kere veya daha fazla
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37. Tedavinin bu kismi senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydal1 oluyor sayilmaz

1 =¢ok az
2 =biraz
3 = olduk¢a

4 = gergekten ¢ok faydali oluyor

Alerji/antihistaminikler

38. Allerji i¢in aldigin ilag varsa adini liitfen yaz(6rnegin antihistaminikler- Zyrtec,
Avil, Aerius, burun spreyleri) (veya YOK ya da bilmiyorum yaz):

39. Hangi siklikla bu allerji ilaglarini aliyorsun ?

0=HIC
1= ihtiya¢ duydukg¢a

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 =giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla

40. Tedavinin bu kismi1 senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydal1 oluyor sayilmaz

1 =¢ok az
2 =biraz
3 = olduk¢a

4 = gergekten ¢ok faydali oluyor
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Pankreatik Enzimler

41. Liitfen kullandiginiz enzimin adim1 yazin(e.g. KREON) (veya YOK ya da
bilmiyorum yazabilirsiniz)

42. Her ANA 6giinde kag adet aliyorsun? (sayiy1 aralik olarak belirtebilirsin)
Kullanmiyorsan HIC yazabilirsin

43. Her ARA 6giinde kag adet aliyorsun? (say1y1 aralik olarak belirtebilirsin)
Kullanmiyorsan HIC yazabilirsin

44. Tedavinin bu kism1 senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydal1 oluyor sayilmaz

1 =¢ok az
2 = biraz
3 = olduk¢a

4 = gercekten ¢ok faydali oluyor

Beslenme

45. Her giin kag¢ ANA 6giin yemek yiyorsun?
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46. Her giin kag tane ARA 6gilin yiyorsun?

47. Beslenme destegi aliyorsan (e.g. PEDIASURE, ENSURE, FORTINI,
FANTOMALT gibi) adin liitfen asagi yaz.: (veya HIC ya da bilmiyorum
yazabilirsin)

48. Bu besin destegini ne siklikla aliyorsun? (bir sikki daire icine al)

0 =HiC

1 = ara sira(ayda 2-3 kere)

2 = haftada 1-2 kere

3 = giin asiri(haftada 3-4 giin)

4 = giinde 1 kere

5 = giinde 2 kere

6 = giinde 3 kere veya daha fazla

49. Aldigin vitaminlerin adin liitfen asag1 yaz (veya HIC ya da bilmiyorum
yazabilirsin)

50. Vitaminleri hangi siklikla aliyorsun ? (birini isaretle)
0=HIC

1= ara sira(ayda 2-3 kere)
2 = haftada 1-2 kere
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3 = giin asiri(haftada 3-4 giin)

4 = giinde 1 kere

5 = giinde 2 kere

6 = gilinde 3 kere veya daha fazla

51. Tedavinin bu kismi senin i¢in ne kadar faydali oluyor?

0 = faydal1 oluyor sayilmaz

1 =cok az
2 = biraz
3 = oldukga

4 = gergekten cok faydali oluyor
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EK 1b

Kistik Fibrozisli Hastalarin Ailelerinin Hastahk ile Tlgili Bilgileri
Liitfen tiim sorular1 dikkatlice okuyarak dogru cevabi i¢eren sikki daire igine aliniz.
1) Kistik fibrozis asagidakilerden hangisine sebep olur?

a.Kalin, yapigskan balgam
b.Kuru, ince balgam
c.Akcigerlerde daha az balgam olusumu

2) Solunum fonksiyon testi ile dlgiilen degerler

a. Test yapildig1 sirada cocugunuzun akcigerlerinin nasil ¢aligtigini gosterir
b. Sonuglar diizelme gostermez

c. Sadece nadiren yapilir

d. Dogru cevap ave b

3) Yediginiz yiyeceklerin ¢cogu hangi organda emilir?

a. Midede
b. Barsakta
c. Karacigerde

4) (GOGUS FiZYOTERAPISIYLE ) Havayolunun temizlenmesi énemlidir ¢iinkii

a. (FIZYOTERAPI)Viicudunuzun daha fazla balgam iiretmesini saglar.
b. Zaten akcigerlerinizde bulunan balgami uzaklastirir.
c. (FIZYOTERAPI)En etkili oldugu zaman sabah saatleridir.

5) Hangi durumlarda ¢ocugunuzun akciger hastaliginin koétiilestigini diisiinerek
kistik fibrozis doktorlarina basvurursunuz?

a.Cocugunuz fazla kilo kaybettiginde

b.Cocugunuzda 2 haftadir 6ksiiriik, nefes darligi, istahsizlik ve hirilt1 varsa
c.Cocugunuzda oksiiriik, balgamda artis, solunum sikintisi gibi bulgular ortaya ¢ikar
¢ikmaz

6) Karin agris1 ve gaz asagidakilerden hangisinin belirtisi olabilir?
a. Aghik
b. Vitamin eksikligi

¢. Yagin barsaklarda diizgiin sindirilememesi
d. Karin agris1 ve gaz kistik fibrozlu ¢ocuk i¢in normaldir.
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7) Asagidaki belirtilerden hangisi ¢cocugunuzun viicudunun ¢ok tuz kaybettigini
gosterir?

a. Giigstizlik

b. Ates

c. Kas kramplari
d. Karin agrisi

e. Dogrusik b ve ¢
f. Hepsi dogru

8) Egzersiz (FIZYOTERAPININ) havayolu klirensinin yerini alabilir

a. Dogru
b. Yanlis

9) Cocugunuz bir Cuma gecesi 0kslirerek az miktarda kan ¢ikarirsa hemen ne
yapmaniz gereklidir?

a. Cocugunuzun inhaler ya da nebul yoluyla kullandig: ilaclara ve fiyoterapiye
devam etmesini saglayin

b. Cocugunuzu takip eden hastanedeki nobetci kistik fibrozis doktorunu arayin
c. Kistik fibrozis doktorunuzdan muayene i¢in randevu alin

d. Cocuk doktorunuzdan Pazartesi sabahi i¢in randevu alin

10) Kistik fibrozis en ¢ok hangi organi etkiler?

a. Beyin

b. Kalp

c. Karaciger
d. Akciger

11) Cocugunuz yedigi yaglar sindiremezse ¢ikarttigi diski

a. Su Ustlinde ylizer, rengi degisir, kotii kokar
b. Suya batar
c. Degismez

12) Fizyoterapi i¢in hangisi dogrudur?
a. Cocuk kendisini iyi hissediyorsa yapilmasina gerek yoktur.

b. Hastayken yapilmamalidir
c. Her giin yapilmalidir
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13) Egzersiz 6zellikle yaz aylarinda ¢cocugunuzun viicudundaki tuz ve su miktarini
diisiiriir. Bu durumda ¢ocugunuz ne yapmalidir ?

a. Daha fazla tuz yemeli

b. Daha fazla su icmeli

c. Dogru cevap ave b

d. Daha az egzersiz yapmalidir.

14) Kistik fibroziste akciger hasarini 6nlemek ve/veya yavaslatmak i¢in en 6nemli
yontem akciger enfeksiyonlarinin erken tedavisidir.

a. Dogru
b. Yanlis
c. Bilmiyorum

15) Eger ¢ocugunuz daha fazla tuvalete gidiyor ve daha fazla karni agriyorsa

a. Daha az yemek yemelidir

b. Kistik fibrozis doktorlar1 bu konudan haberdar edilmelidir ¢iinkii enzim(kreon) ve
eger aliyorsa diger sindirim ilaglarinin(antiasid) degistirilmesi gerekli olabilir.

c. Cocugunuz bu durumla yasamay1 6grenecektir

16) Cocugunuz kendisini iyi hissettiginde giinliik ilaglarini o giin i¢in almayabilir

a. Dogru
b. Yanlis

17) Cocugunuzun poliklinik kontrollerinin en verimli sekilde gecmesi i¢in ne
yapmalisiniz?

a. Poliklinige gitmeden 6nce ¢ocugunuzun sorularini yazmasini saglayin

b. Cocugunuz kistik fibrozis doktorundan tedavi planindaki degisiklikleri yazmasini
istesin

c. Cocugunuzun saghgiyla ilgili degisiklikleri yazarak kaydetmesini isteyin

d. Cocugunuzun anlamadig1 seyleri doktoruna sormasini saglayin

e. Dogru cevap ave d

f. Hepsi dogru

18) Asagidaki yollardan hangileri gocugunuzun akciger enfeksiyonlarini azaltir?

a. Cocugunuzu hasta insanlardan uzak tutmak

b. Cocugunuzun fizyoterapisini yaptigindan emin olmak

¢. Cocugunuzun tiitlin dumanindan uzak durmasini saglamak
d. Cocugunuzun ellerini sik yitkamasini saglamak

e. Cocugunuza yillik grip asis1 yaptirmak

f. Hepsi dogru
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19) Biiylimek i¢in ve aktiviteler i¢in gerekli olan enerji nerden gelir?

a. Kaloriden

b. Sudan

c. Giinesten

d. Arkadaglarla vakit gecirmekten

20) Bronkodilatatrler(VENTOLIN) neden kullanilir?

a. Tikali burnu agmak i¢in

b. Balgam ¢ikarmak icin

c. Akcigerlerdeki enfeksiyonu kontrol altina almak i¢in
d. Havayolunu agmak igin

21) Cocugunuzun balgam, oksiiriik ve enerji diizeyindeki degisiklikler

a. Takip edilmelidir ancak kistik fibrozis doktoruna sdylenmesi gerekmez

b. Cocugunuzun enfeksiyon gecirdigi anlamina gelebilir ve kistik fibrozis doktoru
haberdar edilmelidir.

c. Daha fazla egzersiz yapmasi gerektigini gosterir.

22) Stres, ¢ok ev 6devi ve arkadaslariyla olan problemleri cocugunuzun

a. Uyku diizenini

b. Istahim

c. Psikolojik durumunu
d. Saghgini

e. a ve b sikkinmi

f. Hepsini etkileyebilir.

23) Zamanlama ¢ok dnemlidir. Asagida yazilan ilag ve tedavilerin dogru siralamasi
hangisidir?

a. Fizyoterapi, inhale antibiyotikler, inhale kisa etkili
bronkodilatatorler(VENTOLIN)

b. Inhale kisa etkili bronkodilatatdrler(VENTOLIN), Fizyoterapi, inhale
antibiyotikler

c. Inhale antibiyotikler, inhale kisa etkili bronkodilatatérler(VENTOLIN),
Fizyoterapi

24) Egzersiz solunum kaslarin gii¢lendirir

a. Dogru
b. Yanlis
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25) Kistik fibrozis doktorlar1 ¢ocugunuzda akciger enfeksiyonu olup olmadigini
anlamak i¢in

a. Sorular sorabilir

b. Balgam kiiltiirti alabilir

¢. Cocugunuzun akciger seslerini dinleyebilir

d. Solunum fonksiyon testi yapabilir

e. Dogru cevap a ve ¢

f. Hepsi dogru

26) Kistik fibrozis doktorlarinin hakkinda konustuklar: viicut kitle indeksi persantil
degerleri

a. Cocugunuzun yastyla ayni olmali

b. Cocugun kilo ve boyuna bakilarak hesaplanir

c¢. Cocugunuzun yasina gore 50.persantil veya iizerinde olmalidir
d. Cocugunuzun yasina gore 10.-25. persantiller arasinda olmalidir
e. Dogru cevap b ve ¢

27) Cocugunuzun enzimleri (Kreon) almasi i¢in en iyi zaman

a. Hatirladig1 zamanlarda almasi

b. Ana 6giin veya ara 6giin baslangicinda almalidir

c. Ana 6glin veya ara 6glin sirasinda giinde bir kez almalidir
d. Yemekten hemen sonra almalidir.

28) Kistik fibrozis doktorlari cocugunuzun kan sekerini kontrol ederler ¢iinkii kistik
fibrozis hastalarinda diyabet (seker hastalig1) gelisme riski daha fazladir

a. Dogru
b. Yanlis

29) Kistik fibroziste oksiiriik

Akcigerdeki balgamin temizlenmesine yardimci olur
Kistik fibrozisin diger insanlara bulagmasina sebep olur
Yorucudur ve dksiirmemek daha iyidir

Cevapaveb

o op

30) En fazla enerji veren yiyecekler

a. Yaglardir
b. Karbonhidratlardir
c. Proteinlerdir

31) Kistik fibrozisli gengler

a. Kistik fibrozisli olmayanlarin iki kat1 daha fazla yemelidir
b. Kistik fibrozisli olmayan genclerle ayn1 miktarlarda yemelidir
c. Kistik fibrozisli olmayan genglerden biraz daha fazla yemelidir
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32) Enzimler (kreon) karanlik ve serin bir ortamda saklanmalidir

a. Dogru
b. Yanlis

33) Cocugunuz stresli oldugunda asagidakilerden hangisini yapmasi i¢in ona telkinde
bulunmalisiniz?

a. Aldirmamasi i¢in

b. Bagirarak disa vurmasi i¢in
c¢. Miizik dinlemesi i¢in

d. Biriyle konusmasi i¢in
e.Cevapaveb
f.Cevapcved

34) Kistik fibrozisli insanlar A,D,E,K vitamini alirlar ¢linkii

a. Kistik fibrozis hastalarinda bu vitaminler iyi emilmezler
b. Emilmeleri i¢in daha fazla suya ihtiya¢ vardir
c. Normalde insanlarin yedikleri yiyeceklerde bulunmazlar

35) Omletin kalorisini arttirmanin yollarindan biri

a. Tam yagl siitle karistirmak yerine %2 yagh siitle karistirmaktir
b. Rendelenmis peynir eklemektir
c. Baharat eklemektir

36) Kistik fibrozisli gocugunuzu yeni kistik fibrozis bakterilerinden korumak i¢in

a. Cocugunuz diger kistik fibrozisli hastalarla vakit gecirmemelidir
b. Kagit mendile 6ksiirmeli ve mendili atmalidir

c. Ellerini sik sik yikamalidir

d.Cevapaveb

e. Hepsi dogru

37) Kistik fibrozisli hastalar daha ¢ok yemeye ihtiya¢ duyarlar ¢iinkii

a. Yiyecekler tam olarak sindirilmediginde enerjinin bir kism1 kaybolur
b. Metabolizmalar1 daha hizlidir

c. Enfeksiyonlara kars1 savagsmalar1 gerekmektedir

d. Istahlar1 zaten normalde de daha fazladir

e.Cevapa,bvec
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38) Cocugunuzun kistik fibrozis doktorlariyla iyi bir iletisim i¢inde olmas1 énemlidir
clinkii

Kendi viicudunu en iyi kendisi tanir

Poliklinik muayenelerinin daha hizli olmasini saglar

Doktorlarin ¢cocugunuzdan daha fazla bilgi almaya ihtiyact vardir
Doktorlar ¢ocugunuzun hayatini merak eder

Cevap a,b ve ¢

Hepsi dogru

o a0 o

39) Asagidakilerden hangisi oldugunda ¢ocugunuzun barsaklarinda yiiksek miktarda
sindirilmemis yiyecekler bulunur?

a. Cok enzim aldiginda
b. Az enzim aldiginda
c. Dogru miktarda enzim aldiginda

40) Cocugunuz biiylimek ve gelismek i¢in ekstra kaloriye ihtiya¢ duyar. Kalori en
fazla

a. Yiiksek kalorili iceceklerde

b. Sebzelerde

c. Mideden ya da burundan takilan beslenme tiipiliyle beslenmesinde
d. Gazozda

e.Cevapavec

f. Cevapbve d

41) Kistik fibrozisli ¢cocuklar giinde kag ara 6giin yemelidirler?

a.0

b.1

c.2-3

d. 5 ten fazla

42) Asagidakilerden hangisi dogrudur?

a. Kistik fibrozisli hastalar sadece ateslendiklerinde antibiyotik almalar1 gerekir
b. Cocuk kendini iyi hisseder hissetmez antibiyotikleri kesilmelidir

c. Antibiyotikler soguk alginligin1 6nlemeye yardimci olur

d. Antibiyotikler akciger enfeksiyonunu tedavi etmeye yardimci olur

e. Cevapb,cved
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43) Asagidaki yiyeceklerden hangisi yiiksek miktarda yag igerir?

a. Patates

b. Biftek

c. Tereyagi

d. Sekerli buz

44) Cocugunuzun viicudunun nasil ¢alistigini gésteren en dnemli belirti

a. Psikolojik durumdur
b. Sa¢ dokiilmesidir

c. Istahtir

d. Oksiiriiktiir.

45) Hangi yiyecek enzimler olmadan tam olarak sindirilemez?

a. Tereyag gibi yiiksek yag iceren besinler

b. Tavuk gibi yliksek protein igceren besinler

c. Ekmek gibi yiiksek karbonhidrat i¢eren besinler
d. Hepsi dogru

e. Sadece a ve b sikki dogru
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EK 2b

Hastalik Yonetimi Goriismesi- Kistik Fibrozis (Aile versiyonu)

Bir¢ok ¢ocuk ve ailesi i1yi bir kistik fibrosis bakimi i¢in gerekli olan ve her giin

yapilmasi gereken tedavileri uygulamay1 oldukc¢a zor bulur. Cocugunuzun tedavisi

i¢in siz ve ¢ocugunuzun neler yapmakta oldugunu bilmek istiyoruz.

Son 2 haftay diisiinerek bu sorular1 cevaplayiniz. Ayrica bana anlattiklarinizin ve

isaretlediginiz cevaplarin sadece sizin ve benim aramizda kalacagindan emin
olabilirsiniz.

(Tedavileri uygulamiyorsamz HiC yazin ya da HiC yazih sikki isaretleyin
Eger bilmiyorsaniz veya emin degilseniz BILMIYORUM yazin)

1. Hava yolu temizligi i¢in ¢ocugunuza hangi tedavileri uyguluyorsunuz?
(Uyguladiginiz tedavileri daire i¢ine aliniz)

0 = gbgiis fizyoterapisi (pat pat)
1 = flutter (filatir)

2 = postural drenaj

3 = higbiri

2. Hava yolu temizligi i¢in ¢ocugunuzda kullandiginiz esas teknik hangisidir?

0 = gbgiis fizyoterapisi (pat pat)
1 = flutter (filatir)
2 =higbiri

2a. Bu tedaviyi hangi siklikla yapiyorsunuz? (sadece bir secenegi daire i¢ine al)

0 = pek degil

1 = ihtiya¢ duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 =haftada 1-2 kere

4 = giin asiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ yapmiyorum

2b. Her sabah ne kadar siireyle yapiyorsunuz? dakika.

(Yapmiyorsan HIC yaz)

2c¢. Her 6gleden sonra ne kadar siireyle yapiyorsunuz? (okuldan sonra)
dakika. (Yapmiyorsan HIC yaz)
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2d. Her aksam ne kadar siireyle yapiyorsunuz? dakika
(Yapmiyorsan HIC yaz)

2e. Gogiis fizyoterapisini kim yaptiriyor?

0 = Cocuguma uygulanmiyor

1 = ¢ocugun/hastanin kendisi

2 =anne

3 =baba

4 = anne ve baba

5 =¢ocuk ve aile

6 = diger (biiyiikanne, biiyiikbaba ve kardes)

3. Hava yolu temizligi i¢in kullandiginiz IKINCI YONTEM hangisidir?

0 = gdgiis fizyoterapisi (pat pat)
1 = flutter (filatir)
2=hig¢biri

3a. Bu tedaviyi hangi siklikla yapiyorsunuz? (sadece bir secenegi daire igine al)

0 = pek degil

1 = ihtiyag duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 =haftada 1-2 kere

4 = giin asiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ yapmiyorum

3b. Her sabah ne kadar siireyle yapiyorsunuz? dakika.
(Yapmiyorsan HIC yaz)

3c. Her 6gleden sonra ne kadar siireyle yapiyorsunuz? (okuldan sonra)__ dakika.
(Yapmiyorsan HIC yaz)

3d. Her aksam ne kadar siireyle yapiyorsunuz? dakika
(Yapmiyorsan HIC yaz)

3e. Bu tedaviyi kim yaptirtyor?

0 = Hic¢ kimse

1 = ¢ocugun/hastanin kendisi
2 =anne

3 =baba

4 = anne ve baba
5 =¢ocuk ve aile
6 = diger (biiyiikanne, biiyiikbaba ve kardes)
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Nebulize Tedaviler

4. Cocugunuz nebulize ila¢ kullantyor mu?

1 = Hayir

2 =Evet
5a. . Liitfen kullanmakta oldugu VENTOLIN gibi nebulize ilaglarinin adlarim
asagiya yaziniz. (Bilmiyorum veya YOK da yazabilirsiniz.)

Nebul 1:

Nebul 2:

Nebul 3:

5b. Cocugunuz bunlar1 karigim olarak aliyor mu?

1 = Hayir
2 = Evet ise hangileri:

5c. Hangi siklikla bu nebul ilaglari kullaniyor? (birini daire i¢ine al)

0 = pek degil

1 = ihtiya¢ duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla

. 8 = hi¢ kullanmiyor
5d. Nebul tedavisini sabah aliyorsa ne kadar siirtiyor? Dakika

(uygulamiyorsan HIC yaz)

Se. Ogleden sonra aliyorsa ne kadar siiriiyor? (okuldan sonra) dakika.
(Yapmuyorsan HIC yaz)
5f. Aksam aliyorsa ne kadar stiriiyor? dakika. (Yapmiyorsan HIC yaz)
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NEBULIZE PULMOZYME (PULMOZiM)

6a. Balgamin parcalanmasi i¢in herhangi bir tedavi kullaniyor musunuz? (6rnegin
Pulmozyme /pulmozim)?

1 = hayir
2= evet

6b. Pulmozyme/ pulmozimi nasil kullaniyorsunuz? (bir sikki daire igine al)

1 = ihtiyag duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 =giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyorum

6¢. Pulmozim tedavisini sabah aliyorsa ne kadar siiriiyor? Dakika
(uygulamiyorsan HIC yaz)

6d. Ogleden sonra aliyorsa ne kadar siiriiyor? (okuldan sonra) dakika.
(Yapmiyorsan HIC yaz)
6e. Aksam aliyorsa ne kadar siirliyor? dakika. (Yapmiyorsan HIC yaz)

NEBULIZE ANTIBIYOTIKLER

7a. Son 6 aydir kullandigi NEBULIZE ANTIiBiYOTIK varsa adini liitfen yazin
(6rnegin., TOBI,KOLISTIN,GENTA) (veya YOK ya da bilmiyorum yazabilirsiniz)
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7b. Cocugunuz 28 giin alip 28 giin ara verilen bir tedavi aliyor mu? (bir sikki daire

icine al)
1 = Hayir
2 = Evet

7c. Tedaviyi kullandiginiz zamanlar hangi siklikla kullantyorsunuz? (bir sikki daire
icine al)

0 = pek degil

1 = ihtiya¢ duyduke¢a

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin asiri(haftada 3-4 giin)

5 =giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla

8 = hi¢ kullanmiyorum

7d. Tedavisini sabah aliyorsa ne kadar siiriiyor? Dakika
(uygulamiyorsan HIC yaz)

7e. Ogleden sonra aliyorsa ne kadar siiriiyor? (okuldan sonra) dakika.
(Yapmiyorsan HIC yaz)
7f. Aksam aliyorsa ne kadar siiriiyor? dakika. (Yapmiyorsan HIC yaz)

Inhaler,Turbuhaler, Diskus gibi Fis Fis Tedaviler

8. . Liitfen cocugunuzun kullanmakta oldugu inhaler (FIS FIS) tedavilerin adlarini
asag1 yaziniz (6rnegin VENTOLIN,FORADIL,SEREVENT) (ya da bilmiyorum
veya YOK yaz)
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9. Hangi siklikla bu ilaglardan UZUN ETKILI olan fis fis ilaglar1 kullantyorsun?

(6rnegin SEREVENT, FORADIL) (birini daire icine al)

ILAC 1:
1 = ihtiyag duydukca
2 = ara sira(ayda 2-3 kere)
3 = haftada 1-2 kere
4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)
5 =giinde 1 kere
6 = giinde 2 kere
7 = giinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyorum
ILAC 2:

1 = ihtiyag duydukc¢a

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = glinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyor

10a. Sabah altyorsa her sabah kag fis aliyor?
10b. ILAC2
(Kullanmiyorsan HIC yaz.)

11a. Okulda fis fis yapiyor mu?

11b. ILAC2
Yapiyorsa kag fis ?__ .
(Kullanmryorsan HIC yaz.)

12a. Ogleden sonra aliyorsa her 6gleden sonar kag fis aliyor?.
12b. ILAC2.
(Kullanmryorsan HIC yaz.)

13a. Aksamlari aliyorsa her aksam kag fis aliyor ?
13b. ILAC2
(Kullanmiyorsan HIC yaz.)
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14. Hangi siklikla bu ilaglardan KISA ETKILI olan fis fis ilaglar1 kullaniyor?
(ORNEGIN VENTOLIN) (birini daire icine al)

ILAC 1:

0 = pek degil
1 = ihtiyag¢ duydukca
2 = ara sira(ayda 2-3 kere)
3 = haftada 1-2 kere
4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)
5 =giinde 1 kere
6 = giinde 2 kere
7 = giinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyor
ILAC 2:

O=pek degil

1 = ihtiya¢ duyduke¢a

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 =giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = glinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyorum

15a. Sabah aliyorsa her sabah kag fis aliyor?
15b. ILAC2
(Kullanmiyorsan HIC yaz.)

16a. Okulda fis fis yapiyor mu?
16b. ILAC2

Yapiyorsa kag fis ? .
(Kullanmryorsan HIC yaz.)

17a. Ogleden sonra aliyorsa her 6gleden sonar kag fis aliyor?.
17b.ILAC2
(Kullanmryorsan HIC yaz.)

18a. Aksamlari aliyorsa her aksam kag fis aliyor ?
18b. ILAC2
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19a. Hangi siklikla bu ilaglardan KOMBINE olan fis fis ilaglar1 kullantyorsun?
(6rnegin FORADIL COMBI, SYMBICORT TURBUHALER,SERETIDE,FLOVENT)
(birini daire i¢ine al)

ILAC 1:

O=pek degil

1 = ihtiyag duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 =giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyorum

19b Sabah aliyorsa her sabah kag fis aliyor?
(Kullanmiyorsan HIC yaz.)

19¢. Okulda fis fis yaptyor mu?
Yapiyorsa kag fis ? .
(Kullanmryorsan HIC yaz.)
19d.. Ogleden sonra aliyorsa her 6gleden sonar kag fis aliyor?.

(Kullanmryorsan HIC yaz.)

19e.. Aksamlar1 aliyorsa her aksam kag fis aliyor ?

Oral Antibiyotikler

20. Son 3 ayda agizdan aldig biitiin antibiyotiklerin adin1 (6rnegin ., CIPRO,
AZITRO ) liitfen yaziniz.
(veya YOK ya da bilmiyorum yazabilirsin.)

ILAC 1: ILAC 2:

21a. Cocugunuz hangi siireyle antibiyotigi kullaniyor?
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21b. Cocugunuz hangi siireyle antibiyotigi kullaniyor?

22a. ILAC1 Ilk yazdiginiz antibiyotigi agizdan hangi siklikla aliyor?

O=pek degil

1= ara sira(ayda 2-3 kere)

2 = haftada 1-2 kere

3 = giin asiri(haftada 3-4 giin)

4 = giinde 1 kere

5 = giinde 2 kere

6 = giinde 3 kere veya daha fazla
7 = hi¢ kullanmiyor

22b. ILAC 2 lkinci yazdigmiz antibiyotigi agizdan hangi siklikla altyor?

0=pek degil

1= ara sira(ayda 2-3 kere)

2 = haftada 1-2 kere

3 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

4 = giinde 1 kere

5 = giinde 2 kere

6 = giinde 3 kere veya daha fazla
7 = hi¢ kullanm1yor

Oral Steroidler

23. Cocugunuzun agiz yoluyla aldig: steroidlerin adini yaziniz. (6rnegin prednol):

24. Cocugunuz agiz yoluyla aldigi steroidleri ne kadar siireyle kullaniyor?

25. Cocugunuz hangi siklikla agizdan prednol aliyor?

O=pek degil

1= ara sira(ayda 2-3 kere)

2 = haftada 1-2 kere

3 = giin asiri(haftada 3-4 giin)

4 = giinde 1 kere

5 = giinde 2 kere

6 = giinde 3 kere veya daha fazla
7 = hi¢ kullanmiyor
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Alerji/Antihistaminler

26. Allerji i¢in aldig1 ilag¢ varsa adin liitfen yazin(6rnegin antihistaminikler- Zyrtec,
Avil, Aerius, burun spreyleri) (veya YOK ya da bilmiyorum yaziniz):

27. Cocugunuz hangi siklikla bu allerji ilaglarini aliyor ?

0=HiC

1= ihtiya¢ duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 =giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = glinde 3 kere veya daha fazla

28a. Cocugunuz Iokotrien reseptor antagonistini- gece ¢igneme tableti- (6rnegin
NOTTA, SINGULAIR, ONCEAIR ,ZESPiRA) kullantyor mu?

1 = Evet
2 = Haywr

28b. Cocugunuz hangi siklikla bu ilaglar1 aliyor ?

0=HIC
1= ihtiya¢ duydukg¢a

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 =giinde 1 kere

6 = gilinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla
8= hi¢ kullanmiyor
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Pankreatik Enzimler

29. Litfen kullandiginiz enzimin adin1 yazin(e.g. KREON 10.000 veya KREON
25.000) (veya YOK ya da bilmiyorum yazabilirsiniz)

30. Her ANA 06giinde kag adet aliyor? (say1y1 aralik olarak belirtebilirsiniz)
Kullanmiyorsan HIC yazabilirsin

31. Her ARA 6giinde kag adet aliyor? (say1y1 aralik olarak belirtebilirsiniz)
Kullanmiyorsan HIC yazabilirsin

SINDIRIM ILACLARI

32. Cocugunuzun kullandig1 sindirim ilaglariin adini yazin (6rnegin ZANTAC,
GAVISCON, LANSOR, LOSEC)

33. Cocugunuz hangi siklikla bu ilaglar1 kullantyor?

0=HiC

1= ihtiya¢ duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = glinde 3 kere veya daha fazla
8= hig kullanmiyor

34. Her giin kag¢ ANA 6giin yemek yiyor?

35. Her giin kag¢ tane ARA 6giin yiyor?
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36. Ne siklikla aldig1 kaloriyi yiikseltmek icin ¢aba sarfediyorsunuz?

0 = pek degil

1 = ihtiya¢ duydukc¢a

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = glinde 3 kere veya daha fazla
8 = hi¢ kullanmiyorum

37a. Beslenme destegi aliyorsa (e.g. PEDIASURE, ENSURE, FORTINI,
FANTOMALT gibi) adin liitfen asag1 yazimz.: (veya HIC ya da bilmiyorum
yazabilirsiniz)

37b.. Bu besin destegini ne siklikla aliyor? (bir sikki daire i¢ine alimz)

0=HiC

I=ihtiya¢ duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 =giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = glinde 3 kere veya daha fazla

38a. Cocugunuzun nasogastrik veya nasoduodenal besleme tiipii var m1?

1 = hay1r
2 =evet

38b. Besleme tiipiinden ne siklikla besleniyor? (bir sikki daire icine al)

0=HIC

1=ihtiya¢ duydukca

2 = ara sira(ayda 2-3 kere)

3 = haftada 1-2 kere

4 = giin agiri(haftada 3-4 giin)

5 = giinde 1 kere

6 = giinde 2 kere

7 = giinde 3 kere veya daha fazla

38c. Tiipten saatte kac¢ cc/ml besliyorsunuz ?
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39a.. Aldig1 vitaminlerin adini liitfen asag1 yazin (veya HIC ya da bilmiyorum
yazabilirsiniz)

39b. Vitaminleri hangi siklikla aliyor ? (birini isaretle)

0=HiC

1= ara sira(ayda 2-3 kere)

2 = haftada 1-2 kere

3 = giin asiri(haftada 3-4 giin)

4 = giinde 1 kere

5 = giinde 2 kere

6 = giinde 3 kere veya daha fazla

Diger Tedaviler

40. Cocugunuzun almakta oldugu bagka tedaviler bulunuyor mu? Liitfen yaziniz.
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EK3

TEDAViIi UYUMUNU ENGELLEYEN FAKTORLERIN
BELIiRLENMESI

Doktorum kullanmami/yapmam 6nerdigi halde;

1-Hava yolunu a¢gmak i¢in kullanilan INHALER/NEBUL tedaviyi (6rnegin
ventolin, pulmicort, bricanyl gibi nebul ve fis fis tedavileri ) kullanmay1
AKSATIYORUM iinkii;

PROTOZZNA-~IQOMmUAOW»>

Doktor tarafindan bdyle bir ilag verilmiyor.

Hayir, hi¢ aksatmryorum.

Zaman bulamiyorum.

Kullanmay1 unutuyorum.

Annem kullanmami sdylemeyi unutuyor.
Kullandigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.
Annem ilaci aldigimda daha iyi oldugumu diistinmiiyor.
Daha 6nce kullandigimda yan etkileri oldugu igin.
Neden kullanmam gerektiginden emin degilim.
Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.

Annem ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyor.

Kullanmak istemiyorum.

. Recetemi yazdirmay1 aksatiyorum.

Sigortadan karsilanmiyor.

Kullanirken utantyorum.

Annem ben ilac1 kullanirken utandigi i¢in ilag vermiyor.

Nasil kullanmam gerektigini tam olarak bilmiyorum.

Tad1 kétii geliyor.

Cok uzun zamandir ¢ok fazla ila¢ kullandigim i¢in artik aksatiyorum.

2-Pulmozyme(PULMOZIM) gibi balgam inceltici ilaglarimi kullanmayi
AKSATIYORUM ciinkii,

FRSCZOmEOO®R

Doktor tarafindan bdyle bir ila¢ verilmiyor.

Hayir, hi¢ aksatmiyorum.

Zaman bulamiyorum.

Kullanmay1 unutuyorum.

Annem kullanmami sdylemeyi unutuyor.
Kullandigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.
Annem ilaci aldigimda daha iyi oldugumu diisiinmiiyor.
Daha o6nce kullandigimda yan etkileri oldugu igin.
Neden kullanmam gerektiginden emin degilim.
Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.

Annem ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyor.

Kullanmak istemiyorum.
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nrROPOoOZZ

. Recetemi yazdirmay1 aksatiyorum.

Sigortadan karsilanmiyor.

Kullanirken utantyorum.

Annem ben ilac1 kullanirken utandigi i¢in ilag vermiyor.

Nasil kullanmam gerektigini tam olarak bilmiyorum.

Tad1 kétii geliyor.

Cok uzun zamandir ¢ok fazla ila¢ kullandigim i¢in artik aksatiyorum.

3-GOGUS FiZYOTERAPISI(PAT PAT) veya FLUTTER(FLATIR) tedavimi
AKSATIYORUM ciinkii;

. Doktor tarafindan bdyle bir tedavi verilmiyor.

Loz MEQEmMUOW >

Hayir, hi¢ aksatmiyorum.

Zaman bulamiyorum.

Kullanmay1 unutuyorum.

Annem kullanmami sdylemeyi unutuyor.
Kullandigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.
Annem flatir kullandigimda daha iyi oldugumu diisiinmiiyor.
Daha o6nce kullandigimda yan etkileri oldugu igin.
Neden kullanmam gerektiginden emin degilim.
Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.

Annem ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyor.

Kullanmak istemiyorum.

Yapilirken utaniyorum.

. Annem utaniyor.

Nasil kullanmam gerektigini tam olarak bilmiyorum.
Cok uzun zamandir ¢ok fazla tedavi kullandigim i¢in artik aksatiyorum.
Flutter kullanmay1 beceremiyorum.

4-KOLISTIN, TOBI veya GENTA gibi antibiyotikleri kullanmay1
AKSATIYORUM ciinkii;

POZZOASTIOTMEOUOW >

Doktor tarafindan boyle bir ilag verilmiyor.

Hayir, hi¢ aksatmiyorum.

Zaman bulamiyorum.

Kullanmay1 unutuyorum.

Annem kullanmami sdylemeyi unutuyor.
Kullandigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.
Annem ilaci aldigimda daha iyi oldugumu diistinmiiyor.
Daha 6nce kullandigimda yan etkileri oldugu igin.
Neden kullanmam gerektiginden emin degilim.
Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.

Annem ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyor.

Kullanmak istemiyorum.

Regetemi yazdirmayi aksatiyorum.

Sigortadan karsilanmiyor.

Kullanirken utantyorum.

Annem ben ilac1 kullanirken utandigi i¢in ilag vermiyor.
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Q.
R.
S.

Nasil kullanmam gerektigini tam olarak bilmiyorum.
Tad1 kétii geliyor.
Cok uzun zamandir ¢ok fazla ilag kullandigim i¢in artik aksatiyorum.

5- Agizdan almam gereken AZITRO, CIPRO gibi antibiyotikleri kullanmay1
AKSATIYORUM c¢iinkii;

=)}
]

SYROTOZECACTIOEIONTE >

ROSOZECASTIOTMMON® >

Doktor tarafindan bdyle bir ila¢ verilmiyor.

Hayir, hi¢ aksatmiyorum.

Zaman bulamiyorum.

Kullanmay1 unutuyorum.

Annem kullanmami sdylemeyi unutuyor

Kullandigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.
Annem ilaci aldigimda daha iyi oldugumu diisiinmiiyor.
Daha o6nce kullandigimda yan etkileri oldugu igin.
Neden kullanmam gerektiginden emin degilim.
Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.

Annem ihtiyacim oldugunu diigiinmiiyor.

Kullanmak istemiyorum.

Regetemi yazdirmayi aksatiyorum.

Sigortadan karsilanmiyor.

Kullanirken utantyorum.

Annem ben ilac1 kullanirken utandigi igin ilag vermiyor.
Nasil kullanmam gerektigini tam olarak bilmiyorum.
Tad1 kétii geliyor.

Yutmakta zorlantyorum.

Cok uzun zamandir ¢ok fazla ila¢ kullandigim i¢in artik aksatiyorum.

KREON kullanmay1 AKSATIYORUM giinkii;

Doktor tarafindan boyle bir ilag verilmiyor.

Hayir, hi¢ aksatmiyorum.

Zaman bulamiyorum.

Kullanmay1 unutuyorum.

Annem kullanmami sdylemeyi unutuyor.
Kullandigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.
Annem ilaci aldigimda daha iyi oldugumu diistinmiiyor.
Daha 6nce kullandigimda yan etkileri oldugu i¢in.
Neden kullanmam gerektiginden emin degilim.
Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.

Annem ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyor.

Kullanmak istemiyorum.

Regetemi yazdirmayi aksatiyorum.

Sigortadan karsilanmiyor.

Kullanirken utantyorum.

Annem ben ilac1 kullanirken utandigi i¢in ilag vermiyor.
Nasil kullanmam gerektigini tam olarak bilmiyorum.
Tad1 kétii geliyor.
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S.  Yutmakta zorlaniyorum.
T.  Cok uzun zamandir ¢ok fazla ila¢ kullandigim i¢in artik aksatiyorum.

7- VITAMIN kullanmay1t AKSATIYORUM ciinkii;

Doktor tarafindan bdyle bir ila¢ verilmiyor.

Hayir, hi¢ aksatmiyorum.

Zaman bulamiyorum.

Kullanmay1 unutuyorum..

Annem kullanmami sdylemeyi unutuyor.
Kullandigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.
Annem ilaci aldigimda daha iyi oldugumu diisiinmiiyor.
Daha o6nce kullandigimda yan etkileri oldugu igin.
Neden kullanmam gerektiginden emin degilim.
Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.

Annem ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyor.

Kullanmak istemiyorum.

Regetemi yazdirmayi aksatiyorum.

Sigortadan karsilanmiyor.

Kullanirken utantyorum.

Annem ben ilaci kullanirken utandigi igin ilag vermiyor.
Nasil kullanmam gerektigini tam olarak bilmiyorum.
Tad1 kétii geliyor.

Yutmakta zorlantyorum.

Cok uzun zamandir kullandigim i¢in artik aksatiyorum.

SYROTOZEZNACTEOTIEONT >

PEDIASURE, FORTINI gibi almam énerilen MAMALARI igmeyi/icirmeyi,
veya mamalara ZEYTINYAGI eklemeyi AKSATIYORUM ciinkii;

=]
1

Doktor tarafindan bdyle bir ila¢ verilmiyor.

Hayir, hi¢ aksatmiyorum.

Zaman bulamiyorum.

Kullanmay1 unutuyorum.

Annem kullanmami sdylemeyi unutuyor.

Kullandigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.
Annem ictigimde daha iyi oldugumu diistinmiiyor.

Daha o6nce kullandigimda yan etkileri oldugu igin.
Neden kullanmam gerektiginden emin degilim.
Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.

Annem ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyor.

Kullanmak istemiyorum.

Regetemi yazdirmayi aksatiyorum.

Sigortadan karsilanmiyor.

Kullanirken utantyorum.

Annem ben kullanirken utandigi i¢in vermiyor.

Nasil kullanmam gerektigini tam olarak bilmiyorum.
Tad1 kotii geliyor.

Cok uzun zamandir ¢ok fazla ila¢ kullandigim i¢in artik aksatiyorum.

NROPOZECACTIOAIONTE >
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9.

KAN SEKERI OLCUMLERINI DUZENLI yapmay1 AKSATIYORUM

¢linkii;

FOZECASTEQEEONE

Doktor tarafindan bdyle bir 6l¢iim istenmiyor.

Hayir hi¢ aksatmryorum.

Zaman bulamiyorum.

Yapmayi unutuyorum.

Annem 6lgmemi hatirlatmay1 unutuyor.

Yaptigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.

Annem 0l¢tiigiimde daha iyi olacagimi diisiinmiiyor.

Neden yapmam gerektiginden emin degilim.

Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.

Annem 6l¢iime ihtiyacim oldugunu diistinmiiyor.

Yapmak istemiyorum.

Seker dl¢tim gubugu regetemi yazdirmayi aksatryorum.
. Sigortadan karsilanmuiyor.

Olgerken utanryorum.

Nasil 6lgmem gerektigini tam olarak bilmiyorum.

Cok uzun zamandir 6l¢iim yaptigim i¢in artik aksatiyorum.

10- INSULIN kullanmay1 AKSATIYORUM ciinkii;

POPOZIIATTEOIEmUOUAT>

Doktor tarafindan boyle bir tedavi verilmiyor.
Hayir, hi¢ aksatmiyorum.
Zaman bulamiyorum.
Kullanmay1 unutuyorum.
Annem kullanmami sdylemeyi unutuyor.
Kullandigimda kendimi daha iyi hissetmemi saglamiyor.
Annem ilaci aldigimda daha iyi oldugumu diisiinmiiyor.
Daha 6nce kullandigimda yan etkileri oldugu igin.
Neden kullanmam gerektiginden emin degilim.
Ihtiyacim oldugunu diisiinmiiyorum.
Annem ihtiyacim oldugunu diistinmiiyor.
Kullanmak istemiyorum.

. Recetemi yazdirmay1 aksatiyorum.
Sigortadan karsilanmiyor.
Kullanirken utantyorum.
Annem ben ilaci kullanirken utandig igin ilag vermiyor.
Nasil kullanmam gerektigini tam olarak bilmiyorum.

Cok uzun zamandir insiilin kullandigim i¢in artik aksatiyorum.
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