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OZET

Amag: Kistik Fibrozisli g¢ocuklarin yasam kalitesi zerinde etkili olan
faktorleri saptamak ve degerlendirmek.

Gereg ve YOntem:

Dizayn: Retrospektif veanket ¢alismasi

Yer: Dicle Universitesi Hastaneleri Cocuk Saghigi ve Hastaliklari ABD.
CGocuk Gogus BD poliklinigi

Cahsma Suresi: 14 Subat 2017-30 Temmuz 2017

Hastalar: 2011-2016 yillar1 arasinda Kistik fibrozis kesin tanisi1 almisg, halen
merkezimizde takibi yapilan, hastaligin klinik alevlenme déneminde olmayan, akut
solunum yolu enfeksiyonu gecirmekte olmayan, zeka geriligi, okuma problemleri ve
baska kronik hastaliklari olmayan 6-13 yas araligindaki hastalar

Bulgular: Calismaya 40 hasta ve 40 ebeveyn dahil edildi. Hastaneye yatisi
olan ve olmayan hastalarin ebeveynlerinin CFQR skorlamalarina baktigimizda tedavi
ve sindirim skorlarinda olumlu yonde istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
saptandi. Hastaneye yatis1 olan ve olmayan hastalarin kendi yanitladiklart CFQR
anketine gore skorlarin ortalamalarina baktigimizda ise sadece fiziksel islevsellik
parametresinde istatistiksel olarak anlamli bir farklilik saptand.

PA Ureyen ve dUremeyen hastalarin ebeveynlerinin CFQR skorlarina
baktigimizda canlilik, tedavi, saglik, beden imgesi ve sindirim skorlarinda pozitif
yonde anlaml bir farklilik saptandi. Cocuk CFQR anket sonuglarmni inceledigimizde
PA Uremeyen hastalarda Ureyenlere gore fiziksel islevsellik, duygusal islevselik,
tedavi yuku, beden imgesi ve sindirim semptomlar: skorlarinda pozitif yonde anlaml
bir farklilik saptandi.

Ebeveynlerin cevapladigi CFQR anketine gére; VKI 25 persentilin altinda ve
25 persentil tizerinde olan hastalar: degerlendirdigimizde VKI 25 persentil altinda
olan hastalarin fiziksel islevsellik, canlilik, yeme bozukluklari, tedavi yukd, beden
imgesi, kilo, sindirim semptomlar: ve okul performans: skorlar1 istatiksel olarak
anlamlh oranda daha dusik oldugu saptandi. Cocuk CFQR anketine gore VKI 25
persentil altinda ve 25 persentil Gizerinde olanlar1 inceledigimizde; VKI 25 persentil

altinda olan hastalarin fiziksel islevsellik, yeme bozukluklari, tedavi ylki, sosyal



islevsellik, beden imgesi, solunum semptomlar: skorlar1 daha distk tespit edildi.
cocuklarin anket skorlari arasinda anlamli bir iliski bulunmadi. Ebeveyn CFQR
anketine gore pasif sigara igiciligi ile kilo ve sindirim semptomlar: skoru arasinda
anlamli bir iligki saptandi. Pasif sigara iciciligi maruziyeti olan hastalarin kilo ve
sindirim skorlar1 pasif sigara igiciligi maruziyeti olmayan hastalara gore daha dustuk
bulundu.

Sonug: Pseudomonas aeruginosaenfeksiyonu, hastaneye yatis ve
malndtrisyonun hastalarimizin yasam kalitesi tzerinde olumsuz etkiye sahip oldugu

sonucuna vardik.



ABSTRACT

Purpose: To identify and assess the factors that affect the quality of life of
children with Cystic Fibrosis.

Material and Methods:

Design: Retrospective and Questionnaire study

Setting: Dicle University Hospitals, Child Health and Diseases department,
Child Thoracic Diseases policlinic.

Study period:February 14, 2017 to July 30, 2017

Patients: patients between the ages of 6 and 13 who are definitely diagnosed
with cystic fibrosis between 2011 and 2016, and are still followed-up in our center,
and are not in clinical exacerbation period, are not infected with acute respiratory
infections, does not have any  mental retardation, reading problems and other
chronic diseases.

Findings: The study encompasses 40 patients and 40 parents. When the
CFQR scales of the parents of the patients who were admitted to the hospital and
those who did not are reviewed, a statistically significant difference in the treatment
and digestion scores was identified. There was a statistically significant difference
only in the physical functioning parameters when we looked at the average of the
scores according to the CFQR of the patients who were admitted to the hospital and
those who were not.

When we looked at the CFQR scores of the parents of patients who were
diagnosed with PA infection and those who were not, there was a significant positive
difference in vitality, treatment, health, body image, and digestion scores. When we
examined the results of the children's CFQR, there was a significant increase in
physical functioning, emotional functioning, treatment load, body image and
digestive symptoms scores according to the patients who were not diagnosed with
PA infection

According to CFQR questionnaire replied by parents; assessing patients with
BMI below 25" percentile and over 25" percentile; physical functioning, vitality,
eating disorders, treatment load, body image, weight, digestive symptoms and school
performance scores of patients with BMI below 25"percentile were found to be

statistically significantly lower compared to those above 25™ percentile.According to



the CFQR questionnaire replied by children, when we evaluated BMI below 25™
percentile and above 25" percentile; physical functioning, eating disorders, treatment
burden, social functioning, body image, respiratory symptom scores were found to be
lower in patients with BMI below 25™ percentile. On the other hand, according to the
CFQR questionnaire replied by children, there wasn’t a significant relationship
between passive smoking and children's questionnaire scores. According to the
parental CFQR questionnaire, there was a significant relationship between passive
smoking and the score of weight and digestive symptoms. Patients with passive
smoking exposure had lower weight and digestibility scores than patients without
passive smoking exposure

Conclusion: Pseudomonas aeruginosa infection, hospitalization and

malnutrition have negative effects on the quality of life of our patients.
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1. GIRIS

Kistik Fibrozis (KF), ilk olarak 1936 yilinda Guido Fanconi ve 1938 yilinda
cocuk patologu Dorothy Andersen tarafindan tanimlanmistir (1). Kistik fibrozis (KF)
daha cok beyaz iwkta yaygin gorulen ve sistemsel tutulum sonrasi Olim ile
sonuclanabilen genetik bir hastaliktir. Hastalik, epitelde transmembran Kklor kanal:
gOrevi yapan bir proteini kodlayan Kistik Fibrozis Transmembran Regulatér (KFTR)
genindeki mutasyonlar sonucu ortaya ¢ikar. Kistik fibrozis, klinik olarak birden fazla
sistemi etkileyebilen bir hastaliktir. Solunum yollari, pankreas, safra yollari, vas
deferens kanali, ince ve kalin bagirsak epitellerindeki KFTR mutasyonlari hastaligin
patogenezinden ve kliniginden sorumludur.

KF’de yasam kalitesini ve hastaliga bagli yasam siiresini belirleyen en 6nemli
organ tutulumu akcigerlerdir. Bu nedenle solunum sistemine yonelik tedaviler ¢ok
onemlidir. KF’li hastalarda solunum sistemi tedavisinin 6nemli bir komponenti koyu,
miktart ve yapiskanligi artmis sekresyonlarin hastalarin  hava yollarindan
temizlenmesidir. Bu amagla cesitli gogus fizyoterapi metodlar: ve mukolitik ajanlar
kullanilmaktadir. KF’li hastalarda postural drenaj, perkiisyon/vibrasyon teknikleri,
solunum egzersizleri ve oksurme gibi fizyoterapi teknikleri ya da daha yeni olan
flutter, pozitif ekspiratuar basing (PEP) maskesi ve yuksek frekansli gogs
kompresyonu siklikla kullanilan fizyoterapi yontemleridir. (2-4).

Bircok sistemi etkileyebilen, kronik ve henlz kesin tedavisi bulunamamis bir
hastalik olmasindan dolayi, hastalarin doktor tarafindan Onerilen coklu tedavi
rejimlerini her gin dikkatle uygulamalar: gerekmektedir. Kronik hastaliklarin tedavi
stirecleri uzun oldugundan hastalarin 6nerilen tedavilere uyum oranlar1 diismektedir.
Ulkemiz agisindan da hastaliga bagli yasam kalitesini etkileyen nedenlerin bilinmesi
ve bunlarin mimkin oldugunca iyilestirilmesi tedavi basarisini, sag kalimi ve yasam
kalitesini buytk olclde arttiracaktir.

Bu tez calismasinda amag, Yeniden Duzenlenmis Kistik Fibrozis Anketi
(CFQR) kullanarak merkezimizde takipli KF tanili ¢ocuklarin sagliga bagl yasam
kalitesi (SBYK) uzerindeki etkili faktorleri saptamak ve degerlendirmektir.

Caligmadan elde edilecek veriler bizim hastalik ve tedavilerinin gocuklarin gunluk



hayatlar1 Uzerine etkilerini anlamamiza ve bu etkilere kars1 6nlem alabilmemize katki

saglayacaktir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Kistik Fibrozis ve Tarihgesi

Kistik Fibrozis (KF), bilimsel olarak ilk kez 1930’larin sonunda
tanimlanmigtir. 1936 yilinda ilk olarak Guido Fanconi “pankreasin kistik fibrozisi”
olarak isimlendirilen, ginimizde yaygin kullanimiyla “Kistik Fibrozis” (KF), halen
bazi Ulkelerdeki kullanimiyla “mukovisidozis” hastaligi, daha ¢ok beyaz irkta sik
gorulen genetik bir hastalik olarak karsimiza ¢ikmaktadir (5, 6).

Kistik fibrozisin ilk kapsamli tammmi ise 1938’de Alman ve isvec
Edebiyati’nda da 6nemli yeri olan Cocuk Patologu Dorothy Andersen tarafindan
yapilmistir (1). Andersen; “Alnindan Opuldiginde tuz tadi ahnan ¢ocugun durumu
ne acidir; biyilenmis olan bu ¢ocuk yakinda 6lecektir” anlamina gelen “Wehe dem
Kind, das beim KuR auf die Stirn salzig schmekt, es ist verhext und muss bald
sterben” sozleri kistik fibrozis ve terle kaybedilen tuz arasindaki baglantinin erken
donemde anlasildigini agikca gostermektedir.

KF, genellikle yenidogan veya cocukluk déneminde tani konulan kronik,
ilerleyici ve bulasic1 olmayan, beyaz irkta en yaygin gorilen 6limcil seyredebilen
otozomal resesif kalitsal bir hastahktir (5, 7). Tim sistemlerdeki ekzokrin bezleri
etkiler. Temel bozukluk, ter ve tikuruk bezleri, trakeobronsiyal agag, kalin barsak ve
pankreasa ait ekzokrin bezlerden anormal sekresyonlarin olusumudur (8).

Salg: yapan epitel hicrelerinin etkilendigi bu hastalikta en basta solunum
sistemi, gastrointestinal sistem ve Ureme sistemi tutulur. Yillarca bir gocukluk
donemi hastahig:i olarak bilinmesine karsin, son veriler KF’nin artik bir erigkin
dénemi sorunu da oldugunu desteklemektedir. ilk kez 1946 yilinda, literatiirde
erigkin bir KF olgusu bildirilmis, her gecen yil erigkin yasta bildirilen olgularin sayis1
artis gostermistir (9).

Gunumuizden 30 yil dncesinde ¢ocukluk hastaligi olan KF’in ortalama yasam
stresi 8 yas iken, modern tibbin gelismesiyle bugiin yasam stresi daha fazladr.
1940’larda bir ¢cok KF hastas: yasamin ilk on yilinda hastaliga bagli olarak gorilen
gastrointestinal sistem bulgularindan kaybediliyorken, 1992 yilinda yasam siresi
29’a yukselmistir (7). 1960’lardan bugline yasam suresi ortalama 10 yildan 32 yila

¢ikmustir. Bu artisin sebebi 6zel bakim merkezlerinde tedavi, hava yolu temizleme



yontemlerinin gelismesi, enfeksiyonlara karsi daha etkili antibiyotik tedavilerinin
gelismesinden kaynaklanmaktadir (10).

Gunumizde KF’li erigkin hastalarin sayisinin artmasinin nedeni; ¢ocuk yasta
tan1 konulan KF’li hastalarin iyi ve uygun bakimla giderek yasam surelerinin
uzamasi ve KF genetigi konusunda artan veriler 1siginda ilk kez erigkin yasta tani
konulan atipik prezentasyonlu hafif mutasyonlar1 tasiyan hastalarin varligidir.

Halen Amerika Birlesik Devletleri’nde yasayan KF’li hastalarin tgte birinin
erigkin yasta oldugu bildirilmistir. Amerika Birlesik Devletleri’'nde KF
istatistiklerine gore, 1997 yilinda yeni tan1 konulan KF’li hastalarin %11,5’i, 18 yas
ve Uzerinde tam almistir ve bu hastalarin ortanca yasi 27°dir(11). KF’li hastalarin
%20’sine 16 yasindan sonra tan1 konuldugu bildirilmistir. Literatiirde en ge¢ yasta
KF tanis1 konulan hasta 82 yasindadir. Bu veriler 1s1ginda, KF’in Amerika Birlesik
Devletleri’nde artik bir geriatrik problem oldugu da tartisilmaktadir (12).

Mortalite oraninin yuksekligine ve yasam kalitesini kotulestirici 6zelligine
ragmen, son yillarda yeni ve etkin tedavi olanaklar: ile, KF’li hastalarin yasam suresi
ve kalitesinde belirgin iyilesmeler mevcuttur. Gerek tipik gerekse hafif veya atipik
klinik sekillerde yasam suresinin uzamasi ile KF’li vakalarda taninin gecikebilmesi,

prognoz ve tedavi etkinliginde istenmeyen sonuglara yol agabilmektedir (13).

2.2. Epimediyoloji

Hastaligin sikligi toplumlar arasinda farklilik gostermektedir. Beyaz irkta
hastalik 1/2000- 1/2500 canli dogumda gorilirken, tasiyict frekans: 1/25°tir (14).
Ispanyollarda 1:9200, Amerika yerlilerinde 1:10,900, Afrika kokenli Amerikalilarda
1:15,000 ve Asya kokenli Amerikalilarda 1:30,000 sikliktadir. (15) Ulkemizde Kistik
fibrozis sikhg ile ilgili smirh sayida calisma bulunmaktadir. Ulkemizde yapilan
kiguk olcekli bir cahismada KF'in gorilme sikligi 1/2500- 1/3000 olarak saptanmistir
(16). Kiz veya erkek cinsiyet baskinlhigi bulunmamaktadir. Bazi wklarda KF
hastaliginin ~ gorilme  sikhiginin  yiksek olmasi heterozigot avantaji ile
aciklanmaktadir. KF igin heterozigot olan bireyler kolera ve tifo gibi hastaliklarda

daha az klor kaybettikleri i¢in yasamlarini stirdirmede daha avantajhdir (17, 18).



2.3. Genetik

KFTR adli protein 1.480 aminoasitliktir ve 7. kromozomun @22-31
bolgesinde bulunan KF geni ile sentezlenir (19). Havayolu epiteli, submukozal
bezlerde, pankreas, karaciger, ter bezleri ve Ureme organlar: gibi birgok hicre tipinde
KFTR proteini bulunmaktadir. En sik akcigerler ve gastrointestinal sistem tutulumu
etkilenmektedir (20).

2.3.1. KFTR Mutasyonlar

Smif I: Ribo Nukleik Asitin (RNA) islevini bozarak hatali proteinlerin
uretilmesiyle sonuglanmaktadir.

Smuf Il: Hicre iginde protein sentezi tam olarak yapilamaz. AF508 en sik
gorulen ve bu grupta yer alan mutasyondur.

Smif I11: Adenozin Trifosfat (ATP) ve/veya fosforilasyona bagimli olan
yapilandirmadaki problemden kaynaklanan mutasyondur.

Smif IV: Klor kanalinin iletim 6zelligindeki degisme nedeniyle iyonlarin
iletiminde hatalar olusur.

Smif V: Azalmis KFTR kanal aktivitesine neden olmaktadirlar (21). Bu
gendeki mutasyon yaygin bronsektazi, obstriktif azospermi, sperm kanalnin iki
tarafli  konjenital noksanligi, kronik pankreatit, hipertripsinemi, allerjik
bronkopulmoner aspergilloz gibi bircok hastaliga da yol acabilmektedir ve buna
sebep olan mutasyonlar genellikle bu sinifin i¢inde yer almaktadir.

Smif VI: KFTR geninin duzenleyici 06zelliklerine etki edennukleotit
degisikliklerini kapsar (22, 23).

2.4. KF Fenotiplerinin Simiflandiriimasi

2.4.1. Tipik KF

Pankreatik yetmezlikle sinopulmoner bozukluklar, gastrointestinal ve
nutrisyonel yetersizlikler, terde yiksek klor konsantrasyonu, erkek infertilitesi

gorilen bulgulardir. Ter testi >60 mmol/L seklindedir(24).



2.4.2. Atipik KF

Bulgular incelendiginde; terde klor dizeyleri normal veya hafif yiksek,
pankreas fonksiyonlar: yeterli ve genellikle malabsorbsiyon bulgusu goriinmez. Geg
baslangicli akciger tutulumu mevcuttur. Sistemsel bulgular arasinda ¢ogunlukla
kronik sinuzit, kolestazis, fokal biliyer siroz, alerjik bronkopulmoner aspergillozis,
brongektazi, anormal glukoz toleransi, tekrarlayan pankreatit, infertilite veya sicak
intolerans1 bulgular arasinda yer almaktadir. Bu tanmnin konmas: igin; normal
veya sinirda ter testi duzeyleri ile bir organ tutulumu ve mutasyonun olmasi ya da

nazal potansiyel fark 6lcimi sonucunun birlikte degerlendirilmesi gerekir (25).

2.5. Patogenez

KFTR proteini akciger, pankreas, ter bezleri ve bagirsak gibi birgok ekzokrin
epitelde iyon transportunun dengelenmesinde rol oynar. KFTR, anyonlarin
membranlarin elektrokimyasal gradiyenti ile her iki yone pasif olarak hareket
edebildigi bir kanal olusturur, primer Cl (Klor) kanali olarak gérev yapmakla birlikte
epitelyal sodyum kanallari (EnaC) uzerine de etkisi vardiwr (26). Ayrica ATP
kanallarmi dizenlemek, hiicre ic¢i vezikul transportunu saglamak, htcre ici
organellerin asidifikasyonu, kalsiyum ile aktive olan endojen CI kanallarmi inhibe
etmek, bikarbonat (HCO3)-Cl degisimine katilmak gibi bircok duzenleyici roli
vardir(27). Ornegin anormal KFTR proteinine bagh olarak golgide proteinlerin
asidifikasyonu  bozulur, olusan misin  yapist  degiserek  Pseudomonas
aeruginosa(PA)’nin daha kolay yapisabilecegi bir ortam meydana getirir (26).

Hastaligin olus mekanizmas: konusunda birden fazla hipotez mevcuttur.
Bunlardan en eski ve yaygin olani “dusuk hacim hipotezi”dir (28). Bu hipoteze gore
KFTR fonksiyonundaki bozukluk nedeniyle Sodyum (Na) emilimi artar, ClI
absorbsiyonu bozulur. Mukus salgilayan bezlerde sekresyonlarin viskozitelerinin
artmasi sonucu perisiliyer sivida su hacmi azalir, obstriiksiyon ve buna bagl olarak
bez fonksiyonlarinda kayiplar gorulir(27). Daha az kabul goren diger hipotez de
“Tuz fazlalig1 hipotezi”dir. Bu hipoteze gore solunum yollari sekresyonlarinda artmis
tuza bagl olarak “beta defensin, lizozim, laktoferrin” gibi antibakteriyel proteinlerin
fonksiyonlarinda bozulma olur ve bunun sonucunda mikroorganizmalar solunum

yollarina daha kolay yerlesirler (29).



2.5.1. Akciger Hastahgimin Patogenezi

KF’de morbidite ve mortalitenin en 6nemli nedeni tekrarlayan ve kronik alt
solunum yolu enfeksiyonlaridir. Akciger tutulumunun patogenezi yukarida
bahsedilen iki hipotezle agiklanabilmekle birlikte, rolu oldugu disuntlen baska
mekanizmalar da vardwr. Ornegin enfeksiyon olmasa bile KF’li hastalarin
bronkoalveoler lavaj sivisinda inflamatuar sitokinlerden interlékin (IL) 1,6,8, timor
nekrozis faktor (TNF) alfa artar, anti-inflamatuar sitokinlerden IL 10, lipoksin ve
doksaheksaenoik asit diizeyleri azalir (30-32).

KF’li hastalarin solunum yollarindaki inflamatuar hticrelerin 6nemli kismini
polimorfonukleer lokositler (PMNL) olusturur. Bakterilerin ve PMNL’lerin
parcalanmas: sonucu ortaya ¢ikan DNA’lar koyu olan sekresyonlarin daha da
koyulasmasina neden olur ve obstruksiyonu arttirrr. PMNL’ler oksidanlart ve
proteazlar: salgilar. Olusan serbest oksijen radikallerine bagli olarak Pseudomonas’in
mukoid koloniler hale donustigt dustnilmektedir. Proteazlar arasinda en bilineni
elastazdir. Fizyolojik kosullarda bakteri 6ldirilmesinde énemli rolii olmasina karsin
ortamda fazla bulundugu igin antiproteazlar tarafindan notralize edilemez ve yapisal
proteinlerin bozulmasina boylece bronsektaziye neden olur (33). Baz1 ¢alismalarda
KFTR’nin kendisinin de Pseudomonas’in baglanmasi igin reseptdr rolu oynadigi
gosterilmistir (34).

Fenotip-genotip Kkarsilastirilmasmin  yapildigi calismalar ayni genetik
mutasyonu tasiyan, farkl klinik Ozelliklerin gorildigi KF’li hastalarda cevresel
faktorler yaninda modifiye edici genlerin de ©6nemli roli oldugunu
dustindurmektedir. Uzerinde polimorfizm arastirmalar: yapilan diger modifiye edici
faktorler sitokinler, alfa-1 antitripsin, glutatyon-S-transferaz, “transforming growth
factor beta”, “mannoz binding lectin”, nitrik oksit, “angiotensin converting

enzyme”dir(27).

2.5.2. Pankreas Hastahgmin Patogenezi

Pankreas tutulumu ve KFTR genotipi arasinda siki bir iliski vardir; Simif
1,2,3 mutasyona sahip olan vakalarda pankreatik yetmezlik daha sik gozlenir.
Ozellikle simif 1 ve 2 mutasyonu olan hastalarda hayatin ilk aylarinda pankreatik

yetmezlik bulgular: gelismektedir (27, 35, 36).



Pankreas kanali duktus epitel hiicreleri de KFTR proteinini eksprese eder.
KF’li hastalarda protein yapisinda bozukluk olmasi nedeniyle olusan sekresyon,
koyu ve yapiskandir. Duktus limeninde biriken sekresyonlar, obstriksiyon ve
duktusta genislemeye neden olur, tasidigi proteolitik enzimler ile pankreasin kendi
dokusuna zarar vermeye baslar ve pankreasta fibrozis, atrofi ve yaglanmaya neden
olur (26, 37). Once pankreasin ekzokrin fonksiyonlar: etkilenirken sonrasinda kronik
pankreatit ve adacik hiicre kaybina bagl olarak insulin sahniminda azalma ve instlin

direnci nedeniyle diyabet gelisir (26).

2.5.3. Karaciger Hastahgimin Patogenezi

Karacigerde safra kanallarindaki epitel hiicreleri KFTR eksprese eder, KF’li
hastalarda anormal KFTR’ye baghh olarak safra akiskanligi ve alkalinizasyonu
bozulur, safra kanallarinda obstriiksiyona ve karacigerin etkilenmesine neden olur.
Periportal fibrozis gelisiminde ilk basamak safra yollarinin hasarlanmasidir. KF’li
hastalarin yaklasik ticte birinde karaciger tutulumu goriulmektedir ve bunun da tipik
lezyonu biliyer tikaniklik ve ilerleyici periportal fibrozisin neden oldugu fokal biliyer
sirozdur (35). Ancak obstriiksiyona neden olan sekresyonlar tek basina siroz
olusumundan sorumlu degildir; biliyer hicrelerin aktivasyonuna neden olan

sitotoksik ajanin da rolu oldugu distinulmektedir (36).

2.5.4. Bagirsak Tutulumunun Patogenezi

Mukozalarda KFTR defektine ve pankreas ve safra yollar: tutulumuna bagl
olarak bagirsaklar etkilenir, malabsorbsiyona bagli klinik bulgular ortaya ¢ikar.
KF’de Cl sekresyonunda bozulma sonucunda yenidoganlarda mekonyum ileusu ve

obstruktif bagirsak hastaligi ortaya gikar (38).

2.6. Klinik Tutulum

KF’de klinik bulgular ve hastaligin ortaya cikigi hastanin yasi, genetik
mutasyonunun tipi, tutulan organlar ve komplikasyonlara gore degisiklikler gosterir
(Tablo 1).



2.6.1. Yenidogan Donemi

2.6.1.1. Solunum Sistemi

KF’li hastalarin akcigerleri dogumda normaldir. Akcigerdeki erken
degisiklikler kiicuk havayollarindaki mukus tikaglarina ve inflamatuar cevaba bagh
olarak ortaya ¢ikar. Oksiiriik, vizing, solunum sikintisi, takipne, retraksiyon gibi
solunum semptomlar: hayatin ilk gunlerinden itibaren baslayabilir. Akciger
grafisinde yer degistiren atelektaziler, havalanma fazlaligi ve pnémoniye ait bulgular
saptanabilir(39).

2.6.1.2. Gastrointestinal Sistem

Mekonyum ileusu en erken bulgudur ve hastalarin %10-18’inde goruldr.
Daha ¢ok smif 1,2,3 gibi agir mutasyonu olan hastalarda gelisir. Mekonyum ileusuna
bagli bagirsak obstriiksiyonu intrauterin hayatta da gelisebileceginden, fotal
ultrasonografide polihidroamniyos gorilebilir. KFTR’deki defekt nedeniyle olusan
visk0z materyal tikanmaya neden olur (40). Klinik olarak bu hastalar batin
distansiyonu, kusma, beslenme giclugiu ve mekonyum yapamama ile gelirler; fizik
muayenede karnin sag tarafinda Kitle palpe edilebilir. Mekonyum ileusu ile dogan
tim bebekler KF acisindan arastiriimalidir. Bu bebeklerde intestinal obstriiksiyon,
peritonit, intestinal atrezi ve perforasyon gibi komplikasyonlar gelisebilir.

Pankreatik yetmezlik KF’li hastalarin %85-90’inda gorulur (41). Pankreas
yetmezliginin tipik bulgulari yagl, koti kokulu ve fazla miktarda diski, batin
distansiyonu ve kilo alamamadir.

Koyulasmis safranin ekstrahepatik safra kanallarmi tikamasi ve intrahepatik
safra stazina ikincil olarak uzamis sarilik, hepatomegali ve splenomegali gelisebilir

ve bu durum hastalarin %0,7’sinde gorulir(42).

2.6.2. Sut Cocuklugu ve Cocukluk Donemi
Bu yas grubunda hastalar siklikla solunum yolu bulgular1 veya biyime

geriligi nedeniyle arastirilirken tan: alirlar.



2.6.2.1. Ust Solunum Yolu

KF’li hastalarin yaklasik %40°inda nazal polip gorilmektedir. Genellikle gec
tan1 konulmakta, nadiren spontan regresyona ugramaktadir. Nazal polipler siklikla
¢cok miktardadir ve tam tikanikliga neden olabilir. Bu durumda yapilan cerrahi
eksizyon sonrasinda hastalarin %60’ inda tekrarladig: bildirilmistir (27, 43).

Frontal ve sfenoid sinusin aplazik veya hipoplazik olmasi KF’de sik
rastlanan bir bulgudur(27). Hastalarin yaklasik %90’ inda pansintzit bulunmaktadir
(44). Ust solunum yollar1 (USY) firsatg1 mikroorganizmalarin alt solunum yollarina
inmeden 6nceki ilk kolonizasyon yeri oldugundan KF’li hastalarda USY patolojileri

dikkatle ele alinmali ve tedavi edilmelidir.

2.6.2.2.Alt Solunum Yolu

KF’de morbiditeyi ve mortaliteyi etkileyen en o6nemli faktér solunum
sisteminin tutulumunun derecesidir. Oksirilk, vizing, artmis solunum sayis1 ve
retraksiyon hayatin ilk glnlerinden itibaren baslayabilir. En sik semptom olan
Oksirik ilk donemlerde kuru vasifta iken zamanla produktif karakter kazanir.
Balgam, sabahlar1 ve aktivite sonrasinda artmaktadir. Sut cocuklugu déneminde
anormal mukus sekresyonu ve buna bagli gelisen brons obstriksiyonu tipiktir.
Uzamis, dizelmeyen, tekrarlayan pndmoni, bronsiyolit, bronsit, bronsektazi,
atelektazi, direncli astimi olan hastalarda KF distntlmelidir. Okul 6ncesi donemde
hava yollarinda obstriiksiyona bagh olarak gogls On-arka capinda artis olabilir.
Siyanoz ve comak parmak daha ge¢ olan bulgulardir. Atelektazi, hemoptizi,
bronsektazi, pndmotoraks ve kor pulmonale ise genellikle birinci dekattan sonra
ortaya gikar (45, 46). Akciger grafisinde hava hapsi ve brons duvarlarinda kalinlagsma
erken bulgulardir. Persistan havalanma fazlaligi, sag ust lob atelektazisi ve bilateral
ust loblarda brongektazi daha ge¢ donemde gorulen bulgulardir.

Ilerleyici akciger hasarinin en énemli nedeni kronik inflamasyondur. Ilk
yillarda kolonizasyon mukosiliyer tabakaya sinirli oldugu halde giderek parankim
etkilenmekte ve kalici hale gelmektedir. Hastalarda erken yaslarda en sik S. aureus
ve H. influenzae ile, yaslar1 ilerledikge P. aeruginosa ile enfeksiyon gelismektedir.
Baslangigta mukoid olmayan P. aeruginosa tipleri ile gegici kolonizasyon olusmakta

ancak iyi tedavi edilmezse yerini aljinat 6rtl ile kapli olan mukoid koloniler
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almaktadir. Aljinat Ortli, P. aeruginosa kolonilerini antibiyotiklerden korur. Bu
nedenle ilk kez P. aeruginosa saptandigi zaman, mukoid koloniler olusmadan etkin
antibiyotik tedavisi ile ortadan kaldiriimalidir (38).

2.6.2.3. Gastrointestinal Sistem

Ekzokrin  pankreas tutulumu hastalarin  %85’inde  gorulmektedir.
Malabsorpsiyon semptomlarmin gelisebilmesi icin ekzokrin pankreasin %98’inin
kayb1 gereklidir. Pankreatik yetmezlik sonucunda yag, protein, karbonhidrat ve
yagda eriyen vitaminlerin sindiriminde bozukluk ve bunlara bagli olarak steatore,
blyime geriligi, hipoproteinemi ve 6dem, abdominal distansiyon, tekrarlayan karin
agrilar, tekrarlayan pankreatit, vitamin eksikliklerine bagli anemi, akrodermatit,
noropati, gece korligl, osteoporoz, kanama gibi bulgular gorilebilir (47, 48).
Hastalarin %15’inde ise ekzokrin fonksiyonlar azalmakla birlikte normal sindirimi
saglayacak duizeydedir.

Hastalarin %18’inde 1-3 yas arasinda rektal prolapsus gorilmektedir. Bu
durum genellikle bes yasa kadar spontan iyilesir.

KF’li hastalar tekrarlayan invajinasyon, pankreatit ataklari ile karsimiza
gelebilir. Akut/kronik karin agris1 ile basvurup apendektomi yapilan hastalarda,
histopatolojik olarak tani koyulabilir. Goblet hiicrelerinde artis, kriptlerin miikoz
sekresyonlarla genislemesi ve limenlerinde eozinofilik materyal birikmesi KF igin
tipiktir (49, 50).

Terden fazla miktarda tuz kaybi olmasi nedeniyle oral tuz alimmin yeterli
olmadig1 durumlarda dehidratasyon, hipokloremik, hiponatremik, metabolik alkaloz
tablosu gelisir ve “Psddo-Bartter Sendromu (PBS)” olarak adlandirilir. Bu durum st
cocuklugunun 6nemli klinik bulgularindandir; hastalar genellikle halsizlik,
istahsizhk, kusma ile doktora bagvururlar. Ozellikle yazlarin sicak gectigi

toplumlarda bu agidan dikkatli olunmalidar.

2.6.3. Addlesan ve Eriskin Donemi
Hastalarin %5-10"u addlesan ve eriskin dénemde tan: alir (51). Erken tani ve
tedavi yontemleriyle KF’li hastalarin yasam slreleri uzamakta ve eriskin doneme

kadar ulasabilmektedir.
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2.6.3.1. Solunum Sistemi

Kronik 6ksuruk, balgam ¢ikarma, tekrarlayan pnémoni, siniizit, nazal polipler
bu yas grubunda en sik bagvuru nedenleridir. Allerjik bronkopulmoner aspergillozis
(ABPA) hastalarin %1-15’inde gorilmektedir. ABPA varliginda hastalar KF
acisindan arastirilmalidir. KF’li hastada vizing, solunum sistemi bulgularinda
kotilesme, balgam miktar: ve infiltrasyonda artis oldugu durumlarda ABPA akla
gelmelidir (52).

2.6.3.2. Gastrointestinal Sistem

Intrahepatik kanallarin obstriiksiyonuna bagl olarak hastalarin %5’inde fokal
biliyer siroz gelisebilir, nadiren klinik bulgu verir. Az sayida hastada yasla birlikte
siroz klinigi ortaya cikar; nadiren biliyer siroz portal hipertansiyona ve 0zefagus
varis kanamalarina neden olabilir (53).

Hastalarin %4’(inde ad6lesan ve erigskin donemde anormal mukusun distal
ileum, ¢ekum ve proksimal kolonda tikaniklik yapmasina bagli parsiyel veya tam
bagirsak obstriksiyonu gelisebilir ve bu durum KFnin ilk belirtisi olabilir.
Komplike olmayan vakalarda obstriiksiyonun tedavisi medikaldir(42).

KF’de safra taslart %12-27 oraninda gorular; hastalarin %4’inde semptom
vardir ve bunlar daha ¢ok erigkin hastalardir. Taslar ¢ogunlukla radyolisen olup,
kalsiyum bilirubinat ana yapiy1 olusturur ve litolitik (ursodeoksikolik asit) tedaviye

cevap vermez(42).

2.6.3.3. Endokrin Sistem

KF’li hastalarda diabetus mellitus, gecikmis puberte, blyume geriligi ve
kemik mineral dansitesinde azalma gorulebilir. Yirmibes yasin tzerindeki hastalarin
%30’unda KF’ye bagl diabetes mellitus (KFBD) gdrulmektedir. Diyabet gelismemis
addlesanlarin da %40’inda glukoz metabolizmasmin bozulduguna dair bulgular
vardir. Vitamin D eksikligi, steroid kullanimi, hareketsizlik, kronik inflamasyon,
seks hormonlarinda eksiklik nedeniyle genellikle bu dénemde osteoporoz
gorulmektedir (53).
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2.6.3.4. Urogenital Sistem

KF’li erkeklerin %98’i vaz deferensin atrofik olmas: ya da tam yoklugu
nedeniyle azospermik ve sterildir. Kadinlarda mukus tikaglari nedeniyle gelisen
kronik servisit, malnitrisyon ve agir akciger bulgulari nedeniyle fertilite azalmistir
(53).

Tablo 1: KF'de Yasa Gore Klinik Bulgular

Antenatal Dénem
Bagirsak perforasyonu
Ultrasonografide hiperekojenik barsak

Yenidogan Dénemi

Mekonyum ileus

Intestinal atrezi

Uzamis indirekt hiperbilirubinemi ile giden sarilik
Abdominal ve skrotal kalsifikasyon

Yenidoganin hemorajik hastalig

Kilo alamama

Akciger grafisinde havalanma fazlahigi, atelektazi

Sut Cocuklugu ve Cocukluk Donemi
Tekrarlayan bronsiyolit/ akciger enfeksiyonu
Bronsektazi

Tekrarlayan nazal polip

Pansinizit

Kronik yagl: diyare ve kilo alamama

Rektal prolapsus, invajinasyon

Abdominal distansiyon

Kolestaz, safra tas1

Akut pankreatit

Siroz, portal hipertansiyon ve varis kanamalar1
Hipoproteinemi ve yaygin ddem

Distal intestinal obstriiksiyon sendromu
Hiponatremik, hipokloremik metabolik alkaloz
Hemolitik anemi

Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon
Kserozis

Cilt dokintuleri

Adolesan ve Eriskin Dénemi

Kronik pansinuzit ve tekrarlayan nazal polipler
Hemoptizi

Bronsektazi

Tekrarlayan akciger enfeksiyonu

Tekrarlayan pankreatit

Siroz, portal hipertansiyon ve varis kanamalari
Gecikmis puberte

Konjenital bilateral vaz deferens yokluguna ikincil azospermi
Vaskulitik cilt dokunttleri

Distal intestinal obstriiksiyon sendromu
Diabetes mellitus
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2.7. Kistik Fibrozis’te Tamda Kullamlan Testler

Kistik Fibrozis tamsindaki Gen Mutasyon Testi, Nazal Potansiyel Farki
olcuimi, Immunoreaktif Tripsin Testi, Tripsin Testi gibi yontemler kullaniimasina
ragmen standart yontem olarak “ter testi” kabul edilmistir. Bu basit ve acisiz “ter
testi” yontemi ile, terdeki toplam tuz miktarmi kullanarak klorir dizeyi Olcilr.
Kistik Fibrozis hastaliginin tanisinda ter klorlr diizeyinin 6lgulmesi, ilk tanimlanan
ve halen gecerli bir test olmasi nedeniyle 6zel bir 6nemi vardir. Yontem, ilk olarak
1953 yilinda Gibson ve Cook tarafindan Pilokarpin Iyontoforez sonrasi toplanan
terdeki klordr degerinin Ol¢tlmesi ile gelistirilmistir.

2.7.1. Ter Testi (Pilokarpin Iyontoforez)

Pilokarpin Iyontoforez 1953’den bu yana Kistik Fibrozis hastaligmin
tanisinda kuiglk cocuklarda test icin tercih edilen bir metottur. Bu testin en 6nemli
asamasi, ter uyarimi i¢in pilokarpinin uygun miktar1 ve homojen dagilimi ile terin
toplanmasidir. Pilokarpin Iyontoforez Metodu, akim uygulayarak belirlenen doku
bélgesine pilokarpinin dagitildig: kolay ve etkili bir yontemdir. Iyontoforez, benzer
elektriksel yiklerin birbirini itme mekanizmasina dayanir. Pozitif bir akim
uygulandiginda, pilokarpin  molekillerini  pozitif  ylkleyerek elektrottan
uzaklasmasina ve dokulara siriklenmesine neden olur. Pilokarpin Iyontoforez
Metodu, gunimuizde uygulamasi kolaylastirilarak Amerika'da Kistik Fibrosis
Vakfitarafindan standart bir metot olarak onaylanmistur.

Kistik Fibrozis hastahg: tamsinda kullanilan Pilokarpin iyontoforez
yonteminde; terin 6rneklenmesi ve alinan 6rnegin bir baska ortama tasinarak
Olctlmesi gereklidir. Bu islemler olgtimlerin guvenilirligini, hizmi ve etkinligini
etkilemektedir. Diger taraftan terin iletkenliginin dlgtilmesi ile elde edilen klorir ve
sodyum miktarlar1 yaklasik degerler olup tam olarak ter Klorir ve sodyum
duzeylerini gostermemektedir. Ornekleme sirasinda elde edilen ilk ter kirecikleri

ayrica yanilmalara yol acabilecek degerlerin eldesine de neden olmaktadir(54).
2.7.1.1. Pilokarpin

Pilokarpin sinir sistemini etkileyen agizda tikrik salgisii arttiran ve ilag

olarak kullanilan bir kolinerjik maddedir. Kullanim1 sonras: artan terleme nedeniyle
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pilokarpin tedavisi esnasinda dehidratasyon meydana gelebilir. Sicak havaya maruz
kalindiginda ve egzersiz yapildiginda dikkat edilmeli yeterli miktarda hidratasyonu
saglamak icin bol sivi tlketilmelidir. Pilokarpin gorme guciinde degisime neden
olabilir. Bu nedenle araba kullanirken ve tehlikeli etkinliklerde bulunurken dikkat
edilmelidir. Asir1 dozda pilokarpin alindiginda; basagrisi, halllisinasyon, gogus
agrisi, anormal kalp atis;, anormal kan basinci, kusma, mide bulantisi, ishal ve
titreme gibi sikayetler gorilmektedir.

Pilokarpin kolinerjik etkiye sahiptir. Bu etkiye sahip olan ilaclar, kalbin
kasilma gucinu ve atis hizin1 azaltma, damarin genislemesi, kan basinci dismesi,
sindirim kanali salg: ve hareketlerinin artmasi, rahim, idrar torbasi ve solunum yolu
diz kaslarmin kasilmasi, ter, tukrik ve gdzyas: salgilarmin artmasi, géz bebeginin
blzilmesi gibi etkilere neden olurlar. Bu etkileriyle; sindirim kanali ve mesane
glicinu  arttrmada, g0z tansiyonu tedavisinde, kas hastaligi tedavisi igin
kullaniimaktadir. Bu guruptaki ila¢ ornekleri; asetil kolin, karbakol betanekoldur
(55).

2.7.1.2. Ter Testi: Kullanilan Cihazlar ve Uygulanmasi

2.7.1.2.1. Kullamlan Cihazlar

Ilk kez Gibson ve Cooke tarafindan ortaya atilan terdeki elektrolitler igin
Pilokarpin Iyontoforez testi, 40 yili askin bir siredir hastahgin teshisi icin temel
standart yontem olarak hizmet vermektedir. Ter testi teknigi anlasiimas: kolay,
elverigli ve hasta dostudur. Ayrica oldukc¢a kolay ve pek c¢ok sorunu ortadan
kaldirarak basitlestirilmistir.

Burada potansiyostat, pilokarpin hiicreye belirli bir akimin gececegi
potansiyeli uygulamak igin kullanilir. Konduktometre de ise, iyontoforez sonucu

toplanan terin iletkenligi dlgulur.

2.7.1.2.2. Terin Toplanmasi ve NaCl Miktarmin Olguimi

Pilokarpin uygulanacak bdlge dnce alkol ve saf su ile temizlenir. Pilokarpin
hiicre bolgeye yerlestirilir. Iyontoforez hiicre olusturulur.

Ter toplama Unitesinin acik hali gorilmektedir. Ter toplama unitesiyle ter

toplanir. Bu islem kisiden kisiye degismekle birlikte 15 dakika surmektedir.
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Kilcal borunun ucu hafifce yukariya dogru kaldirilir. Ter siringaya cekilir.
Kilcal borunun ucu pense yardimi ile kesilir.

Ter kondiiktometrik sisteme verilmek uUzere vyerlestirilir. NaCl miktari
kondiktometriden mmol/L olarak olunur. Yeni ol¢imler icin elektrotlar temizlenir
(56).

2.7.1.2.3. Ter Testindeki Genel Hatalar

* Terin birikmesi icin gereken siireyi uzatmak

* Gazli beze ¢iplak elle dokunmak

* 30 dk dan daha fazla ter toplamak

* 75 mg dan daha az ter analiz etmek

Kistik fibrozisten bagka terde klor konsantrasyonunu yiikselten birgok durum
vardir ve sonucu degerlendirirken bu durumlar da g6z 6ninde bulundurulmahdir
(Tablo 2). Ideal olarak ter testi, hastalar klinik olarak stabil, iyi hidrate olmusken,

akut bir hastaligi yokken ve mineralokortikoid almazken uygulanmalidir.

Tablo 2: Kistik Fibrozis Disinda Terde Elektrolit Miktarmi Ykselten Durumlar

* Adrenal yetmezlik * Anoreksiya nervosa
* Atopik dermatit * COlyak hastahig1

* Ektodermal displazi * Egzersiz

» Familyal kolestaz (Byler hastaligi) * Fukosidoz

* Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi | « Glikojen depo hastalig: tip 1

» Hipogammaglobulinemi * Ailevi hipoparatiroidizm

* Hipotiroidi * Kleinfelter sendromu

» Mukopolisakkaridoz tip 1 * Malnutrisyon

* Nefrojenik diyabetes insipitus » Otonomik fonksiyon bozuklugu
* Uzun sureli prostoglandin E1 * Psddoohipoaldosteronizm
inflizyonu
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2.7.1.3. Ter testinde Yeni Gelismeler

2.7.1.3.1. Yeni Dogan Bebekler Igin Ter Analiz Sistemi (Nanoduct)

Nanoduct Neonatal Ter Analiz Sistemi, Macroduct ve Sweat Check
teknolojisinin birlestirmesiyle Uretilen daha kuguk oOlgekli bir dlglim sistemidir.
Nanoduct’in en 6nemli avantajlari fiziksel boyutunun yani sira strekli Olgim
yapabilen akis tipi sensor sistemine sahip olmas: ve daha dusik miktarlarda ter
numunesi gerektirmesidir. Nanoduct yeni doganlar icin tasarlanan ayni1 zamanda
herhangi bir yastaki hastaya da uygulanabilen bir tani sistemi olarak Uretilmistir.
Erken tam, Kistik Fibrozis hastasmin yasam kalitesini artirmak icin daha etkili
terapiye olanak vermektedir. Nanoduct sistem, otomatik olarak teri toplamakta ve
iletkenlik degerinden hareketle klortir diizeyini 6lgmektedir. Bu nedenle sistemde
insan hatasi olasilig1 en aza indirilmistir. Sistem ilk ter damlaciklarmin iletkenlik
degeri ile beraber toplam ter iletkenlik degerlerini otomatik olarak gdstermektedir.
Daha az numune ile birka¢ dakika i¢inde givenilir sonu¢ ahinmasmi saglamaktadir.
Iyontoforez teknige dayal olarak calisan bu sistem, 0,5 mA akim uygulayarak 5
dakikada iyontoforezi tamamlayabilmektedir. Sensorlerin algilamas: igin 5 pL ter
numunesinin toplanmasi yeterlidir (57). Pilokarpin uygulanacak bdlge deiyonize su
ile temizlenerek bantlar kola yerlestirilmektedir. Pilokarpin Iyontoforez islemi
sonrasi toplanan terin iletkenlik degerleri anot bolgesine yerlestirlen iyontoforez

elektrotlarin iletkenlik sensorleri ile yer degistirmesi saglanarak okunmaktadir.

2.7.1.3.2. Iyon Secici Elektrot Dizisi ve Diger Yontemler Kullanarak
Kistik Fibrozis’in Teshisi

Aogan Lynch ve arkadaslar1 yaptiklar: bir calismada (58), mikro boyutlarda
kat1 iyon secici elektrotlar: ter 6rneklerindeki soydum, potasyum ve klortrin analizi
icin kullanmiglardir. Potasyum elektrot icin iyonofor olarak valinomisin kullanilirken
sodyum elektrot icin calixarene tetramethly bilesigi iyonofor olarak kullaniimistur.
Mikro boyutlarda elektrotlar 5 cm uzunlugunda bir hiicreye yerlestirilerek 40 pL 6li
hacme sahip bir sensor dizisi olusturulmustur. Hucre igindeki her bir sensoér 1,4 mm
capindadir. Calisma ile kistik fibrozis teshisinin, bu tip basit ve ekonomik bir sensor
dizisi araciligiyla, gerceklestirilebilecegi gosterilmistir. Sensor dizisinin kullanim

omru 3 ay kadardr.
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Calismada terleme, Macroduct Pilokarpin Iyontoforez sistemi kullanilarak
gerceklestirilmistir. Terin toplanmasi ise Macroduct ter toplama tnitesi kullanilarak
yapilmistir. Toplanan ter ve standart c¢ozeltiler bir peristaltik pompa yardimiyla
hlcreye gonderilmistir.

Mastella G, ve arkadaslar1 yaptiklari bir calismada, klasik Gibson ve Cooke
teknigi ile Macroduct ter testi tekniklerinin guvenirligini karsilastirmali olarak
arastirmislardir. Pilokarpin Iyontoforez islemi sonras: kol lizerinde olusan ter stizgeg
kagidi ve Macroduct ter toplama (nitesi kullanilarak toplanmistir. Toplanan
terlerdeki klorir, sodyum ve potasyum konsantrasyonlar: iyon analiz.rii ve iletkenlik
cihazi kullanilarak Olctlmustir. Calismada Macroduct teknigi ile 318 denek, Gibson
ve Cooke teknigi ile 305 denek kullanilmistir. Gibson-Cooke yonteminde
(Pilocarpine lontophoresis Gibson-Cooke) % 96.4, Macroduct yonteminde % 90.3
olmak tzere yeterli ter Gretilmistir. Macroduct yonteminin hassasligi, Gibson ve
Cooke yontemiyle karsilastirildiginda bitun hastalarda benzer bulunmustur. Calisma
sonucunda, her iki tekniginde deneyimli ve becerikli teknisyenler tarafindan
uygulanmasi 6nerilmistir. Bu durumda her iki testinde hassaslik bakimindan yakin

sonuclar verebilecegi sonucuna varilmastir (59).

2.7.2. Tamda Kullamlan Diger Testler

Terde klorir degerinin ylksek oldugu baska hastaliklarda vardir. Ter testi
pozitif ¢ikarsa ya da stpheli Klorlr degeri gozlenirse bu hastaliktan emin olmak igin
baska testlere ihtiya¢ duyulur (60). Bunlar;

e Gen Mutasyon Testi

e Nazal Potansiyel Farki Olgiim

e Immunoreaktif Tripsin Testi

e Tripsin Testi

2.7.2.1. Mutasyon Analizi

Amerikan Medical Tip Koleji, Kistik Fibrozis ve Kistik Fibrozis tasiyici
durumu igin genel ya da hedeflenmis populasyonlarin izlenmesinde en yaygin KFTR
mutasyonu olan 23 ile ilgili bir panel duzenlenmesini tavsiye etmektedir. Bu

panellerde; KF’ye sebebiyet veren mutasyonlar igin, hamilelige karar veren ¢iftin her
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ikisinin de DNA’s1 kontrol edilmektedir. Eger, iki bireyde de Kistik Fibrozis
mutasyonu tanimlanirsa, dogacak cocugun Kistik Fibrozis’e sahip olma olasilig
kuvvetlidir. KFTR mutasyon analizi, ¢iftteki riski belirlemek igin genetik bir testtir
(61).

2.7.2.2. Nazal Potansiyel Farki Olguimii

Solunum yolu epiteli sodyum ve klor gibi iyonlarin transportu ile solunum
yolu yiizeyindeki sivinmin kompozisyonunu diizenler. iyonlarin bu aktif transport
transepitelyal bir fark yaratir ve bu potansiyel fark in vivo olarak nasal epitelden
Olgllebilir. Nasal potansiyel farki (NPF) olcimi KF tanisinda yardimci bir test
olarak kullaniimaktadir. Test Ozellikle ter testinin sonucu stpheli ¢ikan bireylerde
faydali olabilir. Normalde yiksek potansiyel dlcilirken, klor icermeyen bir sollisyon
ve izoproterenol perfiizyonu sonras: duslik potansiyel farki olusmas: KF hastaligina
isaret eder. Tanis1 kesin olmayan hastalarda uygun sekilde yapilan test oldukga
degerlidir; ancak testin yapildigi merkezler sinirh sayidadir. Test glnumuzde
Amerika’da sadece 12 merkezde Kistik Fibrozis Kurumu tarafindan standardize
edilmis prosedirlere uygun olarak yapilmaktadir. Bunlardan sadece bir merkez st
cocuklarinda testi uygulamak icin yeterli deneyime sahiptir. Tam olarak
belirlenebilmis referans degerler, validasyon calismalar: veya standardize teknikler

bulunmadigindan test sadece taniya yardimci olarak kullanilmahdir. (62)

2.7.2.3. immunoreaktif Tripsin Testi

Tripsin enzimi, pankreastan salgilanan, ince bagirsakta proteinleri parcalayici
Ozellige sahip bir enzimdir. Kistik Fibrozis’li hastalarda proteinler sindirilemeden
atildigr igin tripsin enzimi bagirsaklara ulasamaz. Bu yontemle hastalara disaridan
tripsin enzimi verilerek bu enzimin digkilarinda olup olmadigina bakilir. Enzim

miktari az ise tan1 konulmaktadir.
2.7.2.4. Tripsin Testi

Bu yontem, tripsin enzimi verilmeden hastanin diskisinda yapilan bir testtir
(56).
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2.8. Kistik Fibroziste Klinik Tam

Amerikan Kistik Fibrozis Kurumu (American Cystic Fibrosis Foundation)
2008 yilinda bir uzlas1 raporu yayinlayarak KF tan: kriterlerini bildirmistir (40).
Ulkemizde ise Tiirk Toraks Dernegi bu konuda giincel galismalar yapmaktadir (21).

2.8.1. KF Tanstyla Uyumlu Ozellikler

1- Kronik sinopulmoner hastalik:

a. Tipik KF patojenleriyle persistan infeksiyon/inflamasyon (Staphylococcus
aureus, tiplendirilemeyen Haemophilus influenzae, mukoid olan ve olmayan
Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomonas maltophilia ve Burkholderia cepacia)

b. Kronik 6ksuriik ve balgam sekresyonu
c.Persistan akciger grafisi patolojileri (6r. bronsektazi, atelektazi, infiltrasyonlar,
hiperinflasyon)

d. Wheezing ve hava hapsiyle giden hava yolu darlig:

e. Nazal polipler, radyografik veya tomografik olarak gosterilen paranasal
sinus patolojileri

f. Comak parmak

2- Gastrointestinal ve besinsel anomaliler:

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

b. Pankreatik: Pankreatik yetersizlik, tekrarlayan akut pankreatit, kronik
pankreatit, gortntilemede pankreatik anomalilerin varligi

c. Hepatik: uzamis yenidogan sariligi, Klinik wveya histolojik olarak
gosterilmis fokal biliyer siroz veya multilobuler sirozla giden kronik karaciger
hastaligi

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

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

4- Erkeklerde obstriktif azoospermia varligi

20



2.8.2. Yenidogan Taramalan Sirasinda KF Icin Risk Tasidign Saptanan
Bebeklerde KF Tamsmin Konmasi

1.Yenidogan taramasi (YDT) pozitif gelen bebeklere ter testi yapilmalidir.
Sonugta Cl >60 mmol/L. saptanirsa tani kesinlesir. Taniy1 kesinlestirmek ve olasi
laboratuvar hatalarindan kaynaklanabilecek yanlishiklari ortadan kaldirmak igin
KFTR mutasyon analizi 6nerilmektedir. 2 mutasyon bulunamadiysa ter testi tekrar
edilerek tani kesinlestirilmelidir.

2. Ter testinde ClI <29 mmol/ L. bulunan infantlarda KF o6n planda
distnulmez; 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. Taninin Kkesinlestirilmesi igin maternal DNA 06rnekleri mutasyon
lokalizasyonu agisindan (cis/ trans) incelenmesi 6nerilmektedir.

3. YDT pozitif ancak ter testi stipheli aralikta olan (30- 59 mmol/L) bebeklere
KFTR gen analizi yapilmalidir:

a. 2 mutasyon varliginda KF tanis1 kesinlesir.

b. KFTR gen mutasyonu yoksa veya tek mutasyon varsa KF tanisi kesin
olarak konamaz. Bu bebekler KF igin artmis risk tasirlar ve takip edilmelidirler.
Klinik bulgular hayatin ilk haftalarinda ortaya ¢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, blytmenin
degerlendirilmesi, akcigerlerin durumu)

» KF veya iligkili hastaliklarda aile hikayesinin varligi

« {leri genetik analiz

* Pankreas fonksiyon testleri

 KF iligkili bakterileri gosterebilmek igin orofarengeal kiltur alinmas:

» Akciger grafisi

» Karaciger fonksiyon testleri yapilmalidir.
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2.8.3. KF Hastahg ile Uyumlu Semptomlarn Olan veya Aile Hikayesi
Bulunan Hastalardaki Tan Kriterleri

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

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

3. Ter testi stpheli araliktaysa (6 ayhktan kiigik bebeklerde 30- 59 mmol/L
daha blylk bebeklerde; 40- 59 mmol/L) ayrintih KFTR mutasyon analizi
yapilmalidur.

a. 2 KF mutasyonu varhiginda KF tanis1 konur.

b. Hi¢c KFTR mutasyonu olmayan veya tek mutasyon tasiyan bireylerin klinik
bulgulart1 KFTR disfonksiyonunu  disunduriyorsa  (obstruktif — azoospermi,
brongiektazi veya akut, tekrarlayan veya kronik pankreatit) KFTR iliskili hastalik
olarak degerlendirilebilir. Bu hastalar KF riski tasirlar. Ter testi bebeklerde 2- 6
aylikken, daha blylk cocuklarda ivedilikle tekrar edilmelidir. Ter testi yine sipheli
aralikta kalirsa taniy1 belirlemek icin ileri arastirmalar yapilmalidir:

« Ileri diizey genetik inceleme

* Egzokrin pankreas testleri

 KF iligkili patojenlerin (6zellikle P. aeruginosa) kuttrde dretilebilmesi icin
solunum yolu 6rneklemesi yapilir.

Klinik bulgulara bagl olarak taniya yardimci testleri de yapilabilir:

» Erkeklerde genital inceleme (6rnegin genital muayene, rektal ultrason,
semen analizi)

* Pankreatik goruntileme

* Yiksek rezolisyonlu bilgisayar tomografisi

* Bronkoalveoler lavaj 6rneklemesi (6zellikle mikrobiyolojik inceleme)

* Solunum fonksiyon testleri

* Nazal potansiyel farki 6l¢cimu

* Siliyer diskinezi ve immiin yetmezliklerin ekarte edilmesi

KF igin Klinik belirti ve bulgularin varhgi, laboratuarda pankreatik

yetersizligin gosterilmesi veya KF iligkili patojenlerden birinin (0zellikle P.
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aeruginosa) gosterilmesi KF tanisim1 kuvvetle destekler. Ter testi slpheli aralikta
olan ve KF bulgularmi tasimayan bireylerin Klinik bulgular: belli araliklarla takip
edilmesi gerekmektedir (21).

2.9. Kistik Fibroziste Tedavi Yontemleri

Tedaviler baslica solunum fizyoterapisi, inhalasyon ajanlari, mukolitikler,
antiinflamatuvar tedaviler, pankreatik enzim replasmaniyla beraber enfeksiyonlar ve
gelisen diger komplikasyonlar uUzerinde yogunlasmistir. Secilecek tedavi yas
grubuna, cocugun klinigine, gelisen komplikasyonlara ve hastanin tedaviye uyumuna
gore planlanmalidir. Son 2 dekaddaki genetik ve fizyolojik bilgiler KFTR’nin
yapisinin ve fonksiyonlarmin daha iyi anlagiimasini saglamistir. KFTR’deki genetik
mutasyonlar proteinin sentezini, islenmesini, plazma membranina tasinmasini
ve/veya klor kanali fonksiyonunu olumsuz yonde etkiler. KFTR disfonksiyonuna
neden olan mekanizmalar anlasildikca KFTR’nin yeniden yapilandirilmas: yani
protein onarim terapisini amacglayan terapotik stratejiler gelistirilmeye baslanmistir.
Yapilan son ¢alismalar bu girisimlerin in vivo olarak KFTR fonksiyonlarmi bir
Olclide duzeltebildigini goOstermistir. Klor kanalnin her mutasyona 6zgu farkh
ilaglarla dizeltilmesi igin gen terapisi, alternatif klor kanallarinin aktivasyonu,
vucuttaki mutasyona ugramis KFTR modulatorleri gibi klinik arastirma asamasinda
olan yeni tedaviler gelistirilmeye devam edilmektedir. Bu ilaglarin ¢cogu deneme
asamasindadir ve Klinik etkinliklerinin genis klinik c¢alismalarda gosterilmesi
gerekmektedir (63).

Kistik fibrozisli hastalarin tedavisi birden ¢ok disiplinin bir arada ¢aligmasi
ile basarili olabilmektedir. izlem ve tedavi ekibi icinde gégus hastaliklari uzman,
gastroenterolog, metabolizma ve beslenme uzman, diyetisyen, fizyoterapi uzmanlari
ve mikrobiyoloji uzman: bulunmalidir. Ortaya ¢ikan komplikasyonlara bagli olarak
diger dallarin da yardimi saglanarak hastalarin yasam kalitesi ve siresi artirilabilir.

Aile hastalik ve tedavisi ile ilgili ayrintili olarak bilgilendirilmesi faydali olacaktur.
2.9.1. Solunum Sistemi Bulgularmin Tedavisi

Akciger hastaliginin tedavisinde hedef, KF’de hastaligin ortaya ¢ikmasina yol

acan tum mekanizmalar: kapsamalidir. Kistik fibroziste en sik tutulan ve mortaliteye
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en ¢cok neden olan organ akcigerler oldugu igin, en 6énemli tedavi, solunum sistemine
yonelik tedavi yontemleridir. Baslica tedaviler fizyoterapi, inhaler tedaviler, cesitli
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 gunluk olarak temizlenmesi hastalar: rahatlatan bir énlem
olup ahnan sonuglar son derece olumludur. Havayolu temizleme tekniklerinin
prensipleri, ekspiratuar akimin artirilmasi, pozisyonlama, vibrasyon ve kollateral
ventilasyon mekanizmalarina dayanir. KF hastalarinda kullanilan bircok havayolu
temizleme teknigi bulunmaktadir. Hangi yontemin en uygun oldugu konusu kesin
olmamakla beraber her hasta dlizenli degerlendirilerek, kendisi i¢in uygun olan en iyi
yontem secilmelidir (64). Klinikte uygulanan havayolu temizleme teknikleri Tablo
3’de verilmistir.

Kiguk ¢ocuklarda erken donemde kooperasyon eksikliginden dolayi, postiral
drenaj, perkiisyon ve vibrasyonu iceren pasif bronsiyal drenaj teknikleri uygulanir
(65). Bu uygulama, gogus fizyoterapisinin klasik formudur. Postiral drenaj
mekaniksel tekniklerle (perkiisyon veya vibrasyon) gravite yardimli pozisyonlarin
kullanilmasin1  kapsar. BoOylece mukusun arkasinda hava akisini artirarak,

sekresyonlarin santral solunum yollarina taginmas: ve atilimi saglanur.

Tablo 3: KF'te Kullanilan Hava Yolu Temizleme Teknikleri

* Postural drenaj ve perkiisyon

* Aktif solunum teknikleri déngusu

* Otojenik drenaj

* Pozitif ekspiratuar basing (PEP)

» Havayoluna ossilasyon yaptiran aletler (Flutter vb.)

* Yiksek frekansli gogus duvar ossilasyonu

* Egzersiz

KF tedavisinde en temel amag, bronkopulmoner hasara neden olan
hipervizkoelastik  6zellige sahip olan mukusun Kklirensinin  saglanmasidur.

Bronkodilatatorler mukus klirensini artirmak ve bronkodilatasyon yapmak igin
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fizyoterapi 6ncesi kullanilabilir ve bu hastalarda sik gorilen asir1 duyarli solunum
yollarinin tedavisine de destek olabilmektedir. Balgamin viskoelastikiyetini azaltan
ilaglar (hipertonik tuzlu su solisyonlar1 ve dornaz alfa) balgamin akiskanligmi
artirarak kolay atilmasini saglar. Dornaz alfa (Rekombinan insan DNaz), human
DNaz | enziminin rekombinant formudur. Bu ilag, KF hastalarinin mukusundaki
nekroza ugramis notrofillerden acgiga ¢ikan cok miktardaki serbest DNA’y1 yikmak
ve bodylece solunum yolu sekresyonlarmin viskoelastisitesini azaltmak, mukusun
klirensini artirmak ve solunum yolu enfeksiyonlarmin siklik ve siddetini azaltmak
yoluyla akciger fonksiyonlarin1 korumak ya da iyilestirmek amaciyla gelistirilmistir
(66).

Sonu¢ olarak, balgam viskozitesini azaltmasi, hatta erken donemde
baslanmasmin hastalarin beslenme durumlarini dizelterek solunum fonksiyonlarini
diizeltmesi ve akut pulmoner alevlenme sayilarini azaltmas: nedeniyle dornaz alfanin
hafif, orta ve agir akciger hastaligi olan KF hastalarinda kullanilmas: 6nerilir (67).
Dornaz alfa tedavisi ile 1. saniyedeki zorlu ekspiryum hacmi (FEV1)’de hizl
dizelmenin yanisira solunum fonksiyonlarinda koétilesme hizinin  azaldig:
gOsterilmistir (68).

Kistik fibroziste sik gorilen enfeksiyonlarin tedavisi hastalikta yasam stresi
ve kalitesinin en 6nemli belirleyicisi olan akcigerlerdeki hasarin 6nlenmesinde temel
unsuru olusturmaktadir. KF’li hastalarin yasam surelerinin giderek uzamasinda
beslenmenin dizenlenmesi, genel bakim kurallarindaki degisiklikler gibi faktorlerin
yani sira antibiyotiklerin daha etkin olarak kullaniimasinin blyik rolu vardir. Akut
akciger hastaligi alevlenmesi veya alinan solunum yolu Orneginde organizma
uremesi durumunda antibiyotik tedavisi Onerilmelidir. Balgam kulturi genellikle
antibiyotik secimi konusunda hekimi yonlendirir. PA kolonizasyonu olan hastalarda
eradikasyon amaciyla inhalasyon yoluyla tobramisin inhalasyon solisyonu ve
kolistin  kullanilmaktadir. Bu ilaglarin  kullanimi  klinik  kotulesme  hizini
yavaslatmakta, hastaneye miracati ve yatisi azaltmakta, klinik skoru ve vicut agirlig:
profilini diizeltmektedir.

Kistik fibrozisli hastalarin solunum yollarinda yogun notrofilik bir

inflamasyonun oldugu bilinmektedir. Enflamasyonun enfeksiyonlar ve koyu hava
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yolu sekresyonu ile birlikte ilerleyici akciger hasarinda 6nemli bir rol oynadigi
disuntlmektedir. Bu nedenle bu zamana kadar gesitli antiinflamatuar ilaglar KF’li
hastalarin tedavisinde kullanilmistir. KF’li hastalarda antiinflamatuar tedavi ile ilgili
kesin endikasyonlar mevcut olmamakla birlikte en yaygin olarak kullanilan ilaclar
makrolit grubu antibiyotikler ve non-steroid antiinflamatuar ilaglardir (NSAII).
Ancak 35 Cochrane derlemesinde rutin NSAII kullanimi igin yeterli cahsma
olmadig1 sonucuna varilmistir (69). P. aeruginosa ile kronik kolonize olan hastalarda
solunum fonksiyonlarini1 dizeltmek 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 sireyle haftanin 3 guinii alinmak tizere azitromisin verilir.

KF, sistemik bir hastaliktir ve hastalarin %95’ten fazlasi solunum
yetmezliginden hayatin1 kaybetmektedir. Son yillarda, akciger transplantasyonu,
terminal donem akciger hastahigi olan KF’li hastalar igin yasam siiresini ve yasam

kalitesini iyilestiren en 6nemli tedavi yaklasimi olarak 6nerilmektedir (70).

2.9.2. Gastrointestinal ve Endokrinolojik Bulgularin Tedavisi

Pankreatik yetersizligi olan hastalarda pankreatik enzimleri iceren proteaz,
amilaz ve lipazdan olusan kapsuller, malabsorbsiyon bulgularini 6nleyerek gaitanin
normal kivam ve sayida olmasmni saglar. Pankreatik enzimlerin 6gtinlerden hemen
once alinmas: saglanmalidir. Baslangigta enzim dozu her beslenme 0Oncesinde
bebeklerde 250- 500 unite/kg, daha blylk cocuklarda 500- 2000 (nite/kg lipaz
olarak baslanir. Daha sonra doz alinan yanita gore (diskinin gorinimi, diskilama
sayisi, agirlik kazanimi gibi) arttirilabilir. Hastalara yuksek kalorili diyet 6nerilmeli
ve gerektiginde 6zel mamalarla desteklenmelidir. Ozellikle yagda eriyen vitaminler
(A, D, E ve K vitaminleri) duzenli olarak verilmelidir. Yag malabsorpsiyonu ve
vitamin D eksikligine baglh olarak bagirsaktan kalsiyum (Ca) emilimi bozulmus
olabilir. Kalsiyum desteginin kemik mineral yogunlugu tzerinde etkisi olup olmadig:
bilinmemekle birlikte, Ca birikiminin en fazla oldugu ve pik mineral yogunlugunun
elde edildigi addlesan doneminde Ca destegi verilmesi yararli olabilir. (71)

Yiyeceklerle yeterli kaloriyi alamayan ya da agirlik kaybi gozlenen vakalarda

oral destek Urtnleri verilebilir. Bunlar1 verirken dikkat edilmesi gereken nokta, bu
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urdnlerin asil yemegin yerine gegmeyecek sekilde kullanilmasi gerektigidir. Ayrica
fazladan enerji verilmesinin KF’ye bagli diyabet gelismesini uyarabilecegi
unutulmamalidir. Diyabet komplikasyonu ortaya ¢ikan hastalara ise insilin ve
beslenme degisiklikleri 6nerilebilir.

Kistik fibrozis ile birlikte olan hepotobiliyer hastaliklar i¢in son yillarda safra
asit tedavisi 6nem kazanmistir. Kolestaz sirasinda safra asitlerinin karaciger hiicre
zedelenmesinde Onemli rol oynadiklar: bilinmekte; tedavide bir safra asidi olan
ursodeoksikolik asit (UDKA) kullaniimaktadir.

2.10. Kistik Fibrozis Hastahgmin Psikososyal Etkileri ve Tedaviye Uyum

KF bircok sistemin tutuldugu, hastalik belirtilerinin zaman zaman
alevlendigi, her giin yapilmas: gereken zaman alic1 tedavilerin oldugu, sik hastane
yatis1 gerektiren ilerleyici ve Olimcul olan kronik bir hastaliktir. KF’te her gin
uygulanan tedavi rejimleri uzun saatler almakta oldugundan siklikla tedavi uyumu
dustktir. Kronik hastahklarda yaklasik %30 oraninda; KF’te ise %50’nin altinda
tedavi uyumu bildiren arastirmalar bulunmaktadir (12,13). Tedaviye uyumun iyi
olmamas: akut alevlenme sikligi ve hastane yatislarinda artisla ve yasam stresinin
daha kisa olmasz ile iliskili bulunmustur (68).

Son yillarda gelisen tani ve tedavi olanaklariyla kronik hastaliklarin gogunda
yasam surelerinin artmasi: nedeniyle bu hastaliklarin gocuk ve aile Uzerindeki etkileri
daha fazla 6nem kazanmistir. Kronik hastaliklar, ¢cocuklar1 ve aileleri hem sosyal
hem de duygusal agidan etkileyebilmektedir (72). Sik hastane yatislari, zaman alan
gunlik tedaviler ve yasitlarindan farkli olma duygusu cocuklarda stres kaynagi
olabilmekte; kronik hastaligi 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. Baz:1 hastalarda ise ¢ocugun dis dinyayla baglarin1 koparmasina yol
acacak kadar agir durumlar ortaya ¢ikabilir. Duygusal ve davranigsal sorunlar kronik
hastaliklarda normale gore iki kat daha sik gorulirken, eger tibbi durum fiziksel sekil
bozukluguyla iliskiliyse bu sorunlar t¢ kat daha sik gortlmektedir (73).

Hastaligin kabullenilmesi hastanin yasam Kkalitesini etkiledigi gibi tedavi

uyumunu da arttirmaktadir. Kronik hastaligin kabullenilmesi; hastaligin siddetine,
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cocugun ruhsal gelisimine, ailenin tutumu ve islevleri ile sosyal ¢evrenin tepkilerine
baghdir. KF’li ¢cocugu olan anneler hastaligin tani evresinde yiiksek oranda stres
yasarlar. Stresli anne-babanin hastalik tamisina verdikleri tepki, kicuk yastaki
cocuklarin hastahigi kabullenmesi ve tedaviye uyum saglamasi agisindan 6nem
tasimaktadir. KF’li cocuk ve ailesine psikolojik ve davranissal yardim, bu hastalar1
izleyen tim ekip calisanlarmin goérevidir. Bu yardimlar ¢ocuk ve ailedeki ruhsal
sorunlar icin risk olusturan etkenleri azaltmak, bas etme yollarin1 pekistirmek ve

aileyi desteklemek agisindan dnemlidir.

2.11. Kistik Fibrozis’in Kontroltiinuin Degerlendirilmesi
Kistik Fibrozis’te kontroliin tam olarak degerlendirilebilmesi igin 3 ana

yontem mevcuttur.

2.11.1 Yasam Kalitesi Olgumii

Hastanin semptomlarina ek olarak sosyal ve ruhsal halini ifade etmesi ve
bunlarin da hasta izleminde g6z éniinde bulundurulmas: gerekir. Bedensel, sosyal ve
ruhsal kavramlar1 igeren hasta odakli bu izlemin en gelismis olanlar: *yasam kalitesi
Olcekleridir (74). Hastaligin direkt etkisi ile olusan sagliga bagli yasam kalitesini
Olgen ‘hastalik spesifik’ yasam kalitesi dlcekleridir (75). Kistik fibrozis icin diinyada
kabul gormis ve tlkemizde de gecerlilik guvenilirlik calismalart tamamlanmis tek
Olcek olan CFQR bir hastalik spesifik yasam kalitesi 6lgegidir (Ek-3).

Hastanin ifade ettigi sonuca goOre izlemde, cocukluk c¢aginda ifade
yetersizligini ortadan kaldirmak igin aileden alinan bilgiyi degerlendiren saghiga
bagli yasam Kkalitesi Olcekleri de kullanilabilir. Kistik Fibrozis igin CFQR
anketlerinden biri de ebeveyn/bakicilar (6-13 yasindaki ¢ocuklarin ebeveyn veya
bakicilarina) Yeniden Diizenlenmis Kistik Fibrozis anketidir (Ek-3).

2.11.2. Klinik Skorlama

KF’te hasta izleminde en ideal sonug, saghiga bagl yasam kalitesi 6lgtimunan
yaninda klinik skorlama ve fonksiyonel parametrelerin (1. saniyedeki zorlu
ekspiryum hacmi (FEV1),1. saniyedeki zorlu ekspiryum hacmi/ zorlu vital
kapasite(FEV1/FVC) vb.) de birlikte kullanimasi ile saglanabilir (76). Klinik

skorlama amaciyla kullanilan en basit 6lcekler ‘semptom skoru 6lcekleri’dir (77).
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Klinik skorlamada kullanilan 6lgekler sunlardur:

1.Scwachman-Kulczycki Skoru

2.Modifiye Scwachman-Kulczycki Skoru

3.Bernese Skoru

4.Huang Skoru

5.Cooperman Skoru

6.National institute of Health Skoru

7.KF Klinik Skoru

Bizim calismamizda kullandigimiz modifiye Scwachman-Kulczycki Skoru,
1958 yilinda adi gecen arastiricilar tarafindan olusturulan morbidite ve mortalite
durumunu belirlemeye yonelik bir Olgek olan Scwachman-Kulczycki Skoru’nun
1964 yilinda modifiye edilmesi ile olusturulmustur (78). Bu ek Tirk Toraks
dernegi’nin 2011 yilinda yayinlanan Kistik Fibrozis tani ve tedavi rehberinden
ahinarak kullanild: (Ek-2).

2.11.3. Radyolojik Skorlama

Dornaz alfa ile yapilan calismalarda tedavi Oncesi ve sonrasi etkinligin

degerlendirilmesinde bilgisayarli tomografinin kullanilabilecegi belirtilmektedir (79).
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3. GEREC ve YONTEM

UlkemizdeSaglik Bakanhg: tarafindan tayin edilen 19 Kistik Fibrozis Tan: ve
Tedavi Merkezinden biri olan DUTF Cocuk Saghgi ve Hastaliklart ABD. Cocuk
Gogus Hastaliklar1 poliklinigimizde takip edilen yaklasik 155 KF hastamiz
mevcuttur. Arastirma; merkezimizde KF tanmist ile takipli 6-13 yas cocuklar ve
onlarin ebeveynleri tzerinde yapildi. Arastirmaya dahil edilen 6-13 yas arahiginda 28
erkek ve 12 kiz (toplam 40) takipli hastamiz mevcuttur. Ayrica, 6-13 yas ¢cocuklarin
(toplam say1 40) ebeveynlerinden birine hastalik ile ilgili yasam kalitesi anketi
yapildi.

3.1. Cahsmaya Dahil Edilme Kriterleri
2011- 2016 yillart arasinda dis merkezde/merkezimizde Kistik fibrozis kesin

tanis1 almig, halen merkezimizde takibi yapilan 6-13 yas hastalar.

3.2. Cahsmadan Hari¢ Birakma Kriterleri
e Hastaligin klinik alevlenme déneminde olanlar,
e Akut solunum enfeksiyonu gecgirmekte olanlar,
e Diger kronik hastaliklari olanlar,

o Zeka geriligi veya okuma problemleri olanlar.

Hastalar ve ebeveynlere yeniden dizenlenmis Kistik fibrozis anketi
uygulandi. Yeniden Dulzenlenmis Kistik Fibrozis Anketi (CFQ-R; Cystic Fibrosis
Questionnaire-Revised), hastaliga 6zgu bir saglhiga bagli yasam kalitesi Olcegidir. 6
yasindan itibaren ¢ocuklarda kullanilabilir. Ug farkl: yas grubundan hasta (6, 12-13
ve 14 yas ve Uzeri) ve anne-babalar igin toplam dort CFQ-R anketi vardir.

6-11 vyasindaki hastalara gorismeci tarafindan form uygulandi. 12-13
yasindaki hastalara kendilerinin uygulayacagi form wverildi. 6-13 yaslarindaki
cocuklarin ebeveynlerine de kendilerinin uygulayacag: form verildi. 14yas ve st
hasta sayimiz az oldugundan ve bu yas grubu icin kullanilan anketin Turkiye’de

gecerlilik glvenilirlik calismas1 olmadigindan bu hastalar ¢alismaya dahil edilmedi.
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Cocuk nishast 8 alanda gruplandirilmis 35 sorudan olusmaktadir; fiziksel
islevsellik, duygusal islevsellik, sosyal islevsellik, beden imgesi, yeme bozukluklari,
tedavi sorumlulugu, solunum ve sindirim semptomlar.

Cocuk nushasina baktigimizda anketin 1, 2, 3, 4, 5 ve 6. sorular1 fiziksel
islevsellik; 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13 ve 14. sorular duygusal islevsellik; 20, 21, 22, 23,
24, 25 ve 26. sorular sosyal islevsellik; 15, 17 ve 19. sorular yeme bozukluklars; 27,
28 ve 29. sorular beden imgesi; 16, 18 ve 30. sorular tedavi yuku; 31, 32, 33 ve 34.
sorular solunum semptomlart; 35. soru ise sindirim semptomlari ile ilgili sorulardir.

Ebeveyn nushast 11 alanda gruplandirilmis 44 maddeden olusmaktadir;
fiziksel islevsellik, duygusal islevsellik, canlilik, okul performansi, yeme
bozukluklari, beden imgesi, tedavi yiki, saglik algilari, kilo, solunum ve sindirim
semptomlar.

Ebeveyn nushasina baktigimizda; 1, 2, 3, 4, 5, 14, 15 ve 16. sorular fiziksel
islevsellik; 6, 7, 23, 25 ve 26. sorular duygusal islevsellik; 8, 9, 10, 11ve 12. sorular
canhlik; 13, 27, 28 ve 29. sorular okul performansi, 17 ve 44. sorular yeme
bozukluklari; 19, 20 ve 21. sorular viicut imaji, 18, 30 ve 31. sorular tedavi yukd; 22,
24 ve 32. sorular saglik; 34, 35, 36, 38, 39 ve 40. sorular solunum semptomlari, 41,
42 ve 43. sorular sindirim semptomlari; 33.soru ise kilo ile ilgili sorulardir.

Sorulara verilen yanitlar, siklik derecesi (*1=her zaman”, *“2=sik”,
“3=bazen”, “4=hig¢”), zorluk derecesi (“1=cok zor”, “2=biraz zor”, “3=az zor”,
“4=hic¢ zor degil”), ya da dogru yanhs degerlendirmesi (“1=¢ok dogru”, “2=biraz
dogru”, “3=biraz yanhs”, “4=cok yanlis”) icerir. Bu yanitlar SPSS’e aktarildiktan
sonra ilgili alanlara gore 100 tizerinden skorlama yapildi. Bu skorlama igin Prof. Dr.
Alexandra Quittner’in izniyle web adresinden ulastigimiz “‘General scoring
instructions’ tan faydalanilarak skorlama yapild.

Anketler haricinde Ebeveynlerin sigara icme aliskanliklari, egitim durumlari
ve kronik hastalik oykileri sorgulandi. Hastalik siddetini 6lgmek icin modifiye
Shwachman-Kulczycki klinik skorlamasi uygulandi. Calismamizda hastaligin klinik
siddetini 6lgmek icin kullandigimiz kullandigimiz Modifiye Shwachman-Kulczycki
Skoru genel aktivite, fizik muayene, beslenme ve akciger grafi bulgularini iceren

dort alandan olusan genel bir klinik testtir. Her bir alan igin klinik durumuna gore
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5’ten 25’e kadar puanlama yapilip toplamda 100 tzerinden hastanin klinik skoru elde
edilmektedir. (78)

Spirometri, Vicut kitle indeksi (VKI), Boy, kilo ve VKI persentili, hastaneye
yatis, P. aeruginosa enfeksiyonu Kistik fibrozisin fizyolojik ve fonksiyonel
parametreleri olarak degerlendirildi. Solunum fonksiyon testi, akciger grafileri,
psudomonas aeroginosa enfeksiyonu bilgilerine ulasmak igin hastaya herhangi bir
test yapilmadi, zaten sistemimizde var olan kayitlarin incelenmesi yeterli oldu. Boy,
kilo, VKI gibi parametreler igin fizik muayene esnasinda élctimler alindi. Boy, kilo,
VKI persentilini belirlemek icin Olcay Neyzi ve arkadaslarmin 2008 yilinda
yayinlanan, ‘Turk ¢ocuklarinda vicut agirhgi, boy uzunlugu, bas gevresi ve viicut
kitle indeksi referans degerleri’ bashkli calismasindaki persentil c¢izelgeleri
kullanildi.

Cocuklarin beslenme durumunu degerlendirirken VKI 25 persentilin altinda
olanlar ‘dusik agirlik’, VKI 25 persentilin tizerinde olanlar ‘yeterli agirhk’ olarak
degerlendirildi. (80, 81)

Hasta gorismelerinde 6nceden ¢alisma hakkinda ayrintili bilgi verilerek sozli ve

yazili hasta onami alind:.

3.3. Kullanilan istatistiksel Yontemlerle lgili Agiklama

Istatiksel analizler, Statistical Package for the Social Science for Windows
version 18.0 (SPSS 18.0) kullanilarak yapildi. Veriler ortalamazstandart sapma
(meantSD) ve yuzdelikler (%) olarak 6zetlendi. p<0.05 degeri istatistiksel olarak
anlamli kabuledildi. Pearson korelasyon katsayis1 (r) iliski gucint gérmek igin
kullanildi. Pearson ki kare testi oranlari, bagimsiz iki Ornek t testi ortalamalar:
karsilastirmak icin kullanildi. Korelasyon katsayisi (r), r<0.3 zayif, r=0.3-0.7 orta,
r>0.7 guclu olarak tammlandi. Kategorik degiskenler igin Pearson ki kare testi
kulanildi. Demografik degiskenler, SK skoru, fizyolojik parametreler ve CFQ-R

Olcegi arasindaki basit kolerasyonlar degerlendirildi
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4. BULGULAR

Calismaya toplamda 40 kistik fibrozis tanili cocuk ve 40 ebeveyn dahil edildi.

6-13 yas arasi 40 hastanin 28’i (%70) erkek, 12’si (%30) kiz cinsiyetti. Etnik
koken olarak 37’si (%92,5) Kurt, 2’si (%5) Zaza, 1’i (%2,5) Arap kokenli idi.
Hastalarin minimum yas1 6, maximum yas1 12, ortalama yasi1 8,25 + 2,13 idi.

Egitim durumuna baktigimizda 11(%27,5) ana smifi, 5(%12,5) 1.smif, 4
(%10) 2. smif, 8%20) 3. smif, 2 (%5) 4. siif, 5 (%12,5) 5.smif, 3 (%7,5) 6.s1n1f ve 2
(%5) 7.smif 6grencisi idi.

Hastalarin boy persentillerini inceledigimizde 11 (%27,5) hastamiz 3p
altinda, 13 (%32,5)’0 3p-25p arasinda, 13 (%32,5)’0 25p-75p arasinda, 3 Kisi (%7,5)
ise 75p-97 p arasinda idi. Ayni sekilde kilo persentillerini inceledigimizde 12 (%30)
hasta 3p altinda, 14 (%32,5)’U 3p-25p arasinda, 11 (%27,5)’i 25p-75p ve 3 (%10)’U
75p-97p arasinda idi. VKI persentilleirni inceledigimizde 9 (%20) hasta 5p altinda,
12 (%30) *si 5p-25p arasinda, 16 (%40)’s1 25p-75 p arasinda, 3 (%10)’U ise 75p-95p
arasinda idi.

Hastalarin 25 (%62,5)’i son 1 yilda hastanede yatis Oykisine sahipti. 9
(%22,5) hastada son 1 yilda bakilan bogaz kilturinde P. aeruginosa remisti.

Calismaya dahil edilen 40 hastanin 28 (%70)’nin annesine, 12 (%30)’sinin
babasina anket uygulandi. Ebeveynlerin yasi minimum 21, maksimum 52 ortalama
36,28 +6,34 idi.

Ebeveynlerin egitim durumuna baktigimizda 36 ‘sinin yani %90 gibi blyik
bir oran lise alt1 egitim duizeyinde, 2 (%5)’si lise mezu, kalan 2 (%5)’si de Universite
mezunu idi.

Ebeveynlerin ¢alisma hayatini inceledigimizde 27 (%67,5)’si ev hanimi, 10
(%25)’u tam ya da yarim gunlik bir iste calismaktaydi, 2 (%5) ebeveyn is aradigini,
kalan 1 (%2,5) ebeveyn ise baska nedenle ¢calismadigimi belirtti.

Hastalarin pasif sigara iciciligine maruziyet sikliklarina baktigimizda 21
(%52,5)’inin sigara icilmeyen bir evde yasadigi. 19 (%47,5)’ unun ise ev yasaminda

pasif sigara dumanina maruz kaldigi goruldi.
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Hastalarimizin 30 (%75)’unundornaz alfa kullandigi, 10 (%25)’unundornaz alfa
kullanmadig1;18 (%45) hastanin enteral beslenme drind destegi aldigi, 22 (%55)
hastaninenteral beslenme Grlini destegi almadigigoraldi.

Hastaneye yatis1 olan ¢ocuklarin FEV1 ortalamalar: (67,33%6,10), hastaneye
yatis1 olmayan cocuklarin FEV1 ortalamalarina (82,12+2,41) gore anlamli derecede
distk saptandi (p<0,01). FEV1/ FVC ortalamalar1 hastaneye yatis1 olan ¢cocuklarda
108,4+2,03, hastaneye yatis1 olmayanlarda 112,28+1,04 olarak saptandi. VKI
ortalamalar1 hastaneye vyatis1i olanlarda 14,64+2,06 iken, hastaneye vyatisi
olmayanlarda 15,68 +1,77 olarak saptandi. Modifiye SK skoru hastaneye yatisi
olanlarda (70,33 +2,69), hastaneye yatis1i olmayanlara (80,6 +2,2) gdre anlamli
derecede dusuk saptand: (p<0,01). (Tablo 4.)

Tablo 4: Hastaneye Yatis1 Olan ve Olmayanlarda FEV1, FEV1 / FVC, VKI ve SK

Skorunun Karsilastirilmasi

Hastaneye | Sayr | Ortalama SD p degeri
yatis

FEV1 yok 25 82,12 12,09 <0,01
var 15 67,33 23,63

FEV1/FVC | yok 25 112,28 521 0,06
var 15 108,40 7,88

VKI yok 25 15,68 1,77 0,09
var 15 14,64 2,06

SKskoru yok 25 80,60 11,02 <0,01
var 15 70,33 10,43

P. aeruginosa uremesi olmayan hastalarin FEV1 ortalamas: (81,58 +16,24),
uremesi olan hastalarin ortalamasina (59,33+15,86) gore anlamli derecede yuksek
saptand: (p<0.01). FEV1/FVC ortalamalar1 P. aeruginosa uremesi olmayan
hastalarda 111,65+5,50, iremesi olan hastalarda 108+9,09. VKI ortalamalar1 P.
aeruginosa uremesi olmayan hastalarda 15,56+1,98, Uremesi olan hastalarda 14,3
+1,46. P. aeruginosa tremesi olmayan hastalarin SK skoru ortalamasi (80,32 £9,99),
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uremesi olan hastalarin ortalamasina (64,44 +9,16) gore anlamli derecede yiksek
saptandi(p<0,01). (Tablo5)

Tablo 5:P. aeruginosa Uremesi Olan ve Olmayanlarda FEV1, FEV1/FVC, VKIi ve
SK Skorlar1

PA Sayr Ortalama SD p degeri

FEV1 yok 31 81,58 16,24 <0,01
var 9 59,33 15,86

FEV1/FVC yok 31 111,65 5,50 0,14
var 9 108,00 9,09

VKI yok 31 15,56 1,98 0,10
var 9 14,37 1,46

SKskoru yok 31 80,32 9,99 <0,01
var 9 64,44 9,16

Hastaneye yatis 0ykusi olan 15 hastamiz vardi. Kizlarin %66,7’si, erkeklerin
%25’1 hastaneye yatis Oykistne sahipti. (Pearson ki kare, p=0,013)(Tablo 6)

Tablo 6: Cinsiyete Gore Hastaneye Yatig Oranlari

Hastaneye yatis Toplam
oykusu
yok Var

Cinsiyet kiz Sayi 4 8 12
Yuzdelik (%) %33,3 %66,7 %100
erkek | Sayi 21 7 28
Yuzdelik (%) %75 %25 %100
Toplam Sayi 25 15 40
Yuzdelik (%) %62,5 %37,5 %100

Hastalarin cinsiyetlerine gore son 1 yilda bogaz kulttrlerindeki psédomonas
ureme sayilarina baktigimizda; kizlarin %50’sinde son 1 yilda hi¢ Ureme
olmamisken, erkeklerin ise %89,3’Unde hi¢ ureme olmamisti. Kizlarin %8,3 ‘Unde
son 1 yilda 1 kez, %25’inde 2 kez, %8,3’lnde 3 kez, kalan %8,3 (inde ise 6 kez
psédomonas Gremesi olmustu. Erkeklerin %7,1’inde 2 kez, kalan %3,6’sinda 6 kez
psoédomonas Uremesi olmustu. (p=0,022) (Tablo7)
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Tablo 7: Cinsiyete Gore P. aeruginosa Ureme Oranlar:

Ps6domonas treme sayisi Toplam
0 1 2 3 6
Cinsiyet | kiz Sayi 6 1 3 1 1 12
Yuzdelik %50 | %8,3 %25 %8,3 | %8,3 %100
(%)
erkek | Sayi 25 2 0 0 1 28
Yuzdelik %89,3 | %7,1 %0 %0 | %3,6 %100
(%)
Toplam Sayi 31 3 3 1 2 40
Yuzdelik %77,5| %7,5 %7,5 %2,5 | %5,0 %100
(%)

Hastalarin egitim durumuna gore hastaneye yatis oranlarina baktigimizda ana

smift 6grencilerinin %54,5%i, 1. smif ogrencilerinin %40°1 2. smif dgrencilerinin

%50’si, 3.smuf oOgrencilerinin %12,5%i, 4. smf Ogrencilerinin %50’sinin, 5.smif

ogrencilerinin  %40’mn, 6. smif Ogrencileri nin %33,3’0nln hastaneye yatis

oyklsune sahip oldugu, 7. smif 6grencilerinin ise hastaneye yatis Oykulerinin
olmadig1 saptandi(p=0,64) (Tablo 8).
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Tablo 8: Egitim Seviyesine GOre Hastaneye Yatis Oranlar:

Hastaneye yatis Toplam
yok var

Egitim anasmifi | Sayi 5 6 11
% %45 %55 %100

1.smif Sayi 3 2 5

% %60 %40 %100

2.smif Sayi 2 2 4

% %50 %50 %100

3.smif Sayi 7 1 8

% %87,5 %12,5 %100

4.smif Sayi 1 1 2

% %50 %50 %100

5.s1mif Sayi 3 2 5

% %60 %40 %100

6.s1mnif Sayi 2 1 3

% %66,7 %33,3 %100

7.smif Sayi 2 0 2

% %100 %0 %100

Toplam Sayi 25 15 40
% %62,5 %37,5 %100

Egitim durumuna gore son 1 yilda bogaz kiltlrlerinde UGreme sayilarina

baktigimizda 4, 6 ve 7. smif Ogrencilerinin %100’tUnde son bir yilda hi¢ treme

olmadigi, 5.simif 6grencilerinin ise %20’sinde son 1 yilda 6 kez lreme oldugu

saptandi (p=0,77) (Tablo 9).

37



Tablo 9: Egitim Seviyesine Gore P. aeruginosa Ureme Oranlar:

Ps6domonas treme sayisi Toplam
0 1 2 3 6

Egitim | anasinifi | Say: 9 0 1 1 0 11
% %81,8 %0 | %9,1 | %9,1 %0 %100

1.simif Say1 4 0 1 0 0 5

% %80 %0 | %20 %0 %0 %100

2.smif Sayi 3 0 1 0 0 4

% %75 %0 | %25 %0 %0 %100

3.smif Say1 6 1 0 0 1 8

% %75 | %12,5 %0 %0 | %125 %100

4.s1mif Sayi 2 0 0 0 0 2

% %100 %0 %0 %0 %0 %100

5.smif Say1 2 2 0 0 1 5

% %40 | %40 %0 %0 %20 %100

6.smnif Say1 3 0 0 0 0 3

% 100 0% %0 %0 %0 %100

7.smif Sayi 2 0 0 0 0 2

% %100 %0 %0 %0 %0 %100

Toplam Sayi 31 3 3 1 2 40
% %77,5 | %75 %7,5| %2,5 %5 %100

P. aeruginosa Ureyen hastalarin %77,8’inde, PA Uremeyen hastalarin ise %25,8’inde

son 1 yilda en az 1 kere hastaneye yatis 6ykusu vardi (p <0,01) (Tablo 10).
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Tablo 10: P. aeruginosa treyen ve Uremeyenlerde hastaneye yatis oranlar

Hastaneye yatis Toplam
yok var

PA yok say1 23 8 31
Y Uizdelik (%) %74,2 %25,8 %100

var say1 2 7 9

Y Uizdelik (%) %22,2 %77,8 %100

Toplam say1 25 15 40
Yzdelik (%) %62,5 %37,5 %100

Pasif sigara maruziyeti olan hastalarin %36,8’i, olmayan hastalarin ise %38’i

hastaneye yatis 6ykusune sahipti (p =0,93). (Tablo 11)

Tablo 11: Pasif Sigara Maruziyetine GOre Hastaneye Yatis Oranlar

Hastaneye yatis Toplam
yok var

sigara icmiyor | Sayi 13 8 21
Yizdelik (%) %61,9 %38,1 %100

iciyor Sayi 12 7 19

Yzdelik (%) %63,2 %36,8 %100

Toplam Sayi 25 15 40
Yzdelik (%) %62,5 %37,5 %100

Dornaz alfa kullanan hastalarin %46,7’si, kullanmayan hastalarin ise %10’u

hastaneye yatis 6ykisune sahipti. (p <0,05) (Tablo 12).
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Tablo 12: Dornaz alfa Kullanan ve Kullanmayanlarda Hastaneye Yatis Oranlari

Hastaneye yatis Toplam
yok var

Dornaz alfa | kullanmiyor | Say 9 1 10
Yuzdelik (%) % 90 %10 %100
kullantyor Sayi 16 14 30
Yuzdelik (%) %53,3 %46,7 %2100
Toplam Sayi 25 15 40
Yuzdelik (%) %62,5 %37,5 %100

Mama destegi alan hastalarin %44,4°0, almayan hastalarin ise %31,8’inin

hastaneye yatis 6ykusu vardi. (p=0,41) (Tablo 13)

Tablo 13: Mama Destegi Alan ve Almayan Hastalarda Hastaneye Yatis Oranlar

Hastaneye yatis Toplam
yok var

Mamadest | almiyor | Sayi 15 7 22
egi Y Uizdelik (%) %68,2 %31,8 %100
alyor Sayi 10 8 18
Y tizdelik (%) %55,6 %44,4 %100
Toplam Sayi 25 15 40
Yzdelik (%) %62,5 %37,5 %100

Dornaz alfa kullanan hastalarin FEV1 ortalamas: (71,2+17,9), kullanmayan

hastalarin FEV1 ortalamasina (92,6+8,47) gore anlamli olarak disuk saptandi
(p<0,05) (Tablo 14).
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Tablo 14: Dornaz alfa Kullananlarda ve Kullanmayanlarda FEV1 ve FEV1/FVC
Oranlar:
Dornaz alfa Sayr Ortalama SD p degeri
FEV1 kullanmiyor 10 92,60 8,47 0,04
kullantyor 30 71,23 17,91
FEV1/FVC | kullanmyor 10 113,60 6,20 0,78
kullaniyor 30 109,90 6,47

Hastaneye vyatisi

olan ve olmayan hastalarin ebeveynlerinin CFQR

skorlamalarina baktigimizda tedavi ve sindirim skorlarinda olumlu yénde anlamli bir

farklilik saptand: (p<0,01, p<0,01). Yani hastaneye yatis 6ykist olmayan hastalarin

tedavi yiku skorlar1 daha yiiksek idi. Bu da ebeveynlerin gozlemine gore ¢ocuklarin

kullandiklar: ilag sayisi, sikligi vb. tedavi yiiki ile ilgili konularda daha az sorunlart

oldugunu gostermekteydi. Ayni sekilde hastaneye yatis 6ykisi olmayan hastalarin

daha az sindirim sistemi semptomlar: yasadigi saptandi. (Tablo 15).
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Tablo 15: Hastaneye Yatis1 Olan ve Olmayanlarda Ebeveyn-CFQR Skorlar:

Kriter Hastaneye Sayr Ortalama SD p
yatis 0ykisu degeri

Fiziksel yok 25 51,50 22,69 0,80

islevsellik var 15 49,72 19,95

Canhhk yok 25 76,53 14,67 0,06
var 15 65,77 19,00

Duygusal yok 25 73,06 21,12 0,59

islevsellik var 15 69,33 22,22

Yeme yok 25 66,66 35,02 0,17

bozukluklan var 15 49,99 38,83

Tedavi yuki yok 25 57,77 25,25 | <0,01
var 15 33,33 18,78

Saghk algilannt | yok 25 69,77 19,11 0,10
var 15 59,26 20,43

Beden imgesi yok 25 63,11 28,81 0,09
var 15 45,92 34,08

Kilo yok 25 56,00 39,34 0,59
var 15 48,88 43,40

Solunum yok 25 64,44 17,19 1,00

semptomlan var 15 64,44 26,79

Sindirim yok 25 78,66 11,07 | <0,01

semptomlan var 15 64,44 21,49

Okul yok 25 74,66 20,33 0,36

performansi var 15 67,77 27,07

P. aeruginosa Ureyen ve Uuremeyen hastalarin ebeveynlerinin CFQR
skorlarina baktigimizda canlilik, tedavi yiku, saglhk, beden imgesi ve sindirim
semptomlar1 skorlarinda istatiksel olarak pozitif yonde anlamli bir farklilik vardi
(p<0,01, p<0,05, p<0,01, p<0,01). Yani ebeveynlerin yanitlar1 dogrultusunda bogaz
kilturiinde son 1 yilda PA remeyen ¢ocuklarin daha canli olduklari, tedavi ile ilgili
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konularda daha az sorun yasadigi, daha saglikh hissettikleri, beden imajlarinin daha

iyi oldugu ve daha az sindirim semptomu yasadiklari saptandi. (Tablo 16)

Tablo 16:P. aeruginosa Uremesi Olan ve Olmayanlarda Ebeveyn-CFQR Skorlar:

Kriter PA Sayi Ortalama SD p degeri

Fiziksel yok 31 50,80 22,60 0,98

islevsellik var 9 50,92 18,13

Canhhk yok 31 76,77 14,79 <0,01
var 9 Y 16,66

Duygusal yok 31 73,76 21,00 0,25

islevsellik var 9 64,44 22,11

Yeme yok 31 63,44 38,34 0,34

bozukluklan var 9 50,00 31,18

Tedavi yukd yok 31 53,76 25,35 <0,05
var 9 30,86 19,06

Saghk algilann | yok 31 69,89 19,28 0,01
var 9 51,85 16,66

Beden imgesi yok 31 66,66 26,76 <0,01
var 9 22,22 21,51

Kilo yok 31 59,14 39,16 0,09
var 9 33,33 40,82

Solunum yok 31 62,90 20,15 0,39

semptomlan var 9 69,75 24,07

Sindirim yok 31 78,49 12,14 <0,01

semptomlan var 9 55,55 20,03

Okul yok 31 73,92 23,24 0,35

performansi var 9 65,74 22,22
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Cocuk CFQR anket sonuglarint inceledigimizde PA (remeyen hastalarda
ureyenlere gore fiziksel islevsellik, duygusal islevselik, tedavi yiiki, beden imgesi ve
sindirim semptomlar: skorlarinda anlaml: bir yikseklik mevcuttu (p<0,05, p<0,01,
p<0,05, p<0,01, p<0,05). (Tablo 17)

Tablo 17:P. aeruginosa Uremesi Olan ve Olmayanlarda Cocuk-CFQR Skorlar

Kriter PA Say1 | Ortalama SD p degeri

Fiziksel yok 31 68,63 20,96 <0,05

islevsellik var 9 46,91 23,75

Duygusal yok 31 81,72 13,11 <0,01

islevsellik var 9 66,66 14,12

Yeme yok 31 70,61 27,74 0,09

bozukluklan var 9 51,85 30,93

Tedavi yukd yok 31 79,21 15,37 <0,05
var 9 64,19 18,24

Sosyal islevsellik | yok 31 69,12 14,01 0,18
var 9 61,90 15,05

Beden imgesi yok 31 87,45 17,85 <0,01
var 9 40,74 24,84

Solunum yok 31 76,07 16,20 0,23

semptomlan var 9 67,59 25,83

Sindirim yok 31 72,04 17,41 <0,05

semptomlan var 9 51,85 29,39

Ebeveyn ve cocuk skorlarini Kkarsilastirdigimizda fiziksel, tedavi, beden
imgesi ve solunum skorlarinda anlamli bir farklilik vardi (p<0,05, p<0,01, p<0,01,
p<0,05). Yani cocuklar fiziksel, tedavi, beden imgesi ve solunum semptomlar:
konularinda daha iyi hissettiklerini soylerken ebeveynlerin bu konulardaki cevaplara

gore anket skorlar1 daha disuk saptandi (Tablo 18).
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Tablo 18: Ebeveyn ve Cocuklarin CFQR Skorlarmin Karsilastirilmasi

Kriter Grup Sayr Ortalama SD p degeri

Fiziksel cocuk 40 63,74 23,19 <0,05

islevsellik ebeveyn 40 50,83 21,45

Duygusal cocuk 40 78,33 14,62 0,10

islevsellik ebeveyn 40 71,66 21,33

Yeme cocuk 40 66,38 29,18 0,42

bozukluklan ebeveyn 40 60,41 36,91

Tedavi yuki cocuk 40 75,83 17,04 <0,01
ebeveyn 40 48,61 25,74

Beden imgesi cocuk 40 76,94 27,60 <0,01
ebeveyn 40 56,66 31,60

Solunum cocuk 40 74,16 18,75 <0,05

semptomlan ebeveyn 40 64,44 20,96

Sindirim cocuk 40 67,50 21,99 0,18

semptomlan ebeveyn 40 73,33 17,02

Hastaneye yatis1 olan ve olmayan hastalarin kendi yanitladiklari CFQR

anketine gore skorlarin ortalamalarina baktigimizda sadece fiziksel skorda anlaml

bir farkhilik saptandi (p<0,05). Hastaneye yatis1 olmayan hastalar hastaneye yatisi

olanlara gore fiziksel olarak kendilerini daha iyi hissetmektedirler (Tablo 19).
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Tablo 19: Hastaneye Yatis1 Olan ve Olmayanlarda Cocuk-CFQR Skorlar:

Kriter Hastaneye Sayi Ortalama Standart p
yatis sapma degeri

Fiziksel yok 25 70,66 19,47 <0,05

islevsellik var 15 52,22 2491

Duygusal yok 25 78,83 13,17 0,78

islevsellik var 15 77,50 17,23

Yeme yok 25 71,55 26,46 0,15

bozukluklan var 15 57,77 32,31

Tedavi yukd yok 25 77,77 16,35 0,35
var 15 72,59 18,24

Sosyal yok 25 70,66 13,72 0,07

islevsellik var 15 62,22 14,33

Beden imgesi yok 25 83,11 25,07 0,06
var 15 66,66 29,39

Solunum yok 25 74,33 15,76 0,94

semptomlan var 15 73,88 23,54

Sindirim yok 25 65,33 20,36 0,42

semptomlan var 15 71,11 24,77

Ebeveyn CFQR skorlarina gére FEV1 ve SK skoru arasindaki anlamliliga
baktigimizda FEV1 ile tedavi, saglik ve beden imgesi arasinda (p<0,01, p<0,05,
p<0,01), SK skoru ile canlilik, tedavi yiki ve beden imgesi arasinda anlamli bir
iliski mevcut idi. (p<0,05, p<0,01, p<0,01) (Tablo 20).
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Tablo 20: Ebeveyn-CFQR Skorlar1 ile FEV1 ve SK Skoru Arasindaki iliski

Kriter FEV1 SK skoru
Fiziksel islevsellik Korelasyon katsayisi(r) 0,09 0,20
p degeri 0,55 0,19
Canhhk Korelasyon katsayisi(r) 0,21 0,35
p degeri 0,18 <0,05
Duygusal islevsellik | Korelasyon katsayisi(r) 0,13 0,27
p degeri 0,42 0,08
Yeme bozukluklan Korelasyon katsayisi(r) 0,06 0,16
p degeri 0,68 0,31
Tedavi yiki Korelasyon katsaysi(r) 0,49" 0,05~
p degeri <0,01 <0,01
Saghk algilan Korelasyon katsaysi(r) 0,37 0,25
p degeri <0,05 0,11
Beden imgesi Korelasyon katsaysi(r) 0,46 0,55
p degeri <0,01 <0,01
Kilo Korelasyon katsayisi(r) 0,19 0,14
p degeri 0,22 0,36
Solunum Korelasyon katsayisi(r) 0,13 0.01
semptomlan p degeri 0,39 0,96
Sindirim Korelasyon katsayisi(r) 0,26 0,24
semptomlan p degeri 0,09 0,12
Okul performansi Korelasyon katsayisi(r) 0,20 0,25
p degeri 0,21 0,11

Cocuk CFQR anketine gore FEV1 ile tedavi yuki arasinda anlamli bir iligki

mevcut idi (p<0,05). Ancak SK skoru ile cocuk CFQR skorlar: arasinda anlaml: bir
iliski bulunamad: (Tablo 21).
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Tablo 21:Cocuk CFQR Skorlar1 ile FEV1 veSK Skoru Arasindaki iliski

Kriter FEV1 SKskoru
Fiziksel islevsellik Korelasyon katsayisi( r) 0,11 0,30
p degeri 0,48 0,06
Duygusal islevsellik Korelasyon katsayisi( r) 0,09 0,09
p degeri 0,58 0,57
Yeme bozukluklan Korelasyon katsayisi( r) 0,20 0,27
p degeri 0,19 0,08
Tedavi yukdi Korelasyon katsayisi( r) 0,38* 0,31
p degeri <0,05 0,05
Sosyal islevsellik Korelasyon katsayisi( r) 0,22 0,24
p degeri 0,16 0,12
Beden imgesi Korelasyon katsayisi( r) 0,25 0,27
p degeri 011 0,08
Solunum semptomlar | Korelasyon katsayisi( r) 0,18 -0,01
p degeri 0,25 0,96
Sindirim semptomlan | Korelasyon katsayisi( ) 0,02 -0,02
p degeri 0,88 0,88

Ebeveyn CFQR anketine gore VKI 25 persentilin altinda olan ve 25 persentil

tizerinde olan hastalar: degerlendirdigimizde VKI 25 persentil altinda olan hastalarin

canhilik, yeme bozukluklari, tedavi yiku, beden imgesi, kilo, sindirim semptomlar:

ve okul performans: skorlar: istatiksel olarak anlamli oranda daha dusuk saptandi

(p<0,01, p<0,01, p<0,01, p<0,01, p<0,01, p<0,01, p<0,05)(Tablo 22)
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Tablo 22: Viicut Kitle indeksi Persentiline Gore Ebeveyn-CFQR Skorlari

Kriter VKI Say1 Ortalama SD p degeri
percentili

Fiziksel <25p 21 44,64 19,05 0,06

islevsellik >25p 19 57,67 22,36

Canhhk <25p 21 65,71 18,89 <0,01
>25p 19 79,99 10,88

Duygusal <25p 21 66,66 21,08 0,12

islevsellik >25p 19 77,19 20,76

Yeme <25p 21 40,47 32,30 <0,01

bozukluklann | >25p 19 82,45 28,58

Tedavi yuklt | <25p 21 37,56 19,71 <0,01
>25p 19 60,81 26,54

Saghk <25p 21 61,37 19,44 0,14

algilan >25p 19 70,76 20,01

Beden imgesi | <25p 21 44,44 29,39 <0,01
>25p 19 70,17 28,93

Kilo <25p 21 20,63 24,66 <0,01
>25p 19 89,47 15,91

Solunum <25p 21 61,37 22,39 0,33

semptomlan | >25p 19 67,83 19,29

Sindirim <25p 21 65,61 18,56 <0,01

semptomlan | >25p 19 81,87 9,94

Okul <25p 21 63,88 24,34 <0,05

performanst | >25p 19 81,14 17,96
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Cocuk CFQR anketine gore VKI 25 persentil altinda ve 25 persentil iizerinde

olanlar1 inceledigimizde; VKI 25 persentil altinda olan hastalarin fiziksel islevsellik,

yeme bozukluklari,

tedavi yukd,

sosyal

islevsellik, beden

imgesi,

solunum

semptomlar: skorlar1 daha dustk tespit edildi (p<0,05, p<0,01, p<0,01, p<0,05,

p<0,01, p<0,05) (Tablo 23).

Tablo 23: Viicut Kitle indeksi Persentiline Gére Cocuk-CFQR Skorlart

Kriter VKI Sayi Ortalama SD p degeri
persentili

Fiziksel <25p 21 55,29 22,32 <0,05

islevsellik >25p 19 73,09 20,89

Duygusal <25p 21 74,60 14,78 0,09

islevsellik >25p 19 82,45 13,64

Yeme <25p 21 53,96 30,08 <0,01

bozukluklar >25p 19 80,11 21,46

Tedavi yikii | <25 p 21 69,31 16,44 <0,01
>25p 19 83,04 14,98

Sosyal <25p 21 62,13 14,08 <0,05

islevsellik >25p 19 73,43 12,52

Beden <25p 21 66,13 31,52 <0,11

imgesi >25p 19 | 88,88 16,14

Solunum <25p 21 67,85 20,79 <0,05

semptomlan 575y, 19 81,14 13,56

Sindirim <25p 21 61,90 24,23 0,09

semptomlart ™55, 19 73,68 17,84
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Cocuk CFQR anketine gore pasif sigara igicilik ile gocuklarin anket skorlar:

arasinda anlaml bir iligki saptanmadi (Tablo 24).

Tablo 24: Pasif Sigara Iciciligi Olan ve Olmayanlarda Cocuk-CFQR Skorlar:

Kriter Pasif Sayi Ortalama SD p degeri
sigara
igiciligi
Fiziksel yok 21 63,75 23,61 0,99
islevsellik var 19 63,74 23,37
Duygusal yok 21 77,77 15,55 0,80
islevsellik var 19 78,94 13,92
Yeme yok 21 74,07 24,17 0,08
bozukluklar | var 19 57,89 32,41
Tedavi yuka | yok 21 75,13 19,53 0,78
var 19 76,61 14,29
Sosyal yok 21 67,34 16,65 0,94
islevsellik var 19 67,66 11,83
Beden yok 21 84,65 20,92 0,06
imgesi var 19 68,42 31,91
Solunum yok 21 73,41 21,67 0,79
semptomlan | var 19 74,99 15,46
Sindirim yok 21 73,01 20,05 0,09
semptomlan | var 19 61,40 22,94

Ebeveyn CFQR anketine goOre pasif sigara igiciligi ile kilo ve sindirim
semptomlar1 skoru arasinda anlamli bir iliski vardi (p<0,01, p<0,01). Pasif sigara
iciciligi maruziyeti olan hastalarin kilo ve sindirim skorlar1 pasif sigara iciciligi

maruziyeti olmayan hastalara gore daha dustik bulundu (Tablo 25).
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Tablo 25:Pasif Sigara Igiciligi Olan ve Olmayanlarda Ebeveyn-CFQR Skorlar:

Kriter Pasif sigara Sayr Ortalama SD p degeri
iciciligi

Fiziksel yok 21 51,98 23,29 0,72

islevsellik var 19 49,56 19,78

Canhlik yok 21 72,06 20,28 0,86
var 19 72,98 13,04

Duygusal yok 21 67,61 24,06 0,21

islevsellik var 19 76,14 17,40

Yeme yok 21 66,66 36,13 0,26

bozukluklann | var 19 53,50 37,50

Tedavi yuka | yok 21 47,08 32,56 0,70
var 19 50,29 15,87

Saghk algilan | yok 21 65,60 21,05 0,94
var 19 66,08 19,41

Beden imgesi | yok 21 58,20 28,08 0,75
var 19 54,97 35,80

Kilo yok 21 69,84 33,17 <0,01
var 19 35,08 40,78

Solunum yok 21 61,64 22,00 0,38

semptomlan var 19 67,54 19,88

Sindirim yok 21 79,89 14,74 <0,01

semptomlan | var 19 66,08 16,76

Okul yok 21 67,06 25,20 0,14

performansi var 19 77,63 19,45
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5. TARTISMA

Kistik Fibrozis, siklikla beyaz rkta gorulen, morbidite ve mortalite agisindan
dikkatli olunmasi gereken otozomal resesif bir hastaliktir. 1973 yilinda Girson ve
arkadaslar1 tarafindan yapilan calismada (16) Glkemizdeki sikhigi 1/3000 olarak
bulunmustur. Birgok sistemi tutan bir hastalik olan KF, KFTR geninin mutasyonuyla
ortaya ¢ikar ve bu gen solunum yolu epitel hiicrelerinin apikal membranlarinda,
intraselltler organel membranlarinda, pankreas, tikirik bezi, barsak ve (reme
sistemini etkiler. Hucresel sistem diizeyinde salgi mekanizmasini etkileyerek primer
defektini solunum ve sindirim sistemleri Gzerinde gosterir.

Bu calismamizda, Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hastahklar
Anabilim Dali, Cocuk Gogis Poliklinigi’nde Kistik Fibrozis (KF) tanis: ile takip
edilen ¢ocuklarin kendileri ve ebeveynlerinin dustincelerini kiyaslayarak sagliga
bagli yasam kalitelerini (SBYK) etkileyen faktorleri arastirdik. CFQR anketlerini
kullandigimiz ¢calismamiz, Tulrkiye’de yapilan ilk ¢alisma olmasi agisindan ayr1 bir
Oneme sahiptir.

Anket sonuclarmmiz gézénune alindiginda ilging bir sekilde FEV1 ve sagliga
bagli yasam kalitesinin alt grubu olan fiziksel islevsellik arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir farkhilik saptanmadi. Bu sonug, Riekert ve arkadaslarinin (82), Gee ve
arkadaslarmin (83) ve Quittner ve arkadaslarinin (84, 85) yaptiklari ¢alismanin
sonuclaryla cakismaktadir. Ancak c¢alismamizi destekleyen bulgular ise astim
hastalarinda sagliga bagli yasam kalitesini etkileyen faktorleri ile spirometri arasinda
anlamli bir fark bulunmayan c¢alismalarin da bulunmasidir(86, 87).

Calismamizda ebeveynlerin egitim duzeyi istatistiksel olarak anlaml
olabilecek heterojeniteye ulasmadigindan bu durumun g¢ocuklarin sagliga bagh
yasam kalitesini nasil etkiledigi hakkinda bir sonuca ulasamadik. Tahmin edilen ve
beklenen, ebeveynlerin egitim seviyesinin kronik bir hastaliga yaklasimin seklini
dolayisiyla da saghiga bagl yasam kalitesini olumlu yonde etkileyecegi seklindedir.
Ancak literatiirde bu teoriyi desteklemeyen calismalar da mevcuttur. Bodnar ve
arkadaslarmin (88), Kistik Fibrozisli Macar kokenli ¢ocuk ve ergen hastalarin yasam
kalitesini ve hastaligin siddetini etkileyen faktorleri arastirdiklar: c¢alismada

ebeveynlerin egitim seviyesi ile saglhiga bagh yasam kalitesi arasinda istatistiksel
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olarak anlaml: bir fark bulunmamistir. Bir¢ok sistemi tutabilen ve tehlikeli bulgular
ortaya ¢gikarabilen, karmasik ve agir bir hastalik olan Kistik fibrozisin etkileri hem
cocuklar hem de egitim seviyesine bagli olmaksizin ebeveynleri tarafindan
g6zlemlenebilmektedir.

Anket sonuglarimiza baktigimizda, ebeveyn ve c¢ocuklarin skorlarini
karsilastirdigimizda fiziksel, tedavi, beden imgesi ve solunum skorlarinda
istatistiksel olarak anlamlt bir farklhilik saptandi. Cocuklarin fiziksel, tedavi, beden
imgesi ve solunum semptomlar1 konularindaki skorlari ebeveynlerin skorlarina gore
daha yuksekti. Fiziksel islevsellikte ebeveyn ile gocuklar arasinda zit sonuglarin
ortaya ciktigi bizim caligmamizla uyumlu caligmalar mevcuttur (89, 90). Diger
yandan Quittner ve arkadaslarinin Amerika’da yaptigi genis, ¢ok merkezli, kohort
calismasinda (85), fiziksel islevsellikte ebeveyn ve g¢ocuklarin cevaplarinda uyumlu
sonuclar ¢ikmustir. Calismamizdaki farkliligin tlkemizde yasayan ailelerin duygusal
yonlerinin ve aile baglarinin bati tlkeleri ile kiyaslandiginda daha gu¢li olmasindan
kaynaklandigini soyleyebiliriz.

P. aeruginosa enfeksiyonu, hastaneye yatis ve malnitrisyonun hastalarimizin
yasam Kkalitesi Gzerinde olumsuz etkiye sahip oldugunu, pasif sigara iciciliginin ise
istatiksel olarak anlaml1 bir etkisinin olmadigin1 saptadik.

Calismamizda ebeveynlerin ve Kkistik fibrozis tanili c¢ocuklarmin anket
sorularina verdigi cevaplar1 karsilastirdigimizda benzerliklerin yaninda istatistiksel
olarak anlamli bazi farkliliklar da saptadik. Ornegin, ebeveynlerin cevapladigi CFQR
anketine gore; VKI 25 persentilin altinda yani malnitre olan ve 25 persentil (izerinde
olan hastalar: degerlendirdigimizde, VKI 25 persentil altinda olan hastalarin fiziksel
islevsellik, canlilik, yeme bozukluklari, tedavi yukt, beden imgesi, kilo, sindirim
semptomlar1 ve okul performans: skorlari istatiksel olarak anlamli oranda daha dustik
oldugu saptnadi. Cocuk CFQR anketine gore VKI 25 persentil altinda ve 25 persentil
tizerinde olanlar: inceledigimizde; VKI 25persentil altinda olan hastalarin fiziksel
islevsellik, yeme bozukluklari, tedavi yikl, sosyal islevsellik, beden imgesi,
solunum semptomlar: skorlaridaha diisiik saptandi.Malndtrisyonun hastalarin yasam
kalitesi tzerinde olumsuz etkiye sahip olmasi Bodnar ve arkadaslarinin yaptigi

calismanin (88) bulgulariyla uyumlu bulunmustur.
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Cocuklarin cevapladigi CFQR anketine gore pasif sigara iciciligi ile
cocuklarin anket skorlari arasinda anlamli bir iligki bulunmadi. Ebeveyn CFQR
anketine gore pasif sigara igiciligi ile kilo ve sindirim semptomlar: skoru arasinda
anlamli bir iligki saptandi. Pasif sigara iciciligi maruziyeti olan hastalarin kilo ve
sindirim skorlar pasif sigara igiciligi maruziyeti olmayan hastalara gore daha dustuk
bulundu. Aileler kendi ¢ocuklarmi ¢ok iyi tanirlar ama ¢ocuklarmin hastaliklariyla
ilgili duygu ve dusuncelerini bilemeyebilir. Bu durum da saghga baglh yasam
kalitesini Glgen yeniden dizenlenmis Kistik fibrozis anketine verdikleri farkl
cevaplar: agiklamaktadir. Ek olarak, ¢cocuklar Kistik fibrozis hastaligimin yasamlarina
olan gercek etkilerini ailelerini stress altina koymaktan cekinme duslincesinden
dolay: onlarla tartigmaktan cekinebilirler (89). Bizim calismamizda saghiga bagh
yasam Kkalitesini olusturan parametrelerden coguna ailelerin tepkisi istatistiksel
olarak anlamli bir sekilde yiksek saptandi. Bu durum da Jozefiak ve arkadaslarmnin
Norveg’te yasayan 8-15 yas araliginda Kistik fibrozis tanili 345 ¢ocuk (zerinde
yaptiklart ¢alismanin (90) bulgulariyla uyumluluk gostermektedir. Diger yandan
calisgmamizin bulgulari, Britto ve arkadaslarinin adolesanlar ve ebeveynlerinin
Uzerinde uyguladiklar: genis kohort calismasiyla (91) tezathk gostermektedir.

Hastaneye vyatisi olan ve olmayan hastalarin ebeveynlerinin  CFQR
skorlamalarina baktigimizda tedavi ve sindirim skorlarinda olumlu yonde istatistiksel
olarak anlaml1 bir farklilik saptandi. Yani hastaneye yatis 0ykist olmayan hastalarin
tedavi yuku skorlarmin daha yuksek oldugu gorildi. Bu da ebeveynlerin gozlemine
gore cocuklarin kullandiklar1 ilag sayisi, sikligr vb tedavi yuku ile ilgili konularda
daha az sorunlari oldugunu gostermektedir. Benzer sekilde hastaneye yatis 0ykusu
olmayan hastalarin daha az sindirim sistemi semptomlar:1 yasadigini saptadik.
Hastaneye yatis1 olan ve olmayan hastalarin kendi yanitladiklari CFQR anketine gore
skorlarin ortalamalarina baktigimizda ise sadece fiziksel islevsellik parametresinde
istatistiksel olarak anlamli bir iligki saptandi. Yani hastaneye yatis1 olmayan
hastalarin, hastaneye yatis1 olanlara gore fiziksel islevsellik skoru daha yuksekti. Bu
da Bodnar ve arkadaslarinin yaptigi calismanin (88)bulgulariyla uyumluluk
gostermektedir

PA d(reyen ve Uuremeyen hastalarin ebeveynlerinin CFQR skorlarina

baktigimizda canhlik, tedavi, saglik, beden imgesi ve sindirim skorlarinda
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pozitifydnde anlamli bir farklilik saptandi. Yani ebeveynlerin yanitlari dogrultusunda
bogaz kilturunde son 1 yilda PA tremeyen ¢ocuklarin daha canli olduklari, tedavi ile
ilgili konularda daha az sorun yasadigi, daha saglikli hissettikleri, beden imajlarinin
daha iyi oldugu ve daha az sindirim semptomu yasadiklarini saptadik. Cocuk CFQR
anket sonuglarini inceledigimizde PA Uremeyen hastalarda ureyenlere gore fiziksel
islevsellik, duygusal islevselik, tedavi yiki, beden imgesi ve sindirim semptomlar:
skorlarinda istatiksel olarak anlamli bir ylkseklik tespit edildi. P. aeruginosa
uremesi olmayan hastalarin FEV1 ortalamasi (81,58 +16,24), tremesi olan hastalarin
ortalamasina (59,33+15,86) gore anlamli derecede yiksek saptand: (p<0.01). P.
aeruginosa tremesi olmayan hastalarin SK skoru ortalamas: (80,32 +9,99), tiremesi
olan hastalarin ortalamasina (64,44 +9,16) gore anlamli derecede yiiksek
saptandi(p<0,01). PA enfeksiyonu geciren hastalarin FEV1 ortalamalarinin dusik
olmasi solunumsal problemler yasadigin1 ve SK skoru ortalamalarinin diisik olmasi
klinik olarak kot olduklarin1 gostermektedir. Bu nedenle PA enfeksiyonunun
cocuklarin yasam kalitelerini olumsuz etkilemesi Balfour ve arkadaslarinin yaptiklar:
calismanin (92) bulgulariyla da kolerasyon gdstermektedir.

Cocuk CFQR skorlarina gore SK skoru ile CFQR skorlar1 arasinda istatiksel
olarak anlamli bir iliski saptanmadi. FEV 1 ile tedavi ylku arasinda istatistiksel
olarak anlamli bir iliski saptandi. Ebeveyn CFQR skorlarina gére FEV1 ile tedavi,
saglik ve beden imgesi arasinda, SK skoru ile canlilik, tedavi yiku ve beden imgesi
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki saptandi. Literattrdeki bir¢cok calisma,
SK skoru ile sagliga bagl yasam kalitesini etkileyen parametreler arasinda pozitif bir
kolerasyon oldugunu ortaya koymaktadir (93, 94). Bu acidan bakildiginda, SK skoru,
Kistik fibrozise spesifik sagliga baghh yasam kalitesini ¢lgen anketin veya klinik
kullanimda spirometrinin olmadig: gelismislik duzeyi disik olan ulkelerde bir
belirte¢ olarak kullanilabilir. SK skoru, kistik fibrozis hastaligmin klinik siddetinin
yaninda etkilenen hastalarin sagliga bagh yasam kalitesi hakkinda da fikir verebilir.

Calismamizda bazi limitler vardi. 14 yas ve uzerindeki ¢ocuklara yonelik
hazirlanan, saghiga bagli yasam Kkalitelerini Olgcen anketin Turkge wversiyonunun
gecerlilik ve givenilirlik analizi yapilmadig: i¢in ¢calismamiza bu hastalarimizi dahil
edemedik. Ebeveynlerin % 90 gibi blylk bir orani lise alti egitim dizeyinde

oldugunu belirttigi icin egitim seviyeleri grup olusturacak yeterli sayiya
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ulasamadi.Ebeveynlerin sadece 4’U kronik hastaligi oldugunu belirttigi igin kronik
hastalik icin de yeterli sayiya ulasilamadi.Bu parametrelerin kistik fibrozis tanili
hastalarimizin yasam kalitelerini nasil etkiledigi hakkinda degerlendirme yapamadik.
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6. SONUC

Bu tez, Turkiye’de yapilan Kistik fibrozis hastaligina spesifik sagliga bagl
yasam Kkalitesini  Olgen ilk calisma olmas: agisindan oldukca Onemlidir.
Calismamizda, ulkemizde Kistik fibrozis hastalarmin saghiga bagl yasam kalitesini
etkileyen parametreleri degerlendirdik. Diger yandan bu ¢alisma, Ulkemizdeki kistik
fibrozis tanili ¢cocuklarin yasam kalitesini ve hastalik siddetini Avrupa’daki verilerle
karsilastirma imkani saglamistir. P. aeruginosa enfeksiyonu, hastaneye yatis ve
malnitrisyonun hastalarimizin yasam kalitesi tzerinde olumsuz etkiye sahip oldugu
sonucuna vardik. Hastaliklara spesifik yasam kalitesini sorgulayan anketlerin klinik
pratikte rutin olarak kullanilmasmin saglanmasi ve ¢ikan sonuglarla yeni adimlarin

atilmasi gerek hastalar gerekse ebeveynlerinin izerinde olumlu etki yaratacaktir.
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EK - 2 Modifiye Shwachman - Kulczycki Skoru

1.Genel Aktivite

1. Normal yasam sekli (spor yapabilir, duzenii okula gidebilir)

2. Dayaniklikta azaima, Gun sonunda yorguniuk, okul devam-
Hilije iyi

3. Dinlenme isteqi, aktivite sonras: kolay yoruima, okul devam-
liginda azalma

4 Sik dinlenme ihtiyac, kisa yUriiyGsker sonrasi dispne

5. Sandalye ve yatakta ortopheik solunum

IL.Fizik Muayena

1. Akciger sesleri normal, oksOrk yok, normal postir, KTA
normal, D53 normal

2. Akciger sesleri normal, Nadir oksorik, KTA normal, minimal
hiperinflasyon, comak parmak yok

3. Sk OksOrtk, harilt, artmig DSS, hafif derecede hiperinflas-
yon, erken donemde comak parmak olusumu

4. Cok. Oksarik, siklikia produktif, gogusde cekilme bulgusu,

orta dzeyde hiperinflasyon, akcifer seslerinde ekspiriyum
uzuniugu, ince raller, orta derecede comak parmak

5. Tagipne, tagikardi, siddetii okstrik ataklan, yaygn raller,
siyanoz, kalp yetmezliji isaretleri, agir derecede comak par-
miak

|1l Beslenme

1. Agirik ve boy 25 persantil istunde, kas kotlesi ve kas tonu-
su iyl, normal digkalama

2. Adirlik ve boy 20-25 persantil arasinda, diskiama anormal,
Kkas Kitlesi ve kas tonusu orta

3. Agirhik ve boy 3 persantil (zerinde, digkilama cok sik anor-
mal, fazla miktarda diskilama, kas kitlesi ve kas tonusu
azalmu, minimal abdominal distansiyon

4. Agirik ve boy 3 persantil altmda, digkilama bOyok miktariar-
da ve sik, fazla miktarda diskilama, azalmig kas kitlesi ve
gevsek kas tonusi, hafif ve orta abdominal distansiyon

5. Belirgin malnutrisyon, abdominal distansiyon belirgin, sk ve
yadh digkilama, rekial prolapsus
IV.Akciger grafi bulgulan

1. Normal akcidger filmi

2. Bronkovaskuler isaretlerde minimal artis, erken hiperinflas-
yon

3. Yama tarainda atelekiaziler, orta derecede hiperinflasyon,
artmi bronkovaskiler lsaretler

4. Yayagin atelektazi ve infeksiyon alantan, orta derecede hipe
rinflasyon, minimal bronsektazi

5, Lobar atelektazi vebronsektazl, siddetl hiperinflasyon,
akcigerde Kistik olusumiar, pnomotoraks, kardiyomegall

Toplam puan

Tarihler

Skor

25

20

15

10

5

25

20

15

10

25

15

10

25

20

15

10
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EK - 3. Yeniden Diizenlenmis Kistik Fibrozis Anketi

6-11 yaslarindaki cocuklar (Giriismecinin Uygulayacagi Form)

Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Bu anket gérigmeci tarafindan uygulanmak tizere dizenlenmistir. Litfen bu anketi kiigiik ¢ocuklar igin
kullanin. Ancak sorular: kendi bagina okuyabilecek ve vanitlayabilecek 12 ve 13 vagindaki gocuklar igin kendi
kendine uygulayabilecegi formu kullanin.

Anketin her bdlamil igin gdriismeci igin talimatlar vardir. Cocuga okumaniz gereken talimatlar * * isareti ile
gosterilmigtir. /zlemeniz gereken talimatlarm alti gizilidir ve italik yazilidir.

Gioriigmeci: Liitfen asagidaki sorulart sorun.

A, Dogum tarihin nedir?

E. Su anda kaginei simiflasin? (eger vaz ise, en son

Tarih | A‘ | G"' L[ [[] bitirdigin sinf)
¥ n il O Anasimfi

O 1. suuf
B. Cinsiyetin nedir? O 2. simif
O Erkek O Kiz O 3. simf
o O 4. sif
C. Son iki hafta icinde tatile gittin mi ya da O s S ¢
saghgm ile ilgili olmayan nedenlerle okuldan - Sl
uzak kaldm m? O 6. siuf
O 7. siuf
Ofvet O Hayir O 8 suf

O Okula gitmiyor

D. Asagidakilerden hangisi irksal kokenini en 1yi

tanimlar?

O Tiirkiye

O Afrikali Amerikal

O Ispanyol

O Asyali/Uzak dogulu ya da Pasifik adalanindan

O Amerikan yerlisi ya da Alaska yerlisi

[ Diger (litfen belirt):

O Bu soruya yamit vermemeyi tercih ediyorum

®Quittner, Modi, Walrous and Messer, 2000. Revised 2002. CFQ-R — Child (Interviewer Format), Turkish Version 2.0 1
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6-11 yaslarindaki ¢ocuklar (Goriismecinin Uygulayacagl Form)

Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Goriismeci:

Liitfen asagidakilere cocuga okuyun:

“Bu sorular senin gibi kistik fibrozis hastaligt olan gocuklar igindir. Yanitlarin bizim bu
hastaligin nasil bir hastalik oldugunu ve tedavilerinin sana nasil yardim ettigini anlamamiza

yardim edecek. Bu nedenle, bu sorulari yanitlaman gelecekte sana ve senin gibilere yardim
edecek.”

"Soracagim her soru igin, sana gosterecegim kartlardaki yanitlardan birini segebilirsin.”

Cocuga turuncu kartr gdsterin.

" Bu karta bak ve benimle birlikte ne vazdigini oku: ¢ok dogru, ¢ogunlukla dogru, biraz
dogru, hi¢ dogru degil."

"Iste bir ornek: Eger sana filler ugabilir mi diye sorsam ve bu ¢ok dogru mu, ¢ogunlukla dogru
mu, bazen dofru mu, hi¢ dogru degil mi diye sorarsam, karttaki dort yanittan hangisini
segerdin?”

Cocuga mavi karti gosterin.

"§imdi bu karta bak ve benimle beraber ne yazdigim oku: Her zaman/ sikhkla/ bazen/ hig."

"Iste bir bagka drnek: Eger sana ava her zaman my, sikhkla my, bazen mi gidersin va da hig
gitmez misin diye sorarsam, karttaki hangi yaniti segerdin?"

Cocuga turuncu kartr gdsterin,

"Simdi sana ginlik hayatinla ilgili bazi sorular soracagim."

"Sana okuyacagim ciimlelere senin igin cok dogru, cogunlukla dogru, biraz dogru ya da hic
dogru degil olarak yanit ver."

Liitfen cocuun vamting belirten kutuvy isaretlevin.

Cok Cogunlukla Biraz Hi¢ dogru

“Son iki hafta icinde”; R R g O
1. Digerleri kadar hizli yiirtyebildin. .........oooioorneisiceniiic e O O a
2. Merdivenleri digerleri kadar hizh ¢ikabildin ..........cccooovviiveirinnne. O O H| O
3. Istedigin gibi kosabildin, atlayabildin ve tirmanabildin .................. O O O a
4. Digerleri kadar hizli ve uzun kogabildin. ..o O O O a

5. Sevdigin sporlara katilabildin (m. Ytzme, futbol, dans etme veya

QIBEIIETI). oot ettt e e O O O O
6. Kitaplar, okul ¢antan ya da sirt-gantasi gibi agir geyleri tagir ya da
kaldirirken zorluk yagadin............cooee...ooevvveveeeecereseenesccossssvvseeennienene L O O O
“Quittner, Modi, Watrous and Messer, 2000. Revised 2002. CFQ-R — Child (Interviewer Format), Turkish Version 2.0 2
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Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

6-11 yaslarindaki cocuklar (Giriismecinin Uygulayacagi Form)

Gariismeci:  Cocuga mavi karti gésterin.

Liitfen cocudun vantini belirten kutuvu isaretleyin,

“Ve bu son iki hafta icinde agagidaki aktiviteleri hangi siklikta Her
yaptigini belirt”: zaman

7. Y OrgUI RESSEHI ..ot et st O
8. Cok K1zgin NISSETtIN.....cuuvener e vttt st
9. Astk suratlt hisSettin......coooieicviieicniiii s
10. Endigeli hiSSEtin ........covviviveiee e eeseeeeee et e
11, UZGN RISSETHIL . ovvvvvevo s eee s cesesseess s ssssssesssessss s o ssensnens
12. Uykuya dalmada zorluk gektin .........coveuvnireeirneice e
13. Kotii ritya yada kabus gordin .........ocoverveneereennenenss oo
14. Kendini iyi hissettin.........coooi i s

15, Yemek vemekle ilgili sorunlanin oldu.........oocoeveonore s

O OO0OoO0O0Oo0OoOoaogoao

16. Tedavini yapmak igin senin igin eglenceli iglere ara vermek
Zorunda Kaldiml......cc.ooov e

|

17. Yemek yemeye zorlandin ..o,

Goriismeci:  Cocuda turuncu karti ¢dsterin.

Sikhkla
O

O0O0OO0Oo0OoOoooOoaogoad

d

Bazen
O

O OO0OO0O0OoO0OoOQaoQoao

a

OOOOoOOoOoOoOoQaoaoeg

|

“Sana okuyacagun ciimlelere ¢ok dogru, ¢ogunlukla dogru, biraz dogru ya da hi¢ dogru degil

diye vanit ver."

Liitfen cocugun vantim belirten kutuyu isaretleyin,

Cok
“Son iki hafta icinde”: dogru
18. Tiim tedavilering yapabildin.........cc.cooovrenerrinnereess e O
19. Yemeklerini igtahla vedin . ........c.ccoevereneennennensios s ieeeneeees O
20. Arkadaglarmla gok bir araya geldin ......c..ooovveveereerierrerrcreerneneenns O
21. Evde istediginden ¢ok kaldin ... ..o O
22. Evden bagka bir verde uyurken rahat hissettin (arkadag ya da 0

akrabalarindan birinin evi va da bagka bir yer).........ccoococevvinn.

23. Kendini diglanmig hissettin..............ccoeereenierneinine e e O

Cogunlukla
dogru

O

O O 0O O

O

®Quittner, Modi, Walrous and Messer, 2000. Revised 2002. CFQ-R — Child (Interviewer Format), Turkish Version 2.0

Biraz
dogru

O

O O O O g

Hi¢ dogru
degil

O

O O O o g
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Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

6-11 yaslarindaki ¢ocuklar (Goriismecinin Uygulayacagl Form)

“Son iki hafta icinde™:
24. Eve arkadaglarini siklikla davet ettin.........ccoooevnii i

25. Diger gocuklar tarafindan alay edildin...........ccoveiiiiiiiiiininne

26. Digerleri ile hastaligin hakkinda konugurken kendimi rahat
hissettin (68retmen, arkadag..).........o.ooovioiiec

27. Boyunun gok kisa oldugunu ditgindiin ..........cocoeoeerriiiine s
28. Cok zavif oldugunu digindiin.............coovivriniiniiines
29, Digerlerinden fiziksel olarak farkh oldugunu digiindin ...............

30. Tedavilerini yapmak seni rahatsiz etti .......ocooeeeerverrereosereenes

Goriismeci: Cocuge mavi kartt yeniden gosterin

Liitfen cocugun vanitini belirten kutuvy isaretlevin.

“Son iki hafta icinde agagidaki aktiviteleri hangi siklikta vaptigim
belirt™:

31. GOn iginde SKSUIAUN ... e
32. Gece oksiriik nedeni ile uyandin...........cooioenoneiericinese e
33. Balgam gikararak Skstirmek zorunda kaldin........oooooveininennenns
34. Nefes almada zorluk gektin.........c..oovvoeieerceirreine e e

35. Karnin yada miden agridi.........coooeoooiii i

Liitfen titm sorularin yanitlandigindan emin olun.

Cok

dogru

OOoo o 0O

Cogunlukla

dogru

O

OO0OOoo o O

Sikhkla

OO 0Ooa0o

Biraz
dogru

O

OOoo o 0O

Bazen

R I [ 0 [

Hic dogru
degil

O

OOoo o 0O

Hic

OO oo O

YARDIMIN ICIN TESEKKUR EDERIZ!
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12 ve 13 yaslarindaki cocuklar (Hastann Kendi Kendine Uygulayacag: Form)

Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Bu sorular senin gibi kistik fibrozis hastaligi olan gocuklar i¢indir. Yanitlarin bizim bu hastaligin nasil bir
hastalik oldugunu anlamamiza ve hangi tedavi seklinin senin igin faydal olabilecegini belirlememize yardim
edecek. Bu nedenle, bu sorulart yanitlamak gelecekte sana ve senin gibilere yardim edecek.

Lutfen tim sorulari yamtla. Dogru ve yanls vanit yoktur ! Eger nasil yanitlavacagin konusunda emin degilsen,

senin durumuna en uygun yanth seg.

Liitfen senin icin uygun olan yanit yerini doldur yada kutucugu isaretle.

A. Dogum tarihin nedir?

Taih | [ | [ ] [ ] ]|

Ay Giin Yil

B. Cinsiyetin nedir?

O Erkek O Kiz

C. Son iki hafta icinde tatile gittin mi ya da saghgn
ile ilgili olmayan nedenlerle okuldan uzak kaldim mui?

O Evet O Haywr

D. Asagidakilerden hangisi 1rksal kékenini (asil
memleketini) en iyi tanimlar?
O Tiirk
O Balkan gogmeni
O Ortadogu kokenli
O Orta Asya Kokenli
O Diger (Arap...... vs Belirtiniz):
[ Bu soruya cevap vermemeyi tercih ediyorum

E. Su anda kagmnci siniftasin?

(eger yaz ise, en son bitirdigin smifi igaretle)
O 5. siuf

O 6. simf

O 7. simf

O 8. Sif

O Lise 1

O Okula gitmiyor
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12 ve 13 yaslarindaki ¢cocuklar (Hastanin Kendi Kendine Uygulayacag: Form)

= Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Liitfen yanttina uyan kutuyu isaretle.

Cok Cogunlukla Biraz Hic dogru
. .. dogru dogru dos degil
Son iki hafta i¢inde: ogru

1. Akranlanim kadar hizli yiroyebildin..........ooooooieeiirnccincsns O a O a

2. Merdivenleri akranlarim kadar hizli gikabildin ..........co.cooeevrveennen

3. Istedigin gibi kogabildin, atlayabildin ve tirmanabildin ...._..........

O O O O
O o O O
O 0o o O

O
O
4. Akranlarim kadar hizli kogabildin ... 0
5. Sevdigin sporlara katilabildin (6rn. Ytzme, futbol, dans etme vs). [
6. Kitaplar, okul ¢antan ya da sirt-gantasi gibi agir seyleri tagir ya da
kaldinrken zorluk yagadin.........cococooeiie i O O O O
Liitfen yanttina uyan kutuyu isaretle.

Ve bu son iki hafta icinde asagidaki aktiviteleri hangi -
siklikta vaptigim belirt: zaman  Sikea Bazen

g

7. YOrgum RISSEUn .. ....coeieeecee et eee e e ees e e O O O
8. Cok KizZgin hiSSettin....c..oecveeivis e e e e
9. AsiK suratlt RISSethin. .......coo.oeei i e
10. Endigeli BISSEtN .....coreieeiees oot eee e
11 UZgin RiSSEtn. ... oooocco oot e
12. Uykuya dalmada zorluk gektin ............ccoovenniiiiiic i
13. Gece kotli ritya yada Kabus gordiin..........ooveviviinivcimninreneninne s

14, Kendini 1y RISSEtin .....ooooeroeeeeecc e e e

O O o o o o o 0O
O O o o o o o 0O
O O 0 o o o o 0O
O O 0 o o o o o g

15. Yemek vemekle ilgili sorunlarin oldu. ...
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Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

12 ve 13 vaslarndaki ¢cocuklar (Hastanin Kendi Kendine Uygulayacag Form)

Liitfen yanitina uyan kutuyu isaretle.

Ve bu son iki hafta i¢cinde asagidaki aktiviteleri hangi siklikta yaptigu belirt:

16. Tedavini yapmak i¢in eglenceye ara vermek zorunda kaldin........

17. Yemek vemeye zorlandin ......cocooovvecvioviierecn e e

Liitfen yanitina uyan kutuyu isaretle.

Son iki hafta icinde:

18. Tum tedavilerini yapabildin..........ccoevvvevrirererr oo e e
19. Istahla yemek Yedin .........co.oomeeooreeeeeees e eeeees e eeens
20. Arkadaglarinla birgok defa bir araya geldin...........coovevicrrrern,

21. Evde istediginden ¢ok kaldin .......ccooeeiveeniiicenceiice e,

22. Evin diginda bir yerde uyurken rahat hissettin (arkadag va da

akrabalarindan birinin evi ya da bagka bir yer)........ccooevevcvveennn,

23, Diglanmig NISSEIEIN . ....v.. v e eeseeeere e semeesen e,
24. Eve arkadaglarmi siklikla davet ettin.........ccocoooveeecrcs v e,

25. Diger ¢ocuklar tarafindan alay edildin.......c..oc.oovienine v,

26. Digerleri ile hastaligin hakkinda konusurken rahat hissettin

(6gretmen, arkadas....).....ocooiiii
27. Cok kisa oldugunu ditgindiin..........c.ccoeewroeereivineeseereeee e
28. Cok zayif oldugunu digindin ...........cooeeveeeererieee e,
29. Yasitlarindan fiziksel olarak farkli oldugunu digtindin. ...............

30. Tedavilerini yapmak seni rahatS1z ethi .......cococooveerverrere e,

®Quittner, Mod, Watrous and Messer, 2000, Revised 2002.  CFQ-R — Child (Self-report Format), Turkish Version 2.0
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Zaman

|

O

Cok
dogru

O

O
O
O

a

O O 0O

O

Sikhkla

O

O
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dogru

O

O
O
O

|

O O 0O

O

Bazen

O

O

Biraz
dogru

O 0O O O 0O

O
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O

O

Hig dogru
degil

O

O
O
O

O

O
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m 12 ve 13 yaslarindaki ¢cocuklar (Hastanin Kendi Kendine Uygulayacag: Form)
Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Liitfen yanttina uyan kutuyu isaretle.

Son iki hafta icinde asafidaki aktiviteleri hangi siklikta
i Her Sikea Bazen Hig

vaptigiu belirt; —
31. Giin iginde SKSUIAUN ..........ooovivieiiiieeceeee s
32. Gece okstirtik nedeni ile uyandin..........ooiiii i,
33. Balgam ¢ikararak oksiirmek zorunda kaldin..........cooooeviiiiiiiiinen,

34. Nefes almada zorluk gektin.........ccccooov i e,

O O o o O
O O 0o o 0O
O O o g O
O O o g O

35, Karnin vada miden agridi...........ccocooviiioiiniein s

Liitfen tiim sorularin yanutlandigmdan emin ol.

YARDIMIN ICIN TESEKKUR EDERIZ!
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Ebeveynler/Balkacilar (6-13 yaslarindaki cocullarin ebeveyn veya bakicilarma)

LG =

Yeniden Diizenlenmis Kistik Fibrozis Anketi

Cocugunuzun hastalii ve tedavilerinin onun glnlik yasami uzerine etkilerini anlamak saglik ekibimizin gocugunuzun sagligim
takip etmesi ve tedavilerini diizenlemesine yardimen olabilir. Bu nedenle, 6zellikle kistik fibrozisli gocuklarin ebeveynleri igin bir
yagam kalitesi anketi hazirladik. Bu formu doldurmay1 kabul ettiginiz igin tesekklr ederiz.

Agiklama: Asagidaki sorular ocugunuzun algiladigi gekli ile sagligmin giincel durumuyla ilgilidir. Bu bilgi, onun gtinlitk
yagaminda kendini nasil hissettigini daha iyi anlamamiza yardimec olacaktir.

Lutfen tim sorular yamitlaym. Dogru ya da yanls yamtlar yoktur! Eger nasil yanit vereceginizden emin degilseniz
gocugunuzun durumuna en uygun gorinen yaniti segin.

Biliim L Demografik Liitfen sizden istenen bilgiyi doldurun ya da yamitun gisteren kutucugu

isaretleyin.

A, Cocugunuzun dogum tarihi nedir?

Tab [ [ L LT [ [ [ ]

Ay  Gin Yil

B. Cocukla vakinhgimz nedir?
O smne

O Baba

O Biiyikanne

O Biyikbaba

O Diger akraba

O Koruyucu anne

O Koruyucu baba

O Diger (litfen agiklaym)

O Bu soruyu yamtlamamay tercih ediyorum

. Agagidakilerden hangisi cocugunuzun irksal ya da etnik
kokenini en iyi tanimlar?
O Tk
O Balkanlar
O Ortadogu kokenli
O orta Asya Kokenli
O Diger (Belirtiniz):
O Bu soruya cevap vermemey1 tercih ediyorum

. Son iki hafta 1¢inde gocugunuz tatile gitti mi ya da
sagli1 1le 1lgili olmayan nedenlerle okuldan uzak kaldi

m1?

O Evet O Hayir

E. Sizin dogum tarihiniz nedir?
tarh [ [ ] [ [ T [ ]
Ay  Gun Yil

F. Suandaki evlilik durumunuz nedir?

O Bekar/ hi¢ evlenmemis
O Bvii

O pul

O Boganmis

O Ayri

O veniden evlenmis

O Biriyle birlikte yastyor

G. Okulda bitirdiginiz en son simf hangisi?
O Lise va da daha az
O Lise diplamast
[0 Meslek lisesi
O Oniversite
[0 viksek lisans
O Doktora ve usti

H. Agagidakilerden hangisi su andaki is ya da okul
durumunuzu en 1y1 belirtiyor?

O isaryor

O tam va da yarim giin ¢alistyor (ev digt ya da evden
yonetilen bir 15)

O Ev hanmi

O Sagligim nedeni ile galismiyorum

O Bagka nedenlerle ¢aligmiyorum
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Ebeveynler/Balkacilar (6-13 yaslarindaki ¢cocullarin ebeveyn veya bakicilarma)
L Yeniden Diizenlenmis Kistik Fibrozis Anketi

Liitfen yamuiniza wyan kutuyu isaretleyerel cocugunugun son iki hafiada kendini
nasil hissettigini belirtin.

Boliim IL. Yasam Kalitesi

Son iki hafia icinde cocugunuz sunlardan ne kadar zorluk gekti: Cok Biraz Cok az Hig
1. Kosma ya da spor gibi agir aktiviteleri yapma ... O O O O
2. Digerleri kadar izl yUrime. ... O O O O
3. Merdivenleri digerleri kadar hizh ¢ikma ... O | O O
4. Kitap, ganta va da sirt gantasi gibi agir cisimleri tagima ya da kalduma ... O O O O
5. Birkag kat merdiven IKIMa ... O O O O

Liitfen yanittniza uyan kutuyu isaretleyin.

Son iki hafta icinde ¢cocugunuzun asagidaki durumlar hangi siklikta yasadigum Her Sikhikla Bazen Hi¢

beliitin: Zaman
6. MU OIIAQU ... e s O O O O
7. Endigell gOrIndi. ..ot e e O O O O
8. Yorgun grindii.......ooo.cooives i e e 0O 0 0 0O
9. OFKEli OTUNGUL ..o reeses e e e s e O O O O

10, Tyd @OTUNAU ..o oo e O O 0 O

11 Mizmiz gOrindil .....ccoooooiee e e O O O O

13. Hastalifi ya da tedavileri nedeni ile okul ya da diger aktivitelerden uzak kaldi O O O O

vadageckald ... ...

Liitfen yanitiniza uyan saywyt yuvarlak icine alimz. Liitfen her soru icin tek bir yanit secin.

Cocugunuzun gectigimiz iki hafta icindeki sagli durumunu digtmiince:

14. Cocugunuz hangi életide spor yapti va da beden dersi gibi difer fiziksel aktivitelere katildi?

1. Fiziksel aktivitelere katiimach
2. Sporanormalden daha az katildi
3. Herzamanki kadar katildi ama biraz zorluk gelti
4. Fiziksel aktivitelere zorluk ¢ekmeden katild:
15. CocuBunuz yiirimede ne kadar zorluk yagadi?
1. Yorulmadan uzun siire yurayebilir
2. Ugzun stire yurayebilir ama yorulur
3. Uzun stire yirayemez giinki ¢abuk yoruhur
4, Yapabildigi zamanlarda ytriimekten kaginiyor ginki onun igin gok yorucu
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Ebeveynler/Balacilar (6-13 yaslarindaki ¢cocuklarin ebeveyn veya bakicilarma)
i | Yeniden Diizenlenmis Kistik Fibrozis Anketi

Littfen panttmizi gosteren kutuyu secin.

Cocugunuzun son iki hafta icindeki saghgum disinince, her ciimlenin ¢cocugunuz igin ne dlgude dogru veya yanly belirtin:

Cok Biraz Biraz Cok

dogru  dogru yanhs vanliy
16. Cocugum fizik efordan sonra toparlanmakta zorluk ¢ekivor............cocooovevieecen i O O O O
17. Yemek zamanlan bir savag . O O O O
18. Cocugumun tedavileri aktivitelerini engelliyor.............. O O O O
19. Cocugum yasiti olan diger ¢ocuklara gore kendini kiiguk hissediyor ... O O O O
20. Cocugum kendim yagit1 olan diger gocuklardan fiziksel olarak farkli hissediyor...... O O O O
21. Cocugum gok zayif oldufunu dSUNTYOT .........ovvierrrereer e O O O O
22. Gocugum kendini saglikln hisSedivor...............oooioiiiiei e O O O O
23. Cocugum igine kapanma egiliminde... o O O O
24. Cocugum normal bir havat VOrGHIVOL.........oo.ooioieeiiee e O O O O
25. Cocugum normalden daha az egleniyor...... O O O O
26. Cocugumun digerlert ile 1y1 geginmekte sorunlar oluyor ... O O (H] O
27. Cocugum dikkatini toplamakta olmakta zorluk gekivor..........oooiiiiiiii O O O O
28. Cocugum okul ddevleri va da yaz aktivitelerine (6rn. Kamp) yetisebiliyor............ O O O O
29. Cocugum okul yada yaz (kamp) aktivitelerinde normaldeki kadar iyi gitmiyor ........ O O O O
30. Cocugum tedavilerine her giin gok zaman harciyor ............ ..o oo O O O O

Liitfen yanitiniza uyan sayw: yuvarlak icine a. insitfen her soru icin tek bir yanit secin..

31. Cocugunuz igin herglin tedavilerini (ilaglar dahil) yapmak ne kadar zor?

1. Hig

2. Biraz

3. Orta derecede
4. Cok

32. Sizce gocugunuzun saghg: simdi nasil?
1. Mikemmel

2 Ivi

3. Orta

4. Koti
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Ebeveynler/Bakicilar (6-13 yaslarindaki ¢ocuklarin ebeveyn veya bakicilarina)
. Yeniden Diizenlenmis Kistik Fibrozis Anketi
=

Biliim ITT. Yakimmalarla Tlgili Zorluklart

Asafrdaki sory grabu ¢ocugunuzun 0ksiiviik ve nefes darlifi gibi begt solunum porluklarm hangi sikhikte yasadifine belivlemek
fcin dilzenlenmigtiv.

Son iki hafta icinde ¢ocugunuz: Cok Biraz Cok az Hic
33. CocugumKilo almada zorlandi...........coc..ooieevveiii e O d d

34. Cocugum gégsinde doluluk hissetti. ... e O d d

35, Cocugum gim iginde dksiirdiy ... O | |

36. Cocugum balgam ¢karmak zorunda kald: O | |

37. Cocugurmin balgam genelde: OBerak O Berrak-sant [ Sarimsi yesil

[ Yesil ve biraz kanl: [ Bilmiyorum
Son iki hafta icinde ne siklikta: Her Sikhkla Bazen Hic
zaman

38. Cocugumun higiltist (hirthasn) oldu. . e O | | O
39. Cocugum nefes almada zorlandi...........c..oo v O d d O
40, Cocugum 8kstrdidil igin gece UFANAL...oc.ovvv vt e O d d O
41, CocuBUMUN GAZ1 OLU. ..cvvo ettt et s O | | O
42, Cocugumun ishal oldu.........ccooooiiiii e s O | | O
43, CocuBumun Karm arist oldU.............coovvee i O O O O
44, Cocugumun yemek yeme problemleri oldu..........o.oooooviinions v O a a O

Liltfen tilm sorularin yanglandifndan emin ol

YARDIMINIZ ICIN TESEKKUR EDERIZ!
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