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1. GIRIS VE AMAC

Brongektazi solunum yolu hasarina bagl olarak bronglar ve bronsiollerin
anormal dilatasyonunu ifade eder (1). Persistan prodiiktif dksiiriik ve tekrarlayan
alt solunum yolu enfeksiyonu ile karakterize kronik obstriiktif akciger hastaligidir
(2). Hastalik patogenezinde sik gecirilen bakteriyel enfeksiyonlar1 takiben
bronsiyal ve peribronsiyal dokularda olusan enflamatuar hasar basrol
oynamaktadir (3).

Gelismis iilkelerde bronsektazi genellikle kistik fibrozise bagli olarak
goriiliirken, iilkemiz gibi gelismekte olan iilkelerde kistik fibrozis disindaki
nedenler daha sik rol oynamaktadir. Gelismis {ilkelerde etkili antibiyotik
tedavisinin verilmeye baslanmasi, tiiberkiiloz sikliginda azalma goriilmesi ve
yaygin asilama programlarinin uygulanmasi bronsektazi insidansinda azalmaya
neden olurken, sosyoekonomik durumu kotii popiilasyonlarda ise halen sik
goriilen ve morbiditesi yiiksek bir solunum yolu hastaligt olmaya devam
etmektedir (4). Diinya genelinde cocukluk c¢agi i¢in siklig1 gdsteren net veriler
olmamas1 nedeniyle gelismekte olan tilkeler ve sosyoekonomik gruplar1 arastiran
daha ¢ok epidemiyolojik ¢alisma verisine ihtiyag vardir (5).

Hastaligin siddeti oldukca genis bir spektrum gosterir. Bazi hastalarda
sadece intermittan oksiiriik ve nadir alt solunum yolu enfeksiyonuna rastlanirken,
cogu hastada hemen hemen her giin prodiiktif okstiriik, kotii kokulu ve yesil
balgam, sik alt solunum yolu enfeksiyonu ve bazen eslik eden hemoptizi
nedeniyle hastaneye basvuru goriiliir (6). Tim bu durumlar bronsektazili
cocuklarin yasam kalitesini, bliylime ve gelismesini olumsuz etkilemektedir.

Kistik fibrozis dis1 bronsektazili hastalar, kistik fibrozisli hastalarin aksine
gec tan1 almakta ve diizensiz takip edilmektedir. Hastaligin tanisinda fizik
muayene bulgulari, solunum fonksiyon testi (SFT), balgam kiiltiirii, altta yatan
hastaliga yonelik tani testleri ve yiiksek c¢oziiniirliikli bilgisayarli tomografi
(YCBT) kullanmilir. YCBT’nin sensivite ve spesifitesi oldukca yiiksektir.
Bilgisayarli tomografi tekniklerinde gelisme ile hastaligin daha erken tanisi
miimkiin olmus, etkin tedavi ile de prognoz belirgin derecede diizelmistir. Kistik

fibrozisli ¢ocuklarda yapilan YCBT caligmalarindan elde edilen kanitlar,



YCBT’ nin akciger fonksiyonlarinda bozukluklar ortaya ¢ikmadan 6nce gelisen
erken akciger zedelenmesini saptayabildigini diisiindiirmektedir (7). Kistik
fibrozise bagli bronsektazilerde oldugu gibi kistik fibrozis dis1 bronsektazili
hastalarin izleminde de hem pulmoner hem de YCBT degisikliklerinin birlikte
degerlendirilmesi ¢ok uygun olacaktir.

Bu caligmanin amaci; kistik fibrozis dis1 bronsektazili hastalarda YCBT
skorlari, demografik veriler, fizik muayene bulgulari, laboratuvar bulgulari, SFT
degerleri, balgam kiiltlir liremeleri, viziiel analog skala (VAS) sonuglari, yillik
atak sikligi (YAS), oksiiriik siddet skorlar1 (OSS) ve uygulanan tedavileri
degerlendirmek, literatiirdeki veriler ile karsilastirmak ve YCBT skorlar1 ile bu

demografik ve klinik 6zellikleri karsilastirmaktir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Tanim

Brongektazi brons agacinin geri doniisiimsiiz anormal genislemesidir (8). 1k
kez 1819 yilinda Laennec tarafindan, 3 yasinda bir cocugun akcigerlerinin post-
mortem kesitlerinde bronsiyal dilatasyonlarin izlendigi kronik nekrotizan
enfeksiyonlar olarak tanimlanmis, 1846 yilinda ise Hasse tarafindan bronsektazi
ismi verilmistir (9, 10). Bronglardaki anormal dilatasyon; brons duvarmin
muskuler ve elastik komponentlerinin destriiksiyonuna baghdir (11). Hastalik
patogenezinde sik gecirilen bakteriyel enfeksiyonlar1 takiben brongiyal ve
peribronsiyal dokularda enflamatuar hasar rol oynamaktadir (3). Gelismis
iilkelerde en sik kistik fibrozise bagh olarak goriiliirken, gelismekte olan tilkelerde
kistik fibrozis dis1 nedenler daha sik rol oynamaktadir.

1950 yilinda Reid tarafindan hastalarin bronkogramlar1 ve lobektomi
materyallerinden elde edilen patolojik kesitleri degerlendirilerek bronsektaziler
silendirik, varikoz ve kistik (sakkiiler) olarak smiflandirilmistir.

1. Silendirik bronsektazi; Brons uniform olarak genislediginde kullanilan
bir terimdir. Brons basitce genislemistir. Brons dallanma sayisi
normaldir.

2. Varikdz bronsektazi; Bronslardaki irregiiler genislemeyi ifade eder. Yer
yer daha belirgin dilatasyon vardir. Brons dallanma sayis1 orta derecede
azalmistir.

3. Sakkiiler (kistik) bronsektazi; Bronslar sekresyon dolu kesecikler
halindedir. Bu yapilar liziim salkimina benzer goOriiniim yaratabilir.

Brong dallanma sayis1 belirgin azalmistir (11, 12).

2.2. Epidemiyoloji

Brongektazi prevalansi ¢ocuklarda tam olarak bilinmemektedir. Az sayida
prevalans calismast vardir. Bunun nedeni popiilasyon arastirmalarinda
kullanilabilecek basit, gilivenilir, non-invazif testlerin olmayisidir (5). Beslenme

ve korunma yontemlerinin diizenlenmesi, anne siitiiniin 6zendirilmesi, ozellikle



kizamik ve bogmacaya karsi bagisiklama bilincinde artma, asilama programlarina
haemophilus influenzae ve streptococcus pneumoniae asilarinin ilave edilmesi,
pndmoni ve tiiberkiilozun antimikrobiyal ajanlarla tedavisi 6zellikle son otuz yilda
gelismig lilkelerde bronsektazi prevalansinda azalmaya neden olmustur. Tiim bu
gelismelere ragmen bronsektazi gelismekte olan iilkelerde ve gelismis iilkelerin
sosyoekonomik diizeyi diisiik kesimlerinde halen 6nemli bir problemdir (13, 14,
15).

Pifferi ve arkadaglarmin 2004 yilinda yaptig1 calismada cocukluk caginda
bronsektaziye rastlanma sikligi 1/6.000 olarak bildirilmistir (16). Edwards ve
arkadaslar1 benzer sekilde Yeni Zelanda’da c¢ocukluk c¢ag1 bronsektazi
prevalansmin 1/6.000 oldugunu bildirmislerdir (17). Weycker ve arkadaslarmin
yaptiklar1 ¢alismada ise Amerika’da 18-34 yaslar1 arasinda kistik fibrozis dist
brongektazi prevalansinin 4.2/100.000 ve 75 yas iizerinde 272/100.000 oldugu
bildirilmistir (18). Az gelismis iilkelerde prevalansin daha yiiksek oldugu tahmin
edilmektedir.

2.3. Etyoloji

Diinya genelinde kistik fibrozis dig1 bronsektazinin en sik nedeni gegirilmis
enfeksiyonlardir. Az gelismis lilkelerde saglik hizmetlerine erisimdeki yetersizlik
ve yiiksek enfeksiyon oranlar1 nedeniyle halen postenfeksiyoz nedenler kistik
fibrozis dis1 bronsektazi etyolojisinde birinci sirada yer alirken gelismis tilkelerde
immiin yetmezlikler 6nde gelmektedir (19, 20, 21). Yapilan farklh ¢aligmalarda
bronsektazi etyolojisi vakalarm ancak %40-63’linde saptanabilmistir (6, 22).
Etyolojinin saptanamadigi grup idiopatik olarak adlandirilmaktadir. Etyolojisi
saptanabilen grupta enfeksiyonlar disinda, kistik fibrozis, immiin yetmezlikler,
silier diskinezi, yabanci cisim aspirasyonlari, sag orta lob sendromu ve iyi kontrol
edilmemis astim bulunmaktadir.

Ingiltere’de kistik fibrozis dis1 bronsektazili 136 pediatrik vakay1 igeren bir
calismada, hastalarin 46’sinda immiin yetmezlik, 25’inde aspirasyon ve 20’sinde
primer silier diskinezi saptanmis ve bu ili¢ hastalik vakalarmn %67’ sini

olusturmustur. Hastalarin %251 idiyopatik brongektazi tanisi almistir (23).



Ulkemizde yapilan ¢alismalarda nedeni aydinlatilabilen bronsektazilerin
etyolojisinde en sik neden enfeksiyonlardir.

2003-2008 yillar1 arasinda Babayigit ve arkadaslarinin yaptigr caligmada
Izmir’de izlenen kistik fibrozis dis1 bronsektazili 66 g¢ocuk retrospektif olarak
degerlendirilmis ve bronsektazinin en sik birinci nedeni enfeksiyonlar iken ikinci
neden astim olarak saptanmustir (24). Karakog¢ ve arkadaslarmin yapmis oldugu
bir ¢alismada kistik fibrozis dis1 bronsektazi tanili hastalarin %40'inda altta yatan
neden saptanamamistir. Bu calismada immiin yetmezlik, silier diskinezi, astim,
yabanci cisim aspirasyonu ve trakeodzefageal fistiil gibi kronik aspirasyon
sendromlar1 dnde gelen nedenleri olusturmaktadir (22). Dogru ve Inal yaptiklari
calismalarda post enfeksiyoz nedenleri yaklasik %16 civarinda saptamiglardir (25,
26). Karadag ve arkadaslar1 bronsektazi etyolojisinin %29,7 oraninda post
enfeksiyoz nedenlere bagh oldugunu, bunlarin %8,1’inin kizamik, %?2,7’sinin
sucicegi, %1,8’inin tiiberkiilozu takiben saptandigini bildirmislerdir. Hastalarin
%15’inde 1se immiin yetmezlik bulunmustur (6).

Etyolojinin saptanmasi tedavide bircok avantajlar saglamasi yanisira
ilerlemeyi Onlemesi agisindan Onem tasmmaktadir. Ozellikle ¢ocukluk ¢ag1
bronsektazisinde altta yatan nedenin saptanabilmesi, tedaviyi miimkiin kilmakta

ve hastaligm ilerleyici seyrini durdurabilmektedir (27).



Tablo 2.1. Bronsektazi nedenleri.
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Cocukluk caginda goriilen bronsektazi nedenleri

1- Post Enfeksiyoz Nedenler: Bronsektazide en ¢ok adi gegen predispozan faktor
cocukluk  cagmin  gecirilmis  enfeksiyonlaridir.  Bronsektazi ile
sonuglanabilen respiratuar enfeksiyonlar; kizamik, bogmaca, tiiberkiiloz,
HIV, su ¢icegi, paramiksovirlis, adenoviriis, influenza gibi viriisler,
Pseudomonas aeruginosa, Haemophilus influenzae gibi gram negatif
bakteriler ve atipik mikobakterilerin yol ac¢tig1 enfeksiyonlardir (20, 26, 28).
Etken mikroorganizmalarin siklig1 degismekte olup, kizamik, bogmaca ve
tiilberkiiloz azalirken tekrarlayan viral enfeksiyonlar artis gdstermektedir
Gegirilmis tiiberkiiloz enfeksiyonu oOykiisii iilkemiz i¢in mutlaka akilda
tutulmahdir. Tiiberkiiloza bagli bronsektazide daha c¢ok {ist loblarin
etkilenmesi  beklenir. Diger toplum kaynakli alt solunum yolu
enfeksiyonlarinda ise daha ¢ok alt loblar tutulur (29, 30, 31).

2- Immiin Yetmezlikler: Bozulmus konak immiinitesi tekrarlayan pnomoni ve
bronsektazi gelisimine yol acabilir. Bronsektazi ile en sik rastlanan immiin
yetmezlik hipogamaglobulinemidir. Total IgG seviyelerinin diisiik oldugu
hipogamaglobulinemilerde (ortak degisken immiin yetmezlik (CVID) ya da
Bruton hastalig1 gibi), IgA eksikligi ve IgG subgrup -eksikliklerinde
bronsektazi goriilebilir. CVID bronsektazili hastalarda en sik rastlanan
immiin yetmezlik tipidir (32, 33, 34, 35).

Gelismekte olan iilkelerde immiin yetmezligin 6nde gelen nedenlerinden
biri malnutrisyondur. Malnutrisyon immiin fonksiyonlarin bozulmas: ile
akciger enfeksiyonlarina yatkinliga ve bronsektazi gelisimine yol agmaktadir
(36).

3- Yabanc1 Cisim Aspirasyonu: Yabanci cisim aspirasyonlar: lokalize
bronsektazi nedenleri arasinda Onemli yer tutmaktadir. Hava yolunda
meydana gelen uzun siireli tikaniklik lokalize bronsektaziye yol agmaktadir.
Karako¢ ve arkadaslarmmin yapmis oldugu bir ¢alismada yabanci cisim
aspirasyonu ile tan1 arasinda gecen siire uzadik¢a bronsektazi riskinin artmis
oldugu, tanis1 30 giinden fazla geciken hastalarm %?25’inde bronsektazi

gelistigi gosterilmistir (14, 37).



Kiirklii ve arkadaslarinin ¢alismasinda ise bronsektazili hastalarin
%1,6’sinda altta yatan nedenin akcigerde uzun siireli kalan yabanci cisim
oldugu gosterilmistir (38).

4- Gastroosefageal Reflii Hastahgi: Ozellikle norolojik bozuklugu olan ve
reflekslerin zayifladig1 hastalarda reflii sessiz aspirasyonlar neticesinde
bronsektazinin bir nedeni olmaktadir. Gastrik asidin ve mikro
aspirasyonlarin tetikledigi erozyon kronik hava yolu inflamasyonu ve
bronsektaziye yol agabilmektedir (39).

5- Allerjik Bronkopulmoner Aspergillozis: Aspergillus fumigatusa (AF) kars1
viicudun gelistirdigi kompleks bir immiin reaksiyondur. Fungus tikaglarmnin
yol acgtig1 obstriikksiyon, hava yolu duvarindaki funguslara karsi gelisen
immiin reaksiyon ve peribronsial dokulardaki eozinofilik inflamasyon
bronsektaziye neden olmaktadir (40, 41).

Astim ve kistik fibrozisli hastalarda diizelmeyen akciger bulgulari, IgE
yiiksekligi ve yeni infiltrasyon varliginda allerjik bronkopulmoner
aspergillozis akla getirilmelidir. Tamida AF’a yonelik cilt prick testi,
eozinofili, serum total IgE, AF’a spesifik IgE veya IgG olciimi
kullanilmaktadir (42).

6- Kistik Fibrozis: Bronsektazi, siniizit ve tekrarlayan alt solunum yolu
enfeksiyonlari ile karakterize otozomal resesif bir hastaliktir. Bronsektazinin
en sik genetik nedeni kistik fibrozistir . Kistik fibroziste bronsektazi genelde
diffiiz, bilateral ve list loblarda goriilmektedir (43, 44, 45, 46).

7- Primer Silier Diskinezi (PSD): Gelismis {ilkelerde enfeksiyonlardaki
azalmayla birlikte silier diskinezi kistik fibrozis dis1 bronsektazinin 6nemli
nedenleri arasma girmistir. Otozomal resesif gecisli kalitsal bir hastaliktr.
Silya malfonksiyonu nedeniyle otit, siniizit, bronsektazi, ve infertilite
meydana gelebilmektedir. Situs inversus, kronik siniizit ve bronsektazi
birlikteligi Kartagener Sendromu olarak tanimlanir. Prevelanst 20.000-
40.000 civarindadir. Hastaligin tanis1 solunum yolu biyopsi materyalinin
elektron mikroskobi veya video mikroskobi incelemesi ile konulmaktadir

(13,43, 47, 48, 49).



8-

Sar1 Tirnak Sendromu: Otozomal dominant gegisli nadir bir hastaliktir.

Triad1 sar1 renkli tirnaklar, ekstremitelerde lenfédem ve plevral efiizyondur.
Bu hastalikta bronsektazinin patogenezi bilinmemektedir. Temel bozukluk
lenfatiklerdeki hipoplazi ve genisleme iken brongektazinin solunum
yollarindaki mukozal bir patolojiden kaynaklandig: diistiniilmektedir (13,
50, 51).

9- Williams Campbell Sendromu: Segmental ve subsegmental bronslarda

destekleyici kikirdak dokusunun yokluguna bagli distal hava yollarinda
kollapsa ikincil bronsektazi gelistigi gosterilmistir. Kronik alt loplarda
belirgin solunum yolu enfeksiyonu ve bronsektazi ile karakterizedir. Tani
eriskin yasta konulur ve hasta grafilerinde trakea genislemis olarak gézlenir

(43, 50, 52).

10- Marfan Sendromu: Marfan sendromunda goriilen bronsektazinin bronsial

defekte, gogiis kafesi deformitesine ve rekiirren pndmonilere bagh
olabilecegi diisiiniilmektedir. Marfan sendromlu bir hastada ko-insidental
bronsektaziyi dislamak zor olsa da, bronsektazi sendromun ek bir pulmoner

komplikasyonu gibi goriinmektedir (53, 54).

11- Young Sendromu: Kronik sinopulmoner enfeksiyonlar ve obstriiktif

12-

azospermi ile karakterize bir hastaliktir. Klinik olarak kistik fibrozis ve
PSD’den ayrilmas1 gerekmektedir. PSD, kistik fibrozis ve Young
sendromunda mukosilier transport bozulmustur ancak Young sendromunda
silya veya mukus defekti yoktur. Olgularin %70’inde bronsektazi goriiliir
(595).

Mounier-Kuhn Sendromu (Trakeobronkomegali): Trakea ve ana
bronglarin belirgin dilatasyonu ile karakterize bir hastaliktir. Tekrarlayan
pulmoner enfeksiyonlarla seyreden anatomik bir defekttir. Trakea ve ana
brons duvarlarindaki kas ve elastik yapilarin konjenital atrofisi soz

konusudur. Hastalarin cogu eriskin yasta tani alir (56, 57, 58).

13- Alfa-1 Antitripsin Eksikligi: Genellikle amfizemat6z degisikliklere neden

olmakla beraber, bazi hastalarda amfizem Oncesinde bronsektazi

gortilebilmektedir. Cocukluk doneminde akciger bulgularinin 6n planda



olmamas1 nedeniyle ¢ogu hasta eriskin donemde tani almaktadir. Tan1 i¢in
serum alfa-1 antitripsin diizeyleri 6l¢iiliir (59, 60).

14- Swyer—James (Mc Leod) Sendromu: Unilateral bronsektazi ve etkilenen
tarafta pulmoner arterin hipoplazisi ile karakterizedir. Genellikle baska
nedenlerle ¢ekilen akciger grafisinde rastlantisal olarak tani konulur. Cogu
olguda gecirilmis akciger enfeksiyonu oykiisii vardir. Gegirilmis adenovirus
enfeksiyonu etyolojide 6nemlidir (61, 62).

15- Romatizmal Hastahklar: Romatoid artrit ve sistemik lupus eritematozus gibi
bir takim romatolojik hastaliklara bronsektazi eslik edebilir. Brongektazinin
nedeni tam olarak bilinmemektedir (44).

16- Bronsiolitis Obliterans: Akut alt solunum yolu hasarini takiben distal hava
yollarinin obstriiksiyonu ve yogun inflamatuar reaksiyonu ile karakterize
agir bir kronik akciger hastaligidir. Cocuklarda en sik neden
enfeksiyonlardir. Ilaglar, kemik iligi ve akciger nakli, toksik gaz
inhalasyonu, kollajen doku hastaliklar1 diger nedenlerdir. Viral ajanlardan
ozellikle Adenoviriisler (tip 3, 7, 21), Mycoplasma pneumoniae ve kizamik
bronsiolitis obliterans gelisiminde ©Onem tasimaktadir. Bronsiolitis
obliteransin YCBT bulgular1 o6zellikle ekspiryumda mozaik diflizyon
paterni, bronsiyal duvar kalinlasmasi ve bronsektazi seklinde olmaktadir

(63, 64, 65, 66).

2.4. Patogenez

Brongektazi patogenezinde obstriiksiyon ve kronik persistan enfeksiyon
olmak iizere iki onemli patolojik durum vardiwr. Bunlardan biri dnce baglamis
olabilir. Normal temizleme mekanizmasi tikaniklik ve ardindan gelisen brong
dilatasyonu tarafindan engellenir, boylece sekonder enfeksiyon kisa siirede gelisir.
Bunun aksine kronik enfeksiyon once brons duvarmna zarar verir, bunu duvarda
zayiflama ve dilatasyon izler. Ornegin bir yabanci cisim veya bronkojenik
karsinom nedeniyle olusan obstriiksiyonda sekresyon temizlenemez ve eklenen
enfeksiyonlar i¢in iyi bir lireme ortami olusur. Brons duvarmnm inflamatuvar
hasar1 ve eksuda birikimi hava yolunu genisletir ve bunu kalic1 hale getirir. Bunun

aksine, brons ve bronsiollerde persistan nekrotizan bir inflamasyon, obstruktif
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sekresyonlar, duvar katlarinda inflamasyon, peribronsial fibrozis ve duvarda skar
traksiyonlarina neden olur (67).

Brongektazinin ¢esitli etyolojik nedenlerinden olay1 baslatan biri sonrasinda
alt solunum yollarinda yogun ve devamli bir nétrofilik infiltrasyonun oldugu kisir
bir dongii baslamakta, mukosilier klirens bozulmakta, rekiirren veya kronik
bakteriyel enfeksiyonlar goriilmekte, kotlii kontrollii bir enflamatuar yanit ve
progressif akciger hasarmin gelistigi ortak bir patogenez ortaya ¢ikmaktadir (36,
68).

2.5. Tan1 ve Tan1 Yontemleri

2.5.1. Oykii ve fizik muayene

Cogu calismada bronsektazi tani yasi ilk dekadin son yarisi olarak belirtilse
de semptomlarm hayatim ilk yarisinda basladig1 goriilmiistiir (43). Italya’da 105
bronsektazili ¢ocuk ile yapilan ¢alismada medyan tam1 yas1 7 yas iken,
semptomlarin basladigi medyan yas 6 ay olarak saptanmustir (69). Cukurova
Universitesi’nde yapilan bir ¢alismada ise semptomlarm baslangic yas1 24 ay
iken, tan1 yas1 yaklasik 9 yas olarak saptanmistir (26).

Brongektazisi olan hastalarda en sik rastlanan sikayet Oksiiriik ve c¢ok
miktarda piiriilan balgam {tiretimidir. Belirli bir oranda hemoptizi de goriilebilir.
Enfeksiyoz alevlenmelerle birlikte ates gelisebilir. Zaman gectik¢e anoreksi ve
kilo aliminda gerileme gelisebilir (8). Hisiltl, gogiis agris1 ve dispne diger eslik
eden semptomlardir. Brongektazi semptomlarinin ¢ogu okul 6ncesi donemde
ortaya ¢ikmaktadir (9).

Hastalarm klinigi bronsektazinin siddetine gore degisebilir. Agir bronsektazi
siklikla ¢ocukluk yillarindan baslayan tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar ve
balgamin eslik ettigi inat¢1 Oksiiriik ile karakterizedir. Hafif bronsektaziler
asemptomatik olabilecekleri gibi tekrarlayan hemoptizilere de neden olabilirler
(70).

Fizik muayenede tipik olarak etkilenen bolgeye lokalize raller ve hisilti
gelisebilir. Siddetli vakalarda dispne ve hipoksemi gelisebilir. Solunum fonksiyon
testlerinde obstriiktif, restriktif veya karma patern gorilebilir. Diflizyon

kapasitesindeki bozulma tipik olarak ge¢ bir bulgudur (8). Brongsektazili
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hastalarda gogiis duvar1 anomalileri ve lordoz gibi postural deformiteler
goriilebilmektedir. Comak parmak hastalarin yaklasik %40’ mda bildirilmis olup,
derecesi brongektazinin tipi ve yayginligindan ¢ok hastalifin siiresi ve enfeksiyon

siklig ile iliskili bulunmustur (14).

2.5.2. Radyolojik bulgular

Brongektazide radyolojik tan1 amaciyla en ¢ok kullanilan yontem akciger
radyografileri ve YCBT dir. Bronsektazi hastalarinin direkt akciger grafisindeki
bulgular 6zgiil degildir. Akciger grafisinde; vaskiiler isaretlerin siliklesmesi,
peribronsial fibrozise baglh gelisen brons duvarmi kalinlagsmasi, voliim kaybi,
hava-sivi1 iceren kistlerin olmasi ve bal petegi goriiniimii saptanabilir. Bunlardan
sadece kistik goriinlim brongektazi i¢in tipiktir. Bu nedenle akciger grafisinin
bronsektazinin tani ve lokalizasyonunda duyarlilig1 diistiktiir (14, 71). Bronsektazi
tanisinda akciger grafisinin duyarliligi %28 olarak bildirilmektedir (11). Kistik
bronsektazi ve silier diskinezi sendromlarma bagli bronsektazilerde akciger
grafileri hemen daima anormaldir (72).

Glinlimiizde brongektazi tamisinda tercih edilen kesin tani ydntemi
YCBT dir (70). Gegmiste bronkografi bronsektazi varligini saptamada en hassas
yontem olarak distiniiliirdii. Ancak kullanilan kontrast maddeler segmental
diizeyde bronglar1 tikayabilecegi gibi alerjik reaksiyonlara da neden olabilir. Bu
nedenle bronkografi yerini YCBT’ye birakmustir (72, 73, 74, 75). Invaziv
olmayan bu yOntemin sensivite ve spesifitesi swrasiyla %93 ve %98 olarak
bildirilmektedir. YCBT hastaligin yerlesimi, mediastinal lezyon varhigi ve
segmental tutulum hakkinda bilgi verir. Rezeksiyon sinirlarinin planlanmasinda
kullanilabilir (76, 77). YCBT’de bronsektazinin en Onemli bulgusu brons
genislemesidir. Brongiyal genisleme i¢in en sik kullanilan 6l¢iit brons i¢ ¢apimnin
komsulugundaki pulmoner arterden genis olmasidir. Brons i¢ capinin komsu
pulmoner artere oraninin 1’in lizerinde olmasi genellikle bronsun patolojik olarak
genisledigini gosterir. Ileri derecede genislemis bronslar komsulugundaki

pulmoner arterle birlikte “tagh yliziik” goriiniimii olustururlar (78, 79).
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Tablo 2.2. YCBT tani kriterleri (40).

Major kriterler
- Bronglarin anormal genislemesi (Brons i¢ ¢apinin komsu pulmoner arter
capindan biiyiik olmasi)
- Bronglarin perifere dogru incelen yapisinin bozulmasi

- Brons yapilarinm akcigerlerin perifer 1-2 cm’lik alaninda goriilmesi

Sekonder Kkriterler

- Asiri bronsial kalinlagsma

- Bronslarin mukusla dolu olmasi

- Bronslarin bir araya toplanmasi

Kistik fibrozis dis1 bronsektazide siklikla alt loblarda tutulur. Birden fazla

lobun tutulumu siktir, en sik tutulan loblar sol alt lob, lingula ve sag orta lobdur

(74, 80, 81).

2.5.3. Solunum fonksiyon testleri

Brongektazi hava yolu obstriiksiyonu ile karakterizedir. Hava yolu
obstriiksiyonunu ortaya ¢ikaran mekanizma hava yollarindaki enflamasyondur.
Brongektazide havayolu hiperreaktivitesi de gozlenebilir. Havayolu reaktivitesi
astima degil, kronik bronsial enflamasyonun etkilerine baghdir. Havayolu
reaktivitesinde artis saptanan grupta spirometride FEV1 (1. saniyede zorlu
ekspiryum hacmi) ve FVC (zorlu vital kapasite) degerlerinde siklikla diistikliik
saptanirken metakolin uyari testleri pozitiftir. Ileri hastalik derecelerinde parankim

yikimi nedeniyle obstriiktif ve restriktif patern bir arada gézlenebilir (40, 80).

2.5.4. Diger testler

Immiin yetmezlik a¢isindan tam kan sayimi, serum immiinglobulinleri ve
IgG subgruplari, kistik fibrozis acisindan ter testi ve DNA analizi, aspirasyon
acisindan PH  monitérizasyonu, hava yolu anomalilerini  gostermek,
mikrobiyolojik Ornekleme yapmak ve yabanci cisim olasiligmi dislamak i¢in

bronkoskopi, silya disfonksiyonunu saptamak i¢in nazal biyopsi yapilmalidir (80).
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Brongektazilerde birgok mikroorganizma nedeniyle goriilen pnomoni
ataklar1 olmas1 nedeniyle tekrarlayan balgam kiiltiirii degerlendirmeleri 6nemlidir.
Kistik fibrozis dis1 bronsektazide balgam kiiltiirlerinde en sik iireyen patojenler;
Haemophilus influenzae, Streptococcus pneumoniae ve Staphylococcus aureus’
tur. Moraxella catarrhalis ve Pseudomonas aeruginosa ise nadiren iireyebilen

mikroorganizmalardir (82).

2.6. Tedavi

Tedavinin amaglari; semptomlar1 kontrol altina almak, yasam kalitesini
tyilestirmek ve hastaligin ilerlemesini dnlemektir. Bu da bronsial enfeksiyonun ve
enflamasyonun azaltilmasi, mukosilier klirensin artirilmasi ile olur. Altta yatan
hastaligin tedavisi bronsektazinin ilerlemesinin 6nlenmesinde 6nemlidir. Tedavide

heniiz kanita dayal1 bir yaklagim ve fikir birligi yoktur ve semptomatiktir (83).

2.6.1. Antibiyoterapi

Enfeksiyon brongektazinin olugsmasinda ve ilerlemesinde Onemli bir
etkendir. Antibiyotikler akut ataklarin tedavisi ve tekrarlayan enfeksiyonlari
onlemek amacryla kullanilmaktadir. Bronsektazinin akut alevlenme donemlerinde
balgam kiiltiirlerinden en cok izole edilen mikroorganizmalar Haemophilus
influenzae, Streptococcus pneumoniae ve Staphylococcus aureus’ tur. Ampirik
antibiyotik se¢imi potansiyel patojen mikroorganizmalara gore olmali, varsa
onceki atagin kiiltiir sonuglar1 veya yeni atagin balgam veya bronkoalveolar lavaj
kiiltiirlerinde bulunan organizmalarin tespiti ve gram boyamasi ile antibiyotik

se¢imi yapilmalidir (21, 34, 84, 85).

2.6.2. Antiinflamatuar tedavi

Antiinflamatuar tedavi sistemik kortikosteroidler, inhale kortikosteroidler ve
non-steroid antiinflamatuarlar1 igermektedir. Inflamasyonun bronsektazide rolii
oldugu gosterilmis olmasina ragmen Allerjik Bronkopulmoner Aspergillozis
disinda kortikosteroidlerin ¢gocuklarda yararli oldugunu gdsteren kanit yoktur (86).

Inhale steroidlerin belirgin etkileri gdsterilememis olmakla beraber, solunum

fonksiyonlarmi diizeltici yonde etkilerinin oldugu bilinmektedir (87, 88).
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2.6.3. Bronkodilatorler

Kistik fibrozis dist brongektazilerde bronkodilator kullanimi ile ilgili
randomize kontrollii caligma yoktur (27). Tedaviye hasta bazinda karar verilmesi
ve alinan cevaba gore devam edilmesi Onerilmektedir (89). Astim eslik ediyorsa

kullanilabilir.

2.6.4. Mukolitikler

Mukolitiklerin hedefi balgamin fizikokimyasal yapisint degistirmektir.
Boylece transbronsial temizligi amaglar. N-asetilsistein siilfid baglarin1 bozar ve
puriilan mukus aktivitesini azaltir; ancak kistik fibrozis dig1 bronsektazide N-
asetilsistein ile ilgili yapilmis ¢calisma yoktur (90).

Havayolunun hidrasyonu hipertonik salin inhalasyonuyla saglanabilir.
Osmolar yiikii fazla olan salin hava yolu liimenine hiicre ve dokulardan sivi ¢ceker
(91).

Inhale kuru toz mannitoliin, kistik fibrozis dis1 bronsektazili eriskin
hastalarda yasam kalitesini arttirdigimma dair g¢alismalar vardir. Mannitol doz
bagimli olarak sekresyon klirensini artiran alternatif bir hidrasyon saglayici
ajandir. Bronsektazide yeni bir ilag gibi degerlendirilmekle beraber rutin ve uzun
sireli kullanimda etkinligini degerlendirebilmek icin yeni caligmalara ihtiyag
vardir (92).

Insan DNase enziminin rekombinant formu solunum yolu sekresyonlarmin
viskoelastisitesini azaltir ve mukusun klirensini arttirir. Kistik fibrozisde belirgin

fayda saglarken kistik fibrozis dis1 bronsektazide etkin bulunmamistir (93).

2.6.5. Gogiis fizyoterapisi

Kistik fibrozis dis1 bronsektazilerde gogiis fizyoterapisi etkinligini
degerlendiren ¢ok az c¢alisma vardir. Her bronsektazi olgusunun solunum
fizyoterapisine yOnlendirilmesi gerekmektedir. Goglis perkiisyonu ve postural

drenaj sekresyonlarin temizlenmesinde etkilidir (88).
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2.6.6. Cerrahi

Etkili medikal tedavinin yaygimnlasmasindan sonra cerrahi tedavi sikligi
azalmistir. Bronsektazi tek tarafli, segmental veya lober yayilim gosteriyorsa,
ilerleyici ise ve tekrarlayan enfeksiyonlar ve hemoptizi varsa cerrahi tedavi

uygulanir (88).
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3. OLGULAR VE YONTEM

Bu calisma Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar
Anabilim Dali Cocuk Allerji - Immunoloji ve Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali’nda
Akdeniz Universitesi Klinik Arastirmalar Etik Kurul onay1 alinarak yapilmustur.

Calismaya 2003-2015 yillar1 arasinda basvurmus, kistik fibrozis dist
brongektazi tanis1 almis 6 ay ile 23 yas arasinda 59 ¢ocuk hasta alinmistir.

Calismaya alman tiim hastalarin YCBT ile brongektazi tanis1 almis olmasi

ve kistik fibrozis tanismin diglanmis olmasi sart1 aranmistir.

Tablo 3.1. Kistik fibrozis tani kriterleri (8).

KISTIK FIBROZIS TANI KRITERLERI
Tipik Klinik bulgularin varligi (respiratuar, gastrointestinal, genitotiriner)

VEYA
Kardeste kistik fibrozis dykiisii
VEYA
Pozitif yenidogan tarama testi
+

KFTR disfoksiyonu i¢in laboratuvar kaniti1 / KFTR

Farkli glinlerde alinan 2 ayr1 yiiksek ter klor konsantrasyonu
VEYA

2 Kistik fibrozis mutasyonu tanimlanmasi
VEYA

Anormal nazal potansiyel farki dl¢iimii

Tiim hastalar i¢cin degerlendirme formu dolduruldu (Ek-1).

Hastalarin cinsiyet, yas, tam1 aninda yas, semptomlarin baslangic yasi,
etyoloji, aile oykiisii, klinik bulgular1 (6ksiiriik, balgam, hemoptizi, kilo kayb1 ya
da kilo alamama, gogiis agris1), fizik muayene bulgular1 (comak parmak, gogiis
deformitesi, hipoksi, oskultasyon bulgulari), tekrarlayan hisilt1 Oykiisii,
tekrarlayan {ist solunum yolu enfeksiyonu 0ykiisii, ¢evresel sigara maruziyeti, tam
kan sayimi, aldig1 tedaviler, SFT, immiin parametreler (IgG, IgGl1, 1gG2, 1gG3,
IgG4, IgM, IgA, IgE ve lenfosit alt gruplar1), GOR sintigrafisi, ter testi, KFTR
gen mutasyonu, balgam kiiltiirii ve YAS bulgular kayit edildi. Ayrica hastalarin

0SS, VAS ve YCBT skorlar1 degerlendirilerek kaydedildi.
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Bes yas lizeri uyum saglayabilen ¢ocuklarda, spirometre ile dl¢iilen FVC,
FEV1 ve MEF25-75 degerleri kaydedildi. Degerler yasa ve boya gore beklenenin
yiizdesi olarak ifade edildi. Olgiimler ZAN 100 markal1 solunum fonksiyon testi
cithaziyla yapildi. Beklenenin %80 ve iizeri (FEV1 > %80, FVC > %80, MEF25—
75 > %80) normal degerler olarak kabul edildi. Immun yetmezlige yonelik yapilan
laboratuvar testlerinde; hastalarin IgA, IgM, IgE, IgG, IgG subgruplar1 ve
periferik kan lenfosit alt gruplar1 (CD3, CD4, CDS8, CD19 ve CD 16+56
seviyeleri) degerlendirildi. Yasa gore normal degerlerin 2 standart sapma (SD)
altindaki degerler diisiik kabul edildi. PSD kesin tanis1 nazal biyopsi materyalinin
elektron mikroskop incelemesiyle konuldu. PSD saptanan hastalara Kartagener
Sendromu agisindan ekokardiyografi yapildi ve dekstrokardi varliginda
Kartagener Sendromu tanisi koyuldu. Yabanci cisim aspirasyonu diisiiniilen
hastaya sanal bronkoskopi yapildi ve rijid bronkoskopi yapilarak saptanan cisim
cikarildi. Sistemik lupus eritamatozus (SLE) tanisi icin SLE tani kriterleri
kullanilda.

YAS’m degerlendirilmesinde; okstiriik, balgamli 6kstirtik, gogiis agrisi, aile
ya da ¢cocugun nefes darligi tariflemesi, ral, ronkiis, hisilti, hipoksi bulgulari, CRP
artis1, notrofil yiizdesinde artig hastalik alevlenme kriterleri olarak degerlendirildi.

VAS degerlendirilmesi i¢in Sekil 3.1 gosterilerek 9 yas alt1 olgularda
ebeveynleri tarafindan, 9 yas iizeri olgularda kendileri tarafindan hastaligin yagsam

kalitelerine etkisinin degerlendirilmesi istendi (94).

© 006 66
|l|l|_l_|_I’

0 0-hastaligimin yasam kaliteme etkisi yok 10 -hastaligim yasam kalitemi ¢ok olumsuz etkiliyor

Sekil 3.1. VAS.

Kistik fibrozisli hastalarda bronsektazinin YCBT ile degerlendirilmesinde

Bhalla skoru kullanilirken, zamanla bu skor ¢esitli sekillerde modifiye edilerek
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kistik ve kistik fibrozis disi bronsektazilerde YCBT skorlamasi amaciyla
kullanilmaya baglanmistir. Calismamizda modifiye Bhalla skoru (B Total) ve
anatomik yaygmligir degerlendirmek icin bazi calismalarda kullanilan diger bir
skorlama sistemi (D Total) kullanilarak hastalarm klinigini bilmeyen bir radyolog
tarafindan YCBT skorlamalar1 yapildi. Calismamiza alinan 59 hastadan 25’ inin
YCBT goriintiilerine ulasilamadi. Bu nedenle 34 hastaya YCBT skorlamasi
yapild1.

SKORLAMA 1: B Total (Modifiye Bhalla Skoru)

Brongektazi derecesi (EXBRNC), bronsial dilatasyon derecesi (SBRDIL),
bliyiik ve kiicik hava yollarinda mukus birikimi (PMPLA, PMPSA) ve
parankimal ateniiasyonda azalma (EXDECAT) yontemleri kullanildi. Lingula
farkli bir lob sayilarak 6 lob icin ayr1 ayri skorlandi. Skorlar toplami1 B Total
olarak adlandirildi (Tablo 3.2) (95, 96, 97).

Tablo 3.2. Modifiye Bhalla skoru.

Bulgu Skor 0 Skor 1 Skor 2 Skor 3
Bronsektazi Yok 1 ya da kismi 2 ya da fazla Yaygin kistik
derecesi bronkopulmoner | bronkopulmoner | bronsektazi

segment segment
tutulumu tutulumu
Bronsial Normal Komsu pulmoner | Komsu pulmoner
dilatasyon arter ¢apinin 2 arter ¢apimnin 2
derecesi katindan az katindan fazla
Brons duvar Normal 0.5 x komsu 0.5-1.0 x komsu 1.0 x
kalinhk pulmoner arter pulmoner arter pulmoner
derecesi capi capi arter ¢api
Biiyiik hava Yok Var
yollarinda
mukusla
tikanma
Kiiciik hava Yok Var
yollarinda
mukusla
tikanma
Azalms Normal < %50 lober > %350 lober
ateniiasyon voliim voliim
derecesi
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SKORLAMA 2: D Total

Bronsektazinin anatomik yayginligi alti lobun her biri i¢in ayr1 ayri

degerlendirilerek skorlandi. Tiim loblarin skorlar1 daha sonra toplanarak

brongektazinin yayginlik siddetine ait genel bir skor elde edildi (26, 98).

Tablo 3.3. Skorlama-2 (D Total).

Derece Bulgu
0 Yok
1 Hafif (lobun %25’inden az1)
2 Orta (lobun %25-50’si)
3 Agir (lobun %50’sinden fazlast)

Hastalarimizin oksiirtik siddet skorlar1 giin i¢indeki oksiiriik semptomlar: 0

dan 5 e kadar derecelendirilerek elde edildi (99).

0: Hic okstiriik yok,

I: Giin icinde 1 ya da 2 kisa periodlu oksiirtik

2: Giin i¢inde 2 kisa perioddan fazla dksiiriik

3: Sik fakat okul ve diger aktiviteleri etkilemeyen Oksiiriik
4: Sik ve okul ve diger aktiviteleri etkileyen dkstiriik

5: Agir oksiirlik nedeniyle ¢ogu aktivitenin yapilamamasi
Istatistiksel Analiz

Analizler SPSS 21.0 paket programi ile yapild1.

Tanimlayict istatistikler frekans, yiizde, ortalama (mean), standart sapma

(SD), medyan (ortanca), minimum (min) ve maksimum (max) degerleri ile

sunulmustur.

Iki grubun 6lgiim degerleri arasindaki farkin analizinde normallik varsayimi

Shapiro-Wilk testi ile kontrol edilmis, normal dagilima uymadigi durumda Mann-

Whitney U testi, uydugu durumda Student t testi kullanild1.

Ug evre grubunun parametrik olmayan karsilastirmasinda Kruskal Wallis

testi, anlamli ¢ikan durumlar i¢in post-hoc test olarak Bonferroni-Dunn testi

kullanildz.
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Swrali (ordinal) veya normal dagilima uymayan siirekli degiskenler
arasindaki iliskiler Spearman korelasyon testi ve normal dagilima uyan siirekli
degiskenler icin Pearson korelasyon testi yapilmistir.

Analizlerde farkliliklarin belirlenmesi i¢cin %95 anlamlilik diizeyi (ya da
0=0.05 hata pay1) kullanilmistir. “Spearman korelasyon katsayis1 (r), 0.90-1.00
aras1 ¢ok kuvvetli korelasyon, 0.70-0.89 aras1 kuvvetli korelasyon, 0.50-0.69
arasinda orta kuvvetli korelasyon, 0.30-0.49 aras1 zayif korelasyon, 0-0.29 arasi1

korelasyon yok, negatif ise ters orantili korelasyon olarak kabul edildi.

21



4. BULGULAR

Hastanemiz Cocuk Allerji - Immiinoloji ve Cocuk Gogiis Hastaliklar:
Poliklinigi’nde 2003-2015 yillar1 arasinda bronsektazi tanisi alarak izlenen 59
hasta incelendi.

Olgularin 31’1 (%52.5) erkek, 28’1 (%47.5) kizdi (Tablo 4.1). Yas ortalamasi
13.69 + 4.67 yil olup, en kiiciik hasta 5, en biiylik hasta 23 yasindaydi.
Semptomlarm baglama yas1 ortalamasi 3.78 + 4.06 yil olup, semptomlar1 en erken
baslayan hasta 0.5, en ge¢ baslayan hasta 16 yasindaydi. Tan1 yas1 ortalamasi 9.61
+ 4.84 yil olup, en erken tan1 1 yasinda, en ge¢ tam1 20 yasinda koyulmustu.
Semptom baslama yasi ile tan1 aninda yas arasindaki fark ortalamasi 5.84 + 3.96

yild1 (Tablo 4.2).

Tablo 4.1. Cinsiyet dagilimi1 (%).

| 47,50%
| 52,50%

B Kiz
| Erkek

Tablo 4.2. Kistik fibrozis dig1 bronsektazili ¢ocuklarin demografik 6zellikleri.

Simdiki yas 13.69 + 4.67

Tan1 aninda yas 9.61 +4.84
Yas Ortalama + SD (y1l) Semptomlarm baglangi¢ yasi 3.78 £4.06

Semptom baglama yas1 ile tani

aninda yas arasindaki fark 5.84 +3.96

K %A47.
Cinsiyet 1z 28 (%47.5)

Erkek 31 (%52.5)
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Hastalarimizin soy ge¢misleri sorgulandiginda %10.2 oraninda aile dykiisi
oldugu saptandi.

Tan1 aninda en sik bagvuru yakinmasi oksiiriiktii. Oksiiriigii olan hasta sayisi
58 (%98.3)’di. Hastalarn 45’inde (%76.3) bagvuru aninda balgam yakmmasi
mevcuttu. Hastalarin 8’inde (%13.6) ise hemoptizi mevcuttu.

9 (%15.3) hasta evde pasif sigara i¢iciligine maruz kalmisti.

Hastalarin 6zgegmisi incelendi ve 41 (%69.5) hastada tekrarlayan {ist
solunum yolu enfeksiyonu; 40 hastada (%67.8) ise tekrarlayan hisilt1 Gykiisii
mevcuttu.

Hastalarimizin  eslik eden fizik muayene bulgularma bakildiginda 17
(%28.8) hastada kilo kayb1 ya da kilo alamama, 5 (%8.5) hastada gogiis
deformitesi mevcuttu. Olgularin tan1 aninda 8’inde (%13.6) ¢omak parmak ve 2
(%3.4)’sinde oksijen bagimlilig1 vardi.

Aldiklar1 tedaviler dosyalarmdan tarandi. Hastalarm 51 (%86.4) tanesinin
antibiyotik kullandig1 saptandi. Inhale steroid kullanan 47 (%79.7), sistemik steroid
kullanan 11 (%18.6) ve mukolitik kullanan 20 (%33.9) hasta mevcuttu. Hastalarin
22 (%37.3) tanesine gdgiis fizyoterapisi uygulanmaktaydi. Ug hastaya (%5.1)
cerrahi endikasyon konularak lobektomi yapilmaistir.

Hastalarda gastroosefageal reflii aragtrmasina yonelik 30 hastaya yapilan
GOR sintigrafilerinin 19 (%32.2)’unda reflii oldugu saptand.

Hastalarm klinik 6zellikleri Tablo 4.3’de 6zetlendi.
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Tablo 4.3. Kistik fibrozis dis1 bronsektazili ¢ocuklarin klinik 6zellikleri.

Klinik Ozellik Hasta sayisi (%)

Aile dykiisii 6 (10.2)
Hemoptizi 8 (13.6)
Balgam 45 (76.3)
Oskultasyon bulgusu (ral) 13 (22)

Oskultasyon bulgusu (ronkus) 34 (57.6)
Sigara maruziyeti 9(15.3)
Oksiiriik 58(98.3)
Kilo kaybi ya da kilo alamama 17 (28.8)
Comak parmak 8 (13.6)
Gogiis deformitesi 5(8.5)

Oksijen bagimhihg: 2 (3.4)

Tekrarlayan USYE 41 (69.5)
Tekrarlayan wheezing 40 (67.8)
Antibiyotik kullanim 51 (86.4)
Mukolitik kullammi 20 (33.9)
Inhale steroid kullanin 47 (79.7)
Sistemik steroid kullanimm 11 (18.6)
Gaogiis fizyoterapisi 22 (37.3)
Cerrahi 3(5.1)

GOR 19 (32.2)

Brongektazi etyolojilerine bakildiginda etyoloji saptanan hastalarda en sik
neden immiin yetmezlik olup, 13 (%22.0) hastada saptandi. PSD ve gecirilmis
enfeksiyon 2. sik nedenler olup, 9’ar (%15.3) hastada mevcuttu. Astim 7 (%11.9)
hastada, bronsiolitis obliterans 2 (%3.4) hastada, romatizmal hastalik 1 (%1.7)
hastada ve yabanci cisim aspirasyonu 1 (%]1.7) hastada izlendi (Tablo 4.4).

Immiin yetmezligi olan hastalardan; 3 hastada kronik graniilomatdz hastalik,
2 hastada CVID, 2 hastada Bruton, bir hastada Ataksi Telenjektazi, bir hastada
selektif IgA eksikligi, bir hastada MHC Class-2 eksikligi, bir hastada IgG2 IgG3
subgrup eksikligi, bir hastada hipogamaglobulinemi ve bir hastada sekonder
immiin yetmezlik saptandi. PSD’li 9 hastanin 3’ii Kartagener Sendromu tanisi
almisti. Romatizmal hastalik grubunda olan hastamizin tanist SLE’ydi. 17

(%28.8) hastamizda ise etyoloji saptanamadi ve idiopatik olarak degerlendirildi.
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Tablo 4.4. Kistik fibrozis dis1 bronsektazili ¢ocuklarda etyolojik tanilar.

Etyoloji Hasta Sayis1 (%)
Idiopatik 17 (28.8)
Immun yetmezlik 13 (22.0)
Gecirilmis enfeksiyon 9(15.3)
Primer siliyer diskinezi 9(15.3)
Astim 7(11.9)
Bronsiolitis obliterans 234
Romatizmal Hastahk 1(1.7)
Yabanci cisim aspirasyonu 1 (1.7)

Hastalarimizda ortalama IgE diizeyi 200.97 + 395.20 IU/L, IgG diizeyi
1257.33 £ 545.93 mg/dL, IgG1 diizeyi 988.82 + 508.82 g/L, 1gG2 diizeyi 299.75
+ 261.67 g/L, 1gG3 diizeyi 77.89 + 89.84 g/L, 1gG4 diizeyi 84.45 + 201.13 g/L,
[gM diizeyi 120.71 £ 71.57 mg/dL, IgA diizeyi 158.49 + 124.55 mg/dL saptand1.

Hastalarimizda bakilan periferik kan lenfosit alt gruplarinda ortalama CD3
%64.76 £ 10.6, CD4 %37.56 + 11.4, CD8 %26.41 £ 8.76, CD19 %18.06 £ 11.72,
CD16-56 9%12.09 + 7.67 saptand..

Hastalarimizin ortalama CRP diizeyi 1.33 £ 1.69 mg/dl olarak saptand:.

Hastalarin laboratuvar 6zellikleri Tablo 4.5’de 6zetlenmistir.

Tablo 4.5. Kistik fibrozis dis1 bronsektazili gocuklarda laboratuvar 6zellikleri.

Laboratuvar Ozellikleri Ortalama + SDS

Ig E (IU/L) 200.97 + 395.20
IgG (mg/dL) 1257.33 + 545.93
IeG1 (g/L) 988.82 + 508.82
IgG2 (g/L) 299.75 + 61.67
IgG3 (g/L) 77.89 + 89.84
IgG4 (g/L) 84.45+201.13
IgM (mg/dL) 120.71 + 71.57
IgA (mg/dL) 158.49 + 124.55
CD3 (%) 64.76 + 10.60
CD4 (%) 37.56+ 11.44
CD8 (%) 26.41 +8.76
CD19 (%) 18.06 + 11.72
CD16-56 (%) 12.09 +7.67
CRP (mg/dL) 1.33+1.69
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Hastalarin balgam kiiltlir iiremeleri incelendiginde 21 (%36.2) hastada
Heamophilus influenzae, 5 (%8.62) hastada Streptococcus pneumoniae, 2 (%3.44)
hastada Staphylococcus aureus, 1 (%1.72) hastada Moraxella catarrhalis ve 1
(%1.72) hastada Klebsiella pneumoniae iiremesi saptandi. Hastalarimizin 28

(%48.27)’inde balgam kiiltliriinde iireme saptanmadi (Tablo 4.6).

Tablo 4.6. Kistik fibrozis dis1 bronsektazili ¢ocuklarda balgam kiiltiir tiremeleri.

N (%)
Heamophilus influenzae 21(36.20)
Streptococcus pneumoniae 5(8.62)
Staphylococcus aureus 2 (3.44)
Moraxella catarrhalis 1(1.72)
Klebsiella pneumoniae 1(1.72)
Ureme yok 28 (48.27)

Hastalarm cinsiyet bulgusu ile B Total, D Total, OSS, VAS, EXBRNC,
EXDECAT, SBRDIL, SBWTHICK, PMPSA, PMPLA bulgular1 karsilagtirildi.
Arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi

Hastalarin semptom baslangic yaslari, tan1 aninda yaslar1 ve caligmaya
almma yaslar1 ile B Total, D Total, OSS, VAS, EXBRNC, EXDECAT, SBRDIL,
SBWTHICK, PMPSA, PMPLA bulgular1 karsilastirildi. Calismaya alinma yasi ile
B Total ve D Total arasinda pozitif yonlii zayif ama anlamli korelasyon saptandi
(r=0.379, p=0.032; r=0.371, p=0.037) ancak OSS ve VAS arasinda korelasyon
saptanmad1. Semptom baslangic yasi ile B Total, D Total, OSS, VAS, EXBRNC,
EXDECAT, SBRDIL, SBWTHICK, PMPSA ve PMPLA arasinda korelasyon
saptanmadi. Tan1 aninda yas ile B Total arasinda pozitif yonlii zayif korelasyon
saptandi (r=0.351; p=0.049).

Aile dykiisii olan ve olmayan hastalarin B Total, D Total, OSS ve VAS
degerleri karsilastirildi. Istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p=0.40,
p=0.24, p=0.98, p=0.67).

26



Sigara maruziyeti olan ve olmayan hastalarm B Total, D Total, OSS, VAS,
EXBRNC, EXDECAT, SBRDIL, SBWTHICK, PMPSA ve PMPLA degerleri
karsilastirildi. Aralarinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p=0.93, p=
0.30, p=0.40, p=0.30, p=0.93, p=0.91, p=0.93, p=0.71, p=0.95, p=0.97).

Eozinofil yiizdesi ile B Total, D Total, OSS, VAS, EXBRNC, EXDECAT,
SBRDIL, SBWTHICK, PMPSA ve PMPLA degerleri karsilastirildi. Eozinofil
yiizdesi ile B Total ve SBWTHICK arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif
yonlii ve zayif bir korelasyon saptandi (r=-0.405; p=0.02, r=-0.373; p=0.03).

IgE ile B Total, D Total, OSS, VAS, EXBRNC, EXDECAT, SBRDIL,
SBWTHICK, PMPSA ve PMPLA degerleri karsilastirildi. Aralarinda korelasyon
saptanmadi.

Oskultasyon bulgusu gruplari ile (ral, ronkiis, solunum seslerinde azalma)
hastalarm B Total, D Total, OSS, VAS, EXBRNC, EXDECAT, SBRDIL,
SBWTHICK, PMPSA, PMPLA degerleri karsilastirildi.

Ronkiisii olan hastalarin VAS degeri ronkiisii olmayan hastalardan anlamli
olarak daha yiiksek saptand1 (p=0.015). Rali olan hastalarda VAS ve OSS degeri
rali olmayan hastalardan daha yiiksek saptandi (p=0.038, p=0.048). Rali olan
hasta grubunun B Total, SBRDIL ve EXDECAT degerleri daha yiiksek bulundu
(p=0.015, p=0.030, p=0.017). Solunum seslerinde azalmasi olan hastalarin B
Total, D Total, OSS, VAS, EXBRNC, EXDECAT, SBRDIL, SBWTHICK,
PMPSA, PMPLA degerleri karsilastirildi. Istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmadi (Tablo 4.7).

Tablo 4.7. Oskiiltasyon bulgular1 ile YCBT skorlari, VAS, OSS karsilastirmas.

VAS ()SS B Total SBRDIL | EXDECAT
Ronkiis p=0.015 p=0.207 p=0.072 p=0.212 p=0.413
Ral p=0.038 p=0.048 p=0.048 p=0.030 p=0.017
Solunum
seslerinde P=0.267 p=1.000 p=1.000 p=0.258 p=1.000
azalma
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Hemoptizisi olan hastalarin B Total, D Total, EXBRNC ve SBRDIL
degerleri olmayanlara gore istatistiksel olarak daha yiiksek saptandi (p=0.002,
p=0.044, p=0.022, p=0.018) (Tablo 4.8).

Tablo 4.8. Kistik fibrozis dis1 brongektazili ¢ocuklarda hemoptizi ve YCBT skor

karsilagtirmasi.
Hemoptizi Var | Hemoptizi Yok o
Ortalama £ SD | Ortalama + SD p degeri
D Total 8.83 +3.48 5.00 +3.40 0.044
B Total 40.83 £6.27 24.04 £12.43 0.002
PMPLA 3.00+1.78 1.58 +1.44 0.063
PMPSA 3.33+1.21 2.38+2.00 0.194
EXDECAT 7.33+£1.75 5.92+3.47 0.451
EXBRNC 9.50 +3.88 5.58 £3.83 0.022
SBRDIL 7.50 +2.81 3.81+2.94 0.018
SBWTHICK 6.67 £3.50 4.85+2.34 0.196

Balgami olan hastalarim B Total, D Total, EXBRNC, SBRDIL ve
SBWTHICK degerleri balgami olmayanlara gore istatistiksel olarak daha yiiksekti
(p=0.001, p=0.010, p=0.005, p=0.003, p=0.008) (Tablo 4.9).

Tablo 4.9. Kistik fibrozis dis1 bronsektazili ¢ocuklarda balgam ve YCBT skor

karsilagtirmasi.
Balgam Var Balgam Yok
Ortalama + SD | Ortalama + SD P
D Total 6.82 +£3.43 3.30+3.16 0.010
B Total 31.95 +12.37 16.70 +8.30 0.001
PMPLA 2.09 £ 1.60 1.30 £ 1.49 0.150
PMPSA 3.00£1.82 1.60 +1.77 0.052
EXDECAT 6.68 £3.52 5.10+2.33 0.146
EXBRNC 7.64 +3.73 3.40 £3.37 0.005
SBRDIL 5.64 £3.01 2.00+2.10 0.003
SBWTHICK 5.95+2.59 3.50+1.90 0.008
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Yasmnin kiiciik olmasi ya da testi basaramamasi nedeniyle 14 hastamiza SFT
yapilamadi. SFT yapilan hastalarn FEV1 ortalamalar1 %72.51 + 22.31, FVC
ortalamalar1 %67.35 + 21.32, MEF 25-75 ortalamalar1 %72.90 + 30.44 saptandi
(Tablo 4.10). Hastalarin 23’tinde FEV1<%80, 26’sinda FVC<%80 ve 15’inde
MEF25-75<%80 saptand..

Tablo 4.10. Kistik fibrozis dis1 brongektazili ¢ocuklarin solunum fonksiyon testi

bulgular1
% Ortalama+SD
FEV1 (%) 72.51 + 2231
FVC (%) 67.35+21.32
MEF25-75 (%) 72.90 + 30.44

FEV1 ile SBRDIL arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif yonlii ve
kuvvetli bir korelasyon saptandi (r=-0.713, p<0.001).

FEVI1 ile SWTHICK, PMPLA, EXBRNC ve B Total arasinda istatistiksel
olarak anlamli, negatif yonlii ve orta derecede bir korelasyon saptandi (r=-0.575;
p=0.001, r=-0.562; p=0.002, r=-0.658; p<0.001, r=-0.560; p=0.002).

FEV1 ile EXDECAT ve D Total arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif
yonlii ve zayif bir korelasyon saptandi (r=-0.463; p=0.011, r=-0.462; p=0.012).

FVC ile SBRDIL, SWTHICK, PMPLA, EXBRNC, B Total ve D Total
arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif yonlii ve orta derece bir korelasyon
saptand1 (r=-0.667; p<0.001, r=-0.575; p=0.001, r=-0.555; p=0.002, r=-0.615;
p<0.001, r=-0.590; p=0.001, r=-0.522; p=0.004).

FVC ile EXDECAT arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif yonlii ve
zayif bir korelasyon saptand1 (r=-0,428, p=0,020).

MEF 25-75 ile SBRDIL, SWTHICK, PMPLA, EXBRNC arasinda
istatistiksel olarak anlamli, negatif yonlii ve orta derece bir korelasyon saptandi

(r=-0.557; p=0.002, r=-0.595; p=0.001, r=-0.441; p=0.017, r=-0.537; p=0.003).

29



MEF 25-75 ile B Total, D Total EXDECAT arasinda istatistiksel olarak
anlamli, negatif yonlii ve zayif bir korelasyon saptandi (r=-0.475; p=0.009, r=-
0.380; p=0.042, r=-0.488; p=0.007) (Tablo 4.11).

Tablo 4.11. Kistik fibrozis dis1 bronsektazili ¢ocuklarin solunum fonksiyon testi
bulgularmin YCBT skorlar1 ile karsilastiriimasi.

FEV1(%) FVC(%) MEF25-75(%)
EXBRNC = -0.658 =-0.615 r=-0.537
p= 0.000 p= 0.000 p=0.003
EXDECAT r=-0.463 r=-0.428 r=-0.488
p=0.011 p=0.020 p=0.007
SBWTHICK r=-0.575 r=-0.575 r=-0.595
p=10.001 p=10.001 p=0.001
SBRDIL r=-0.713 r=-0.667 r=-0.557
p= 0.000 p= 0.000 p=0.002
PMPLA r=-0.562 r=-0.555 r=-0.441
p=0.002 p=0.002 p=0.017
PMPSA r=-0.280 r=-0.310 r=-0.012
p=0.141 p=0.102 p= 0.950
B TOTAL r=-0.560 r=-0.590 r=-0.475
p= 0,002 p= 10,001 p= 0,009
D TOTAL r=-0.462 r=-0.522 r=-0.380
p=10.012 p=0.004 p=0.042

Oksiiriik siddet skoru ile FEV 1, FVC ve MEF25-75 arasinda istatistiksel
olarak anlamli, negatif ve zayif bir korelasyon saptandi (r=-0.434; p=0.006, r=-
0.439; p=0.005, r=-0.489; p=0.002).

FEV1, FVC, MEF 25-75 ile VAS arasinda istatistiksel olarak anlaml1 iligki
saptanmadi (Tablo 4.12).

Tablo 4.12. SFT ile VAS, OSS ve YAS karsilastirmasi.

FEV1(%) FVC(%) MEF 25-75(%)
VAS r=-0.088 r=-0.036 r=-0.002
p=0.592 p=0.826 p=0.988
Oksiiriik siddet skoru r=-0.434 r=-0.439 r=-0.489
p=0.006 p=0.005 p=0.002
Yillik alevlenme sikhigi r=-0.410 r=-0.285 r=-0.289
p=0.003 p=0.045 p=0.044
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OSS ile SBRDIL, SBWTHICK, EXBRNC, B Total arasmnda istatistiksel
olarak anlamli, pozitif yonlii ve orta derece bir korelasyon saptandi (r=0.602;
p<0.001, r=0.653; p<0.001, r=0.593; p<0.001 r=0.533; p=0.002).

OSS ile EXDECAT, PMPLA ve D Total arasinda istatistiksel olarak
anlaml, pozitif yonlii ve zayif bir korelasyon saptandi (r=0.383; p=0.034,
r=0.369; p=0.041, r=0.483; p=0.006) (Tablo 4.13).

Yillik alevlenme siklig1 ile SBRDIL, SBWTHICK, EXBRNC ve B Total
arasinda istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve orta derece bir korelasyon saptandi

(r=0.591; p<0.000, r=0.511; p=0.003, r=0.501; p=0.003, r=0.621; p=0.000).

Tablo 4.13. YCBT skorlari, VAS, OSS ve YAS karsilastirmas.

VAS skorlamasi Oksiiriik siddet | Yilhk ale\:lenme
skoru sikhig1
= 0.139 = 0.593 = 0.501
EXBRNC p=0.457 p=0.000 p=0.003
=0.015 = 0.383 = 0275
EXDECAT p=0.935 p=0.034 p=0.128
= 0.139 = 0.653 =0511
SBWTHICK p=0.455 p<0.001 p=0.003
= 0207 = 0.602 = 0.591
SBRDIL p=0.264 p<0.001 p=0.000
= 0.002 = 0.369
- 0. - = 0325
PMPLA p=0.993 p=0.041 0060
= 0.289
= 0382 = 0.350 B
PMPSA p=0.034 p=0.054 p=0.108
= 0.196 =0.533 =0.621
B TOTAL p=0.291 p=0.002 p=0.000
=0.182 = 0.433 = 0.483
D TOTAL p=0.327 p=0.006 p=0.005

OSS ile VAS arasinda istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve zayif bir
korelasyon saptandi1 (r=0.481, p=0.001).
YAS ile OSS arasinda istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve orta derecede

bir korelasyon saptand1 (r=0.553, p<0.001).
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YAS ile VAS arasinda istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve zayif bir
korelasyon saptandi (r=-0.495, p<0.001) (Tablo 4.14).

Tablo 4.14. Skorlar arasi karsilastirma.

Korelasyon
r=0.481
p=0.001
r=0.495
p=0.000
r=0.553
p=0.000

VAS-0OSS

VAS-YAS

0OSS-YAS

Hastalar etyolojilerine gére gruplandi ve her etyoloji i¢in OSS, SBRDIL,
SBWTHICK, EXBRNC, EXDECAT, PMPLA, PMPSA, B Total ve D Total
degerleri ile karsilastirma yapildi. Hicbir grupta istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmadi.

Immiin yetmezlik, idiopatik, silier diskinezi, astim tani gruplar1 ile OSS,
SBRDIL, SBWTHICK, EXBRNC, EXDECAT, PMPLA, PMPSA, B Total ve D
Total degerleri arasinda karsilastrma yapildi. Istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmadi.
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5. TARTISMA

Brongektazi gelismekte olan iilkelerde ve gelismis iilkelerin sosyoekonomik
diizeyi disik kesimlerinde 6nemli bir problemdir. Gelismekte olan {ilkelerde
yaklagik her 10.000 kiside 10-50 bronsektazi hastasina rastlanmakla birlikte,
insidans ve prevelans hakkinda ¢ok saglikli bilgiler yoktur (13, 14, 15). YCBT ile
daha fazla hastaya tani konulabilecegi diisiiniilmektedir. Tan1 koymada sagladigi
avantajlar ve hastalarm klinik bulgular: ile gosterdigi korelasyonu inceleyen az
sayida caligma vardir (26, 98, 100). Biz de calismamizda YCBT ile kistik fibrozis
dis1 bronsektazili hastalarimizin klinik 6zelliklerini karsilastirdik.

Calismamizdaki olgularin %52.5’si erkek, %47.5°1 kiz olup, literatiir ile
uyumlu olarak erkek cinsiyet, kiz cinsiyete oranla hafif yiiksekti. Literatiire
bakildiginda Inal ve arkadaslarmin ¢calismasinda %51 erkek, %49 kiz (26); Gergek
ve arkadaslarinin caliymasinda %60 erkek, %40 kiz (11); Karadag ve
arkadaslarinin ¢alismasinda %50.5 erkek, %49.5 kiz (6) seklinde oranlar
mevcuttu. Eastham ve arkadaslarmin 93 hasta ile yaptiklar1 ¢alismada erkek kiz
orani 2:1°di ve daha belirgin bir erkek cinsiyet hakimiyeti mevcuttu (101).

Calisma grubumuzdaki hastalarin ortalama tani yasi1 13.69 + 4.67 yil olup,
daha Once bildirilen yayimnlara kiyasla yiliksekti. Eastham ve arkadaglarinin
calismasinda tam1 anindaki median yas 7.2 (101); Munro ve arkadaslarinin
calismasinda 7.3 (102); Twiss ve arkadaslarmin calismasinda 5.2 (103); Li ve
arkadaslarmin ¢alismasinda 12.1 (23) olarak bildirilmistir. Ulkemizde inal ve
arkadaslarinin yaptig1 ¢alismada bronsektazi tani yasi 9 yas civari (26), Dogru ve
arkadaslarinin ¢alismasinda da 8 yas civari olarak bildirilmistir (25). Karadag ve
arkadaslarinin ¢alismasinda semptomlarin baslangici erken ¢ocukluk déneminde
olmasina karsm hastaneye basvurunun okul ¢agi yaslarinda (7.4 + 3.7 yil) oldugu
bildirilmistir (104). Bizim ¢alismamizda da semptomlarin ortalama baslama yas1
3.78 + 4.06 yil olup, okul dncesi donemdeydi. Hastalarin ¢cogunun, sikayetlerinin
cok wuzun siire devam etmesi iizerine poliklinige bagvurduklar1 dikkat
cekmekteydi. Semptom baslama yasi ile tan1 aninda yas arasindaki fark 5.84 =+
3.96 yildi. Bu bulgular bize hastaligin erken tanisinda, kronik prodiiktif oksiiriik

ve muayenede sebat eden raller gibi bulgular1 olan hastalarda hastaliktan
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siiphelenilmesi ve vakit kaybetmeden bronsektazi agisindan gerekli arastirmanin
yapilmasinin 6nemi ortaya koymaktadir.

Brongektazili hastalarin en sik bagvuru sikayeti oksiiriiktiir. Kronik, inate1,
prodiiktif oksiiriik daima brongektazi tanisini akla getirmelidir (22). Bronsektazili
cocuklarda en sik goriilen semptomlar oksiiriik, balgam, nefes darlig1 ve hisiltidir.
Tiirkiye gibi cocuklarin sik solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi tilkelerde 6ykiide
yakinmalarin uzun siiredir oldugu dikkati ¢cekmezse tan1 gecikmesine neden
olabilmektedir (103, 105). Hastalarimizda en sik basvuru yakinmasi oksiirtik
(%98.3) iken, ikinci siradaki semptom balgam ¢ikarma (%76.3) olarak gozlendi.
Karadag ve arkadaslarmin ¢alismasinda da calismamiza benzer sekilde %96.9 ile
Oksiiriik ilk sirada, %80.6 ile balgam c¢ikarma ikinci swrada gdzlenen bagvuru
yakmmasi olarak bildirilmistir (6). Inal ve arkadaslarinm calismasinda en sik
basvuru yakinmasi Oksiiriik (%100) ikinci sik basvuru yakinmasi balgam
cikarmadir (%81.8) (26). Cokugras ve arkadaslarmin ¢alismasinda da benzer
sekilde Oksiiriik birinci sirada (%96), balgam c¢ikarma (%46) ikinci sirada
gozlenen basvuru yakimmasi olarak bildirilmistir (106). Cocuk hastalarda
hemoptizi sikligi %4-10 arasmda bildirilmektedir (5, 104, 107). Inal ve
arkadaslarinin  calismasinda hemoptizi sikligir  %5.5 (26), Cokugras ve
arkadaslarinin calismasinda da %8 olarak bildirilmistir (106). Calismamizda
hemoptizi %13.6 saptanmis olup, literatiirdeki verilere gore bu oran biraz daha
yiiksektir.

40 hastamizda tekrarlayan higilt1 6ykiisii mevcut olup bunlardan sadece 7
hasta astim tanisiyla takip edilmekteydi. Iyi kontrol edilmemis astimm bir
komplikasyonu olarak brongsektazi gelisebilecegi  bilinmektedir. Bizim
calismamizda da hastalarin %11,9’u astima baglh bronsektazi kabul edilmistir.
Bagka nedenlerle meydana gelen bronsektazilerin de astimi taklit eden
semptomlara neden olabilece§i ve hatali olarak astim kabul edilebilecekleri
unutulmamalidir (86). Karadag ve arkadaslarinin calismasinda hisilt1 basvuru
yakinmalar1 arasmmda %46.9 oraninda bildirilmistir  (6). Cokugras ve
arkadaslarinin calismasinda da hastalarin %36’sinda hisilt1 oldugu bildirilmistir

(106).
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Bastardo ve arkadaslar1 yapmis olduklar1 c¢alismada kistik fibrozis dis1
bronsektazili hastalarda antropometrik parametrelerin normal smirlarda oldugunu
bildirmislerdir (83). Dogru ve arkadaslarinin ¢alismasinda ise %46.1 hastada tani
aninda malniitrisyon oldugu saptanmistir (74). Calismamiza alinan hastalarin da
17 (%28.8)’sinde kilo kayb1 ya da kilo alamama yakinmasi saptandi.

Brongektazi, bircok etmene ikincil olarak gelisebilen (kistik fibrozis,
enfeksiyonlar, aspirasyon sendromlari, yabanci cisim, astim, primer silier
diskinezi, immiin yetmezlikler ve gelisimsel anomaliler) bir patolojik siirectir
(108).

Calismamizda YCBT ile bronsektazi tanis1 almig hastalarda kistik fibrozis
tanis1 ekarte edilmistir. Bunun i¢in her hasta klinik ve laboratuvar tan1 kriterleri ile
dislanmastir.

Literatiire bakildiginda bronsektazilerin biiyiik kismini idiopatik (%33.3 -
%49) vakalarn olusturdugu goriilmektedir. Karako¢ ve arkadaslarmin
calismasinda hastalarin %60°1 idiopatik olarak smiflanmistir (109). Dogru ve
arkadaslarmin ¢alismasmda olgularm %49’unda (25), inal ve arkadaslarmin
calismasinda 9%30,9’unda (26), Karadag ve arkadaslarmin calismasinda ise
olgularm sadece %37.8’inde etyoloji belirlenebilmistir (104). Yeni Zelanda’da
yapilan bir caligmada ise cocuklarm 9%50’sinde bronsektazi etyolojisi
aydmnlatilamamistir (17). Kim ve arkadaslarmmn c¢alismasinda hastalarin
%14.2’sinde (110), Ingiltere’den Li ve arkadaslarinin yaptigi calismada da
hastalarin %25.8’sinde etyoloji saptanamamustir (23). Bizim calismamizda da
bronsektazi vakalarmin %28.8’1 idiyopatik kabul edilmistir. Calismamizda
idiyopatik bronsektazi orani iilkemizdeki diger ¢alismalara gére daha diisiiktiir.
Bunun nedeni hastalarimizin takipleri boyunca etyolojik olarak daha detayh
arastirilmasi olabilir.

Brower ve arkadaslarmm Avusturalya, Irlanda, Tiirkiye, Suudi Arabistan,
Ingiltere, Yeni Zelanda, Alaska, Kore ve Italya’ daki 12 calismadan 989 kistik
fibrozis dis1 bronsektazili cocugun verilerini degerlendirdikleri meta analizde;
hastalarin sadece %063’linde altta yatan nedenin saptanabildigi goriilmiistiir.
Enfeksiyonlar (%17), primer immiin yetmezlikler (%16), aspirasyon (%10), silier

diskinezi (%9), konjenital malformasyon (%3) ve sekonder immiin yetmezlik
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(%3) en sik saptanan hastalik kategorileri olmustur. Bakteriyel veya viral
etyolojiye baglh siddetli pnomoni ve B hiicre defektlerinin en sik saptanan
nedenler oldugu goriilmiistiir (28).

Gegirilmis akciger enfeksiyonlar1 gelismekte olan iilkelerde bronsektazi
etyolojisinde halen birinci siradadir. Singleton ve arkadaslar1 Amerika’da
1970’lerde dogan 46 c¢ocukla yaptiklar1 c¢alismada tekrarlayan pnémoninin
bronsial hasarin en sik nedeni oldugunu saptamislardir (111). Eastham ve
arkadaslar1 Ingiltere’de 93 pediatrik olguda yaptiklar1 ¢alismada kistik fibrozis
dis1 bronsektazi etyolojisinde en sik tekrarlayan akciger enfeksiyonlarinin ve 2.
sirada ise immiin yetmezligin oldugunu bildirmislerdir (101). Ulkemizde yapilan
calismalarda da nedeni aydinlatilabilen bronsektazilerin etyolojisinde en sik neden
olarak enfeksiyonlar bildirilmektedir (6, 25). Spesifik olan ve olmayan
enfeksiyon, Dogru ve arkadaslarmin calismasinda %33 oraninda sorumlu
goriiliirken (25); Karako¢ ve arkadaslarinin yaptiklar1 ¢calismada %34.8 oraninda
saptanmis ve Ozellikle de tiiberkiiloza bagli bronsektazilerin siklig1 lizerinde
durulmustur (109). Gergek ve arkadaslariin yaptiklar: ¢alismada en sik etyolojik
faktoriin gecirilmis akciger enfeksiyonlar1 ve ardindan astim oldugu gosterilmistir
(11). Caligmamizda etyolojide %15.3 ge¢irilmis akciger enfeksiyonlar: ve %15.3
primer silier diskinezi saptanmis olup immiin yetmezlikten sonra ikinci sirada yer
aldilar. Bunun nedeni, bu hastalarin takiplerinin hastanemizde yapilmamis
olmasindan kaynaklanan gecirilmis bir enfeksiyonun kanitlanamamasma ve
immiinoloji-allerji merkezinde arastirilmis olmasina baglanabilir. Idiopatik
gruptaki bazi hastalarin da bu gruba dahil olabilecegi diisiiniilebilir. Diger
gelismekte olan iilkelerde oldugu gibi, iilkemizde de enfeksiyon halen
bronsektaziden korunmada miicadele edilmesi gereken bir faktordiir.

Calismamizda etyolojisi saptanan hastalarda en sik neden immiin yetmezlik
olup hastalarin %22’sinde saptandi. Inal ve arkadaslarinmn g¢alismasinda
calismamiza benzer sekilde etyolojisi saptanan bronsektaziler arasinda ilk sirada
%20’lik bir oran ile immiin yetmezlikler bildirilmistir (26). Karadag ve
arkadaslarinin caligmasinda ise immiin yetmezliklerin %15.3’liik oranla

bronsektazi etyolojisinde ikinci sirada yer aldig1 bildirilmistir (104).
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Tirkiye’deki diger c¢alismalara bakildiginda PSD oram1 Dogru ve
arkadaslarinin calismasinda %6 (74), Inal ve arkadaslarinin ¢alismasinda %16.4
olarak bildirilmistir (26). Li ve arkadaslarmin yaptiklar1 ¢alismada %14.7 (112),
Kim ve arkadaglarinin yaptiklar1 caligmada ise %4.3 oraninda primer silier
diskinezi saptandigi bildirilmistir (110). Calismamizda bu ilk ii¢ sirada yer alan
etyolojik faktorii %11.9 oraniyla astim, %3.4 bronsiolitis obliterans, %1.7 yabanci
cisim aspirasyonu, %1.7 romatizmal hastalik izlemekteydi. PSD etyolojisi ile 1lgili
sonuclarimiz Tiirkiye ve Avrupa verileri ile uyumlu bulunmustur.

Cocuklarda bronsektazide goriilen mikroorganizmalar tiim diinyada
benzerlik gosterir. Brongektazili ¢ocuklarda alt hava yollarinda mikrobiyolojik
calisma yapmak oldukga giictiir. Biiyiik cocuklarda ve erigkinlerde indiiklenmis
balgam basit ve non-invaziv bir yontemdir ve distal hava yollar1 enfeksiyon
etkenlerini saptamada olduk¢a duyarlidir. Bronko-alveoler lavaj (BAL) da alt
hava yollar1 mikrobiyolojisine ulagsmada kullanilan iy1 bir alternatiftir, ancak
sadece tedaviye ragmen klinik olarak kotiilesen ve balgam cikaramayan ya da
negatif balgam kiiltiirli olanlarda yapilmalidir. BAL altin standart olarak bilinse de
invaziv bir yontemdir ve cesitli kisitliliklar1 vardir. Ornek iist hava yolu florasi ile
kontamine olabilir, tek lob tutulumu varsa sensitivitesini kaybedebilir ve vokal
kordlarla kontamine olabilir.

Ust hava yolu kiiltiirleri, alt hava yolu enfeksiyonu icin diisiik diagnostik
dogruluga sahiptir ve hasta i¢in yanlis bilgi verebilmektedir. Buna ragmen balgam
elde etmek icin ¢ok kiiciik olan bronsektazili cocuklarda siklikla iist hava yolu
kiiltiirlerinin alt hava yolu bakteriyolojisini tanimlamak ve gerekli antibiyotigi
segmek i¢cin kullanilmasii Oneren tek bir ¢alisma mevcuttur. Ancak viral alt
solunum yolu enfeksiyonlarinda iist hava yolundan elde edilen materyal alt hava
yolunun etyolojisini gostermede kullanilabilir (28).

Cogu caligmada balgam veya BAL sivisinda mikrobiyolojik dagilimlar
arastirilmistir. Eastham ve arkadaslarmin g¢alismasinda en sik Haemophilus
influenzae ve Stretoptococcus pneumonia saptanmistir. Pseudomonas aeruginosa
siklig1 %35 olarak bulunmustur (101).

Calismamizdaki hastalarm  %48.2°sinin  balgam  kiiltiirlinde  iireme

olmamistir. Hastalarimizda Haemophilus influenzae (%36.2), Stretoptococcus
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pneumonia (%8.62), Staphylococcus aureus (%3.4), Moraxella catarrhalis (%1.7)
ve Klebsiella pneumoniae (%1.7) saptandi. Hicbir hastada Pseudomonas
aeruginosa tiremesi olmadi. Balgam kiiltiirlinde Pseudomonas aeruginosa iiremesi
saptandiginda kistik fibrozisin ekarte edilmesi gerekmektedir. Ayrica yapilan
calismalarda Pseudomonas aeruginosa lireme oraninin yas ilerledikge arttigi
saptanmistir (113).

Hastalarimizin 47 (%79.7)’sine inhale steroid tedavisi verildigi saptandi.
Karadag ve arkadaslarinin caligmasinda hastalarin %78.3’{line inhale steroid
tedavisi verildigi bildirilmis olup ¢alismamiza benzemektedir (104).

Gegmiste cerrahi yaklasim bronsektazi tedavisindeki tek yontem olarak
diistiniilirken etkili medikal tedavi ile cerrahi girisim uygulanan hasta sayisi
azalmaktadir. Tedaviye yanit alinamayan, lokalize ve kistik yapida bronsektaziler
ise segmentektomi ya da lobektomiye gereksinim gosterebilirler (23, 27).
Hastalarrmizin 3 (%5)’iine lobektomi uygulanmisti. Inal ve arkadaslarmin
calismasinda ¢caligmamiza benzer sekilde 55 bronsektazili hastadan 4’tine (%7.2)
lobektomi yapildig1 bildirilmistir (26). Cokugras ve arkadaslarinin calismasinda
96 hastanin 15’ine (%16) lobektomi yapildig1 bildirilmistir (106). Karadag ve
arkadaslarinin ¢alismasinda cerrahi tedavi oran1 %23.4 olarak bildirilmistir (104).
Yurt disindan yapilan ¢aligmalara bakildiginda Kim ve arkadaglarinin yaptiklari
calismada higbir hastaya cerrahi tedavi uygulanmamistir (110). Singleton ve
arkadaslarinin ¢alismasinda ise cerrahi tedavi orani %17 olarak bildirilmistir
(111).

Brongektazi takibinde yapilacaklar ile ilgili net bir yontem olmamakla
birlikte solunum fonksiyon testi ve YCBT en objektif yontemler olarak kabul
edilmektedir. Bunlarm klinik seyir ile korelasyonu ideal olarak kanitlanmamistir
(12, 114). Solunum fonksiyon testleri hastaligin agirlik derecesini géstermek i¢in
cok hassas bir yontem degildir ancak hasta takibinde onemlidir. Bronsektazili
hastalarin ¢ogunda, 6zellikle agir olmayan hastalarda obstriiktif bozukluk goriiliir.
Ancak FVC degerleri de siklikla diisiiktiir. Agwr hastalik derecelerinde
parankimindeki yikimdan dolay1 obstriiktif ve restriktif patern birlikte gozlenir
(4). Calismamizda 59 kistik fibrozis dis1 bronsektazili hastamizin 50’sine SFT

yapildigi, 9 hastanin yaslarinin kiiciik olmasi veya solunum fonksiyon testini
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basaramamalar1 nedeniyle SFT’lerinin yapilamadigi goriildi. Hastalarimizin
FEV1 ortalamas1 %72.51 + 22.31, FVC ortalamas1 %67.35 + 21.32, MEF 25-75
ortalamast %72.90 + 30.44 olarak bulundu. Bu degerler literatiir ile uyumludur.
Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda FEV1 ortalamast %63.3 = 21.1, FVC
ortalamast %68.1 = 22.2 bulunmus ve ortalama 4.7 yillik takipten sonra %11
diizelme oldugu saptanmistir (6).

YCBT bronsektazi tanisinda en giivenilir goriintiileme yontemidir. Eastham
ve arkadaglar1 YCBT ile kistik fibrozis dis1 bronsektazi tanmisinda on kat artig
oldugunu bildirmislerdir (101). YCBT hava yollarmin boyutu ve duvar kalinligi
hakkinda detayli bilgi vermektedir. Bu yoOntemle hava tutulumuna bagh
hiperinflasyon, 6dem, fibrozis hakkinda bilgi edinilebilmekte, akcigerlerdeki
yapisal degisiklikleri saptamada ¢ok duyarl bir tetkik olarak kabul edilmektedir.
Bu nedenle boliimiimiizde bronsektaziye bagli  akciger  bulgularmi
degerlendirmede = YCBT  kullanilmaktadir.  Bronsektazinin = YCBT ile
degerlendirilmesinde radyolojik bulgularla skorlama yapilmasi verilerin
karsilastirilabilmesi  acisindan  onem tasimaktadir. YCBT  skorlamalari
bronsektazinin siddeti ve yayginligi hakkinda bilgi vermektedir.

Calismamizda 2 farkli skorlama sistemi kullanmilmis ve bu skorlar
birbirleriyle ve hastalarin demografik verileri, klinik bulgulari, SFT, eozinofil
yiizdeleri, IgE diizeyleri, sigara maruziyeti, aile oykiisii, VAS ve OSS ile
karsilagtirilmistir.

Calismamizda 34 hastamizin (%57,6) YCBT leri modifiye Bhalla skorlama
sistemi (95, 96, 97) ve anatomik yaygmlig1 degerlendiren bir diger skorlama
sistemi kullanilarak skorlandi (26, 98).

Cinsiyet, calismaya alimma yasi, ssmptom baslangic yasi, aile 6ykiisii, sigara
maruziyeti, IgE diizeyi ile her 2 YCBT skorlama sistemleri arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark bulunmadi. Eozinofil yiizdesi ile B Total ve SBWTHICK
arasinda negatif yonlii zayif korelasyon saptanirken, D Total ile korelasyon
saptanmadi.

Calismamizda YCBT skoru SFT parametreleri ile iligkili bulundu.
Hastalarimizin FEV1, FVC ve MEF 25-75 ile her 2 YCBT toplam skoru arasinda

negatif yonlii korelasyon saptandi ve literatiirle uyumlu bulundu.
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Montella ve arkadaslarinin yaptig1 c¢alismada Helbich modifiye skoru
kullanilmis ve YCBT skoru FVC, FEV1 VE MEF 25-75 ile negatif yonli iligkili
bulunmustur. YCBT skorunda bronsektazi derecesi FVC, FEV1 VE MEF 25-75
ile iligkilidir (115). Dogru ve arkadaslarinin ¢alismasinda YCBT’de tutulan lob
sayisi ile FVC, FEV1 ve MEF25-75 6lgtimleri arasinda istatistiksel olarak anlamli
iligki saptanmamistir. Bronsektazi nedenleri ile SFT parametreleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark olmamasma ragmen en diisiik degerler PSD’li
hastalarda saptanmistir (25). Calismamizda benzer sekilde bronsektazi nedenleri
ile SFT parametreleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi ve
en distik degerler bronsiolitis obliteransli hastalarda saptandi.

Edwards ve arkadaslar1 Yeni Zellanda’da kistik fibrozis dis1 bronsektazili
cocuk hastalarda yaptiklar1 ¢alismada bizim ¢alismamizda kullandigimizdan farkl
modifiye Bhalla skoru ile YCBT ve Brasfield skorlamasi ile akciger grafilerini
skorlamig ve skorlarin demografik veriler, hastaneye yatis sayisi, solunum
fonksiyonlari, klinik alevlenme ve balgam kiiltiirleri ile korelasyonunu
degerlendirmislerdir. FEV1 ve MEF25-75 ile bronsektazi yayginligi, brons duvar
kalinlig1 derecesi ve hava hapsi derecesi arasinda kuvvetli iliski saptamislardir
(73).

Habesoglu ve arkadaslarmin erigkin kistik fibrozis dis1 bronsektazili
hastalarda yaptig1 ¢alismada YCBT skorlamasinda ¢alismamizla benzer olarak
modifiye Bhalla skoru kullanilmis ve brongsektazinin derecesi, bronsial
dilatasyonun siddeti, brons duvarinda kalinlagsmanin siddeti, biiyilik ve kiigiik hava
yollarinda mukus birikimi ve parankimal ateniiasyonda azalma; lingula farkli bir
lob sayilarak 6 lob i¢in ayr1 ayr1 skorlanmis ve FEV1, FVC ile bronsektazinin
derecesi, bronsial dilatasyonun siddeti, brons duvarinda kalinlasmanin siddeti ve
parankimal ateniiasyonda azalma arasinda negatif yonli kuvvetli iliski
saptanmistir. Hava yollarinda mukus birikiminin SFT iizerinde daha az etkisi
oldugu bulunmustur. Bronsektazili hastalarda hava yollarinda mukus birikiminin,
SFT’deki bozuklugun primer sebebi olmadigini saptamislardir. Multivaryant
analiz ile brongektazi yaygmlik derecesi ve akciger parankiminde ateniiasyonda
azalmanin, FEV1 ve FVC’nin azalmasinda asil belirleyiciler oldugunu

bildirmislerdir (96).
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Bizim calismamizda ise FEV1 ile brons dilatasyon derecesi arasinda negatif
yonlii kuvvetli korelasyon saptanmistir. FEV1, FVC ve MEF 25-75 ile
bronsektazi derecesi, brons duvar kalinlik derecesi ve biiyilk hava yollarinda
mukus birikimi arasinda negatif yonlii orta derece korelasyon saptanmistir. Bu
bulgular bronsektazili hastalardaki morfolojik degisikliklerin hem obstriiktif, hem
de restriktif bozukluga neden olabilecegini diisiindiirmektedir.

Shah ve arkadaslar1 Amerika’da 27 kistik fibrozisli eriskin hasta ile
yaptiklar1 ¢alismada bizim c¢alismamizda kullandigimizdan farkli bir modifiye
Bhalla skoru ile bronsektazi derecesi, bronsektazi siddeti, peribronsial kalmlik,
mukus birikimi, atelektazi veya konsolidasyon varhigini1 degerlendirmis ve kistik
fibrozisli hastalarda mukus birikiminin SFT’yi etkilemedigini saptamiglardir
(116).

Sheehan ve arkadaslar1 bronsektazili 48 eriskin hastada iki ayr1 zamanda
cekilen YCBT’ leri ¢alismamizdaki modifiye Bhalla skoru ile ayni skorlama
sistemini kullanarak SFT ile korele etmislerdir. Kii¢iik hava yollarinda zamanla
degisen mukus yiikii oldugunda, bunun SFT de dalgalanma sebebi olabilecegini
sOylemislerdir (97). Bizim ¢alismamizda ise kiiciik hava yollarinda mukus
birikimi ile SFT degerleri arasinda korelasyon saptanmamastir.

Chang ve arkadaslarinin Avustralya’daki kistik fibrozis dis1 bronsektazili
cocuk hastalarda yaptiklar1 calismasinda Bhalla, Reif ve Webb skorlamalarina
gore YCBT ler skorlanmis ve hi¢biri FEV1 ve FVC ile iliskili bulunmamistir
(100).

Ooi ve arkadaglarmin Cin’de 60 eriskin hastada yaptig1 calismada
bronsektazinin anatomik yayginlig1 lingula skorlamaya dahil edilerek toplam 6
lob i¢in ayr1 ayr1 skorlanmis; derece 0: bronsektazi bulgusu yok, derece 1: lobun <
%25, derece 2: orta (lobun %?25-50’s1), derece 3: agir (lobun>%>50’s1). Tiim
loblarin skorlar1 toplanarak bronsektazinin yayginlik siddetine ait genel bir skor
elde edilmis ve bronsektazinin anatomik yaygmnligi FEV1, MEF25-75 ile negatif
yonlii orta derece korele bulunmustur (98).

Ayn1 skorlamay1 Cukurova Universitesi’nden Inal ve arkadaslar1 kullanmis
ve anatomik yaygimlik skorlari ile olgularm FEV1 ve MEF 25-75 degerleri

arasinda negatif yonlii orta derece korelasyon saptamislardir (26).
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Calismamizda ayni sekilde yapilan skorlamada bronsektazinin anatomik
yayginlhigma ait toplam skor (D total) FEV1, FVC, MEF25-75 ile iliskili bulundu.
D total ile FEV 1, MEF25-75 arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif ve zay1f
bir korelasyon, D total ile FVC arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif yonlii
ve orta derecede bir korelasyon saptandu.

Kistik fibrozisli c¢ocuklarda yapilan calismalar YCBT’nin akciger
fonksiyonlarinda bozukluklar ortaya ¢ikmadan 6nce gelisen erken yapisal akciger
zedelenmesini  saptayabildigini  gostermektedir (7). Kistik fibrozis dis1
bronsektazilerin izleminde de, kistik fibrozise bagli bronsektazilerde oldugu gibi,
hem solunum fonksiyonlarmmm hem de YCBT degisikliklerinin birlikte
degerlendirilmesi uygun olacaktir.

Hemoptizisi olan hastalarimizin B Total, D Total, EXBRNC ve SBRDIL
skorlar1 hemoptizi olmayan hastalarimiza gore yliksek saptandi.

Balgami olan hastalarimizin B Total, D Total, EXBRNC, SBRDIL ve
SWTHICK skorlar1 balgami1 olmayan hastalarimiza gore daha yiiksek saptandi.
Bu skorlar hastaligin yayginligmi gostermektedir. Bu nedenle hemoptizisi ve
balgami olan hastalarda yiiksek saptanmis olabilir.

Fizik muayenesinde rali olan hastalarimizin B Total, EXDECAT ve
SBRDIL skorlari, rali olmayan hastalarimiza gore daha yiiksek bulundu. Bu bize
dinleme bulgusunun hastalik siddetini gostermede faydali oldugunu ve
takiplerinde inatla ral duyulmaya devam edilen hastalarda bronsektaziyi akla
getirerek YCBT ile degerlendirmenin gerekli oldugunu gostermektedir.

Rali olan hastalarimizin D total skoru ile rali olmayan hastalarimizin D total
skoru arasinda istatistiksel olarak anlaml fark yoktu.

Yillik alevlenme siklig1 ile SBRDIL, SBWTHICK, EXBRNC ve B Total
arasinda istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve orta derece bir korelasyon saptanda.

OSS ile B Total, SBRDIL, SBWTHICK, EXBRNC arasinda istatistiksel
olarak anlamli pozitif yonlii orta derece korelasyon vardi. Literatiirde boyle bir
karsilagtirmaya rastlanmadi.

Bu sonuglar bize YCBT skorlamasinda kulandigimiz skorlama sisteminin

klinik bulgularin siddetini ne kadar iyi yansittigini gostermektedir. Modifiye
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Bhalla skoru (B Total) ve diger skor (D Total) karsilastirildiginda modifiye Bhalla
skoru ral, YAS, OSS, FEV1 degerleri acisindan daha iyi sonuglar vermistir.

VAS ile B Total ve D Total arasinda istatistiksel olarak anlamli fark yoktu.
VAS’in ¢ogu hastamiz icin ailesi tarafindan degerlendirilmis olmasi ve
hastalarimizin bir¢ogunun sosyokiiltiirel diizeyinin diisiik olmas1 nedeniyle ¢ok iyi
skorlanamadigini diistinmekteyiz.

Li ve arkadaslar1 Ingiltere’de iki merkezden toplam 136 kistik fibrozis dig1
bronsektazili cocuk hasta ile yaptiklari calismada hastalik etyolojisi ile YCBT
sonuglar1 arasinda iliski saptamamuglardir (23).

Bizim calismamizda da hastalik etyolojisindeki hastalik gruplarinin VAS,
OSS, SFT parametreleri, B Total, D Total, EXBRNC, SBRDIL, SBWTHICK,
PMPLA, PMPSA, EXDECAT degerleri arasinda korelasyon saptanmadi. Bu
sonuclar kistik fibrozis dig1 brongektazilerde hastalik etyolojisinin hastaligin
siddetini etkilemedigini gostermektedir.

Ozellikle tekrarlayan akciger enfeksiyonu yakmmasiyla bagvuran, tedaviye
cevap vermeyen astimi olan, agiklanamayan hemoptizisi olan, agiklanamayan ve
inat¢1 ralleri olan, kronik solunum semptomlarma eslik eden balgam Kkiiltiir
iremesi olan ¢ocuklarda bronsektaziyi akilda tutmak gerekmektedir (88).
Semptomlar erken yasta basladig1 halde hastalar ge¢ tani1 almaktadir. Hastalarda
semptomlarin siddeti ve sikliginin artmasi, solunum fonksiyonlarini, akciger
hasarmi1 ve hayat kalitesini olumsuz yonde etkilemektedir. Cocuklarda kistik
fibrozis dis1 bronsektazili hastalarda primer hastaligin kontrolii ve akciger
sagliginin korunmasi i¢in tani yasi, bliylimenin desteklenmesi, diizenli takip ve

tedavi Onem tagimaktadir.
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10.

6. SONUCLAR

Cinsiyet ile B Total, D Total, OSS, VAS, EXBRNC, EXDECAT,
SBRDIL, SBWTHICK, PMPSA, PMPLA, OSS ve VAS arasinda

istatistiksel olarak anlamli fark saptanmada.

Yas ile B Total, EXBRNC, SBRDIL ve D Total arasinda pozitif yonlii
zayif korelasyon saptandi (r=0.379; p=0.032, r=0.439; p=0.012, r=0.403;
p=0.022, r=0.371; p=0.037).

Semptom baslangi¢c yasi ile B Total, D Total, OSS, VAS, EXBRNC,
EXDECAT, SBRDIL, SBWTHICK, PMPSA VE PMPLA arasinda

korelasyon saptanmadi.

Tan1 aninda yas ile B Total arasinda pozitif yonlii zayif korelasyon

saptandi1 (r=0.351; p=0.049)

Hemoptizisi olan hastalarm B Total, D Total, EXBRNC ve SBRDIL
degerler1 olmayanlara gore istatistiksel olarak daha yiiksek saptandi

(p=0.002; p=0.044; p=0.022; p=0.018).

Balgami olan hastalarmn B Total, D Total, EXBRNC, SBRDIL ve
SBWTHICK degerleri balgam1 olmayanlara gore istatistiksel olarak daha
yiiksekti (p=0.001; p=0.010; p=0.005; p=0.003; p=0.008).

Ronkiisii olan hastalarin VAS degeri ronkiisii olmayan hastalardan daha

yiiksek saptandi (p=0.015).

Rali olan hastalarmm B Total, SBRDIL, EXDECAT, VAS ve OSS rali
olmayan hastalardan daha yiiksek saptandi (p=0.015, p=0.030, p=0.017,
p=0.038, p=0.048).

FEV1 ile SBRDIL arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif yonli ve
kuvvetli bir korelasyon saptandi (r=-0.713; p<0.001).

FEV1 ile SWTHICK, PMPLA, EXBRNC ve B Total arasinda istatistiksel
olarak anlamli, negatif yonlii ve orta derece bir korelasyon saptandi (r=-
0.575; p=0.001, 1r=-0.562; p=0.002, 1r=-0.658; p<0.001, r=-0.560;
p=0.002).
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17.

18.

19.

20.

FEV1 ile EXDECAT ve D Total arasinda istatistiksel olarak anlamli,
negatif yonlii ve zayif bir korelasyon saptandi (r=-0.463; p=0.011, r=-
0.462; p=0.012).

FVC ile SBRDIL, SWTHICK, PMPLA, EXBRNC, B Total ve D Total
arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif yonlii ve orta derece bir
korelasyon saptandi (r=-0.667; p<0.001, r=-0.575; p=0.001, r=-0.555;
p=0.002, r=-0.615; p<0.001, r=-0.590; p=0.001, r=-0.522; p=0.004).

FVC ile EXDECAT arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif yonli ve
zayif bir korelasyon saptandi (r=-0.428; p=0.020).

MEF 25-75 ile SBRDIL, SWTHICK, PMPLA ve EXBRNC arasinda
istatistiksel olarak anlamli, negatif yonlii ve orta derece bir korelasyon
saptandi (r=-0.557; p=0.002, r=-0.595; p=0.001, r=-0.441; p=0.017, r=-
0.537; p=0.003).

MEF 25-75 ile B Total, D Total ve EXDECAT arasinda istatistiksel olarak

anlamli, negatif yonlii ve zayif bir korelasyon saptandi (r=-0.475; p=0.009,
r=-0.380; p=0.042, r=-0.488; p=0.007).

Oksiiriik siddet skoru ile FEV 1, FVC ve MEF25-75 arasinda istatistiksel
olarak anlamli, negatif ve zayif bir korelasyon saptandi (r=-0.434;

p=0.006, r=-0.439; p=0.005, r=-0.489; p=0.002).

OSS ile SBRDIL, SBWTHICK, EXBRNC, B Total arasinda istatistiksel
olarak anlamli, pozitif yonli ve orta derece bir korelasyon saptandi
(r=0.602; p<0.001, r=0.653; p<0.001, r=0.593; p<0.001 1=0.533;
p=0.002).

OSS ile EXDECAT, PMPLA ve D Total arasinda istatistiksel olarak

anlaml, pozitif yonlii ve zayif bir korelasyon saptandi (r=0.383; p=0.034,
r=0.369; p=0.041, r=0.483; p=0.006).

OSS ile VAS arasinda istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve zayif bir
korelasyon saptandi (r=0.481; p=0.001).

YAS ile OSS arasinda istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve orta derecede

bir korelasyon saptand1 (r=0.553; p<0.001).
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22.

23.

24.

25.

YAS ile VAS arasinda istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve zayif bir
korelasyon saptandi (r=-0.495; p<0.001).

YAS ile SBRDIL, SBWTHICK, EXBRNC ve B Total arasinda
istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve orta derece bir korelasyon saptandi
(r=0.591; p<0.001, r=0.511; p=0.003, r=0.501; p=0.003, r=0.621;
p=0.000).

VAS ile PMPSA arasinda istatistiksel olarak anlamli, pozitif ve zayif bir
korelasyon saptandi (r=0.382; p=0.034).

B Total ile D Total degiskenleri arasinda istatistiksel olarak anlamli,

pozitif ve kuvvetli bir korelasyon saptandi (r=0.854; p<0.001).

Immiin yetmezlik, bilinmiyor, silier diskinezi, astim tan1 gruplari ile OSS,
SBRDIL, SBWTHICK, EXBRNC, EXDECAT, PMPLA, PMPSA, B
Total ve D Total degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmadi.
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7. OZET

Kistik Fibrozis Dis1 Bronsektazilerde Klinik ve Radyolojik Korelasyonun

Degerlendirilmesi

Calismanin amaci; kistik fibrozis dis1 bronsektazili hastalarm YCBT
skorlarini, demografik verilerini, fizik muayene bulgularimi, klinik 6zelliklerini,
laboratuvar bulgularini, SFT degerlerini, balgam kiiltiir iiremelerini, viziiel analog
skala sonuclarmi, yillik atak sikligini, Oksiiriik siddet skorlarini, uygulanan
tedavileri, retrospektif olarak degerlendirmek, literatiirdeki veriler ile
karsilagtrmak ve YCBT skorlar1 ile bu hastalarin demografik verilerini, klinik
ozelliklerini, laboratuvar bulgularni, SFT, VAS, YAS ve OSS’nu
karsilagtirmaktir.

Calismaya 2003-2015 yillar1 arasinda Akdeniz Universitesi Cocuk Sagligi
ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Cocuk Allerji - Immunoloji ve Gogiis Hastaliklar1
Bilim Dali’nda kistik fibrozis dis1 bronsektazi tanisi ile izlenen yaslar1 6 ay ile 23
yas arasinda olan 59 hasta alindi. Hastalarin cinsiyet, yas, tani aninda yas,
semptomlarin baslangi¢ yasi, etyolojisi, aile Oykiisii, klinik bulgulari, fizik
muayene bulgulari, tekrarlayan hisilt1 Oykiisii, tekrarlayan iist solunum yolu
enfeksiyonu Oykiisii, ¢evresel sigara maruziyeti, tam kan sayimi, aldig1 tedaviler,
SFT, immiin parametreler, GOR sintigrafisi, ter testi KFTR gen mutasyonu,
balgam kiiltiiri ve YAS bulgular1 dosyalar1 incelenerek kayit edildi. Ayrica
hastalarin OSS, VAS ve YCBT skorlar1 degerlendirilerek kaydedildi. YCBT
skorlamas1 hastalarin klinigini bilmeyen bir radyolog tarafindan yapildi.
Skorlamalar i¢in Modifiye Bhalla skoru ve anatomik yaygmligi degerlendiren
diger bir skorlama kullanild1.

Caligmaya aliman olgularin 31°1 (%52.5) erkek, 28’1 (%47.5) kizdi. Yas
ortalamast 13.69 + 4.67 y1l olup, en kiiciik hasta 5, en biiyiik hasta 23 yasmdayda.
Semptomlarm baglama yas1 ortalamasi 3.78 + 4.06 yil olup, semptomlar1 en erken
baslayan hasta 0.5, en ge¢ baslayan hasta 16 yasindaydi. Tan1 yas1 ortalamasi1 9.61
+ 4.84 yil olup, en erken tan1 1 yasinda, en ge¢ tan1 20 yasinda koyulmustu.
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Brongektazi etyolojilerine bakildiginda etyoloji saptanan hastalarda en sik
neden immiin yetmezlik olup, 13 (%22.0) hastada saptandi. PSD ve geg¢irilmis
enfeksiyon 2. sik nedenler olup, 9’ar (%15.3) hastada mevcuttu. Astim 7 (%11.9)
hastada, bronsiolitis obliterans 2 (%3.4) hastada, romatizmal hastalik 1 (%1.7)
hastada ve yabanci cisim aspirasyonu 1 (%]1.7) hastada izlendi.

Hemoptizisi olan hastalarin B Total, D Total, EXBRNC ve SBRDIL
degerleri olmayanlara gore istatistiksel olarak daha yiiksek saptandi.

Balgami olan hastalarm B Total, D Total, EXBRNC, SBRDIL ve
SBWTHICK degerleri balgami olmayanlara gore istatistiksel olarak daha
yiiksekti.

Calismamizda EXBRNC, SBRDIL, SBWTHICK, PMPLA, EXDECAT ile
FEV-1, FVC ve MEF 25-75 negatif yonlii koreleydi.

Calismamizda yapilan ikinci skorlamada brongektazinin anatomik
yaygimhigma ait toplam skor (D total) ile FEV 1, FVC ve MEF25-75 arasinda
istatistiksel olarak anlamli, negatif yonlii bir korelasyon saptandu.

Yillik alevlenme siklig1 ile EXBRNC, SBRDIL, SWTHICK, B Total, D
Total ve VAS arasinda pozitif yonlii korelasyon saptandi.

B Total ve D Total OSS ile pozitif yonlii korele iken, VAS ile aralarinda
korelasyon yoktu.

Semptomlar erken yasta basladigi halde kistik fibrozis disi bronsektazili
cocuklar ge¢ tami almaktadwr. Hastalarda semptomlarin siddeti ve sikligmin
artmasi, solunum fonksiyonlarmi, YCBT skorlarin1 ve hayat kalitesini olumsuz
yonde etkilemektedir. Kistik fibrozis dis1 brongektazili cocuklarda hayat kalitesini

arttirmak i¢in erken tani, diizenli takip ve tedavi 6nem tasimaktadir

Anahtar kelimeler: Kistik fibrozis dis1 bronsektazi, Yiiksek c¢oOziintirliiklii

bilgisayarli tomografi, Modifiye Bhalla skoru
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8. ABSTRACT

Assessment of Clinical and Radiological Correlation in Non-Cystic

Fibrosis Bronchiectasis

The aim of study was to review HRCT scores, demographic data, physical
findings, clinical characteristics, laboratory findings, PFT results, growth in
sputum culture, VAS scores, annual frequency of exacerbations, cough severity
score, therapies employed in patients with non-cystic fibrosis bronchiectasis
retrospectively and to compare with literature data; in addition, to compare HRCT
scores with demographic data, clinical characteristics, laboratory findings, annual
frequency of exacerbations, PFT, VAS and cough severity score.

The study included 59 patients with age ranging from 6 months to 23 years
who had been followed with a diagnosis of non-cystic fibrosis bronchiectasis
between 2003 and 2015 at Pediatric Allergy & Immunology Department and
Chest Department of Akdeniz University, Medicine School. Data regarding age,
gender, age at diagnosis, age at onset of symptoms, etiology, family history,
clinical characteristics, physical findings, history of recurrent wheezing, history of
recurrent upper tract infection, second-hand smoke exposure, complete blood
count, PFT, immune parameter, GER scintigraphy, sweat test, CFTR gene
mutation, sputum culture and annual frequency of exacerbations were recorded
from patient files. In addition, CSS, VAS and HRCT scores were also assessed.
HRCT scores were assessed by a radiologist blinded to patient's clinical.
Assessment was performed by using modified Bhalla scoring and another scoring
system taking anatomic extent into consideration.

Of the patients included, 31 (52.5%) were male and 28 (47.5%) were female.
Mean age was 12.69+4.67 ranging from 5 to 23 years. Mean age at onset was
3.78+4.06 ranging from 0.5 to 16 years. Mean age at diagnosis was 9.61+4.84
ranging from 1 to 20 years.

When etiology of bronchiectasis was considered, the most common cause
was immune deficiency detected in 13 patients (22.0%); followed by PSD and

previous infection in 9 (15.3%) each, asthma detected in 7 (11.9%), bronchiolitis
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obliterans in 2 (3.4%), rheumatoid disease in one (1.7%) and foreign body
aspiration in one patient (1.7%).

B total, D total, EXBRNC and SBRDIL values were found to be
significantly higher in patients with hemoptysis when compared to those without.

B total, D total, EXBRNC, SBRDIL and SBWTHICK values were found to
be significantly higher in patients with sputum when compared to those without.

In our study, EXBRNC, SBRDIL, SBWTHICK, PMPLA, EXDECAT were
negatively correlated with FEV1, FVC and MEF25-75.

In the second scoring employed in our study, total score of anatomic extent
(D total) was significantly negatively correlated with FEV1, FVC and MEF25-75.

The annual frequency f exacerbations was found to be positively correlated
with EXBRNC, SBRDIL, SWITHICK, B total, D total and VAS.

B total and D total were positively correlated with CSS while there was no
correlation with VAS.

Despite earlier age of onset, children with non-cystic fibrosis bronchiectasis
are diagnosed late. In the patients, symptom severity and increased frequency
negatively affect pulmonary functions, HRCT scores and quality of life. Early
diagnosis, regular follow-up and management are of importance in order to

improve quality of life in children with non-cystic fibrosis bronchiectasis.

Key words: Non-cystic fibrosis bronchiectasis, high-resolution computed

tomography, modified Bhalla score
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10. EKLER

Ek - 1. Kistik fibrozis dig1 bronsektazili hasta kayit formu.

Hastanin Ad1 Soyadz:
Telefon /Adres:

Cins:

Dogum Tarihi/yas

Dosya No

Primer Tanist:

Ozgegmis (etyolojik)

Tan1 aninda yast:
Semptomlarm baglangi¢ yasi

Aile Oykiisii

Klinik:
-Okstirtik
-balgam
-hemoptizi
-kilo kaybr/kilo alamama
-gOgis agrisi:

Fizik muayene bulgular:
-oskiiltasyon bulgular1
-comak parmak
-g6gls deformitesi

-hipoksi

Tekrarlayan USYE &ykiisii
Tekrarlayan higilt1 6ykiisii

Cevresel sigara maruziyeti

Hemogram: Hb: Hct: eozinofil%:  notrofil %:

crp:

59

lenfosit%:

monosit%:



Aldig: tedaviler;
antibiotik:
mukolitik:
inhale steroid:
sistemik steroid:
gogiis fizyoterapisi:
cerrahi(lobektomi)

Solunum Fonksiyon Testi Parametreleri:
PEF:

FEVI1:
FVC:
FEV1/FVC:
MEF25:
MEF50:
MEF75:

Immiin Parametreler:

IgG:
IgGl:
[gG2:
[gG3:
[gG4:
IgA:
IgE:

[gM:

Lenfosit alt gruplari:
Alerji testi:

Balgam Kiiltiirii:
Nazal Brushing:
GOR Sintigrafisi

Yasam kalitesi: -VAS skoru

Oksiiriik siddet skorlamasi

YCBT Skorlama

Yillik alevlenme siklig1
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