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1. OZET

Kistik Fibrozisli Hastalarda Akut Alevlenme Sirasinda Baslanilan Bottle-Pep
Tedavisinin Siirdiiriilebilirlik ve Giivenilirliginin Arastirilmasi.

Fzt. Biisra Nur FINDIK, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Fiziksel T1p ve
Rehabilitasyon Anabilim Dali, Norolojik Rehabilitasyon Yiiksek Lisans
programi, Damisman: Do¢. Dr. Ozge KENiS COSKUN

Amag: Bu ¢alismada akut alevlenme sirasinda goriilen Kistik fibrozis(KF)’li hastalara
fizyoterapist gozetiminde verilen bottle-pep egitimi sonrast ev programi olarak
uygulanan  rehabilitasyon  siirecinin  siirdiirebilirlik ~ ve  gilivenilirliginin
degerlendirilmesi ve bu popiilasyondaki farkli sekresyon temizleme yontemleri

kullanan hastalarla karsilastirilmas: amaglanmaistir.

Gerec¢ ve Yontem: Calismaya akut alevlenme donemindeki 6-18 yas aras1 KF tanili
hastalar alindi. Bu hastalardan herhangi bir yontem kullanmayanlara yetkin bir
fizyoterapist tarafindan Bottle-PEP egitimi verildi, halihazirda bagka bir cihaz
kullananlar mevcut cihazlariyla takibe alindi. Boylece iki gruba ayrilan hastalar 1 yil
stireyle takip edildi. Hastalar takipleri boyunca 2 haftada bir alevlenme gelisimi,
cihazin diizenli ve uygun kullanim1 ve memnuniyet agisindan telefonla degerlendirildi.
Hastalar her 3 ayda bir solunum fonksiyon testleri, 6 dakika yiiriime testi(6DYT) ve
KF Anketiyle degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya 34 hasta dahil edildi. Her iki grup arasinda cinsiyet, BMI,
baslangic FEV1 ve 6 DYT degerleri agisindan anlamli fark bulunmamaktaydi.
Takipler sirasinda hastalarin akut alevlenme skoru Bottle-PEP grubunda 4.5 (min 0
maksimum 21) iken diger grupta 6 idi (min 4 maksimum 13) ve her iki grup arasinda
anlamli bir farklilik yoktu (p=0.1). Her iki grupta da memnuniyet skorlar1 27 izerinden
27 idi (p=1). Tedaviye uyum skorlar1 karsilastirildiginda Bottle-PEP grubu ortanca
degeri 24 (min 2 maksimum 27), diger grubun ortanca degeri 27 idi (min 4 maks 27)
ve her iki grup arasinda anlamli farklilik yoktu (p=0.6). Hastalarn 3 aylik kontrolleri



sirasindaki FEV1, 6 dakika yiiriime testi ve yasam kalitesi verileri agisindan anlamli

farklilik saptanmadi (p>0.05).

Sonug: Bottle-PEP tedavisi kistik fibrozis tanili hastalarda uzun doénem

kullanilabilirligi ve giivenligi agisindan diger cihazlardan farkli degildir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, pozitif ekspiratuar basing, pulmoner

rehabilitasyon



2.ABSTRACT

Investigation of Sustainability and Safety of Bottle-Pep Treatment During Acute
Exacerbation in Patients with Cystic Fibrosis.

Fzt. Biisra Nur FINDIK, Marmara University Faculty of Medicine, Department
of Physical Medicine and Rehabilitation, Neurological Rehabilitation Master's
Program, Supervisor: Assoc. Dr. Ozge KENIiS COSKUN

Objective: we aimed to evaluate the sustainability and reliability of the bottle-pep in
patients olmwith Cystic fibrosis (CF) and to compare it with patients using different

methods.

Materials and Methods: Patients with CF at the age of 6-18 years in acute
exacerbation period were included in the study. Bottle-PEP training was given by a
competent physiotherapist to those patients who did not use any method, and those
who currently use another device were followed up with their existing devices. Thus,
patients divided into two groups were followed up for 1 year. The patients were
evaluated by phone every 2 weeks for exacerbation, regular and proper use of the
device, and satisfaction during their follow-up. The patients were evaluated every 3
months with pulmonary function tests, 6-minute walking test (6MWT) and CF

Questionnaire.

Results: 34 patients were included in the study. The acute exacerbation score of the
patients was 4.5(min0, max21) in the Bottle-PEP group and 6(min4 max13) in the
other group, there was no significant difference between the two groups(p=0.1).
Treatment compliance scores were compared, the median value of the Bottle-PEP
group was 24 (min2 max27), the other group was 27 (min4 max27), and there was no
significant difference(p=0.6). During follow-up of, there was no significant difference
in FEV1, 6-minute walk test and quality of life data (p>0.05).

Conclusion: Bottle-PEP treatment is not different from other devices in terms of long-
term usability and safety in patients diagnosed with cystic fibrosis.

Keywords: Cystic fibrosis, positive expiratory pressure, pulmonary rehabilitation



3. GIRIS VE AMAC

Giliniimiizde yaygm kullanimi ile kistik fibrozis(KF), Andersen tarafindan 1938
yilinda pankreasin kistik fibrozisi olarak adlandirilan, beyaz wrkta sik tanimlanan,
genetik gegisi otozomal resesif olan bir hastaliktir (1). Kistik fibrozis basta solunum
sistemi olmak tiizere ter bezleri, pankreas, gastrointestinal sistem, lireme sistemi gibi

bir¢cok yapida tutulum gdsterebilen metabolik, kompleks bir hastaliktir(2).

KF’li hastalarda akciger tutulumunun derecesi hastanin yasam siiresi ve kalitesini
belirleyen en 6nemli faktordiir. Bu nedenle KF’li hastalarda solunum fizyoterapisi
terapatik stirecin 6nemli bir bileseni olmustur. Koyu, miktar: ve yapiskanligi artmis
sekresyonun havayollarindan temizlenmesi i¢in kullanilan postiiral drenaj, perkiisyon,
vibrasyon, oksiirme, solunum egzersizleri gibi geleneksel yontemlerin yani sira
hastanin kisisel bagimsizligint 6nemli derecede etkileyen Flutter, Acapella, yiiksek
frekansli gogus duvar: ossilasyonu, otojenik drenaj ve pozitif ekspiratuar basing gibi
alternatif pulmoner fizyoterapi yontemleri kullanilmaktadir. Bu farkli yontemlerin

birbirine tstinligi konusunda yeterli ve net veriler bulunmamaktadir(19,96).

KF’li hastalarda sekresyon yonetimi i¢in kullanilan yontemlerden birisi olan pozitif
ekspiratuar basing intrabronsial basinci arttirir, merkez ve periferal hava yollarini agik
tutarak, ventilasyona yardimci olur ve sekresyonun daha genis havayollarina dogru
hareketlenmesini saglar(100,101). Akciger hacmini artrmak, hiperinflamasyonu
azaltmak, akcigerin kollaps olmasini 6nlemek ve havayollarini temizlemek i¢in
kullanildig1 bildirilmistir. ilk ticari pozitif ekspiratuar basing ekipmani 1970'lerde
Danimarka'da gelistirilmistir ve zamanla PEP-Mask, Bottle-PEP gibi farkli formlarda
kullanilmistir(100,102,113). Bottle-PEP basit ve ucuz yontemlerle olusturulabilen
genellikle su ile doldurulmus bir siseyle bir tiip boru sisteminden olusur(113). Tiipiin
icinden suya tiflenmesi ile suyun olusturdugu direng agizda pozitif ekspiratuar basing
olusturur(109). Uretilen PEP miktar1, tiip borunun i¢ ¢apma, hava kacis deliginin

¢apina, su siitununun yiiksekligine ve ekspiratuar akis hizina baghdir(110).



Bottle-PEP cihazinin etkinligi ile ilgili sinirli arastirmalara ragmen, c¢aligmalarda
fizyoterapi  uygulamasmin  bir  parcast  olarak  kullanmildig1  agikca
gosterilmistir(113,114). Bu nedenle Bottle-PEP cihazmin KF’li hasta popiilasyonunda
kullaniminin giivenilirligini, siirdiiriilebilirligini, solunum fonksiyonlarina etkisini ve

ventilasyonu gelistirmedeki etkinligini belirlemek i¢in daha fazla aragtirma gereklidir.

Heniiz tilkemizde kistik fibrozisli hastalarda bottle-pep kullanimina iliskin bir ¢aligma
yoktur. Bununla birlikte diinyada bottle-pep ile ilgili son yillarda c¢aligmalar
yapilmakta olup, sagladigi olumlu etkilerden haberdar olma istegi oldukca fazladir. Bu
nedenle hem diinyada hem de iilkemizde 6nemli bir konu haline gelmistir. Tezimizin
diinyada bottle-pep ile yapilan ¢alismalarda farkl yani; 6-18 yas araligindaki kistik
fibrozisli hastalar lizerindeki siirdiiriilebilirlik ve giivenilirligini incelerken ayni
zamanda kullanilan diger sekresyon temizleme yontemleri ile de etkinliginin
karsilagtirilacak olmasidir. Hastalarin bir yil siire ile takip edilecek olmasi ve 2 hafta
araliklarla telefonla aranacak olmasi, takip siireci hakkinda bilgi saglayacak olup ayni
zamanda kullanimin etkisi ve giivenligi hakkinda giincel bilgi alinmasini

saglayacaktir.

Calismamizin amaci akut alevlenme sirasinda goriilen kistik fibrozisli hastalarda
fizyoterapist gozetiminde verilen bottle-pep egitimi sonrast ev programi olarak

uygulanan rehabilitasyon siirecinin siirdiirebilirlik ve giivenilirligini aragtirmaktir.



4. GENEL BiLGILER

4.1 Tanim ve Tarihge

Kistik fibrozis (KF), yasam siiresini sinirlandiran, genetik gecisi otozomal resesif olan
ilerleyici bir hastaliktir (1). Basta solunum sistemi olmak iizere ter bezleri, pankreas,
gastrointestinal sistem, iireme sistemi gibi birgok yapida bulunan ekzokrin bezlerde

anormal sekresyon olusumuna neden olan metabolik, kompleks bir hastaliktir (2).

Ik kez 1936 yilinda Fanconi, pankreas ve akcigere ait semptomlari listelemis 1938’de
ise Andersen tarafindan pankreasin kistik fibrozisi olarak tanimlanmistir (3,4). 1948'de
Paul di Sant” Agnese, KF'li hastalarin terinde fazla sodyum ve kloriir tespit ederek, ter
testinin temelini olusturmustur (5,6). 1985'te ilgili gen, kromozom 7'ye lokalize edildi,
1989'da klonland1 ve protein, kistik fibroz transmembran regiilatér (KFTR) olarak
tanimlandi (7).

4.2 Epidemiyoloji

Kistik fibrozis tiim wrklar1 ve etnik gruplar1 etkiler. Ancak insidansi cografi bolgelere
ve wklara gore farklilik gostermektedir. Diinya genelinde yaklasik 70.000 KF hastas1
bulunmaktadir ve her yil yaklasik 1000 yeni hasta eklenmektedir.

KF en sik beyaz wkta goriilmektedir. Insidansi yaymlara gore degismekte ve 2000-
3000 canli dogumda bir goriilmektedir. Sikligi1 1/25 olarak bildirilmistir (8). KF
goriilme sikhigr ile ilgili smnirli sayida ¢alisma olmakla birlikte iilkemizde de KF
insidans1 benzer sekilde 1/3400°diir (9). 2017 sonu itibariyle ulusal veritabaninda 1108
hasta kayitli olarak bulunmaktadir (10).

4.3 Genetik

7. kromozomun uzun kolunda, 7931-q32 bdlgesinde yer alan kistik fibrozis geni 1480

aminoasitten olusan KFTR proteinini kodlar. Gliniimiize kadar kistik fibrozis geninde



2000'den fazla mutasyon tanimlanmigtir (11). Diinya genelinde KF’den sorumlu en
yaygin mutasyon F508del ad1 verilen 508. pozisyonda fenilalanin kodlayan ii¢ bazin
silinmesi ile olusan mutasyonlardir (12). KF hastalarinin yaklasik % 66'sinda bulunur
(35). Ulkemizdeki hastalarda ise delta F508 mutasyonunun goriilme sikligi %20-30
olarak saptanmustir (13). Kistik Fibrozis geninde tanimlanan mutasyonlar KFTR
proteini lizerinde iiretim, fonksiyon ve hiicre zar1 stabilitesi gibi farkli etkilere neden
olmaktadir. Hastaligin farkli klinikte seyretmesi ve agirligi mutasyonlarin farklilik

gostermesinden kaynaklanir (14). KFTR mutasyonlari temel olarak 7 simifta incelenir.

Simif IA: Bu gruptaki mutasyonlarda KFTR mRNA sentezi ger¢eklesmez. Bu nedenle
kisiye Ozgii tedavi amaciyla hedeflenen mutasyon smifi kapsamma girmez.
KFTRdelel4b-17b, KFTRdele2-9 ve Tirk popiilasyonunda da %0,5 goriilen
KFTRdele2,3 6rnek verilebilir.

Smif IB: Erken fazda stop kodonu olusmasina sebep olan anlamsiz mutasyonlarin
smiflandigr gruptur. KFTR mRNA’s1 dogru uzunlukta sentezlenemedigi ig¢in
bozulmaya ugrar. Gly542X, Trp1282X 6rnek verilebilir. Bu gruptaki mutasyonlarin
tedavisi i¢in diizeltici ilaglar kullanilmasi amag¢lanmaktadir.

Smif II: Bu gruptaki mutasyonlar KFTR proteininin yanlis katlanmasma sebep olur.
Endoplazmik Retikulum ile iligkili bozulmalar mevcuttur. KFTR proteini hiicre i¢i
trafigini hiicre i¢i sinyal iletimini diizenlemeye yonelik diizeltici ilaglar bu gruptaki
mutasyonlar i¢in kullanilmaktadir. En sik goriilen F508del, Asn1303Lys, Ala561Glu

mutasyonlar1 bu grupta bulunmaktadir.

Smif III: Kanal diizenlenmesini degistiren mutasyonlardir. Mutasyona ugramis
protein dogru sekilde membrana ulagsmasina ragmen aktiflestirilemez ya da bir klor
kanal1 olarak islev géremez. Giliclendirici olarak kisisel tedavide ilk kullanilan ilaglar
bu grup i¢in kullanilmigtir. Gly551Asp, Ser549Arg, Gly1349Asp mutasyonlar1 bu

grupta bulunmaktadir.

Smmf IV: KFTR kanalinin iyon gecirgenligini azaltan mutasyonlar bu gruptadir.
KFTR kanalin1 stabilize edici ilaglar bu smiftaki mutasyonlar i¢in kullanilir.

Argl17His, Arg334Trp, Alad55Glu bu grupta yer alan mutasyonlardan bazilaridir.



Simif V: Olmasi gerekenden daha az oranda KFTR proteini sentezine neden olan
mutasyonlardir. Gili¢lendirici ve diizeltici ilaglar kullanilmaktadir. 3272-26A—G,
3849+10 kg, C—T bu grupta yer alan mutasyonlardan birkagidir.

Smif VI: KFTR'nin stabilitesini azaltan ve yar1 6mriiniin azalmasina sebep olan
mutasyonlardir. KFTR protein stabilitesini artiran ilaglar ile tedavi edilebilecegi
diistiniilmektedir. ¢.120del123, rPhe580del mutasyonlar1 bu grupta yer almaktadir
(15,16,17).

4.4 Smiflandirma

4.4.1 Tipik KF

Pankreatik yetmezlik, pulmoner tutulum, gastrointestinal ve nutrisyonel yetersizlikler,
terde yiiksek klor konsantrasyonu, erkek infertilitesi goriilen hastalardir. Ter testi >60

mmol/L seklindedir (18).

4.4.2 Atipik KF

KF’li hastalarin %2’1ik kismini olusturur. Bu hastalarda en az bir KF fenotipi goriiliir
ancak ter testi normal veya ara degerdedir. Cogu hastada pankreas fonksiyonu
yeterlidir ve gec baslangigh hafif akciger hastaligi goriiliir. Tan1 konulabilmesi i¢in
KF’ye neden olan mutasyon her iki KFTR geninde de gosterilmeli ya da nazal

potansiyel farki 6l¢timii yapilarak KFTR disfonksiyonu tanimlanmalidir (19).

4.5 Patogenez ve Klinik Bulgular

4.5.1 Solunum Sistemi

Hava yollarindaki elektrolit anormalliklerinin nedeni arastirildiginda nazal epitel
boyunca elektronegatif farkin KF’li hastalarda normal bireylere gore daha yiliksek
oldugu bildirilmistir. Solunum yollarindaki daha yiiksek negatif potansiyel farkin,
limendeki hava yolu sivilarinda artan sodyum emiliminden kaynaklandig1 ve bunun

da kalin mukus ile sonuglanan dehidrasyona yol a¢tigini 6ne siiriilmiistiir (20). Boylece



akcigerlerde, pankreasta ve CF hastalarin ter bezlerinde tanimlanan anomaliler
arasindaki ilk fizyolojik baglant1 tanimlanmis ve temel kusurun mukusta degil, CF
hiicrelerinde elektrolit taginmasinda oldugu anlagilmistir. Daha sonra, artan negatif
potansiyel farkin, artan sodyum emiliminden ziyade kloriir gegirgenligindeki

azalmadan kaynaklandig1 kanitlanmistir (21).

Normal bireylerde, KFTR proteininin, {izerinde inhibe edici bir etkiye sahip oldugu
epitelyal sodyum kanallar1 dahil olmak iizere diger iyon kanallarmi da etkiledigi ve
sodyum emilimini azaltti§1 bilinmektedir. KF'de ise sodyum kanallarinin aktivitesi
artar, disfonksiyonel KFTR, inhibitér roliinii oynayamaz ve limenden sodyum

emiliminin artmasina neden olur (22,23).

Hava yolu stvisinin hidrasyonu, hava yolu ylizeylerindeki NaCl ve su miktarmi kontrol
eden iyon kanallar1 tarafindan diizenlenir. Havayolu sivist i¢cindeki sodyum kloriir
(NaCl) konsantrasyonu normal sartlarda izotonik oldugundan, toplam NaCl miktarini

bilmek toplam s1vi hacmini belirlemek igin gereklidir (23).

KFTR'yi kodlayan gen, azalmis kloriir(Cl-) salim1 ve artmis sodyum (Na +) geri
emilimi ile iligkilidir, bu da salgilarin su i¢eriginin azalmasina neden olur. Salgilarin
perisiliyer sivisi, suyun limenden Na + ile yeniden emilmesine izin verir. Bu durum
perisiliyer sivinin yogunlugunun azalmasina ve viskozitesinin artmasima neden olur.
Sonug olarak daha yavas bir hava yolu klirensine ve solunan bakterilerin kalinlagsmis

mukusta yakalanmasina neden olur (24).

Bronsiyal bezler, mukoza hiicrelerinden ve seréz hiicrelerden olusur. KF hastalarinda
bezlerin ve salgi hiicrelerinin hacmi artar. Saglikli insanlarda normalde alt solunum

yollarmin savunmasi ve korunmasi i¢in giinde 10 mL'den fazla mukus tretilir (25).

KF hastalarinda plazma ekstidasyonu, mukus tikaglarinmn yani1 sira azalmis
mukosiliyer tasima ile iligkilidir. Mukus tikaglarindan kaynaklanan hava akisi
tikaniklig1 solunum is yiikiinii artirr, ventilasyon-perflizyon uyumsuzluguna neden

olur ve gaz degisimi anormalliklerine yol acar. Ek olarak, hava yolunu tikayan mukus,



enfeksiyon kaynagi olarak hizmet edebilir. Mukus iiretimi ve temizlenmesi arasinda,
hastaligin ilerlemesini 6nlemek i¢in mitkemmel ¢caligmasi gereken 6nemli bir denge

vardir (26).

Salginin iiretimi ve temizlenmesi arasindaki denge diizgiin ¢calismazsa, KF'li hastalar
bakteriyel enfeksiyon yasayabilir. Pseudomonas aeruginosa yetiskinlerde solunum
yolu enfeksiyonunda ana patojen olmaya devam etmektedir ancak Staphylococcus
aureus ve Haemophilus influenzae gibi diger bakterilerin de akciger hastaliginda

onemli bir rol oynadig1 gosterilmistir.

Nazal polipler KF'de yaygindir ve muhtemelen kronik inflamasyonun bir sonucudur;
ancak spesifik etiyolojileri net degildir. KF'li hastalarda sinonazal tutulum akciger
hastaligin1 siddetlendirebilir, {ist solunum yollar1 bakteriyel rezervuar gérevi goriir

7).

Hava yollarinin enfeksiyonu ve mukus tikaniklig arttikca, havanin gegmesi zorlasarak
alveollerin genislemesine ve hava hapsine neden olur. Mukus tutulmasiyla birlikte
kronik bakteriyel enfeksiyona bagli pulmoner parankimin yikimi, pulmoner arter
basincinda artis ve sag tarafli kalp yetmezligi veya kor pulmonale ile sonuglanir.
Pulmoner inflamasyon devam eder ve sonunda kronikleserek bronsiyal arterlerin

hipertrofisine ve nihayetinde hemoptiziye neden olur (28).

Hastalik ilerledik¢e FEV1 azalir ve solunum kasinin is yiikii artar. Sonug olarak, KF'li
hastalar, yiikteki bu artis1 azaltmak i¢in hizli ve s1g solunum modelini kompanse edici
mekanizma gelistirirler. Bu solunum stratejisi, dakika wventilasyon seviyesini
koruyabilir, ancak hiperkapni ve hipoksemi ile karakterize alveolar hipoventilasyon da
gelisebilir (29). En siddetli solunum sistemi belirti ve semptomlari, hava yollarmin
enfeksiyonuna ve tikanmasmma neden olan kalinlasmis mukus seviyelerinin
artmasindan kaynaklanmaktadir (28). Genel olarak KF’ye bagl klinik semptomlar,
kalic, tetikleyici bir oksiiriik, akciger grafisinde hiperinflasyon ve obstriiktif hava yolu

hastaligi ile uyumlu solunum fonksiyon testi bulunur. Hastalik ilerledik¢e kronik
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bronsit gelisir ve bu duruma artmis 6kstiriik ve balgam tiretimi, nefes darligi, halsizlik,

istahsizlik ve kilo kayb1 ile karakterize akut alevlenmeler eslik eder (14).

KF, hafif formdan siddetli akciger hastaligina kadar degisen bir klinik tabloda seyreder
(30,31). Kronik inflamasyon ve doku harabiyetiyle sonuglanan enfeksiyonlarla
seyreden ilerleyici bir akciger obstriiktif hastaligi olarak tanimlanir. Hastaligin son
evresi  siddetli hipoksi, pulmoner hipertansiyon ve sekonder kardiyak

komplikasyonlarla birlikte solunum yetmezligi ile karakterizedir (32).

4.5.2 Gastrointestinal Sistem

KF'den etkilenen hastalarda gastrointestinal sorunlar da mevcut olup nedeni
pankreasin bagirsaga sindirim enzimlerini saglayamamasidir. KF'li hastalarin ¢cogunda
ekzokrin pankreas yetersizligi dogumdan itibaren mevcuttur. Lipaz gibi sindirim
enzimlerinin yetersiz salgilanmasi, yag ve proteinin emilim bozukluguna yol acar. Yag

emilim bozuklugu steatore seklinde goriiliir (33).

Salgilanan pankreas enzimlerinin hacmi azaldik¢a, pankreas tarafindan pankreas
kanallarmi tikayan kalin mukus salgilanir ve bdylece salgilanan enzimlerin hacmini
daha da kiiciiliir. Bu durum, yagin emilim bozukluguna yol agar ve yagda ¢éziinen A,

D, E ve K vitaminlerinin emilimini etkiler (34).

KFTR’yi etkileyen mutasyon sinifi, pankreasin fonksiyonel bozuklugu ile giiglii bir
sekilde iligkilidir. Daha yaygin olan smnif IA, IB, II ve III mutasyonlar1 pankreas
yetmezligi ile iliskilendirilirken, daha az yaygin olan simif IV, V ve VI mutasyonlar1

olan hastalarda genellikle pankreas yeterli fonksiyona sahiptir (35).

KF’li hasta bagirsaginin distal kismi genisleyebilir ve digki ile dolabilir. Bu durum,
kusma, karin sigkinligi, istahsizlik, karnin sag alt kisminda agri ve bagirsak
hareketlerinde azalma veya kramp olarak kendini gosterir. Sonug olarak intestinal
epitelden yetersiz tuz ve su salgilanmasi bagirsak materyalinin dehidrasyonuna yol

acar ve distal intestinal obstriiksiyon sendromu olusur (36).
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Bazi hastalar ayrica mide asidinin asir1 salgilanmasmma ve bikarbonatin
hiposekresyonuna bagli olarak gastroozofageal reflii hastaligi  gosterirler.
Gastroozofageal reflii hastaliginin varligi ek olarak brongiyal reaktiviteyi
siddetlendirebilir ~ (28). Gastro6zofageal refliinin  solunum semptomlarini

kotiilestirdigi de bilinmektedir (37).

Hepatobiliyer hastalik, KF'de pulmoner olmayan mortalitenin en yaygin nedeni
olmasma ragmen, KF hastalarmin sadece yaklasik% 33'Q klinik olarak onemli
hepatobiliyer hastalik gosterir. CFTR'nin anormal aktivitesi veya yoklugu, safra
akiskanligini azaltir ve intrahepatik kanallarda hiperviskoz safra salgisinin birikmesine
ve ¢okelmesine neden olur. Safra, safra kanallarinda birikerek kolanjiyosit ve hepatosit
hasarma yol acar ve fokal fibrozu uyarir. Bu da karacigerde toksik safra asitlerinin
birikmesine, hepatik antioksidanlarin tilkenmesine ve karaciger hiicresi hasarina neden
olur. Tekrarlanan karaciger hiicresi hasari, hepatik yildiz hiicrelerini aktive edebilir ve

hepatik fibroza, bazi durumlarda ise siroza yol agabilir (38).

4.5.3 Endokrin Sistem

Kistik fibrozla iliskili diyabet (KFRD), KF'de en yaygin komorbiditedir ve
ergenlerin’% 20'sinde ve yetiskinlerin% 40-50'sinde goriilir (39). KFRD'nin ana
nedeni, normal insiilin duyarliligina sahip olmalarma ragmen degisken bir insiilin

direnci durumu ile birlikte azalmis bir insiilin salgilama kapasitesidir (40,41).

Kistik fibrozla iliskili diyabet gdsteren hastalar yiliksek enerjili diyete ihtiyag
duymaktadir. Glikoz metabolizmas1 siddetli dehidratasyon, kortikosteroid
uygulamasi, emilim bozuklugu, kronik enfeksiyon, zayif beslenme, artan enerji
harcamasi, yavaslayan gastrointestinal gecis siiresi ve karaciger disfonksiyonu gibi
KF'ye 6zgii birgok faktorden etkilenir (28). KFRD, akciger hastaligini, beslenme
durumunu ve artan mortaliteyi olumsuz yonde etkilemektedir. Ek olarak, KFRD,
retinopati, nefropati ve noropati dahil olmak tizere diger diyabet formlarinda goriilen

bazi komplikasyonlara neden olabilir (40).
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4.5.4 Urogenital Sistem

KF’li hastalarda hem erkeklerde hem de kadinlarda puberte gecikir (28). KF'li
erkeklerin ¢ogu, eksik veya hatali bicimlendirilmis vas deferens nedeniyle kisirdir.
Ancak sperm iiretimi normaldir. Anormal sperm morfolojisi (teratospermi) ve azalmis
sperm hareketliligi (oligoastenospermi) de yaygindir. Bu alanda yapilan ¢alismalar,
KF hastalarinda canli sperm iiretimini saglayarak ve fertilizasyon ve gebeligi

kolaylagtirmistir (43).

KF'li kadinlar dogurgandir ancak gebe kalmak i¢in genellikle daha fazla zamana
ihtiya¢ duyarlar. Yumurta kanalindaki mukus tikaglar1 ve daha kalin servikal mukus,
sperm hareketinin azalmasina neden olur. Bu neden KF'li kadinlar daha az

dogurganliga sahip olsalar da, ¢ogu kendiliginden anne olabilir (44).

4.6 Tanm

Amerikan KF Dernegi tarafindan tanimlanan KF tani kriterleri asagida verilmistir (45).

1.Kategori 2. Kategori
e Bir veya daha fazla Kklinik, e ki veya daha fazla kez terde
fenotipik 6zellik yiiksek CI konsantrasyonu
veya veya

e KF olan bir kardes dykiisii En az iki KF mutasyonu
veya veya

e Pozitif yenidogan tarama testi

Anormal nazal potansiyel farki

1.ve 2. Kategoriden en az birer bulgunun birlikte gériilmesi ile tan1 konur.
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4.6.1 Klinik Bulgular

Kistik fibroziste klinik bulgular; mutasyon tipi, tutulan organ, tani yasi ve gelisen

komplikasyonlara gore degiskenlik gosterir. Tablo1 ‘de KF’de goriilen Klinik bulgular

gosterilmistir (46).
Tablo 1. KF’de goriilen klinik bulgular

Prenatal Donem
* Barsak Perforasyon

* Ultrasonda hiperekojen barsak

Yenidogan Donemi

* Mekonyum ileusu

» Intestinal Atrezi

» Uzamis indirekt hiperbilirubinemi
* Kilo alamama

* Hemorajik hastalik

* Atelektazi

* Abdominal ve skrotal kalsifikasyon

Cocukluk ve Siit Cocuklugu Donemi
* Tekrarlayan akciger enfeksiyonu

* Bronsektazi

* Nazal Polip

* Pansiniizit

* Kronik yaglh diare

« Invajinasyon,

* Rektal prolapsus

» Abdominal distansiyon

* Kolestaz, safra tasi

» Akut pankreatit

* Hemolitik donem

* Siroz, Portal HT

* Hipoproteinemi ve yaygin 6dem

« idiyopatik intrakranial hipertansiyon
» Cilt dokiintiileri

» Distal Intestinal Obstruksiyon Sendromu

* Hiponatremik hipokloremik met. Alkaloz

Adolesan ve Yetiskin Donem

* Kronik pansiniizit,

* Nasal polip

* Gecikmis puberte

* Hemoptizi Azospermi

* Bronsiektazi

* Vaskiilitik cilt dokiintiileri

* Tekrarlayan akciger enfeksiyonu
« Distal Intestinal Obstruksiyon Sendromu
« Siroz, Portal HT,

* Diabetes Mellitus
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4.6.2 Yenidogan Tarama Program

KF, Amerika’da CDC’nin Onerisi lizerine yeni dogan taramasi kapsamma alinan 29
hastaliktan biri olmustur (45). Ulkemizde ise 1 Ocak 2015 tarihi itibariyle tarama
programina dahil edilmistir (19).

KF i¢in tarama testi IRT analizine dayanir. Yenidoganda pankreatik kanal tikanmasina
bagl olarak IRT enzimi kanda 2-5 kat daha yiiksek miktarda bulunur. Saglikli
bebeklerde dogumu takip eden 2 ay igerisinde diizeyi diismektedir. Topuk kanindan
alinan kan ile 6lglim yapilarak ilk IRT diizeyi yiiksek (>90) bulunan bebeklerde iki
hafta sonra test tekrarlanir. Kandaki IRT degerinin yiiksek (>70) devam etmesi {izerine

ter testine yonlendirilir (19,47,48).

KF hastalarinda erken donemde takip ve koruyucu tedavi yenidogan tarama programi
ile baglamaktadir (49).Erken dénemde tani almis bebekler beslenme, biiyiime-gelisme
ve biligsel fonksiyonlar ag¢isindan daha daha iyi durumdadir ve hastaneye yatis siklig1

daha az olarak raporlanmustir (50).

4.6.3 Ter Testi

KFTR’nin fonksiyon kaybina bagl olarak ter duktuslarinda Na ve CI geri emilimi
azalir, terde Na ve Cl seviyesi yiikselir. Terdeki Na degeri KFTR’den bagimsiz
mekanizmalarla iligkili olabilirken Cl KFTR fonksiyonu ile iligkilidir. Buna bagh
olarak ter testinde analiz edilen iyon CI’dir. Tanida temel olarak kullanilan KF’ye 6zgii

ve hassas bir testtir (51).

Yeni dogan tarama sonucu pozitif ¢ikan bebeklere, iki haftayr doldurduktan sonra ve
asemptomatik ise >2 kg olduktan sonra ter testi yapilmalidir. KF semptomlar1 olan
bebekler (6rnegin, mekonyum ileus), KF semptomlar1 olan daha biiyiik ¢ocuklar ve
yetigkinler (6rnegin, erkek kisirligi, kronik siniizit), genetik testlerle tan1 konamayan
hastalar ya da KF’ 1i bir hastanin kardesi ise ter testi yapilmalidir (52).

Ter testi, ter liretimi, ter birikimi ve terdeki klor konsantrasyonunun analizini igeren

pilokarpin iyontoforez yontemi ile yapilir. Terin toplanmasi Gibson Cook ya da
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Macroduct yontemi kullanilarak yapilmaktadir. Her iki yontemde de on kola
uygulanan pilokarpin iyontoforez yontemi ile ter stimule edilir (51). Sonuglarin yasa

bagli olarak degerlendirilmesi Tablo 1’de verilmistir (19).

Tablo 2. Ter testinin yasa bagli olarak degerlendirilmesi

Negatif Ter | Ara Deger | Pozitif Ter Testi
Yontem Yas Gruplar1 | Testi(Diisik KF | (Test (Kf tanisini
olasiligr) tekrari) destekler)
] 30-59
Gibson- <30 mmol/L >60 mmol/L
0-6 Ay mmol/L
Cooke
) 40-59
Gibson- <40 >60 mmol/L
> 6 ay mmol/L
Cooke mmol/L
Tim yas | <50 50-89
Macroduct >90 mmol/L
gruplar1 mmol/L mmol/L

4.6.4 Nazal Potansiyel Fark

Burun mukozasindan '"transepitelyal potansiyel farki"nin Ol¢lilmesi, KFTR
aktivitesinin degerlendirildigi elektrofizyolojik bir testtir. 1980’lerin basinda Knowles

ve arkadaslari tarafindan ilk 6l¢timler yapilmis, daha sonra modifiye edilmistir (53).

KF’de Na emiliminde artma ve Cl gegirgenliginde azalma olmasi nedeniyle solunum
yolu ve intestinal epitelde transepitelyal bir fark olusur (54). Na transport inhibitorii
olan amilorid verildigi zaman fark daha da artar.

Yenidogan da dahil olmak {izere tiim yas gruplari igin kullanilabilen bir testti. Klinik
belirtilerin daha az, ter testi sonuglarmin normal ya da sinirda oldugu atipik vakalarda

kullanilabilecek yardimer testtir (55).
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4.6.5 Mutasyon Analizi

Giiniimiizde KFTR geninde 2000’in iizerinde mutasyon saptanmistir (11). Mutasyon
cesitlerinin tiimiinlin taranmasi miimkiin olmadig: i¢in her toplum, taramada kendi
icinde en sik goriilen mutasyonlardan olusan bir panel kullanmaktadir. KFTR genetik
analiz panelinin mutasyon saptama oranit >%95 olmalidir. Ancak toplumumuzda
beyaz rkta yaygin goriilen mutasyonlar diisiik siklikta oldugu i¢in bu orana ulagsmak

oldukga zordur (56,59).

Klinik bulgular goériilen hastada, bilinen iki KF mutasyonunun bulunmasi taniy1
dogrulamaktadir. Mutasyon tespit edilememesi KF tanisinin olmadigi anlamima
gelmemektedir. KF’de klinik bulgular, KFTR mutasyon ¢esidinden ve diger genetik
ve cevresel faktorlerden etkilenir. KF’de grup IA, IB, II ve III mutasyonlarma sahip
hastalar daha agir klinik gosterirken, grup IV ve V, VI mutasyonu tasiyan hastalarin
prognozu daha iyidir. Ayni genotipe sahip hastalarda farkli fenotipler ortaya ¢ikabilir.
Mutasyonun tespit edimesi genetik danigsmanin verilebilmesini ve bazi fenotipik

Ozelliklerin 6nceden tahmin edilebilmesini saglar (56,57,58).

4.6.6 Pankreatik Testler

Pankreasin ekzokrin fonksiyonunun degerlendirilmesi tan1 ve tedavi plani agisindan
onemlidir. Yenidogan taramasi ile tan1 alan KF’li hastalarin en az %25’ inde pankreas
fonksiyonu yeterlidir ancak zamanla hastalarin ¢ogunda pankreatik yetmezlik
meydana gelmektedir. Bu nedenle diizenli olarak pankreas fonksiyonu
degerlendirilmelidir. 72 saatlik disk1 6rnegi toplanarak pankreas fonksiyonu ve enzim
tedavisine gosterilen yanit degerlendirilebilmektedir. Testin teknik ve lojistik a¢idan
kompleks olmasi rutinde kullanimina engel olmaktadir. Alternatif testler ile diskidaki
pankreatik enzimlerin miktar1 dlgiilebilir. Intraluminal degradasyona bagli olarak fekal
tripsin ve kimotripsin testleri hatali sonuglar verebilmektedir. Fekal elastaz agisindan
yliksek diizeyde spesifik olan monoklonal test kullanilabilir. 7 yas ve {izeri hastalarda

serum tripsinojen seviyesi dlgiilerek de pankreas fonksiyonu degerlendirilebilir (59).
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4.7 Tedavi

KF tedavisinin baslica bilesenleri; inhaler tedaviler, mukolitikler, antiinflamatuvar
tedaviler, pulmoner rehabilitasyon, pankreatik enzim replasmanidir. Bununla birlikte
hastanin klinik durumuna gore enfeksiyon ve diger komplikasyonlara yonelik ek
tedaviler de uygulanmaktadir. KFTR gen mutasyonunun yapi ve fonksiyonununa
yonelik bulgularin artmasiyla birlikte gen tedavisi, alternatif CI kanallar1 aktivasyonu,

protein onarim tedavisi, gibi yeni tedavi yontemleri de arastirilmaktadir (60).

Temel tedavi programi ¢ocugun yasina, klinikte gosterdigi semptomlara, pulmoner
tutulumun derecesine, diger sistem tutulumlarina, gelisen komplikasyonlara, hastanin
tedaviye uyumuna gore belirlenir. Multisistemik bir hastalik olan KF i¢in

multidisipliner bir yaklagim gerekmektedir (61).

4.7.1 Solunum Sistemine Yonelik Tedavi

KF hastalarinda en sik tutulan, mortalite ve morbiditenin en biiyiik sebebi
akcigerlerdir. Bu nedenle akciger tutulumuna yonelik uygulan tedaviler 6nemlidir. Bu
tedaviler, inhaler kullanimi, mukolitik ajanlar, antibiyotikler, anti-inflamatuar ajanlar,
pulmoner rehabilitasyon ve gerektiginde non-invaziv mekanik ventilasyon (NIMV)
seklinde siralanabilir (62,63).

4.7.1.1 Antibiyotikler

KF’de antibiyotikler akciger enfeksiyonunu kontrol altina almak i¢in kullanilmaktadir.
Amag, tiremis mikroorganizmay1 ortadan kaldirmak, akut alevlenmeleri tedavi etmek
ve hava yolunda kronik olarak bulunan mikroorganizmalarmn iiremesini baskilayarak

progresif akciger hasarini 6nlemektir (64,65,66).
KF’de akut alevlenme ve kronik kolonizasyonda antibiyotik se¢imi balgam

kiiltiirlerinde iireyen mikroorganizmanin kiiltiir ve antibiyotik duyarlilig1 sonuglarma

gore yapilir. Patojen mikroorganizma direngli ise ampirik se¢im yapilmalidir (19).
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Tedavi siiresi, semptomlarin ve solunum fonksiyon testi bulgularinin diizelmesi,
patojen mikroorganizmanin baskilanmasmi ve direngli suslarin ortaya ¢ikmasini
engelleyecek sekilde planlanmalidir. Hafif pulmoner alevlenmede bu siire en az 10

giin, daha agir olanlarda ise en az ii¢ hafta olmalidir (67).

Antibiyotikler oral, intravendz (IV) ya da inhalasyon gibi farkli yollarla verilebilir
(19). Ayaktan tedaviye ragmen semptomlarin kotiilesmesi ya da diizelmemesi,
solunum sikintisi, solunum fonksiyon testlerinde bozulma, akciger grafisi bulgularinin
ortaya ¢ikmasi ya da artigi, hemoptizi, hipoksemi olusmasi gibi durumlarda hastanin

intravendz antibiyotik tedavisi almas1 gereklidir (68).

4.7.1.2 Mukolitikler

Mukolitik ajanlar, mukusun yapisini bozarak elastikiyetini ve viskozitesini azaltir.
Mukolitik tedavinin amaci, mukusun viskoelastisitesini optimize ederek fizyolojik
temizligi kolaylastirmaktir. KF hastalarinda dornaz alfa, mannitol ve hipertonik salin
gibi mukolitik ajanlar kullanilmaktadir. Dornaz alfa, balgam viskozitesini azaltmak
icin mukusta nekroza ugramis notrofillerden aciga ¢ikan cok miktardaki serbest
DNA’y1 yikar. Sonug¢ olarak solunum fonksiyonlar1 diizelir, akut solunum yolu
alevlenme sayis1 azalir, beslenme durumunda iyilesme saglar. Alt1 yas tizeri hafif, orta
ve agir akciger tutulumu olan hastalarin kullanmasi onerilir. Giinliik dozu 2,5 mg’dir
ve sadece 0zel jet nebulizatorlerle kullanilmalidir (19,69). Hipertonik salin ise, hava
yolu yiizey sivist katmanlarinin artmasmi saglayarak mukosiliyer temizlenmeyi
saglamaktadir. %3’liik hipertonik salin balgamin indiiklenmesi i¢in, %7’°lik dozu ise
fizik tedaviye yardimci olarak kullanilmaktadir. Uygulama giinde 2 kez 4-5 ml/doz
olarak yapilirken, uygulama Oncesi brong genisletici tedavi ve uygulama sonrasi

fizyoterapi 6nerilmektedir (70).

4.7.1.3 Antiinflamatuarlar

KF’li hastalarda, inflamasyon, akciger tutulumunun oOnemli bir patofizyolojik
ozelligidir (71). Hava yolunun ilerleyici inflamatuar yaniti yasamin erken

donemlerinde baglar ve kalic1 hale gelir. Hava yolu obstriiksiyonunu kétiilestirir, hava

19



yolu duvar yapisinda yapisal hasara neden olur ve sonugta akciger fonksiyonlarinda

progresif kayba neden olur (72).

KF’de enfeksiyon ve kalin sekresyon nedeniyle yogun nétrofilik inflamasyon
olusmaktadir. Antiinflamatuar ilaglar ile inflamasyon baskilanmaya c¢alisilir. KF
tedavisinde kullanilan non-steroid antiinflamatuar ilaglar (NSAII), 6 yas iistii ve FEV 1
degeri %60 {tizeri olan olgularda Onerilmekle birlikte, bu konuda yeterli ¢alisma
bulunmamaktadir (73,74). Baska bir antiinflamatuar ¢esidi olan oral kortikosteroidler,
biliytime geriligi, glukoz intoleransi, osteoporoz ve katarakt gibi yan etkilere yol agtig1
icin kullanimma dikkat edilmelidir (75). Inhaler kortikosteroidlerin KF’de kullanimi
ile ilgili yapilan calismalarda pulmoner alevlenme ya da akciger hasari iizerindeki

olumlu etkisi kanitlanamamustir (76).

Makrolidler, Pseudomonas Aeruginosa’nin patojenitesini ve biyofilm olusumunu
smirlamasi nedeniyle kronik kolonizasyonu olan olgularda, solunum fonksiyonunu
diizeltmek i¢cin ve enfeksiyonlardan bagimsiz olarak inflamatuar cevabi baskilamak
amaciyla kullanilabilir (77). Uzun siireli ibuprofen kullanimi, 6zellikle hafif klinik

gosteren geng hastalarda, progresyonda etkili bir yavaslama saglamistir (78).

4.7.1.4 Bronkodilatorler

KF’li hastalarin bronslarinda bronkokonstriiksiyon, obstriiksiyon ve enfeksiyon
mevcuttur. Tedavide ana amag¢ bronkopulmoner hasara neden olan hiperviskolelastik
yapidaki mukusun klirensini saglamaktir. KF hastalarinin %40-60’lik kisminda
bronsiyal hiperreaktivite gelisir buna bagli olarak bronkodilatér tedavisine ihtiyag
duyarlar (79). Beta-2 agonistler, antikolinerjik ajanlar ve daha az siklikla kullanilan
metilksantinler KF’de baslica kullanilan brokodilatorlerdir. Beta-2 agonistler,
mukosiliyer aktiviteyi de artirirlar. KF’li hastalarm %60°1 bronkodilatérlere yanit
vermektedir, %30’unda degisiklik saptanmamakta ve %10’luk kisminda da paradoksal

bronkospazm gelisir (80).
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KF hastalarinda brons obstriiksiyonunun tedavisi i¢in beta-2 agonist ve fizyoterapi
birlikte uygulanmalidir (81). 2-4 hafta siireli kisa inhaler beta-2 agonist tedavisinin
solunum fonksiyon testlerinde olumlu etkisi saptanirken daha uzun siireli

kullanimlarda farklilik saptanmamustir (82).

4.7.1.5 Pulmoner Rehabilitasyon

KF’de pulmoner rehabilitasyonun bilesenlerini havayolu temizleme teknikleri ve

egzersiz olarak iki ana baglikta inceleyebiliriz.

4.7.1.5.1 Havayolu Temizleme Teknikleri

e Postiiral Drenaj, Perkiisyon, Vibrasyon

KF'de en eski ve en sik kullanilan havayolu temizleme tekniklerinden biri olan postiiral
drenaj, hastanin mukusun, tist solunum yollarma dogru yer¢ekimine karsi hareketini
anatomik olarak destekleyen pozisyonlara yerlestirilmesini gerektirir. Bu sekilde
bozulmus mukosiliyer tasinma artar(83). Akcigerde etkilenmis bolgenin konumuna
gore 12 farkli pozisyonda uygulanabilir. Etkili olabilmesi i¢in her bir pozisyon en az
3-5 dakika uygulanmalidir (84). Kiigiik yastaki hastalarda bas asag1 pozisyonlar kalp
ritminde degisimlere ve gastro6zofageal reflilye sebep olabilir (85). Yan yatis
pozisyonlarinda ise c¢ocuklarda yetiskin popiilasyonun aksine etkilenmis akciger
bolgesi altta tutuldugunda oksijenlenme artmaktadir (86). Postural drenaj sirasinda
uygulanan perkiisyon ve vibrasyon mukusun viskoelastik yapisini degistirerek mukus
klirensini arttirir (87). Postiiral drenaj sonrasinda ise hastadan mutlaka birkag kez

Okstirmesi istenmelidir.

Manuel perkiisyon ve vibrasyon Postiiral drenaj ve aktif solunum dongiisiine yardimci
olarak kullanilir. Perkiisyon, mukusu harekete gegirmek igin kullanilir ve bebek ve
cocuklarda Oksiiriigii uyarabilir. Perkiisyon, bilegin ritmik fleksiyonu ve ekstansiyonu
ile kubbelenmis bir el kullanilarak gergeklestirilir. Yetiskinlerde perkiisyon tek veya
iki elle yapilabilir. Bebeklerde perkiisyon tek elin iki veya {li¢ parmagi kullanilarak
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yapilir. Vibrasyon ekspiratuar akisi artirir ve mukusu mobilize etmeye yardimci olur.
Siddetli osteoporoz, frankhemoptysis, kirik kaburgalar ve gogiis yaralanmasi olan

hastalarda perkiisyon ve vibrasyon kontrendikedir.

Uygulama sirasinda bagka bir uygulayiciya ihtiya¢ duyulmasi biiyiik bir dezavantaj
yaratmaktadir. Hastay1 baska birine bagimli hale getirmektedir. Zaman igerisinde bu
slire¢ hem aile hem de hasta i¢in yorucu ve biktirici olmaktadir. Ancak postiiral drenaj,
perkiisyon ve vibrasyon ¢ocuga hava yolu temizligi i¢in bagka bir egitim verilebilecek

yasa kadar solunum rehabilitasyonun temel bilesenidir (88).

e Otojenik drenaj

Otojenik drenaj (OD), solunum mekanigi ile birlikte temel fizik, sivi dinamigi,
pulmoner anatomi ve fizyoloji ile desteklenen bir hava yolu temizleme teknigidir.
(89,90) Teknigi gelistiren J. Chevaillier, mukus temizligini “’erozyonun etkilerine
benzer sekilde hava yolu duvarina yapisan mukusa kesme kuvvetleri uygulayan siliyer
aciklik ve artan hava akiginin etkileri’” olmak tizere iki temele dayandirmaktadir. Hava
yollarindan salgilar1 uzaklastirmak i¢in gerekli kesme kuvvetlerini elde etmek icin
inspiratuar ve ekspiratuar hava akisimi modiile etmek gerekir. OD, dinamik ¢okmeye
neden olmadan tiim bronslarda daha yiiksek ekspiratuar hava akimi olusturmayi
amaglamaktadir. Bu hedefe tekrarlayan kontrollii tidal voliim solunumu kullanilarak
ulagilir. Rezidiiel hacim (RV) civarinda daha diisiik akciger hacimlerinde baslanmali
ve salgilar gevsetildikce, toplandik¢a ve balgam cikarmak icin agza dogru hareket
ettirildik¢e akciger hacimlerini solunum rezerv hacmine (IRV) dogru kademeli olarak
artirilmalidir(90). Bu teknik, es basincin daha periferik hava yollarina ge¢mesine ve
onemli 6l¢lide bu hava yollarinda akis hizinin artirilmasina neden olur (89). Kisa ve
uzun stireli randomize kontrollii ¢aligmalarda OD'nin diger hava yolu temizleme

teknikleri kadar etkili oldugu bulunmustur (91,92).
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e Aktif Solunum Teknikleri Dongiisii

Aktif solunum teknikleri dongiisii (ASTD) Ingiltere Brampton Hastanesi’nde Webber
ve Pryor tarafindan gelistirildi. Baslangigta zorlu ekspirasyon teknigi olarak
adlandirilmig ancak 1990 yilinda ASTD olarak modifiye edilmistir. Zorlu
ekspirasyona ek olarak, solunum kontrolii ve torasik ekspansiyon egzersizleri de
teknige dahil edilmistir.

ASTD, solunum kontrolii, torasik ekspansiyon egzersizleri ve zorlu ekspirasyon
tekniginden olusur. Solunum kontrolii hastanin kendi tidal hacmi ve istirahat solunum
hizinda sakin, rahat nefes alip vermesidir. Dongili boyunca araliklarla uygulanan
solunum kontrolii iyilesme saglar hava akisi tikanikhiginda artisi onler. Torasik
ekspansiyon egzersizleri 3 saniyelik bir inspiratuar bekleme ve ardindan derin, rahat
ve yavas ekspirasyon igeren veya igermeyen 3-4 derin nefesten olusur. Torasik
ekspansiyon egzersizleri kollateral kanallar aracilifiyla ventilasyonu en iist diizeye
¢ikarmaya yardimci olur. Zorlu ekspirasyon teknigi, bir veya daha fazla zorlu
ekspirasyon (huffs) ve solunum kontroliiniin bir kombinasyonudur. Daha kiigiik
periferik hava yollarindan daha biiyiik merkezi hava yollarina kadar salgilar1 gevsetir
ve harekete gecirir. Salgilar daha biiyiik hava yollarma ulastiginda, onlar1 temizlemek
icin yiiksek akciger hacmine sahip zorlu 6ksiiriik kullanilmalidir (89,93). ASTD ya dik
oturusta ya da yatis pozisyonunda yapilir (94).

Zorlu ~ Kontrollu

ekspirasyon solunum
(huffing) (15-30sn)
Kontrollu Torasik
solunum ekspansiyon
(15-30sn) (15-30sn)
Torasik Kontrollt
ekspansiyon solunum

(15-30sn) ~ (15-30sn)

Sekil 1. Aktif Solunum Teknikleri Dongiisii
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ASTD'nin salgilar1 harekete gecirmede postiiral drenaj ve perkiisyon kadar etkili
oldugu bulunmustur.(95,96). ASTD’nin oksijen desatiirasyonuna neden olma olasilig1
daha diistiiktiir ve daha fazla bagimsizlik saglar. Baslangicta, postural drenaj
pozisyonunda postiiral drenaj ve perkiisyona ek olarak kullanilmis ancak, ancak teknik
gelistikce cesitli calismalar ASTD'yi bas asag1 pozisyonda gergeklestirmenin herhangi

bir avantajini gésterememistir (94,97,98).

ASTD, dort yas gibi erken bir evrede baslanabilir olmasi, herhangi bir ekipman
gerektirmemesi, her yerde bagimsiz olarak gerceklestirilebilmesi ve daha az yorucu

olmas1 bakimindan bir¢ok avantaj sunar.

Nefes egzersizleri, iifleme oyunlarina kombine edilerek 18 aylik ¢cocuklardan itibaren
oyun aktivitelerine dahil edilebilir. Huffing, salgilar1 harekete gecirmek igin
miikemmel bir yontemdir ve yaklasik 4 yasindan itibaren 6gretilebilir. Boylece ASTD,
4 yas gibi kiiclik cocuklara oOgretilebilir ve bu yas grubunda postiiral drenaj ve

perkiisyona alternatif sunar (99).

e Pozitif Ekspiratuar Basing¢ (PEP)

PEP, dirence kars1 yapilan ekspirasyon manevralarindan olusur. Ekspirasyon sirasinda
uygulanan diren¢ havayollarinda pozitif bir basing yaratarak gegici olarak fonksiyonel
rezidiiel kapasiteyi artirir. Fonksiyonel rezidiiel kapasitesi gecici olarak artmis akciger
dokusu, elastik geri ¢ekilimi nedeniyle kollateral ventilasyon saglamakta ve kapali

hava yollarmim alveolar ventilasyonuna yardimci olmaktadir (100,101).

PEP-Mask

Hava akis1 kontrolii saglayan bir teknik olan PEP-Mask (Resim 1) tedavisi, 1970'lerin
sonlarinda bir maske, tek yonlii valf ve direng iireten sistem kullanilarak Danimarka'da

gelistirilmistir. Valf ile direng iireten sistem arasina bir manometre yerlestirilerek

basing takip edilebilir (102).
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Klinikte en sik diisiikk basingli PEP-Mask yontemi kullanilir. Bu yontemde hastadan
tidal voliimde solunum yaparken ekspirasyon sirasinda manometrede 10-20

c¢cmH20’luk basing olusturmasi istenir.

Yiiksek basmgli PEP-Mask terapide ise ayni sistem iizerinde hastadan 6nce 8-10 kez
tidal voliimde solunum yapmasi istenir. Sonrasinda total akciger kapasitesine kadar
inspirasyon yapmasi ve ardindan zorlu ekspirasyon manevrasi ile manometrede 40-

100 cmH20 aras1 basing olusturmasi istenir.

PEP-mask terapinin diger havayolu temizleme tekniklerine kiyasla biiyiik bir
iistiinliigiiniin olmadig1 ancak bazi hastalarin bu teknigi diger tekniklere tercih ettigi

bildirilmistir (103).

Bu teknik, oturma veya yatis pozisyonlarinda da uygulanabilir. Bir seans igindeki
dongii sayis1 ve sikligi, bireysel ihtiyaclara gore belirlenir. Pnomotoraks, acik
hemoptizi, kafa ici basing artigi, hemodinamik bozukluk, gastrik gaz kagagi, tedavi
edilmemis timpanik membran riiptiirii, 6zefagus cerrahisi, maske kullanilacaksa son

zamanlarda gegirilmis fasiyal cerrahi ve siniizit gibi durumlarda kullanilmamalidir

(104).

e Havayolu Osilasyonu Saglayan Cihazlar

Osilatuar PEP (OPEP) olarak adlandirilan bu cihazlar ekspirasyon sirasinda PEP
terapiye benzer sekilde direng yaratmalarma ek olarak havayollarinda titresim de
olustururlar. Havayolunda yaratilan titresimler ya da ekspiratuar akimda meydana

gelen dalgalanmalar, mekanik olarak balgamin viskoelastik yapisini degistirir (105).

Ayrica cihazi kullanirken olusan pozitif basing spontane kompresyonu engelleyerek
havayolu agikligmin korunmasini saglar ve degiskenlik gosteren pozitif basincin
yarattigi salimimlar ile sekresyonlarin gevsetilmesi saglanir. Sonug olarak balgam

atimi kolaylastirilmis olur ve havayolu temizligine katkida bulunulur (102).
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Yapilan c¢alismalarda cihazlar birbirleriyle ya da diger havayolu temizleme
teknikleriyle kiyaslandiginda aralarinda bir tistiinliik olmadig: bildirilmektedir (102).
Bu nedenle hasta tercihine ve temin durumuna gore cihazlar arasindan herhangi biri
rehabilitasyon programma dahil edilebilir. lgili cihazm kullanimmin yani sira temizlik

yonergeleri de hasta egitimine dahil edilmelidir.

Flutter®

Flutter (Resim 2), 1980'lerin sonunda Althaus tarafindan Avrupa'da gelistirildi ve
1994'te ABD FDA tarafindan onaylandi. Flutter cihazi, hava yolu duvarinin
titresimine neden olan salinimli bir pozitif ekspiratuar basing yaratir, bu da salgilar1
gevsetir, balgamin yapisal 6zelliklerini degistirerek viskozitesini azaltir ve bronsiyal

duvarlardan mukus temizlenmesini tesvik eder (106).

Flutter cihazi, kaliplanmis plastik agizlik, plastik bir koni, ¢elik bilye ve delikli bir
kapaktan olusur. Flutter, 18-35 cm H20 araliginda PEP iiretir. Frekans genellikle 6 ile
26 Hz arasindadir. Olmasi gereken deger kisiden kisiye (pulmoner rezonans frekansina

gore), akciger hacmine, elastisitesine ve obstriiksiyonun derecesine gore degisir (107).

Acapella®

Acapella (Resim 3) 21. yiizyilin basglarinda Amerika Birlesik Devletleri'nde
gelistirilmistir. Acapella cihazi, hava akis1 salinimi olusturmak icin kars1 agirlikli bir
tika¢c ve miknatis kullanir. Acapella cihazinin, bireysel gereksinimlere bagli olarak
daha fazla veya daha az PEP olustiracak sekilde ayarlanabilir bir PEP kadran1 vardir.
[Ik kullanimda frekans ayar1 en diisiik seviyede olmalidir. Tidal voliimde sakin bir
nefes alinir ve ¢ok kuvvetli olmamak kosulu ile tiim hava bosaltilir. Cihaz vibrasyonda
iken, hasta 3-4 saniye boyunca nefes verebilmelidir. Eger hasta bu siire boyunca nefes
veremiyorsa cihazin direncini artirmak igin kadran saat yoniinde g¢evrilir. Bu sekilde
hasta i¢in en uygun aralik bulunmalidir. Aletin 20 cm H20O ekspiratuar basingtan daha

yiiksek basinglarda kullanimi hipoventilasyon, hiperkarbi, kraniyal basingta yiikselme,
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vendz doniiste azalma, mide bulantist hissi ve klostrofobi hissi gibi olumsuz etkilere

yol agabilir (107).

Aerobika®

Aerobika (Resim 4), elde kullanilabilen salinimli bir pozitif ekspiratuar basing (OPEP)
cthazidir. Kisi cihaz araciligiyla nefes verdiginde, olusan aralikli direng, salinimli ve
dinamik bir basing yaratir. Hava yollarin1 genisleterek, mukusun 6kstiriilebilecegi ist
solunum yollarma taginmasimna yardimci olur. Aerobika®, tedavilere uyumu artirdigi

diistiniilen bir nebiilizor ile birlikte kullanilabilir (105).

Cornet®

Kauguktan yapilmis bir i¢ tiip barmdiran boynuz seklinde bir borudur. Icteki tiipiin
donme derecesi, iretilen direnci yansitir. Kisi Cornet (Resim 5) igerisine nefes

verirken, i¢ tiip agilarak ekspirasyon fazi boyunca ritmik bir sekilde déner (105).

Quake®

Bu cihaz, solunumun hem inspiratuar hem de ekspiratuar fazlarinda bir hava stitununda
salinim yaratir. Birbirine ge¢mis iki silindirden birisi manuel olarak dondurildagi
icin, Flutter ve acapella gibi salinim yapan bir valfe dayanmaz. Hava akis1 yalnizca iki
silindirin i¢indeki yuvalar hizalandiginda gergeklesir. Bu nedenle, kullanic1 ¢evirirken
hava akis1 diizenli araliklarla kesilir. Cihazin ¢evrilme hizi, akis kesintisinin sikligini
belirleyecektir. Ortaya ¢ikan titresim hastanin akis hizma goére belirlenmediginden,
teorik olarak Quake® (Resim 6), yiiksek ekspiratuar akis hizi olusturamayan siddetli
obstriiktif akciger hastaligi olan hastalar i¢in daha yararli olabilir (105).
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Bottle-PEP

Bottle-PEP basit ve ucuz yontemlerle olusturulabilen genellikle su ile doldurulmus
bir siseyle bir tiip boru sisteminden olusur (108). Tiipiin i¢inden suya iiflenmesi ile
suyun olusturdugu direng agizda pozitif ekspiratuar basmng olusturur(109). Uretilen
PEP miktari, tiip borunun i¢ ¢apma, hava kagis deliginin ¢apina, su siitununun
yiiksekligine ve ekspiratuar akis hizina baghdir(110). Ticari olarak {iretilen bir¢ok
Bottle-PEP cihazi (TherePEP, AstraPEP, Pari-PEP) olmasmna ragmen ucuz ve basit
yontemlerle olusturabildigi i¢in ¢alismalarda farkl dizayn edilmis terapist yapimi
Bottle-PEP cihazlar1 kullanilmistir (108). Yanlis Bottle-PEP dizayni solunum isini
artrrarak istenmeyen sonuclara yol acabilecegi icin dogru sekilde olusturmak
onemlidir (111). Sekresyon atimi igin terap6tik olarak kabul edilen PEP araligi 10 ila
20 cmH20 arasindadir (112). Yapilan ¢alismalarda 30 cm’den uzun ve 4mm’den 10
mm’ye kadar genis bir aralikta tiip boru ¢ap1 kullanilmistir(108,113,114).

Resim 1. PEP-Mask Resim 2. Flutter Resim 3. Acapella

/)A ‘.
\ -
AEFDhIKAX "b
) e
Resim 4. Aerobika Resim 5.Cornet Resim 6. Quake
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e Yiiksek frekansh gogiis duvan osilatorii (VEST®)

Yiiksek frekansli gogiis duvari osilasyonu ya da VEST, havayollari lizerinde eksternal
bir titresim yaratir. VEST hastanin iizerine giydigi esnemeyen, sisirilebilir bir yelek ve
bu yelege bagli bir hava jeneratoriinden olusur. Jeneratoriin olusturdugu hava darbeleri
yelege iletilir ve gogiis duvari tlizerinde 5-25 Hz’lik bir titresim yaratilir. VEST,
havayolunda Oksiiriik benzeri bir ekspiratuar akim yaratarak mukusun havayolu
duvarmdan sokiilmesini ve olusturdugu darbeler ile de mukusun yapisal 6zelliklerinin
degigsmesine neden olarak mukus temizligine yardimci olur (115). Yapilan
calismalarda VEST cihazinin diger havayolu temizleme tekniklerine ustlinligi
saptanmamustir (116,117). Ayrica, nebulize olarak alinan ilaglarin VEST ile birlikte
kullanilmasinin ilacin periferal dagilimini degistirmedigi bildirilmistir (118). Tedavi
uyumu ve devamliligi kétii olan ya da otizm, 6grenme giicliigii gibi ¢esitli nedenlerle
diger aktif tekniklerin kullaniminin miimkiin olmadig1 hastalarda VEST daha uygun
bir se¢enek olabilir. En erken 3 yasinda onerilir. Tedavi siiresi 20-30 dk olmak {izere
giinde 2 kere Onerilir. Hastanin klinik durumuna gore 3-4 saatte bir uygulanabilir.
Aspirasyona sebep olmayacak her pozisyonda kullanilabilir.

Cihazin pahali olmas1 yaninda, biiyiik ve agir oldugu i¢in tasimanin zor olmasi en
onemli dezavantajidir. Stabil olmayan bas ve boyun travmalari, aktif hemoraji ve
respiratuar disstres sendromu kesin olarak kontraendikedir. Tiiberkiiloz sliphesi, gogiis
agrisi, akut bronkospazm, subkutan amfizem, son zamanlarda yapilmis epidural veya
spinal infuzyon, son zamanlarda yapilmis vendz kateter, cilt yaniklari, enfeksiyonu,
grafti vs. son zamanlarda yerlestirilmis transvendz veya subkutandz pacemaker, son
zamanlarda gecirilmis abdomen cerrahisi, kaburga kirigi, osteomyelitis gibi

durumlarda rolatif olarak kontraendikedir (107).

4.7.1.5.2 Egzersiz

KF’li hastalarda egzersiz kapasitesinde disiisle birlikte kas giicli, endurans ve
anaerobik giigte kayiplar meydana gelir. Bunun yanisira sedanter yasama bagli
kullanmama atrofisi, osteoporoza bagh kemik kayiplari, postiir bozuklugu ve denge

kayb1 da KF’li hastalarda giinliik yagam aktivitelerini 6nemli dl¢lide etkilemektedir
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(119). KF’de egzersizin amaglari; postiirii diizeltmek, nefes darligini1 azaltmak,
solunum kaslarinin kuvvetini ve enduransini gelistirmek, egzersiz toleransini
arttirmak, giinliik aktiviteleri iyilestirmek olarak siralanabilir (120). Bu amagla
postiiral egzersizler ile aerobik ve anaerobik egzersizler KF’li hastalara mutlaka
onerilmelidir (119, 121, 122). Aerobik egzersiz solunum fonksiyonu degerlerinde
diizelme sagladigi gibi hastanin aerobik kapasitesini, fiziksel aktivite seviyesini ve
yasam kalitesini yiikseltir. Aerobik egzersizle kombine edilmis pulmoner
rehabilitasyon, birinci saniye zorlu ekspirasyon voliimii (FEV1) degerinde daha fazla
artig saglar (123, 124). Egzersiz egitimi anaerobik egzersizleri de kapsamalidir. Bu tip
egzersizler hastanin kas kuvvetini ve kitlesini arttirarak aerobik egzersiz programmin
etkisini arttirir (125).

2017 yilinda Birlesik Krallik Kistik Fibrozis Dernegi (CF Trust) tarafindan yayinlanan
giincel fizyoterapi kilavuzunda KF’li hastalarda egzersiz egitimi i¢in su Oneriler yer

almaktadir (126);

v' KF’li yetigkin hastalar haftada en az 150 dk orta siddetli fiziksel aktivite ya da
75 dk yiiksek siddetli fiziksel aktivite ger¢eklestirmeye tesvik edilmelidir.

v' Inaktif ve/veya egzersiz kapasitesi kisitli olan hastalar giin i¢inde toplamda 10
dk’lik fiziksel aktivite gergeklestirmeye tesvik edilmelidir.

v' Tiim hastalar orta ve yiiksek siddetli fiziksel aktivitelerin ne olduklar:
konusunda egitilmeli ve egzersiz sirasinda efor diizeyini belirleyebilmeleri
adina Borg nefes darlig1 ve yorgunluk skalalar1 gibi subjektif 6l¢cekler hakkinda
bilgilendirilmelilerdir.

v" Fiziksel olarak daha aktif olmak isteyen tiim hastalar desteklenmeli ve gerekli

Onerilerde bulunulmalidir.

4.7.1.6 Akciger Nakli

Akciger tutulumu ileri seviyede olan KF’li hastalarda son tedavi se¢enegi akciger
naklidir. Hasta degerlendirmesi ve se¢imi dogru yapildiginda akciger nakli ile yasam
stiresi ve kalitesinde dnemli gelismeler elde edilebilir. Akciger nakli maksimum tibbi

tedaviye yanit vermeyen, FEV1<%30 olan, beslenme durumu ve egzersiz toleransi
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bozuk olan hastalar i¢in endikedir. Ancak yas, akciger enfeksiyonu, kolonizasyon ve
FEVI1 disiis hiz1 gibi faktorler de hasta secimi acgisindan onemlidir. Nakil canli
vericiden lob nakli ya da kadavradan akciger nakli seklinde yapilmaktadir. Uygun
dondr bulmanin zor olmasi nedeniyle nakil beklerken hasta kaybedilmesi, nakil sonrasi
gelisen komplikasyonlar bu alanda karsilagilan zorluklardir. KF’li hastalarda
transplantasyon sonrasi 5-7 yillik izlemlerinde yasam oranmi %60-70’dir (127).
Pediatrik hasta grubunda nakil sonrasi 5 yillik sag kalim oran1 %50 iken yetiskinlerde
sonu¢ daha basarilidir. Nakili takip eden ilk yilda mortalitenin 6nemli nedeni
enfeksiyon iken birinci yildan sonra en Onemli neden bronsiolitis obliteranstir

(19,128).

4.7.2 Gastrointestinal Sistem

Gastrointestinal sistem tutulumu koyu ve yapiskan sekresyonlardan kaynaklanan
pankreas ve karaciger etkileniminin 6n planda oldugu bir durumdur. Kistik fibrozis
hastalarinda pankreatik yetmezli§e bagli malabsorbsiyon erken donemde
baglamaktadir. Hastalarin 1 yasina kadar %92’sinde gelisir (129). Karn sisligi, biyiik
hacimli ve yagh gayta, kilo alim1 ve biiyiimede yetersizlik ile bulgu verir. Tedavide
eksik olan amilaz, lipaz, proteaz pankreatik enzimleri yerine konur. (130,131).
Pankreatik enzim desteginin KF’li hasta grubunda diski ile yag atimini azaltarak %90
oraninda yag emilimi sagladig1 gosterilmistir (132). Biiyiikk ¢ocuklar ve yetiskin
hastalarda bu enzim destegi kapsiil olarak aliabilirken, bebekler ve kiigiik ¢ocuklarda
kapsiil igerigi yemeklere karistirilarak da verilebilir. Bu noktada yiyeceklerin hafif
asidik olmasi, enzimlerin erken aktivasyonunu Onlemek acisindan faydahdir.
Kullanim dozu genellikle 4 yas alt1 cocuklarda 6giin basina 1000 lipaz {inite/kg, daha
biiylik ¢cocuklarda ise 6giin basma 500 lipaz tinite / kg seklindedir. Pankreatik enzim
replasmanlar1 agiz mukozasi ile uzun temas halinde agiz icinde iilserlere neden
olabilir. Bu durumu 6nlemek i¢in ¢ocuklara bekletmeden hemen yutulmasi 6gretilmeli
ve bebeklere yemekle birlikte verilmelidir. Yiiksek doz alimi fibrozan kolonopatiye
sebep olabilecegi i¢in kullanimi en fazla 6giin basma 2500 lipaz tinite/kg olarak
smirlandirilmahidir (107).
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KF’nin saptanan en erken bulgusu mekonyum ileusudur. %10-20 oraninda rastlanir.
Yenidoganda 48 saat iginde gayta cikist olmamasi, distansiyon ve safrali kusma ile
bulgu verir. Lavman, hem tan1 hem tedavi i¢in kullanilir. Lavman ile tedavi edilemezse

cerrahi uygulanir (133,134).

Adblesan KF popiilasyonunun %10-20’sinde DIOS bulunur. Koyu ve yapiskan
gaytanin barsaklarin distal kismii tikamasi ile olusur. Dehidratasyon, sindirilememis
gida artiklar1 ve pankreasin disfonksiyonuna bagli gelisir (135,136). Tedavisinde N-
asetilsistein i¢eren lavmanlar kullanilir. Yanit alinamazsa cerrahi tedavi onerilir. Gayta

yumusaticilari ve lifli gidalar beslenme planinda fayda saglar (137).

Invajinasyon KF hastalarmin %]1’inde goriilmektedir. 4 yas iistii ve genellikle 10
yas civarinda goriilme orani daha fazladir (138,139). Kramp seklinde karin agrisi ve
kanli gayta bulgular1 verir. Floroskopi yontemiyle hava veya kontrast madde ile

rediikte edilir, yanit alinamazsa cerahi tedavi uygulanir (135,140).

Fizyoterapi, postiiral drenaj, 0ksiiriikle abdominal basing artig1 gibi faktorlere bagl
olarak gastrofajial reflii olusumu goézlenir (141). Tedavide refliiyii indiikleyecek
beslenme tarzindan uzak durulmasi 6nerilir. H2 reseptor blokorii ve proton pompa

inhibitorleri kullanilir. Tedaviye yanit alinamazsa cerahi uygulanir (130,142).

KFTR’ disfonksiyonuna bagl safra akiskanligi azalir ve intrahepatik safra kanallar1
koyulagmig safra ile tikanir. Sitokinler ve koyu safra asitleri agiga ¢ikar. Hepatositler
zedelenir ve biliyer fibrozis gelisir (143,144). KF’de hepatobiliyer sistemin tedavisini
yagda ¢Ozilinen vitaminlerin ve temel yag asitlerinin yeterli replasmaninin saglanmasi
onemli bir kismuni olusturur. Ursodeoksikolik asidin de karaciger hastaliginin
progresyonunu geciktirdigine dair bulgular olmakla beraber etkinligi hala tartigsmalidir
(145). Ancak ciddi kolestazi, fibrozu ve sirozu olan hastalarda kullanilmasi
onerilmektedir (146). Son donem karaciger yetmezligi gelisen hastalarda karaciger

nakli tedavi se¢enegi olarak diisiiniilebilir (107).

32



4.7.3 Beslenme Tedavisi

KF hastalarinda biiyiime ve gelisme erken donemde degerlendirilmesi gereken bir
durumdur. Akciger fonksiyonlari ile beslenmenin birbiri ile yakindan iligkili ve bir
dongii i¢inde olmasi bu durumu zorunlu kilar. Beslenme durumunun bozulmasi yag
dokusundan sonra kas dokusunu da zayiflatir. Solunum kaslarinin zayiflamasi ve
oOksiiriik refleksi giiciinii kaybetmesi koyu ve yapiskan mukus hava yollarini tikayarak
solunumu zorlastir. Ayni sekilde solunum yetmezligi yasayan bir hastanin da saglikli
bir sekilde beslenmesi zorlasir (147,148). Beslenmenin en iyi sekilde saglandigi
gelismis diinya {ilkelerinde dahi %23 oraninda viicut agirhginda yetersizlik
saptanmaktadir. KF hastalarinin ¢ogu normal dogum kilosuyla dogmasina ragmen

ekseriyeti tan1 aninda malniitrasyon ile karsi karstyadir (149).

KF hastalar1 genel olarak 3 ayda bir beslenme acisindan degerlendirilmelidir. Erken
donemde daha sik degerlendirme yapilabilir. Degerlendirmede antropometrik
Olgtimler kullanilir. Biyokimyasal olarak da belli araliklarla; elektrolitler, asit-baz
durumu, total protein-albumin, retinol ve retinol baglayici protein, demir ve diger
mineral/eser element duzeyleri, yagda eriyen vitamin diizeyleri ve koagiilasyon

parametreleri ve tam kan sayimmi degerlendirilmelidir(150).

Amerikan Kistik Fibrozis Vakfi Beslenme Komitesi ve Avrupa Kistik Fibrozis
Cemiyeti’nin yayimnlarina (150,151,152) gore yetiskin hasta grubunda beden kitle
indeksi(BKI) degerinin 19’un altinda olmasi ¢ocuk popiilasyonunda ise ideal viicut
agirhgmm (IVA) %90’m altinda veya BKI degerinin 10 persentil altinda olmasi
yetersizlik olarak kabul edilmistir.

KF hastalarinin saglikli bireylere kiyasla enerji gereksinimi artmistir. Bu yiizden
almalar1 gereken enerji miktar1 hesaplanirken normal saglikli bir bireyin almasi
gereken enerjinin 1,2 ile 1,5 kat1 kadar verilmelidir (147). Enerjinin %20-25’ini
protein, %35-45’ini yagdan ve kalan kismini da karbonhidratlardan kargilanmalidir
(153).
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KF’1i bebeklerde beslenme ilk 4 ay sadece anne siitii ile saglanmali, ek gida ile birlikte
en az 12 ay anne siitiine devam edilmelidir. Ek gidaya 4-6 ay arasi1 baglanabilir. Siitten
kesme doneminde enerjiden zengin gidalar verilmelidir. Siit ve siit tiriinleri tam yagh
tercih edilmeli, yag emilim problemi olan hastalara taurin destegi verilmelidir
(147,149).

Oral beslenmesi yetersiz hastalar enteral ya da parenteral beslenme iiriinleri ile
desteklenebilir. IVA’s1 %85 altinda ise, 2 aydan fazla siire kilo kayb1 var ise ya da 5
yas altinda 3 aydan fazla 5 yas iistiinde 6 aydan fazla siire kilo alim1 durmussa enteral
beslenme baglanmalidir (154). Nazogastrik sonda veya daha uzun sure enteral yoldan
beslenecekse gastrostomi ile beslenebilir.

(155).

KF hastalarinda hem terden sodyum kaybi olmasi, hem de anne siitiindeki yetersiz
sodyum nedeniyle tuz destegi saglanmalidir. Addlesan donemde kalsiyum destegi
verilmelidir (178). Rutin demir tedavisine gerek yoktur. Ancak KF’li hastalarda daha

sik demir eksikligi anemisi goriildiigii g6z 6niinde bulundurulmalidir (155).

Pankreatik yetmezlige bagli yagda ¢6ziinen vitaminlerin emiliminde de problem vardir

ve bu nedenle giinliik olarak A,D,E,K vitaminlerinin alinmas1 gereklidir.

KF hastalarinin %85°nde esansiyel yag asitleri(EYA) eksiktir. Anne siitii ve formiil
mama ile beslenen hastalarda EY A alimi genellikle yeterlidir. Pankreatik
Yetmezligi olmayan hastalarda EY A destegi genellikle gerekmez. EYA desteginin

akciger fonksiyonlar1 tizerine olumlu etkisi gosterilmemistir (156).
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5. GEREC VE YONTEM

Calisma Mart 2019-Aralik 2020 tarihleri arasinda Marmara Universitesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 polikliniginden Fiziksel T1p ve Rehabilitasyon Poliklinigine yonlendirilen
alevlenme donemindeki 6-18 yas aras1 34 hasta ile gergeklestirildi. Bu hastalardan
daha once herhangi bir yontem uygulamayan 20 hasta bottle-pep egitimi verilerek
Grupl, halihazirda standart bir fizyoterapi yontemi uygulayan 14 hasta Grup2’ye dahil
edildi. Boylece iki gruba ayrilan hastalar 1 yil siire ile takip edildi. Hastalarin
alevlenme donemini takip eden 1. ayda baslangic 6l¢timleri yapildi ve sonrasinda her
3 ayda bir solunum fonksiyon testleri, 6 dakika yiiriime testi ve Kistik Fibrozis Yasam
Kalite Anketi tekrarlandi. Caligmaya katilacak hastalarmn dahil edilme ve dislanma
kriterleri asagidaki gibi belirlendi.

Calhismaya dahil olma kriterleri:

1. Kistik fibrozis tanis1 almis olmak
2. 6-18 yas arasinda olmak
3. Cocuk Gogilis Hastaliklar1 hekimi tarafindan teyitli akut alevlenme

doneminde olmak
Cahisma dis1 tutulma Kriterleri:
Eslik eden daha belirgin bir solunum yolu problemi varligi (6r: astim)

Son 6 ay i¢inde ge¢irilmis akciger, batin veya orofasiyal cerrahi dykiisii

Tedavi edilmemis pndmotoraks varligi

M w0 b

Calismaya katilmay1 reddetmek
Bottle-PEP Egitim Programi
Bu calismada, Bottle-PEP cihazi literatiirle uyumlu olarak 10 cm yiiksekliginde su

doldurulan 1,5 litre sise icerisine eklenen 80 cm uzunluga ve 8 mm i¢ ¢apa sahip tiip

boru kullanilarak dizayn edilmistir (113). Sise ve borular tarafimizca temin edilmis
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olup, hastaya herhangi bir maliyet olusturmamistir. Hastalara; En rahat oldugunuz
pozisyonda burundan derin nefes aliniz ardindan borunun igerisine uzunca nefes
veriniz. 10 kez tekrarlayiniz ve oksiiriik manevrasi ile bitiriniz. Her dongiiyli 3 kez
tekrarlaymiz seklinde talimatlar verilmistir. Hastalar bottle-PEP hijyeni konusunda

bilgilendirildikten sonra egitim sonlandirilmistir.

i N2 fit] AR
Resim 7. Bottle-PEP

5.1. Katihmcilar ve Gii¢ Analizi

Marmara Universitesi Etik Kurulu’ndan alinan onay (Ek-1) sonras: hastalar ve
yakinlar1 sozlii ve yazili olarak bilgilendirildi. Hastalar, Ek-2’deki aydnlatilmig
onam formunu ebeveynleri veya kendileri okuyup imzaladiktan sonra dahil
edildi.

Calisma metodolojik olarak planlandi. Alfa 0.05 ve etki giicii 1,47 olarak
hesaplandigida %95 gii¢ ile ¢alismaya alinmasi gereken katilimci sayisi her iki

grupta en az 11 goniillii olarak belirlendi.

5.2 Degerlendirme

5.2.1 6 Dakika Yiiriime Testi

Alt1 dakika yiiriime testi (6DYT) 1963 yilinda Balke tarafindan fonksiyonel kapasiteyi
olgmek i¢in gelistirilmistir (157). Test, hastalarin 6 dakikalik bir siirede sert diiz bir

zeminde hizla yiirliyebilecegi mesafeyi dlgerek, submaksimal fonksiyonel kapasiteyi
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degerlendirmeyi amaglayan kendi kendine tempolu, kardiyopulmoner hastaliklarda
yaygin olarak kullanilan bir testtir (158,159). Amerikan Toraks Dernegi kilavuzunda
onerilen sekilde test 30 metre uzunlugunda olusturulan parkur boyunca yiiriinen
mesafe dlgiilerek hesaplanmaktadir (159). Klinik ayarlarda iyi standardize edilmis ve
uygulanmasi kolaydir. 6 DYT, pediatrik popiilasyonlarda giderek daha fazla
kullanilmaya baglanmistir. Son 10 yilda ise kistik fibrozise sahip olan ¢ocuklarda
fiziksel uygunluk i¢in gegerli bir test olarak kullanilmaktadir (160,161). 6 dakika
yiiriime testinde primer 6l¢iim 6 dakika boyunca katedilen yiiriime mesafesidir. Fakat
test boyunca oksijen satiirasyonu 6lgiilebilir. 6 dakika yliriime testinde hastayla birlikte
yiriinmemeli ve satiirasyon cihazmin tasinmasma yardim edilmemelidir. Hastalar,
diger hastalarla birlikte degil, yalniz ytliriimelidirler. Hastayla standart kaliplarda, sabit
ses tonuyla konusulmalidir. Cesaretlendirici tarzda konugmalar ve vurgular %30’ luk
bir fark yaratabilir (162).

Test hakkinda hastalara ayrmntili bilgi verildi ve hastadan 6 dakikada yiiriiyebilecegi
en uzun mesafeyi test ’bitti’’ komutunu duyana kadar yiirtimesi istendi. Yiiriime
sirasinda ¢ok fazla nefes darligi ve yorgunluk hissederlerse dinlenebilecekleri ya da
testi sonlandirabilecekleri agiklandi. 6 dakika yiirlime mesafeleri metre cinsinden

olgtildi.

5.2.2 Solunum Fonksiyon Testi

Solunum fonksiyon testleri (SFT), akciger fonksiyonlarini degerlendirmek, hastalik ve
tedaviye verilen cevabi takip etmek, cerrahi girisim riskini belirmek amaciyla
kullanilan objektif testlerdir (163). Testler, klinikte en sik, elle kullanilan veya
elektronik aletlerle yapilan basit spirometrelerle uygulanir. Uyumlu ¢ocuklarda 6 yas
itibariyle kullanilabilmektedir (164). Olgiim sirasinda hastanin boy, viicut agirligi ve
yas1 kaydedilir, hastanin burnu mandal ile tikanir, hasta kendine uygun tek kullanimlik
agizlig1 dudaklar1 arasinda sikica tutar, birka¢ kez normal solunum sonrasinda derin
bir inspirasyon yapar ve ardindan giiclii, hizli ve iifleyemez duruma gelene kadar
verilen derin bir ekspirasyon yapar. Nefes verme siiresi en az 6 saniye olmalidir. Dogru
ve ara verilmeden yapilmis en az ii¢ test arasindan en yiiksek deger kaydedilerek test

sonlandirilir. Test swrasinda oOksiiriik nedeniyle ara verilirse hasta 20 dakika
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dinlendikten sonra test tekrarlanmalidir. Bir defada 8 tekrardan fazlasi
onerilmemektedir. Sonuglar genellikle 1k, yas, cinsiyet, boy ve kilo i¢in beklenen

degerlerle karsilastirilarak yorumlanir (165).

Solunum fonksiyon testi hastalara Mir Winspro cihazi ile ayni kisi tarafindan yapildi.
Test 6ncesinde hastalara, yapilacak manevralarla ilgili bilgi verildi. Kisiye 6zelagizlik
cithazin giris boliimiine yerlestirildi, ardindan disleri ile 1srmayacak ve dudaklari ile
iyice sararak hava kagag1 olmayacak sekilde agiza yerlestirildi. Olgiim dncesi hastanin
burnu yumusak bir mandalla kapatildi. Hastalarimiz dnce sakin bir sekilde nefes alip
verirlerken nefes vermenin sonunda uygulayicinin kontroliiyle zorlu, derin ve hizli bir
nefes aldilar. Uygulayiciin hizli, zorlu ve sonuna kadar nefes ver komutu ile de nefes
verdiler. Nefes verme igslemi en az 6 saniye siirdii ve bu islem en az 3 kez tekrarlanarak

elde edilen en iyi deger kaydedildi.

5.2.3 Kistik Fibrozis Yasam Kalitesi Anketi

Kistik fibrozis yasam kalitesi anketi (CFQ-R), 6 yas itibariyle uygulanabilen, 6-11 yas
cocuk grubu, 12-13 yas ¢ocuk grubu, 14 yas iizeri ergen ve yetiskin grubu ve 6-13 yas
bakici ve ebeveyn gruplari i¢in ayri1 ayri diizenlenmis degerlendirme formudur.
Ankette fiziksel fonksiyonlarm yaninda emosyonel durum da
degerlendirilebilmektedir. Soru cevaplari, siklik durumu (her zaman, sik sik, bazen,
hi¢), zorluk derecesi (¢cok zor, biraz zor, az zor, hi¢ zor degil), ya da dogru yanlis
degerlendirmesi (¢cok dogru, biraz dogru, biraz yanlis, ¢cok yanlis) seklindedir. Tiim
sorular esit agirliklidir ve anketlerin yanitlanmasi 15 dakika civarinda siirmektedir

(166).
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Telefon Aramalarinin Degerlendirilmesi

Hastalar takip edilen siire boyunca 2 hafta araliklar ile aranarak asagidaki sorular

yoneltildi.

1) Cihazinizi dogru ve diizenli kullaniyor musunuz? (Evet=1 puan, Hayir=0 puan)
2) Kullandiginiz yontemden memnun musunuz? (Evet=1 puan, Hayir=0 puan)

3) Alevlenme donemi gegirdiniz mi? (Evet=0 puan, Hayir=1 puan)

Takip donemi sonunda toplam skorlar kaydedilerek, toplam diizenli kullanim, toplam

memnuniyet ve toplam alevlenme sayis1 belirlendi.

5.3 Veri Analizi

Veri analizinde SPSS 22.0 programi kullanildi. Tanimlayici analizler i¢in ortalama,
standart sapma ve ortanca degerler verildi. Degiskenlerin dagilmi Kolmogorov-
Smirnoff testi ile 6l¢iildii. Normal dagilmayan verilerin karsilastirilmasinda Mann-
Whitney U testi, normal dagilan verilerin karsilastirilmasinda ise Two-way
repated measures ANOVA testi kullanildi. p<0.05 seviyesi istatistiksel olarak anlamli
kabul edildi.
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6.BULGULAR

Kistik fibrozis merkezimizden tarafimiza rehabilitasyon programlarinin gozden

gecirilmesi i¢in yonlendirilen 6-15 yas arasi toplam 76 hastanin 34’t yonlendirildigi

zaman akut alevlenme doneminde idi. Bu hastalarin hepsi calismaya katilmay1 kabul

etti. Gelen hastalarin 20’si diizenli olarak herhangi bir yontem kullanmiyordu, bu

ylizden Bottle-PEP grubuna alindi. Kalan hastalarin halihazirda kullandiklar1 yonteme

devam etmeleri istendi. Calisma sirasinda takiplerden ¢ikan hasta olmadi ve ¢alisma

34 hasta ile bitirildi (Sekil 2).

-

Kistik Fibrozis Merkezi tarafindan

Y

yonlendirilen hastalar (n:76)

Y

6-18 yas arasi alevienme
déneminde olan KF hastalan

(n: 34)

~

Alevlenme coneminde
olmayan KF hastalan n-42

vy

Y
Standart Fizyoterapi }

yontemlzn kullananlar
(n:14)

Standart fizyoterapi

yontemleri gézden
gecinldi. (n:14)

Sekil 2. Calisma akis diyagrami

A

|

yantemi kullanmayan KF
hastalan (n:20)

Herhangi bir fizyoterapi
Rehabilitasyon

programlan gozden

geciridi.

Bottle-Pep egitim

programina alind
(n:20)

Her iki grupta ¢alismaya katilan hastalarmn cinsiyet, baslangic FEV1 degerleri ve alti

dakika yiiriime stireleri arasinda anlamli bir fark saptanmadi. Ancak diger yontemleri

kullanan grubun yas ortalamasi anlamli olarak daha yiiksekti (Tablo 3). Bottle-PEP

grubunda olmayan hastalarin kullandiklar1 cihazlar ise Aerobica, Vest, Flutter,

Acapella idi.
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Tablo 3. Demografik veriler

Grup
p-degeri
Bottle-Pep Diger Yontemler

Kiz 10 (52,6) 9 (47,4)
Cinsiyet 0,635

Erkek 10 (66,7) 5(33,3)
Yas 10,90 (2,90) 13,93 (2,27) 0,003
BMi 17,17 (2,73) 19,11 (3,49) 0,079
Baglangi¢ FEV1 77.89 (17.80) 71.35 (25.34) 0,390
Baglangic 6 DYT 426,91 (68,41) 407,71 (46,47) 0,337

Hastalarin telefon aramalarinda verdigi sorularin cevaplar1 bir toplam skor olarak
hesaplandiginda hastalarin akut alevlenme skoru ortanca degeri Bottle-PEP grubunda
4.5 (min 0 maksimum 21) iken diger grupta 6 idi (min 4 maksimum 13) ve her iki grup
arasinda anlaml bir farklilik yoktu (p=0.1). Her iki grupta da memnuniyet skorlar1 27
tizerinden 27 idi (p=1). Tedaviye uyum skorlar1 karsilastirildiginda Bottle-PEP grubu
ortanca degeri 24 (min 2 maksimum 27), diger grubun ortanca degeri ise 27 idi (min 4

maks 27) ve her iki grup arasinda anlamli farklilik yoktu (p=0.6).

41



Her iki grubun 3 aylik takipler sirasinda dlgiilen FEV1 diizeyleri karsilastirildiginda

her iki grup arasinda takiplerin herhangi bir noktasinda anlamli farklilik saptanmadi

(Tablo 4).

Tablo 4. Fevl Degerleri

Grup
Bottle-Pep Diger Yontemler Fark

p=0.39

0.ay 77.89 (17.80) |71.35(25.34) 6.53
(-8.75-21.83)
p=0.28

3. ay 79.63 (20.58) |71.28 (23.35) 8.34
(-7.30 — 24.00)
p=0.72

6. ay 76.36 (19.50) |73.64 (25.38) 2.72
(-13.19 - 18.64)
p=0.41

9.ay 81.05 (20.02) |75.14 (21.18) 5.90
(-8.64 — 20.46)
p=0.25

12. ay 81.60 (22.08) |72.71(22.04) 8.88
(-6.77 — 24.55)
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Benzer bir bigimde hastalarm alt1 dakika yiirtime testleri arasinda da anlaml farklilik

yoktu (Tablo 5).

Tablo 5. Gruplar arasi1 kontrollerde alt1 dakika yiiriime farki. Degerler ortalama

(standart deviasyon) olarak metre cinsinden verilmistir.

Grup
Ortalama p degeri (%95 CI)
Bottle-Pep Diger Yontemler | Fark

p=0,37

Baslangig |426,91 (68,40) |407,70 (46.47) |19,20
(-23,71-62,12)
p=0.64

3.ay 438,13 (60,30) |429,38 (43.93) |8,74
(-29,74 — 47,25)
p=0.72

6. ay 444,32 (68,70) |425,02 (43.02) |17,29
(-25,01 — 59,61)
p=0.41

9.ay 443,77 (67,90) |433,80(35.92) |9,96
(-30,57 — 50,50)
p=0.25

12. ay 448,63 (83,84) (423,54 (34.04) 25,09

(-23,28 — 73,46)
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Hastalarin kontrolleri sirasinda degerlendirilen yasam kalitesi sorgulamalarinda

Vitalite (canlilik) alt grubu 9. Ay ve 12. Ay kontrollerinde Bottle-PEP grubunda

anlamli olarak daha iyiydi.

Tablo 6. Gruplar aras1t CFQ-R vitalite (canlilik) farklar1

Grup Ortalama fark
(farkin  standart | p degeri (%95 CI)
Bottle-Pep Diger Yontemler
hatas1)
p=0.26
Baslangi¢ | 75.00 (19.24) |62.49 (16.06) 12.50 (10.50)
(-10.80 — 35.80)
p=0.40
3. ay 72.91 (27.53) |62.49 (14.77) 10.41 (11.94)
(-16.18- 37.02)
p=0.78
6. ay 70.83 (24.05) |67.70 (13.68) 3.12 (10.68)
(-20.68 — 26.94)
p=0.04 *
9.ay 85.41 (18.48) |66.66 (9.95) 18.75 (8.02)
(0.86 — 36.63)
p=0.02 *
12. ay 83.33 (13.60) |62.50 (12.59) 20.83 (7.90)
(3.21- 38.44)
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Benzer bigimde, respiratory (solunum) yasam kalitesi alt 6lgegi 12. Ayda Bottle-PEP

grubunda daha iyiydi.

Tablo 7. Gruplar aras1 CFQ-R respiratory (solunum) farklari

Grup Ortalama fark
(farkin standart | p degeri (%95 CI)
Bottle-Pep | Diger Yontemler hatas1)

p=0.1

Baslangi¢ | 73.89 (19.19) | 61.70 (22.49) 12.18 (7.17)
(-2.43 —26.80)
p=0.26

3. ay 78.61 (20.92) | 70.83 (16.58) 7.77 (6.71)
(-5.9-21.46)
p=0.30

6. ay 75.83 (17.29) | 68.65 (23.25) 7.18 (6.94)
(-6.96 — 21.32)
p=0.37

9.ay 77.50 (19.26) | 71.23 (13.45) 6.27 (6.88)
(-7.75-20.29)
p=0.02*

12. ay 80.00 (13.38) | 66.07 (10.09) 13.92 (5.55)

(2.60 — 25.25)




Emotional (duygusal) alt 6l¢egi ise Bottle-PEP grubunda 3. ay ve 9. ay kontrollerinde

anlamli olarak daha iyi gozlendi.

Tablo 8. Gruplar aras1 CFQ-R emotional (duygusal) farklari

Grup Ortalama fark
(farkin  standart | p degeri (%95 CI)
Bottle-Pep | Diger Yontemler hatas1)
p=0.08
Baslangig | 80.87 (15.41) | 70.29 (18.55) 10.57 (5.84)
(1.31-22.47)
p=0.02*
3.ay 85.54 (14.35) | 71.90 (17.93) 13.63 (5.54)
(2.34 —24.92)
p=0.41
6. ay 79.58 (18.01) | 74.99 (11.56) 4.58 (5.47)
(-6.57 — 15.74)
p=0.03*
9.ay 80.58 (11.43) | 70.59 (13.16) 9.98 (4.24)
(1.35-13.62)
p=0.35
12. ay 77.45(19.81) | 71.19 (17.66) 6.26 (6.61)
(-7.19-19.73)




CFQ-R eating domain (yeme aliskanligi) alt 6l¢egi agisindan gruplar arasinda anlamli

farklilik yoktur.

Tablo 9. Gruplar aras1 CFQ-R eating domain (yeme aligkanligi) farklari.

Grup Ortalama fark
(farkin  standart | p degeri (%95 CI)
Bottle-Pep | Diger Yontemler
hatas1)
p=0,45
Baslangig | 65,95 (27,64) | 58,73 (25,94) 7,22 (9,39)
(-11,91 -16,36)
p=0,85
3. ay 62,77 (23,44) | 64,28 (22,29) 1,50 (8,01)
(-17,84 — 14,80)
p=0,94
6. ay 64,13 (25,16) | 63,49 (24,04) 0,64 (8,61)
(-16,89 — 18,19)
p=0,54
9.ay 63,89 (19,03) | 59,52 (22,48) 4,36 (7,14)
(-10,18 -18,91)
p=0,72
12. ay 59,44 (24,52) | 56,35 (25,58) 3,09 (8,69)

(-14,62 -20,81)
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CFQ-R treatment burden (tedavi yiikii) alt 6l¢egi agisindan gruplar arasinda anlamli
farklilik yoktur.

Tablo 10. Gruplar aras1 CFQ-R treatment burden (tedavi yiikii) farklari. Degerler

ortalama (standart sapma) seklinde verilmistir.

Grup Ortalama fark
(farkin standart | p degeri (%95 CI)
hatas1)

Bottle-Pep Diger Yontemler

p=0.45
Baslangig | 65.95 (27.64) [58.73 (25.94) 7.22 (9.39)
(-11.91 -16.36)

p=0.85
3.ay 62.77 (23.44) |64.28 (22.29) 1.50 (8.01)
(-17.84 — 14.80)

p=0.94
6. ay 64.13 (25.16) |63.49 (24.04) | 0.64 (8.61)
(-16.89 — 18.19)

p=0.54
9. ay 63.89 (10.03) |59.52(22.48) |4.36 (7.14)
(-10.18 -18.91)

p=0.72
12.ay  |59.44 (24.52) |56.35(25.58) |3.09 (8.69)
(-14.62 -20.81)
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CFQ-R health perception (saglik algis1) alt 6lgegi agisindan gruplar arasinda anlamli
farklilik yoktur.

Tablo 11. Gruplar arasi CFQ-R health perception (saglik algisi) farklari. Degerler

ortalama (standart sapma) seklinde verilmistir.

Grup Ortalama fark
(farkin standart | p degeri (%95 CI)
hatas1)

Bottle-Pep Diger Yontemler

p=0.45
Baslangig | 65.95 (27.64) |58.73 (25.94) 7.22 (9.39)
(-11.91 -16.36)

p=0.85
3.ay 62.77 (23.44) |64.28 (22.29) 1.50 (8.01)
(-17.84 — 14.80)

p=0.94
6. ay 64.13 (25.16) |63.49 (24.04) | 0.64 (8.61)
(-16.89 — 18.19)

p=0.54
9. ay 63.89 (19.03) |59.52 (22.48)  |4.36 (7.14)
(-10.18 -18.91)

p=0.72
12.ay  |59.44 (24.52) |56.35 (25.58)  |3.09 (8.69)
(-14.62 -20.81)
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CFQ-R social (sosyal) alt 6l¢egi agisindan gruplar arasinda anlamli farklilik yoktur.

Tablo 12. Gruplar aras1 CFQ-R social (sosyal) farklari. Degerler ortalama (standart

sapma) seklinde verilmistir.

Grup Ortalama fark
(farkin  standart | p degeri (%95 CI)
Bottle-Pep | Diger Yontemler

hatas1)

p=0.18
Baslangig | 51.62 (20.89) | 61.44 (20.28) -9.81 (7.89)

(-24.47 — 4.84)
p=0.73

3. ay 57.73 (21.15)|55.10 (22.94) | 2.63 (7.63)
(-12.90 - 18.18)

p=0.81
6. ay 59.56 (22.12)|61.33 (19.86) | -1.77 (7.40)
(-16.84 — 13.29)

p=0.37
9. ay 52.26 (17.52)|57.87 (19.97)  |-5.61 (6.17)
(-18.18 - 6.95)

p=0.81
12.ay  |52.77 (17.59)|51.30 (17.32)  |1.47 (6.09)
(-10.93 - 13.91)
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CFQ-R body image (viicut imaj1) alt 6l¢egi agisindan gruplar arasinda anlamli farklilik
yoktur.

Tablo 13. Gruplar aras1 CFQ-R body image (viicut imaj1) farklari. Degerler ortalama

(standart sapma) seklinde verilmistir.

Grup Ortalama fark
(farkin standart | p degeri (%95 CI)
hatas1)

Bottle-Pep Diger Yontemler

p=0.55
Baslangig | 77.32 (20.92) | 72.23 (27.82) 5.09 (8.35)
(-11.91 - 22.11)

p=0.89
3. ay 75.55 (21.80) | 76.78 (30.02) -1.22 (8.87)
(-19.30 - 16.84)
p=0.55
6. ay 68.88 (29.43) | 75.39 (33.24) -6.51 (10.81)

(-28.54 — 15.51)

p=0.77
9. ay 78.05 (20.43) | 75.39 (32.66) 2.65 (9.09)
(-15.86 — 21.18)

p=0.36
12.ay  |85.00 (17.01) |77.77 (28.57) 7.22 (7.82)
(-8.70 — 23.15)
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CFQ-R weight (kilo) alt 6l¢egi agisindan gruplar arasinda anlamli farklilik yoktur.

Tablo 14. Gruplar arasi CFQ-R weight (kilo) farklari. Degerler ortalama (standart

sapma) seklinde verilmistir.

Grup Ortalama fark
(farkin standart | p degeri (%95 CI)
hatas1)

Bottle-Pep | Diger Yontemler

p=0.83
Baslangig | 75.00 (31.91) [ 70.83 (33.03) |-3.12(13.84)
(-33.97 - 27.72)

p=0.45
3. ay 83.33 (19.24) | 66.66 (39.84) | 14.58 (15.20)
(-19.28 — 48.45)

p=0.32
6. ay 91.66 (16.66) | 75.00 (29.54) | 14.58 (11.80)
(-11.71 - 40.88)

p=0.48
9. ay 75.00 (31.91)|58.75 (38.83) | 16.66 (14.45)
(-15.54 — 48.87)

p=0.62
12.ay  |73.61(32.51)|62.50 (37.53) | 15.62 (12.03)
(-11.19 — 42.44)

52



CFQ-R social role (sosyal rol) alt 6lgegi agisindan gruplar arasinda anlamli farklilik

yoktur.

Tablo 15: Gruplar aras1 CFQ-R social role (sosyal rol) farklari. Degerler ortalama

(standart sapma) seklinde verilmistir.

Grup Ortalama fark
(farkin standart | p degeri (%95 CI)
Bottle-Pep | Diger Yontemler
hatas1)
p=10.82
Baslangig | 66.58 (22.94) | 67.71 (22.46) -3.12 (13.84)

(-33.97 - 27.72)

p=0.36

3. ay 81.22 (12.50) | 66.66 (28.52)  |14.58 (15.20)
(-19.28 — 48.45)
p=0.24

6. ay 83.33 (11.78) | 68.75 (21.70) | 14.58 (11.80)
(-11.71 — 40.88)
p=0.27

9. ay 85.41 (14.23) | 68.75 (26.63) | 16.66 (14.45)
(-15.54 — 48.87)
p=0.22

12.ay  [89.58 (7.98) [73.95(22.90) |15.62 (12.03)

(-11.19 — 42.44)
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CFQ-R digestive (sindirim) alt 6lgegi agisindan gruplar arasinda anlamli farklilik

yoktur.

Tablo 16: Gruplar arasi CFQ-R digestive (sindrim) farklari. Degerler ortalama

(standart sapma) seklinde verilmistir.

Grup Ortalama fark
(farkin standart | p degeri (%95 CI)
Bottle-Pep Diger Yontemler |, ... )
p=0.85
Baslangig | 78.33 (16.70) |76.98 (25.58) 1.34 (7.23)
(-13.39 - 16.09)
p=0.77
3. ay 84.49 (19.49) |86.50 (20.05) 2.01 (6.87)
(-16.01-11.98)
p=0.09
6. ay 81.11 (24.73) [93.65 (11.29) 12.53 (7.01)
(-27.00 - 1.97)
p=0.08
9.ay 82.22 (25.07) [95.23 (10.41) 13.01 (7.11)
(1.49 -27.51)
p=0.65
12. ay 83.33 (20.23) [86.58 (20.06) 3.25 (7.02)
(-17.56 — 11.06)
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7. TARTISMA

Kistik fibrozis, yasam kalitesini, solunum fonksiyonlarini ve fonksiyonel kapasiteyi
onemli 6l¢tide etkileyen bir hastaliktir (167,168,169). KF’de temizlenmesi zor, yogun,
inat¢1 brongiyal ve bronsiyoler tikanmalara yol agan balgam, pulmoner morbiditenin
en 6nemli nedenidir. Anormal hava yolu sekresyonlarindaki ilerleme, tekrarlayan
kronik enfeksiyonlara, inflamasyon dongiisiine ve ilerleyici akciger hasarina neden
olur (170, 171). Medikal tedavilerin yani sira, yasam Kkalitesinin, solunum
fonksiyonlarinin ve fonksiyonel kapasitenin arttirilmasi amaciyla pulmoner
rehabilitasyon yaklasimlar1 da biiyiik 6nem tasimaktadir (172,173) Pulmoner
rehabilitasyonun ana bilesenlerinden biri olan havayolu temizleme teknikleri

kapsaminda balgamin ¢ikarilmasi i¢in gesitli cihazlar kullanilmaktadir (174).

Bu bilgiler dogrultusunda tez ¢alismamizdaki ana amag¢ akut alevlenme doneminde
goriilen 6-18 yas aras1 KF hastalarinda kullanilan havayolu temizleme cihazlarina
alternatif olarak sunulabilecek bottle-pep cihazinin kullaniminin stirdiiriilebilirligi ve
giivenilirligini arastirmakti. Sonucgta yas acismndan farkli ancak cinsiyet BMI,
baslangic FEV1 ve 6 DYT acisindan benzer olan gruplar arasinda 3 aylik FEV1, 6
DYT ve kistik fibrozis yasam kalitesi anketi agisindan anlamlhi bir farklilik
bulunamadi. Takip boyunca hastalarin telefon aramalarinda alevlenme gelisimi, uygun
ve diizenli kullanim, memnuniyet sorularina verdigi cevap skorlar1 da her iki grup igin

benzerdi.

Hastalarin havayolu temizleme tekniklerini diizenli olarak kullanmadig1 bilinmektedir.
Cok cesitli yontemler olmasi sebebi ile havayolu temizleme teknigi cihazlarinin se¢imi
cocugun yasma gore ayarlanmalidir. Yasa uygun havayolu temizleme teknikleri
cthazlar1 kilavuzunun yayimlandigi bir ¢alismada, bu ¢calismada da kullanilan Flutter,
Aerobika, Acapella, Vest ve Bottle-PEP cihazlarinin ortak kullanim yasin1 okul yasi
cocuklugundan yetigkinlige kadar uzanan donem olarak belirtmislerdir (175). Bu
dogrultuda biz de tezimize 6-18 yas aras1 34 KF hastasini dahil ettik. Kerry West ve
arkadaglar1 tarafindan yapilan akut alevlenme sirasinda goriilen hastalarda kullanilan

pep-mask ve acapella cihazlarmin karsilastirildigi randomize kontrollii bir galigmada
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7-18 yas arahigindaki 23 KF’li hasta dahil edilmistir (176). P.M.Mcllwaine ve
arkadaslari tarafindan yapilan uzun konvensiyonel Postiiral drenaj ve perkiisyonun pep
cihazlar1 ile karsilagtirildigi baska bir ¢alismada ise 6-17 yas arast 40 hasta dahil
edilmistir (177). Bizim ¢alismamizda da literatiirle benzer olarak hastalarin cihaz

kullanimina daha iyi uyum saglayabilmesi i¢in 6-18 yas aras1 hastalar dahil edilmistir.

Kistik fibrozis akut alevlenme tanisi ates, yeni baslayan veya artan oksiiriik veya
balgam artis1, hemoptizi, nefes darligi, gégiis agrisi, halsizlik, yorgunluk, istahsizlik,
FEV1 veya FVC’de %10’dan fazla diisiis, akciger dinleme bulgularinda kotiilesme
durumlarindan en az ikisinin birlikte bulunmasi ile konulmaktadir (178). Pulmoner
rehabilitasyon, KF’li hastalarda pulmoner alevlenmelerin standart tedavisinin 6nemli
bir bilesenidir. Bu nedenle ¢alismaya akut alevlenme doneminde olan hastalar dahil
edilmistir. Yiksek frekansli gogiis duvari osilatorii ile konvensiyonel fizyoterapi
yontemlerinin karsilastirildigi R.Arens ve arkadaslarmin yaptigi g¢alismada akut
alevlenme donemindeki 50 KF hastas1 degerlendirilmistir (179). C.Braggion ve
arkadaslari tarafindan yapilan ¢apraz randomize kontrollii bir calismada akut pulmoner
alevlenme sebebiyle hastane yatis1 yapan KF hastalarinda pulmoner rahabilitasyon
rejimlerinin kisa donem etkileri arastirilmistir (180). Bizim galismamiza da akut
alevlenme doneminde oldugu teyit edilen hastalar yonlendirilmis ve ¢aligmaya dahil

edilmistir.

Yapilan c¢alismalarda FEV1 yiizdesinin hastalik seyrini belirlemede en degerli
degisken oldugu bulunmustur (181,182,183). Bu tez ¢alismasinda da KF hastalarinda
pulmoner rehabilitasyonun etkilerini izlemek amaciyla belirli araliklarla FEV1
yiizdeleri Olclilmiistiir. Hem Bottle-PEP kullanan grupta hem de diger cihazlari
kullanan grupta takiplerin herhangi bir noktasinda FEV1 yiizdeleri arasinda anlaml
bir fark bulunamamustir. Her iki grubunda baglangica gore kendi i¢indeki degisimleri
incelendiginde FEV1 yiizdesi acisindan sonug degeri baglangica gore artmus olsa da
bu artis istatiksel agidan anlamli degildir. Eastwood ve arkadaslarinin yaptigi bir
aragtirma da standart tedavi grubu, Thera-PEP kullanan grup ve bottle-pep kullanan

hasta gruplar1 arasinda tedavi 6ncesi ve sonrast FEV1 yiizdeleri agisinda anlamli bir
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fark bulunamamustir (184). West ve arkadaslarinin yaptigi bir ¢alismada ise 10 giinliik
pep-mask ya da acapella kullanimindan sonra FEV1 yilizdesi degisiminde anlamli bir
fark bulunamamustir (176). Fevl yiizdesi yas, KF genotipi, pankreatik tutulum
derecesi, KF’ye bagl gelisen diyabet ve Pseudomonas aeruginosa enfeksiyonu ve
BMI ile iliskilidir (202). Bu ¢alismada da FEV1 yiizdesinin kendi i¢inde anlaml1 bir

atis gdstermemesinde hastaliga bagl diger degiskenlerin etkisi olabilir.

Son yillarda alt1 dakikalik yiirtime testi, KF’li hastalarda egzersiz kapasitesini ve
fonksiyonel durumu degerlendirmek i¢in yaygin olarak kullanilan gegerliligi ve
giivenilirligi tespit edilmis bir yontemdir (185). Bu g¢alismada da uyguladigimiz
rehabilitasyonun etkisini izlemek amaciyla belirli araliklarla 6 dakika yiiriime testi
yapilmistir. Hem Bottle-PEP grubunda hem de diger grupta 6 dakika yiiriime testi
sonuglar1 agisindan anlamli bir fark bulunamamaistir. Her iki grubunda baslangica gore
kendi iginde degisimleri incelendiginde istatiksel olarak anlamli bir fark
bulunamamistir. Bunun nedeninin hastalarin fonksiyonel durumlarmin ¢alisma

basinda da iyi olmasindan kaynaklanmis olabilecegini diisiinmekteyiz.

KF’nin kronik ilerleyici bir hastalik olmasi sebebi ile giinlik medikal tedavi ve
fizyoterapiyi igeren tedavi protokolii zamanla karmagik olabilmekte ve hastanin giin
icinde tedavilerine ayirdig1 zaman yas ilerledikce artis gostermektedir. KF’te tedavi
yiikiine iliskin yasanilan sorunlar da bu sebeple ¢ocuklarin yasam kalitelerini olumsuz
yonde etkilemektedir. Biz de ¢alismamizda uygulanan pulmoner rehabilitasyonun
hastalarimizin yasam kalitesine etkisini arastirmak i¢in bir yillik izlem siireci i¢inde
baslangicta ve sonrasinda tiger aylik periyotlarda olmak iizere CFQ-R yasam kalitesi
anketini uyguladik. Yapilan anketlerde bottle-pep grubunda canlilik (vitalite) alt 6lgegi
skorunun 9. ve 12. aylarda diger grubuna gore anlamli derecede arttig1 bulunmustur.
Duygu durumu (emotional) alt 6lgegi skorunun bottle-pep grubunda 3. ve 9. aylarda
diger grubuna gore anlamli derece artis gosterdigi bulunmustur. Solunum (respiratory)
alt 6lgegi skoru ise bottle-PEP grubunda 12. ayda diger grubuna gore anlamli derecede
artmistir. CFQ-R yasam kalitesi anketinin diger alt dlgek skorlar1 arasinda iki grup

arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunamamastir.
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Akciger fonksiyonu ile yasam kalitesi arasindaki iliski zayif ila orta derecede olmasina
ragmen, daha iyi akciger fonksiyonu olan hastalar daha yiiksek yasam kalitesi
bildirmektedir (186). Bu nedenle bu c¢alismada uygulanan CFQ-R yasam kalitesi
anketi sonuglarina gore etkilenen alt 6lgekler bottle-PEP kullanimi yasam kalitesi
tizerinde olumlu sonug gdstermis olsa da kesin olarak etkisinden s6z edilememektedir.
Horck ve arkadaslar1 tarafindan yapilan kohort bir ¢alismada 49 KF’li ¢ocuk hasta,
iki aylik periyotlarda poliklinik randevusuna ¢agirilarak rutin takipleri yapilmis ve alt1
aylik periyotlarda ise CFQ-R yasam kalitesi anketi uygulanmistir. Higbir girisim
uygulanmaksizin yapilan bir yillik izlem sonrasinda ¢ocuklarin CFQ-R sindirim ve
solunum alt 6lgegi hari¢ diger tiim alt 6l¢eklerde olumlu gelisme oldugu bildirilmistir.
Horck ve arkadaslar1 girigsim uygulanmaksizin ¢cocuklarin yasam kalitesi puanlarinda
gozlemlenen artisin KF ekibinin diizenli gériismelerinin iyilestirici etkisinin oldugunu
bildirmislerdir (187). Bizim ¢alismamizda da hastalarin diizenli takibinin sonuglara
etkisi olabilir, ancak takiplerde yasam kalitesi anketinin her alt 6lgeginde anlamli
degisiklik saptanamadi. Bu nedenle pulmoner rehabilitasyon programlari, takip
stirecinin de yapilandirildig1 ve sadece bu etken ile bile hastanin yasam kalitesini

olumlu yonde degistiren bir girisim olabilir.

Calismamizda bottle-PEP grubunda yasam kalitesine ait etkilenen alt 6l¢ekler canlilik
icin 9 ve 12. aylarda, duygu durumu i¢in 3. ve 9. aylarda, solunum i¢in ise 12. ayda
anlamli farklilik gOstermistir. Bu c¢alisma standart bir dizaynda bile bottle-PEP
cihazinin etkisini gorebilmek ig¢in g¢alisma siirelerinin uzun tutulmasi gerektigini
gosterebilir. Genel olarak giinliik havayolu temizleme tekniklerinin solunum hastalig1
olusturmus kisiler i¢in uzun siirede faydali oldugu kabul edilmektedir. KF hastalarinda
cesitli havayolu temizleme teknikleri ile ilgili yapilan birka¢ uzun siireli karsilastirmali
calismadan elde edilen veriler, diizenli pulmoner rehabilitasyonun, sonucu etkiledigini
gostermektedir. Bununla birlikte, bu varsayimi destekleyecek saglam bilimsel kanitlar

yoktur (188). Bu agidan, ¢alismamiz oncii bir ¢alisma olma 6zelligini tagimaktadir.
Literatiirde bir¢cok ¢aligma, farkli havayolu temizleme tekniklerinin esit derecede etkili

oldugunu bildirmistir. Ancak hastanin kendi yontemini kendisini se¢mesi tedaviye

olan uyumu artirmakta dolayisiyla da tedavi sonuglarini etkilemektedir. Lannefors ve
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arkadaslar1 tarafindan yapilan girisimsel uzun vadeli pilot bir ¢alismada, kendi segtigi
havayolu temizleme teknigini kullanan 13 yetigkin KF hastast 1 yil boyunca
izlenmistir. Hastalar her ay optimizasyon ve egitim i¢in bir fizyoterapist tarafindan
goriilmiis, inhalasyon terapisi ve fiziksel egzersiz konusunda da yonlendirilmis, tedavi
programlarini optimize etmek ve takip etmek icin haftada bir kez iletisime geg¢ilmistir.
Sonugta ortalama FEV1 ve FVC degisim orani, 6nceki iki yildaki yillik diisiisten sonra
miidahale yilindan sonra iyilesmistir. Gogiis hareketliligi onemli dl¢iide artmus, zirve
caligma kapasitesi, oksijen satlirasyonu, giin i¢indeki aktif saatler ve yasam kalitesi
artmustir. Hasta ile isbirligi, esnek fizyoterapiyi ihtiyaglara ve hastalarin tercihlerine
gore bireysellestirme ve siirekli optimize etme, uzun vadeli 1yi fiziksel etki ve yasam
kalitesi gostermektedir (189). Bu calismada da cihaz se¢iminin hastalarmin kendi
tercihine birakilmasmin telefon aramalarinda sorgulanan cihaz memnuniyet skorunun

her hasta i¢cin 27 lizerinden 27 olmasii etkiledigini diistinmekteyiz.

Ozellikle addlesan donemde tedaviye olan uyum azalmakta, ebeveynlerin ve
adolesanlarin tedavi yiikiine iligskin yasadiklar1 sorunlar artis gostermektedir (190).
2009 yilinda Myers tarafindan kistik fibrozisli erigskinlerde gogiis fizyoterapisi ve
egzersizle ilgili psikolojik ve demografik degiskenler arasindaki iliskinin arastirildig:
bir ¢alismadaki ana sonug, her iki tedaviye de uyumun diisiik olmasidir (191). Bu
caligmada da 1 yillik takip boyunca hastalar 2 haftalik araliklarla telefon ile aranarak
tedavi uyumu sorgulanmistir. Tedaviye uyum skorlar1 karsilastirildiginda Bottle-PEP
grubu ortanca degeri 24 (min 2 maksimum 27), diger grubun ortanca degeri ise 27 idi
(min 4 maks 27) ve her iki grup arasinda anlamli farklilik bulunamamistir.
Yunanistanda bir KF merkezi tarafindan yapilan ¢aligmada, hastalar (hastaneye 60 km
uzakta olan ev ziyareti ve 60-400 km uzaklikta olanlar telefon grubu) evde ziyaret ve
telefon ile arama grubu olarak ikiye ayrilmislar ve iki y1l boyunca yasam kalitesi,
FEV1 degeri, hastane maliyeti ve hastaneye bagvuru sayisi agisindan
karsilagtirilmustir. ki yillik takip sonrasi yapilan lgiimlerde her iki grupta da yasam
kalitesi puan ortalamalar1 39.88+8.48’den 43.44+14.50°e, FEV1 degeri %74’den 8
birimlik bir artigla %82’ye yiikseldigi gdriilmiistiir. Hastane basvurusunun 5.40’dan
1.65 gibi onemli diizeyde azaldigi, yillik 2053 € hastane maliyetinde 431 €’luk bir

azalma oldugu bildirilmistir (192). Literatiirle uyumlu olarak biz de ¢aliimamizda
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hastalarimizin iki hafta gibi kisa siireli araliklarla telefon ile aranmasinin tedaviye olan
uyumlarini artirdigini diisinmekteyiz. Ancak bizim ¢alismamizin 6nemli bir kisithiligi,
verimizin maliyet analizi yapmaya uygun olmamasidir. Gelecek ¢alismalar

planlanirken bu durum dikate aliabilir.

Santos ve arkadaslarmin 2016 yilinda Avustralya’da bulunan hastaneler ve
fizyoterapistlerin bottle-PEP kullanimimni arastirdigi bir calismada, Bottle-PEP
cthazmin sekresyon klirensi veya ventilasyon iizerindeki fizyolojik etkileri hakkinda
yayinlanmis veri olmamasina ve diger derin nefes egzersizlerine kiyasla bottle-PEP
cihaz1 kullanimiyla pulmoner sonuglarda anlamli bir fark olmamasina ragmen, (193,
194,195) ankete katilan hastanelerin% 43'liniin ve ankete katilan fizyoterapistlerin%
72'sinin bottle-PEP cihazin1 kullandigmi ve hemen hemen tiim yanit veren
fizyoterapistlerin kullanim nedeninin agizda pozitif basing iireterek sekresyon
klirensini iyilestirmek oldugunu gostermislerdir (108). Bazi galismalar, bottle-PEP
cihazini kullanmanin gerekgesinin, piyasada bulunan PEP cihazlarina benzer nitelikte
oldugunu, yani PEP terapisinin hava yolu kollapsini azalttigin1 ve sekresyonun
temizlenmesine yardimci olmak igin kollateral ventilasyonu devreye aldigmi
varsaymaktadir (102,196). Ancak simdiye kadar bottle-PEP cihazini ticari cihazlarla
karsilastiran herhangi bir ¢alisma yapilmamistir. Calismamiz bu a¢idan da 6rnek

olusturmaktadir.

Hava yolu temizleme teknigi olarak bottle-PEP cihazinin etkileri hakkinda gok az bilgi
mevcuttur (108). Purushothaman ve arkadaglari tarafindan geriatrik popiilasyonda
bottle-PEP cihazinin akciger fonksiyonu iizerindeki etkisini incelemek amaciyla
yapilan bir c¢aligmada 30 hasta bottle-PEP cihaz1 i¢in egitim protokoliine tabi
tutulmuslar ve 4 hafta boyunca uygulamalar1 istenmistir. Akciger fonksiyonlarimni
degerlendirmek i¢in tepe ekspiratuar akis hizi(PEFR) baslangi¢ ve 4 hafta sonrasinda
Ol¢lilmiis sonug olarak geriatrik popiilasyonda akciger fonksiyonunda PEFR degeri
istatistiksel olarak anlamli iyilesme gostermistir (P <0.001) (197). Bjorkqgvist ve
arkadaglar1 tarafindan pndmoni hastalarinda bottle-PEP cihazinin herhangi bir olumlu
etkisinin olup olmadigmni belirlemek i¢in yapilan bir ¢aliymada pndmonisi olan 145

yetigkin, erken mobilizasyon (grup A), oturur pozisyonda giinde 10-20 kez derin nefes
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(grup B) ve bottle-PEP (Grup C) olarak randomize edilmistir. Zirve ekspiratuar akim
(PEF), vital kapasite (VC), 1. saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim (FEV1,) ve C-reaktif
proteinin (CRP) serum konsantrasyonu, basvuru sirasinda, 4. ve 42. giinlerde
Olclilmiistiir. Ates ve hastanede kalis siiresi tiim gruplar i¢in kaydedilmistir. Sonug
olarak diger ol¢limlerde anlamli bir fark bulunamazken hastane yatis siiresi agisindan
grup C’nin anlaml derecede daha iyi oldugu bulunmustur (p = 0.01) (198). Yapilan
calismalarla da uyumlu olarak biz de bottle-PEP cihazinin diger havayolu temizleme
teknikleri cihazlarma alternatif olarak kullanilabileceg§ini ve en az onlar kadar

giivenilir oldugunu diisiinmekteyiz.

Bir dizi ¢galisma bottle-PEP cihazinin pndmoni hastalarinda, yogun bakim hastalarinda
ve ameliyat sonrasi hastalarda atelektaziyi iyilestirmek igin kullanildigini bildirmistir.
Ancak bu c¢alismada bottle-pep cihazinin atelektazi iizerindeki etkisi

degerlendirilmemistir. (109,193,198)

Calismamizda bottle-PEP cihazinmn kullanimiyla ilgili ortaya ¢ikan endiselerden biri,
sisedeki suyun potansiyel olarak patojen kolonizasyonunu tesvik edebileceginden,
cihazdan kaynaklanabilecek enfeksiyon riskiydi. Bildigimiz kadariyla, bottle-PEP
cihaz1 veya piyasada bulunan PEP cihazlarinin kontaminasyon ve capraz enfeksiyon
kaynagi olarak arastiran hi¢bir ¢alisma yoktur ve bizim ¢alismamiz da enfeksiyon
kontrolii spesifik olarak arastirilmamistir. Santos ve arkadaglarinin Avustralya’da
bottle-PEP kullanimini arastirdigi ¢alismada, ¢alismaya katilan fizyoterapistler, bottle-
PEP cihazinin giinde bir kez temizlenmesini tavsiye edeceklerini belirtmesine ragmen,
aynit cihazin ne kadar siire kullanilabilecegi konusunda hemfikir degildir. Bu
calismada ise enfeksiyon kontrolii agisindan bottle-PEP cihazinin her kullanimdan
sonra temizlenmesi, her kullanimdan sonra suyun degistirilmesi tavsiye edilmistir.
Ekipmani olusturan sigenin hergiin yenilenmesi ve tiip borunun 1 ay kullanimdan sonra
atilmasi1 Onerilmistir (108). Bir baska risk faktorii ise bottle-PEP cihazlarinin optimum
dizayn parametlerine uygun olarak olusturulmas: konusundadir. Bottle-PEP
cihazlarin, belirtilen pozitif ekspiratuar basinci saglamak i¢in dogru bir sekilde
yapilandirilmas1 gerekir. Dogru tasarim parametrelerine uymayan bottle-PEP

cihazlari, uygun olmayan seviyelerde PEP saglayabilir ve solunum is yiikiinii artirarak
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hastalar icin tehlikeli yaratabilir (109,199). Ancak bu c¢alismada bottle-PEP cihaz1
tarafimizca temin edilmis ve her hasta i¢in optimum parametreler baz alinarak standart

bir cihaz dizayn edilmistir.

Aerobika, Flutter, Acapella, Vest gibi ticari PEP cihazlar1 pahalidir ve maliyeti 40-160
NZ $ (220-880 TL) arasindadir; ancak pahali olmayan ve bazi Yeni Zelanda ve
Avustralyali arastirmacilar tarafindan KOAH'da salgi temizligini yonetmek icin
kullanilan alternatif bir PEP formu olan bottle-pep’in maliyeti az ve yapimi kolaydir
(200). Purushothaman ve arkadaslarmim geriatrik bir popiilasyonda yaptig1 ¢alismada,
uygun maliyetli ve kolay bulunabilen bottle-pep cihazi tasarlanmis ve akciger
fonksiyonunu istatistiksel olarak iyilestirdigi gosterilmistir (197). Bu ¢alismada da
hastalara tarafimizca temin edilen bottle-pep cihazlar1 hi¢bir maliyet olusturmamustir.
Mevcut ekonomik ortamda, uygun maliyetli tedavi segenekleri, hastalarin
rehabilitasyona katilim ve uyumunun siirdiiriilmesi i¢in énemlidir (184). Ciinkii bu
calismada yer alan niifus ve genel hasta popiilasyonu i¢in maliyet, rehabilitasyona
katilimin 6niinde bir engeldir. Santos ve arkadaslar1 tarafindan yapilan terapist yapimi
bottle-pep kullanan Avustralya'daki fizyoterapistler iizerine bir arastirmada cihazi
kullanmanin ana nedenleri ulasim kolaylig1 ve maliyeti olarak bildirilmistir. Ticari
olarak temin edilen cihazlarmn fiyatlar1 30$ ile 2008 arasinda degismektedir ve ek
teslimat maliyeti igerebilmektedir. Bottle-PEP cihaz1 ise kolay erisilebilir ve diisiik
maliyetli malzemelerle olusturulabildigi i¢in 5$’dan daha az bir maliyete elde
edilebilir (108). Ontario Saghk Teknolojileri tarafindan pep cihazlarinin
karsilastirildigr bir ¢alismada en ucuz cihazlarin 60$, en pahali cihaz olan vest
yeleginin ise 15 000$’a mal oldugu ve cihazlarin ortalama 2,5-3 yilda degistirilmesi
gerektigi i¢in ortalama bir bakim maliyeti hesaplanmistir (201). Bu nedenle Bottle-
PEP cihazi, diger pep cihazlarina alternatif olarak kullanilabilecegi i¢in 6zellikle kirsal
ve uzak veya daha az zengin popiilasyonda yasayan veya diger daha pahali PEP
cihazlarma erigimi smirl olan hastalar i¢in pulmoner rehabilitasyon siirecinde etkili
bir rol oynayabilir (108). Ancak daha Once belirttigimiz gibi, maliyet analizi

yapilmamis olmasi bu ¢aligmanin énemli bir kisithligidir.
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Calismamiza ait diger limitasyonlar ise; dizaynin deneysel olmamasi, giinlikk hayat
takiplerini igermesi ve buna bagli olarak bu dizaynin bize bottle-pep etkinligi hakkinda
gercek bir bilgi veremeyecegi, arastirmanin tek merkezli olmasi ve sinirli sayida hasta
alinmasi bu nedenle bu merkezin 6zelliklerinin (yatis iyi bakim vs) bir etki yaratip
yaratmadigmin bilinmemesi ve hastalarin kiigiik yasta olmasi dolayisi ile nispeten iyi
Klinikte olmas1 seklinde siralanabilir. Biz bu yasta aligkanlik gelismesinin 6nemli
oldugunu distinerek Ozellikle bu yas arahiginda c¢alismayir hedefledik, ancak

yetigskinlerde yapilacak benzer bir analiz, bambaska sonuglar verebilir.
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8.SONUC

Bottle-PEP cihazi, KF’li hastalarin tedavi siirecindeki temel taglardan biri olan
pulmoner rehabilitasyon kapsaminda kullanilan PEP cihazlarna siirdiiriilebilirlik ve
giivenilirlik agisindan bir alternatif olusturmaktadir. Ayrica kolay ulasilabilir olmast

ve maliyetinin ¢ok diisiik olmasi nedeniyle diger PEP cihazlarina tercih edilebilir.
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10.EKLER

EK-1: Etik Kurul Onay1

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Klinik Aragtirmalar Etik Kurulu

lonayinin yenilenmesi gerekmektedir.

PROTOKOL KODU 09.2019.424
Kistik Fibrozisli Hastalarda Akut Alevienme Sirasinda
BASVURU PROJE ADI Baslanilan Bottle-Pep Tedavisinin Strduralebilirlik ve
BILGILERI Guvenilirliginin Aragtirimasi
SORUMLU ARASTIRICI UNVANI/ADI Dr. ogr Uyesi Ode Kenis COSKUN
Tarih : 05.04.2019
\KARAR BILGILERI IYI:I::rl;lld‘l In;vuru h|lgnlen verilen lrlﬂ!ﬂ:ll sb::l\:::n Ldr:syasl v_"e |Iglul:nb::‘g:ler arastrmanin gerekgce, nnn;n:l,ﬂ);;:d;ilnll“\:ryt::ﬂ;:rdﬂak:‘l;
sonrasinda )lpllucnk hcr tiirlii proje degisiklikleri (katilimcilar, bashik vb.) veya protokol degisikliklerinin Etik Kurula bildirilerek proje
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EK-2: Hasta Takip Formu

KF Takip Formu Tarih:

Ad Soyad:

TC: tel:
Yas:

Tani:

Akut alevlenme sirasinda goriildii : evet hayir

Medikal tedavi:

Yatis siiresi:

Yogun bakim: var yok
Daha 6nce FZT uyguluyor mu: evet hayir
Hangi FZT bagland1: ...,

Yatis ve/veya ASYE Oykdisii (taburculuk sonrasi 2 haftada 1 aranacak )

FZT uygulanip uygulanmadigi1 / FZT ile gelisen komplikasyonlar (taburculuk sonrasi
2 haftada 1 aranacak )
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EK-3: Kistik Fibrozis Yagsam Kalitesi Anketi

m 6-11 yaslarndaki ¢ocuklar (Gériismecinin Uygulavacaii Form)
Yenbden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Bu anket goriismeci tarafindan uvgulanmak ozere ditzenlenmistic. Latfen bu anketi kogiik ¢ocuklar win
kullanin. Ancak sorulan kendi bagina okuyabilecek ve yanitlayabilecek 12 ve 13 yasindaki gocuklar sim kendi
kendine uyeulavabileced formu kullamn,

Anketin her bélumi igin gérilsmeet igin talimatlar vardir, Cocu@a ebuman: gereken talimatlar “ ™ izaret ile
gosterilmistir, f=lemeniz pereken talimatlann alt gizilidir ve ialik vazhdir,

Gariismeci: Litfen asafidaki sarular sorum.
A. Dogum tarthin nedir?

E. 5uanda kagine: simftasin? (efier yvaz ise, en son

Tarih | | | [T [ ] T | batirdidin simf)
Ay Lidn vl O Anasmmfi
O 1. siuf
B. Cinsivetin nedir? O 2. sif
O Erkek O Kaz O 5. st
o o ) O 4. siuf
C. Soniki hafta icinde tanle githin m ya da O s P
=aghfm ile ilgili olmayan nedenlerle okuldan - i

uzak kaldm mi? O & simf
O 7 simf
O Evet O Hayir O % smf

O Okula gitmiyor

D. Asafidakilerden hangisi rksal kékenini en

tammlar?

O Turkive

O Afrikal Amenkah

O ispanyol

O AsvaliUzak dogulu va da Pasifik adalanndan

O Amerikan verlisi va da Alaska verlisi

O Diger (lutfen belirt):

O Bu soruya vamt vermemeyi tercih ediyorum
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m 6-11 yaslarindaki cocuklar (Goriismecinin Uygulayacag Form)
Yeniden Dizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Gariismeci:  Litfen asafudakilere cocua okuvin:

“Bu sorular senin gibi kistik fibrozs hastali olan cocuklar igindie. Y amitlarin bizim bu
hastalifin nasil bir hastalik oldugunu ve tedavilerinin sana nasil yardim ettifini anlamamiza
yardim edecek. Bu nedenle, bu sorulan vamtlaman gelecekte sana ve senin gibilere vardim

edecek.”

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

Cocuda turance fart goierin,
" Bu karta hak ve benimle birlikte ne yazdiiimi oku: cok dogru, cofunlukla dofru, biraz

"Iste bir rnek: Eger sana filler ugabilir mi diye sorsam ve bu ¢ok dofra mu, ¢ofunlukla dofra
mu, hazen dofru mu, hig dofra degil mi diye sorrsam, karttaki dont vanitan hangisini
segerdin?”

Cocuga mavi karir giseri,
"simdi bu karta bak ve bemimle beraber ne vazdifim oku: Her zaman/ sikhkla/ bazen/ hic.”

"lIste bir baska trnek: Efier sina ava her zaman mu, sikhikla mu, bazen mi gidersin va da hig
gitmez misin diye sorarsam, karttaki hangi yanit seqerdin™

Cocuda turancy fart gosierin,
"Simdi sana glnlok hayatmla ilgih baz sorular soracagim.”

"Sana okwyacagim comlelere senin igin gok dodru, gofunlukla dofru, hiraz dofru ya da hig
dogru defil olarak yanit ver."

Liltfen cocudun vamim belirten kunnvu isaretlevin,

Cok  Cogunlukls  Birnz  Hig defru
dufru dofiru darn degil

“son iki hafta iginde™
1. Dngerlen kadar buh viiryebildin. ...,
2. Merdivenlen diferlen kadar hizh cikabildin......ocooe

3. Istedigin gibi kosabildin, atlayabildin ve trmanabildin ...............

O o 0O oOd
O o o oOd
O o o o
O o o oOd

4. Dngerlen kadar hizh ve wzun kosabildin.......oo.ooooooeoevee

5. Sevdifin sporlara kanlabuldin (6rn. Y eme, futbol, dans etme veya

. Kitaplar, okul ¢antan va da sm-cantas: gibi agir seylen tagir va da
kaldirrken zorluk vasadim..............oooe. O (] O

84



m 6-11 yaslarndaki cocuklar (Gorismecinin Uygulayacad Form)
Yeniden Diszenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Gl.'rl"ﬂil'l'lﬂl'. OCuda mavl Karn gosierin.

Liltfen cocudun vamtm belirten kutwvu isaretlevin,

“Ve bu son iki hafta iginde asafidaki aktivitelen hangi sikhikta Her
yaptigmn belirt”: mman Skhkls  Bazen Hig

O
O

8. Cok knzgm hassettin.

9. Atk SURAH RISSEMIN. ... s
10, Endiselt BISSEttimn ..o
T Uz BISSEEN e
12, Uykuya dalmada zorluk gebtin ... oo
13. Kistid ribya vada kabus gordln ...
14 Kendinn iyn BISSEHIN ..o

15. Yemek vemekle tlgih sorunlarm oldu...oooeee

O O 0O oo0oo0ooOooOo &
O O 0o oo o0 oo ™
O O 0O o0o00oo0o oo O
O O 0o oo0ooo o d

16. Tedavini vapmak igin senin igin edlencell islere ara vermek

O
|
O
O

17. Yemek vemeyve zorlandin ...

Giriismeci:  Cocuda turuncy karti gosierin.

“Sana okuyacafim cimlelere ok dofru, cofunlukla dofru, biraz dofro va da hip dofru defil
diye yamt ver."

Liltfen cocudun vanutn belirten kutuyu isareilevin,

Cok  Cojunlukln  Biz  Hig doru
“%om iki hafts ivinde™: dogru  dofru dogru defil

18. Tum tedavilerini yapabildin............oooccicce. [ ad ad O
19. Yemeklerinn istahla vedin ..o
20. Arkadaslarnla cok birarava geldin.......

21, Evde 1stedifinden cok kaldin ..o,

O O O 0O
O O o 0O

22, Eviden baska bir verde uyurken rahat hissettin (arkadas va da
akrabalarmdan birinin evi ya da baska birver).........oooooeooeoee

O 0O O 0O
O o o o od

23, Kendin dislanms hissettin. oo [ O O
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m 6-11 yaslanndaki cocuklar (Gériismecinin Uygulayacagi Form)
Yeniden Dizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

o are e Cok  Cofunlukln  Birex  Hig dofru
“saon iki hafta iginde ™ dugru dugru dugru defil

24, Eve arkadaslanm sikhkla davet efiin oo O O O

25, Dngier gocuklar tarafindan alay edidin. ..o

26. Dierlen ile hastahigin hakkinda konusurken kendini rahat
hissettin {oEretmen, Arkadas. } ..o e

27, Bovunun gok kisa oldufung disindln ..o
28. Cok zayef oldugumu disundin ..............ooooeevereeeree,

9. hierlennden fizksel olarak farkh oldugunu distindin ..............

OO oo o O
OO oo o O
OO oo o O
o ooo o d

30. Tedavilerimi vapmak sem rahatsz el .,

Girlismeei:  Cocuda mavi karft yeniden gdsterin

Liltjen cocudun vanin belirien kniuvu isaretievin,

“Son iki hafta iginde asafidaki aktivitelen hangt sikhikta yaptigin Her  Sikhkls  Bazen i
bielirt™ mman

31, Gon seinde okstrdlin.
32, Geee oksirik nedent e uvandin. ..o
33, Balgam qikararak okstrmek zoronda kaldim..........ooooooo

3. Nefes almada zorluk kN ...

OO 0o o O
OO 0o o O
OO 0o o O
OO 0o o O

35, Karmin yada miden agodt... ..o

Liltfen titm sorufarin vamidandifindan emin olin.

YARDIMIN ICIN TESEKKUR EDERIZ!
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m 12 ve 13 yaslarmndaki ¢ocuklar (Hastamin Kendi Kendine Uygulayaeag Form)
Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Bu sorular senin gib kistik fibrozis hastalifi elan cocuklar igindir. ¥ amtlarin bizim bu hastalifin nasil bir
hastalik oldufunu anlamamiza ve hangi tedavi seklinin senin i¢in faydali olabilecefim belidememize yardim
edecek. Bu nedenle, bu sorulan vamtlamak gelecekte sana ve senin gibalere vardim edecek.

Latfen tlim sorulan yamtla. Dogru ve yanhs vanit yokiur ! Eger nasil vanitlayvacagin konusunda emin dedilsen,

senin durumuna en uygun yani seg.

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

A, Dofum tarthin nedir?
Tah [ [ T T T T T 1]

Ay Giin Yl

B. Cinsiyvetn nedir?

O Erkek O Kiz

. Son iki hafta iginde tatile gittn mu va da saghfn
ile ilgili olmayan nedenlerle okuldan uzak kaldin m?

OEvet O Hayir

D. Asefidakilerden hangisi rksal kikemini (asil
memleketim) en 1v1 tammlar?
O Turk
O Balkan gtsmeni
O Oriadogu kakenli
O Orta Asya Kakenli
O Digier (Arap.......vs Beliminiz):
O Bu soruya cevap vermemeyi tercih ediyorum

E. Suanda kaginer simifiasin?
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{efer vaz ise, en son bitirdifin simfi 1saretle)
O 5. simf

O 6. simf

O 7. simf

O & Simf

O Lise 1

O Okula gitmivor




m 12 ve 13 yaslarindaki ¢ocuklar (Hastamin Kendi Kendine Uygulayacagi Form)
Yenlden Dizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozs Anker

Lutfen yanifina uyan Kutuyu isaretfe.

Cok  Cofunlukls Birmz Mg dogru
- e dug dug defiil
Son 1ki hafta icinde: " " dugru

1. Akranlarim kadar hazh yoroyebildin. ... [ O O
X Merdivenlen akranlanm kadar hizh cikabaldin

3. Istedigin gibi kosabildin, atlayabildin ve trmanabildin ................

4. Akranlarim kadar hizl kogabildm ......o..ooooovvceeeec s

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

5. Sevdifin sporlara kanlabildin (6m. ¥izme, futhol, dans etme vs) .

6. Kataplar, okul ¢antan ya da sirt-gantas: gibn agir seylen tagir va da

kaldircen zoruk vasadim........... .. ad O (]
Liitfen yamitina wyan kutuyu isarele.

Ve bu son iki hafta iginde asafidaki aktiviteleri hangi
siklikta yaptifim belirt: mman Sikgs Bawen

=
=

8. Cok knzgin hissettin oo

9, Asik surath hissetiin...

DL Uzt BISSEHIN oo,

ad
ad
ad
10, Endisell RISSEm oo O
d
12, Uykuya dalmada zorluk cektin........cooovevoeeeceeeees e O

a

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

13, Gece kitu niya yada kabus gordiin...........ooo

T4, Kendint tyn RISt oo

O
o o 0O o o o o o o

O 0O
O 0O

15. Yemek vemekle tlgili sorunlarm oldu...ooooooooooooe
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m 12 ve 13 yaslanndaki cocuklar (Hastanin Kendi Kendine Uygulayacaf Form)
Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anketi

Liltfen yanmitina uyan kutuyu isarete,

Ve bu son iki hafta icinde asafidaki aktiviteleri hangi siklikta vaptifim belirt:

16. Tedavini yapmak igin eflenceve ara vermek zorunda kaldm ...

17. Yemek vemeye zorlandin oo

Liitfen yanitina wyan kutuyu isarete,

Son iki hafta icinde:

18. Tom tedavilennn yapabildin. ..o
19, istahla yemek vein ...
20. Arkadaslarinla birgok defa bir araya geldin...ooooo
21. Evde istediimden gok kaldim oo

22, Evin disinda bir yerde uyurken rahat lissettin [aanda.s va da

akrabalanindan birinin evi ya da baska bir ver)...

23, Dhslanmis BESSEEn ..o
24, Eve arkadaslanm sikhkla davet effin ..o
25, Dnger cocuklar tarafindan alay edildin........ooovveeceeeeeee

26. Dngerlen ile hastah@in hakkinda Iu:lnu$urktn rahat hissettin

{tfiretmen, arkadag. ).

27. Cok kisa oldufumy disondin. ..o
28, Cok zayif oldugunu distindon .o
29, Yasitlanndan fizksel olarak farkh oldugunu disondin................

30, Tedavilerini yapmak seni rhatsiz el ..o
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a
ad

Cak
dagru

O

O
O
a

O

O

O O O o

Sakhlkla

O
O

Cofuniukln
dugru

O

O
O
a

O

O

O O O 0O

Barem

O
O

Hiruz
dugru
O

O
O
O

O

O o o o

Hig

O

O

Hic dugru
defil

o 0o

o

O

O

o o o o



m 12 ve 13 yaslanndaki cocuklar (Hastamn Kendi Kendine Uyvgulayacaf Form)
Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozs Anketd

Liitfen yanttina uyan kutuyu isarete.

Son iki hafta icinde asadidaki aktivitelen hangi siklikta B Bemes -

vaptigim belirt; miman
31, Giom agmde 0ksOrdn ..o
31, Gece okstrik nedent e wvandim .o
33. Balgam qikararak dksiimek zomnda kaldin.........ooooece

34, Nefes almada zorluk gekBin ... .o

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

35, Karmin yada miden aBndi.......oo.oooooceeceececee e

Liitfen titm sorularm yamtlandifindan emin ol.

YARDIMIN ICIN TESEKKUR EDERIZ!
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Adblesan ve Eriskinler (14 yus ve zeri hastalar igin)

m Yenlden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozts Anketl

Saghifinla ilgilenenlerin hastalifin ve tedavilerinin ginlitk hayatin uzerine etkilerini anlamalan saghm takip
etmelert ve tedavilerin ayarlamalarina yardim edecektir. Bu nedenle, bu anket deellikle kishk fibrozsh kisiler
igin hazwrlanmugur. Bu formu doldurmadaks istekliligin igin gok tesekkiirler.

Apklama: Asafidaki sorular senin algladiin sekli dle safbfn gincel durumu ile ilgilidir. Buradan
eldeettifimiz bilgl punlik vasaminda kendini nasil hissettifini daha 1yi anlamamiza yardimer

olacaktir.

Litfen tum sorulan yanitla. Dogru va da yanhy yanit yoktur! Efer nasil yanit verecefinden emin

degilsen durumuna en uygun yanit seg.

Biliim 1. Demografik

A, Dogum tanbin nedir?

b | Jf LT[ T

Ay {#n il

B. Cinsiyetm nedar?
Oekek  Obn

. Son iki hafta iginde table gitin mi va da sag i ile
ilgili almuyan nedenlerde okul va da 1glen uzak kakdm
ma?

Opa O Hayir
D. Suanduki evhiltk duranmun nedic?
O Bekar’ hig evienmeniy
O e
O u
O Baganmiy
O Aym
D Yenden evlenmss
O Birtyle hirdikte yagyor

E. Asgdakilerden hangis senan rksal kikening en iy
tanamlar?
O Tibrkiye
O Afrika
0 Amerika
O AsyalaVzak dogubu ya da Pasifik adaknindan
O Amerikan yerlss ya da Alaska yerls:
O Dier iHutfen belint)

O B sonaya yanit vermemeyi lercib ediyorum

F.

0.

Liitfen senin igin uygun olan yanu yerini doldur yada Kifucug,

Ohubda bitirdifin en som s hangisi”
O Liw va d daba az

O Lise diplamas

O Mok lises

O tniverste

O vitksek lisans

O Dakto ve st

Asafdokilerden bangisi ju andaki 5 va da okul
durumunu en iy1 belmmyor?

O okuta gidiyar

O Evie efiim derslen aliyor

O Iy anvar

O Tim giin ya da yanm giin gahgiyor {ev digt vada
evden yinetilen bir )

O Ev banmma

O Saghgim nedem ile okula gimiyor ya da galgmiyor

O EBagka nedenlerle qaligmiyar
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Adilesan ve Eriskinler i14 vuy ve iizeri hastalar iin)
Yeniden Diizenlenmis Edilmiy Kistik Fibrozis Anketl

Biliim 11. Yasam Kalitesi

Liitfen yanetna upan Eutupn isaretle.

Cok Rir wk i
Son iki hafta ivinde sunlar dolaysiyla we kadar zorhk cektin: wo Gk N

1. Kgma yva da spor giba afir akinvitelen yapmiakls ..o, O O O O
L. Dierlers kadar hue yirtmekte ... [ 0 0 0
3. Kitap, gtz va da aligveris malzemelerini Exgumakta va da kaldrmakta . O O 0 O
4. Bar kat merdiven gilmad s O a O O
5. Merdiventeri digerlen kadar ol gkt . 0 0 0 0
Son iki hafta iginde hangi sikdiksa: Her
mman  Sikhkla Bazen Hig
e 0 0 0
7. Endigel hissettin ... [ 0 O O
L R S T ——— O O O
9. Yorgun BIsetin. . ] O O O
10 Enerji dolu {enerpik) RISEIN ... ..o O O O O
L BERID BSSEII s O O O O
12, Uit Bt [ O 0 O

Liitfen yamenina uyan segenedi yuvariak icine al. Liitfen her soru igin tek bir yan seg.

Son iki hafta igindeki sa@ltk dursmunu dilsilninee:

13. Yiurumek konusunda ne kadar rorluk yagadin?

1. Yorulmadan wzun sire viniyebiliran

2. Uzun sre yuniyebilirsin ama yoruluyorsan

3. Uzun sire viinoyemezsin ginki gahuk yorulayorsun

4. Yapabibdefm mmanlarda yorimekten kagmyvorsun ¢iinkd senin sin qok yorucu
4. Yemek yemek keousunda nasl hissediyorsun?

I, Yemeklen digtinmek bile kot hissetmene neden aluyor

2. Yemek yemekten highir mman hoganmiyorsun

3. Yemek yemekten bazen hoglarabalryorsun

4. Yemek yemekten ber zaman hoglanyorsun

15. Tedavilerin gunlik yagantm hangi olgide zorkstinyoc?
1. Hg
1 Bz
3. Ortaderecede
4. Cok
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Adillesan ve Erigkinler (14 yuy ve izeri hastalar igin)
Yenbden Diizenlenmis Edilmis Kistik Fibrozis Anket!

16. Som zamanlarda tedavilenn igin her gin ne kadar zaman harcryorsun?
1. Cak
1. Bz
5. Cokax
4. Hemen hemen hig
17, Her gin hedavilerimi uygulamak (ilaglar dahil olmak dzere) senm s ne kadar zoc?
1. Hig degil
2 Biraz
3. Oraderecede
4. Hemen hemen hig

18. $u anda safhnm nasl oldufunu deginuyersun”
1. Mikemnmel

2y
3. TFena defil
4. Kt

Litfen pamtun igin uygun Kituyu seq.

Son iki hafta igindeki sagfifun digininge, her cumle senin igin ne Cok Bimz B Cok
digilde dogru veya yanly belir. dofru  dofrn yanly  vamhy
19, Fziksel efordsn sonra loparknmakia zorluk gekiyoram. ...  [] O 0 0

20, Kogma ve spor gibi agar akirvitelert kusilamek sorundaym ..o [] O O O

21 Yemek yemek igin kendmmi zorlamam gerekiyar oo [ 0 0 0

2. Latedds gmelen ok evde kalmak sorundaym . [] 0 0 0

13, Hastaligim: haskalan tle konugurken kendimi rehat hessedrvorum oo [ O O O

4. Cok syl oldufumu SgnEYOR . [ O O O

35, Digerlerinden farkh gerundufims dogantyorum . [] 0 0 0

26. Dug gorimissimle ikgil kendimi kot bissediyoram..........oo [ O 0 0

27, Insalar benim bulagict bir hastaligs sabip olmemdan korkayorlar. ... [] O O O

2. Akadsglanmita gok bir araya geliyorum. .. ..., [] 0 0 0

0, (ksrugiimin digerlerns rahatsrz etiding disintyorsm . [] 0 0 O

30, Giece dan gikarken kendmmi rabat hissedivnan oo [ O O O

31 Kendimi siklikla yvalns hissediyorum ..o [ 0 0 0

32, Kendimi saglkls hissediyorum .. 0 0 0 0

g i S » B « B« N o

34, Normal Bir yagm sEryonmm ... ... [ O O O
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Adilesan ve Erigkinler (14 yuy ve iizeri hastalar iin)
Yeniden Diizenlenmis Edilmis Kistlk Fibrozks Anketl

Riliim 111, Okul, is ve Giinlik Aktiviteler

33-38. Sornlar okul, iy veya difer ginlik igler igindir.
35. San iki huftw icinde okl Sdevierm, profesyoned 15in va da diger ginlik aktrvaielerm yaparken ne dlgide zorhuk gektin?
1. Hig zoruk yasmadin
2 Yapmay bagarchn ama zoduk gektin
3. (en kaldin
4. Buakirvitelen hig yapamadmn

36. Son tks hatta sinde, hastalsfm ya da tedavilenn nedem tle bang siklikia okul ya da i gidemedm ya da gimbik akbivitelenm
tamamlayamadin?

O Her zaman O sk O Baren O by
3. Okul, i3 va da kigisel smaglarna ubsmans kistk fbrozis hastaligin hangi sikhkia engelliyor?

O Her zaman O sik O Bazen 0O i
3B Alig veeris vapmak ya da hankaya gitmek gibi iglerini vapmam kistik fibeeis hastab@in hangs siklikt engellyor?

O Her zaman O sik O Bazen 0O wig
Bélim 1V, Yakinmalarla ilgili Litfen yamins beliten kutuapu seg.
Son iki hafta igimde nasil hissettifing belirt ok Biraz Cok az Hig
39, Kilo almads oriandin 7. ..o O O O O
40 Doluluk hissettin milgogis, viz va da kulaklanada)? oo O O O |
A1, Gl i ke M. O O O O
42 Balgam grkarmak soronds kaldmoma® O O O |

44 sermya il
43. Balgamun genelde nasd oldu: [ Berrak [ Berrak-san 0 Sanme vesil O Yegl ve biraz kanbh 0 Bilmivorum
Sam iki hafta iginde ne siklikia: Her
raman Sakchikla Bazen Hig

4. Hgthtm Charnbm alduT s O O O O
45, Nefes abmada rorlandin?. ... O O O O
46 Olstirdiifiin igm gece wyandin®. ... O O O O
47. Barsaklarnda gaela ilgil problemlermn oldu?. .o O O O O
B TSt BT o O O O O
9. Karn Brm oldu? e O O O O
50. Vemek yeme problemlenn oldu?......... ..o 0 0 0 0

Libtfen tiom sorularm yansiandigindan emin of.

| YARDIMIN ICIN TESEKKUR EDERIZ! I
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Ebevevnler/Bakicalar {613 yaslanndaki cocuklarin ebeveyn veya bakicilarina))
- Yendden Dvizenlenmis Kistik Fibrozks Anketl

Cocugunuzum hastalig ve tedaviberinin omm ganlik yasam dzenine etkilerinn anlamak saglik ekibimzin goougumeun sagligim
takip etmes ve tedavilerin dienlemesine yardimao olabilir. Bu nedenle, deellikle kstik fibroesh gocuklann ebeveynlen igin bir
vagam kalstesi anketi hazirbsdsk. Bu formu doldurmay kabul ettifiniz sgin tegekkir ederiz

Apiklnma:z Aszfidaky sorular gocufuneoun algdadify sekli e s@hfman gancel duramuyla ilgilidir. Bu bilgl, onun gunlik
vagammds kendin nasil hissettifim daha i anlamamiza vandimen olacaktir.
Litfen tim soruban vanslayin. Dogru yva da yanles vansbr yoktur! Efer nasal yamt verecegimizden emin degibemz
gouunuzan durumuna en uyEun givunen yanitn seqin,

Biliim 1. []gmugrnﬁk Liitfen sizden istenen bilgiyi doldurun ya da yansiin gisteren knincagu
isaretleyin.

E. Sizin dofum tarshme nedir?”
A, Comgunszun dofum tanh nedic? e[ T T T T T T T
Tab [ [ J [T [T [ T[] Ay Gun il
Ay (Giun il

F. Swandski evhhk durummee nedic?

B. Cocukla yakinligimz neds? O Bekar hig evlenmem;

L A O Ew

O Baba O ol

O Biiyiikanne O Birsaisis
O Buytukbaba O Ayn

[ maer skraba

O Yeniden evlenmiy

= Kauyon i O Birmyle birlikte yagiyor

O Koruyucu baba

O Dhgier {litfen agiklaym) G, Okubda bitirdifiniz en son sl hangia?
O Lise va da daha az
O i sonayy yamtlamamay tercth edivonm O Lis diplamas:
C. Agdidakilerden hangisi cocugumizun rksal ya da elmk g Blegtek: bgess
kivkening en iy tansmlar? Universate
O Tk O vitksek lisans
O Balkanlar O Dakiora ve st
O Ortadedu kikenli
O orta Asya Kikenli H. Asafidakilerden hangisi su andaki i5 ya da okul
O miger (Belirting): durumumiey en iy bebirtyor?
O ma soruya cevap vermemeyi tercth edryorum
O armyor
O tam va da vanm gin calgyor (ev dg ya da evden
D. Som iki hafta iginde cocugunur tatle gith mi ya da yonetilen bir 15}
O Ev hamm

saglfa ile tlgil elmayan nedenlerle okuldan uzak kalds 07 sail fm nedens e gal
Saghgim nedens ile gahgmayorum

m’? O Bagka nedenlerle galigmiyomum

O Ever O Hayar
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Ebeveynler/Bakicilar [4-13 yaslanndaki ¢ocuklann ebeveyn veya bakicitaring)
| Yentden Diizenlenmis Kistik Fibrozis Anketl

HP Liitfen yanrtrmza nymm kuticyw iaredeyerek qocnfunuzin som ki hafada kemdimd
Bolim I1. Yasam Kalitesi nant himetiint bedt,

Son iki hafla iinde gocagums snlardan ne kadar arluk gekti: Cok B Cokuz Mg
1. Krgma ya dha spor gibe afir aktrvitelert yama ... [] 0 0 O
L. Diferles kadbar Bizh YR ..o [] O O O
3. Merdiventert digerlens kaddar hazh §rEmR oo [] 0 0 0
4. Kitap, anta ya da siet gantass i afir cisimber tagma ya do kalbrm ... [] O O O
5. Horkang bt Merdiven R ..o [ O O O

Liitfen yanttmiza wyan kntiyy igaretieyin,

Sam iki hafta iginde qocugumzn apagideki donmlar: hangi sk yagadsgin Her  Sikhkls  Buwen i

Belirtin: zaman
B Mt grbng 0O 0O 0 O
To Enifeld ORI .o [ O O O
B Yoorgun QOO . e[ a a O
U, Ofkeli gooimd . ........... O O O O
T Y0 BTG s ] O O O
DL MEIE GO e [] 0 0 0
12. Enegike gl ... O O O O

ad ad ad O

13. Hastalefs va da tedavilen nedenn sle okul ya da diger aktvatelerden gzak kalds
vadspepkald ... e e

Liktfen yanntmeze wym sy yarvarkok ipine el Litfen ker serm igin tek bir pamd segin.
(oo geptigimi; iki Rl igmdekd safik darmenr duyinince:

14, Cocufunuz hangi dlglide spar yaph ya da beden derss gibi differ fikse] akirvitelere kavld?
1. Froiksel aktrvitelere kablmads
2. Spora normabden daha ax katld
3. Herzamanki kadar katilds ama biraz zorluk gekb
4. Froksel aktrvitelere morluk gekmeden katkh

15, Cocufunuz yimimede ne kadar zorluk vagad?
1. Yerulmaden uzun sire yirtyebilic
2. Uzun sire yiryebilir ama yorahar
3. LUzun siire yirivemez ginki gabuk yorulur
4. Yapahildsfis zamankrda yirtmekien kagmayor glinki onun spin gok yaruou
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Ebevevnler/Balicilar (6-13 vaslanndaki cocuklarin ebeveyn veya bakicilarina)
| Yenbden Ditzenlenmis Kistik Fibrozis Anketi

Littfen yannmign gisteren knfuyu sepin.

Cocuguricun son iki hafa ipmdeki safifru dipimiece, her cimienin ocuguruz icin ne 2iqide dogru veya yanlty belirtin:

Cok  Bire Birx  Cok

doru  dogra yamlhy  yamhy

16. Cocudum fizik efordan sonea toparlanmakta zarluk gebiyer. .o [] 0 0 0
17. Yemek mmanlar bir savag. . [] 0 0 0
1B Cocudumun tedaviler aktivatelering engelliyer ... [] 0 0 ]
19. Cocudum yagss olan diger pocuklara ghre kendin kiigok hissediyot oo [] 0 0 ]
. Cocugum kendini yagh olan difer gocuklardan firiksel obrak farkh isediyor .. ] 0 0 0
21, Cocugum ok zayif akufuns SE5EEYOT ... ][] O 0O
22, Cocugum kendini safhlls hissedsyor. .. [] 0 0 0
23. Cocugum ieine kapanma Bl (1 [ o 0O
M. Cocugum mormal ber hayal yiritgor ... [ O O O
25, Cocuum nermakden daba 22 eFlEmipon. ..o O O O
6. Cocugumm digerlers ibe ivi gecinmeke sonmlanolever .. [] O O O
27 Cocugum dikkatini toplamakta olmakta sorluk gekivor ... [] 0 0 0
2K, Cocugum okul odevien ya da yaz aktivitelerme gorm. Kamp) petigebilyor ... [] 0 0 0
29 Cocugum okul yads yaz (kamp) akiivitelennde normaldeki kadar iyi gitmiyoe .. [] 0 0 0
30, Cocufum tedavilerine her win gok Zamen BarCVOr .........cooveoveeeoessessee O O O ]

Littfen yanntmize wyma soyayr yarvarfak igine o uviiffen her sory icin sek bir pamt seqin..
31. Cocugunuz igin bergin tedavilering (ilaglar dahal) yapmak ne kadar zoc?

. Hig
Baraz

Orta derecede
Cak

et =

32. Sorce qocufunurun sagld simdi nasil?
1. Mikemmel
2 In

3 Ora

4 Ko
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Ebeveynler/Bakicilar (§-13 yvaslanndaki ¢cocuklarin ebeveyn veya bakicilarina)
= Yendden Dizenlenmis Kistik Fibrozks Anketl

Béliim I11. Yakinmalarla ilgili Zorluklarn

Apmgroloki sorn grivdu pocufrmirznn dksiinik ve mefes dordf gibd baz sodwmnor zennklanar fangi sikfkita peyedyfun befinfeoek
igin diizenlenmighir.

Som iki hafta iginde qocufunue: Cok Biraz Cok ax Hig
33, Cocugum kibe almada zoclamds O O O O
3. Cocugum gogsinde doluluk hisseth ..., O O O O
35, Cocugum gim sgmde alestirdin. . O O O O
3. Cocugum balgam qikarmak sorunda kaldh O O O O
+
3K soruym
git
37, Cooufumun balgams genelde: Oferak O Berrakesan [ Sarme: yegil
O Yegil ve biraz kanh O Bilmiyorum
Son iki kafta iginde ne sikiika: Her Saklukla Bazen Hig
Fman
3R, Cocugumun bugitess (hanbebobdu. O O O O
3%, Cocugum mefes almada worlamda. . O O O O
4. Cocugum dksurdug igin gece wyandi . O O O O
41, Cotugumun gaz aldu. ..o s O O O O
2. Cocugummn sshalyoldu. O O O O
d3. Cocugumumn kanm afns olduw. . O O O O
44, Cocugumun vemek veme problemlenoldu.. O O O O

Littfen fim sorlomm yarofandsfimdon emin of.

YARDIMINIZ ICIN TESEKKUR EDERIZ!
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EK-4: Gonulli Onam Formu

Arastirmanin Adi: Kistik Fibrozisli Hastalarda Akut Alevlenme Sirasinda Baglanilan
Bottle-Pep Tedavisinin Siirdiiriilebilirlik ve Giivenilirliginin Arastirilmasi

Arastirma Yiriitiiciisii:
Dr. Ogretim Uyesi Ozge KENIS COSKUN
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Anabilim Dali

Diger Arastirmacilar:

Fzt. Biisra Nur FINDIK

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi
Marmara Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii

Fiziksel T1ip ve Rehabilitasyon Norolojik Rehabilitasyon Tezli Yiiksek Lisans

Projenin tanim ve katilim onerisi
Bu calismanin amaci Kistik Fibrozisli Hastalarda Akut Alevlenme Sirasinda
Baslanilan  Bottle-Pep  Tedavisinin  siirdiiriilebilirlik ~ ve  gilivenilirliginin

arastirilmasidir.

Kistik Fibrozisli ¢cocuklarin ¢esitli seviyelerde solunum sistemi tutulumu goésterdigi
bilinmektedir. Hayatlarinin her ddoneminde pulmoner rehabilitasyona ihtiya¢ duyan bu
hasta grubu i¢in ¢esitli gogiis fizyoterapisi yOontemleri mevcuttur. Tedavi
yontemlerinin birbirine istlinliigi olmamakla birlikte hastanin mevcut fiziksel,
emosyonel ve sosyoekonomik durumuna en uygun yontemi se¢mek, giivenli ve dogru
bir sekilde uygulamak ve diizenli kullanimini saglamak tedavi siirecini etkileyen temel

faktorlerdendir.

Bu amagla hastalarin tedavi siireclerine Bottle-PEP cihazi eklenerek ve diger standart

tedavilerine devam eden hastalarla aralarindaki iliskiye bakilacaktir. Calisma ilag
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caligmasi olmadigindan istenmeyen etki s6z konusu degildir. Bu ¢aligma siiresince ilag

tedavilerinize yonelik herhangi bir degisiklik yapilmayacaktir.

Kistik fibrozisli ¢ocuklarin sekresyon yonetiminde ucuz, basit eglenceli bir sekilde
olusturulabilen Bottle-PEP  cihazinin  etkinliginin, siirdiiriilebilirliginin ~ ve
giivenilirliginin belirlenmesi i¢in yapilacak olan ‘Kistik Fibrozisli Hastalarda Akut
Alevlenme Swasinda Baslanilan Bottle-Pep Tedavisinin Siirdiiriilebilirlik  ve
Gilivenilirliginin Arastirilmast’ adli bu calismaya katilmak {izere davet edilmis

bulunmaktasmiz.

Uygulanacak Islemler:
Bu calismada Bottle-PEP tedavisi, 6 Dakika Yiiriime Testi, Solunum Fonksiyon Testi,
Yeniden Diizenlenmis Kistik Fibrozis Anketi gibi solunum fonksiyonlar1 takibinde

etkili tedavi ve testler uygulanacaktir.

Gizlilik:

Size ait isim, soy isim, adres, telefon gibi bilgiler gizli tutulacak ve arastirmada
kimliginiz yerine bir protokol numarasi kullanilacaktir. Protokol numaralar1 ile kimlik
bilgilerini eslestiren liste yalnizca aragtirma sorumlularinin kullaniminda olacaktir.
Kimlik bilgileriniz bu ¢alismaya dayanan bilimsel makalelerin higbirinde
gecmeyecektir.

Sayilan gizlilik kurallarinin istisnas1 olarak; c¢ocuklarin fiziksel veya cinsel
istismarindan siiphelenildigi, saptandigi ya da kisinin kendisi veya baskalari i¢in tehdit

olusturdugu durumlarda arastirma ekibi iiyesi yetkili makamlara bagvurabilir.

Katihm:
Bu caligmaya katilim goniilliiliik esas1 iledir. Bu ¢alismaya katilmay: reddedebilir ya
da ¢aligmadan istediginiz anda ayrilabilirsiniz. Bu durum almakta oldugunuz tedavi

hizmetlerini riske atmayacaktir.
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ikinci boliim:

Katilimcinin/Hastanin Beyanti

Saym Ozge Kenis Coskun tarafindan Marmara Universitesi Pendik Egitim ve
Aragtirma Hastanesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dali Kardiyopulmoner
Rehabilitasyon Unitesi’nde tibbi bir arastirma yapilacagi belirtilerek bu arastirma ile
ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarildi. Bu bilgilerden sonra bdyle bir arastirmaya
“katilimcr” (denek) olarak davet edildim. Eger bu arastirmaya katilirsam fizyoterapist
ile aramda kalmas1 gereken bana ait bilgilerin gizliligine bu arastirma sirasinda da
biiylik 6zen ve saygi ile yaklasilacagma inantyorum. Arastirma sonuglarinin egitim ve
bilimsel amaclarla kullanimi swrasinda kisisel bilgilerimin ihtimamla korunacagi

konusunda bana yeterli giiven verildi.

Projenin vyiiriitiilmesi sirasinda herhangi bir sebep gostermeden arastirmadan
cekilebilirim. Ancak arastirmacilari zor durumda brakmamak icin arastirmadan
cekilecegimi onceden bildirmemim uygun olacaginin bilincindeyim. Ayrica tibbi
durumuma herhangi bir zarar verilmemesi amaciyla arastirmaci tarafindan
arastirmadan ¢ikartilabilecegimi de biliyorum. Herhangi bir nedenle ¢alisma
programindan ¢ikarilmam veya ¢ikmam halinde, hastaligim ile ilgili tedavisinde bir
aksama olmayacagi glivencesi tarafima verildi. Arastirma i¢in yapilacak harcamalarla
ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altma girmiyorum. Bana da bir 6deme
yapilmayacaktir. Ister dogrudan ister dolayli olsun arastrma uygulamasindan
kaynaklanan nedenlerle meydana gelebilecek herhangi bir saglik sorunumun ortaya
cikmasi halinde, her tiirlii tibbi miidahalenin saglanacagi konusunda gerekli giivence
verildi. Bu tibbi miidahalelerle ilgili olarak da parasal bir yiik altina girmeyecegimi

biliyorum.

Arastirma sirasinda bir saglik sorunu ile karsilagtigimda; herhangi bir saatte, Fzt. Biisra
Nur Findik (Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon
Poliklinigi- Kardiyopulmoner Rehabilitasyon -2 .kat, Pendik, Istanbul Tel: 0216 657
06 06 ) ‘ten arayabilecegimi biliyorum. Bu arastirmaya katilmak zorunda degilim ve

katilmayabilirim. Arastirmaya katilmam konusunda zorlayic1 bir davranigla
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karsilagsmig degilim. Eger katilmay1 reddedersem, bu durumun tibbi bakimima ve

hekim ile olan iliskime herhangi bir zarar getirmeyecegini de biliyorum.

Bana yapilan tiim ag¢iklamalar1 ayrintilariyla anlamis bulunmaktayim. Kendi bagima
belli bir diistinme siiresi sonunda ad1 gegen bu arastirma projesinde “katilime1” (denek)
olarak yer alma kararin1 aldim. Bu konuda yapilan daveti biiyiik bir memnuniyet ve
goniilliiliik igerisinde kabul ediyorum. Imzalamis bulundugum bu form kagidinn bir

kopyasi1 bana verilecektir.

GONULLU ONAY FORMU

Yukarida goniillilye arastirmadan Once verilmesi gereken bilgileri gosteren metni
okudum. Bunlar hakkinda bana yazili ve sozlii agciklamalar yapildi. Bu kosullarla s6z
konusu klinik aragtirmaya kendi rizamla higbir baski ve zorlama olmaksizin katilmay1

kabul ediyorum.

Géniilliiniin Adi-soyads, Imzas1, Adresi (varsa telefon no., faks no,...)

Velayet veya vesayet altinda bulunanlar icin veli veya vasinin adi-soyadi, imzasi,

adresi (varsa telefon no., faks no,...)

Aciklamalar1 yapan arastirmacinin adi-soyadi, imzast

Biisra Nur FINDIK
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11. OZGECMIS

Kisisel Bilgiler
Ad1 Biigra Nur Soyadi Findik
Dogum Yeri Tokat Dogum Tarihi | 22.02.1994
Uyrugu T.C. Tel 05466150660
E-mail busrafndk@gmail.com
Egitim Bilgileri
Mezun Oldugu Kurumun Adi Mezuniyet
Yih
Istanbul BilgiUniversitesi
. Saglik Bilimleri Fakiiltesi 2018
Lisans . . 1
Fizyoterapi ve Rehabilitasyon
Istanbul BilgiUniversitesi
Lisans Saglik Bilimleri Fakiiltesi 2019
Beslenme ve Diyetetik
Lise Tokat Anadolu Ogretmen Lisesi 2012
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mailto:busrafndk@gmail.com

Yabanci Dilleri

Yabanci Diller Okudugunu Konusma Yazma
Anlama
Ingilizce Orta Orta Orta
Sinav Bilgileri
Yokdil(ing) 76,25
Ales(Say) 89,657

Kongre Bildirisi

7. Tibbi
Rehabilitasyon
Kongresi

Sozli Bildiri yapilmustir.

4-7 Aralik 2020
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