














) Nebtlizator ile ilac alirken

dikRRat edilmesi gereken
Ronular:

>

VvV VYV

llag viicut 1sisina yakin sicaklikta olmalidir.
(Buzdolabinda saklanan ilaglar kullanimdan
once oda Isisinda bir stre bekletilmelidir.)
Maske kullaniliyor ise yiize tam oturmalidir.
Agizdan ve normal hizda nefes alinmahdir.
ilag alimi tercihen yemekten iki saat sonra
ve oturur pozisyonda yapiimahdir.
Hazneye konulan ila¢ miktari 2.5 ml'den az
ise serum fizyolojik ile sulandiriimalidir.
ideal nebiilizasyon siiresi 5-8 dakikadir.
Haznede ila¢ bitince neblilizasyon
sonlandiriimahdir.

Iki cins ilaci karistirmak etkinligi azaltabilir.
(Bu durumda doktorunuzdan bilgi aliniz)
ilaclari verme sirasi: Doktorunuz farkh
sekilde onermedi ise, Bronkodilator
(Salbutamol)-mukolitik (Hipertonik salin veya
Dornaz Alfa veya Mannitol (kuru toz inhaler) =
gogilis fizyoterapisi - inhale antibiyotik
seklinde olmalidir.

Nebiilizasyon i¢in kullanilan maske ve
agizlik her islemden sonra ilik sabunlu su
ile yikanarak ve bol su ile durulanarak
temizlenmelidir. Setin icinde ila¢ kalir ve
kurursa temizlenmesi daha zor olacaktir.
Cihaz uireticisinin veya doktorunuzun
onerdigi siklikta ve sekilde dezenfeksiyon
da yapilabilir. Nebiilizasyon setleri her

uc¢ ayda bir yenisiyle degistirilmelidir.
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Aerosol tedavilerde kullanilan cihazlar hasta, bakim veren ve
cevreden gelen patojenlerle kirlenmektedir. Uygun temizlik

ve dezenfeksiyon yapilmadiginda solunum yolunda bakteriyel
kolonizasyona ve enfeksiyona neden olabilir. Bu nedenle
cihazlarin kullanim kilavuzunda 6nerilen sekilde temizlik ve
dezenfeksiyon yapilmaldir. Kistik fibrozisli hastalarda her
kullanim sonrasi temizleme ve dezenfeksiyon énerilir. E§er her
kullanim sonrasi dezenfeksiyon mimkun degilse her kullanim
sonrasl temizlik ve gin sonunda dezenfeksiyon yapilmalidir.

> Nebilizator: Kompresor, baglanti tipd, ilag

haznesi, maske veya agizliktan olusur

Nebiilizator haznesi: ilag koyulan kaptir.

> Kompresor: Haznenin hortum ile baglandigi
makinedir.

> Temizlik: ila¢ kullanimi sonrasinda cihaz
Uzerinde kalan ilag artiklarinin giderilmesidir.

> Dezenfeksiyon: Nebulizasyon cihazi Uzerinde
olan hastada enfeksiyona yol agabilecek
mikroplarin temizlenmesidir.
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Temizleme (Haznenin ve
masRke/agizligin akciger sivi-
larindan ve ila¢ artiRlarindan
arindirilmasi)

Her kullanim sonrasi hazne ve maske/agizligi
temizleyin;

> Temizlik oncesi eller yikanir

> Hazne, agizlik ve/veya maske sabunlu ilik
suicinde 15-20 dk bekletilir ve cesme suyu
ile iyice durulanir.

> Ancak temizlik sonrasi dezenfeksiyon
yapilamayacaksa durulama steril suile
yapilmalidir. w(Steril su = 5 dk kaynatiimis ve
sogutulmus su)

Durulama sonrasi tim pargalar temiz kagit
havlu tzerinde ac¢lkta kurumaya birakilir.
Ancak; kurmasina firsat kalmadan tekrar kul-
lanilmasi gerekecek ise; durulama sonrasinda
icinde su kalmamasi i¢in nebulizatér pargalari
kompresdre baglanarak galistirilir ve igindeki
kalan su temizlenir.

Dezenfeksiyon (Haznenin ve
maske/agizligin mikroplar-
dan arindirilmasi)

> Nebiilizator hazne ve maske veya agizhigi
her kullanim sonrasi temizlenmeli ve de-
zenfekte edilmelidir, eger miimkiin degilse
her kullanim sonrasi temizlik yapilmali, giin
sonunda ise dezenfeksiyon yapiimahdir.

> Dezenfeksiyon icin kistik fibrozisli hasta-
larda beyaz sirke kullanilmasi ONERILMEZ!

Elektrikli buharl sterilizasyon makinesi

Bulasik makinesi Ust rafinda 70 derecede
30 dakika yikama

Bes dakika su icinde kaynatma

Bes dakika su icinde mikrodalga

firlnda i1sitma (Kaynatma stresinin 5 daki-
kayl gecmesi durumunda plastik parcalar
deforme olabilir.)

*Sicak yontemler sonrasinda durulamaya gerek yoktur.

%70 isopropil alkol iginde 5 dakika bekletme

%3 hidrojen peroksit icinde 30 dakika
bekletme

Bir 6lcek camasir suyu ve 50 Olcek su iceren
karisim iginde 3 dakika bekletme

*Soguk yontemler sonrasinda steril su ile durulama yapllir.

Durulama sonrasi tim parcalar temiz kagit
havlu Uzerinde acgikta kurumaya birakilir.

> Hazne ve maske/agizlik kuruduktan sonra
bir sonraki kullanima kadar kuru ve kapakli
bir saklama kabi i¢cinde saklanmalidir.

Neblulizatér hazne ve maske/agizlik (nebuli-
zator cihazinizin kullanma kilavuzunda baska
bir sekilde tavsiye edilmiyor ise) 6-12 ayda bir
degistirilmelidir. Filtreler 6 ayda bir veya renk
degistirdiginde daha erken olarak degistirilme-
lidir.



ihtiyag oldugunda nemli bir bez ile cihaz ve nebl
hortumu distan temizlenir.

Mesh nebulizatorlerin kullanim kilavuzunda
onerildigi sekilde her kullanim sonrasi temizlik ve
dezenfeksiyonu yapilmalidir.

Ellerinizi yikayin.

Nebiilizasyon cihazini parcalarina ayirin ve
temiz bir yuizeye koyun.

Bu parcalari akan ilik su altinda 10 saniye
sire ile durulayin. Aerosol bashgini durular-
ken metal membrana dokunmadan iki tara-
finda durulanmasi gerekir. Durulama sonrasi
diger nebiilizasyon parcalari ile birlikte metal
membran kagit haviuya degmeyecek sekilde
havlunun tlizerine koyulur.

Temiz bir kabi 1lik musuk suyu ile doldu-
run ve 2-3 damla bulasik deterjani koyun
(antibakteriyel sabunlari kullanmayin). Bu kabin
icinde dnce aerosol bashgini, sonra da diger
nebilizator parcalarini yikayin ve sonra tekrar
akan ilik su altinda durulayin ve temiz bir kagit
havlu iizerine koyun.

Temizlik sonrasi dezenfeksiyon islemi igin
bebek biberonlarinin dezenfekte edildigi
buharh sterilizasyon cihazlari kullanilabilir.
Sterilizayon islemi yaklasik 8 dk siirer.

Mesh nebiilizatorlerin icinde metal parcalar
bulundugundan mikro dalga icine konulma-
masi gerekir.

Sterilizasyon bittikten sonra cihaz bir sonra-
ki kullanima kadar temiz kapakh bir saklama
kabi icinde muhafaza edilir.



Araci cihaz temizligi her kullanim sonrasi yapilmalidir. Dezenfek-
siyon ise ilk satin alindiginda kullaniimadan énce ve daha sonra
haftada 1 kez ya da gerektiginde yapilmalidir.

Araci cihaz pargalarina ayrilir ve bulagik deterjani ¢ozeltisinde
15-20 dakika bekletildikten sonra, temiz steril su ile durulanarak,
kurulanmadan kendi kendine kurumaya birakilmasi énerilir.

Kendi kendilerine kurumalarina izin verilmesi statik yuku azaltir ve
ilag dagiimintartirir. .

> Elektrikli buharh sterilizasyon makinesi (Durulama gerekmez)
> Bulagik makinesi list rafinda 70 derecede 30 dakika yikama
(Durulama gerekmez)

> %70 isopropil alkol icinde 5 dakika bekletme, ardindan steril
suile durulama

> %3 hidrojen peroksit icinde 30 dakika bekletme, ardindan
steril suile durulama

Dezenfeksiyon sonrasinda araci cihaz kendi kendine kurumaya
birakilir, ardindan parcalar birlestirilir.

Eder cihaz kaynatilir veya bulasik makinesinde 70°C'nin Gzerinde
sicaklikta yikanirsa kalici hasar gorebilir.

Eder kistik fibrozisli birden ¢ok kardes var ise;

> Her kardes icin ayri bir nebiilizator cihazi kullaniimalidir.
> Kardesler nebiil tedavilerini ayri odalarda yapmalidir.

> Kardesler asagidakileri ortak kullanmamalidir:

e Solunum ekipmanlari

» Havayolu temizligi cihazlari

« Dis fircasi

» Yeme/icme malzemeleri



Olciilii doz inhaler (ODI)

ODi ilaglar, itici gazlar yardimiyla her piskirtmede belirli dozda
ilacin spey seklinde disari verilmesini saglayan mekanizmaya sa-
hiptirler. Bu ilaclari etkin sekilde verebilmek icin bayuk hacimli veya
kacuk hacimli (maskeli veya maskesiz) araci cihaz kullanimi ilag
alimin kolaylastirir. Araci cihazlarda nefes aliminda agilan, nefes
verirken kapanan valf veya plastik diyafram mekanizmasi vardir.
Boylelikle nefes alinirken hazne igindeki ila¢ solunmus olur. Nefes
verirken ise hava yanlardan disari ¢ikarak ilacin hazneden kac-
masini engeller. Ozellikle bes yasindan kiclk cocuklarda maskeli
araci cihaz kullanimi etkin tedavi i¢in gereklidir. Cocugun yasina
uygun maske boyu tercih edilmelidir. ilag sallandiktan sonra, araci
cihaza dik bir sekilde takilir ve maske cocugun agiz ve burnunu tam
kapayacak sekilde yerlestirilir. ilag bir kez puskurtildikten sonra
3-5 derin nefes sayilir, eger birden fazla doz ilag verilecek ise ayni
islem her dozilag icin tekrarlanir. Araci cihazlar haftada bir kez ilik
su ile yikanarak temizlenir. Bezle kurulamak yerine kendi kendine
kurumaya birakilir. ilk kullanim éncesi ve yilkama sonrasi araci
cihazinigine 2-3 kez ilag puskurtmek elektrostatik yapigsma ile ilag
etkinliginin azalmasini engelleyecektir.

Kuru toz inhaler (KTi)

itici gaz icermeyen, ilacin toz seklinde oldugu ve derin nefes alarak
belli dozda ilacin akcigerlere cekildigi sistemlerdir. Her doz ilag ayni
miktarda ilag igerir. KTiile ilaglar, diger yontemlere gore daha fazla
miktarda akcigere ulasirlar. Farkl firmalarin farkl bigim ve tekno-
lojide cihazlari vardir (Discus, Turbuhaler, Easyhaler, Diskhaler gibi).
Kontrollt ve glclt nefes alabilmeyi gerektirdigi i¢in kiguk ¢cocuklar
(6 yastan kuguk) ve akciger kapasitesi dusuk hastalarda kullanimi
tercih edilmez.

inhalasyon yoluyla verilebilen
ilaclar

> Brons agcici ilaglar (Salbutamol, Terbutalin gibi)

> Kortikosteroidler (Budesonid, Fluticazon gibi)

> Mukolitikler (Dornaz Alfa, Hipertonik Salin, Mannitol gibi)
> Antibiyotikler (Tobramisin, Kolistin gibi)






Kistik
fibroziste
akRut
alevienme
tedavisi

KF’li hastalarda enfeksiyonla-

rin erken ve etRili bir sekilde
tedavisi akciger hasarinin énlen-
mesi acisindan ¢cok 6nemlidir.
Pseudomonas aeruginosa (PA),
Staphylococcus aureus, Haemop-
hilus influenzae, KF’'li hastalarda
enfeksiyonlara yol acan en énemli
mikroplardir.

Ozellikle Pseudomonas mikrobunun KF'li
hastalarin nefes yollarinda bulunmasinin
solunum fonksiyon testlerinde azalma, hatta
yasam suresi ile iligkili oldugu gdsterilmistir. Bu
nedenle KF'li bir hastada balgam kulttrinde
ilk kez Pseudomonas saptandiginda hemen
tedavi edilmesi 6nemlidir. Bu tedavinin amaci
Pseudomonas mikrobunun hastanin solunum
yollarina yerlesmesini 6nlemek ya da geciktir-
mektir.

Pseudomonas ilk kez saptandiginda uygulanan
farkli tedavi yéntemleri olmakla birlikte 2 hafta
sUre ile damar yolundan 2 farkli antibiyotik
verilmesi tercih edilen yontemdir. Diger tedavi
protokolleri agizdan veya nebul seklinde anti-
biyotik verilmesidir.



KF'li hastalarda genellikle araya giren solunum
yolu enfeksiyonlarini takiben éksurtk ve bal-
gamda artig, balgamin renginde koyulasma,
solunum fonksiyon testlerinde disme, nefes
darligi gibi sikayetler ile alevienme dedigimiz
akciger enfeksiyonlari ortaya ¢ikar. Bu du-
rumda; hasta daha da kottlesmeden en kisa
surede tedavisine baslanmasi gerekir.

Alevlenme tedavisinde amag bir an 6nce
hastanin sikayetlerini ortadan kaldirmak, varsa
solunum fonksiyon testlerindeki bozulmalarin
dUzelmesini saglamaktir. Enfeksiyonlarin
tedavisinde antibiyotiklerin yani sira gogus
fizyoterapisinin arttirilmasi da cok 6nemlidir

Eger hastanin 6ksuruk ve balgaminda hafif

bir artis olup, genel durumu iyi, nefes darlgi,
oksijen ihtiyaci yok ve solunum fonksiyon test-
lerinde belirgin bir dugukltk yok ise hafif bir
enfeksiyon s6z konusudur. Béyle bir durumda;
balgam ¢ikarabilen hastadan balgam 6rnegi;
clkaramayan hastadan derin faringeal aspirat
veya nazofaringeal aspirat 6rnegi alinarak kul-
taricin mikrobiyoloji laboratuarina gonderilir.
Ardindan hastalara bir dnceki Greyen mikrobun
antibiyogram duyarliligina gére secilen antibi-
yotik tedavisi agiz yoluyla verilir ve gégus fiz-
yoterapisinin arttirilmasi 6nerilir. Ktltdr sonucu
Ureyince hastaya verilen antibiyotik Greyen
mikrobun antibiyotik duyarlligina gére degisti-
rilebilir. Alevlenme tedavisi sirasinda hastanin
yakindan takibi 6nemlidir. Agizdan antibiyotik
tedavisi 6nerilen hasta bir hafta sonra tekrar
degerlendirilir. Hasta iyi ise antibiyotik tedavisi
2-3 haftaya tamamlanir. Hasta iyi degil ise

hastanin hastaneye yatirilarak damar yolundan
antibiyotik almasi uygun olacaktir.

Eger baslangi¢ta hastanin genel durumu

iyi degdil, nefes darhgi, oksijen ihtiyacivarya

da solunum fonksiyon testlerinde %10 ya da
daha fazla dusukluk var ise hemen hastaneye
yatirilarak damar yolundan antibiyotik tedavisi
(Pseudomonas Uremesi var ise damardan en
son Ureyen pseudomonas mikrobunun hassas
oldugu 2 ayri antibiyotik) almasi dnerilir. Atagin
agirhgina gore 2-4 hafta sure ile tedavi onerilir.

KF'li hastalarda akut alevlenme tedavisine yanit
yoksa, 6zellikle eriskinlerde ttberkuloz disi mi-
kobakteriler de enfeksiyonlara neden olabilir,
buna yonelik tetkikler yapiimalidir.

Mantar enfeksiyonlari bakteriyel etkenlere gore
daha nadir gorulur. Aspergillus KF'li hastalarin
balgamlarinda sik gorulmesine karsin genellik-
le olusturdugu tablo “Alerjik Bronkopulmoner
Aspergillozis"” (ABPA) tablosudur.

Virus enfeksiyonlari 6zellikle kii¢uk yaglardaki
KF'li hastalarda akut pulmoner alevlenmelere
neden olabilir. KF'li hastalarda viral enfeksi-
yonlar saglikli cocuklara gore daha fazla alt
solunum yolu bulgularina neden olurlar. Cogu
zaman destek tedavisi ve iki haftalik oral ani-
tibiyotik tedavisi verilir. influenza (grip) virusu
saptanmasi durumunda bu virtse yonelik
antiviral tedavi kullanilir.



Pseudomonas mikrobunun KF'li hastalar igin ¢ok 6nemli oldugun-
dan bahsetmistik. Bu mikrop ilk kez bir hastada saptandiginda
temizlenebilmesiicin ¢esitli tedaviler uygulanir. Ama er ya da geg
hastalarin 6nemli bir kisminda bu mikrop hava yollarina yerlesir
(Cocuklarda %30-40, eriskinlerde %80). Pseudomonas mikrobunun
hava yollarina yerlesmesine kolonizasyon denir.

Pseudomonas aeruginosa ile kolonize olan hastalara duzenli olarak
nefes yolundan antibiyotiklerin verilmesinin bu hastalarda solunum
fonksiyon testlerini iyilestirdigi ve hastane yatisi gerektiren alevlien-
meleri azalttig| gosterilmistir.

Hava yollarinda Pseudomonas yerlesmis olan KF'li hastalarda
kullanilan ve su anda ulkemizde bulunan koruyucu antibiyotikler
Tobramisin inhalasyon soltisyonu ve Kolistin'dir.

TOBI 12 saat arayla 300 mg dozunda nebiilizatorle uygulanir.
Bu tedavi 28 giin boyunca verilir, ardindan 28 giin ila¢ kulla-
nilmaz; daha sonra bu sekilde devam edilir.

Kolistin, 1ay-2 yas arasindaki hastalarda 12 saatte bir
500,000-1 milyon iinite, 2 yas listiindeki hastalarda 12 saatte
bir 1-2 milyon iinite nebiilizasyon yoluyla uygulanabilir.

Nebiilize antibiyotik tedavisi gogiis fizyoterapisinden sonra
uygulanir.



Kistik fibrozis
hastalarinda

solunum fizyoterapisi

NORMAL AKCIGER

KiSTIK FIBROZIS

Gorsel: Mayo Clinic Stanford Med

Kistik fibrozis hastasinin akcigerinde Uretilen
balgam koyu, kalin ve yapiskandir. Bu balgam
nefes almayi guclestirmekle kalmaz; akci-
gerlere yapisir, kiguk hava yollarini tikar ve
mikroplarin bu bélgede tremesini kolaylastirir.
Dolayislyla hava yollarini bu balgamdan arindir-
mak gereklidir.

Gogus fizyoterapisi Kistik Fibrozis hastalarinda
yapiskan balgamin temizlenmesi ve yerinden
clkarilmasticin yapilan ve birgok teknigi
kapsayan 6nemli bir tedavi yaklagimidir. Fizik
tedavi doktorunuz tarafindan recete edilecek
bir takim islemler ve egzersizlerden olusur. Di-
siplin gerektirdigi icin kistik fibrozis tedavisinin
uygulanmasi zor ama 6énemli bir parcgasidir.

Unutulmamalidir ki: Kistik fibrozis kronik bir
hastaliktir ve gogus fizyoterapisi “hayat boyu”
yapiimalidir!

Gogus fizyoterapisine kistik fibrozis tanisi
konulduktan hemen sonra baslanmalidir. Kul-
lanilan egzersizler 6ksuruk ve sekresyonlarin
temizlenmesinde 6nemlidir. Ogretilen solunum
teknikleri cocugun fiziksel olarak guglu olmasi-
nive daha iyi nefes almasini saglar.

Gogiis fizyoterapisi
yontemleri

> Bronsiyal drenaj teknikleri
> Kontrollii solunum egzersizleri

Bronsiyal Drenaj Teknikleri

Postliral drenaj

> Yercekimini kullanarak sekresyonlarin
atilma teknigidir.

> Her postiir 5-15 dakika korunmali ve yeni
pozisyondan 6nce oksurtiilmelidir.



Bu ¢ocuklarda diger hastaliklarin aksine 6ksu-
rak hastalik belirtisi olarak algilanmamalidir.
Oksurmek, balgamin hareketini ve akcigerlerin
temizlenmesini saglar. Okul caginda ve arka-
daslariile birlikte iken, balgam ¢ikarmaktan
cekinebilir, 6ksurugunu baskilayabilir. Cocuk
oksurmeye cesaretlendirilmelidir.

Cesitleri: Flutter, Acapella, Aerobika, Bottle
(sise) ile PEP

Calisma prensibi: Bir dirence karsi hava verme
hava yolunun kapanmasini dnler, yiksek akim
hizi mukus atiimini kolaylastirir.

Turkiye'de mevcut olan ¢esitleri arasinda Aca-
pella, Aerobika, Flutter bulunmakta olup hepsi
ayni prensip ile calisir. Bu cihazlarin hentiz SGK
tarafindan geri 6denmesi bulunmamamak-
tadir. Bottle-PEP sistemiise bir 1,5 litrelik sise
icine yerlestirilen kalinca bir boru yardimi ile
ayni islevi gérmekte olup yine ayni prensiple
calismaktadir. Digerlerinden farkl olarak mali-
yetsizdir ancak teminiicin fiziksel tip ve rehabi-
litasyon hekiminize danismaniz gerekmektedir.

Hava darbe jeneratdru ve bir yelekten olusur
sistem. G6JUs duvarini saniyede en fazla 25
kez baskilayip birakir. Akcigerlerde kuguk 6k-
suruk benzeri kuvvet olugturur. Balgami kiguk
hava yollarindan blyuk hava yollarina dogru
hareketlendirerek atiimini kolaylastirir.

Aktif solunum dongusu 3 asamadan olusur.
Once, hasta kaburgalarinin alt kismina ellerini
koyarak derin bir nefes alir ve akcigerini hava ile
doldurur. Sonra yavasca nefes verir. Daha sonra
bir elini karnina bir elini gégsune koyarak karni-
ni sisirmeye, yani diafragmatik solunum yapar.
Sonra yavasca nefes verir. 2 kez daha bu déngu
tekrarlandiktan sonra hastadan 6ksirmesi
veya huffing yaparak sert nefes vermesi istenir.
Boylece balgamin atilmasi amaclanir.

Hastanin dnce ylzeyel, daha sonra orta derin-
likte, daha sonra da daha derin nefesler almasi
istenerek balgami hareketlendirmeye calisilir.
Amag, degisik derinliklerde nefes alarak bal-
gami ¢evreden soluk borusuna tasimak, daha
sonra da 6ksurerek atmaktir. Kisinin kendisini
dinlemesi gerektigiicin 12 yasindan buyuk
hastalara onerilir.

Kol ve omuz kusagi kaslarinin bazisi ¢ift fonk-
siyonludur (yardimci solunum ve postur kasla-
ridir). Bu kaslarinin gerilmesi-guclendirilmesi
ve postur egzersizleriile durusun duzeltiimesi
6nemlidir.

Spor yapmalarinda bir sakinca yoktur, yeter
ki su kaybini karsilayacak yeterli su takviyesi
yaplilsin. Ozellikle kol kaslarini da ¢aligtirmasi
acisindan tenis, voleybol ve yizme 6zellikle
onerilen sporlardandir.



En uygun saatler:
Sabahlari cocuk uyandiktan sonra,
kahvaltidan donce
Okuldan geldikten sonra
Yatmadan énce

Sekil 3: Vest

Teoride fazla sayida fizyoterapinin yapiimasi
akcigerlerin daha fazla temiz tutulmasini sag-
lamasina ragmen, pratikte tedavi miktari gtin-
|Gk uydurulmahdir. Kistik fibrozisli hastalarin
cogunlugu iyi durumda oldugunda gunluk ru-
tin fizyoterapisini yapar, ancak eger normalden

fazla 6ksuruk ve benzeri enfeksiyon belirtileri
varsa tedavi miktari arttirilir.

Eger balgam az ise : 10-15 dak.

Fazlaise : 40-60 dak.
GUnlik seans sayisi ortalama 2'dir.

Oncelikle anne baba sorumludur, ailenin aktif
katilimi 6nemlidir. Cocugun yasi ilerledikce
sorumluluk kendisine verilmeye baslanilir.
Cocuklar genellikle Fizyoterapiyi sikinti verici
bulurlar ve kagcinmayi denerler veya aileler
cocuklarina tzuldukleri igin istegini yerine
getirmek isteyebilirler ancak aileler uygulama
konusunda kati olmali ve cocugun kendilerini
yonlendirmesine izin vermemelidirler.

Unutmayin ki tedavi
cocugunuzun en iyi
kazancidir.

En etkili tedavi yontemi,
uygulanan tedavidir.
Fizyoterapi yontemlerine
hakim degilseniz, size
tekrar gostermeleriigin
doktorunuzaveya
fizyoterapistinize
sormaktan kacinmayin.



aventilator” by James
is licensed under CCBY 4.0/
mmons

Sekil 4: Maske ile solunum destegi uygulamasi

Kistik fibrozisli
hastalarda solunum
destegi

KF’li hastalarda uygulanan tum tedavilere ragmen
yillar icerisinde akciger Rapasitesinde azalma,
oRsijen ihtiyacinin ortaya ¢cikmasi ya da Rarbon-
dioksidin disar1 atilmasinda yetersizlik ile Rendini
g6steren solunum yetersizligi ortaya ciRabilir.

Bu hastalarda sabah basagrilari, nefes darligi, egzersiz kapasitesinde
azalma, sik hastane yatislari gerektiren ataklarin ortaya ¢cikmasi gibi
sikayetler olabilir. Bu bulgular ortaya ¢iktiginda eger doktorunuz so-
lunum yetersizligi bulgularindan stipheleniyor ise sizi hastaneye yatira-
rak bazi testler yapabilir (Gece ve gunduz oksijen 6lcumleri, ekokardiog-
rafi yapilmasi, kan gazi degerlerinin kontrol edilmesi gibi).
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Bu testler sonucunda hastanin nasil bir solu-
num destedine ihtiyaci olduguna karar verilip
ona gore bir tedavi programi hazirlanir. Bazi
hastalarin sadece gece, bazi hastalarin hem
gece hem gunduz oksijen almalari gerekebilir.

Bazi hastalarda ise sadece oksijen destegi
yeterli olmaz ve daha fazla bir solunum destegi
verilmesi gerekir bu durumda sadece burnu ya
da bazen hem agiz hem de burnu icine alan bir
maske ile bu destek verilir (Sekil 4). Cocugun
yuzune yerlestirilen bu maske tupler aracihgi
ile kGcUk bir solunum cihazina baghdir. Farkli
cihazlar ve farkli maskeler mevcuttur, hangi
cihaz ve hangi maske ile en iyi ve ¢ocuk igin

en rahat solunum destegdi saglanabilecegine
hastanede karar verilir. Bu cihazlar kullanimi ve
bakimi oldukca basit cihazlardir.

ARciger Nakli
(ARciger Transplantasyonu)

Akciger nakli sureci, ciddi problemlerin yasa-
nabildigi zor bir donemdir. Yillar gegtikce bu
yontemin basarisinin belirgin olarak artmasi,
ozellikle agir akciger hastaligi olan hastalarda
6nemli bir tedavi se¢genegdi olmasina yol ag-
mistir. Artik ilag tedavisine yanit vermeyen, sik
akciger hastaliklari geciren ve nefes darliklari
giderek artis gésteren son donem akciger has-
taliklarinda akciger nakli dustnulebilmektedir.

Ancak, nakil sonrasi gorulebilecek sorunlar
da g6z 6nune alindiginda, bu tedavi secenegi
gUndmuUzde yalnizca fayda gorebilecek kisitli
sayida hasta igin uygulanmaktadir. Dinyada
her yil ortalama altmis cocug@a akciger nakli

uygulanmaktadir. Nakil yapilan hastalarda bir
yillik hayatta kalma orani %83.6, bes yillik ha-
yatta kalma orani %53.4 olarak g6ze ¢arpmak-
tadir. Nakil sirasinda gerekli olan akciger, cogu
zaman beyin 6lUmu gergeklesen bireylerden
alinmaktadir.

Yasayan saglikli bireylerin de organini ba-
gislamasi mumkundur. Akcigerde bes lob
oldugu igin, saglikli organ vericiler bir loblarini
bagislayabilmekte ve hayatlarina saglikl bir
sekilde devam edebilmektedir. Ancak, bu
islemin buyuk bir ameliyat olmasi nedeniyle,
saglikli bireylerin riske edilmesi konusunda tip
cevrelerinde bazi ¢cekinceler bulunmaktadir. Bu
nedenle, ginumuzde daha ¢ok beyin dlimu
gerceklesen ve doku uyumu olan bireylerden
organlarin alinmasi ve KF'li hastaya takiimasi
gorusu agirhk kazanmaktadir.

) ARciger naRli icin
uygunluR Rriterleri

> Solunum fonksiyon testinde
ilerleyici kotiilesme, FEV1
=%30 olmasi

> Siddetli hipoksemive
hiperkarbi

> Sik ve uzun siuireli hastane
yatislari ile yagsam kalitesi
ve fonksiyonlarinin
olumsuz etkilenmesi

> Hayati tehdit eden
tekrarlayan masif hemoptizi
(asiri miktarda kanli balgam)
gibi ciddi komplikasyonlar



asilar

KF hastalarinin ulusal agilama programini
izlemesi onerilir. KF hastaliginin rutin asila-
ma programi igin bir engel olmadigi akilda
tutulmali, tetanoz, difteri, bogmaca, cocuk
felci, kizamik, kizamikgik, kabakulak, hepatit
B, Haemophilus influenza ve pnémokoklara
karsi rutin asilama ile uygun koruma sag-
lanmalidir.

KF hastalarinda hirilti veya 6ksuruk, asiy!
yapmamak veya geciktirmek icin bir neden
teskil etmez. Yalnizca bazi durumlarda asi-
lamanin geciktirilmesi s6z konusu olabilir.
Yakin zamanda ya da halen 2 mg/kg/gun
veya Uzerinde dozda sistemik prednizolon
kullanimi asilarin etkinligini engelleyebile-
cegdinden ya da canli asllarla hastalik riskini

Kistik fibrozisli
hastalarda

arttirabileceginden, bu durumda asilama
geciktirilebilir. inhale steroidler ise agllama
icin engel degildir.

Nakil dusunulen KF'li hastalarda o zamana
kadar yapilmis olan asilar gézden geci-
rilmeli, eksik kalan asilar varsa mutlaka
tamamlanmalidir. Sugicegi, oral cocuk felci,
kizamik-kizamikgik, kabakulak ve BCG gibi
canli asilar, bagisikligr baskilanmis hasta-
lara uygulanamayacagindan, mutlaka nakil
oncesi yapilmalidir.

KF hastalarinda rutin asilar disinda influen-
za asisinin uygulanmasi da 6nerilmektedir.

Dogumda | 1.Aysonu | 2.Aysonu | 4.Aysonu
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Influenza Asisi

Influenza virus enfeksiyonu,

KF'li gocuklarda hastaneye

yatis sikligini arttirmakta, akut
hastaliktan sonra aylarca devam
eden solunum fonksiyonlarinda
kotulesmeye neden olmaktadir.
Influenza'nin KF'li hastalarda kro-
nik P. aeruginosa enfeksiyonuna
zemin hazirlayan baglica ajanlar-
dan biri oldugu gosterilmistir. Bu
nedenlerle, yillik influenza asisi
6 ayliktan itibaren KF'li hastalara
onerilmektedir. Asl, 6-35 ay
arasindaki cocuklara bir ay ara
ile iki yarim doz olarak, 3-8 yas
arasindaki cocuklara ise ilk kez
asilaniyorlarsa en az dért hafta
ara ile iki doz, sonraki yillarda da
tek doz olarak onerilmektedir.



Gen
tedavisi ve
yenl tedavi
seRilleri

KF’te mevcut tedavi yontemleri ancak hastali-
gin yol actigi sikRayetleri azaltmaya yoneliktir.
Hastaligi tamamen diizeltebilmeR icin alttaki
genetik bozuklugu dizeltmek gereRir.

Bu nedenle planlanan gen tedavisi ¢caligmalari 1990'dan beri
surmektedir. Saglam gen; virts, yag kapsulu gibi aracilarla so-
lunum yollarina verilerek orada islev gérmesine calisiimaktadir.
Ancak verilen genin uzun 6murlt olmamasi nedeniyle sikga
kullanilmasi gerekmekte, maliyetler de ¢ok yuksek olmaktadir.
Mevcut durumda henuz hastalara kullanilabilecek dizeyde
degildir.

Bunun disinda; mutasyonu duzeltmeye yonelik, balgamin
atilmasini kolaylastiracak veya yeni antibiyotikler basta olmak
uzere 40 yeni ilagla ilgili caligmalar surmektedir. KF'te, mutas-
yon tiplerine gore, KFTR denilen ve vicuttaki su-tuz dengesini
ayarlamaya yarayan bir proteinin Uretim ve salgilanmasi degisik
derecelerde etkilenmektedir.




-

HTNy & 2

Bazl mutasyonlarda bu protein az miktarda da olsa var iken bazilarinda
hicre duvarina ulagsamamaktadir. Proteinin sentez edildigi ama hticre
duvarina iletilemedigi mutasyonlarda Ivacaftor isimliila¢c 38 mutasyonda
kullaniimakta ve etkili olmaktadir. Bu ilag hastalarin %16'sinda ise yaramak-
tadir. ABD'de 30 Nisan 2019 itibari ile 6 ayliktan itibaren onaylanmistir. Bu
grupta gelistirilen ikinci ilag Lumacaftor+lvacaftor iceren bir ila¢ olup her
iki mutasyonu en sik gérulen mutasyon olan DeltaF508 olan hastalarda
etkili bulunmustur. iki yagindan itibaren kullanimi icin onay alinmistir, bu
da hastalarin yaklasik 1/3'Une etki etmektedir. Bu iki ilactan sonra Gg¢uncu
olarak gelistirilen ilag, mutasyonu DeltaF508 homozigot olan 6 yas Uze-
rindeki hastalar icin kullanimi onaylanmis FDA onayli Tezacaftor/Ivacaftor
kombinasyonudur. Ekim 2019 itibariyle FDA onayi alan 3'lG kombine ilag,
Elexacaftor + tezacaftor + ivacaftor (Trikafta™) 12 yas Ustundeki bir mutas-
yonu deltaF508 olan hastalarda kullanilacak olup KF hastalarinin yaklasik
%90'InI kapsayacag! icin ve hastalarda yarattigi iyilesmeler sebebiyle
buylk umut vaat etmektedir.

Yapilan calismalar bu ilaclari kullanan hastalarda solunum fonksiyon
testlerinde iyilesme, ter testindeki tuz degerlerinde azalma, kilo artisi ve
akciger alevlenme sayilarinda azalma oldugunu géstermiglerdir. Bu ilaglar
ile ilgili en dnemli problem yillik maliyetlerinin hasta basi 250.000-300.000
dolar gibi yuksek miktarlarda olmasidir.

Balgam atilimini kolaylastirmak Gzere verilen inhale mannitol Avrupa ve
Avusturalya ile birlikte Glkemizde de geri 6demeye alinmistir. Yeni kullani-
ma giren bir diger ilag da yogun tuz iceren hipertonik salin nebulizasyo-
nudur. Ulkemizde de piyasaya verilen bu ilacin yakin dénemde SGK tarafin-
dan geri 6demeye alinmis olmasi kullanimi kolaylastirmistir.

Balgaminda surekli Pseudomonas Uremesi olan hastalar icin kullanilan
antibiyotiklerin de yeni sekillerinin yakin zamanda kullanima girmesi bek-
lenmektedir. inhale levofloksasin Avrupa ve Kanada'da erigkin hastalarin

kullanimricin onaylanmistir.

Yeni tedavi olanaklari hastaligin seyrini tamamen degistirecek gibi dur-
maktadir, bu ylzden bu olanaklara kavusuncaya kadar mevcut tedaviler
aksatilmamali ve cocuklarimizin akcigerlerinin olabilecek en iyi sekilde

korunmasina gayret gosterilmelidir.




Ergende ve
eriskinde
Ristik fibrozis

KF’li hastalarda Rullanmakta oldugumuz
tedaviler (antibiyotik tedavisi, beslenme
destegi, nefes borularindaki iltihab1 tedavi
eden ilaclar, pankreatik enzimler, fizyote-
rapi, ileri evre KF’li hastalarda organ nakli)
sayesinde yasam suresi belirgin olarak
uzamistir.

Amerika Birlesik Devletleri'nde yasamakta olan 18 yas ve
Uzeri KF hastalarinin orani %47.5 iken bu oran 2017 yilinda
%53.5'tir. Ayrica eriskin KF'lerin 2/3'Unun ¢alistigi veya
Universitede 6grenci oldugu bildirilmistir. 2017-2018 Kanada
verisine gore erigkin KF hasta orani %60'in Gzerindedir.
GUnumuzde tum dunyada eriskin KF'li hastalarin sayisi top-
lam hasta sayisinin dnemli bir kismini olusturmaktadir. Bu
nedenle erigskin dbnemdeki hastalarin takip ve tedavisindeki
6zelliklerin bilinmesi gerekir.

Yasam suresindeki anlamli uzamayla birlikte ergenlikte ve
eriskin dénemde ¢ocukluk dénemine goére bazi problem-
lerin sikliginda artis olur veya yeni sorunlar ortaya ¢ikar.
Yasalarda ¢ocukluk 11yas 6ncesi, ergenlik 11-15 yas arasi,
adolesan 15-18 yas arasi ve erigkinlik 18 yas Ustu olarak
tanimlanmstir. Ergenlikte (cocukluk cagdi ile yetiskinlik cagdi
arasindaki gecis déneminde) cocuksu tutum ve davranig-
larinin yerini yetiskinlik tutum ve davranislari alir, cinsiyet
yetileri kazanilir, kabullenilme ve bir grubun pargasi olma
kavramlari geligir. Ozgur ve bagimsiz olma istedi 6n plana
cikar. Vacut hormonlarindan cinsiyet ile ilgili olanlarin Ureti-
mi bu donemde zirve yapar. Bu nedenle ergenin psikolojisi
sebepsiz degisimler gosterir. Ergenligin bu 6zellikleri KF
tedavisinde aksamalara neden olabilir veya hastaliktan
kaynaklanan yakinmalar sosyallesmeyi kisitlayabilir. Erigkin
doénemle birlikte kariyer, is sahibi olma, evlenmek, cocuk
sahibi olmak gibi farkli planlar ortaya ¢ikar.

Gorseller: cff.org




Ergenlik donemiyle birlikte KF'li gencler
Oksuruk ve balgam nedeniyle kendilerini
arkadaslarindan veya sosyal cevrelerden uzak
tutabilirler. Solunumsal yakinmalar (6zellikle
6ksuruk ve balgam ¢ikarma) ve yasitlarina gore
daha kisa boylu olmak veya ¢abuk yorulmak,
ilaclarini okulda veya arkadaslarinin yaninda
almak zorunda kalmalari gibi nedenler gencler-
de ice kapanmaya, sikilmaya, utanmaya neden
olabilir. Gengler ve erigkinler KF'li olmanin
cevreyle ve Ozellikle arkadaslariyla iliskilerini
olumsuz etkileyebilecedini distnerek endise
duyabilirler. Kisinin KF hakkinda yeterli bilgi sa-
hibi olmasi genclik déneminde yasayabilecegi
sikintilari hafifletmek icin son derece 6nemlidir.
KF'in ne oldugunu ve hangi problemlere yol
acabilecegini bilmek, tedavinin ve ilaclarin 6ne-
mini bilmek arkadaglariyla ve ¢evresiyle olan
iligkilerini kolaylastiracaktir. Hastaligr hakkinda
yeterli bilgiye sahip olan gencler akcigerdeki
koyu-yapiskan sekresyonun KF'in 6zelligi oldu-
dunu, 6ksuragun hastalik bulastirmadigini ve
balgamalarini atmak icin 6nemli oldugunu, ak-
ciger enfeksiyonundan korunmakicin ve besin-
leri sindirebilmek i¢in dizenliilag kullanmalari
gerektigini arkadaslarina anlatabilmeliler. Bu
bilgileri arkadaslariyla ve cevresiyle paylasabi-
len KF'li genclerin hayatlarinin daha kolaylastigi
bilinmektedir.

Ergenlik ve eriskin dénemlerinde daha fazla
6zgur ve bagimsiz olma istegi 6n planda
olacaktir. Bu nedenle KF'e yonelik ilaclara, yeni
tedavilere ve yasamlarindaki kisitlamalara karsi
diren¢ g0Osterebilirler. Balgamlarinin havayol-
larindan temizlenmesi islemini aksatabilirler
veya yapmayabilirler. Genclerin bagimsiz-6zgur
olma talepleri ve isyanci yaklagimlari nedeniyle
tedavide aksamalar olacaktir. Bu durumda
anne-baba olarak toleransli, anlayisli ve sakin
olmak gerekir. Gencler kendilerine erigkin gibi
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davranilmasini isterler. Bu nedenle kizinizi veya
oglunuzu tedavi sorumlulugunu timuyle Ust-
lenmesi icin cesaretlendirin, ona bir firsat verin.
Oniki-ondért yas bu sorumlulugu Ustlenmek
icin uygun bir araliktir. Doktor kontrollerine tek
basina gitmesi konusunda da bir baglangi¢
yapmak onlari cesaretlendirecektir.

Kronik bir hastaligi olan ergen ve genclerde
egitim, kariyer yapmak, sosyallesmek, bagimsiz
olmak, cinsellik gibi durumlar 6n plana gecer.
KF egitim ve is segciminde genellikle 6nemli bir
kisitlamaya neden olmaz. Gelecegde yonelik
egitimini ve isini planlamada ve diger sorunla-
rina ¢ozum bulmada aile destegi ve KF ekibinin
destegi 6nemlidir.

Erigskin donemde yalniz yasamak, is sahibi ol-
mak, evlenmek, cocuk sahibi olmak gibi konular
daha fazla gindeme gelecektir. Bu konularda
KF'li genclere-erigkinlere destek olmak gerekir.
Erigkinlerin cocuk sahibi olmasiyla ilgili so-
runlar olabilir ve bu durum erigkinde stres
yaratabilir.

Cocuk sahibi olmak isteyenler KF ekibinden
genetik danigsmanlik ve kisirlik agisindan
degerlendirme destegi alabilirler. Kariyer ya-
panlarda veya calisanlarda doktor vizitleri, KF
alevlenmeleri, tedavinin dizenli uygulanmasi
sorun yaratabilir. Bu konularda da KF ekibinden
destek alinabilir.

Erigskin KF'lilerde yasla birlikte akciger hasari da
artar. Bazi hastalarda bu artis hizi veya siddeti
solunum yetmezligine neden olacak kadar cid-
di duzeyde olabilir. Hastalikta ciddi kotulesme
olan uygun hastalarda akciger nakli bir tedavi
secenegidir. Bu nedenle bu hastalarin en kisa
surede akciger nakli yapilan merkezlere bas-
vurmalari son derece 6nemlidir.



insulin tedavisi gerektiren seker hastaligi (Di-
yabet) sikhgi eriskin dénemde belirgin olarak
artar. Sik ve bol idrara ¢ikma, sik susama, gok
stk acikma, kilo kaybi dikkat cekicidir. Tedavi
edilmezse yillar icerisinde ciddi g6z problem-
leri, bébrek yetmezligi, kalp sorunlari gelisir.
(Bakiniz Endokrinolojik Sorunlar bolimu.)

Eriskin KF'li hastalarda agizdan kan veya kanli
balgam gelmesi cocukluk dénemine gore biraz
daha siktir. Bdyle bir durumda hemen doktora
basvurmak gerekir. KF'li hastalarda oksuruk ve
balgamda artisin oldugu alevlenme durumla-
rinda balgamda noktasal veya cizgi tarzi kan
gorulebilir ve erken tedavi ile birlikte genellikle
birkac gunde kaybolur. Kanl balgam tedaviye
ragmen kaybolmuyor ise hastanin hastaneye
yatirilarak tedavi edilmesi uygun olacaktir. KF'li
hastalarda bazen agizdan bol miktarda (en az
1-2 su bardagi) kan gelebilir, bu acil bir durum-
dur, daha ¢ok eriskin hastalarda gorulur. Boyle
bir durumda hastanin acilen en yakin saglk
kurulusuna basvurmasi gerekir. Kanama veya
kanli balgam varliginda KF'li hastanin kanamayi
artiran asetilsalisilik asit ve benzeriilaglari
almamasi gerekir. Bu dénemde solunum fizyo-
terapisine ara verilir. Agir kanamalarda hastaya
kan verilmesi gerekebilir.

Akciger zarlari arasina hava girmesi ve buna

bagli olarak akcigerin cokmesi (pnémotoraks)
erigkinlerin kabaca %16-20'sinde hayatlarinin
herhangi bir ddneminde ortaya ¢ikabilir. Cokme
(pnémotoraks) olan hastalarda hafif ya da sid-
detli nefes darligi ortaya cikabilir veya mevcut
nefes darligi artabilir. Ayrica ¢oken akciger
tarafinda gogus agrisi, nabizda artisg, hizli
soluma ya da dudaklarda morarma olabilir.
COkme ne kadar siddetli ise hastanin sikayetleri
de o kadar belirgin olur. Kiguk bir cokme varsa
ve sikayetler cok yogun degil ise hastanin en

az 24 saat izlem altinda olmasi gerekir. Hasta-
nin sikayetleri cok belirgin ise ¢dken akcigerin
etrafinda toplanan havayi bosaltmak igin gogus
tapu yerlestiriimesi gerekebilir. KF'li hastalarda
akcigerdeki ¢cokme duzeldikten sonra en az

2 hafta sureyle solunum testi yapilmamali ve
ucaga binilmemelidir.

Erigskin donemde tum tedavilere ragmen iler-
leyici solunum sikintisi olan hastanin evde-is-
te-okulda (bazl hastalarda sadece geceleri bazi
hastalarda hem gece hem gindUz) oksijen
kullanmasi gerekebilir. Bazi hastalarda sadece
oksijen kullaniimasi yetmez ve dahaileri solu-
num destegdi gerekebilir (Bakiniz Kistik Fibrozisli
Hastalarda Solunum Destegi bolumu).

Eriskin hastalarda da zaman zaman bagirsak-
larda tikanikliklar ortaya ¢ikabilir. Bu durum
‘Distal intestinal Obstriiksiyon Sendromu’ ya
da ‘Mekonyum ileus benzeri sendrom’ olarak
da adlandirilir. Bagirsaklardaki ttkanma tam ya
da kismi olabilir, tekrarlayabilir. Bu hastalarda
karinda siskinlik, karin agrisi ve kabizlik siklikla
rastlanan sikayetlerdir. Pankreatik enzimleri
birakmak, yeterli sivi almamak ve diyeti degis-
tirmek bagirsak tikanmasini kolaylastirir. Agiz-
dan icilen ya da mideye yerlestirilen tupler ile
hastaya verilen 6zel bazi sivilar (Polietilen glikol
dengeli elektrolit solisyonu) bagirsaktaki tikan-
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may! ortadan kaldirabilir. Bagirsak tikanikhgi
ortadan kalkincaya kadar eger var ise bulanti ve
kusmanin tedavisi i¢in de hastaya baziilaglar
verilebilir. Bu tedaviler hastanin sikayetleri
kayboluncaya kadar genellikle birkag¢ gun stre
ile uygulanir.

Eriskin KF'li hastalarda akut pankreas iltihabi
(pankreatit) ortaya cikabilir. Pankreas iltihabi
pankreas yetmezligi olan hastalarda gelisebil-
digi gibi pankreas yetersizligi olmayan (enzim
intiyaci olmayan) hastalarda da gelisebilir.
Pankreatitin tedavisinde agri kesici, damardan
sivi verilmesi, gerekli durumlarda antibiyotik
gibi tedaviler uygulanir. Genellikle bu tedavi ile
3-7 gunde duzelme saglanir.

Reflt (mide iceriginin yemek borusuna geri
kagcmasi) goguste yanma-agri ve bogazda
hissedilen asit tadi ile kendini belli eder. KF'li
hastalarda refld sikhdi artmistir. Bu sikayetleri
olan hastalarin kafein i¢ceren icecekler ve alkol
almamasi gerekir. Yatmadan 6nceki 2 saat ice-
risinde yemek yenmemesi, yatarken basin yuk-
sekte olmasi gibi 6nlemlere ragmen sikayetleri
devam eden hastalarda doktor 6nerisiile reflu
icin ilac tedavileri kullanilabilir.

Eriskin débnemde karaciger hastaliklarindan
siroz gelisebilir. Bu durumda yemek borusunda
gelisen varislerden kanamalar olabilir. Kara-
ciger yetmezliginde nakil icin degerlendirme
yapilmaldir.

Eriskin KF'li hastalarin bir kisminda “Tuberkuloz
disi mikobakteri” enfeksiyonu veya kolonizas-
yonu saptanabilir. Bu durumda tedavi uzun
surelidir (bir yil veya daha uzun).

Eriskin KF'de kemik yogunlugunda azalma (os-
teopenia ve osteoporoz) siktir.

KF'li hastalarda nadir de olsa eriskin donemde
sindirim sisteminde kanser gelisebilir. Bu
nedenle sindirim problemleri olan hastalarin
Gastroenteroloji tarafindan degerlendirilmesi
uygun olacaktir.

KF'li hastalarin bir kismi erigskin dénemde tani
alirlar. Bu dénemde yeni tani alanlarin yagam
tarzlarinda, iliskilerinde ve gelecek planlarinda
degisiklik yapmalari bebeklik ve cocukluk
déneminde tani alanlara gére daha sikintihdir.






Psikolojik
destekr

KF genetik bir hastaliktir. Hastaligin tedavisine
yonelik olarak birgok tedavi olmasina ragmen
kesin tedavisi muimkun degildir ve hayat boyu
devam eder. KF'li hastalarin her giin uygulama-
lari gereken yogun tedaviler ancak iyi bir aile
destegi ile mumkuandur. Cocukluk gcagindaki
uzun sureli hastaliklarin bircogunda oldugu gibi
KF'li hastalarda ve cocugun bakimrile ilgilenen
aile bireylerinde (genellikle anne) artmis psikolo-
jik sorunlar mevcuttur. Ozellikle kaygi bozukluk-
lari ve depresyon sik gézlenmekte ve bu durum
hastanin tedaviye uyumunu ve yagsam kalitesini
etkilemektedir. Gerekli durumlarda hastalarin
ve aile bireylerinin psikolojik destek almalari
gerekebilir.

Depresyon belirtileri

iki haftadan uzun stiren mutsuzluk hali, hayattan
keyif alamama, degersizlik, umutsuzluk, dikkat
ve konsantrasyon guclukleri, uyku ve istah prob-
lemleri, kendine zarar verme dusutnceleridir.

Kayg1 belirtileri

Belli bir konu hakkinda surekli endigselenme

hali, bas agrisi, karin agrisi gibi fiziksel belirtiler,
uyku ve istah problemleri, dikkat problemleri,
endiselenmenin gunluk isleri yapmasini engelle-
mesidir. Artmis depresyon ve kaygi belirtileri aile
Uzerindeki stresle iliskilidir. Uzun sureli hastahlgi
olan ¢cocuklarin aileleri maalesef birgok zorlukla
bas etmek durumunda kalmaktadirlar. Bunlar
hastaligin ilerlemesiyle ilgili belirsizlik, yogun bir
tedavi rejimine uyma gerekliligi, duzenli polikli-
nik takipleri, sik hastane yatislari, tedavi masraf-

larinin getirdigi ekonomik yuk, gelecek planla-
rinin bozulmasi ve bunlara ek olarak da gunlak
hayatin gereklilikleridir. Uzun sureli hastaligi
olan ¢ocuklarin ailelerinde daha sik bosanma
bildirilmistir. Aile ici stres duzeyinin azaltiimasi
hem tedavi uyumunu hem de bireylerin yasam
kalitesini olumlu yénde etkileyecektir.

Bunun ic¢in neler yapilabilir?

> Aile icinde uygun iletisim sekillerinin kulla-
nilmasi (suclayicy, yargilayicr ifadeler kullaniima-
dan problemlerin konusulabilmesivs)

> Aile icinde hastalikla ilgili bilincin olusmasi
ve sorumluluklarin paylagiimasi

> Cocuga karsi asiri korumaci ve bebeklesti-
rici yaklagimlardan kaginilmasi

> Ebeveynlerin kendilerine 6zel zamanlar
ayirabilmesi

KF'li hastalarda yogun kaygilar, zayif kendilik
imajl ve akran iliskilerinde problemler ézellikle
ergenlik dénemiyle birlikte artmaktadir. Bu du-
rum depresyon ve kaygi bozukluklarina yatkinlik
olusturarak tedavi uyumunu ve yasam kalitesini
azaltabilir. KF'li hastalarda ¢ocukluk donemin-
den itibaren cocugun hastalikla ilgili sorularina
uygun yanitlarin verilmesi gerekir. Cocuga tedavi
ile ilgili alabilecegi kadar sorumluluk verilmesi,
tedavi konusunda sinirlarin net konmasi 6nem-
lidir. Ayrica KF'li gocugun yeteneklerine uygun
aktivitelere yonlendirilmesi, aile icinde cocugun
olumlu 6zelliklerinin vurgulanmasi, aile icinde
korkular ve sikintilarla birlikte neseli konularin
da konusulmasi faydalidir. KF akciger, pankreas,
bagirsaklar ve ter bezlerinin yaninda psikososyal
etkileriihmal edilemeyecek kadar ciddi olan bir
hastaliktir. Bu ylzden psikolojik problemlerin
zamaninda tespiti ve tedavisi, tedavi uyumu

ve yagam kalitesini artirmasi agisindan faydali
olacaktir.



Kistik

fibrozisli

cocuklarda
1Ll1R '
egerlendirme

KF’li cocukRlarda yilda bir kRez tam

bir Rlinik degerlendirme yapilmaldir.
Bu degerlendirme sirasinda yapilmasi
gerekenler sunlardir:



Beslenme Durumunun Degerlendirilmesi:
Cocugunuzun kilosu, boyu, degerlendirilecek
ve blyUme egrisi isaretlenecektir. Diyeti goz-
den gegcirilecek, vitamin destegi, aldigi kalori
miktari, pankreas enzimi takviyesinin yeterliligi
acisindan degerlendirilecektir. Cocugunuzun
kilo alimi yeterli dedilse ve doktorunuz gerekli
gorurse yuksek kalorili ek besinler ya da farkli
beslenme yontemleri 6nerilebilir.

Fizyoterapi ve ila¢ kullanim teknikleri:
Fizyoterapist tarafindan gézden gecirilmelidir.

Mumkiin ise klinik psikolog ile aile gorus-
mesi saglanmalidir.

Solunum Fonksiyon Testleri:
6 yasin ustindeki uyumlu ¢ocuklarda yapil-
malidir. Solunum fonksiyon testlerindeki yillik
degisimlerin degerlendirilmesi 6nemlidir.

Akciger grafisi:
Gerekli hastalarda akciger tomografisi ¢ekilir ve
eski filmleriile karsilastirihr.

Dalak ve Karaciger Ultrasonografisi:
5 yas ve Uzerindeki gcocuklarda 2 yilda bir yapil-
masl onerilmektedir. Bununla birlikte; doktoru-
nuz uygun gorur ise 6zellikle daha dnce yapilan
ultrasonografilerde anormallik varsa ya da
karaciger fonksiyon testlerinde ylkseklik varsa
her yil tekrar edilebilir. Bu tahlil i¢in a¢ karnina
gelinmesi gerekmektedir.

Kemik Dansitometrisi:
8 yas ve Uzerindeki cocuklarda 2 yilda bir ya-
pilmasi 6nerilmektedir. Ancak 6zel durumlari
nedeni ile agizdan sik ve uzun sureli kortizon

tedavisi ya da nefes yolundan ylksek dozda
kortizon alan, seker hastaligi nedeni ile insulin
alan ve solunum fonksiyon testinde FEV1dU-
zeyi %50'nin altinda olan KF'li hastalarda kemik
yogunlugunda azalma olasiligi daha yuksektir
ve yillik olarak izlenmesi gerekebilir.

Balgam kiiltiirii:
Pseudomonas ya da diger mikroplarin sapta-
nabilmesi igin balgam kadltdrindn yilda en az
dort kez alinmasi 6nerilmektedir. Balgam ¢ika-
ramayan kucuk ¢cocuklarda kultur fizyoterapiyi
takiben aspirator ile alinir.

Kan tetkikleri:
KF'li hastalarda yillik degerlendirme icin asagi-
daki kan tetkilderi istenecektir:

Tam kan sayimi

Pihtilasma testleri

Serum elektrolit diizeyleri, kalsiyum,
magnezyum, fosfat

Karaciger fonksiyon testleri

Bobrek fonksiyon testleri

Kan sekeri ve glikolizlenmis hemoglobin
(HbAIC)

Serum demir, ferritin ve demir baglama
kapasitesi

Vitamin A, D, E (mUmkuUn ise)

1gG, IgE

Aspergillus RAST ya da deri testi

Oral glukoz tolerans testi:
Seker hastaligi olmayan 10 yasin Ustindeki ¢o-
cuklara yapilmasi dnerilmektedir. Doktorunuz
gerekli gorar ise bu testin daha kuguk ¢ocukla-
ra da yapilmasi 6nerilebilir.



Bir Ristik
fibrozisli

annesi
olarak...

Bir RistiR fibrozisli annesi olarak,
bu bireylerin ne Radar 6zel ve de
ne Radar guclu bireyler olduRlari-
ni1 belirtereR sdzlerime baslamak
istiyorum. Oyle olmasa, giinlitk
uygulamalar gereken tedavilere,
biz ailelerin ve doRtorlarin yapti-
rimlarina, hastaligin alevlenmesi
nedeni ile hastanede yatislarimiz
sirasinda yasadiklarina hangi in-
san Ratlanir?

Bu kadar zor bir hastalikla yasayan ailelerden
biri olarak bu durumun hayatimiza getirdigi
olumlu ve guzel taraflari gérmeyi de basardi-
gimizi dasundyorum. “Nedir bu guzellikler?”
diye dusunuyorsunuz sanirim. Her insan hayati
boyunca varolusunun sebebini ve hayattaki
amacinin ne oldugunu arar. Bunu gorebilen-
lerin sayisi da oldukga azdir. Ben 6gretmenlik
meslegdimi bir kenara birakarak tim donanimini
cocugunu saglkh tutabilmek icin harcayan bir
anne olarak hayattaki amacimi kesfetmis olma-
nin gorus zenginligini yakalamis bulunuyorum.
Sadece bunun igin bile sikretmem gerekir
sanirim...



Cocuklarimizin okul hayati baglayana kadar

her sey daha ¢ok bizim kontrolimuzde oldugu
icin daha rahattik, huzurluyduk. Okula baslama
yas! yaklastikca yasadigim sikintiyr hepiniz
yasadiniz ya da yasiyor oldugunuzdan anlat-
mama gerek yok sanirim. Kizim su anda 12.
sinifa gidiyor, tipki yasitlari gibi sinavlara giriyor,
Universite sinavina hazirlaniyor,arkadaslariyla
veya 6gretmenleriyle sorunlar yasayabiliyor, ye-
megini yiyor (bir ka¢ yil 6ncesine kadar yemek
yemek bizim i¢in ¢ok bUyUk sorun olsa da gok
sukur simdi o sorunu astik) her birey gibi... Her
birey gibi evet ama bizlerin yaptigi digerlerinin
yapmadigi her gin yapmamiz gereken tedavi-
lerimiz var. Kistik fibrozisle yolculugumuz bo-
yunca hedefimiz ve misyonumuz, tim yasanan
zorluklara ve zorlu tedavilere ragmen, kizimizin
istedigi gibi arkadaslariyla birlikte olmasi,
“normal” bir hayat surebilmesi ve hepsinden
6nemlisi mutlu olmasi yéntnde oldu...

Tedavilerimize gelecek olursak, aslinda
yapmamiz gerekenler ve yaptiklarimiz olarak
ayrilabilir. CinkU zaman zaman yapmamiz
gerekenlerin disina ¢iktigimizi itiraf etmeliyim.
Ama burada ikisini beraber anlatacagim... Okul
gunleri gun erken basliyor bizim icin. 06:15'te
kalkiyoruz, Oncelikle fizyoterapi yelegini giyiyor
ve calistiriyor, beraberinde nebul ilaglarini
aliyor. Once bronkodilatér ilacini sonra tuzlu su
cOzeltisini ve antibiyotik alma dénemindeyse
antibiyotigini aliyor. Bu tedaviler yaklasik 1 (bir)
saatini aliyor.

ilaclar bitince sira kahvaltiya geliyor. Artik cogu
zaman evde yapmasa da yakin bir gecmise
kadar evde sabah savaslari seklinde kahvalti
seanslarimiz olurdu. Sanirsiniz ki her seyin ilaci
0 “son lokma" idi. Oyle olmadigdini, savagarak
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olumlu davranis gelistirilemeyecegini simdi
anliyorum. Yedikleriyle birlikte enzim ilacini
iciyor. Kahvaltidan sonra multivitaminini, kara-
cigerilacini, kalsiyumu, D-vitaminini ve varsa
ilave diger ilaclariniigiyor. Evden mutlu ¢ikmak
zorunlulugu oldugundan saat 07:30'da 6pup
servise teslim ediyorum. Okulda 6gle yemedi
ve ara 6gundnu yiyor ve yine enzim ilacini
yediklerine gdre ayarlayip iciyor. 17:15'te eve
geliyor. Biraz dinlenip hosbes ettikten sonra
buhar ilacini yapiyor (dornaz alfa). Sonrasinda
aksam yemeqgini yiyor, beraberinde enzimini
iciyor ve isterse abur cubur yiyor. Sabah aldigi
ilaclarini aksam da igiyor. Yatmadan énce yine
sabah yaptigi tedavilerin tekrarini yapiyor.Sonra
biz anne babalarin dinlenme sirasi geliyor. Ve
bunu her glin yapiyoruz...

Tum bunlar anne, baba, cocuk icin hig kolay
seyler degil elbette. Ama yazimin basinda
dedigime gelecek olursak, hepimizin hayatta
tek ve ortak bir hedefi var; yavrularimizi bu
hastaliktan kurtarmak... O gun elbette gelecek,
bizim gdérevimiz yani varolus sebebimiz o gun
gelene kadar elimizden geleni degil, herseyin
en olmasi gerekeni yapmak. Ayrica sunu da
unutmayalim ki, biz anne babalar olaylara

nasil yaklasirsak gocuklarimiz da ayni sekilde
davranmayi 6greniyor. O ylzden her zaman
sogukkanli, bilingli, sabirli bir sekilde tedavile-
rimizi strddrmemiz bunlari yaparken de onlara
sonsuz sevgimizi vermemiz gerekiyor. Elbette
bu kolay bir is degil, aksine ¢cok zor bir gérev.
Ama demek ki siradan bir insan olamayacak
kadar 6zeliz hepimiz...

Saygilarimla...

Selin'in annesi
Ilknur Gorgiin



Aerosol

Akciger problemlerini tedavi etmek icin kullanilan inhale
ilag. Aeresol hava kompresdrine bagli nebulizatér kullani-
larak verilebilir.

Air Compressor (Hava Kompresorsu)
YUksek hava akimini tipe veren makine

Aktif dongiisel Nefes Teknigi (ACBT)

Mukusu temizlemek veya yok etmek i¢in degisik soluma
teknikleri kullanilarak hava yolunu

temizleme teknigi.

Alt Solunum Yolu
Akciger ve hava yollarinin tdmu (trakea, brons, bronsiol,
alveoller).

Alveol
Kandaki karbondioksidin oksijenle yer degistirildigi ve
bronsiollerin sonlandigi hava kesesi.

Antibiyotik
Bakterilerin gogalmasini yavasglatan veya élduren ilag

Asilama

Hastaliklara karsi korumak tzere zayiflatiimig, 61U veya
proteinden olusan, vicudun direncini

arttirmak Uzere uygulananilag, asl.

Balgam

Akcigerden gelen mukus, yapiskan-sivimadde
Balgam Kiiltiirii

Balgamdaki mikroplari tespit etmek icin kullanilan test.

Bakteri
Enfeksiyona neden olan tek hdcreli canli.

Bronsiyal Drenaj (Postural drenaj)

Degisik pozisyonlar verilerek akcigerdeki mukusun digari
atilmasii¢in yapilan hava yolu

temizleme teknigi.

Bronsektazi
Kronik, uzun sure igerisinde akcigerdeki bronglarin
kalinlagmasi, genislemesi ile normal ézelliklerini yitirmesi

sonucunda olugsan durum. Bu durum anormal nefes alip
vermeye ve balgamli 6ksurige neden olur.

Bronsioller
Akcigerdeki en kiguk havayollaridir. Bronsu alveole
bagdlar.

Bronsit

Bronslarin enfeksiyon, soguk alginhgu, alerjik veya irritan
madde ile karsilagsma sonrasinda

olusan inflamasyonu. Ates ve 6ksuruk ile kendini gosterir.

Bronkodilator

Brong darligini agmak, mukusu temizlemek ve daha kolay
nefes almayi saglamak tzere

kullanilanilag.

Bronkus/Brons

Trakea ile akcigerler arasindaki havayi birbirine baglayan
blyuk hava yollari. Bronslar bronsiol

denilen daha kuguk hava yollarina ayrilir. Bunlar da alveo-
llere baglanir.

Comak Parmak

El ve ayak tirnaklarinin genigleyip, yuvarlak bir sekil alma-
slI. Kandaki oksijenin surekli azligi

sonucunda olusur. Kistik fibrozis, dogustan kalp hasta-
liklari, akciger ve gastrointestinal sistem hastaliklarinda
gelisebilir.

Dehidrate
VUcuttan ¢ok fazla sivi kaybederek sivisiz kalmak.

Diabetes Mellitus
Anormal insulin Uretimine neden olan pankreas problemi.
Diyet ve insulin ile tedavi edilir.

Diyare

ishal

Diiiretik

VUcuttan idrarin atilmasini saglayan ilag

DNA
Genlerin kimyasal kodlarinin bulundugu yer.



El hijyeni
Ellerin su, sabun veya alkol bazl temizleyici jel ile temiz-
lenmesi.

Enzim
Ozellikle besinlerin pargalanmasini saglayan proteinden
yapilan madde.

F Farinks
Bogazin arkasinda bulunan burun boslugu ile yemek ve
nefes borusu arasinda kalan kisim.

Gastroenteroloji
Sindirim sistemi, 6zellikle de mide-bagirsak, karaciger ile
ilgili hastaliklara bakan boltm.

Gayta
Digki

Gen

Kalitimin ana Unitesi. Her kromozom yUzlerce gen tasir.
Genler g6z ve sac rengi gibi kisiye ait

Ozelliklerin olugsmasina yol agar. Kistik fibrozis genlerdeki
bozukluktan gelisir.

Genetik
Kalitimsal, kalitsal.

Gogiis Fizyoterapi

Postural drenaj ve perkusyonu iceren hava yolu temizle-
me teknigi. Akcigerlerdeki mukusu disari atmaya yardim
eder.

Hava yolu

Akcigerlerin icindeki havayi dig ortama baglayan tupler.
Akcigerler, degisik boyutlarda pek ¢ok havayolu icerirler.
En buyuk havayolu trakeadir. Daha kigugu bronglar en
kigukleri brongiollerdir. Brongioller alveollerde sonlanir.
Hava Yolu Temizleme Teknikleri (ACTs) Mukusu dksurerek
akcigerden disart atmak igin kullanilan degisik yontemler.
Hemoptizi Oksiirme sirasinda akcigerden kan veya kanli
balgam gelmesi durumu. Akcigerdeki kuiguk

damarlardaki ¢atlak sonucunda olur.

Heterozigot

Bir kisinin kalitimsal tek gen tagimasi durumu. Kistik fibro-
ziste heterozigot olan kisinin bir hastalikli, bir de saglam
genivar demektir. Bu durumda kisi normal olur ve hastalik
belirtisi tagimazken, hastaligi diger nesillere hastalikli gen
araciligiile tasir.

Hiperglisemi

Kan sekerinin ydkselmesi. Kistik fibroziste pankreas yet-
mezligi nedeniyle hiperglisemi olabilir ve insulin ile tedavi
edilir.

Hiperkarbi
Kan karbondioksit dlzeyinin yiksek olmasi

Hipoksi
Kan oksijeninin dusuk seviyede olmasi.

Homozigot
Bir kisinin iki geninin de hastalik tagimasidir. Bu kisi Kistik
fibrozis hastasidir ve belirti verir.

Hormon
i¢ salgi bezlerinden salinan madde. Hormonlar viicudun
blyumesi, gelismesi, kalp hizi gibi gesitli fonksiyonlarini
duzenler.

Hiicre
Yagayan organizmanin en basit Unitesi

i¢ Salg1 Bezi
Hormon Ureten ve salgilayan bez.

immiinizasyon
Asilama yolu ile hastaliklara kargi vicudun direng kazan-
dirllmasi.

immiinreaktif Tripsinojen testi (IRT)
Kistik fibrozisi saptamak Uzere bebek dogduktan 2 veya 3
guin sonra alinan kandan bakilan DNA testi.

inflamasyon
irritasyon, enfeksiyon veya yaralanma sonucunda viicut
dokusunun sismesi, iltihaplanmasi.



intestin/intestinal
Bagirsak, bagirsakla ilgili.

intravenoz
Damar yolu. ilaglarin damardan verilmesi.

in Vitro Fertilizasyon (IVF)

Yumurta ve spermin vUcut disinda birlestirilmesi, dollen-
mesi. Dollenen yumurta sonra kadinin

rahmine yerlestirilir. Tip bebek.

Kan Basinci
Kalbin pompaladigi kanin olusturdugu basing.

Kistik fibrozis iligkili Diabet (KFiD)
Kandaki sekerin artmasi sonucunda olusan durum. Diet,
ilag, ve egzersizile bu durum énlenebilir.

Kistik Fibrozis Transmemran Conductance
Regulator (CFTR)

Hucredeki klort iceri ve disari tasimak icin gereken hiicre
icinde bulunan proteinden olusan kanal.

Koryonik Villus Orneklemesi

Fetlsteki gen bozuklugunu bulmak i¢in uygulanan test.
Gebeligin erken déneminde kicuk bir plesenta (es) érnegi
alinarak yapilir. ince bir tip ile rahime ulagilir ve 6rnek
ahnir.

Kromozom

Kalitimsal bilgiyi tasiyan gen toplulugu. Kromozom her
yasayan hucrenin ¢ekirdeginde bulunurlar. Her insan, her
hicresinde 23 ¢ift kromozom tasir.

Kronik
Bir hastaligin basladiktan sonra gegcmemesi, uzun sure
devam etmesi.

Kor pulmonale

Kalbin sag tarafinin genislemesi. Bu durum kalpteki kanin
akcigere pompalanmasini guclestirir. Sag kalp yetmezligi-
ne neden olur. Kistik fibroziste kor pulmonale olabilir.

Larinks
Vicuttaki ses tellerin oldugu bélam.

Malabsorhsiyon
Besinlerin yetersiz emilmesi ve viicuda ge¢gmesi. Kistik

fibroziste olusan mukus; safra veya pankreas yollarindaki
kanallari tikar ve enzimlerin, hormonlarin salinmasini
engeller. Bu nedenle; besinlerin par¢alanip bagirsaktan
emilmesi engellenerek blytume duraklar veya geriler.

Bu durum Kistik fibroziste sik gérular.

Mekonyum
Doguduktan sonra bebegin saatler iginde ¢ikarttigi ilk
diskisi.

Mekonyum ileus

Yenidogan bebegin kalin mekonyum nedeniyle bagir-
saginin tikanmasi. Bu bulgu kistik fibrozisli hastalarin
%7-10'unda gorulur ve kistik fibrozisin dogduktan sonra
ortaya ¢ikan ilk belirtisidir.

Mukolitik

Mukusu incelterek kstrmek yolu ile disari ¢ikisini sagla-
yan ilac. Balgam sokucu ilag.

Mukus

ic salgi bezlerinden ve mukus zarlarindan salinan normal-
de ince ve kaygan olan sivi madde. Kistik fibroziste kalin
ve yapiskandir.

Mukus plak (Mukus tikaci)
Kanallari veya hava yolunu tikayarak salgilarin veya hava-
nin gegisini engelleyecek kadar kalinlagmis mukus.

N Nebiilizator
ilact hava ile karistirip buhar haline getiren elektrik ile
¢alisan makine.

Nazal Polip

Burun boslugundaki hava akisini engelleyecek boyuta
ulasabilen mukus salgilayan bezlerin sisip, genislemesi.
Kistik fibroziste siklikla olusur, birden ¢ok sayida ve tek-
rarlayici olabilir. Cerrahi ile gikarilabilir.

Otozomal resesif

Genetik olarak baskin olmayan (¢ekinik) gecis. Kromozom
¢iftinin biri anneden digeri babadan gelmektedir. Gelen
kromozomun her ikisi de hastalikli ise cocuk hasta, biri
saglam digeri hastalik taglyorsa tasicidir. Taslyicl hasta
olmaz.

Over
Disilerde bulunan yumurta ve hormon yapan organ.
Yumurtalik.



Olciilii Doz inhaler (MDI)
Sikildiginda her seferinde ayni miktarda ilaci ptskurterek
inhale etmeye yarayan sistem.

Oksiiriik

Solunum sistemindeki sigara, gaz, ev tozu gibi irrite edici
maddelerle artan mukusun akcigerden uzaklastiriimasi
icin normalde vicudun yaptigi aktivite.

Ozefagus
Yemek borusu

Pankreas

Midenin arkasinda bulunan organ. Pankreastan salinan
enzimler pankreas kanalindan gegerek besinleri parcalar.
Kistik fibroziste mukus pankreas kanalini tikayarak
sindirimi engeller. Pankreasin diger bir gérevi de insdlin
yapmaktir. insiilin kan sekerinin parcalanmasini veya
depo edilmesini kontrol eder.

Pankreatik
Pankreas ileilgili olan.

Perkiisyon
Akcigerden mukusun atiliminin el ile vurmak veya titresim
yolu ile saglanmasi teknigi.

Plasenta
Dogmamis ¢ocugun anne karninda beslenip, oksijen

aldigi yer, es.

Bakteri veya virlslere olusan akciger enfeksiyonu, zatrre.

Pnomotoraks

Akcigerde hava yollarinin veya akciger dokusunun
tamaminin veya bir kisminin ani olarak yirtilmasi sonucu
havanin akciger ile g6gus duvari arasindaki yere kagmasi.

Postural Direnaj
Akcigerden mukusu atmak icin degisik pozisyonlarda
uygulanan teknik.

Prenatal
Gebeligin baslangici ile dogum arasindaki sure.

Pseudomonas Aeruginosa
Kistik fibrozis hastalarinin akcigerinde enfeksiyona neden
olan bir tdr bakteri.

Pulmonoloji
G6gus hastaliklari béluma

Rektal Prolapsus
Beslenme problemi nedeniyle Kistik fibrozisli cocuklarda
rektumun antsun disina ¢ikmasi.

Rektum
Kalin barsagin makatla birlesen son kismi

Safra
Sindirime yardimci olan karaciger salgisi

Silya

VUcuttaki pek ¢cok hiicrenin ylzeyinde bulunan sag
benzeri tlysU yapl. Solunum sisteminde silya havayolu
boyunca bulunur. Mukusu trakeadan digari atmaya yarar.
Kalin mukus, sigara, enfeksiyon ve diger irrite eden
maddeler silya hareketini yavaslatir. Silya mukusun dogal
yoldan temizlenmesini saglar.

Siroz

Karacigerdeki bazi hastaliklar sonucunda olusan yara
dokusu benzeri zedelenme. Kistik fibrozis hastalarinin
%Tinde gelisir. Kalin safra salgisinin safra yollarini tikama-
si sonucunda olusur.

Sekresyon
Ter ve tukrik gibi vicuttan salgilan madde

Siniisler
Burun ile baglantisi olan kafadaki hava bosluklari.

Siniizit
Sinuslerin iltihabi.

Sperm
Erkeklerde genleri taglyan hicrelerden olusan, yumurtayi
dolleyen madde

Spirometre
Akciger hacmini ve hava akimini élgen alet

Solunum Fonksiyon Testi (SFT)

Akciger fonksiyonunu kontrol eden test. Bu test sonucun-
da doktor tedavi planini dizenler ve hastanin kullandigi
tedavisinin etkinligini kontrol eder. Bes yas ve Uzerindeki
cocuklara uygulanabilir. SFT ile hava akimi ve akciger
hacmi élcalar.



Solunum Hizi
Dakikadaki solunum sayisi.

Solunum Sistemi

Nefes alip vermek icin kullandi§imiz tim organlarin
butind. Ust solunum sistemi; burun, sinsler, farinks ve
larinksten, alt solunum sistemi; trakea, brons, bronsiol ve
alveollerden olusur.

Tasiyici

Kistik fibrozis gibi genetik gecisli hastaliklarda hastalikh
tek bir geni taslyan kisi. Taslyicilarda hastalik belirtisi
olmaz. Kistik fibroziste anne ve babanin her biri ya tasiyici
ya da hastadir.

Ter Testi
Kistik fibrozis tanisini koymak igin yapilan test. Terdeki
tuzun (sodyum ve klor) él¢ulmesidir.

Trakea
En genis ve uzun merkezi hava yolu. Alt solunum yolunu
Ust solunum yoluna baglar.

Ureme Sistemi

Erkeklerde testis, sperm, prostat bezi, penis; kadinlarda
yumurtalik, tipler, rahim ve vajinadan olusan Ureme
organlarinin tima.

Ust Solunum Yolu
Burun, sinusler, farinks ve larinksten olusan organlarin
tumune verilen ad.

Vas Deferens
Erkek Greme sisteminde spermi testisten prostat bezine
tasiyan kanal. Kistik fibroziste bu kanal genellikle tikahdir.

Viriis
Grip, zatUrre, soguk alginhgi, nezle, sarilik gibi hastaliklara
yol acan bakteriden daha kiguk mikrop

Vital Bulgular
Vicut sicaklidl, nabiz sayisi, solunum sayisi ve kan basin-
cl. Hastanin genel durumunu gosterir.

Vitaminler

Besinlerin iginde bulunan ve vicudun normal fonksiyon-
larini yapabilmesi igin gerekli olan maddeler. Kistik fibro-
ziste sindirim enzimleri olmadigindan, vitaminler ¢ok az

miktarda vUcuttan emilirler bu nedenle vitamin ilaglarina
ihtiyaglari olur.

Vizing
Nefes alip vermenin zorlagsmasi ile nefes verirken duyulan
1slk sesi

Yanlis negatiflik
Kiside hastalik oldugu halde test sonuglarinin olmadigini
gOstermesi durumu

Yanhs pozitiflik
Kiside hastalik olmadigi halde test sonuglarinin oldugunu
gOstermesi durumu



Kifder
hakRinda

Kifder, 2012 yilinin Subat ayinda, Ristik
fibrozis hasta ve hasta yakRinlarinin bir
araya gelerek kRurdugu bir sivil toplum
Rurulusudur.

DerneR olarak amacimiz; yasam Rali-
tesini 6nemli oranda etRileyen Ralitsal
bir hastalik olan RistiR fibrozis ile ilgili
farkindaligi artirmak, tedavi boyunca
ihtiyaclari tespit edip gerekli adimlarin
atilmasi icin hekRim, Ramu ve ilgili diger
paydaslarla isbirligi yapmak, boyleliRle
hasta ve hasta yakinlarinin bu has-
talikRla yasamasini Rolaylastirmaktir.
Kifder, Avrupa KF Federasyonu (CfEuro-
pe), Avrupa Nadir Hastaliklar Birligi
(EURORDIS), Turkiye Ulusal Gonullaluk
Komitesi (UGK), Engelli Cocuk HaRlari
Ag1(ECHA) ve Nadir Hastaliklar Ag1 Giye-
sidir.
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