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Icten
teseRRiirlerimizle

Kistik Fibrozis ile yasamak uzun ve zorlu bir yolculuk. Kistik Fibro-
zisli bireyler ve aileleri olarak bu yolculukta, gerektiginde bize yol
gOsterecek, gerektiginde de bize eslik edecek yol arkadaslarina
ihtiyacimiz var. CUnkuU biliyoruz ki KF tedavilerini yaratmek bir ekip
isidir.

Kifder'i kurdugumuzdan bu yana bize her zaman destek olan, KF'e
gonul vermis saglik calisanlari olmasa calismalarimiza devam et-
memiz mdmkun olmazdi. Tarkiye'nin dért bir yaninda gérev yapan
KF ekiplerinin bir kisminin bir araya gelerek hazirladigi bu rehber KF
hakkindaki temel bilgilerden yeni tedavilere kadar pek ¢cok degerli
bilgiler icermekte. Rehberi hazirlarken gésterdikleri titiz caligmala-
rive rehberin haklarini Kifder'e devrederek gésterdikleriince
davraniglariicin tum ekibe sonsuz tesekkurlerimizi sunariz.

Guncellenmis haliyle siz KF'li bireylerin ve ailelerin elinin altinda
tutacagdi bir "yol rehberi" olacagina eminiz.

KF'in kesin tedavisi bulunana kadar vazge¢cmeden, tedavilerimizi
duzenli ve surekli yaparak KF ile yasamaya devam edecegiz. Bu
yolculukta birbirimizden 6grenmek ve birbirimize gug vermekicin
bir aradayiz, iyi ki varsiniz...

Kifder
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Kistik fibrozis hem siz hastalarimiz ve ailelerinin, hem de biz
hekimlerin birlikte yol aldigi uzun bir yolculuk... Farkli bélumler-
den bircok doktor, fizyoterapist, diyetisyenden olusan bir ekip
sizlerin tedavi strecinde yer aliyor. Butin hastalarimiz bizim
icin degerli ama kistik fibrozisli hastalarimizin ayri bir yeri var.
Duzenli poliklinik kontrolleri ve hastane yatislari derken has-
talarimiz bizlerin gézleri 6ntinde buyuyor, okullarindan mezun
oluyor, evleniyor, kisacasi ailelerimizin birer ferdi gibi oluyorlar.
Her ne kadar hastalik ile ilgili her tUrlU sorununuzda yaninizda
olmaya calissak da sizlerden de gelen istekleri g6z 6nune ala-
rak gerek hastalarimizin, gerek ise ailelerinin istedikleri zaman
ulasabilecekleri ve akillarindaki sorulara cevap bulabilecekleri
bir aile rehberi olusturmayi istedik. Tipki hastalarimizin taki-
binde oldugu gibi, bu rehberi de bir ekip olarak hazirladik ve
toplumumuzda ¢ok da fazla bilinmeyen bu hastalikla ilgili ola-
rak sizleri bilgilendirmeyi amacladik. Tabi ki, bu rehberi hazirla-
makla bizlerin isi bitmis olmuyor. Cok yakindan takip ediyoruz,
kistik fibrozis tedavisinde umut dolu gelismeler var. Bizler, bu
zamana kadar oldugu gibi bundan sonra da elimizden geldigi
kadar bu uzun ve yorucu yolculukta her zaman sizlerin yaninda
olmaya devam edecegiz...

Bu rehberin bundan sonra daha yeni daha iyi tedavi secenek-
lerini sizlere sunabildigimiz yeni rehberler icin bir baslangi¢
olabilmesi dilegi ile sevgi ve saygilarimizi sunuyoruz.



Nasil bir
hastaliktir?
Nedeni nedir?

Kistik fibrozis (KF) kalitsal / genetik bir hastaliktir.
Cocuklar bu hastalikla dogarlar. Hastalik bulasici
degildir, solunum sistemi ve sindirim sistemi olmak
Uzere birgok sistemi birden etkileyebilir. KF'e neden
olan genetik degisiklik nedeni ile KF'li hastalarda
vUcuttaki butan salgilar susuz, koyulagsmis ve yogun
kivamda olup akiskan 6zelligi kaybolmustur. Bu ne-
denle; akciger, karaciger, pankreas, bagirsaklar gibi
organlarin kanallarinda salgilar birikerek tikanmaya,
enfeksiyonlara ve hasara neden olmaktadir.

Genetigi

KF dinyada beyaz irkin en sik gérulen genetik
hastaligidir. KF geni 7. kromozomda bulunmaktadir.
Bu gende hastalida yol acan en sik gen degisikligi
(mutasyon) Delta F508'dir. Bu mutasyona bati Ulkele-
rinde %70-80 siklikla rastlanilirken tGlkemizde %20-30
oraninda rastlanmaktadir. Ulkemizde gorilen mutas-
yon cesitliligi cok fazladir. Su ana kadar tariflenmis
2000'den fazla mutasyon bulundugu dasidnalurse
hastalarimizda genetik arastirma ne yazik ki zahmetli
bir stre¢ haline gelebilmektedir. Cocukta hastalik
olmast icin anne ve babanin her ikisinin de hastalik
acisindan taslyici olmasi gerekir. Anne veya babadan
sadece birinde mutasyon varsa ¢ocuk hasta olmaz.



Belirti ve
bulgular:
nelerdir?

Solunum sistemi bulgulari

Kistik fibrozisli hastalarda tim yas grubunda en sik gérulen sikayetler solu-
num sistemi ile iligkilidir. Hastalar yenidogan ve sut ¢cocuklugu déneminde sik
tekrarlayan bronsiolit, cocukluk ve ergenlik ddneminde de tedaviye direncli
astim, uzun suren balgamli 6ksuruk, tekrarlayan zaturreler ya da hava yola-
rinda genisleme (bronsiektazi) gibi bulgular ile karsimiza ¢ikabilir. Akciger
hastaliginin siddeti kisiden kisiye degismektedir. Bazen ayni mutasyona sahip
KF'li hastalarda bile hastaligin siddeti ¢ok farkl olabilir.

Solunum sistemi Gst ve alt solunum yollari olmak Gzere ikiye ayrilir. Ust so-
lunum yollari agiz, bogaz, burun ve sintslerden, alt solunum yollari ise akci-
gerler ve hava yollarindan olusur. KF'li hastalarda tst solunum yollarinda en
sik rastlanan bulgu uzun sureli burun ve sinds iltihabi ve burunda poliplerin
olusmasidir. Burun ve sinus iltihabi olan hastalarda; burun akintisi, burun ti-
kanikhgl, koku almada azalma, basagrisi, 6ksuruk, agizda kétd koku, horlama,
agizdan nefes alma, burundan konusma ve isitmede azalma géruldr. Burunda
polip olan hastalara burun tikanikligi, kasinti gibi alerjik bulgular eslik edebilir.
Alerji olmadan da KF'li bir hastada nazal polip sik géralar.

Burnumuzdan itibaren tim solunum yollarimizda ¢ok ince tuycukler vardir.
Bu tUycukler stuipurge gibi ¢alisir ve nefes borularimiza giren mikroplarin ve
klcuk partikallerin temizlenmesinde ¢ok 6nemli bir rol oynar. Ancak KF'li
hastalarda balgam oldukga yapiskan olup akiskanligi da azalmistir. Mikrop-
lar solunum yollarindaki tiycukler tarafindan temizlenemez ve atilamayan
balgam tikaclara neden olarak mikroplarin Gremesi icin iyi bir ortam olusturur
ve enfeksiyonlara yol acar. KF'li bir hastada en sik enfeksiyonlara neden olan
mikroplar Pseudomonas aeruginosa ve Staphylococcus aereus'tur. Ozellikle
Pseudomonas aeruginosa, bazi KF'li hastalarin solunum sistemine yerlestik-
ten sonra tamamen temizlenemez; buna da kolonizasyon denilir. Hastalarin
klinik kontrollerinde balgam kulturd yapilmasi bu enfeksiyonlarin erken tani
ve tedavisi acisindan ¢ok onemlidir.



) Solunum sistemi bulgulari
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) ARut akciger alevlenmesi
bulgulari
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sk BULGULARDAN 2 YA DA DAHA
FAZLASININ OLMASI ILE AKUT
AKCIGER ALEVLENMESI TANISI
KONULUR!




ARut
alevle
sempt
bulgu

genellikle araya
feksiyonu taki-
balgamda artis,
gibi bulgular ile
Igulari kétulesebilir,
akciger alevlenmesi
Onemlive hemen tedavi
si gereken bir durumdur;
ar izlendikleri merkeze ya
u mumkun degil ise en yakin
k kurulusuna basvurmalidir.
kciger alevlenmesi olan
stalarda balgam kulturleri
sonra hemen tedaviye
dir. (Bkz Kistik Fibro-
evlenme Tedavisi)




Pankreas besinlerin sindirimi icin gereken
enzimleri salgilayan bir organdir. KF hastaligin-
da pankreasin ¢calismasi da bozuldugundan
besinler yeterli olarak sindirilemez ve buna
bagli beslenme bozukluklari, kilo alamama,
buyuyememe gibi sorunlarla karsilasilir.

Yiyecekler ¢cignenip yutulduktan sonra yemek
borusundan gecerek mideye iner ve burada
mide 6z suyu ile karisip dahaileri sindirim igin
oniki parmak bagirsagina ve sonrasinda ince
bagirsaga gecerler. Vicudumuzun énemli bir
salgl bezi olan pankreas, yag ve diger besin
maddelerinin sindirilmesine yardimci olan ve
enzim adi verilen maddeler salgilar. Bu enzim-
ler pankreastan bir kanal yolu ile ince bagirsa-
ga dokualur ve besinlerin sindiriminde rol alirlar.
ince bagirsaklarin duvarinda bulunan salgi
bezleri sumuksu bir madde salgilar. Mukus adi
verilen bu simuksu madde sindirim sistemin-
de kayganhgi arttirarak besinlerin ve atiklarin
bagirsaklardan kolayca gecisini saglar. Besin-
lerden geriye kalanlar kalin bagirsaklara gecer-
ler. Burada su, vitamin ve mineraller emilir.



KF hastaligi olan Risilerde besin-
lerin sindirim ve emilimindeRi en
Onemli sorun, ic salgi bezlerinin
yogun Rivamda salgl tretmesi
sonucu bu salgilarin Raraciger,
pankreas, bagirsaklar gibi organ-
larin Ranallarinda birikmesi ve
tikanmaya neden olmasidir.

Pankreastan salgilanan sindirim enzimleri
de bu koyu ve yapiskan mukus tikaci nedeni
ile pankreatik kanaldan gecip ince bagirsaga
ulasamadiklarindan besinler sindirilemez ve
boylece besinlerde bulunan protein, yag ve
karbonhidratlar vacutta kullaniimak Gzere
emilemezler. Bu duruma sindirim-emilim ye-
tersizligi (malabsorpsyon) denir.

Proteinlerin, karbonhidratlarin ve yaglarin sin-
dirim-emilim yetersizligi beslenme eksikligine
(malndtrisyon), enerji yetersizligine ve bunlara
bagli olarak da blydme bozukluguna neden
olur.

Yag bagirsaklardan emilemediginden diski ile
atilir. Bu nedenle KF olan hastalar yagli, bol
miktarda, kotu kokulu diski yapar.

Gidalarla alinan protein ve yaglarin bagirsakta
sindirilememesi ve emilememesi nedeniyle
KF'lilerin bol miktarda yemek yemelerine rag-
men kilo alimi yetersiz olabilir.

Bagirsaklarda iyi sindirilemeyen gidalar karin
agrisina neden olabilir ve bu agri emilim
bozuklugunun tedavisiile geger. Karin agrisi
yapan diger nedenler bagirsaklarda siskinlik,
normal karakterde olmayan digkinin bagirsak-
ta tikanikhik yapmasi ya da ¢ok 6ksurmekten
dolayi olan kas yorulmasidir.

Emilim bozuklugu sonucu bagirsaklarda yogun
gaz birikimi olabilir. Enzim tedavisi almayan KF
hastalarinda bu bulgulardan bir ya da birkaci
gorulebilir. Enzim tedavisinin baslanmasi ile bu
bulgular duzelir.






Diger sindirim
sistemi sorunlarn

Mekonyum ileusu

Mekonyum, yenidogan bebeklerin ilk ¢cikardigi
diskiya verilen isimdir ve dogumdan sonraki ilk
24 saat icinde cikarilmasi beklenir. KF hastala-
rinin yaklasik %20'sinde mekonyum ¢ikisI geci-
kerek bagirsak tikanikhgina (ileus) yol agabilir.
Mekonyum ileusu, KF olan hastalarda dogum
sonrasi dénemde ortaya cikabilecek ilk bulgu
olabilir. Bagirsak tikanikliginin lavman veya
ameliyat ile tedavi edilmesi gerekebilir.

Distal intestinal
obstriiksiyon sendromu

Mekonyum ileusuna benzeyen ancak daha

ileri yaslarda gorulen bagirsak tikanikhigidir.
Bagirsak icindeki salgilarin ve gida parcalarinin
bagirsakda normal bir sekilde ilerleyememesi-
ne bagli tam ya da tama yakin tikaniklik olusur.
Ozellikle viicudun susuz kaldigi durumlarda,
yeterli gida veya pankreas enzimi alinmadigin-
da g6zlenir. Karin agrisi ve bagirsak hareket-
lerinde azalma saptanir. KF olan hastada karin
agrist ile birlikte en az 48 saat boyunca gaz ve
diski ¢ikisl yoksa mutlaka acile bagvurulmalidir.
Tablonun tekrarlamamasi i¢in beslenmenin
duzeltilmesi ve yeterli pankreas enzimi alin-
masi, sivi aliminin arttirilmasi ve lizum halinde
lavman yapilmasi gerekebilir. Bazen tikanikhgi
gidermek icin ameliyat yapilmasi gerekebilir.

ReRktal prolapsus

Rektal prolapsus, bagirsagin bir kisminin
makattan disari gikmasidir. Ozellikle zayif
olan veya yeterli kilo alamayan ve sik d6kstren
hastalarda sert ve kalin digkinin gok ikinarak

cikariimasi

sirasinda olur. Yeterli beslenmeyle kilo alimi ar-
tan ve akciger fonksiyonlari dizelen hastalarda
kendiliginden duzelir. Nadiren ameliyat olun-
masi gerekebilir.

Karaciger sirozu

Karacigerde Uretilen safra salgisi safra kanalla-
ri araciligiyla safra kesesinde depolanmaktadir.
KF'de, safra salgisi normalden daha kivamli ve
akiskanhgi daha az oldugundan safra kanal-
larinda tikanmaya, buna bagli olarak zaman
icinde karacigerde siroza neden olabilir. Bu
nedenle; KF hastalarinin karaciger fonksiyonla-
ri dtzenli araliklarla kan tahlilleriyle degerlen-
dirilmeli ve bu hastalar cocuk karaciger hasta-
liklari (Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji, ve
Beslenme) uzmani tarafindan da takip edilmeli,
gerektiginde ilag tedavisi baslanmalidir.

Safra Resesi tas

KF hastalarinin ktgtk bir kisminda gérulen saf-
ra kesesi tasi genellikle yakinmaya yol agmaz
ve tedavi gerektirmez. Nadiren safra kesesinin
ameliyatla alinmasi gerekebilir. KF hastaliginda
gorulen sindirim sistemi ve karacigerden kay-
naklanan rahatsizliklar erken taninarak tedavi
edildiginde daha buyudk sorunlarin gelismesi
onlenmis olur. KF'e bagli ¢cogu sindirim sis-
temine ait problem pankreas kanallarindaki
tikanikliktan kaynaklandigindan yeterli pank-
reas enzimi takviyesi, yeterli beslenme (enerji),
vitamin destegi ve sivi alimi ile birlikte sindirim

sistemi problemlerinin dnlenmesi saglanabilir.



Sindirim sistemine
yonelik tedaviler

Sindirim sistemi problemi olan KF hastalarinin
tedavisi 3 ana baslik altinda toplanabilir:

1. Beslenme ve diyet

lyi beslenme, normal bilyime ve gelisme igin
gerekli olup, enfeksiyonlara karsi vicudun
direncli olmasini, akcigerlerin gelismesini ve
iyilesmesini, nefes almaya yarayan kaslarin
daha guicli olmasini saglar. iyi beslenen KF'liler
daha az akciger enfeksiyonu gecirirler ve akci-
ger fonksiyonlari daha iyidir.

KF'li cocuklarin sindirim ve emilim yetersizligi
oldugundan, buyime-gelisme ve akcigerle-
rinin sagligi icin yasitlarina gére daha fazla
enerjiye (besine) ihtiyaclari vardir.

Bircok KF'li cocugun normal, saglikh besinleri
iceren bir diyeti pankreas enzim destegi ile bir-
likte aldiginda buyume-gelismesi iyi gider. Eger
KF'li bir gocugun kilo alimi yavassa (yetersizse)
takip eden doktora kilo alimina yardimcli olacak
kalori ve beslenme destegi icin danisiimalidir.
Yaglar enerji yéninden zengin ve blyime ge-
lisme icin iyi bir kaynaktir. KF'li cocuklaricin
beslenmedeki yag miktarinin fazla olmasi
yararldir. Cocugunuzun besinlerindeki yag
miktarini kisitlamayin ¢inkd KF'li gocuklarin,
saglikli kalabilmek icin beslenmede yag ve
yuksek enerjili gidalara ihtiyaci vardir.

2. Pankreatik enzim tedavisi

KF'te tikali pankreas kanallarindan bagirsaga
ulasamayan enzimlerin agiz yolu ile verilmesi
gerekmektedir. Pankreas enzimleri yag, protein

ve karbonhidratlarin sindirimine yardimci olur,
iyi kilo alimini ve bir¢ok vitamin ve mineralin
emilimini saglar.

Enzim tedavisi kapsul ile agizdan alinir. Kap-
sUllerin icinde sindirim enzimleri igeren kiguk
taneler bulunmaktadir. icinde enzim bulunan
taneler bir tabaka ile kaplidir. Bu tabaka saye-
sinde mideden parcalanmadan gecer. Bagir-
sa@a ulasan taneler eriyerek burada besinlerin
sindirimine yardimci olurlar.

Alinmasi gereken enzim miktari; hastanin yasi,
6gun sayisi ve KF'in pankreasi etkileme dere-
cesine gore degisir. Yagin emilimini arttirmak,
diski ile kaybolan yag miktarini azaltmak ve
gidalarin sindirilebilmesi icin yeterli dozda en-
zimin, hem ana hem de ara 6gunlerde alinmasi
gereklidir.

Midedeki asit pankreas enzimlerinin etkisini
azaltabildiginden; mide asidini azaltan ilaglar
doktorunuz tarafindan recete edilebilir. YUk-
sek doz enzim kalin bagdirsaga zarar verebilir.
KF'li hastanin enzim dozunun ayarlanmasi icin
doktoru ile temas halinde olmasi gerekmek-
tedir. Kendi basiniza enzim dozunu arttirma-
yin. Enzim tedavisi sirasinda sindirim-emilim
bozukluguna dair bulgular gérulldrse enzim
dozunu degistirmeyip doktorunuza bagvurma-
niz gerekmektedir.

3-Vitaminler

KF'li hastalarin bagirsaklarinda yag emilimi bo-
zuk oldugundan gerekli vitaminler gidalardan
alinamaz. Vitamin A, D, E ve K yagda emilen
vitaminlerdir ve emilebilmeleriigin yaga ihtiyac
vardir. Eksikligi durumunda bu vitaminler dok-
torunuz tarafindan énerilecektir.



Enzimi daima
Rutusunda
Rapagi Rapal1
olarak
saklayiniz.

Enzim nasil
Rullanilir?

Enzim her beslenme 6ncesinde alinmalidir.
BebekRler ve RUclik cocuRlar icin Rapsuliun
acilmasi gereRir.

Kapsulun igindeki kiicuk taneler elma puresi, meyve suyu hatta anne
sutu ya da formul mama gibi bir gida ile karistirilarak kasik ile verilebilir.
Enzim verildikten sonra bebeklere anne sitld veya mama verilmesi
enzimin alinmasina yardimci olur. Buyuk ¢ocuklar ve erigkinler kapsulu
su yardimi ile yutabilir.

Enzim yemekten hemen once alinmahdir.

Enzim her ana ve ara 6giinde mutlaka alinmalidir. Ayrica siit,
formiil mama ve sivi beslenme destek mamalari kullanildiginda
da pankreatik enzim i¢eren ilaglar kullaniimalidir.

Her zaman doktorunuzun onerdigi dozda kullanin.

Kizartilmis gidalar, fast food (hamburger) ve pizza gibi yag orani
yluiksek gidalar alindiginda biraz fazla dozda enzim alinmasi gere-
kebilir. Eger yag orani fazla gidalar aldiktan sonra sorun yasiyor-
saniz doktorunuza danisiniz.

Enzim kapsiillerini agtiktan sonra, igcinden ¢ikan kiicglik tane-
lerin ezilmemesi ve cignenmemesi gerekmektedir. Eger ezilir
ya da ¢ignenirse agiz icinde yaralara neden olabilir ya da etkisi
azalabilir.

Kapsiilii yutamayacak kadar kiiciik cocuk ve bebeklerde, kap-
sulii agarak icindeki kii¢iik enzim tanelerini elma puresi gibi yu-
musak bir gida ile karistiriniz. Enzimin etkisinin azalma ihtimali
olmasi nedeni ile yogurt, puding gibi siit icerikli gidalarla karigtir-
mayiniz. Enzimi gidalarla 6nceden karistirip bekletmeyiniz.

Enzimi oda sicakliginda (15-30 derece) saklayiniz, sicaktan ve
soguktan koruyunuz.

Enzimin kutusunun lizerindeki son kullanma tarihini kontrol
ediniz.

Enzimi daima kutusunda kapagi kapali olarak saklayiniz.

Burundan takilan tiiplerle beslenen ¢ocuklarda enzim beslen-
meden dnce agizdan alinmalidir. Aksi halde enzim parcgalari tiipu
tikayabilir.



Pankreas, yedigimiz besinlerin vicudumuza yararli hale gelebil-
mesi icin ¢esitli salgilar yapan bir organdir. Ayni zamanda viucudu-
muzdaki seker dengesini saglayan 6nemli bazi hormonlar salgilar.
KF'li hastalarin %85 kadarinda pankreas yeterli calismaz bu neden
ile hastalarda buyume gelisme geriligi ve ishaller olabilir. Bu hasta-
larda zaman icerisinde (ki bu sure hastadan hastaya degisir) seker
dengesini saglayan hormonlari (instlin) salgilayan hiicrelerde

de hasar olusur. Bunun sonucu olarak da insulin eksikligine bagli
diyabet (seker hastaligi) gelisebilmektedir. Diyabet kisaca kan
sekeri yuksekligi olarak tanimlanabilir ve ¢cok su icme ve ¢ok idrara
cikma ile kendini gosterir. Kan sekerleri herhangi bir zamanda ba-
kildiginda 200 mg/dI'nin ve aglikta 100 mg/dl'nin Gzerinde ise seker
hastaligindan suphelenilmelidir. HbAlc ortalama kan sekerini gds-
teren bir testtir. KF'li hastalarin takiplerinde tarama amagli 6nerilen
bu test yillik olarak gocugunuza yapilan testler arasinda mevcuttur.
HbA1c duzeyinin % 6.5'in Uzerinde olmasi seker hastaligi agisindan
uyarici kabul edilmektedir. Kesin tanida seker yikleme testi kulla-
nilmaktadir. Son yillarda KF'li hastalarda seker hastaliginin tanisi
icin kan sekerini uzun sureli izleyen cihazlar kullaniimakta ve 3 gun
sureyle surekli kan sekeri 6lgimu yaparak seker hastaliginin daha
erken taninmasinda yardimci olmaktadir.

Seker hastalidi genellikle 15-25 yaslarinda ortaya ¢cikmasina rag-
men hastalar arasinda farklliklar olabilmektedir. Ancak KF'li hasta-
larda seker hastaligi ortaya cikmadan 6nce de enfeksiyonlar sira-
sinda veya kortizonlu ilaglar kullaniimasi durumunda kan sekerleri
gecici olarak yukselebilmekte ve bu donemde hastalar kisa sureli
insulin tedavisine ihtiya¢ duyulabilmektedir. Tedavide tek kullanilan
ilag insulindir ve su anda bu tedavi ancak enjeksiyonla (igne) ile
yapilabilmektedir. Tedavide agizdan alinan seker ilaglarinin yeri
yoktur. instlin tedavisi ile kan sekeri normal aralikta tutulmaktadir.
Diyabeti olan hastalarda insulin tedavisinin olumlu etkileri vardir.
insulin tedavisi hastalarda kilo aliminda artisa yol agar ve akciger
fonksiyon testlerini iyilestirir.







D vitamini
eksikligi

KF'li hastalarda hem emilim bo-
zukluguna hem de kortizonlu ilag
kullanima bagl olarak D vitamini
eksikligi ve kemik erimesi gérule-
bilmektedir. Bu nedenle; yapilan
tetkik sonuclarina gore hastalarin
yiyecekleriile aldiklari D vitamini
ve kalsiyuma ek olarak bazi vita-
min destekleri kullanmalari gere-
kebilir. Bazi kan testleriyani sira
hastalarin kemik yogunlugu takip-
lerinin yapiimasi da 6nemlidir. Bel
ve kemik agrilari olan, kiriklari olan
veya agir kemik erimesi olan KF'li
hastalarda bazi 6zel tedavilere
ihtiyac duyulabilir.



KF; solunum ve mide-bagirsak sistemleri disin-
da vucudun baska bir¢ok sistemini de etkile-
yen bir hastaliktir. Genitouriner sistem de (Ure-
me sistemi ve idrar yollar) KF'ten etkilenebilen
bir sistemdir. Erigkin yastaki hastalar 6zellikle
cinsel yasamlarinda veya ¢cocuk sahibi olmala-
rinda normalden bir farkhlik olup olmayacagini
merak etmektedirler. Bu hastaligimdan dola-
yI cinsel fonksiyonlarim etkilenir mi? Cocuk
sahibi olabilecek miyim? Hamilelik hastaligimi
etkiler mi? Hamileligim ve bebegdim bu hasta-
liktan etkilenir mi? en cok merak edilen sorular
arasinda gelmektedir.

KF'li kadinlarla normal kadinlar arasinda
cinsel fonksiyonlar ve dogurganlik (fertilite)
bakimindan fark yoktur ve cocuk dogur-
ma yeteneklerinde bir azalma s6z konusu
degildir.

Bununla birlikte; KF'li kadinin viicut agir-
higinin az olmasi, akciger fonksiyonlarinin
diisiik olmasi ve hastaligin agir seyretmesi,
adet gorememe veya adetlerde azalmaya
sebep olabilir ve bu da dogurganlikta azal-
maya neden olabilir.

KF'li kadinlarin, hamile kalmak istemiyor-
lar ise dogum kontrol yontemlerini kullan-
malari gereklidir. Bu yontemlerin kullanimi
ile ilgili; oral kontraseptif ilaclar dahil; bir
sakinca olmamasina ragmen hastalarin
ilgili kadin dogum uzmani ile goériismele-
ri uygun olacaktir. KF'li hastalarda cinsel
yolla gecen hastaliklardan korunmai ile ilgili
de alinacak onlemler normalden farkhilik
gostermemektedir.

KF'li kadinin akciger fonksiyonlari iyi ise
(Beklenen normal degerlerin yarisinin tzerinde
ise), hamileligin hastanin solunum fonksi-
yonlari iizerine kotii bir etkisi olmamakta-
dir. Uzun donem incelemelerde de dogum
yapmanin hastaligin seyrini kotii yonde
etkileyici bir 6zelligi saptanmamistir.

Hastaligi agir gecirenlerde ise (Ozellikle
pulmoner hipertansiyonu, ciddi karaciger has-
talig, kot beslenme durumu ve diyabeti olan
hastalar) hamileligin solunum fonksiyonlari
lizerine olumsuz etkisinin olabilecegi gos-
terilmis ve bu hastalara hamile kalmamala-
r1 6nerilmistir.
> Hastalik ne kadar kontrol altinda tutu-
labiliyor ise hamilelik ve dogum da o de-
rece sorunsuz yagsanmaktadir. Bu yliizden
hamilelik boyunca yakin solunum ve kalp
sistemi takibi, beslenme ve vitamin destegi
onemlidir.

KF'li annelerin ¢ocuklarinin dogumsal
bozukluk oraninda (Anne karninda meydana
gelen cesitli organlara ait bozukluklar) diger
cocuklara gore artis gériilmemistir. Bunun-
la birlikte; orta ve agir diizeyde hastaligi
olanlarda hamileligin kendiliginden sonlan-
ma ya da erken dogum yapma orani hormal
kadinlardan daha yiiksektir.

KF'li hastanin esi KF tasiyicisi degilse do-
gacak cocugun KF olma orani sadece 1/50
(%2)'dir. Etkilenmemis tiim ¢ocuklar ise KF
tasiyicisi durumunda olacaklardir. KF'li
hastanin esi KF tasiyicisi ise ¢cocuklarin KF
olma orani % 50'dir. Eger annedeki mutas-
yon biliniyor ise dogum 6ncesi anne karnin-
daki bebege yapilacak testler (Korion villus
biopsisi) hamileligin 8-12. haftalari arasinda
yapilabilir. Konu ile ilgili takip eden kadin
dogum uzmani ve genetik
uzmanina danigilabilir.



Idrar kacirma ve
vaginal enfeksiyonlar

> Normalde saglikli kadinlar arasinda da artan yas ve dogum
sikhgi ile birlikte triner inkontinans (idrar kacirma) gorulebilmek-
tedir. Kronik solunum problemi olan hastalarda 6zellikle 6ksuru-
gun tetiklemesi ile ortaya ¢lkan idrar kacirma (stres inkontinansi)
sik¢a gorulebilmektedir. KF'li bir hastanin idrar kagirma sikayeti
olmasi durumunda Uroloji klinigi ile gorigmesi ve idrar kagirmayi
onleyici kas egzersizleri yapmasi fayda saglamaktadir. ! g
> KF'li kadinlarda fazla sayida sistemik antibiyotik kuIIanlm__lr",__l
ve §eker hastallgl varligi vaginal sivinin yap|sm|n ve ézelligir'i.‘.'

da etkileyebilmektedir. Hastalarin konu ile ilgili kadin do
uzmanindan bilgi almalari 6nerilir. j

ErkeRler ve cocuk sahibi olma

> KF'li erkekler normal cinsel fonksiyonlara ve aktivitey
hiptirler, ayni zamanda testislerinde (yumurtalik) sper
yumurta hudcresi) olusumunda bir sorun yoktur ve yetgr ' s
sahiptirler. Agir hastalik durumunda ise testislerde yu tu}’.t \
yapiminda azalma ve bozulma stz konusu olabilmektedi
> Normalde erkeklerin spermlerinin testisten penise
mesi icin arada "vas deferens"” denen bir ileti kanali ve
toplanma - iletilme kanallari vardir. KF'li erkeklerde bu k
ve yapilarin dogumdan olmamasi ya da bozuk olmasi ned
hemen hemen tum (yaklasik %98 oraninda) erkek KF hastala
infertil (kisirlik-cocuk sahibi olamama) 6zelligi tasirlar. Teknik :
ilerlemeler sonucunda ise, ginumuzde KF'li erkeklerin sperm-
lerinin yumurtaliklarindan direk alinarak, tip bebek yontemi ile
cocuk sahibi olabilmelerinin 6nu aciimistir. Konu ile ilgili has-
talarin Uroloji kliniginde testlerini yaptirmalari ve bilgi almalari
onerilmektedir.

> Ozellikle yurt disinda yapilan calismalarda KF'li erkeklerin “in-
fertil olma 6zelliklerinden dolay!” cinsel yolla bulagan hastaliklar
konusunda daha az tedbir aldiklari gérulmustur. Cinsel yolla
bulasan hastaliklardan korunma konusunda hastalarin daha
dikkatli olmasi gereklidir.
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Vicuttan su ve
tuz Raybi bulgularn

Egzersiz sirasinda, spor yaparken, atesli hasta-
liklar sirasinda veya ¢ok sicak havalarda, KF'li
hastalar, diger bireylere gore terlemeyle daha
fazla su ve tuz kaybederler Tlketilen gidalarda
yeterince tuz oldugu igin, su ve tuz kaybina
bagli bulgular nadiren gérulmektedir. Ancak,
terleme miktari arttik¢a, su ve tuz kaybi riski de
artmaktadir. Asiri su ve tuz kaybinin bulgulari
yorgunluk, gticsuzltk, ates yuksekligi, kas
kramplari, karin agrilari, kusma, su kaybi ve
sicak carpmasi olarak siralanabilir. Bu bulgular-
dan herhangi biri géraldigtinde, 6nce su-tuz
takviyesi yapilmali, sonra da en yakin saglik
merkezine gidilmelidir.

Asiri su ve tuz kaybini dnlemek igin cocugunu-
zun tuzlu gidalar tiketmesine izin vermeniz
onemlidir. Yemeklerine tuz dékmelerine izin
vermek, hatta kendi 6zel tuzluklarinin olmasi
tesvik edici olabilir. Bu hastalarin spor yaparken
ve ¢ok sicak ortamlarda yanlarinda su sisesi
tasimasi oldukca énemlidir. En fazla her yarim
saatte bir suicme molasi vermeleri ve yeteri
kadar sivi almalari 6nerilmektedir. Egzersizden
once ve sonra tuzlu gidalar tiketmeleri gerek-
mektedir.

KF'li hastalarin asiri terlemeye neden olacak
egzersizlerden uzak durmasi 6nerilse de, bu
durum, spor aktivitelerinin kisitlanmasi anlami-
na gelmemektedir.



KistiR fibrozisli
hastalarda tani

Bircok hastalikta oldugu gibi KF’li hastalarda da tani
hastaligin 6ykusi, muayene ve laboratuar testler ile Ronur.

Hastaligin oyRiisii

KF kalitsal bir hastaliktir ve hastalarda dogustan itibaren bulunur. Ancak hasta-
hgin belirtileri herhangi bir yasta ortaya ¢ikabilir. Genelde taniilk G¢ yasta konur,
%10-15 hastada dogumda bagirsak tikanikligi ile hastalik tanisi konur. Ailede KF'li
hasta varsa diger bireylerde testler yapilarak semptom olmadan da tani konabilir.
Diger hastalarda daha ge¢ dénemde belirtiler ortaya ¢ikip daha gec de tani ko-
nabilir. Uzun sureli, gecmeyen 6ksuruk, balgam ¢ikarma, hirilti, zatlrre gegirme
gibi solunum yolu bulgularinin yani sira yagli ve sik kaka yapma ve kilo alamama
sikayetleri de KF hastaligini dustndurur. Kalitsal bir hastalik oldugu igin ailenin
diger bireylerinde ve yakin akrabalarda da benzer sikayetlerin olup olmadigi
sorgulanmaldir.

Muayene

Hastanin boyu-kilosu, akciger ve karin muayenesi yapilir.
Laboratuar testleri

Ter testi

KF hastalidi ter bezlerini de etkiler ve terde fazla miktarda tuz olmasina yol acar.
Bu nedenle KF hastalarinda en énemli tani koyma yéntemlerinden biri terdeki tuz
miktarinin élgtlmesidir. Bu testin yapilmasiigin kola az miktarda zararsiz elektrik
verilerek ter salinimi saglanir ve bu ter toplanarak icindeki tuzlar él¢ultr. Test
yuksek ¢ikarsa veya tani koydurucu degilse tekrarlanmasi gerekir. Testin yapildigi
dénemde ¢ocugun atesinin, kusmasinin ve ishalinin olmamasi gerekir. Ter testi
basit agrisiz ve guvenilirdir ancak testin dogru teknikle yapiimasi ¢cok énemlidir.
Hastanin kardeslerine de hastalik belirtisi olmasa bile ter testi yapiimaldir. Yeni-
dogan bebekte ter testi glvenilir sonug vermedigi icin immun reaktif tripsinojen
denen bir kan testi ile tarama yapilir. Bu test eger KF hastaligi agisindan pozitif
cikarsa gen analizi veya ter testiile taninin dogrulanmasi gerekir.



Gen analizi

KF genetik (kalitsal) bir hastaliktir ve
taslyici anne ve babanin her ¢cocu-
gunda %25 oraninda hastaligin go-
rdlme riski vardir. Anneden bir hasta
gen, babadan bir hasta gen geger ve
¢ocukta hastalik gérulur. Hastaliga
yol acan gen bilinmektedir. Ancak bu
gende ginimuzde 2000'den fazla
farkli mutasyon (hastaliga yol agan
genetik sorun) tanimlanmistir. Ame-
rika Birlesik Devletleri ve Avrupa'da
hastaliga yol agan en sik gérulen
mutasyon DeltaF508 adi verilen bir
mutasyondur ve bu Ulkelerde sinirli
sayida mutasyon test edildiginde
6nemli sayida hastada genetik test-
ler ile tani konmaktadir. Ulkemizde
ise simdiye dek yapilan ¢alismalarda
hastalarimizda ¢ok farkli mutasyon-
lar gérulmustar ve sinirl sayida tara-
nan mutasyonlarla tani koymak her
zaman mudmkudn olmamaktadir. Yine
de gen analizi 6nemlidir ve 6zellikle
KF'li gocugu olan annenin saglikli

bir bebek ile hamile kalmasi ya da
gebelikte KF tanisi konmasinda ¢ok
6nemlidir. Ayrica yeni gelistirilen ve
hastalarda da kullaniimaya baglanan
genetik sorunu iyilestirmeye yonelik
ilaglarin kullanilabilmesiicin de
genetik mutasyonlarin bilinmesi
gerekmektedir.




Tedavi
yontemleri

Enfeksiyon kRontrolii ve
hijyenik onlemler

Bakteri, virls ve mantar gibi mikroplar her
yerde yaygin olarak bulunmaktadirlar. Bu mik-
roplarin bir kismi saglik icin zararli degil, hatta
faydahdirlar. Ancak bazi bakteri ve virUs tipleri-
nin hastaliklara yol agacak 6zellikleri vardir. KF
hastalijinda solunum yoluyla alinan mikroplar
6zellikle 6nemlidir. Bu mikroplardan korunmak
icin alinacak tedbirler bizleri birgok ciddi hasta-
liktan koruyacaktir.




Mikroplar nasil yayilir
ve bulasirlar?

Solunum yolunda hastalik yapan mikroplarin
baslica U¢ bulasma yolu vardir:

1. Dogrudan veya dolayl
temas yoluyla bulasma

Hasta olan veya hastaligi tasiyan kisi ile el
sikisma, sarilma veya 6pusme ile olan bulas-
malara dogrudan temas ile bulasma adi verilir.
Hasta kisilerin temas ettigi bir esyadan veya
ortak kullanilan aletlerden (kapi kolu, bardak,
catal-kasik, dis fircasi gibi) mikrop gecisiise do-
layll temas yoluyla bulasma olarak adlandirilir.
Soguk alginhgi ve nezleye yol acan birgok virus,
Pseudomonas ve Burkholderia gibi bakteriler
bu yolla bulasirlar.

2. Damlacik yoluyla bulasma

Hasta kisinin konusma, hapsirma, 6ksirme ve
gulme gibi eylemleri yaparken mikroplarin gok
kacuk sivi damlaciklar icinde yakin temastaki
kisilere bulasmasidir. Grip ve bogmaca virusleri
bu sekilde bulasirlar.

3. Hava Yoluyla Bulasma

Solunum yolundan ¢ikan mikroplarin kiguk
toz parcaciklari Uzerinde uzun sure yasayarak,
hava akimi ile nispeten uzak yerlere giderek

hastalik bulastirmasidir. Bu yolla bulagsma
tuberkuloz, kizamik, sucicedi ve aspergilloz gibi
hastaliklarda gérdlmektedir.

Solunum yolunda enfeksiyon yapan baslica G¢
mikrop tipi vardir: bakteriler, virisler ve mantar-
lar. Toplumdaki her bireyde hastalik yapabilen
mikroplarin yani sira, KF hastaligi olan kisilerde
Ozellikle dikkat edilmesi gereken mikrop

tipleri vardir (Staphylococcus, Pseudomonas,
Burkholderia, Aspergillus gibi). Ust solunum
yolu enfeksiyonlari ve grip gibi yaygin gérulen
ve Ozellikle bahar ve kis aylarinda salgin yapan
hastaliklar KF'li bireylerde normalden daha agir
bir seyir gdsterebilir. KF'li hastalarda hava yolla-
rindaki koyu kivamli yapiskan balgam araya gi-
ren enfeksiyonlar ile daha da artar ve hastanin
sikayetlerinin artmasina sebep olur. Mikroplar
her yerde yaygin olarak bulunur ancak hastalik
yapan mikroplar ¢cogunlukla insandan insana
gecer. Hijyen tedbirleri alinirken bu durum
Ozellikle akilda tutulmahdir. Ortamda ve havada
bulunan mikroplar da KF hastalariicin belirli
durumlarda risk olusturabilir. Kullanilan esyalar
ve tibbi aletler de enfeksiyonlarin yayilmasinda
kaynak olabilirler. KF'li hastalar icin diger KF'li
hastalardan gecen mikroplar ¢zellikle daha
dnemlidir. Pseudomonas ve Burkholderia gibi
toplum i¢in fazla risk olusturmayan ancak KF
hastaliginda alt solunum yolunda yerlesen
bakteriler hastadan hastaya gecis gdstererek
hastalik seyrini olumsuz etkileyebilirler.



KF icin
onemli olan
mikrop tipleri

Influenza (grip)

Herkesi etkileyebilen bir virlstur. Yuksek ates, kas
agrisi ve halsizlik yapar. KF'li hastalar diger kisilere
gore gribi daha agir gecirebilirler ve 6zellikle alt so-
lunum yolunun etkilenme ihtimali daha fazladir. Her
yil sonbahar basinda uygulanan etkili ve gtvenli bir
asisivardir. 6 ayliktan bayuk her KF hastasi ve ailesi
her sene grip asisi olmalidir.

SoguRk alginlig1 yapan viriisler

Cogdunlukla Ust solunum yolunu etkileyen hastalik-
lara neden olan virUslerdir ve nezle, bogaz agrisi gibi
sikayetlere yol agarlar. KF hastalari da herkes kadar
risk altindadir. Bu hastaliklarin asisi yoktur.

Respiratuvar sinsitial
viriis (RSV)

Bebeklerde ve kiiguk cocuklarda éksuruk ve hiriltili
agir solunum yolu enfeksiyonu yapabilen bir virs-
tar.



Staphylococcus aureus ve
metisiline direncli
staphylococcus aureus
(MRSA)

Cogunlukla KF hastalarinin akcigerlerine ilk
yerlesen mikroptur. Antibiyotiklere direncli tip
olan MRSA'nin tedavisi zor olabilir. Saglikli kigi-
lerin %30'unun burun delikleri ve derisinde
bulunurlar. Bulasma saglikli tasiyicilardan el
temasiile olur.

Pseudomonas aeruginosa

KF hastalarinda zamanla en sik gérilen ve
akcigere yerleserek tamamen ortadan kaldi-
riimasi ¢ok zor olan bakteri tipidir. Bir yasinda
hastalarin %30'unun, 18 yasinda ise %80'inin
akcigerlerinde bu mikrop vardir, bazen antibi-
yotiklere direng gelisebilir. Pseudomonas suda
yasayan bir bakteridir. Enfekte olmus su, tibbi
aletler ve hasta kisiler (6zellikle KF hastalari)
baslica bulagsma kaynagidir.

Burkholderia cepacia
Rompleksi

KF hastalidi olan bireylerden bulasir ve solu-
num fonksiyon testlerinde hizla dismeye yol
acar. Hastalarin %3-4 kadarinda akcigerlerde
bu mikrop bulunmaktadir. Toprakta ve bitkiler-
de yasayan bir mikroorganizmadir.

Stenotrofomonas
maltofilia ve akromobakter
Rsilosoksidans

KF hastalarinin balgamlarinda Uretilebilen
mikroplardir.

Tiiberkiiloz dis1
mikobakteriler (NTM)

KF'li hastalarda solunum yolu enfeksiyonu ya-
pabilen bir bakteri grubudur. Suda ve tibbi
aletlerde bulunabilir.

Aspergillus fumigatus

KF hastalarinda alerjik bronkopulmoner
aspergillozis (ABPA) adi verilen hastaliga yol
acabilen bir mantar tipidir.

Ellerin uygun bir sekilde yikanmasi, hastalik
yapan mikroplarin yayilmasini engellemede en
énemli yontemdir. Hastaligin verecegi ra-
hatsizlik ve ilave ila¢ kullanimi dustnuldrse,
hastaligin bulagmasini en bastan engellemek
icin hijyene dikkat etmek en akillica yaklagim-
dir. Antiseptik sabunlar ve el temizleme jelleri
el hijyeni igin kullanilabilir. Ancak talimatlara
uygun bir sekilde yapildidi zaman, sabun ve su
ile temizlik de oldukca etkilidir.



Onerilen el yikama yéntemi

Ellerinizi ihk su ile 1slatiniz.
Sabunile iyice kopirtiiniiz (sivi veya antibakte-
riyel sabunlar idealdir). " -
Bileklere kadar ellerinizin on ve arkasini, par-
mak aralarini iyice ovalayiniz. Tirnak iclerini te-
mizleyiniz. Bu iglem en az 15 saniye siirmelidir. ﬁ
Cesmede ilik su ile ellerinizi durulayiniz.
Ellerinizi temiz bir havlu ile kurulayiniz. Miim-
kiin ise kagit haviu kullanimi daha iyidir.
Muslugu kagit havlu ile kapatiniz.
El temizligi icin hijyen jelleri kullaniliyorsa, avuca
alinan bir parca jel ile butun eller, parmaklar ve _ﬂ e
tirnak aralari en az 15 saniye ovularak temizlenir.
Jel kendi kendine kuruyacaktir, ayrica havlu kulla-
nilmamalidir. A=

Enfeksiyon yayilimini
engellemeR icin;

El hijyenine dikkat et :
Asilar1 zamaninda eksiksiz yaptir '
Her sonbahar basi grip asisini unutma . k\
Kagit pecete ve havlu tercih et, kullandik-

tan sonra ¢ope at o
Nebiilizatoriin ve parcalarinin temizligini ve

dezenfeksiyonunu yap
Hasta oldugunu bildigin kisilerle temastan

kagin



KF hastalidi olan diger kisilerle temas ¢apraz enfeksiyon riski ta-
simaktadir. Pseudomonas aeruginosa gibi bazi mikroplar, kisiden
kisiye kolaylikla gecebilmekte ve hastalik seyrini olumsuz etkileyip
akciger kapasitesinde dusmeye yol agcabilmektedir.

Oksiiriirken ve hapsirirken tek kullanimlik
kagit pecete ile agiz ve burnunuzu kapayiniz.
Oksiiriikle balgam c¢ikarirsaniz, kagit haviu
ile bekletmeden ¢cope atiniz.

El temizliginde sivi sabun ve kagit havlu
tercih ediniz.

Balgami kagit peceteye cikarip uygun bir
¢op kutusuna atiniz.

El sikismaktan ve oplusmekten kagininiz.
Kisisel aletleri (dis fircasl, tabak, kasik, bardak
vb) ortak kullanmaktan kagininiz.

Kafe ve blifelerde ortak kullanilan soslari
tercih etmeyiniz.

Yatiya kaldiginiz yerlerde odayi ortak
kullanmaktan kac¢ininiz.

Banyo ve dus dncesi 2-3 dakika soguk suyu
akitarak ortami temizleyiniz.



Inhalasyon
tedavisi

KF hastaliginda seyri belirleyen en 6nemli
organ akcigerler oldugu icin, solunum yolu ile
verilen tedavinin ayri bir 5nemi vardir. Solunan
hava ile birlikte ila¢ verilmesi inhalasyon teda-
visi olarak adlandirilir. ilaglari bu yolla vermenin
birgok avantaji vardir. ilag; etki etmesi istenen
bolgeye dogrudan, az miktarda ve hizla etkili
olabilecek sekilde verilebilmektedir. Boylelikle
ilagtan istenen en fazla fayda, en az yan etkiile
saglanmis olur.

inhalasyon yolu ile ilag kullanimi sonrasinda
su il alanmasi veya dis fircalanmasi
(kUgUk cocuk i yudum su igirilmesi)

{’ ilaglarin agiz icinde biri eyen etkiye

: yol agcmasinin énuine gececektir.

) “inhalasyon tedavisi
Uc seRilde verilebilir:

£ > Nebiilizator
> Olgiilii doz inhaler (sprey)
> Kuru toz inhaler
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) Nebtlizator ile ilac alirken

dikRRat edilmesi gereken
Ronular:

>

V. VAV

llag viicut 1sisina yakin sicaklikta olmahdir.
(Buzdolabinda saklanan ilaglar kullanimdan
once oda Isisinda bir sure 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 sulandiriimahidir.
ideal nebiilizasyon siiresi 5-8 dakikadir.
Haznede ila¢ bitince neblilizasyon
sonlandiriimahidir.

Iki cins ilaci karistirmak etkinligi azaltabilir.
(Bu durumda doktorunuzdan bilgi aliniz)
Ilaglari 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 mamkun degilse her kullanim
sonrasl temizlik ve giin sonunda dezenfeksiyon yapilmalidir.

> Nebulizator: Kompresor, baglanti ttpd, ilag

haznesi, maske veya agizliktan olusur

Nebiilizator haznesi: ilac 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.

\'"



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 durulanur.

> 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¢ikta kurumaya birakilir.
Ancak; kurmasina firsat kalmadan tekrar kul-
lanilmasi gerekecek ise; durulama sonrasinda
icinde su kalmamasi i¢in nebulizat6r pargalari
kompresore baglanarak galistirilir ve igindeki
kalan su temizlenir.

Dezenfeksiyon (Haznenin ve
masRke/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

Bulasgik makinesi Ust rafinda 70 derecede
30 dakika yikama

Bes dakika su icinde kaynatma

Bes dakika su icinde mikrodalga

firlnda i1sitma (Kaynatma suresinin 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 6lcek suiceren
karigsim iginde 3 dakika bekletme

*Soguk yontemler sonrasinda steril su ile durulama yapilir.

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

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

Nebdulizatér 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 nebulizatérlerin kullanim kilavuzunda
onerildigi sekilde her kullanim sonrasi temizlik ve
dezenfeksiyonu yapilmalidir.

Ellerinizi yikayin.

Nebiilizasyon cihazini pargalarina ayirin ve
temiz bir yuzeye koyun.

Bu parcalari akan ilik su altinda 10 saniye
sire ile durulayin. Aerosol basghgini durular-
ken metal membrana dokunmadan iki tara-
finda durulanmasi gerekir. Durulama sonrasi
diger nebiilizasyon parcalari ile birlikte metal
membran kagit havluya degmeyecek sekilde
havlunun tuizerine 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 6nce ve daha sonra
haftada 1 kez ya da gerektiginde yapilmalidir.

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

Kendi kendilerine kurumalarina izin verilmesi statik ytuku azaltir ve
ilag dagimint artirir. .

> 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 kullanilmalidir.
> Kardesler nebiil tedavilerini ayri odalarda yapmalidir.

> Kardesler asagidakileri ortak kullanmamalidir:

« Solunum ekipmanlari

» Havayolu temizligi cihazlari

« Dis fircasi

» Yeme/icme malzemeleri



Olciilii doz inhaler (ODI)

ODi ilaglar, itici gazlar yardimiyla her plskirtmede belirli dozda
ilacin spey seklinde disari verilmesini saglayan mekanizmaya sa-
hiptirler. Bu ilaclari etkin sekilde verebilmek icin blyuk 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 kiglk cocuklarda maskeli
araci cihaz kullanimi etkin tedavi icin 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 puskirtildikten 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 kezilag 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. Farkh firmalarin farkl bigim ve tekno-
lojide cihazlari vardir (Discus, Turbuhaler, Easyhaler, Diskhaler gibi).
Kontrollt ve glclt nefes alabilmeyi gerektirdigi igin 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)






Ozellikle Pseudomonas mikrobunun KF'li
hastalarin nefes yollarinda bulunmasinin
solunum fonksiyon testlerinde azalma, hatta
yasam suresi ile iliskili 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 yéntemdir. Diger tedavi
protokolleri agizdan veya nebul seklinde anti-
biyotik verilmesidir.



KF'li hastalarda genellikle araya giren solunum
yolu enfeksiyonlarini takiben éksurUtk 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 kéttlesmeden en kisa
surede tedavisine baslanmasi gerekir.

Alevlenme tedavisinde amac 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 darligi,
oksijen ihtiyaci yok ve solunum fonksiyon test-
lerinde belirgin bir dusukltk yok ise hafif bir
enfeksiyon s6z konusudur. Béyle bir durumda;
balgam ¢ikarabilen hastadan balgam 6rnegi;
cikaramayan hastadan derin faringeal aspirat
veya nazofaringeal aspirat 6rnegi alinarak kul-
tar icin mikrobiyoloji laboratuarina gonderilir.
Ardindan hastalara bir dnceki Greyen mikrobun
antibiyogram duyarliligina gére secilen antibi-
yotik tedavisi agdiz yoluyla verilir ve gégus fiz-
yoterapisinin arttiriimasi 6nerilir. Ktltdr sonucu
ureyince hastaya verilen antibiyotik Greyen
mikrobun antibiyotik duyarliligina 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 degil, nefes darligi, oksijen ihtiyaci varya

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 digI 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 kiiguk yaslardaki
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 icin ¢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| gdsterilmistir.

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 uinite nebiilizasyon yoluyla uygulanabilir.

Nebililize antibiyotik tedavisi gogiis fizyoterapisinden sonra
uygulanir.



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, kticuk hava yollarini tikar ve
mikroplarin bu bélgede tremesini kolaylastirir.
Dolayisiyla hava yollarini bu balgamdan arindir-
mak gereklidir.

Go6gus fizyoterapisi Kistik Fibrozis hastalarinda
yapiskan balgamin temizlenmesi ve yerinden
¢ikariimasi icin 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 énemli bir parcasidir.

Unutulmamalidir ki: Kistik fibrozis kronik bir
hastaliktir ve goégus 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.

Bronsiyal drenaj teknikleri
Kontrollii solunum egzersizleri

Yercekimini kullanarak sekresyonlarin
atilma teknigidir.

Her postiir 5-15 dakika korunmali ve yeni
pozisyondan dnce oksiirtiilmelidir.



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 atihmini 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 farkli 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 olusturur. Balgami kuguk
hava yollarindan byuk hava yollarina dogru
hareketlendirerek atiimini kolaylastirir.

Aktif solunum déngusu 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 gerektigi icin 12 yasindan buyuk
hastalara 6nerilir.

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

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



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

Sekil 3: Vest

Teoride fazla sayida fizyoterapinin yapiimasi
akcigerlerin daha fazla temiz tutulmasini sag-
lamasina ragmen, pratikte tedavi miktari gtin-
|tk 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 Gzuldukleri 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
doktorunuza veya
fizyoterapistinize
sormaktan kacinmayin.



aventilator” by James
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Sekil 4: Maske ile solunum destegi uygulamasi

Kistik fibrozisli
hastalarda solunum
destegi

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

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 aracihigi
ile kGicUk 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 oldukga basit cihazlardir.

ARciger Nakli
(ARciger Transplantasyonu)

Akciger nakli sureci, ciddi problemlerin yasa-
nabildigi zor bir donemdir. Yillar gegtikce bu
yontemin basarisinin belirgin olarak artmasi,
6zellikle agir akciger hastaligi olan hastalarda
6nemli bir tedavi segenegdi 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 disunulebilmektedir.

Ancak, nakil sonrasi gorulebilecek sorunlar
da g6z 6nlne alindidinda, bu tedavi secenegi
gUnumuzde yalnizca fayda gorebilecek kisitli
saylda hasta igin uygulanmaktadir. Dinyada
her yil ortalama altmis cocug@a akciger nakli

uygulanmaktadir. Nakil yapilan hastalarda bir
yillhk 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 8limu
gerceklesen ve doku uyumu olan bireylerden
organlarin alinmasi ve KF'li hastaya takilmasi
gorusu agirhk kazanmaktadir.

) ARciger naRli icin
uygunluR Rriterleri

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

> Siddetli hipoksemive
hiperkarbi

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

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



Kistik fibrozisli
hastalarda
asilar

KF hastalarinin ulusal agilama programini arttirabileceginden, bu durumda asilama
izlemesi 6nerilir. KF hastaliginin rutin asila-  geciktirilebilir. inhale steroidler ise agilama
ma programi igin bir engel olmadigi akilda icin engel degildir.

tutulmali, tetanoz, difteri, bogmaca, cocuk

felci, kizamik, kizamikcik, kabakulak, hepatit ~ Nakil distunulen KF'li hastalarda o zamana
B, Haemophilus influenza ve pnémokoklara  kadar yapilmis olan asilar gdézden geci-

karsi rutin asilama ile uygun koruma sag- rilmeli, eksik kalan asilar varsa mutlaka

lanmalidir. tamamlanmalidir. Sugicegi, oral cocuk felci,
kizamik-kizamikgik, kabakulak ve BCG gibi

KF hastalarinda hirilti veya 6ksuruk, astyi canli asilar, bagisikligi baskilanmis hasta-

yapmamak veya geciktirmek icin bir neden lara uygulanamayacagindan, mutlaka nakil

teskil etmez. Yalnizca bazi durumlarda asi-  dncesiyapiimalidir.

lamanin geciktirilmesi s6z konusu olabilir.

Yakin zamanda ya da halen 2 mg/kg/gun KF hastalarinda rutin asilar disinda influen-

veya Uzerinde dozda sistemik prednizolon za asisinin uygulanmasi da dnerilmektedir.
kullanimi agilarin etkinligini engelleyebile-
ceginden ya da canli asllarla hastalik riskini
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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 dnerilmektedir.



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 calismalari 1990'dan beri
surmektedir. Saglam gen; virts, yag kapsulu gibi aracilarla so-
lunum yollarina verilerek orada islev gérmesine ¢alisiimaktadir.
Ancak verilen genin uzun 6mdurlt olmamasi nedeniyle sikga
kullaniimasi gerekmekte, maliyetler de cok 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.




Bazl mutasyonlarda bu protein az miktarda da olsa var iken bazilarinda
hicre duvarina ulagsamamaktadir. Proteinin sentez edildigi ama htcre
duvarina iletilemedigi mutasyonlarda Ivacaftor isimli ila¢c 38 mutasyonda
kullanilmakta ve etkili olmaktadir. Bu ila¢ 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 G¢uncu
olarak gelistirilen ilag, mutasyonu DeltaF508 homozigot olan 6 yas Uze-
rindeki hastalar icin kullanimi onaylanmis FDA onayli Tezacaftor/lvacaftor
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 gostermiglerdir. 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 nebtlizasyo-
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 erigkin KF'lerin 2/3'Unun ¢alistigi veya
Universitede 6grenci oldugu bildirilmistir. 2017-2018 Kanada
verisine gore erigkin KF hasta orani %60'in Gzerindedir.
GUnumuUzde tum dunyada eriskin KF'li hastalarin sayisi top-
lam hasta sayisinin dnemli bir kismini olusturmaktadir. Bu
nedenle eriskin ddnemdeki 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 dénemde zirve yapar. Bu nedenle ergenin psikolojisi
sebepsiz degisimler gosterir. Ergenligin bu 6zellikleri KF
tedavisinde aksamalara neden olabilir veya hastaliktan
kaynaklanan yakinmalar sosyallesmeyi kisitlayabilir. Erigkin
dénemle birlikte kariyer, is sahibi olma, evlenmek, cocuk
sahibi olmak gibi farkli planlar ortaya ¢ikar.

Gorseller: cff.org




Ergenlik donemiyle birlikte KF'li gengler
6ksuruk ve balgam nedeniyle kendilerini
arkadaslarindan veya sosyal cevrelerden uzak
tutabilirler. Solunumsal yakinmalar (6zellikle
6ksuruk ve balgam c¢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 gencglik déneminde yasayabilecegi
sikintilari hafifletmek icin son derece 6nemlidir.
KF'in ne oldugunu ve hangi problemlere yol
acabilecegini bilmek, tedavinin ve ilaglarin dne-
mini bilmek arkadaglariyla ve ¢evresiyle olan
iligkilerini kolaylastiracaktir. Hastaligr hakkinda
yeterli bilgiye sahip olan gencler akcigerdeki
koyu-yapiskan sekresyonun KF'in 6zelligi oldu-
gunu, 6ksuragun hastalik bulastirmadigini ve
balgamalarini atmak icin 6nemli oldugunu, ak-
ciger enfeksiyonundan korunmak icin ve besin-
leri sindirebilmek i¢in duzenliilag kullanmalari
gerektigini arkadaslarina anlatabilmeliler. Bu
bilgileri arkadaslariyla ve cevresiyle paylasabi-
len KF'li genclerin hayatlarinin daha kolaylastigi
bilinmektedir.

Ergenlik ve eriskin dénemlerinde daha fazla
6zgUur 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 basglangi¢
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 dnemli bir
kisitlamaya neden olmaz. Gelecegde yonelik
egitimini ve isini planlamada ve diger sorunla-
rina ¢6zum bulmada aile destegi ve KF ekibinin
destegi 6nemlidir.

Erigskin donemde yalniz yagamak, 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 danigmanlik 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.

Erigkin 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 kdtulesme
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, ¢cok
sik acikma, kilo kaybi dikkat cekicidir. Tedavi
edilmezse yillar icerisinde ciddi g6z problem-
leri, bébrek yetmezligi, kalp sorunlari gelisir.
(Bakiniz Endokrinolojik Sorunlar bolimua.)

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 6ksuruk ve
balgamda artisin oldugu alevlenme durumla-
rinda balgamda noktasal veya cizgi tarzi kan
gorulebilir ve erken tedavi ile birlikte genellikle
birka¢c gunde kaybolur. Kanli 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 saglik
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 doneminde ortaya ¢ikabilir. Cokme
(pnémotoraks) olan hastalarda hafif ya da sid-
detli nefes darligi ortaya ¢ikabilir veya mevcut
nefes darligi artabilir. Ayrica ¢dken akciger
tarafinda goégus agrisi, nabizda artig, hizli
soluma ya da dudaklarda morarma olabilir.
Cokme ne kadar siddetli ise hastanin sikayetleri
de o kadar belirgin olur. Kiguk bir cékme 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 icin gogus
tapu yerlestiriimesi gerekebilir. KF'li hastalarda
akcigerdeki ¢c6kme duzeldikten sonra en az

2 hafta sureyle solunum testi yapilmamali ve
ucaga binilmemelidir.

Eriskin débnemde 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 kullanilmasi 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-



mayi ortadan kaldirabilir. Bagirsak tikanikhgi
ortadan kalkincaya kadar eder var ise bulanti ve
kusmanin tedavisi i¢in de hastaya baziilaglar
verilebilir. Bu tedaviler hastanin sikayetleri
kayboluncaya kadar genellikle birkac gutin sure
ile uygulanir.

Eriskin KF'li hastalarda akut pankreas iltihabi
(pankreatit) ortaya gikabilir. Pankreas iltihabi
pankreas yetmezligi olan hastalarda gelisebil-
digi gibi pankreas yetersizligi olmayan (enzim
ihtiyaci 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 refla sikh@i 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 énerisiile refld
icin ilac tedavileri kullanilabilir.

Eriskin dénemde 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 yasam
tarzlarinda, iligskilerinde 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 mumkun degildir ve hayat boyu
devam eder. KF'li hastalarin her giin uygulama-
lari gereken yogun tedaviler ancak iyi bir aile
destegi ile mamkundur. Cocukluk ¢agindaki
uzun sureli hastaliklarin bircogunda oldugu gibi
KF'li hastalarda ve cocugun bakimiile 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 yagam 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 dusunceleridir.

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 iligkilidir. Uzun sureli hastalgi
olan ¢ocuklarin 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 gunluk
hayatin gereklilikleridir. Uzun sureli hastaligi
olan gocuklarin ailelerinde daha sik bosanma
bildirilmistir. Aile igi stres duzeyinin azaltiimasi
hem tedavi uyumunu hem de bireylerin yasam
kalitesini olumlu yénde etkileyecektir.

Bunun icin neler yapilabilir?

> Aile icinde uygun iletisim sekillerinin kulla-
nilmasi (suclayici, yargilayici ifadeler kullaniima-
dan problemlerin konusulabilmesi vs)

> Aile icinde hastalikla ilgili bilincin olusmasi
ve sorumluluklarin paylagiimasi

> Cocuga karsi asiri korumaci ve bebeklesti-
rici yaklagimlardan kaginiimasi

> Ebeveynlerin kendilerine 6zel zamanlar
ayirabilmesi

KF'li hastalarda yodun kaygilar, zayif kendilik
imajl ve akran iliskilerinde problemler dzellikle
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 yuzden psikolojik problemlerin
zamaninda tespiti ve tedavisi, tedavi uyumu

ve yagam kalitesini artirmasi agisindan faydali
olacaktir.



Kistik

fibrozisli

cocuklarda
1Ll1R :
egerlendirme

KF’li cocuRlarda yilda bir kRez tam

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



Beslenme Durumunun Degerlendirilmesi:
Cocugunuzun kilosu, boyu, degerlendirilecek
ve blyUume egrisi isaretlenecektir. Diyeti goz-
den gegcirilecek, vitamin destedi, aldigi kalori
miktari, pankreas enzimi takviyesinin yeterliligi
acisindan degerlendirilecektir. Cocugunuzun
kilo alimi yeterli dedilse ve doktorunuz gerekli
gbrurse yuksek kalorili ek besinler ya da farkli
beslenme ydntemleri 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 gocuklarda yapil-
malidir. Solunum fonksiyon testlerindeki yillik
degisimlerin degerlendirilmesi 6nemlidir.

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

Dalak ve Karaciger Ultrasonografisi:
5 yas ve Uzerindeki gcocuklarda 2 yilda bir yapil-
masi dnerilmektedir. Bununla birlikte; doktoru-
nuz uygun gorur ise 6zellikle daha énce 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 yluksek 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 kiilttirii:
Pseudomonas ya da diger mikroplarin sapta-
nabilmesi igin balgam kdltGrindn 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

Pihtilagma 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 yapiimasi dnerilmektedir. Doktorunuz
gerekli gorar ise bu testin daha kuguk gocukla-
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 belirterekR sdzlerime baslamak
istiyorum. Oyle olmasa, giinlitk
uygulamalar gereken tedavilere,
biz ailelerin ve doRtorlarin yapti-
rimlarina, hastaligin alevlenmesi
nedeni ile hastanede yatislarimiz
sirasinda yasadiRlarina 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 saglikh 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 dncesine kadar yemek
yemek bizim i¢in cok bUytk sorun olsa da ¢ok
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 nebdl 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 olmadigini, savasarak
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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 yemegi
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, biling¢li, 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 i¢in kullanilan inhale
ilag. Aeresol hava kompresdrine bagli nebulizatér kullani-
larak verilebilir.

Air Compressor (Hava Kompresorsi)
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 cogalmasini yavaglatan veya élduren ilag

Asilama

Hastaliklara karsl korumak tzere zayiflatiimig, 610 veya
proteinden olusan, vicudun direncini

arttirmak Uzere uygulanan ilag, 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
atilmasi i¢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 6ksurtge neden olur.

Bronsioller
Akcigerdeki en kiguk havayollaridir. Bronsu alveole
bagdlar.

Bronsit

Bronslarin enfeksiyon, soguk alginhgi, alerjik veya irritan
madde ile karsilagma 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. Bronglar bronsiol

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

Comak Parmak

El ve ayak tirnaklarinin genisleyip, yuvarlak bir sekil alma-
sI. 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 bazli 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 bolum.

Gayta
Digki

Gen

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

Ozelliklerin olusmasina 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 bUylk havayolu trakeadir. Daha kig¢ugu bronglar en
kigukleri brongiollerdir. Brongioller alveollerde sonlanir.
Hava Yolu Temizleme Teknikleri (ACTs) Mukusu dksurerek
akcigerden disari atmak i¢in kullanilan degisik yéntemler.
Hemoptizi Okslirme sirasinda akcigerden kan veya kanli
balgam gelmesi durumu. Akcigerdeki kiiguk

damarlardaki ¢atlak sonucunda olur.

Heterozigot

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

Hiperglisemi

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

Hiperkarbi
Kan karbondioksit dizeyinin 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 vilcudun
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
glin 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 vicut diginda 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 egzersiz ile 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 icin uygulanan test.
Gebeligin erken déneminde kiguk bir plesenta (es) 6rnegi
alinarak yapilir. ince bir tip ile rahime ulagilir ve érnek
ahnir.

Kromozom

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

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

Kor pulmonale

Kalbin sag tarafinin genislemesi. Bu durum kalpteki kanin
akcigere pompalanmasini guglestirir. 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 cikan ilk belirtisidir.

Mukolitik

Mukusu incelterek ksurmek yolu ile disari ¢ikisini sagla-
yan ila¢. Balgam sokucu ilag.

Mukus

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

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 ¢ikarilabilir.

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 tagiyorsa 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 yaptig aktivite.

Ozefagus
Yemek borusu

Pankreas

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

Pankreatik
Pankreas ile ilgili olan.

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

Plasenta
Dogmamis ¢ocugun anne karninda beslenip, oksijen

aldigiyer, es.

Bakteri veya virlslere olusan akciger enfeksiyonu, zattrre.

Pnomotoraks

Akcigerde hava yollarinin veya akciger dokusunun
tamaminin veya bir kisminin ani olarak yirtilmasi sonucu
havanin akciger ile g6dus 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 tar bakteri.

Pulmonoloji
G6gus hastaliklari béluma

Rektal Prolapsus
Beslenme problemi nedeniyle Kistik fibrozisli cocuklarda
rektumun antsun digina ¢gikmasi.

Rektum
Kalin barsagin makatla birlesen son kismi

Safra
Sindirime yardimci olan karaciger salgisi

Silya

VUcuttaki pek ¢ok 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
%71'inde 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 hiicrelerden 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 Gzerindeki
¢ocuklara 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, sindsler, farinks ve
larinksten, alt solunum sistemi; trakea, brons, bronsiol ve
alveollerden olusur.

Tasiyici

Kistik fibrozis gibi genetik gegisli 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¢ilmesidir.

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 Greme
organlarinin timda.

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

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

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 vicuttan emilirler bu nedenle vitamin ilaglarina
ihtiyaglari olur.

Vizing
Nefes alip vermenin zorlagmasi ile nefes verirken duyulan
1slik sesi

Yanhs negatiflik
Kiside hastalik oldugu halde test sonuglarinin olmadigini
gOstermesi durumu

Yanhs pozitiflik
Kiside hastalik olmadigi halde test sonuglarinin oldugunu
gOstermesi durumu



Kifder
hakRRinda

Kifder, 2012 yilinin Subat ayinda, Ristik
fibrozis hasta ve hasta yaRinlarinin 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 HaRlar1
Ag1(ECHA) ve Nadir Hastaliklar Ag1 Giye-
sidir.
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