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I-Aileyi “Kistik Fibrozis”le Tanistirmak
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Cocugunuz
Kistik Fibrozis (KF)
hastasz.

Cogu ebeveynin diinyas1 bu haberi aldiginda alt {ist olur. Cocugunuza tan1 yeni konulduysa sadece
sunu bilin: Her ne kadar inanmasi gii¢ de olsa her sey daha iyiye gidecek. Bir siire sonra, kistik
fibrozisi kabullenmeye baslayacaksiniz ve normal yasaminizin bir parcasi haline getirerek onunla
basa ¢ikmay1 6greneceksiniz.

Tan1 alinmasini izleyen siireg, biitlin aile i¢in stresli olabilir.
Her aile iiyesinin bununla bas etme bi¢imi farklilik gosterebilir.
Eger esiniz yalniz kalmak istedigini ifade ederse bu sizi goz
ardi ettigi anlamina gelmez. Eger aile {liyelerinden biri
aglamiyorsa bu onun caninin yanmadigr anlamima gelmez.

Yapilmast gereken
ilk is hastaligt
kabullenmek ve
onuntizdeki zorlu
yolda ilerlemek icin
ayaklarimizin yere
saglam basmasim
saglamaktr.

Herkes farkli tepkiler verebilir ve bu da aile icerisinde
catigmaya sebep olabilir. Herkesin kisisel tepkisine saygi
duyun. Birbirinize karsi agik olun. Durumla ilgili etraflica
konugmak ve tartismak, diisiindiigliniizden daha kolay olabilir.
Fakat duygularinizla bas edemez hale gelirseniz bir terapistten
veya psikiyatri hekiminden yardim alin.
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Sucluluk duygusunu yenin ve
kRontrol altina alin.
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Kistik Fibrozis genetik bir hastalik oldugu i¢in ebeveynler kendilerini suclu hissedebilirler. Kistik
Fibrozis ¢ok nadir bir hastaliktir ve siz veya aile iiyelerinden biri bu hastalifa sahip olmadik¢a
hamilelik veya dogum 6ncesinde kistik fibrozis genetik taramasi standart testler arasinda degildir.

= Hamilelik oncesi ve hamilelik sirasinda kullandiginiz bir
ilag veya gecirdiginiz bir enfeksiyon ya da baska bir durum
kistik fibrozise neden olmaz.

Baslangicta diisiincelerinizi kontrol edemeyebilirsiniz. Cocugunuz Kistik Fibrozis hastasi
olmasayd1 her seyin baska tiirlii olacagini diisiinme egiliminde olabilirsiniz.

Tan1 konmadan dnce ¢ocugunuz ve aileniz i¢in
kurdugunuz hayalleri kaybetmeyin.

Kontrolii yeniden ele almanin saglikli yontemi, cocugunuza olabilecek en iyi bakimi saglamaktir.
Bunu da Kistik Fibrozis hastaligiyla ilgili miimkiin oldugunca ¢ok sey 6grenerek ve ¢ocugunuzun
tedavi planini tam olarak izleyerek yapabilirsiniz.
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Rol modeli olmak.
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Cocugunuzun rol modeli olarak, ileriki yillar boyunca onun diisiincelerini, eylemlerini ve saglik
aliskanliklarini sekillendirecek olan sizin davraniglarinizdir.

Hastaligi kabullenme stirecinde asagidaki ¢oziim seceneklerini kullanabilirsiniz:

> Ozgiiveninizi canli tutmaya caligin.

> Bazi ebeveynler sugluluk hissini ¢ocuklarinin maddi ve manevi olanaklarini artirarak telafi
etmeye ve kendilerini bu sekilde iyilestirmeye calisirlar. Sucgluluk duygusunu bu sekilde telafi
etmeye calismayin.

> Gereginden fazla korumaci olmaktan kacinin.

> Kendinize iyi bakmak i¢in zaman ayirin.
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Kistik Fibrozis hastaligini hayatin bir
parcasi yapin, hayatinizin butununu
kRapsamasina izin. 99

Kistik fibrozisli ¢ocugunuzu ailenin odak noktast yapmayimn, ona diger c¢ocuklariniza
davrandiginiz gibi davranin. Zorluklar olacagini bilin, ama ayni1 zamanda ¢ocugunuzun tuvalet
egitimi, diizgilin cimle kurma ve tiim diger 6grenme asamalarinda heyecan duymasini saglayin.

Bakim vermenin getirdigi zorluklar diisiiniildiiglinde, bu siire¢ duygusal acidan yorucu olabilir.
Ama c¢ocugunuzu kendi bakimini yapmaya hazirlayarak giinii geldiginde c¢ocugunuzun
sorumluluk almasini saglayabilir.

Kistik Fibrozis Dernegi (Kifder)

Kifder, kistik fibrozis hasta ve hasta yakinlarinin bir araya gelerek kurdugu bir sivil toplum
kurulusudur. Dernek olarak amaci; yasam siiresini kisaltan ve yasam kalitesini etkileyen kalitsal
bir hastalik olan kistik fibrozis ile ilgili farkindalig1 artirmak, tedavi boyunca ihtiyaglari tespit edip
gerekli adimlarin atilmasi i¢in hekim, kamu ve ilgili diger paydaslarla igbirligi yapmak, boylelikle
hasta ve hasta yakinlarinin bu hastalikla yasamasin1 kolaylagtirmaktir.




2-Tam Sonrasi Gecis Dénemi Icin
Yapilacak Isler Listesi

Kistik fibrozis bir¢ok organi etkileyen bir hastalik oldugundan hastalig1 ve takip-tedavi siirecinde
yapilmas1 gerekenleri 6grenmek i¢in nereden baslayacaginizi bilmek zor olabilir. Bu nedenle bir
program dahilinde ilerlemek 6nemlidir. Asagidaki listede, ilk asamalarda odaklanmaniz igin
gereken bazi ¢ok dnemli konular siralanmigtir. Eger bu hedefleri yerine getirmekte zorlanirsaniz
Kistik Fibrozis merkezindeki saglik ¢alisanlari ile bunlar1 konusabilirsiniz.

> Cocugumun kistik fibrozis merkezinde, ¢ocugumuzun tedavisi ile ilgilenen ekibin tiim
iiyeleriyle tanistim.

> Kistik Fibrozis hastaliginin ¢ocugumun solunum sistemini nasil etkiledigini biliyorum.
> Solunum alevlenmesi belirtilerini tantyorum.

> Kistik Fibrozis hastaliginin ¢ocugumun sindirim sistemini nasil etkiledigini anliyorum.
> Cocugumun beslenme hedeflerine dair bir giinliik tutuyorum.

> Enzimleri ne zaman ve nasil temin edecegimi biliyorum.

> Doktorun yazdig1 her bir ilacin etkisini biliyorum.

> Neden biitlin Kistik Fibrozis ilaglarinin belirtilen sekilde alinmasi gerektigini anliyorum.
> Kistik Fibrozis ekibinin sundugu tiim desteklere erigtim.

> Kistik Fibrozis bakiminin zorluklariyla yiizlesmeye hazirim.

> Kistik Fibrozis tanisiyla bana saglanan sosyal haklardan haberdarim.

> Kistik Fibrozis Dernegi (Kifder) ile iletisime gectim.




Kistik Fibrozis Nedir?

Kistik fibrozis genetik gecisli bir hastaliktir.

CFTR proteinin fonksiyonunu yerine getirememesinden viicuttaki tiim salg1 bezlerinin (egzokrin)
fonksiyonu bozuktur. Normalde ekzokrin salgi bezleri ince ve kaygan salgilar yapar. Bu salgilar,
kanallardan (kiiciik tiipler) viicudun ylizeyine veya bagirsaklar veya hava yollar1 gibi i¢i bos
organlara hareket eder. Kistik fibroziste ekzokrin bezler dogru calismadigi i¢in ¢ok kalin ve
yapigkan mukus salgilanir ve bu kalin mukus gectigi kanallar1 tikayabilir. Bu kalin mukusa,
mukus tikaci denir.

Mukus tikaclar1 cogunlukla akcigerlerde ve
bagirsaklarda bulunur; atilamayan mukus
tikaclar1 akciger enfeksiyonlarina/hasarina ve
sindirim 1le 1lgili sorunlara neden olabilir.

Kistik fibrozis ayrica ter bezlerini de etkiler. Bu hastalarin terindeki tuz (sodyum ve kloriir) ve
potasyum seviyeleri ¢ok yliksektir. Bu nedenle hastalarda terlemenin arttig1 donemlerde ciddi tuz
kayb1 ve buna bagli s1vi kaybi1 gibi sorunlar gelisebilir.




Kistik Fibrozis
bulasici bir hastalik
degildir.

> Kistik Fibrozis oksiiriige neden oldugu i¢in ¢ogu aile KF’yi “bulasici hastalik™ olarak diisiiniir.
> Kistik Fibrozis genetik bir hastaliktir, hastalik dogumdan itibaren vardir, sonradan
baskasindan bulas yolu ile kistik fibrozis olamazsiniz.

> Kistik fibrozisli bireyler hastalig1 diger kisilere bulagtirmazlar.

= Kistik Fibrozis beyni, sinir sistemini veya ogrenme
kapasitesini etkilemez

Kistik fibrozisli bireyler
normal zekaya sahiptir.




a) Genler, Kromozomlar ve Bir Kisi Nasil
Kistik Fibrozis Hastasi Olur?
Bir cocugun Ristik fibrozis hastast

olabilmesi i¢in her iki ebeveyninden

O birer KF gen mutasyonu almast
gerekmektedir.

Bu geni, anne ve baba da kendi
ebeveynlerinin birinden almislardir
ve taswycidarlar.

= Her iki ebeveyn de bir Kistik Fibrozis gen mutasyonu
tasidiginda, dogacak her bebekte:

Dortte bir (% 25) = Sagllkll (taswyici/hasta degil)

Dortte iki (% 50)  ===m  Kistik Fibrozis Tasiyicisi (Kistik fibrozis hastas: degil)

Dortte bir (% 25) === Kistik Fibrozis Hastast




~Ebeveynlerin Ristik fibrozisli bir ya da daha fazla cocugu
olsa bile, her hamilelikte ayni oranlarda bu riskleri tasirlar.
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Tagiyicr Baba Tagiyicr Anne

Evlenirse cocuklarinin;

Ny

O O @)

1
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Bir tanesi Iki tanesi yine kendi cocuklarina Yalnizca bir tanesi
hastalikly dogabilir gecebilecek sekilde tasiyict olabilir saglikh dogabilir
(%25) (%650) (%25)

Iki ebeveyn de ayni hastalik icin tastyici iseler,
her hamilelikte dogacak ¢ocugun 4’te 1 (%25)
oraninda hasta olma olasilig1 vardir.




B)Kistik Fibrozis Hangi Organlari Etkiler?

> Ter bezleri

Karaciger

Mukus salgilayan egzokrin bezler
Pankreas

Akciger

Bagirsaklar

Ureme organlari

Ter bezleri
Artmis klor konsantrasyonu

Siniisler
Siniizit

Akcigerler
Bronsektazi yangim (inflamasyon),
Pseudomonas Enfeksiyonlart

Karaciger
Siroz

Pankreas

Ekzokrin bez disfonksiyonu
Pankreatit

Diabet

Bagirsaklar

Yenidogan bagirsak tikanmasi
(Mekonium Ileus) Tikanikliklar

Erkek iireme sistemi

Azoospermia

1sirlik

Cift taraflu Vas Deferens tikanikligi




b-1: Akciger:

Solunum problemleri (akcigerler ve hava yollar1) Kistik Fibrozis ile iligkili en ciddi problemlerdir.
Solunum problemleri kistik fibrozisli her birey icin farkli zamanlarda baglayabilir ve siddeti de
kisiden kisiye farklilik gosterebilir.

1.Ust solunum yolu — burun ve sintisler

Ust solunum yolu, soludugumuz havadaki toz ve mikrop gibi partikiilleri filtreler. Ayrica havayi
1s1tir ve nemlendirir.

Normal Akciger Kistik Fibrozisli Akciger

Hava Yolunu Dolduran
Mukus

Hava Yolu  Bakteriyel Enfeksiyon

2.Alt solunum yolu — hava yollari ve akcigerler

Alt solunum yolu trakeada (nefes borusu) baslar ve akcigerleri de igerir.




= Kistik Fibrozis hem iist hem de alt solunum yollarim
etkiler. Ancak en onemli etkileri alt solunum yollarinda
gorulur.

Akciger hastaliginin siddeti genellikle hastanin yasam kalitesini ve siiresini belirleyen en 6nemli
faktordiir. Tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlar1 kistik fibrozisli hastalarda ilerleyici
akciger hastaliginin en 6nemli sebebidir. Bu nedenle her {ic ayda bir alinan balgam/bogaz
stirlintiisii kiiltiirleri ile akciger enfeksiyonlarina neden olabilecek mikroplarin balgam igerisinde
var olup olmadigini arastirir.

Akcigerleri olabildigince korumak i¢in bir¢ok
tedavi mevcuttur.

= Solunum fizyoterapisinin (hava yolu temizligi) amacy, tikalr
hava yollarimi temizlemek ve enfeksiyon riskini ve bunlarin
verebilecegi zarari onlemek /azaltmaktar.




= Kistik fibrozisli tum cocuk ve yetiskin bireylerde gunliik
solunum fizyoterapisi uygulanmasi onerilir.

Eger hastanin solunum fizyoterapisine ragmen Oksiiriigi varsa ve sik alt solunum yolu
enfeksiyonu geciriyorsa balgamin atilmasini kolaylastiran bazi ilaglar (Pulmozyme®, Hyaneb®)
tedaviye eklenebilir.

Fulmozyme@ 2500U/2.5ml

Nebuliser Solution
Dornase alfa (Recombinant human
deoxyribonuclease 1)

Pulmozyme® (DNase): I

Koyu balgami sivilastirarak, disar1 atilmasini kolaylastiran
bir ilagtir. Pulmozyme® (DNase), genellikle giinde bir kez 2500U. (2.5mg) 2.5ml

FOR INHALATION ONLY

ﬁ 30 unit-dose ampoules

nebulizasyon cihazi ile verilir.

Hyaneb (%7 Hipertonik salin):

Balgamin su igerigini artirarak kivamini yumusatan ve A
disar1 atilmasim1 kolaylastiran bir ilactir. Genellikle giinde

iki kez nebulizasyon cihazi ile verilir. o :
Sy GChiest

Nebulizasyon yoluyla ila¢ kullaniyorsaniz, bu cthazin
uygunlugu, temizlik/sterilizasyonu ve ilaclarin nasil
uygulanacagina iliskin bilgileri kistik fibrozis merkezi
saglik ¢alisanlarindan edinebilirsiniz.




b-2: Pankreas:

Pankreas alinan besinlerin sindirilmesini saglayan
enzimleri salgilar. Kistik fibrozisli hastalarin biiyiik

cogunda (%75-80) bu enzimler yeterli miktarda A, D, E, K vitaminlerini

iceren DEKAS su an
ulkemizdeki tek Ristik
fibrozis vitaminidir.
Gerekli durumlarda
doktorunuz uygun
gorurse bu vitaminleri
ayrt ayri da verebilir.

salgilanmadig1r i¢in besinlerin sindirimi ve emilimi
yetersiz olur. Hastada yaglh kotii kokulu digkilama ve
biiyime-gelisme geriligi olur. Yetersiz yag emilimi ile
birlikte yagda eriyen vitaminlerin (A, D, E ve K vitamini)
eksikligi olustugu icin hastaya takviye olarak verilmesi
gerekir.

Pankreas enzim takviyesi (KREON):

Kistik fibroziste pankreas yetersizligi olan hastalarda besinlerin uygun sekilde sindirilebilmesi
icin disaridan agiz yoluyla alinan enzim takviyelerine (KREON) ihtiya¢ vardir. Hastaya verilecek
enzim miktar1 pankreasin kistik fibrozisten etkilenme derecesine gore degisir, cocugun yasi/
kilosu ve yedigi yemek icerigine gore enzim dozu ayarlanir. Yeterli enzim takviyesi alan ¢ocuklar
uygun hizda biiyiir ve saglikli kiloya ulasir.

Beslenme durumu 1yi olan kistik fibrozisli
cocuklarda akciger sagligi daha 1yidir ve
bagisiklik sistemi daha gii¢lidiir.




b-3: Ter bezleri:

Kistik fibrozis, egzokrin salg1 bezlerini etkiler. Ancak Kistik Fibrozis'deki ter kalin ve yapiskan
degildir; ¢ok tuzlu olmasi disinda normaldir.

Terdeki yiiksek miktarda tuz, Kistik Fibrozis'in klasik bir belirtisidir. Aile genellikle bunu, ¢ocugu
optiiklerinde cocugun cildinden tuzlu bir tat alarak farkedebilir. Kistik Fibrozis'li bireylerin
terlemeyle normalden daha fazla tuz kaybetmesi, genellikle diyetle alinan tuz ile yerine konulur
ve problem olusturmaz. Ancak terlemenin arttig1 sicak havalarda, atesli hastalik durumlarinda ve
egzersiz sirasinda problem olusturabilir.

Tuz kaybi belirtileri sunlardir:

> Halsizlik, yorgunluk
> Kas kramplari

> Mide bulantisi, kusma
> Karin agrisi

> Ates

= Tedavi i¢in Kistik Fibrozis'li Rigiler tuzlu yiyecekler yemeli
ve diger yiyeceklere tuz eklemelidir. Terlemenin arttigy
(sicak havalarda, egzersiz sirasinda veya ategli hastalik

esnasinda), Kistik Fibrozis'li kisi daha fazla si tiketmeli

ve yiyeceklerdeki tuz miktarini arttirmalidar.




b-4:Karaciger

Karaciger safra salgilarini bosaltan kanallara (veya tiiplere) sahiptir. Bunlara safra kanallar1 denir.
Kistik Fibrozis'de kalin sekresyonlar bu kanallar1 tikayabilir ve bu da karaciger sirozuna neden
olabilir.

Normal Karaciger Siroz

Yukaridaki sekilde saghkl karacigeri, sagda ise
fonksiyonlart zamanla bozularak siroz gelismis
olan karacigeri gorebilirsiniz.

Karaciger problemlerini takipte, yillik veya gerekirse
daha sik kan 6rnegi ile karaciger fonksiyon testleri
izlenir. Anormal sonuclari olan kisiler,
ursodeoksikolik asit gibi 1laglarla tedavi edilebilir.




b-5:Ureme organlari

Kistik fibrozisli bir ¢ocugun ebeveyniyseniz cinsel gelisim, cinsel islev ve lireme acisindan
cocugunuzu gelecekte neler bekledigine dair sorulariniz olabilir.

Erkeklik ve kadinlik hormonlar1 ve hormon
bezleri Kistik Fibrozis'den etkilenmez.

Cinsel geligim normaldir.

Kistik fibrozisli erkek ve kadinlarda ¢cocuk
sahibi olma orani saglikli bireylere oranla
dustktir.

Yeni tedaviler ile cok sayida Kistik Fibrozis'li kigi cocuk
sahibi olabilmektedir.




Yeni Tedaviler

Kistik Fibrozis'de altta yatan genetik sorunu diizeltmeye yonelik tedaviler ile ilgili cok sayida
calisma basariyla yiiriitelmektedir. Son 10 yilda kistik fibroziste hastaliga yol acan KFTR
proteininin daha iyi g¢aligmasim1 saglayarak hastaligin bir¢ok bulgusunu ortadan kaldiran
(solunum yolu enfeksiyonlarini azaltan, akciger kapasitesini ve beslenme durumunu iyilestiren)
ve ilerlemesini durduran yeni tedaviler bulunmustur. Bu tedaviler uygun mutasyonu olan hastalar
i¢in birgok iilkede kullanilmaktadir. Ulkemizde ise geri ddeme siirecine yonelik calismalar devam
etmektedir.

Ancak bu ilaglar,

Sadece uygun mutasyonlara sahip ve belli yasin tizerindeki
hastalarda etkili oldugu i¢in hastanin mutasyonun
bilinmesi ve ona gore kullanilmasinin planlanmasi

gereklidir. Her 1la¢g her mutasyona etkili degildir.




Bu brosiir Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Dernegi ile

ortak hazirlanmistir.

Kistik Fibrozis Dernegi
Yali Mh. iskele Cd. Aralik Sk. No: 7 Maltepe / istanbul
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