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ÖZET 

PRİMER SİLİYER DİSKİNEZİLİ ÇOCUKLARDA AKCİĞERİN YAPISAL VE 

FONKSİYONEL DURUMU İLE HASTALARIN YAŞAM KALİTELERİ 

ARASINDAKİ İLİŞKİ 

Primer siliyer diskinezi (PSD), siliya disfonksiyonu sebebiyle meydana gelen ve 

20000 kişide 1 görülen nadir kalıtsal bir hastalıktır. Siliyer disfonksiyon, yenidoğan 

döneminden itibaren tekrarlayan alt ve üst solunum yolu enfeksiyonları, bronşektazi, 

atelektazi, lober kollaps ile nodal siliya defektine bağlı olarak situs inversusa sebep 

olabilmektedir. Tanısı klinik, radyolojik bulgular ile genetik testler, transmisyon elektron 

mikroskopi, yüksek hızlı videomikroskopi incelemesi, immunfloresan inceleme ile 

konulmaktadır. Semptomların nonspesifik olması ve tanısal testlere erişimin güç olması 

nedeniyle hastalar geç tanı almaktadır. Bilinen küratif bir tedavisi yoktur. Hastalar etkilenen 

sistemleri açısından semptomatik tedavi ve yakın izlemle takip edilmektedir.  

Bu çalışmada amaç, PSD tanılı hastalarda akciğerin fonksiyonel ve yapısal durumu 

ile hastaların yaşam kalitesi arasındaki ilişkiyi saptamak olarak belirlenmiştir.  

İstanbul Medeniyet Üniversitesi Göztepe Prof. Dr. Süleyman Yalçın Şehir Hastanesi 

Çocuk Göğüs Hastalıkları polikliniğimize rutin kontrol için başvuran, aktif enfeksiyona dair 

bulgu ve yakınması olmayan 30 PSD tanılı hasta çalışmaya dahil edildi. Hastaların hepsinin 

tanısı genetik testlerle konulmuştu. Demografik verileri, özgeçmiş ve soygeçmiş bilgileri, 

şikayetleri ve fizik muayene bulguları kaydedildi. Son 1 yıl içinde, aktif enfeksiyon bulgusu 

yokken yapılmış spirometrik ve pletismografik ölçümleri, karbonmonoksit difüzyon 

kapasitesi (DLCO) değerleri not edildi. Yine son 1 yıl içinde aktif enfeksiyon döneminde 

değilken çekilmiş akciğer grafileri ile toraks tomografileri hastaların kliniği ile ilgili bilgisi 

olmayan bir radyolog tarafından skorlandı. Akciğer grafileri Chrispin-Norman skorlaması 

ile toraks tomografileri modifiye Bhalla skorlaması ile skorlandı. Hastalara St George 

Solunum anketi uygulandı ve skorları kaydedildi. 
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Akciğerin fonksiyonel değerlendirmesinde, hastaların median FEV1 değeri %81,6, 

FVC değeri %91,0, FEF25-75 değeri %77,8, FEV1/FVC değeri 95,5 olarak bulundu. FEV1 

Z-skor için median değer -1,6 idi. FEV1 Z-skora göre hastaların %8’i normal, %48’inde 

hafif, %24’ünde orta ve %20’sinde ağır obstrüksiyon vardı. Hasta yaşları ile FEV1 

(p<0,001), FVC (p<0,001) ve FEF25-75 (p:0,009) yüzdeleri arasında ters orantı bulundu. 

Pletismografik ölçümlerine göre median TLC değeri %111,5, RV değeri %143, RV/TLC 

değeri 125,5 bulundu. Median DLCO 101,3 bulundu. TLC değerine göre hastaların %77,3’ü 

normalken, %13,6’sında hafif, %9,1’inde hafif restriksiyon saptandı. Median RV (p:0,042) 

ve TLC (p:0,001) yaş ile ters orantılı saptandı. Yaşla birlikte solunum fonksiyonlarının 

belirgin şekilde bozulduğunu gördük. Ayrıca şikayet başlangıç yaşı ile RV (p:0,006), TLC 

(p:0,025) ve RV/TLC (p:0,017) arasında da negatif korelasyon vardı.  

Akciğerin yapısal değerlendirmesinde kullandığımız Bhalla skorlamasına göre 

hastaların %80’inde hafif ve %20’sinde orta şiddetli hasar saptandı. Pletismografik 

parametreler ile yapısal bozukluğu gösteren Bhalla skorlaması arasında hiçbir ilişki 

saptanmadı (p>0,05). Spirometrik ölçümlerden FEV1 (p:0,001), FVC (p:0,007), FEF25-75 

(p:0,005) ve FEV1/FVC (p:0,008) ile Bhalla arasında negatif korelasyon bulundu. Ancak 

akciğer grafisi skorlaması olan Chrispin-Norman ile solunum fonksiyon testleri arasında bir 

ilişki saptanmadı. 

Yaşam kalitesini değerlendirmek için son 1 yılı sorgulayan St George Solunum 

anketini (SGRQ) kullanıldı. Buna göre median semptom skoru 45,8, aktivite skoru 15,5, 

etkilenim skoru 20,3 ve total skor 26,5 saptandı. Son 1 yılda alevlenme sayısı ile semptom 

skoru (p<0,001), aktivite skoru (p:0,005), etkilenim skoru (p:0,004) ve total skor (p<0,001) 

arasında pozitif korelasyon saptandı. Spirometrik ölçümlerden FEV1 (p:0,012), FEF25-75 

(p:0,001) ve FEV1/FVC (p<0,001) ile semptom skoru ile negatif korelasyon; RV (p:0,022) 

ve RV/TLC (p:0,004) ile yine semptom skoru arasında pozitif yönlü korelasyon saptandı. 

Aktivite skoru ile FEV1 (p:0,037), FEF25-75 (p:0,03), FEV1/FVC (p:0,019) arasında 

negatif yönlü korelasyon saptandı. Etkilenim skoru ile FEF25-75 (p:0,024) arasında negatif 

yönlü korelasyon saptandı. Total skor ile FEF25-75 (p:0,008) ve FEV1/FVC (p:0,013) 

arasında negatif korelasyon saptandı. 

Bu verilerin ışığında PSD’li çocukların takibinde yaşam kalitesi ölçeği ile 

spirometrik değerler ve akciğer hacimleri arasında bir korelasyon olduğunu söyleyebiliriz. 

Ancak Bhalla ve Chrispin-Norman skorlamaları ile SGRQ parametreleri arasında doğrudan 

bir ilişki saptamadık. Bhalla skorlaması ile spirometrik parametreler arasında saptanan uyum 
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da gözönüne alınarak spirometrik değerlendirmenin hem yapısal hem yaşam kalitesi anketi 

ile uyumlu olduğunu söyleyebiliriz.   

Anahtar kelimeler: Primer Siliyer Diskinezi, yaşam kalitesi değerlendirmesi 

(HRQOL), St George Solunum anketi (SGRQ), Bhalla skorlaması, Spirometri, Akciğer 

hacimleri 
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ABSTRACT 

THE RELATIONSHIP BETWEEN PATIENTS’ QUALITY OF LIFE AND 

STRUCTURAL AND FUNCTIONAL STATUS OF THE LUNG OF CHILDREN 

WITH PRIMARY CILIARY DYSKINESIA 

Primary ciliary dyskinesia (PCD) which occurs due to the dysfunction of cilia is a 

hereditary disease that seen in 1 in 20000 people. Ciliary dysfunction could cause lower and 

upper respiratory tract infections that recur from the neonatal period, bronchiectasis, 

atelectasis, lobar collapse, and situs inversus as depending on defect of nodal cilia. Diagnosis 

is determined by clinical, radiological findings and genetic tests, transmission electron 

microscopy, high speed video microscopy examination, immunofluorescence examination. 

Due to nonspecific symptoms and difficulties in accessing tests, patients are diagnosed late. 

There is no curative treatment known. Patients are monitored by symptomatic treatment and 

watchful follow-up regarding the affected systems.  

The purpose of this study is determined as detecting the relationship between 

patients’ quality of life and structural and functional state of lung of the patients diagnosed 

with PCD. 

30 patients who admitted for routine control without any complaint and symptom 

about active infection and diagnosed with PCD were recruited from the patients of Istanbul 

Medeniyet University Göztepe Prof. Dr. Süleyman Yalçın City Hospital Pediatric Chest 

diseases outpatient clinic. All patients had a genetic diagnosis. Demographics, personal and 

family history informations, complaints’, and examination findings of patients were 

recorded. Spirometric and plethysmographic measurements that is carried out when there 

was no finding of active infection in the last 1 year and DLCO values of patients are noted. 

Chest radiography and thoracic computerized tomographies, that were taken under the 

condition of no active infection for last one year period were scored by the radiologist that 

doesn’t have any information about patients’ clinics. Chest radiographies were scored by 
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Chrispin Norman scoring system and thoracic computerized tomographies were scored by 

modified Bhalla scoring system. St. George's respiratory questionnaire was applied to the 

patients and scores were recorded. 

In the functional evaluation of lung, %81,6 median FEV1 value, %91,0 FVC value, 

%77,8 FEF25-75 value, 95,5 FEV1/FVC value of patients were found. Median value for 

FEV1 Z-score was -1,6. According to FEV1 Z-score, %8 of patients was normal, %48 of 

them had mild, %24 of them had moderate, and %20 of them had heavy obstruction. Inverse 

proportion was found in between the patients’ ages and FEV1 (p<0,001), FVC (p<0,001), 

and FEF25-75 (p:0,009) percentages. Based on plethysmographic measurements, median 

TLC value as %111,5, RV value as a%143, RV/TLC value as 125,5 were found. Median 

DLCO was found as 101,3. According to TLC values, while %77,3 of patients was normal, 

%13,6 of them were determined as mild and %9,1 of them were determined as mild 

restriction. Median RV (p:0,042) and TLC (p:0,001), were determined to be inversely 

proportion with age. Disorder of respiratory functions with age were seen markedly. 

Likewise, there was a negative correlation between the age of onset complaint and RV 

(p:0,006), TLC (p:0,025), and RV/TLC (p:0,017).  

According to Bhalla scoring system that we use in structural evaluation of lung, 

damage was determined as mild for %80 of patients, and it found heavy for %20 of them. 

There was no relationship between plethysmographic parameters and Bhalla scoring system 

that shows structural disorder (p>0,05). A negative correlation between FEV1 (p:0,001), 

FVC (p:0,007), FEF25-75 (p:0,005), and FEV1/FVC (p:0,008) from spirometric 

measurements and Bhalla were determined. Nonetheless, there is no determined relationship 

between Chrispin- Norman that chest radiography scoring system and respiratory functions 

tests. 

We used St. George's respiratory questionnaire (SGRQ) that examines the last 1 year 

to evaluate the quality of life. According to this questionnaire, median symptom score was 

45,8, activity score was 15,5, impact score was 20,3, and total score was 26,5. A positive 

correlation was detected among number of exacerbations in last 1 year and symptom score 

(p<0,001), activity score (p:0,005), impact score (p:0,004) and total score (p<0,001). 

Negative correlation was detected between FEV1 (p:0,012), FEF25-75 (p:0,001), and 

FEV1/FVC (p<0,001) from spirometric measurements and symptom score; positive 

directional correlation was detected between RV (p:0,022) and RV/TLC (p:0,004), and again 

symptom score. Negative directional correlation was detected between the activity score and 
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FEV1 (p:0,037), FEF25-75 (p:0,03), FEV1/FVC (p:0,019). Negative directional correlation 

was detected between the impact score and FEF25-75 (p:0,024). Negative directional 

correlation was detected between the total score, and FEF25-75 (p:0,008) and FEV1/FVC 

(p:0,013). 

Regarding these data, we can say that there is a correlation among quality of life scale 

and spirometric values, and lung volumes in the monitoring the children with PCD 

diagnosed. Nonetheless, we have not detected direct relationship between Bhalla and 

Chrispin- Norman scoring systems, and SGRQ parameters. Considering the adaptation 

between Bhalla scoring and spirometric parameters, we can say that spirometric evaluation 

is compatible with both structural and quality of life questionnaire. 

Keywords: Primary Ciliary Dyskinesia, Health related quality of life (HRQOL), St 

George Respiratory questionnaire (SGRQ), Bhalla scoring, Spirometry, Lung volumes
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1. GİRİŞ 

Primer siliyer diskinezi (PSD), siliya disfonksiyonu ile karakterize, 20000 kişide 1 

görülen, nadir ve otozomal resesif geçişli, kalıtsal bir hastalıktır. Siliyalar, solunum yolları, 

orta kulak ve paranazal sinüslerin mukozasını döşemektedir. Siliya defekti durumunda 

kronik otitis media, kronik veya rekürren sinüzit, nazal polipler, tekrarlayan pnömoni, 

bronşektazi, atelektazi ve lober kollaps görülebilmektedir. Ayrıca nodal siliya defektine 

bağlı olarak organ heterotaksileri ile situs inversus totalis görülebilmektedir [1]. 

Hastalığın erken tanısı, mortalite ve morbiditeyi önlemek için önemlidir. Ancak 

bulgular çocukluk çağının diğer hastalıklarıyla sıklıkla karıştırıldığından tanı gecikmektedir. 

Primer siliyer diskineziden şüphelenilen hastalarda, tarama amaçlı nazal nitrik oksit (nNO) 

ölçümü, kesin tanı için ise; yüksek hızlı videomikroskopi incelemesi, elektron mikroskopi, 

immunfloresan boyama yöntemi ve genetik inceleme gibi yöntemler kullanılmaktadır.  

PSD tanısı alan hastalar etkilenen organlarının kontrolü için sık aralıklarla yakın 

takip edilmektedir. Takiplerinde rutin fizik muayeneleri, antropomedik ölçümleri, vital 

bulguları, solunum fonksiyon testleri, balgam ya da nazofarengeal aspirat incelemeleri, 

gereği halinde akciğer grafileri ya da toraks tomografileri görülmektedir [2]. 

PSD’li çocuklarda sosyal ve psikolojik etkilenme de görülebilmektedir. Hastalığın 

takibinde kullanılan spirometri, toraks tomografisi, akciğer grafisi gibi testler hastalığın 

solunumsal ve fiziksel etkilerini yansıtsa da sosyal etkileri açısından yetersiz kalmaktadır 

[3]. Bu etkinin ölçülebilmesine olanak sağlayan ise hastalığa ilişkin yapılan yaşam kalitesi 

anketleridir [4]. Kronik solunum yolu hastalığı olanlar anksiyete ve depresyon açısından risk 

altındadır. Anksiyete ve depresyon yaşayan bireylerde ise sempatik sinir sistemi regülasyonu 

bozulmuştur ve bu durum fiziksel semptomlarda artışa neden olur. Depresyon kronik 

inflamatuar yanıtı aktive eder ve bunun klinik yansıması ise; pulmoner alevlenmelerin artışı 

ve hastalığı prognozunun kötüleşmesidir [5] 
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Bu çalışmada İstanbul Medeniyet Üniversitesi Göztepe Prof. Dr. Süleyman Yalçın 

Şehir Hastanesi Çocuk Göğüs Hastalıkları kliniğimizce takip edilen PSD tanılı hastalarda 

akciğerin fonksiyonel ve yapısal durumu ile yaşam kalitesi arasındaki ilişkiyi saptamayı 

amaçladık.  
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2. GENEL BİLGİLER 

2.1. PRİMER SİLİYER DİSKİNEZİ 

Primer siliyer diskinezi, anormal siliyer fonksiyon ile karakterize, multisistem 

tutulumlu, genetik ve klinik olarak heterojen bir hastalıktır [6]. İlk kez 1933’te sinüzit, 

bronşektazi ve situs inversus triadı ile Kartagener Sendromu olarak tarif edilmiştir [7]. 

Afzelius 1976’da hastalığın patogenezini siliya yapısında ve fonksiyonunda defekt olarak 

tanımlamış ve hastalığı “İmmotil Siliya Sendromu” olarak isimlendirmiştir [8]. Sonraki 

yıllarda yapılan çalışmalarda hareketli siliya varlığında dahi hastalığın geliştiği 

gösterildiğinden siliyer immobilite yerine siliyer diskinezi terimi kullanılmaya başlanmıştır. 

Sleigh 1981 yılında konjenital siliya defektlerini ifade eden “Primer Siliyer Diskinezi” ve 

edinsel siliya defektlerini ifade eden “Sekonder Siliyer Diskinezi” tanımlamalarını 

kullanmayı önermiştir [9]. 

2.1.1. Epidemiyoloji 

Primer siliyer diskinezi, nadir görülen ve otozomal resesif kalıtılan bir hastalıktır. 

2010 yılında Kuehni ve ark. tarafından yapılan, 26 Avrupa ülkesinden 1192 PSD hastasını 

kapsayan çalışmada hastalığın prevalansı 1:10000 – 1:20000 arasında bulunmuştur. En 

yaygın görüldüğü ülkeler Kıbrıs, İsviçre ve Danimarka olarak verilmiştir. Ülkelerdeki 

prevalanslar arasındaki fark; hekimler arasındaki tanısal farkındalık, mutasyonel verilerdeki 

coğrafik veriler, akraba evliliklerinin farklı düzeyleri ile ilişkilendirilmiştir [10]. 

PSD tanısı farkındalık eksikliği ve tanısal testlerin zorluğu nedeniyle gecikebilir ya 

da tamamen gözden kaçabilir [11]. Avrupa’da ortalama tanı yaşı 5,3 olarak belirlenirken, 

situs inversusu olan PSD hastalarının ortalama tanı yaşı 3,5 olarak görülmüştür. Bulguların 

çocukluk çağında nonspesifik olması sebebiyle pek çok hastanın tanı almadan önce çok 

sayıda merkeze başvurması gerekebilmektedir [10]. 
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2.1.2. Etiyoloji 

Cilium Latince’de “kirpik” demektir ve basit tek hücreli alglerden insanlara kadar 

evrimsel olarak korunmuş organellerdir. Her respiratuar hücre yüzeyinde yaklaşık 200 adet 

siliya bulunmaktadır. Siliyanın boyu ortalama 6 µm ve çapı ortalama 250 nm’dir [12]. Her 

bir siliya, aksonem adı verilen ve mikrotübüllerden oluşan bir iskelete sahiptir. Aksonem, 9 

adet mikrotübül çifti içerir, bazal gövdesi sayesinde hücreye bağlıdır. Hücre içi bağlantıları 

iç ve dış dynein kolları, radyal çıkıntılar ve neksin bağları destekler. Neksin bağları, merkezi 

mikrotübül çiftine radyal çıkıntılarla bağlanan 9 mikrotübül çiftini birbirine bağlar. Dış ve 

iç dynein kolları, siliyer hareket için mikrotübüllere bağlanan motor proteinlerdir [13]. 

Aksonem iki farklı dizilişte olabilir; 9+2 dizilimde, çevresel 9 çift mikrotübül, merkezi bir 

mikrotübül çiftini çevreler. 9+0 dizilimde ise motor proteinlerden dynein yoktur ve bu 

nedenle hareket edemezler. Bu tip siliyalara immotil siliyalar denir. İmmotil siliyalar duyusal 

anten işlevi görür ve sinyal iletiminde görevlidirler [14]. Kohleadaki kinosilyum ve koku 

almakla görevli olfaktör siliya bazı özel görevli immotil siliyalardandır. 

Motil siliyalar 9+2 dizilimindedir, motor protein içerirler. Hücre yüzeyinden 20 

mm’ye kadar uzanabilir ve sıvıları solunum epiteli, beyin ependimi ve fallop tüplerinin 

yüzeyleri boyunca iterler [15]. Alt hava yolunun temizlenmesi için kritik öneme sahiptirler. 

Normal bir bireyde hava yollarında siliyalar yaklaşık 8-20 Hz arasında değişken bir hızla 

atma hareketi yaparlar ve üzerinde bulunan mukusu harekete geçirirler [16]. 

 

Şekil 2.1: Motil siliyanın elektron mikroskobik görünümü ve çizimi. 

Embriyogenez sırasında motil monosiliya, ekstrasellüler sıvının nodal akışını 

yönlendiren dönme hareketi üretir. Nodal siliyalar, sol – sağ beden oryantasyonunun 

oluşturulmasında hayati rol oynarlar. Nodal siliya kusurları, konjenital kalp anomalileri ile 

ilişkili olabilen situs inversus durumuna yol açabilir [17].  

Sperm flagellası ve motil siliyalar benzer aksonemal yapıya sahiptir, bu durum 

flagella diskinezisinin PSD ile ilişkili olabileceğinin göstergesidir [18].  
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Siliyopati, siliya oluşumunda ya da fonksiyonlarında bozulmaya sebep olan çeşitli 

mutasyonlar sonucunda meydana gelen genetik temelli hastalıkların genel adıdır [19]. 

Primer siliyer diskinezi ise motil siliyanın işlevini yerine getirememesinden kaynaklanan, 

nadir görülen bir siliyopati örneğidir [20]. Siliya fonksiyonu ve oluşumunda rol oynayan çok 

sayıda protein olması nedeniyle, PSD genetik olarak heterojendir. FOXJ1 (otozomal 

dominant), RPGR ve OFD1 (X’e bağlı) genleri haricinde otozomal resesif kalıtılır [21]. 

Günümüzde gelişen DNA dizileme teknolojileri sayesinde, hastalıkla ilişkili mutasyonlar 

sonucu benzer fenotipe sahip yaklaşık 50 gen tespit edilmiştir. Özellikle son on yılda bu sayı 

her geçen gün artmaktadır. Bunun yanında, tespit edilen genler PSD vakalarının yaklaşık 

%50-80’ini açıklar. Bu genler çoğunlukla aksonem yapısını oluşturan ve düzenleyen 

proteinlerinin ve motor proteinlerin kodlanmasında görevlidir [22].  

 

Şekil 1.2: Primer siliyer diskinezi ile ilişkilendirilen genler ve ilgili oldukları siliya ultra yapıları [23]. 
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Siliya hareket ve yapısındaki bozulmalar altında yatan genetik mutasyona göre 

çeşitlilik göstermektedir [24]. DNAH11 ve DNAH5 en iyi bilinen, dış dynein kolundaki 

proteinleri kodlayan mutasyona uğrayan genlerdendir. DNAI1, DNAI2, NME8 

mutasyonları da daha az görülen dış dynein kolu mutasyonlarına örnek verilebilir [25]. 

Mutasyon sonucu oluşan gendeki fonksiyon kaybı seviyesi aynı bölgede farklı oranda siliya 

titreşim frekansında bozulmalara sebep olabilir. Örneğin DNAH5 geninde oluşan mutasyon 

dış dynein kolunun ağır zincirini etkileyerek siliyanın hareketini engellerken, NME8’de 

oluşan mutasyon dış dynein kolunda orta zinciri etkiler ancak siliya titreşim frekansını büyük 

ölçüde değiştirmez. CCDC39 ve CCDC40 gen mutasyonları iç dynein kol fonksiyonunda 

yaptığı defektle mikrotübüler organizasyonun bozulmasına sebep olan mutasyonlardır [26]. 

DNAH9 genindeki işlev kaybı dış dynein kollarının distal yerleşimini etkileyerek, DNAH11 

genindeki işlev kaybı ise dış dynein kolunun proksimal yerleşimini etkileyerek siliyanın 

hareketini kısıtlar. CCDC114, ARMC4, CCDC151 genleri gibi dış dynein kolu kenetlenme 

kompleksini etkileyen mutasyonlar genellikle dış dynein kolunun oluşumunu tamamen 

engeller ki bu da immotil siliyalara sebep olur [27].  

Siliyalar nazofarenks, orta kulak, paranazal sinüsler, alt solunum yolları ve üreme 

sisteminde bulunur, defekti halinde bu sistemlerle ilişkili sorunlar görülmektedir. 

2.1.3. Klinik 

Amniyotik sıvının fetal akciğerden temizlenmesinde normal siliyer fonksiyon kritik 

öneme sahiptir. Bu yüzden term doğan PSD’li bebeklerin ortalama %80’inde neonatal 

dönemde solunum sıkıntısı görülür. Solunum sıkıntısı geçici yenidoğan takipnesinin (TTN) 

aksine doğumu takiben saatler içinde ortaya çıkar ve çoğu bebek hipoksemi nedeniyle uzun 

süreli oksijen tedavisine ihtiyaç duyar [28]. Bu hasta grubunda akciğer görüntülemelerinde 

sıklıkla sağ orta lob ve lingulayı içeren atelektazi veya lober kollaps mevcuttur [22].  

Bozulmuş mukosiliyer klirens, erken bebeklik döneminden itibaren rinore ve produktif 

öksürüğe neden olur. Öksürük antibiyotik tedavisiyle kısmen düzelebilir, ancak mevsimle 

alakalı değildir. Aksine semptomsuz dönemleri olan epizodik öksürüğün PSD’den 

kaynaklanması muhtemel değildir [29]. Tekrarlayan pnömoni ve bronşitler bronşektaziye 

yol açar. Bronşektazi PSD’de yaşa bağlı gelişen bir bulgudur. Çocukların %50’sinde 8 

yaşına kadar bronşektazi görülür ve genellikle orta ve alt lobları etkiler [30]. Hastaların 

çoğunda (%80) tekrarlayan otitis media vardır [31]. Ventilasyon tüpü takılması, geçici ve 

kalıcı işitme kaybı, konuşmada gecikme, işitme cihazı ihtiyacı gibi komplikasyonlara neden 

olabilir [29]. Yine yaklaşık %80’inde yıl boyu devam eden persistan rinit ve/veya burun 
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tıkanıklığı ve kronik sinüzit görülür. Paranazal sinüslerin hipoplazisi ve agenezisi de 

bildirilmiştir [32]. 

Sperm kuyruklarında ve fallop tüplerinin fimbrialarında, havayolu epitelindeki motil 

siliyalarla benzer yapı bulunur [33]. Bu nedenle, PSD’li erkekler sperm hareketliliğinin 

azalması nedeniyle infertil iken, PSD’li kadınlar ektopik gebelik riskine sahiptir [34]. 

Primer siliyer diskinezili hastaların %40-50’sinde situs inversus totalis; %12’sinde 

heterotaksi, polispleni, aspleni; %6,3’ünde ise konjenital kalp hastalıkları görülmektedir 

[35]. Daha az sıklıkta pektus ekskavatum (%10), skolyoz (%5-10), retinitis pigmentosa ve 

hidrosefali görülür [36]. 

Genetik tetkiklerin hızlanmasıyla yapılan çalışmalar, farklı genlerdeki mutasyonların 

hastalık için değişken fenotiplere yol açtığını göstermektedir. Örneğin CCDC39 ve CCDC40 

mutasyonları daha kötü akciğer hastalığı ile ilişkilendirilirken, DNAH9 mutasyonu daha 

hafif hastalık ile ilişkilidir [37]. CCNO ve MCIDAS mutasyonlarında ağır bronşektazi ve 

artmış hidrosefali prevalansı bildirilmiştir [38]. RSPH1 mutasyonunda hafif akciğer 

hastalığı, geç başlayan produktif öksürük, daha düşük neonatal solunum sıkıntısı prevalansı 

görülmektedir [39]. 

Primer siliyer diskinezinin spesifik bir fizik muayene bulgusu yoktur, ancak iyi bir 

gözlem ve muayene ile tanı için ipuçları elde edilebilir [40]: 

- Orta kulakta; otore, timpanik membranda skar, perforasyon 

- Nazal pasajda; mukozal konjesyon, ödem, mukopürülan drenaj, polip 

- Akciğerlerde; ronküsler, ince ve kaba raller, wheezing 

- Kalpte; situs inversusu olan hastalarda kalp sesleri sağ hemitoraksta duyulur 

- Batında; situs inversus totalisi olan hastalarda karaciğerin kenarı solda palpe edilir 

- Clubbing ve göğüs deformiteleri eşlik edebilir.   

 

PSD'ye ilişkin yaşa göre değişken klinik bulgular Şekil 2.3'te verilmiştir. 
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İNFANT ÇOCUK ERİŞKİN 

 Situs inversus 

 Solunum sıkıntısı 

 Nazal obstrüksiyon 

 Pnömoni 

 Situs inversus 

 Kronik öksürük 

 Otitis media 

 İşitme kaybı 

 Rinosinüzit 

 Nazal polipozis 

 Pnömoni 

 Bronşektazi 

 Situs inversus 

 Kronik öksürük 

 Otitis media 

 İşitme kaybı 

 Rinosinüzit 

 Nazal polipozis 

 Pnömoni 

 Bronşektazi 

 İnfertilite 

 Ektopik gebelik 

 

Şekil 2.3: Primer siliyer diskinezide yaş ile ilişkili klinik bulgular. 

Term doğan bir bebekte hipoksi, açıklanamayan solunum sıkıntısı ve radyografik 

anomaliler (özellikle atelektazi) PSD’yi akla getirmelidir. Kronik sinopulmoner hastalığı ve 

herhangi bir organ lateralitesi veya yapısal kardiyak hastalığı olan hastalarda da PSD 

düşünülmelidir [33]. 

İyi bir tıbbi takip ve bakıma rağmen de olsa primer siliyer diskinezi genellikle 

progresif bir hastalıktır ve bazı hastalarda ciddi solunum yetmezliklerine sebep olabilir [41]. 

2.1.4. Tanı 

Primer siliyer diskinezinin bulgularının nonspesifik olması tanıyı zorlaştırmaktadır. 

Ancak çocukluk çağının diğer sık görülen enfeksiyonlarından ayıran dört klinik özelliği 

vardır: 

- Term doğan bebekte neonatal solunum sıkıntısı 

- Lateralite kusurları 

- Mevsimsel olmayan persistan rinit /burun tıkanıklığı 
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- 6 yaşından önce başlayan ve mevsimsel olmayan produktif öksürük 

Bu dört bulgudan ikisinin olması durumunda PSD tanısının duyarlılığı %80, 

özgüllüğü %72’dir [40].  

Diğer bir skorlama sistemi olan PICADAR, semptomatik olan hastalarda ön tarama 

amacıyla kullanılmaktadır. Çocukluk çağından itibaren prodüktif öksürüğü olan çocuklarda 

7 kriter üzerinden skorlama yapılmaktadır: 

- Hasta miadında doğmuş ise     2 puan 

- Yenidoğan döneminde solunum sıkıntısı olmuş ise 2 puan 

- Yenidoğan yoğun bakım yatış öyküsü var ise  2 puan 

- Lateralite mevcut ise     4 puan 

- Konjenital kalp anomalisi var ise    2 puan 

- Kronik rinit var ise      1 puan 

- Tekrarlayan otit veya işitme kaybı var ise   1 puan 

Skorlama sonucunda 14 tam puan alan hastalarda %99.8 olasılıkla, 10 puan ve 

üzerinde alan hastalarda %92.6 olasılıkla, 7-9 puan alan hastalarda %90 olasılıkla, 5-6 puan 

alan hastalarda %75 olasılıkla PSD mevcuttur. 

Avrupa Solunum Derneği (ERS) ve Amerikan Toraks Derneği (ATS) tarafından 

kanıta dayalı iki kılavuz yayımlanmıştır [42]. Her iki kılavuz da PSD için mükemmel bir 

tanı testinin olmadığını kabul etmektedir. Kullanılan testlerin çoğunun duyarlılığı ve 

özgüllüğü düşüktür, pahalı ekipman ve uzmanlık gerektirir. Dolayısıyla testlere erişim 

sınırlıdır. Kılavuzlar şu testlerin bir kombinasyonunu önermektedir: nazal nitrik oksit 

konsantrasyonu (nNO), yüksek hızlı video mikroskobi analizi (HSVMA), immunofloresan 

inceleme, transmisyon elektron mikroskobisi (TEM) ve genetik incelemeler [28] (Şekil 2.4).   
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Şekil 2.4: Avrupa Solunum Derneğinin PSD şüpheli hastalar için tanı algoritması [43].  

nNo: Nazal nitrik oksit, HSVMA: Yüksek hızlı video mikroskobik analiz, TEM: Transmisyon elektron 

mikroskobi 

 

Önceleri sakkarin testi PSD için bir tarama testi sayılmıştır. Alt konka üzerine 

yerleştirilen sakkarin parçacığından gelen tadın gecikmeli olarak algılanması, mukosiliyer 

klirensle ilişkili bir soruna işaret edebilir, diye düşünülürdü. Ancak sonuçların güvenilirliği 

düşüktür ve sakkarin testi artık PSD için tarama testi olarak kabul edilmemektedir [44].  

Tek başına hiçbir test PSD için altın standart sayılmaz. Aksonemal strüktürel 

defektler ilk fark edildiğinde transmisyon elektron mikroskobi (TEM) tanı için altın standart 

sayılmıştır. Ancak genetik tetkiklerin gelişmesiyle elektron mikroskobik sınırlamalar ortaya 

çıkmıştır. ERS’ye göre PSD için ayırt edici siliyer ultrastrüktürel kusurları (dış ve iç dynein 

kollarının yokluğu ile mikrotübüler düzensizlik) olan hastalarda daha fazla doğrulayıcı 

tanısal araştırma gerekli değildir [43]. Havayolu enfeksiyonları ve hava kirliliğine neden 

olan çevresel faktörler siliyer yapıda değişikliklere sebep olabilir ve bu da hatalı PSD 

tanısına yol açabilir.  
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Nazal nitrik oksit konsantrasyonu bir gaz analizörü ile ölçülebilir. Bu test genellikle 

paranazal sinüsleri gelişmiş ve velum kapatma manevralarını yapabilen çocuklara 

(genellikle >4 yaş) uygulanır. PSD’li bireylerin çoğunda nNO konsantrasyonu, sağlıklı 

kontrollere göre on kat daha düşüktür [45]. Bununla birlikte sigara dumanına maruz kalmak, 

burun tıkanıklığı, kistik fibrozis (KF), sinüzit ve nazal polipozis de nNO konsantrasyonunun 

azalmasına neden olabilir. Kistik fibrozisli hastalarda da nNO düzeyi düşüktür. Sürekli 

olarak <77 nL/dk olması ileri PSD araştırmalarını gerektirir. Düşük klinik şüphe veya normal 

HSVM varlığında, nNO >77 nL/dk ise PSD pek olası değildir [46].  

Yüksek hızlı video mikroskobi analizi (HSVMA) Avrupa’da kullanılan alternatif bir 

tanı aracıdır. Nazal fırçalama ile elde edilen numuneler siliyer atım sıklığı ve paterni 

açısından değerlendirilir. PSD’de siliyer atım paterni ile ultrastrüktürel defekt ve genotip 

arasında ilişki gösterilmiştir [47]. Ancak bu teknik deneyim ve ekipman gerektirir ve her 

yerde yapılmamaktadır [48]. Ayrıca bazı genlerdeki patojenik varyantlarda siliyer atım 

normaldir (RSPH1, CCDC103, DNAH9 gibi) [28].  

Primer siliyer diskinezinin ilk tanımlanması transmisyon elektron mikroskobisi ile 

yapılan ultrastriktürel analize dayanıyordu. TEM ile PSD için tanısal defektler arasında dış 

ve iç dynein kolunun yokluğu ve mikrotübüler düzensizlikler gözlenebilir. Normal siliya 

yapısı hastalığı dışlatmadığından testin duyarlılığı düşük olsa da özgüllüğü yüksektir [49]. 

Son yıllarda PSD tanısında genetik testler diğer testlerin önüne geçmiştir. Hem ERS 

hem de ATS kılavuzları, PSD için bilinen bir mutasyon varlığının tanıyı doğruladığı 

konusunda hemfikirdir [43], [50]. Yine de dizilenen genlerin büyük boyutu ve sayısı 

nedeniyle, hastalıkla bağlantılı olmayan yanlış varyantın tanımlanması olasıdır, bu nedenle 

genetik tanıların HSVMA ve TEM ile desteklenmediği sürece yanlış pozitif riski vardır. 

Genetik testler hastalığın %30’unu tespit edemediğinden, bu test tanıyı dışlamaz. Kesin 

olarak PSD tanısı koyabilmek için karakterize TEM defektleri ya da genetik olarak patojenik 

mutasyonlar gösterilmelidir. 3 farklı ölçümde PSD’yi destekleyen HSVMA ve düşük nNO 

“Olası PSD” anlamına gelir. 

Yeni geliştirilen elektron tomografisi ve radyoaktif işaretli mukosiliyer klirens gibi 

tetkikler tanı için yeni yaklaşımlar oluşturmaktadır [51]. 

2.1.5. Tedavi 

Primer siliyer diskinezide henüz tedavi edici bir seçenek olmadığından, tekrarlayan 

enfeksiyonlar sonucunda meydana gelen ve geri dönüşümsüz olan akciğer problemleri 
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hastalığın prognozunu, yaşam kalitesini ve mortalitesini belirlemektedir. Literatürde PSD 

tedavisine ilişkin az sayıda çalışma bulunmaktadır, siliya fonksiyonlarının düzelebildiğini 

gösteren ise hiçbir tedavi yoktur. PSD’de günümüzde uygulanan tedaviler benzer 

fizyopatolojik özelliklere sahip hastalıkların tedavi rehberleri ve kısıtlı sayıdaki randomize 

kontrollü çalışmalara dayanarak yapılmaktadır [1].  

Tedavi stratejisindeki temel amaç, havayollarında sekresyon birikimini 

engellemektir.  Bozulan mukosiliyer klirensi iyileştirmek için mukolitikler, hiperosmolar 

ajanlar ve solunum fizyoterapisi kullanılmaktadır [52]. N-asetilsistein (NAC), müsin 

glikoprotein oligomerlerini depolimerize ederek mukus viskozitesini azaltır, anti-

inflamatuar ve antioksidan etki de gösterir. Ancak PSD hastalarında etkinliği 

gösterilememiştir [53]. Benzer şekilde dornaz alfa da inhale edildiğinde de balgamın 

viskoelastisitesini arttırmaktadır. Ancak iki ayrı çalışmada KF dışı bronşektazide 

inhalasyonun etkisiz ve hatta potansiyel zararlı olduğu bulunmuştur [54], [55]. 2017’de 

yapılan bir çalışmada, nebülize %7’lik hipertonik salinin kistik fibrozis dışı bronşektazide 

akciğer fonksiyonunu ve yaşam kalitesini iyileştirdiği ve antibiyotik kullanımını azalttığı 

gösterilmiştir [56]. Bronkodilatörler ve inhale kortikosteroidler ise yalnızca eşlik eden astımı 

olan PSD hastalarına önerilmektedir [44]. 

PSD’li hastalarda bakteri kolonizasyonu ile ilişkili değişken düzeyde bronşektazi 

vardır.  Bu yüzden hastalardan yılda 2 – 4 kere balgam ya da nazofarengeal aspirat (NFA) 

örnekleri alınmalıdır. Üreyen bakterinin türüne ve hastanın semptomatik olup olmamasına 

göre antibiyotik tedavisi düzenlenmelidir. Sıklıkla tespit edilen bakteriyal 

mikroorganizmalar arasında Haemophilus influenza, Streptococcus pneumoniae, 

Staphylococcus aureus ve Pseudomonas aeruginosa yer alır [57]. Yapılan çalışmalar 

sonucunda P. Aeruginosa, metisiline dirençli Staphylococcus Aureus (MRSA) ve 

Burkholderia Cepacia kompleks üremesi bulunan hastaların semptomatik olup olmadığına 

bakılmaksızın tedavi edilmesi önerilmektedir [58]. Oral makrolidler kistik fibroziste 

antiinflamatuar mekanizmalarla etkilidir ve akciğer fonksiyonunda iyileşme ve 

alevlenmelerde azalmaya yardımcı olur. Kistik fibrozis dışı bronşektazide de alevlenmelerin 

azaldığına ilişkin benzer veriler ortaya konmuştur. Ancak kistik fibrozisin aksine, kistik 

fibrozis dışı bronşektazili hastaların çoğunda P. Aeruginosa dışında bakteriyal enfeksiyonlar 

vardır. Bu nedenle, KF dışı bronşektazide makrolidlerin etki mekanizması antibiyotik olması 

yönüyle olabilir. PSD hastaları, kültür alınmadan ve nontüberküloz mikobakteri 

barındırmadıkları gösterilmedikçe sürekli oral makrolid tedavisi almamalıdırlar [59], [60].  
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Klinik uygulamada PSD’deki alevlenmelerin evrensel olarak kabul edilmiş bir tanımı 

yoktur. Son yıllarda, klinik araştırmalar için PSD’de pulmoner alevlenmelere ilişkin bir 

bildiri yayımlanmış ve alevlenme aşağıdaki yedi maddeden üç veya daha fazlasının 

varlığıyla tanımlanmıştır [61]: 

- Artan öksürük 

- Balgamda artış ve / veya renginde değişiklik 

- Hasta veya ebeveyni tarafından tariflenen nefes darlığı 

- Solunum semptomları nedeniyle antibiyotik tedavisini başlatma ya da değiştirme 

gerekliliği 

- Halsizlik, yorgunluk, hareket etme isteğinde azalma 

- Yeni veya artmış hemoptizi 

- Ateş (>38 °C) 

Alevlenmelerde antibiyotik seçimi kültür geçmişine ve mevcut kültürdeki 

antibiyograma göre yapılır.  

Solunum fizyoterapisi havayollarının temizlenmesi açısından önemli bir yer tutar. 

Fizyoterapi için solunum manevraları, postüral drenaj, manuel perküsyon ve yardımcı 

cihazlardan (vest yeleği, pozitif ekspiratuar basınç cihazları vb) oluşan bir kombinasyon 

kullanılır. Terapi hastalığın ciddiyeti, hastanın yaşı ve tercihine göre bireyselleştirilmektedir 

ve temizleme günde en az iki kere olacak şekilde tavsiye edilmektedir [33], [62], [63]. 

Öksürük baskılayıcı tedavilerden kaçınmak önemlidir. 

PSD’de ağır şekilde etkilenen akciğerin rezeksiyonu seçili hasta gruplarında faydalı 

bulunmuştur. Ancak PSD akciğerin tüm bölgelerini etkilediğinden hasta seçiminde ciddi bir 

değerlendirme gerekmektedir. Rezeksiyon için hasta seçerken agresif medikal tedaviye 

rağmen ciddi lokalize bronşektazisi olan, tekrarlayan febril relapsları olan ve ciddi 

hemoptizisi olan hastalar göz önünde bulundurulmalıdır [59]. Uygulanan tüm tıbbi 

tedavilere ve segmenter rezeksiyona rağmen düzelmeyen akciğer fonksiyonları durumunda 

akciğer nakli de gündeme gelebilmektedir [64]. 

PSD hastalarının çoğunun kronik rinosinüziti vardır. PSD’deki rinosinüzit tedavisi 

semptomatiktir ve genel popülasyondaki tedavi algoritmalarına benzer niteliktedir. İzotonik 

veya hipertonik salinle sinonazal irrigasyon, topikal nazal steroidler ve antibiyotikler 

tedavide kullanılır [44]. Adenoidektomi, polipektomi ve fonksiyonel endoskopik sinüs 
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cerrahisi gibi cerrahi müdahaleler gerekli olabilir, ancak genellikle tıbbi tedavinin başarısız 

olduğu durumlarda yapılır [65].  

PSD’de hastaların yaklaşık yarısında tekrarlayan otitis media ve işitme kaybı 

bulunmaktadır [66]. Ventilasyon tüplerinin kullanımı tartışmalıdır çünkü hastalarda kronik 

otoreye ve otore ile birlikte biyofilm oluşumu sonucunda enfeksiyonlara neden 

olabilmektedir [67]. Bu nedenle tıbbi ya da cerrahi tedavi seçiminde hasta özelinde karar 

verilmelidir [68]. 

PSD tanılı hastalara önleyici tedbirler arasında, enfeksiyon kontrol eğitimi ve rutin 

aşılamaların yanı sıra pnömokok ve grip aşıları yer alır. PSD’li hastaların akciğer 

fonksiyonları, solunum kas kuvvetleri, egzersiz kapasiteleri ve günlük yaşam aktiviteleri 

yaşamın erken döneminden itibaren etkilenmektedir. Bu nedenle hastalara, mukus 

temizliğine yardımcı olmak ve genel iyilik halini arttırmak için egzersiz önerilmelidir [69]. 

Havayollarında inflamasyona neden olabilecek sigara dumanı, hava kirliliği gibi etkenlere 

maruz kalınmaması konusunda hasta ve aileler uyarılmalıdır. 

2.1.6. İzlem 

Primer siliyer diskinezi (PSD) nadir görülen bir hastalık olup sınırlı sayıda merkez, 

PSD’nin teşhisi ve yönetimi konusunda kapsamlı deneyime sahiptir. Akciğer fonksiyonunun 

düzenli olarak izlenmesi için yılda 2-4 kez spirometri yapılması önerilmektedir. Akciğer 

grafisi tanı anında ve pulmoner alevlenmeler sırasında önerilir. Hastalığın ilerlemesini 

izlemek için stabil hastalarda 2-4 yılda bir akciğer grafisi çekilebilir. PSD’de hastalığın 

yaygınlık ve ağırlığını değerlendirmek için yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı akciğer 

tomografisi (HRCT) çekilebilir. HRCT ile aynı anda akciğer grafisi çekmek, sonraki akciğer 

grafilerinin yorumlanmasını daha güvenilir hale getirmektedir. Pediatrik PSD hastaları yılda 

en az bir-iki kez bir pediatrik kulak burun boğaz uzmanı tarafından değerlendirilmelidir. 

PSD hastaları için klinik bakım ve izleme programı Tablo 2.1'de verilmiştir. 
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Tablo 2.1: Primer siliyer diskinezide klinik bakım ve izleme programı [70]. 

Rutin Klinik Ziyaretleri 
o Çocuk Göğüs Hastalıkları: 2-4 kere / yıl 

o Kulak Burun Boğaz Hastalıkları: Çocuklarda yılda 1-2 kere, yetişkinlerde gerektiği 

kadar 

o Odyoloji: Tanı anında ve kulak burun boğaz değerlendirmesine göre gerektiği kadar 

Uzun Süreli Takip 
o Akciğer grafisi: 2-4 yılda bir 

o Toraks bilgisayarlı tomografisi: 5-7 yaşından sonra en az bir kez düşünülebilir (sedasyon 

gerekmezken ve görüntüler en yüksek kalitedeyken)¹ 

o Balgam kültürü: Yılda 2-4 kere 

o Tüberküloz dışı mikobakteri kültürü: 2 yılda bir (ve açıklanamayan klinik kötüleşme 

olduğunda) 

o Solunum fonksiyon testi (spirometri): Yılda 2-4 kere 

o Alerjik bronkopulmoner aspergilloza yönelik testler: Yeni başlangıçlı wheezing, 

açıklanamayan klinik kötüleşme olduğunda 

Koruyucu Tedaviler 
o Hava yolu temizliği: Günlük düzenli yapılmalı 

o Nazal sinüs lavajı: Günlük (uygun olduğunda) yapılmalı 

o Standart aşılar: Yerel aşı programına göre 

o Grip aşısı: Yılda 1 kere2 

o 13 valanlı pnömokok aşısı: ACIP yönergelerine göre3 

o 23 valanlı pnömokok aşısı: ACIP yönergelerine göre3 
1 Vaka bazında klinik olarak 
2 6 aylıktan sonra, hane halkı ile birlikte 
3 ACIP: Bağışıklama Uygulamaları Danışma Kurulu / Advisory Committee on Immunization Practices 
 

PSD’li hastalarda akciğerlerin fonksiyonel değerlendirilmesinde en yaygın 

kullanılan test spirometridir. Yapılan birçok çalışmada PSD’nin progresyonunu takip etmede 

spirometri önerilmiştir. Uygulaması kolay bir testtir ancak küçük yaşlarda teste uyum zor 

olmaktadır. Akciğer hacimlerini ölçen vücut pletismografisinin PSD tanılı hastaların 

izleminde rutin kullanılmasını öneren yeterli çalışma bulunmamaktadır. Ancak PSD tanılı 

hastalarda vücut pletismografisinin HRCT’deki hasarı öngörmede spirometriden daha 

hassas olduğu gösterilmiştir [71]. Karbonmonoksit difüzyon kapasitesi (DLCO) ise 

akciğerlerde gaz alışverişinin ölçüldüğü bir yöntemdir. İnterstisyel, obstrüktif ve pulmoner 

vasküler hastalıkların tanı ve takibinde kullanılmaktadır [72].  

Akciğer fonksiyonları genel olarak spirometrik ölçümlerle takip edilir, ancak 

spirometrik indeksler PSD’li hastalarda heterojenlik gösterir ve hastalık şiddetinin hassas bir 

göstergesi değildir [73]. Akciğer temizleme indeksi (LCI), akciğer hasarını erken tespit 

etmek için daha uygundur ve HRCT ile iyi koreledir. Spirometri ile karşılaştırıldığında daha 

küçük çocuklarda da LCI’yi uygulamak mümkündür ancak ekipman çoğu merkezde 

bulunmamaktadır [74].  

Primer siliyer diskinezili hastalarda akciğerlerin yapısal değerlendirilmesi için 

sıklıkla akciğer grafisi ve HRCT kullanılmaktadır.  
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Akciğer grafisi, tanı anında ve pulmoner alevlenmeler sırasında görülmelidir. 

PSD’de hastalığın ilerleyişini radyolojik olarak saptamak için özel bir skorlama sistemi 

bildiğimiz kadarıyla yoktur. Alevlenme ve progresyonu değerlendirmek için bronşektazi ve 

kistik fibrozis gibi hastalıklarda kullanılan skorlama sistemleri kullanılmaktadır. Chrispin – 

Norman skorlaması, kistik fibrozis hastalarında yaygın görülen morfolojik değişikliklerin 

nicelikselleştirilmesini sağlamak amacıyla ilk olarak 1974’te tanımlanmış [75], daha sonra 

Benden ve ark. tarafından modifiye edilmiştir [76]. Skorlama Tablo 3.1’de gösterilmektedir.  

Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografi (HRCT) hastalığın takibinde 

kullanılmaktadır. Yapısal değişiklikleri takip etmenin önemine rağmen HRCT görüntülerini 

değerlendiren PSD’ye özgü bir skorlama yoktur [77]. Ancak HRCT görüntülemelerinde 

bronşektaziyi değerlendirmek için Bhalla, Brody, Reiff gibi skorlama sistemleri PSD’nin 

şiddetindeki artışı değerlendirmek için de kullanılabilmektedir. HRCT görüntülemelerinde 

üst loblar genellikle korunur ve hasar esas olarak mukus tıkaçlarının oluşması, peribronşial 

kalınlaşma ve “tomurcuklanan ağaç” fenomeni ile karakterize edilen alt ve orta loblarda 

bulunur [78]. PSD’li hastalarda rutin izleme için HRCT çekimi yapılmasının yüksek 

radyasyon maruziyetine sebep olabileceği unutulmamalıdır. Ancak HRCT ile aynı anda 

akciğer grafisi çekmek, sonraki akciğer grafilerinin yorumlanmasını daha güvenilir hale 

getirmektedir [79]. 

PSD kalıtsal bir durum olduğundan, genetik danışmanlık yalnızca hastalar için değil 

aile üyeleri için de önemlidir. Hekimler arasında PSD konusundaki farkındalığın düşük 

olması nedeniyle tanı konulan hastalar, optimal bakım ve gerekirse daha ileri tanısal 

incelemeler almak üzere PSD merkezlerine yönlendirilmelidir. En önemlisi gen terapisi 

makul bir senaryo haline geldikçe, PSD’nin genetiği ve patofizyolojisi hakkındaki bilgiler 

arttıkça moleküler tedaviler değerlendirilecektir. 

Primer siliyer diskinezili çocuklarda özellikle fiziksel, sosyal ve psikolojik etkilenme 

görülebilmektedir. Her hastalığın semptomlarının hasta üzerindeki etkisi değişkendir. Hasta 

tarafından bu etkinin algılanmasının ölçülebilmesine olanak sağlayan ise sağlıkla ilgili 

yaşam kalitesi anketleridir [4]. 

Dünya Sağlık Örgütü sağlık kavramını fiziksel, psikolojik ve sosyolojik olarak tam 

bir iyilik hali olarak tanımlamaktadır. Çok yönlü sağlık değerlendirmesinde kişinin fiziksel 

sağlığına ek olarak sosyolojik ve psikolojik yönlerden fonksiyonelliği ve yaşam kalitesi 

ölçülmelidir [80].  
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Kronik hastalığı olan çocuklar anksiyete ve depresyon açısından risk altındadır. 

Anksiyete ve depresyon riskinin artması; tedaviye kötü uyum ve öz bakımın yeterince 

desteklenmemesi (beslenme düzensizlikleri, sigara kullanımı) gibi durumlara yol açarak 

hastalık şiddetini etkileyebilmektedir [81]. Anksiyete ve depresyon yaşayan bireylerde 

sempatik sinir sistemi regülasyonu bozulmuştur ve bu durum fiziksel semptomlarda artışa 

neden olur. Depresyon kronik inflamatuar yanıtı aktive eder, bunun kronik solunum yolu 

hastalıklarındaki yansıması ise pulmoner alevlenmelerin artışı ve hastalığın prognozunun 

kötüleşmesidir [82]. Kronik hastalığı olan çocuğun bakım vericisinin psikososyal olarak 

daha iyi oluşu çocukta hastalık şiddetinin azalması ile ilişkilendirilmiştir. Depresyon 

yaşayan bakım vericiler; tedaviyi organize etme ve destekleme açısından zayıf kalabilirler 

ve bu durum tedaviye uyumu güçleştirir. Sonuçta hastalık şiddeti artar ve bu da bakım 

vericide daha ağır depresyona sebep olabilmektedir [83]. 

Son zamanlarda tedavi ile elde edilen yaşamın süresinden çok kalitesi önem 

kazanmıştır. Erişkinlerde yaşam kalitesinin değerlendirilmesi iyi bilinen bir konu olup, uzun 

süredir birçok klinik araştırmaya dahil edilmektedir. Çocuklarda ise yaşam kalitesinin 

değerlendirilmesi erişkinden farklıdır. Çocukların gelişim dönemleri ile ilgili olan bu 

farklılıkların bilinmesi ölçeği geliştiren araştırmacılar açısından önem taşımaktadır. Daha 

önceki yapılan çalışmalardaki bazı anketlerde PSD’ye spesifik yöntemler kullanılmamıştır 

[84]. Bunların dışında kistik fibroz yaşam kalitesi anketi (CFQ-R) ve bronşiektazi yaşam 

kalitesi anketi (QOL-B) de PSD hastaları için yapılmıştır ancak tam uyum görülememiştir 

ve yaş gruplarına uygun düzenlenememiştir [85]. Tüm anketlerde temel kısıtlılık sınırlı 

sayıda solunum semptomunun sorgulanması olmuştur. St George Solunum Anketi (SGRQ) 

(Ek-2’de verilmiştir), birçok dile çevrilmiş, güvenilirliği ve geçerliliği kanıtlanmış bir 

ankettir. 2013 yılında Polatlı ve ark. tarafından Türkçe validasyonu yapılmıştır [86]. Hem 

erişkinlerde hem de çocuklarda kullanımı mevcuttur. Kronik solunum yolu hastalığı olan 

bireylerin son 1 yıldaki yaşam kalitelerini değerlendirir.   
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3. GEREÇ VE YÖNTEM 

Çalışmamıza, İstanbul Medeniyet Üniversitesi Göztepe Prof. Dr. Süleyman Yalçın 

Şehir Hastanesi Çocuk Göğüs Hastalıkları polikliniğinden takipli, primer siliyer diskinezi 

tanılı 0-22 yaş aralığında 30 hasta alınmıştır. Bu 30 hastanın da tanısı genetikle 

kesinleştirilmiş olup patojenik varyantları gösterilmiştir. Çalışma diyagramı Şekil 3.1'de 

verilmiştir:  

 

Şekil 3.1: Çalışma Diyagramı.  
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Çalışmaya dahil edilme kriterleri: 

- Primer siliyer diskinezi tanılı olup çalışma süresince (1 Temmuz 2023 – 31Aralık 

2023) rutin kontrol amacıyla Çocuk Göğüs Hastalıkları polikliniğimize başvurmak 

- Poliklinik başvurusunda enfeksiyona yönelik şikayet ve bulguya sahip olmamak 

- Son 1 yılda enfeksiyon dışı dönemde çekilmiş HRCT ya da akciğer grafisinin 

olması 

- 6 yaş ve üstündeki hastalar için; son 1 yılda enfeksiyon dışı dönemde yapılmış 

solunum fonksiyon testinin olması 

- Ailenin çalışma için onam vermesi şeklinde belirlenmiştir. 

Eğer hastanın başvurusunda akut enfeksiyon ve alevlenmeye yönelik bulgusu varsa 

tedavisi yapıldı. Tedavi sonrasında kontrole çağırılarak çalışmaya dahil edildi. 

3.1. PRİMER SİLİYER DİSKİNEZİLİ HASTALARIN KLİNİK 

DEĞERLENDİRİLMESİ 

Hastaların klinik dosyalarından ve tıbbi kayıtlarından; şikayetlerinin başlangıç yaşı, 

tanı yaşı, prematürite, anne baba arasında akrabalık, son 1 yılda alevlenme sayısı ve son 1 

yılda hastane yatışı not edildi. Ayrıca varsa ekokardiyografik değerlendirilmesinde 

pulmoner hipertansiyonunun varlığı ya da yokluğu not edildi. PICADAR skoru not edildi. 

Poliklinik visitinde; hastaların bir önceki visitten bugüne dek olan semptomları (öksürük, 

hırıltı, balgam, nefes darlığı, halsizlik, egzersiz dispnesi) sorgulandı, boyu ve vücut ağırlığı 

ölçüldü, solunum sistemi muayenesi yapılıp bulgusu varsa (ral, ronküs ve/veya wheezing, 

dispne, göğüs deformitesi, clubbing) not edildi.  

3.2. PRİMER SİLİYER DİSKİNEZİLİ HASTALARDA 

AKCİĞERLERİN FONKSİYONEL DEĞERLENDİRİLMESİ 

6 yaş üstündeki hastaların son 1 yılda enfeksiyonsuz dönemde yapılmış solunum 

fonksiyon testleri incelenerek, spirometri (FEV1 (%), FVC (%), FEV1/FVC, FEF25-75), 

pletismografi (TLC (%), RV (%), RV/TLC) ve DLCO tetkiklerinin minimum, maksimum 

ve ortalama değerleri not edildi. 
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3.3. PRİMER SİLİYER DİSKİNEZİLİ HASTALARDA 

AKCİĞERLERİN YAPISAL DEĞERLENDİRİLMESİ 

Son 1 yılda ve enfeksiyonsuz dönemde çekilmiş olan HRCT ve akciğer grafileri 

hastaların klinik durumları ile ilgili bilgisi olmayan bir radyolog tarafından değerlendirildi. 

Akciğer grafileri Chrispin – Norman skorlaması (Tablo 3.1) ile HRCT’leri modifiye Bhalla 

skorlaması (Tablo 3.2) ile değerlendirildi. Bu bilgiler Vaka formu Ek-1’de sunulmuştur.  

Chrispin – Norman skorlaması: Akciğer alanları dört çeyreğe bölünmüştür ve her 

kadran için bronşial gölgelerin, benekli gölgelerin ve büyük yumuşak gölgelerin ciddiyeti 

0’dan 2’ye kadar puanlanır. Bronşial gölgelerin bronşektazi ve bronşial duvar kalınlaşmasını 

temsil ettiği düşünülmektedir. Benekli gölgeler mukus tıkaçlarını ve büyük yumuşak 

gölgeler konsolidasyonları temsil etmektedir [87]. Bu skorlamaya göre maksimum 38 puan 

alınabilmektedir. 

Tablo 3.1: Modifiye Chrispin – Norman Skorlaması. 

Özellik Yok Belli belirsiz var Var 

Overinflasyon 

Diyafram depresyonu 0 1 2 

Göğüs duvarı şekli 0 1 2 

Akciğer alanları 0 1 2 

Bronşial Gölgelenmeler 

Sağ üst zon 0 1 2 

Sol üst zon 0 1 2 

Sağ alt zon 0 1 2 

Sol alt zon 0 1 2 

Halka (ring) Gölgelenmeler 

Sağ üst zon 0 1 2 

Sol üst zon 0 1 2 

Sağ alt zon 0 1 2 

Sol alt zon 0 1 2 

Benekli Gölgelenmeler 

Sağ üst zon 0 1 2 

Sol üst zon 0 1 2 

Sağ alt zon 0 1 2 

Sol alt zon 0 1 2 

Büyük Yumuşak Gölgelenmeler 

Sağ üst zon 0 1 2 

Sol üst zon 0 1 2 

Sağ alt zon 0 1 2 

Sol alt zon 0 1 2 
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Bhalla Skorlaması: HRCT görüntülemelerinde bronşektaziyi değerlendirmek için 

Modifiye Bhalla Skorlamasını kullandık. Bu skorlamaya göre bronşektazinin varlığı, ağırlık 

derecesi, yaygınlığı, peribronşial kalınlaşma, mukus tıkaçlarının yaygınlığı, sakkülasyon ve 

abse oluşumu, büllerin sayısı, amfizem, kollaps ve konsolidasyon, mozaik perfüzyon ve hava 

hapsi değerlendirilmektedir. Total skor, her anormal bulgunun skorlarının toplanmasıyla 

elde edilmiştir. Elde edilebilecek olan minimum skor 0, maksimum skor 31’dir. Puan arttıkça 

bronşiektaziye bağlı hasar artmaktadır. 

- 0: normal 

- 1-10 arası: hafif  

- 11-21 arası: orta 

- 22-31 arası: ağır olarak kabul edilmiştir [71]. 

Tablo 3.2: Modifiye Bhalla Skorlaması. 

Kategori Skor 

 0 1 2 3 

Bronşektazi 

ciddiyeti 

Yok Hafif (komşu 

damardan hafif 

geniş) 

Orta 

(komşuluğundaki 

damarın 2-3 katı 

genişlikte) 

Ağır 

(komşuluğundaki 

damarın 3 katından 

fazla) 

Peribronşial 

kalınlaşma 

Yok Hafif (komşu 

damar kadar) 

Orta 

(komşuluğundaki 

damarın 2 katından 

az kalınlıkta) 

Ağır 

(komşuluğundaki 

damarın 2 katından 

fazla kalın) 

Bronşektazik BPS 

sayısı 

Yok 1-5 6-9 6-9 

Mukus tıkacı 

içeren BPS sayısı 

Yok 1-5 6-9 6-9 

Sakkülasyon 

gösteren BPS 

veya abse sayısı 

Yok 1-5 6-9 6-9 

Bronşial yapıların 

jenerasyonu* 

Yok 4. jenerasyona 

kadar 

5. jenerasyona kadar 6. jenerasyona kadar 

Bül sayısı Yok Unilateral (<4) Bilateral (<4) >4 

Amfizematöz BPS 

sayısı 

Yok 1-5 >5 

Kollaps veya 

konsolidasyon 

Yok Subsegmental Segmental / lober 

*Bronşektazi veya mukus tıkacı gösteren 

BPS: Bronkopulmoner segment 
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3.4. PRİMER SİLİYER DİSKİNEZİLİ HASTALARIN YAŞAM 

KALİTESİ DEĞERLENDİRMESİ 

Çalışmamızda yaşam kalitesi değerlendirilmesi yapılırken St. George Solunum 

Anketi (SGRQ) kullanıldı (Ek - 2). Anket 50 sorudan oluşmaktaydı. Sorular 14 yaş ve 

üstündeyse hastanın kendisine, 14 yaşın altındaysa kendisine ve ailesine birlikte soruldu. 

Anket verileri SGRQ aplikasyonuna girildi, semptom skoru, aktivite skoru, etkilenim skoru 

ve total skor hesaplanarak not edildi.  

St. George Solunum Anketi [86], hastanın semptomları, aktivitesi ve hastalıktan 

etkilenim durumu olmak üzere üç ayrı şekilde değerlendirmektedir: 

- Semptom puanı; solunum semptomları, bunların sıklığı ve ciddiyetini içerir. 

- Aktivite puanı; nefes darlığına neden olan veya nefes darlığı sebebiyle sınırlanan 

faaliyetleri içerir. 

-  Etkilenim puanı; solunum yolu hastalığından kaynaklanan sosyal işlevsellik ve 

psikolojik rahatsızığı içerir.  

- Her bölüm için bir puan ve hepsi için total puan hesaplandı [88]. Hesaplanan puan 

0 ile 100 puan arasındadır. ‘’0 puan’’ mükemmel durumu, ‘’100 puan’’ise en kötü 

durumu bildirmektedir. 

3.5. İSTATİSTİKSEL ANALİZ 

Çalışmada tanımlayıcı veriler sayı ve yüzde ile, ölçümsel veriler ise ortanca 

(minimum-maksimum) değerleri ile gösterilmiştir. Kategorik verilerin karşılaştırılmasında 

Fisher testli kullanılmıştır. Ölçümlerin normal dağılım varsayımının incelenmesinde 

Kolmogrov Smirnow testi ve histogram grafikleri kullanılmıştır. Ölçümlerin gruplar 

arasında karşılaştırılmasında Mann Whitney U testi kullanılmıştır. İki ölçüm arasındaki 

ilişkinin incelenmesinde Spearman korelasyon analizi kullanılmıştır. İstatistiksel anlamlılık 

için p<0.05 kabul edilmiştir. Analizler IBM SPSS 20 istatistik programı ile 

gerçekleştirilmiştir. 

3.6. HASTA BİLGİLENDİRME VE ONAM FORMU 

Tüm hastalar çalışma hakkında bilgilendirilerek hasta bilgilendirilerek hasta 

bilgilendirme ve onam formları dolduruldu (Ek – 3). 
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3.7. ETİK KURUL ONAYI 

Çalışmamıza İstanbul Medeniyet Üniversitesi Göztepe Prof. Dr. Süleyman Yalçın 

Şehir Hastanesi etik kurulu tarafından 21.06.2023 tarihinde 2023/0406 karar numarası ile 

onay verilmiştir. Etik kurul kararı Ek – 4’te verilmiştir. 
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4. BULGULAR 

Çalışmamız, Göztepe Prof. Dr. Süleyman Yalçın Şehir Hastanesi Çocuk Göğüs 

Hastalıkları polikliniğinden PSD tanısıyla takipli, 17’si (%56,7) erkek ve 13’ü (%43,3) kız 

olmak üzere toplamda 30 hasta ile gerçekleştirilmiştir. Hastaların ortanca yaşı 11,6 (2,8-

19,0) yıl, tanı yaşı 6,5 (0,0-16,0) yıl, şikayet başlangıç yaşı 0,3 (0,0-6,6) yıl bulunmuştur. 

Hastaların %86,7’sinin tanı öncesinde şikayeti bulunmaktadır. Hastaların %3,3’ünde 

prematür doğum öyküsü mevcuttu. Hastaların %76,7’sinde anne baba arasında akrabalık 

öyküsü bulunmaktadır. Son 1 yılda median alevlenme sayısı 1,5 (0,0-10,0), son 1 yılda 

median hastane yatış sayısı 0,0 (0,0-3,0) bulunmuştur. 27 (%90) hastaya ekokardiyografi 

yapılmış ve hiçbir hastada pulmoner hipertansiyon (PHT) bulunmamıştır. Hastaların median 

PICADAR skoru 8,0 (2,0-12,0) bulunmuştur (Tablo 4.1).  

Tablo 4.1: Hastaların tanımlayıcı özellikleri 

 n (%) 

Cinsiyet 
Erkek 17 (56,7) 

Kız 13 (43,3) 

Yaş (yıl)*  11,6 (2,8-19,0) 

Tanı yaşı (yıl)*  6,5 (0,0-16,0) 

Şikayet başlangıç yaşı (yıl)*  0,3 (0,0-6,6) 

Tanı öncesinde şikayet 
Yok 4 (13,3) 

Var 26 (86,7) 

Prematürite 
Yok 29 (96,7) 

Var 1 (3,3) 

Anne baba arasında akrabalık 
Yok 7 (23,3) 

Var 23 (76,7) 

 Son 1 yılda alevlenme sayısı*  1,5 (0,0-10,0) 

 Son 1 yılda hastane yatış sayısı*  0,0 (0,0-3,0) 

EKO'da PHT 
Yok 27 (100,0) 

Var 0 (0,0) 

PICADAR Skoru*  8,0 (2,0-12,0) 
* Median (Min-Max) değerler sunulmuştur. 

 

Poliklinik başvurusunda hastaların son poliklinik visitinden sonraki sürede gelişen 

semptomları sorgulandı. %63,3'ünde öksürük, %16,7'sinde hırıltı, %73,3'ünde balgam, 

%13,3'ünde nefes darlığı, %10,0'unda halsizlik, %20,0'sinde egzersiz dispnesi şikayeti 

bulunmaktadır (Tablo 4.2). Hastaların antropometrik ölçümleri Tablo 4.3’te gösterilmiştir. 
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Hastaların muayene sonucunda %26,7'sinde ral, %10'unda ronküs ve/veya wheezing, 

%3,3'ünde göğüs deformitesi, %6,7'sinde clubbing tespit edilmiştir (Tablo 4.4).  

Tablo 4.2: Hastaların semptomlarının dağılımı 

  n (%) 

Öksürük 
Yok 11 (36,7) 

Var 19 (63,3) 

Hırıltı 
Yok 25 (83,3) 

Var 5 (16,7) 

Balgam 
Yok 8 (26,7) 

Var 22 (73,3) 

Nefes Darlığı 
Yok 26 (86,7) 

Var 4 (13,3) 

Halsizlik 
Yok 27 (90,0) 

Var 3 (10,0) 

Egzersiz Dispnesi 
Yok 24 (80,0) 

Var 6 (20,0) 
 

Tablo 4.3: Hastaların antropometrik ölçümlerinin dağılımı 

 Median (Min-Max) 

Boy (cm) 142,0 (96,0-173,0) 

Boy persantil 47,6 (0,7-99,8) 

Vücut ağırlığı (kg) 37,5 (13,6-84,0) 

Vücut ağırlığı persantil 54,9 (0,0-99,9) 

VKİ 18,1 (14,3-30,1) 

VKİ persantil 55,7 (0,0 - 99,8) 

Z Skor 0,1 ((-3,7) - 3,0) 

VKİ: Vücut Kitle İndeksi 
 

Tablo 4.4: Hastaların fizik muayene bulgularının dağılımı 

  n (%) 

Ral 
Yok 22 (73,3) 

Var 8 (26,7) 

Ronküs ve/veya wheezing 
Yok 27 (90,0) 

Var 3 (10,0) 

Dispne 
Yok 30 (100,0) 

Var 0 (0,0) 

Göğüs Deformitesi 
Yok 29 (96,7) 

Var 1 (3,3) 

Clubbing 
Yok 28 (93,3) 

Var 2 (6,7) 
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Hastaların solunum fonksiyon testi (SFT), pletismografi ve DLCO sonuç çıktılarına 

ait ortanca (minimum-maksimum) değerleri Tablo 4.5'te gösterilmiştir. 

Tablo 4.5: Hastaların SFT sonuçlarının dağılımı 

 Median (Min-Max) 

FEV1(%) 81,6 (42,6-122,0) 

FVC (%) 91,0 (49,3-121,0) 

FEF25-75 (%) 77,8 (28,6-144,0) 

FEV1/FVC 95,5 (70,0-111,5) 

TLC (%) 111,5 (62,0-192,0) 

RV (%) 143,0 (33,0-327,0) 

RV/TLC 125,5 (43,0-180,0) 

DLCO  101,3 (39,0-183,0) 

 

Hastaların PA akciğer grafisi (PAAG) ve HRCT sonuçları incelendiğinde 

%90,0’ında bronşiektazi, %53,3’ünde situs inversus tespit edilmiş olup ortanca Bhalla skoru 

7 (2-20), ortanca Chrispin - Norman Skoru 9 (3-21) olarak bulunmuştur. 

Hastaların St George solunum anketi sonuçları Tablo 4.6’da gösterilmiştir. 

 

Şekil 4.1: Hastaların St George Solunum Anketi Skor Dağılımı 
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Tablo 4.6: Hastaların St George solunum anketi genel sonuçları 

 Median (Min-Max) 

Semptom Skoru 45,8 (5,1-90,6) 

Aktivite Skoru 15,5 (0,0-67,2) 

Etkilenim Skoru 14,6 (0,0-61,4) 

Total Skor 24,9 (0,8-65,2) 

 

 
Hastaların yaşları ile spirometrik ve pletismografik parametreler arasındaki ilişki 

korelasyon analizleri ile incelenmiştir. Yaş ile FEV1 (%), FVC (%), TLC (%) arasında güçlü 

düzeyde ve negatif yönlü; yaş ile FEF25-75 (%), FEV1/FVC ve RV (%) arasında orta 

düzeyde ve negatif yönlü korelasyonlar bulunmuştur. Yaş ile diğer parametreler arasında 

istatistiksel olarak anlamlı bir korelasyon bulunamamıştır (Tablo 4.7).  

Şikayet başlangıç yaşı ile RV (%) arasında güçlü düzeyde ve negatif yönlü; şikayet 

başlangıç yaşı ile TLC (%) ve RV/TLC arasında orta düzeyde ve negatif yönlü korelasyonlar 

bulunmuştur. Şikayet başlangıç yaşı ile diğer spirometrik veya pletismografik parametreler 

arasında istatistiksel olarak anlamlı bir korelasyon bulunamamıştır (Tablo 4.7). 

Son 1 yılda alevlenme sayısı ile FEV1/FVC arasında orta düzeyde ve negatif yönlü 

korelasyon bulunmuştur. Son 1 yılda alevlenme sayısı ile diğer spirometrik veya 

pletismografik parametreler arasında istatistiksel olarak anlamlı bir korelasyon 

bulunamamıştır (Tablo  4.7). 

Son 1 yılda hastane yatış sayısı ile spirometri ve pletismografi parametreleri 

arasındaki ilişki korelasyon analizleri ile incelenmiş olup parametreler arasında istatistiksel 

olarak anlamlı bir korelasyon bulunamamıştır (Tablo  4.7). 
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Tablo 4.7: Yaş grupları ve alevlenme-hastane yatış sayıları ile SFT parametreleri  

arasındaki ilişkinin incelenmesi 

 Yaş Tanı yaşı 
Şikayet 

başlangıç yaşı  

Son 1 yılda 

alevlenme 

sayısı 

Son 1 yılda 

hastane yatış 

sayısı 

 Rho P* Rho P* Rho P* Rho P* Rho P* 

FEV1 (%) -0,729 <0,001 -0,437 0,029 0,111 0,623 -0,264 0,203 -0,266 0,199 

FVC (%) -0,746 <0,001 -0,358 0,079 0,087 0,700 -0,218 0,295 -0,141 0,500 

FEF25-75 (%) -0,509 0,009 -0,275 0,184 0,317 0,150 -0,214 0,304 -0,215 0,302 

FEV1/FVC -0,472 0,020 -0,326 0,120 0,294 0,196 -0,439 0,032 -0,346 0,098 

TLC (%) -0,656 0,001 -0,221 0,324 -0,513 0,025 0,113 0,617 0,049 0,830 

RV (%) -0,436 0,042 -0,053 0,815 -0,602 0,006 0,179 0,427 -0,001 0,995 

RV/TLC -0,058 0,796 0,134 0,552 -0,539 0,017 0,367 0,093 0,054 0,813 

DLCO -0,243 0,301 0,258 0,272 -0,473 0,055 -0,050 0,833 -0,052 0,829 
*Spearman korelasyon analizi 

 
 

Yaş grupları ve alevlenme-hastane yatış sayıları ile St George Solunum Anketi 

sonuçları arasındaki ilişki korelasyon analizleri ile incelenmiştir. Yaş, tanı yaşı ve şikayet 

başlangıç yaşı ile ölçek skorları arasında istatistiksel olarak anlamlı bir korelasyon 

bulunamazken son 1 yılda alevlenme sayısı ile SGRQ semptom skoru arasında güçlü 

düzeyde ve pozitif yönlü bir korelasyon bulunmuştur. Son 1 yılda alevlenme sayısı ile SGRQ 

aktivite skoru, etkilenim skoru ve total skor arasında orta düzeyde ve pozitif yönlü bir 

korelasyon bulunmuştur. Son 1 yılda hastane yatış sayısı ile semptom skoru orta düzeyde ve 

pozitif yönlü bir korelasyon bulunmuştur. Son 1 yılda alevlenme sayısı ve son 1 yılda hastane 

yatış sayısı ile incelenen diğer ölçek skorları arasında istatistiksel olarak anlamlı bir 

korelasyon bulunamamıştır (Tablo 4.8).  

Tablo 4.8: Yaş grupları ve alevlenme-hastane yatış sayıları ile St George  

Solunum Anketi sonuçları arasındaki ilişki 

 
Yaş Tanı Yaşı 

Şikayet 

Başlangıç 

Yaşı  

Alevlenme 

Sayısı** 

Hastane Yatış 

Sayısı** 

Rho P* Rho P* Rho P* Rho P* Rho P* 

Semptom Skoru 0,307 0,099 0,135 0,478 -0,286 0,157 0,636 <0,001 0,518 0,003 

Aktivite Skoru 0,317 0,088 0,100 0,599 0,070 0,734 0,478 0,008 0,148 0,435 

Etkilenim Skoru 0,332 0,073 0,059 0,756 -0,012 0,953 0,523 0,003 0,283 0,130 

Total Skor 0,318 0,087 0,065 0,734 -0,037 0,858 0,586 0,001 0,277 0,138 
*Spearman korelasyon analizi ** Son 1 Yılda 

 

Son 1 yılda alevlenme ve hastane yatış sayıları ile antropomedik ölçümler arasındaki 

ilişki korelasyon analizleri ile incelenmiş olup parametreler arasında istatistiksel olarak 

anlamlı bir korelasyon bulunamamıştır (Tablo 4.9). 
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Tablo 4.9: Son 1 Yılda Alevlenme ve hastane yatış sayıları ile antropomedik ölçümler arasındaki ilişki 

 

Son 1 yılda alevlenme  

sayısı 

Son 1 yılda hastane yatış  

sayısı 

Rho P* Rho P* 

Boy (cm) 0,111 0,558 0,246 0,190 

Boy persantil -0,055 0,772 -0,087 0,647 

Vücut ağırlığı (kg) 0,152 0,423 0,229 0,223 

Vücut ağırlığı persantil -0,104 0,583 -0,213 0,258 

VKİ 0,135 0,478 0,145 0,446 

VKİ persantil -0,044 0,815 -0,159 0,401 

Z Skor -0,042 0,824 -0,158 0,403 
*Spearman korelasyon analizi 

 

Bhalla Skoru ve Chrispin - Norman Skoru ile spirometri ve pletismografi 

parametreleri arasındaki ilişki korelasyon analizi ile incelenmiştir. Bhalla Skoru ile FEV1 

(%) arasında güçlü düzeyde ve negatif yönlü; Bhalla Skoru ile FVC (%), FEF25-75 (%) ve 

FEV1/FVC arasında orta düzeyde ve negatif yönlü korelasyonlar bulunmuştur. Bhalla Skoru 

ile incelenen diğer spirometrik ve pletismografik parametreler arasında ve Chrispin - 

Norman Skoru ile ise hiçbir spirometrik ve pletismografik parametre arasında istatistiksel 

olarak anlamlı bir korelasyon bulunamamıştır (Tablo 4.10). 

Tablo 4.10: Bhalla ve Chrispin - Norman Skoru ile SFT parametreleri arasındaki ilişki 

 
Bhalla Skoru 

Chrispin - Norman 

Skoru 

Rho P* Rho P* 

FEV1 (%) -0,637 0,001 -0,248 0,231 

FVC (%) -0,524 0,007 -0,184 0,379 

FEF25-75 (%) -0,543 0,005 -0,191 0,359 

FEV1/FVC -0,525 0,008 -0,202 0,345 

TLC (%) -0,400 0,065 -0,186 0,407 

RV (%) -0,247 0,268 -0,075 0,739 

RV/TLC 0,013 0,954 0,059 0,793 

DLCO -0,211 0,373 -0,331 0,155 
*Spearman korelasyon analizi 

 

Hastaların SGRQ sonuçları ile spirometri ve pletismografi parametreleri arasındaki 

ilişki korelasyon analizi ile incelenmiştir. Semptom skoru ile FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC 

arasında güçlü düzeyde ve negatif yönlü; semptom skoru ile FEV1 (%) arasında orta düzeyde 

ve negatif yönlü; semptom skoru ile RV (%) ve RV/TLC arasında orta düzeyde ve pozitif 

yönlü korelasyonlar bulunmuştur. Semptom skoru ile incelenen diğer spirometri ve 

pletismografi parametreleri arasında istatistiksel olarak anlamlı bir korelasyon 

bulunamamıştır (Tablo 4.11). 
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SGRQ aktivite skoru ile FEV1 (%), FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC arasında orta 

düzeyde ve negatif yönlü korelasyonlar bulunmuştur. Aktivite skoru ile incelenen diğer 

spirometri ve pletismografi parametreleri arasında istatistiksel olarak anlamlı bir korelasyon 

bulunamamıştır (Tablo 4.11). 

SGRQ etkilenim skoru ile FEF25-75 (%) arasında orta düzeyde ve negatif yönlü 

korelasyon bulunmuştur. Etkilenim skoru ile incelenen diğer spirometri ve pletismografi 

parametreleri arasında istatistiksel olarak anlamlı bir korelasyon bulunamamıştır (Tablo 

4.11). 

SGRQ total skor ile FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC arasında orta düzeyde ve negatif 

yönlü korelasyonlar bulunmuştur. Total skor ile incelenen diğer spirometri ve pletismografi 

parametreleri arasında istatistiksel olarak anlamlı bir korelasyon bulunamamıştır (Tablo 

4.11). 

Tablo 4.11: Hastaların St George Solunum Anketi sonuçları ile spirometri ve pletismografi 

parametreleri arasındaki ilişki 

 

Semptom 

 Skoru 

Aktivite 

 Skoru 

Etkilenim  

Skoru 

Total 

 Skor 

Rho p Rho p Rho p Rho p 

FEV1 (%) -0,494 0,012 -0,418 0,037 -0,317 0,123 -0,375 0,065 

FVC (%) -0,250 0,227 -0,293 0,155 -0,245 0,239 -0,257 0,214 

FEF25-75 (%) -0,620 0,001 -0,435 0,030 -0,450 0,024 -0,519 0,008 

FEV1/FVC -0,701 <0,001 -0,476 0,019 -0,374 0,071 -0,502 0,013 

TLC (%) 0,379 0,082 0,078 0,729 0,058 0,798 0,204 0,361 

RV (%) 0,485 0,022 0,210 0,348 0,208 0,353 0,342 0,120 

RV/TLC 0,583 0,004 0,254 0,255 0,285 0,199 0,386 0,076 

DLCO 0,380 0,099 0,388 0,091 0,292 0,212 0,351 0,129 

Bhalla Skoru 0,355 0,054 0,344 0,063 0,230 0,222 0,333 0,072 

Chrispin - Norman 

Skoru 
0,022 0,910 -0,154 0,416 -0,051 0,789 -0,051 0,789 

*Spearman korelasyon analizi 

 

Son 1 yılda alevlenme yaşama ile demografik veriler, antropometrik ölçümler, 

laboratuvar verileri ve ölçek skorları karşılaştırıldığında; son 1 yılda alevlenme yaşayanlarda 

yaşamayanlara göre ortanca FEV1/FVC (p:0,032) ölçümleri anlamlı düzeyde daha düşük, 

SGRQ semptom skoru (p<0,001), aktivite skoru (p:0,005), etkilenim skoru (p:0,004) ve total 

skor (p<0,001) anlamlı düzeyde daha yüksek bulunmuştur. İncelenen diğer parametreler ile 

son 1 yılda alevlenme varlığı arasında istatistiksel olarak anlamlı bir ilişki bulunmamıştır 

(Tablo 4.12). 



 

31 

Tablo 4.12: Son 1 yılda alevlenme varlığı ile demografik veriler, antropometrik ölçümler, laboratuvar 

verileri ve ölçek skorlarının karşılaştırılması 

 

Son 1 Yılda Alevlenme Varlığı p 

Var Yok 

Median (Min -Max) Median (Min -Max) 

Yaş (yıl) 12,1 (2,8 -19,0) 7,9 (5,9 -17,3) 0,475 

Tanı Yaşı (yıl) 6,5 (0,0 -16,0) 6,0 (0,0 -11,0) 0,914 

Şikayet Başlangıç Yaşı (yıl) 0,3 (0,0 -5,0) 0,3 (0,0 -6,6) 0,849 

Boy (cm) 144,5 (96,0 -173,0) 132,0 (106,0 -173,0) 0,779 

Boy persantil 45,6 (0,7 -99,8) 50,8 (1,0 -96,2) 0,650 

Vücut ağırlığı (kg) 38,5 (13,6 -69,0) 31,0 (17,0 -84,0) 0,779 

Vücut ağırlığı persantil 47,2 (0,0 -99,9) 76,5 (0,3 -97,8) 0,397 

VKİ 18,5 (14,3 -25,8) 17,1 (14,5 -30,1) 0,713 

VKİ persantil 39,3 (0,0 -99,8) 72,3 (0,1 -98,6) 0,588 

Z Skor -0,3 (-3,7 -3,0) 0,6 (-3,3 -2,2) 0,588 

FEV1 (%) 80,0 (51,0 -118,0) 94,6 (42,6 -122,0) 0,124 

FVC (%) 83,5 (71,3 -121,0) 95,5 (49,3 -107,3) 0,140 

FEF25-75 (%) 74,0 (28,6 -99,5) 90,5 (31,0 -144,0) 0,124 

FEV1/FVC 93,0 (70,0 -105,5) 100,0 (87,3 -111,5) 0,032 

TLC (%) 123,5 (68,5 -192,0) 93,5 (62,0 -159,0) 0,267 

RV (%) 159,7 (55,0 -327,0) 82,5 (33,0 -265,0) 0,188 

RV/TLC 133,0 (72,5 -180,0) 105,5 (43,0 -167,0) 0,082 

DLCO 101,5 (39,0 -183,0) 101,0 (88,0 -142,0) 0,817 

Bhalla Skoru 7,0 (2,0 -14,0) 5,5 (2,0 -20,0) 0,231 

Chrispin - Norman Skoru 9,0 (3,0 -17,0) 7,5 (6,0 -21,0) 0,619 

Semptom Skoru 52,3 (12,2 -90,6) 22,4 (5,1 -55,7) <0,001 

Aktivite Skoru 37,2 (0,0 -67,2) 3,0 (0,0 -55,2) 0,005 

Etkilenim Skoru 26,0 (1,6 -61,4) 1,6 (0,0 -42,5) 0,004 

Total Skor 30,9 (8,1 -65,2) 6,1 (0,8 -46,7) <0,001 

* Mann Whitney U testi  

 

Son 1 yılda hastaneye yatış varlığı ile demografik veriler, antropometrik ölçümler, 

laboratuvar verileri ve ölçek skorları karşılaştırıldığında; son 1 yılda hastaneye yatışı 

olanlarda, olamayanlara göre median semptom skoru anlamlı düzeyde daha yüksek 

bulunmuştur (p:0,004). İncelenen diğer parametreler ile son 1 yılda hastaneye yatış varlığı 

arasında istatistiksel olarak anlamlı bir ilişki bulunmamıştır (Tablo 4.13).  
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Tablo 4.13: Son 1 yılda hastane yatış varlığı ile demografik veriler, antropometrik ölçümler, 

laboratuvar verileri ve ölçek skorlarının karşılaştırılması 

 

Son 1 Yılda Hastane Yatış Varlığı   p 

Var Yok 

Median (Min -Max) Median (Min -Max) 

Yaş (yıl) 13,0 (5,6 -16,5) 9,0 (2,8 -19,0) 0,360 

Tanı yaşı (yıl) 7,0 (0,0 -16,0) 6,0 (0,0 -15,0) 0,962 

Şikayet başlangıç yaşı (yıl) 0,0 (0,0 -5,0) 0,3 (0,0 -6,6) 0,355 

Boy (cm) 150,0 (117,0 -170,0) 134,0 (96,0 -173,0) 0,266 

Boy persantil 43,6 (0,7 -80,2) 47,6 (1,0 -99,8) 0,666 

Vücut ağırlığı (kg) 48,0 (22,0 -58,0) 28,0 (13,6 -84,0) 0,311 

Vücut ağırlığı persantil 33,0 (0,0 -96,7) 61,4 (0,3 -99,9) 0,245 

VKİ 18,8 (15,6 -25,8) 17,2 (14,3 -30,1) 0,564 

VKİ persantil 29,5 (0,0 -96,8) 63,3 (0,0 -99,8) 0,386 

Z Skor -,5 (-3,7 -1,9) ,3 (-3,5 -3,0) 0,386 

FEV1 (%) 76,0 (65,3 -118,0) 89,3 (42,6 -122,0) 0,220 

FVC (%) 82,0 (71,3 -121,0) 91,0 (49,3 -107,3) 0,574 

FEF25-75 (%) 57,0 (41,5 -96,0) 80,5 (28,6 -144,0) 0,326 

FEV1/FVC 91,5 (80,5 -96,8) 96,0 (70,0 -111,5) 0,099 

TLC (%) 122,0 (68,5 -192,0) 106,0 (62,0 -159,0) 0,680 

RV (%) 150,0 (55,0 -327,0) 136,0 (33,0 -265,0) 0,945 

RV/TLC 123,0 (72,5 -173,0) 128,0 (43,0 -180,0) 0,731 

DLCO 90,0 (39,0 -183,0) 101,5 (75,0 -142,0) 0,757 

Bhalla Skoru 8,0 (2,0 -13,0) 6,0 (2,0 -20,0) 0,360 

Chrispin - Norman Skoru 9,0 (6,0 -13,0) 8,0 (3,0 -21,0) 0,666 

Semptom Skoru 73,1 (36,3 -90,6) 39,2 (5,1 -78,6) 0,004 

Aktivite Skoru 35,8 (0,0 -59,5) 12,6 (0,0 -67,2) 0,501 

Etkilenim Skoru 29,4 (1,6 -61,4) 9,4 (0,0 -59,3) 0,174 

Total Skor 39,2 (9,3 -65,2) 23,2 (0,8 -64,9) 0,174 

* Mann Whitney U testi  

 

Hastaların FEV1 Z-skor, TLC, DLCO ve Bhalla skorları alt skalalara göre 

incelendiğinde FEV1 Z-skorlarına göre %8’i normal, %48’i hafif obstrüksiyon, %24’ü orta 

obstrüksiyon ve %20’si ağır obstrüksiyon yaşamaktadır. TLC değerlerine göre hastaların 

%77,3’ü normal olup %13,6’sı hafif restriksiyon, %9,1’i orta restriksiyon yaşamaktadır. 

Hastaların %75’inin DLCO sonucu normal, %25’inin anormal bulunmuştur. Hastaların 

%80’inin Bhalla skoru hafif hasarla uyumluyken, %20’sinin orta hasarlı bulunmuştur (Tablo 

4.14).  
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Tablo 4.14: FEV1 Z-skor, TLC, DLCO ve Bhalla skorlarının alt skalalarına göre değerlendirilmesi 

 n (%) 

FEV1 Z-skor 

Normal 2 (8,0) 

Hafif obstrüksiyon 12 (48,0) 

Orta obstrüksiyon 6 (24,0) 

Ağır obstrüksiyon 5 (20,0) 

TLC 

Normal 17 (77,3) 

Hafif restriksiyon 3 (13,6) 

Orta restriksiyon 2 (9,1) 

Ağır restriksiyon 0 (0,0) 

DLCO 
Normal 15 (75,0) 

Anormal 5 (25,0) 

Bhalla Skoru 

Hafif 24 (80,0) 

Orta 6 (20,0) 

Ağır 0 (0,0) 

 

Bhalla skoru ile FEV1 Z-skor, TLC ve DLCO değerleri arasında istatistiksel olarak 

anlamlı bir ilişki bulunamamıştır (Tablo 4.15). 

Tablo 4.15: Bhalla skorunun FEV1 Z-skor, TLC ve DLCO alt skalaları ile ilişkisinin değerlendirilmesi  

 

Bhalla Skoru  

p Hafif Orta 

n (%) n (%) 

FEV1 Z-skor 

Normal 2 (10,5) 0 (0,0) 

0,235 

Hafif 

obstrüksiyon 
10 (52,6) 2 (33,3) 

Orta obstrüksiyon 5 (26,3) 1 (16,7) 

Ağır obstrüksiyon 2 (10,5) 3 (50,0) 

TLC  

Normal 14 (82,4) 3 (60,0) 

0,313 
Hafif restriksiyon 2 (11,8) 1 (20,0) 

Orta restriksiyon 1 (5,9) 1 (20,0) 

Ağır restriksiyon 0 (0,0) 0 (0,0) 

DLCO 
Normal 11 (73,3) 4 (80,0) 

>0,999 
Anormal 4 (26,7) 1 (20,0) 

 

FEV1 Z-skor ile klinik parametreler arasındaki ilişki incelendiğinde FEV1 Z-skoru 

normal olan bireylerde anne baba arasında akrabalık oranı, FEV1 Z-skoru hafif obstrüksiyon 

bireylere göre anlamlı düzeyde daha düşük bulunmuştur (p:0,029). FEV1 Z-skoru hafif 

obstrüksiyon ile uyumlu olan bireylerde öksürük varlığı, ağır obstrüksiyon ile uyumlu 

olanlara göre anlamlı düzeyde daha düşük bulunmuştur (p:0,034). FEV1 Z-skoru ağır 

obstrüksiyon ile uyumlu bireylerde hırıltı varlığı, hafif ve orta obstrüksiyon olanlara göre 
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anlamlı düzeyde daha yüksek bulunmuştur (p:0,004). İncelenen diğer klinik parametreler ile 

FEV1 Z-skoru arasında istatistiksel olarak anlamlı bir ilişki bulunamamıştır (Tablo 4.16). 

Tablo 4.16: FEV1 Z-skor ile klinik parametreler arasındaki ilişkinin değerlendirilmesi 

 

FEV1 Z-Skor p 

Normal 
Hafif 

obstrüksiyon 
Orta obstrüksiyon 

Ağır 

obstrüksiyon 

n (%) n (%) n (%) n (%) 

Prematürite 
Yok 2 (100,0) 12 (100,0) 5 (83,3) 5 (100,0) 

0,520 
Var 0 (0,0) 0 (0,0) 1 (16,7) 0 (0,0) 

Anne baba arasında 

akrabalık 

Yok 2 (100,0) 1 (8,3) 1 (16,7) 2 (40,0) 
0,029 

Var 0 (0,0) 11 (91,7) 5 (83,3) 3 (60,0) 

Son 1 yılda 

alevlenme varlığı 

Yok 1 (50,0) 5 (41,7) 1 (16,7) 1 (20,0) 
0,646 

Var 1 (50,0) 7 (58,3) 5 (83,3) 4 (80,0) 

Son 1 Yılda hastane 

yatış varlığı 

Yok 1 (50,0) 10 (83,3) 5 (83,3) 2 (40,0) 
0,233 

Var 1 (50,0) 2 (16,7) 1 (16,7) 3 (60,0) 

Öksürük 
Yok 0 (0,0) 8 (66,7) 2 (33,3) 0 (0,0) 

0,034 
Var 2 (100,0) 4 (33,3) 4 (66,7) 5 (100,0) 

Hırıltı 
Yok 2 (100,0) 11 (91,7) 6 (100,0) 1 (20,0) 

0,004 
Var 0 (0,0) 1 (8,3) 0 (0,0) 4 (80,0) 

Balgam 
Yok 1 (50,0) 4 (33,3) 1 (16,7) 0 (0,0) 

0,401 
Var 1 (50,0) 8 (66,7) 5 (83,3) 5 (100,0) 

Nefes Darlığı 
Yok 2 (100,0) 11 (91,7) 6 (100,0) 2 (40,0) 

0,058 
Var 0 (0,0) 1 (8,3) 0 (0,0) 3 (60,0) 

Halsizlik 
Yok 2 (100,0) 9 (75,0) 6 (100,0) 5 (100,0) 

0,528 
Var 0 (0,0) 3 (25,0) 0 (0,0) 0 (0,0) 

Egzersiz Dispnesi 
Yok 2 (100,0) 9 (75,0) 6 (100,0) 2 (40,0) 

0,128 
Var 0 (0,0) 3 (25,0) 0 (0,0) 3 (60,0) 

Ral 
Yok 1 (50,0) 9 (75,0) 5 (83,3) 3 (60,0) 

0,662 
Var 1 (50,0) 3 (25,0) 1 (16,7) 2 (40,0) 

Ronküs ve/veya 

wheezing 

Yok 2 (100,0) 11 (91,7) 6 (100,0) 3 (60,0) 
0,234 

Var 0 (0,0) 1 (8,3) 0 (0,0) 2 (40,0) 

Göğüs Deformitesi 
Yok 2 (100,0) 12 (100,0) 6 (100,0) 4 (80,0) 

0,280 
Var 0 (0,0) 0 (0,0) 0 (0,0) 1 (20,0) 

Clubbing 
Yok 1 (50,0) 12 (100,0) 6 (100,0) 4 (80,0) 

0,070 
Var 1 (50,0) 0 (0,0) 0 (0,0) 1 (20,0) 

Bronşiektazi 
Yok 1 (50,0) 1 (8,3) 0 (0,0) 0 (0,0) 

0,240 
Var 1 (50,0) 11 (91,7) 6 (100,0) 5 (100,0) 

Situs İnversus 
Yok 1 (50,0) 5 (41,7) 3 (50,0) 4 (80,0) 

0,688 
Var 1 (50,0) 7 (58,3) 3 (50,0) 1 (20,0) 
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Klinik parametreler ile TLC sonuçları ile FEV1 Z-skorları arasında istatistiksel 

olarak anlamlı bir ilişki bulunamamıştır (Tablo 4.17). 

Tablo 4.17: TLC alt skalaları ile klinik parametreler arasındaki ilişkinin değerlendirilmesi 

 

TLC p 

Normal 
Hafif 

restriksiyon 

Orta 

restriksiyon 

n (%) n (%) n (%) 

Prematürite 
Yok 16 (94,1) 3 (100,0) 2 (100,0) 

>0,999 
Var 1 (5,9) 0 (0,0) 0 (0,0) 

Anne baba arasında 

akrabalık 

Yok 5 (29,4) 0 (0,0) 1 (50,0) 
0,560 

Var 12 (70,6) 3 (100,0) 1 (50,0) 

Son 1 yılda 

alevlenme varlığı 

Yok 6 (35,3) 1 (33,3) 1 (50,0) 
>0,999 

Var 11 (64,7) 2 (66,7) 1 (50,0) 

Son 1 yılda hastane 

yatış varlığı 

Yok 12 (70,6) 2 (66,7) 1 (50,0) 
0,487 

Var 5 (29,4) 1 (33,3) 1 (50,0) 

Öksürük 
Yok 7 (41,2) 2 (66,7) 1 (50,0) 

0,774 
Var 10 (58,8) 1 (33,3) 1 (50,0) 

Hırıltı 
Yok 14 (82,4) 2 (66,7) 1 (50,0) 

0,313 
Var 3 (17,6) 1 (33,3) 1 (50,0) 

Balgam 
Yok 4 (23,5) 1 (33,3) 1 (50,0) 

0,751 
Var 13 (76,5) 2 (66,7) 1 (50,0) 

Nefes Darlığı 
Yok 13 (76,5) 3 (100,0) 2 (100,0) 

>0,999 
Var 4 (23,5) 0 (0,0) 0 (0,0) 

Halsizlik 
Yok 15 (88,2) 2 (66,7) 2 (100,0) 

0,558 
Var 2 (11,8) 1 (33,3) 0 (0,0) 

Egzersiz Dispnesi 
Yok 11 (64,7) 3 (100,0) 2 (100,0) 

0,560 
Var 6 (35,3) 0 (0,0) 0 (0,0) 

Ral 
Yok 11 (64,7) 3 (100,0) 1 (50,0) 

0,565 
Var 6 (35,3) 0 (0,0) 1 (50,0) 

Ronküs ve/veya 

wheezing 

Yok 14 (82,4) 3 (100,0) 2 (100,0) 
>0,999 

Var 3 (17,6) 0 (0,0) 0 (0,0) 

Göğüs Deformitesi 
Yok 17 (100,0) 3 (100,0) 1 (50,0) 

0,091 
Var 0 (0,0) 0 (0,0) 1 (50,0) 

Clubbing 
Yok 16 (94,1) 3 (100,0) 1 (50,0) 

0,190 
Var 1 (5,9) 0 (0,0) 1 (50,0) 

Bronşiektazi 
Yok 2 (11,8) 0 (0,0) 0 (0,0) 

>0,999 
Var 15 (88,2) 3 (100,0) 2 (100,0) 

Situs İnversus 
Yok 9 (52,9) 2 (66,7) 2 (100,0) 

0,616 
Var 8 (47,1) 1 (33,3) 0 (0,0) 
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Klinik parametreler ile DLCO sonuçları arasındaki ilişki incelendiğinde DLCO 

sonucu anormal olan bireylerde normal olan bireylere göre nefes darlığı (p:0,032) ve fizik 

muayenelerinde ronküs ve/veya wheezing (p:0,032) oranları anlamlı düzeyde daha yüksek 

bulunmuştur. İncelenen diğer klinik parametreler arasında istatistiksel olarak anlamlı bir 

ilişki bulunamamıştır (Tablo 4.18).  

Tablo 4.18: DLCO alt skalaları ile klinik parametrelerin değerlendirilmesi 

 

DLCO 

p Normal Anormal 

n (%) n (%) 

Prematürite 
Yok 14 (93,3) 5 (100,0) 

>0,999 
Var 1 (6,7) 0 (0,0) 

Anne baba arasında 

akrabalık 

Yok 3 (20,0) 2 (40,0) 
0,560 

Var 12 (80,0) 3 (60,0) 

Son 1 yılda alevlenme 

varlığı 

Yok 6 (40,0) 1 (20,0) 
0,613 

Var 9 (60,0) 4 (80,0) 

Son 1 yılda hastane 

yatış varlığı 

Yok 11 (73,3) 2 (40,0) 
0,290 

Var 4 (26,7) 3 (60,0) 

Öksürük 
Yok 8 (53,3) 1 (20,0) 

0,319 
Var 7 (46,7) 4 (80,0) 

Hırıltı 
Yok 13 (86,7) 2 (40,0) 

0,073 
Var 2 (13,3) 3 (60,0) 

Balgam 
Yok 4 (26,7) 0 (0,0) 

0,530 
Var 11 (73,3) 5 (100,0) 

Nefes Darlığı 
Yok 14 (93,3) 2 (40,0) 

0,032 
Var 1 (6,7) 3 (60,0) 

Halsizlik 
Yok 14 (93,3) 3 (60,0) 

0,140 
Var 1 (6,7) 2 (40,0) 

Egzersiz Dispnesi 
Yok 12 (80,0) 2 (40,0) 

0,131 
Var 3 (20,0) 3 (60,0) 

Ral 
Yok 10 (66,7) 3 (60,0) 

>0,999 
Var 5 (33,3) 2 (40,0) 

Ronküs ve/veya 

wheezing 

Yok 15 (100,0) 2 (40,0) 
0,009 

Var 0 (0,0) 3 (60,0) 

Göğüs Deformitesi 
Yok 14 (93,3) 5 (100,0) 

>0,999 
Var 1 (6,7) 0 (0,0) 

Clubbing 
Yok 14 (93,3) 5 (100,0) 

>0,999 
Var 1 (6,7) 0 (0,0) 

Bronşiektazi 
Yok 1 (6,7) 0 (0,0) 

>0,999 
Var 14 (93,3) 5 (100,0) 

Situs İnversus 
Yok 7 (46,7) 4 (80,0) 

0,319 
Var 8 (53,3) 1 (20,0) 

 

Bhalla Skoru ile klinik parametreler arasındaki ilişki incelenmiş olup araştırılan 

parametreler ile istatistiksel olarak anlamlı bir ilişki bulunamamıştır (Tablo 4.19).  
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Tablo 4.19: Bhalla skoru ile klinik parametreler arasındaki ilişkinin değerlendirilmesi 

 

Bhalla Skoru 

p Hafif Orta 

n (%) n (%) 

Prematürite 
Yok 23 (95,8) 6 (100,0) 

>0,999 
Var 1 (4,2) 0 (0,0) 

Anne baba aarasında 

akrabalık 

Yok 7 (29,2) 0 (0,0) 
0,290 

Var 17 (70,8) 6 (100,0) 

Son 1 yılda alevlenme 

varlığı 

Yok 9 (37,5) 1 (16,7) 
0,633 

Var 15 (62,5) 5 (83,3) 

Son 1 yılda hastane 

yatış varlığı 

Yok 18 (75,0) 5 (83,3) 
>0,999 

Var 6 (25,0) 1 (16,7) 

Öksürük 
Yok 9 (37,5) 2 (33,3) 

>0,999 
Var 15 (62,5) 4 (66,7) 

Hırıltı 
Yok 21 (87,5) 4 (66,7) 

0,254 
Var 3 (12,5) 2 (33,3) 

Balgam 
Yok 8 (33,3) 0 (0,0) 

0,155 
Var 16 (66,7) 6 (100,0) 

Nefes Darlığı 
Yok 22 (91,7) 4 (66,7) 

0,169 
Var 2 (8,3) 2 (33,3) 

Halsizlik 
Yok 22 (91,7) 5 (83,3) 

0,501 
Var 2 (8,3) 1 (16,7) 

Egzersiz Dispnesi 
Yok 20 (83,3) 4 (66,7) 

0,571 
Var 4 (16,7) 2 (33,3) 

Ral 
Yok 19 (79,2) 3 (50,0) 

0,300 
Var 5 (20,8) 3 (50,0) 

Ronküs ve/veya 

wheezing 

Yok 22 (91,7) 5 (83,3) 
0,501 

Var 2 (8,3) 1 (16,7) 

Göğüs Deformitesi 
Yok 24 (100,0) 5 (83,3) 

0,200 
Var 0 (0,0) 1 (16,7) 

Clubbing 
Yok 23 (95,8) 5 (83,3) 

0,366 
Var 1 (4,2) 1 (16,7) 

Bronşiektazi 
Yok 3 (12,5) 0 (0,0) 

>0,999 
Var 21 (87,5) 6 (100,0) 

Situs İnversus 
Yok 10 (41,7) 4 (66,7) 

0,378 
Var 14 (58,3) 2 (33,3) 

 

 

TLC, DLCO, Bhalla skoru ve FEV1 Z-skor verileri ile Chrispin - Norman Skoru 

arasındaki ilişki incelendiğinde; Bhalla skoru orta olan grupta hafif olan gruba göre Chrispin 

- Norman Skoru anlamlı düzeyde yüksek bulunmuştur (p:0,004). İncelenen diğer 

parametreler arasında istatistiksel olarak anlamlı bir ilişki bulunamamıştır (Tablo 4.20). 
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Tablo 4.20: TLC, DLCO, Bhalla skoru ve FEV1 Z-skor verileri ile Chrispin - Norman Skoru 

arasındaki ilişkinin incelenmesi 

 
Chrispin - Norman Skoru 

Median (Min -Max) 

TLC 

Normal 7,0 (3,0 -15,0) 

Hafif restriksiyon 9,0 (6,0 -12,0) 

Orta restriksiyon 16,0 (11,0 -21,0) 

pa 0,191 

DLCO  

Normal 7,0 (5,0 -21,0) 

Anormal 9,0 (6,0 -15,0) 

pa 0,553 

Bhalla Skoru 

Hafif 7,5 (3,0 -13,0) 

Orta 14,0 (6,0 -21,0) 

Pb 0,004 

FEV1 Z-skor 

Normal 11,0 (11,0 -11,0) 

Hafif obstrüksiyon 6,5 (3,0 -17,0) 

Orta obstrüksiyon 11,0 (5,0 -13,0) 

Ağır obstrüksiyon 9,0 (6,0 -21,0) 

pa 0,475 
a Kruskal Wallis testi, b Mann Whitney U testi 

 

TLC, DLCO, Bhalla skoru ve Z-FEV1 verileri ile SGRQ semptom skoru, aktivite 

skoru, etkilenim skoru ve total skor arasındaki ilişki incelendiğinde; DLCO sonucu anormal 

olan grupta median semptom skoru (p:0,015), median etkilenim skoru (p:0,033) ve total Skor 

(p:0,019) normal olan gruba göre anlamlı düzeyde yüksek bulunmuştur. İncelenen diğer 

parametreler arasında istatistiksel olarak anlamlı bir ilişki bulunamamıştır (Tablo 4.21).  

  



 

39 

Tablo 4.21: TLC, DLCO, Bhalla skoru ve FEV1 Z-skor verileri ile Semptom, Aktivite, Etkilenim 

Skorları ve Total Skor arasındaki ilişkinin incelenmesi 

 
Semptom Skoru Aktivite Skoru Etkilenim Skoru Total Skor 

Median Min-Max Median Min-Max Median Min-Max Median Min-Max 

TLC 

Normal 55,7 5,3-90,6 36,5 0,0-67,2 13,5 1,6-61,4 24,4 3,5-65,2 

Hafif 

restriksiyon 48,5 7,0-71,7 35,8 6,0-43,2 18,8 0,0-33,9 31,1 3,1-40,3 

Orta 

restriksiyon 27,4 18,5-36,3 6,3 0,0-12,5 6,6 4,0-9,3 9,8 4,9-14,7 

pa 0,305 0,477 0,777 0,402 

DLCO 

Normal 46,0 5,3-81,6 12,5 0,0-66,3 9,3 0,0-45,6 23,2 3,1-55,1 

Anormal 78,5 55,7-90,6 59,5 18,4-67,2 50,3 1,6-61,4 59,8 15,7-65,2 

pa 0,015 0,066 0,033 0,019 

Bhalla 

Skoru 

Hafif 41,7 5,1-90,6 12,6 0,0-66,3 9,3 0,0-61,4 21,9 0,8-65,2 

Orta 62,8 18,5-78,6 40,5 0,0-67,2 27,7 4,0-59,3 35,2 4,9-64,9 

Pb 0,174 0,402 0,210 0,210 

FEV1 Z-

skor 

Normal 41,9 32,9-51,0 0,0 0,0-0,0 15,3 1,6-29,0 14,9 9,3-20,6 
Hafif 

obstrüksiyon 49,2 5,3-81,6 12,4 0,0-67,2 8,1 0,0-59,3 20,0 3,1-64,9 

Orta 

obstrüksiyon 46,3 12,2-67,8 39,8 12,2-55,2 22,4 1,6-42,5 29,5 14,7-46,7 

Ağır 

obstrüksiyon 78,6 18,5-90,6 47,6 0,0-59,5 33,3 4,0-61,4 45,2 4,9-65,2 

pa 0,235 0,105 0,278 0,218 
a Kruskal Wallis testi, b Mann Whitney U testi 
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5. TARTIŞMA 

PSD hastalığının tanımlanmasından şu ana kadar geçen sürede; genetik sınıflama, 

tanıda karşılaşılan zorluklar ve fenotipik özellikler halen tartışılmaktadır. Primer siliyer 

diskinezili hastaları; tekrarlanan klinik muayeneler, SFT ve göğüs görüntüleme yöntemleri 

ile takip edilir. Akciğer fonksiyonu ve yapısı üzerine çok az çalışma bu nadir hastalığı özel 

olarak ele almıştır. Ancak hastalığın psikososyal davranışlara ve yaşam kalitesine olan etkisi 

ile ilgili sınırlı sayıda çalışma yapılmıştır [89]. Bu çalışmada amaç, PSD tanılı hastalarda 

akciğerlerin fonksiyonel ve yapısal durumları ile hastaların yaşam kalitelerini karşılaştırmak 

olarak belirlenmiştir.  

Çalışmamıza merkezimizde takipli, tanısı genetikle konfirme edilmiş PSD tanılı 30 

hasta dahil edilmiştir. Bu hastaların 17’si (%56,7) erkek ve 13’ü (%43,3) kızdır. Magnin ve 

arkadaşları tarafından yapılan 20 PSD tanılı hastanın 11’i erkek (%55), 9’u kız (%45) olarak 

görülmüştür [88]. Hastalarımızın çalışma anında ortanca yaşı 11,6 (2,8 – 19,0) yıldır. Tanı 

yaşı 6,5 (0 – 16) yıl olarak saptanmıştır. Hastalarımızın %86,7’sinin (n=26) tanı öncesinde 

şikayeti vardır. Tanı öncesinde şikayeti olanların şikayet başlangıç yaşı 0,3 (0,0 – 6,6) yıl 

olarak bulunmuştur. Santamaria ve arkadaşlarının PSD hastalarının akciğerlerinin yapısal ve 

fonksiyonel değerlendirilmesinin araştırıldığı çalışmasında, çalışma anındaki yaş 14,3 (4,6 

– 27,5) yıl olarak görülmüştür [90]. Aynı çalışmada tanı yaşı 8,1 (0,08 – 17,2) yıl olarak 

bulunmuştur. Mirra ve arkadaşlarının çalışmasında repiratuar semptomların başlangıç yaşı 

0,08 (0 – 9,5) yıl olarak bulunmuştur [91]. Primer siliyer diskinezi nonspesifik bulgularla ve 

hetereojen bir klinikle prezente olduğundan hastaların şikayetleri çok erken dönemde başlasa 

da tanı konması yıllar alabilmektedir.  

Çalışmamızda hastaların özgeçmiş ve soygeçmişleri retrospektif olarak taranmıştır. 

Prematürite %3,3’ünde (n=1) mevcutken, %96,7’sinde (n=29) mevcut değildi. Aslan ve 

arkadaşlarının çalışmasında hastaların %5,7’sinde (n=4) prematürite mevcutken %94,3’ü 

(n=66) term doğum olarak kaydedilmiştir [92]. Hastalarımızın %23,3’ünde (n=7) anne baba 

arasında akrabalık yokken %76,7’sinde (n=23) akrabalık mevcuttu. Aslan ve arkadaşlarının 

çalışmasında anne baba arasında akrabalık %64,3 [92], Emiralioğlu ve arkadaşlarının 

çalışmasında % 80 saptanmıştır [93]. Genetik geçişli bir hastalık olduğundan anne baba 
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arasında akrabalık, hastalıktan şüphe etmek için uyarıcı olmalıdır. Bu bulgu özellikle 

ülkemiz gibi akraba evliliğinin %23 gibi yüksek olan ülkelerde önemli bir ipucu olabilir.  

Hastalarımızın median PICADAR skoru 8 (2 – 12) olarak görülmüştür. Chiyonobu 

ve arkadaşlarının çalışmasında ortalama PICADAR skoru 7,3 (3 – 14) verilmiştir [94]. 

Semptomatik olan hastalarda ön tarama amacıyla kullanılan bir skorlama sistemi olan 

PICADAR puanı maksimum 14 olan hastalarda %99.8, 10 puan üzeri %92,6, 7-9 puan 

yaklaşık %90, 5-6 puan ise %75 oranında PSD olasılığını göstermektedir [95]. Bu skorlama 

sistemleri üzerinden yapılan değerlendirmeler sonucunda Avrupada, PSD tanı alma yaşı 

pediyatrik popülasyonda 6 yaştan 3,5 yaşa kadar düşmüştür [96]. Merkezimizde rutin olarak 

PICADAR skorlaması yapılmasına rağmen tanı yaşımız ortalama 6 yaştır. Bunda nasal nitrik 

oksit, TEM veya yüksek hızlı videomikroskopi yapılamaması ve genetik testlerin uzun 

sürede çalışılması ve zaman alması etkili olabilir.  

Primer siliyer diskinezi tanılı hastalar kliniğimizce 3 – 6 ayda bir takip edilmektedir. 

Hastalarımızın rutin poliklinik başvurusu esnasında son 1 yıldaki alevlenme sayısı ve 

hastane yatışları sorgulandı. Son 1 yıldaki alevlenme sayısının ortanca değeri 1,5 (0,0 – 

10,0), son 1 yıldaki hastane yatışının ortanca değeri 0,0 (0,0 – 3,0) bulunmuştur. İtalyada 20 

hasta üzerinde yapılan 1 yıllık izlem çalışmasında alevlenme sayısı 5 (0,0-7,0) bulunmuştur 

[97]. Çalışmamızda poliklinik ziyareti sırasında alevlenme bulgusu olmayan hastaları ve son 

bir yılda klinik iyilik hali sırasında çekilen radyolojik görüntüleme ve solunum fonksiyon 

testi olanları aldığımızdan son bir yıldaki alevlenme ve hastane yatış oranlarının düşük 

olması olağan bir sonuç olarak yorumlanmıştır.    

Hastaların poliklinik ziyaretinde aktif yakınmaları sorgulandığında balgam 

%73,3’ünde (n=22), öksürük %63,3’ünde (n=19), egzersiz dispnesi %20’sinde (n=6), hırıltı 

%16,7’sinde (n=5), nefes darlığı %13,3’ünde (n=4) ve halsizlik %10’unda (n=3) saptandı. 

Chiyonobu ve arkadaşlarının çalışmasında kronik öksürük %77, burun ilişkili şikayetler 

(rinore, burun tıkanıklığı, postnazal drip) %15 oranında, işitme ilişkili şikayetler (otore, 

tekrarlayan otit, kulakta dolgunluk hissi) %8 oranında bulunmuştur [94]. Davis ve 

arkadaşlarının çalışmasında öksürük %99 katılımcıda saptanmıştır [37]. Öksürük en sık 

semptom ve yakınma olarak karşımıza çıkmaktadır. 

Hastalarımızın poliklinik başvurularında antropometrik ölçümleri boy ve vücut 

ağırlığı ölçümü ile yapıldı. Sonrasında persantil, vücut kitle indeksi (VKİ) ve VKİ Z-skor 

hesaplandı. Hastaların median boyu 47,6 (0,7 – 99,8) persantil, median kilosu 54,9 (0,0 – 

99,9) persantil, median VKİ 55,7 (0,0 – 99,8) persantil, median Z skor 0,1 (-3,7 – 3,0) olarak 
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bulunmuştur. Davis ve arkadaşlarının çalışmasında median boy 47,9 persantil, median kilo 

52,6 persantil, median VKİ 55,4 persantil olarak belirtilmiştir [37]. Kronik bir hastalık 

olmasına rağmen primer siliyer diskinezide malnutrisyon çok olağan ve beklenen bir durum 

değildir. Poliklinik başvurusunda yapılan muayenelerinde %26,7’sinde (n=8) ral, %10’unda 

(n=3) ronküs, %6,7’sinde (n=2) clubbing, %3,3’ünde (n=1) göğüs deformitesi saptanırken 

hiçbirinde dispne görülmemiştir. Çalışmamızın ön koşulunun hastaların enfeksiyon 

döneminde olmaması olduğundan, fizik muayene bulguları da nispeten daha normal 

bulunmuştur.  

Hastaların son 1 yılda enfekte olmadığı dönemde yapılmış olan solunum fonksiyon 

testleri retrospektif olarak incelendi. 5 hasta, yaşları sebebiyle teste uyum sağlayamadı. 

Hastaların koşulları sağlayan birden fazla spirometrik incelemesi varsa, ölçümlerin 

ortalaması alındı. Buna göre median FEV1 değeri %81,6 (42,6 – 122,0), median FVC değeri 

%91,0 (49,3 – 121,0), median FEF25-75 değeri %77,8 (28,6 – 144,0), median FEV1/FVC 

değeri 95,5 (70,0 – 111,5) olarak bulundu. Pletismografik ölçümlerine göre median TLC 

değeri %111,5 (62,0 – 192,0), median RV değeri %143,0 (33,0 – 327,0), median RV/TLC 

değeri 125,5 (43,0 – 180,0) olarak bulundu. Median DLCO 101,3 (39,0 – 183,0) bulundu. 

FEV1 Z skoruna göre hastaların %8’i normal, %48’i (0>değer≥-1,64) hafif obstrüksiyon, 

%24’ü (-1,64>değer≥-2,55) orta obstrüksiyon ve %20’si (<-2,55) ağır obstrüksiyon olarak 

bulundu. FEV1 Z-skor için median değer -1,6 (-3,3; 0,27) olarak bulundu. Hasta yaşı FEV1, 

FVC ve FEF 25-75 yüzde oranları ile ileri derecede ters orantılıydı. RV ve TLC oranları ise 

hafif düzeyde yaş ile ters orantılıydı. 

Ülkemizde benzer hasta popülasyonuna sahip olan Emiralioğlu ve arkadaşlarının 

çalışmasına göre FEV1 Z-skor -2,3, median FEV1 %78, median FVC %80, median FEF25-

75 %58 olarak bizimkine benzer görülmektedir [93]. Magnin ve arkadaşlarının çalışmasında 

da FEV1, FVC ve TLC yaş ile ters orantılıydı [88]. Çalışmamızda FEV1 Z-skoruna göre 

%44 hastada orta ve ağır obstrüksiyon bulgusu saptantı. Halbeisen ve arkadaşlarının yaptığı 

çok uluslu çalışmada FEV1 Z-skor’a göre hastaların %46’sında orta – ağır obstrüksiyon 

saptanmıştır [73]. Pifferi ve arkadaşlarının çok uluslu çalışmasına göre hastaların 

spirometrilerinde median FEV1 %85,3 (31,0 – 136,0), median FVC %93,4 (%47 - %138), 

median FEF25-75 %63,2 (%10,0 – 151,0) bizim bulduklarımıza benzerdir. FEV1 Z skoru 

median -0,6 (-2,8; -1,4) görülmüştür ve hasta yaş ortalaması bizim çalışmamıza benzer 

şekilde 11 yaş olarak saptanmıştır. Bu çalışma grubunda hastaların %40’ının Pseudomonas 

ve %24’ünün diğer bakteri etkenleriyle enfekte olmasına rağmen bu durum ile 

ilişkilendirilmemiştir [72]. Biz, FEV1 Z-skorumuzun yaş ile negatif yönde korele olduğunu 
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bulduk. Bu durum, hastaların merkezimize geç yönlendirilmesi, tanı yaşının artması ve 

tedavide göreceli gecikme ile ilgili olabilir. Ayrıca FEV1’in ailede akrabalık öyküsü olanlar 

ve kronik hırıltı / öksürük şikayeti olanlarda daha fazla düştüğünü gördük. Hasta yaşı arttıkça 

kronik bulgular belirginleşeceğinden akciğer fonksiyonlarının gerilemesi beklenen bir 

durum olmuştur. 

Primer siliyer diskinezili hastalarda akciğer hacmi ölçümleri akciğer hasarını ön 

görmede spirometri gibi fonksiyon testi olarak kullanılabilir mi, önemli bir katkısı olur mu 

sorusuna da cevap aradık. TLC değerine göre hastaların %77,3’ü (TLC>%80) normal, 

%13,6’sı (TLC: %70-80) hafif restriksiyon ve %9,1’i (TLC: %60-70) orta restriksiyon 

olarak bulundu. Hastaların hiçbirinde ağır restriksiyon saptanmadı. Hastaların şikayet 

başlangıç yaşı ile RV (%) arasında güçlü düzeyde negatif korelasyon; şikayet başlangıç yaşı 

ile TLC (%), RV/TLC arasında orta düzeyde negatif korelasyon saptadık. Hasta yaşı arttıkça 

ve görece şikayetleri daha ileri yaşta başlayan hastalarda, solunum fonksiyon test değerleri 

de daha düşük düzeydeydi. Bu yaşla birlikte solunum fonksiyonlarının bozulması anlamına 

geliyordu. Ayrıca geç dönem şikayeti olanların başlangıç semptomlarının nonspesifik olması 

ve gözden kaçması söz konusu olabilir. Ancak bizim bulgumuzun aksine PSD’de solunum 

fonksiyonlarının izlemi ile ilgili, 74 hastanın 30 yıl boyunca izlendiği bir çalışmada 

hastaların akciğer fonksiyonlarının seyrinde büyük değişiklik olduğu ve bu değişikliğin tanı 

yaşı ve tanı anındaki akciğer fonksiyonlarından bağımsız olduğu gösterilmiştir [98].  

Pifferi ve arkadaşlarının çalışmasına göre artmış RV ve RV/TLC kapasitesi oranı, 

Pseudomonas aeruginosa enfeksiyonu ve yüksek çözünürlüklü BT ile gösterilen akciğer 

hasarı ile ilişkili bulunmuştur [72]. Ancak biz akciğer hacimlerini gösteren parametreler ile 

yapısal bozukluğu gösteren Bhalla skorlaması arasında bir ilişki saptamadık. Spirometrik 

değerlendirme kriterlerinden FEV1, FVC, FEF 25-75 ve FEV1/FVC oranlarının, akciğerin 

yapısal değerlendirme yöntemi olarak kabul ettiğimiz Bhalla skoru ile önemli düzeyde ters 

orantılıydı, ancak akciğer grafisine dayalı Chrispin-Norman skoru ile ilişkisizdi. Toraks 

tomografisinde yapısal hasar bulguları arttıkça, başta FEV1 olmak üzere ekspiratuvar 

akımlar azalmaktaydı. Statik akciğer hacimlerinin pletismografi ile değerlendirilmesi, 

primer siliyer diskinezili çocukların takibinde yeterince faydalı olmayan bir yöntem gibi 

görünmektedir; bu gibi parametrelerdeki bozulmaların erken tespit edilmesi, hastalığın daha 

yeterli şekilde tedavi edilmesine yol açabilir. Spirometrik testler akciğerin yapısal 

değerlendirmesine yönelik Bhalla skorlamasıyla uyumlu gibi bir sonuca varılabilir.  
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DLCO değerlerine göre hastaların %75’inin difüzyonu normaldi, %25’inin anormal 

bulundu. DLCO sonucu anormal olan hastalarda normal olan hastalara göre nefes darlığı 

(p:0,032) semptomu daha sık, aynı hastaların muayenelerinde ronküs ve/veya wheezing 

(p:0,032) anlamlı derecede daha yüksek bulunmuştur. Literatürde bu korelasyonlar ile ilgili 

veri bulunamamıştır. 

Akciğerin yapısal değerlendirmesinde kullandığımız Bhalla skorlamasına göre 

hastaların %80’inde (n=24) hafif şiddetli hasar ve %20’sinde orta şiddetli hasar saptandı. 

Hastaların hiçbirinde ağır şiddetli hasar saptanmadı. Bronşiektazi hastaların %90’ında 

(n=27) saptadık. Pifferi ve arkadaşlarının modifiye Bhalla skorlaması kullandıkları 

çalışmasında hastaların %88’inde bronşektazi saptanmıştır ve hastaların % 6’sında hiç hasar 

saptanmamışken, %24’ünde hafif şiddetli hasar, %54’ünde orta şiddetli hasar ve %16’sında 

ağır şiddetli hasar saptanmıştır [72]. Bizim bulgularımıza göre akciğerin hasar derecesinin 

bu kadar yüksek olması bu çalışmadaki pseudomonas enfeksiyonunun sıklığı ile ilişkili 

bulunmuştur.  

Primer siliyer diskinezili çocuklarda özellikle fiziksel, sosyal ve psikolojik etkilenme 

görülebilmektedir. Her hastalığın semptomlarının hasta üzerindeki etkisi değişkendir. Hasta 

tarafından bu etkinin algılanmasının ölçülebilmesine olanak sağlayan ise sağlıkla ilgili 

yaşam kalitesi anketleridir (HRQOL). Bu anlamda HRQOL en azından; fiziksel, sosyal ve 

duygusal durumun sorgulanmasına hem hastalığa bağlı gelişen semptomların hem de 

tedavinin hastanın işlevselliğini ne derece etkilediğine dair çok boyutlu, sistematik 

ölçümlere izin vermektedir [99]. PSD’nin birçok sistem tutulumuna bağlı olarak hem 

çocuklarda hem ailelerinde yaşam kalitesini etkilemede önemli bir etkiye sahip olduğu 

düşünülmektedir. Hastaların St George Solunum Anketi sonuçlarında median semptom 

skoru 45,8 (5,1 – 90,6), median aktivite skoru 15,5 (0,0 – 67,2), median etkilenim skoru 20,3 

(0,0 – 61,4) ve median total skor 26,5 (0,8 – 65,2) saptandı. Gökdemir ve arkadaşlarının non-

KF bronşiektazi tanılı hastalara yaptıkları SGRQ sonuçlarına göre ortalama semptom skoru 

57,9, ortalama aktivite skoru 44,3, ortalama etkilenim skoru 29,1 ve total skor ortalama 38,0 

olarak görülmüştür [100]. Buna göre PCD'li hastalarda yaşam kalitesinin non-KF 

bronşiektazili hastalara göre daha iyi olduğunu söyleyebiliriz.  

Son 1 yılda alevlenme sayısı ile SGRQ puanlaması arasında ilişki saptanmıştır. Son 

1 yılda alevlenme sayısı, semptom skoru ile güçlü düzeyde pozitif korelasyon (p<0,001) 

gösterirken; aktivite skoru (p:0,005), etkilenim skoru (p:0,004) ve total skor (p<0,001) ile 

orta düzeyde pozitif korelasyon göstermektedir. Bahali ve arkadaşlarının non-KF 
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bronşiektazi hastalarında yapmış oldukları çalışmada bizim çalışmamıza benzer şekilde 

yaşam kalitesi skorları ile son 1 yılda alevlenme sayısı pozitif korelasyon göstermektedir 

[101]. Piatti ve arkadaşlarının çalışmasında göre daha sık pulmoner alevlenme geçiren 

hastaların daha düşük FEV1 değerine, daha kötü BT skoruna sahip olduğu gösterilmiştir 

[102]. 

Hastalarımızın St George solunum anketi sonuçları ile SFT parametreleri arasındaki 

korelasyon analizi incelenmiştir. Semptom skoru ile FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC arasında 

güçlü düzeyde ve negatif yönlü, FEV1 (%) arasında orta düzeyde ve negatif yönlü 

korelasyon; yine semptom skoru ile RV (%) ve RV/TLC arasında orta düzeyde pozitif yönlü 

korelasyon saptanmıştır. Aktivite skoru ile FEV1 (%), FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC 

arasında orta düzeyde negatif yönlü korelasyon saptanmıştır. Etkilenim skoru ile FEF25-75 

(%) arasında orta düzeyde negatif yönlü korelasyon saptanmıştır. Total skor ile FEF25-75 

(%) ve FEV1/FVC arasında orta düzeyde negatif yönlü korelasyon saptanmıştır. Ancak 

Maglione ve arkadaşlarının PSD tanılı hastalarda yaşam kalitesi ölçeklerinin etkinliğini 

değerlendirdiği çalışmada SGRQ dahil hiçbir yaşam kalitesi ölçeği spirometrik ölçümlerle 

korele bulunmamıştır [97]. Singer ve arkadaşlarının çalışmasında LCI’nin pulmoner 

alevlenmelerle korele olduğu hatta alevlenmeleri öngörmede kullanılabileceğine dair veriler 

bulunmaktadır [103]. 

Primer siliyer diskinezi (PSD)’li çocuklarda sağlıkla ilgili yaşam kalitesi anketleri 

(HRQOL), hastalığın progresyonu veya uygulanan tedaviye yanıtı değerlendirmek amaçlı 

da uzun süredir kullanılmaktadır. Birçok anket PCD’ye özgü tüm sorunları yansıtmasa da 

genelde solunum semptom ve bulgularına odaklanmıştır. Bu anketler şimdiye kadar solunum 

fonksiyonları ile uyumu açısından defalarca araştırılmışlardır [3]. Ancak direk akciğerin 

yapısal hasarı ile ilişkisine değinen bir çalışmaya rastlamadık. Bhalla skorlamasıyla 

değerlendiğimiz yapısal akciğer sorunları ile SGRQ anketi arasında bir ilişki bulamadık.      

Çalışmamızın bazı kısıtlılıkları veya pozitif yönleri vardı. Hasta sayımız yeterince 

yüksek değildi, çünkü atak döneminde başvuran hastalar kabul edilmemişti. Hastalarımızın 

mikrobiyolojik olarak bazı etkenlerle kolonize olup olmadığı sorgulanmamıştı. Bazı 

hastalarımız 6 yaşının üstünde olmasına ve spirometri testini yapabilmesine rağmen 

pletismografi ve DLCO testlerine uyum sağlayamadı. PSD kronik bir hastalık olduğundan 

hastaların etkilenimi daimiydi ve bu yüzden hastalar ve aileleri St George Solunum 

Anketinin özellikle etkilenim sorularına kendi normallerine göre cevaplar verdiler. Ancak 

son bir yılda yapılan solunum fonksiyon testleri ve görüntüleme yöntemleri analize dahil 
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edildiğinden SGRQ en uygun yaşam kalitesi anketi gibi duruyordu. Çünkü bu test ile kesitsel 

ve anlık değerlendirme değil, son bir yıllık durumu sorgulanmaktadır. Ancak SGRQ, 

PSD’ye özgü değildir, bu yüzden PSD’ye spesifik sorunları tam anlamıyla 

sorgulayamamaktadır. HRCT ve akciğer grafilerini tek bir radyolog yorumladı. 

PCD’li çocukların takibinde akciğer grafisi HRCT kadar hassas değildir. HRCT 

bulguları ile spirometrik değerler arasında ciddi uyum olması önemlidir. Direkt yoğun 

radyasyona maruz kalmamak için spirometrik takipler yapılması akla uygundur. Spirometrik 

değerlendirmelerin yapılması ve değerlendirilmesinde sorun olduğunda ise “yaşam kalitesi 

anketleri” daha pratik olarak uygulanabilir. 
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6. SONUÇ 

Çalışmamızla şu sonuçları elde ettik: 

1. Primer siliyer diskinezi tanısı zor, tanı konması yıllar alan bir hastalıktır. 

2. Hastaların özgeçmişinde term doğum ve soygeçmişinde anne baba arasında 

akrabalık belirgindir. 

3. Hastaların akciğerlerinin fonksiyonel değerlendirmesinde obstrüksiyon 

belirgindir. Hasta yaşı artıkça spirometrik değerler daha fazla düşmekte, rezidüel 

volüm artmaktadır. Son 1 yılda alevlenme sıklığı yüksek olan hastaların 

FEV1/FVC’si belirgin etkilenmiş bulunmuştur. 

4. Akciğerlerin yapısal değerlendirmesinde hastaların %90’ında bronşiektazi 

saptanmıştır. PSD tanılı hastaların akciğerlerini kronik hasar açısından 

değerlendirirken akciğer grafisine göre HRCT daha güçlü sonuçlar vermektedir. 

5. Hastaların FEV1, FVC, FEV1/FVC, FEF25-75 değerleri ile Bhalla skorları 

negatif korele saptanmıştır. HRCT çocuk yaş grubunda radyasyon 

maruziyetinden kaçınmak amacıyla sık çekilemeyeceğinden, hastaların 

izlemlerinde spirometri de kullanılabilir. 

6. PSD kronik bir hastalık olduğundan hastaların yaşam kalitesi değerlendirilmesi 

de büyük önem arz etmektedir. St George Solunum Anketi, hastalarımızın 

spirometrik değerleri ile korele sonuçlanmıştır. Görüntüleme skorları ile direkt 

korelasyon olmasa da yapısal bozukluklar ile iyi uyumlu olan spirometrik 

değerlerin uyumu indirekt olarak anlamlıdır.  
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