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OZET

PRIMER SIiLiYER DiSKINEZIiLi COCUKLARDA AKCiGERIN YAPISAL VE
FONKSIYONEL DURUMU iLE HASTALARIN YASAM KALITELERI
ARASINDAKI ILISKI

Primer siliyer diskinezi (PSD), siliya disfonksiyonu sebebiyle meydana gelen ve
20000 kiside 1 goriilen nadir kalitsal bir hastaliktir. Siliyer disfonksiyon, yenidogan
doneminden itibaren tekrarlayan alt ve {iist solunum yolu enfeksiyonlari, bronsektazi,
atelektazi, lober kollaps ile nodal siliya defektine bagli olarak situs inversusa sebep
olabilmektedir. Tanis1 klinik, radyolojik bulgular ile genetik testler, transmisyon elektron
mikroskopi, yiiksek hizli videomikroskopi incelemesi, immunfloresan inceleme ile
konulmaktadir. Semptomlarin nonspesifik olmas1 ve tanisal testlere erisimin gii¢ olmasi
nedeniyle hastalar ge¢ tan1 almaktadir. Bilinen kiiratif bir tedavisi yoktur. Hastalar etkilenen

sistemleri acisindan semptomatik tedavi ve yakin izlemle takip edilmektedir.

Bu calismada amac, PSD tanili hastalarda akcigerin fonksiyonel ve yapisal durumu

ile hastalarin yasam kalitesi arasindaki iligkiyi saptamak olarak belirlenmistir.

Istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 poliklinigimize rutin kontrol i¢in bagvuran, aktif enfeksiyona dair
bulgu ve yakinmasi olmayan 30 PSD tanili hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin hepsinin
tanis1 genetik testlerle konulmustu. Demografik verileri, 6zge¢mis ve soygecmis bilgileri,
sikayetleri ve fizik muayene bulgular1 kaydedildi. Son 1 y1l i¢inde, aktif enfeksiyon bulgusu
yokken yapilmig spirometrik ve pletismografik oOl¢iimleri, karbonmonoksit diflizyon
kapasitesi (DLCO) degerleri not edildi. Yine son 1 yil iginde aktif enfeksiyon doneminde
degilken ¢ekilmis akciger grafileri ile toraks tomografileri hastalarin klinigi ile ilgili bilgisi
olmayan bir radyolog tarafindan skorlandi. Akciger grafileri Chrispin-Norman skorlamasi
ile toraks tomografileri modifiye Bhalla skorlamasi ile skorlandi. Hastalara St George

Solunum anketi uygulandi ve skorlar1 kaydedildi.
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Akcigerin fonksiyonel degerlendirmesinde, hastalarin median FEV1 degeri %81,6,
FVC degeri %91,0, FEF25-75 degeri %77,8, FEV1/FVC degeri 95,5 olarak bulundu. FEV1
Z-skor i¢in median deger -1,6 idi. FEV1 Z-skora gore hastalarin %8’i normal, %48’ inde
hafif, %24’iinde orta ve %20’sinde agir obstriiksiyon vardi. Hasta yaslar ile FEV1
(p<0,001), FVC (p<0,001) ve FEF25-75 (p:0,009) yiizdeleri arasinda ters oranti bulundu.
Pletismografik dl¢limlerine gore median TLC degeri %111,5, RV degeri %143, RV/TLC
degeri 125,5 bulundu. Median DLCO 101,3 bulundu. TLC degerine gore hastalarin %77,3’1
normalken, %13,6’sinda hafif, %9,1’inde hafif restriksiyon saptandi. Median RV (p:0,042)
ve TLC (p:0,001) yas ile ters orantili saptandi. Yasla birlikte solunum fonksiyonlarinin
belirgin sekilde bozuldugunu gordiik. Ayrica sikayet baslangi¢ yasi ile RV (p:0,006), TLC
(p:0,025) ve RV/TLC (p:0,017) arasinda da negatif korelasyon vardi.

Akcigerin yapisal degerlendirmesinde kullandigimiz Bhalla skorlamasina gore
hastalarin %80’inde hafif ve %20’sinde orta siddetli hasar saptandi. Pletismografik
parametreler ile yapisal bozuklugu gosteren Bhalla skorlamasi arasinda higbir iligki
saptanmadi (p>0,05). Spirometrik 6lgtimlerden FEV1 (p:0,001), FVC (p:0,007), FEF25-75
(p:0,005) ve FEV1/FVC (p:0,008) ile Bhalla arasinda negatif korelasyon bulundu. Ancak
akciger grafisi skorlamasi olan Chrispin-Norman ile solunum fonksiyon testleri arasinda bir

iligki saptanmada.

Yasam kalitesini degerlendirmek i¢in son 1 yili sorgulayan St George Solunum
anketini (SGRQ) kullanildi. Buna gore median semptom skoru 45,8, aktivite skoru 15,5,
etkilenim skoru 20,3 ve total skor 26,5 saptandi. Son 1 yilda alevlenme sayis1 ile semptom
skoru (p<0,001), aktivite skoru (p:0,005), etkilenim skoru (p:0,004) ve total skor (p<0,001)
arasinda pozitif korelasyon saptandi. Spirometrik 6l¢iimlerden 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 arasinda pozitif yonlii korelasyon saptandi.
Aktivite skoru ile FEV1 (p:0,037), FEF25-75 (p:0,03), FEV1/FVC (p:0,019) arasinda
negatif yonli korelasyon saptandi. Etkilenim skoru ile FEF25-75 (p:0,024) arasinda negatif
yonlii korelasyon saptandi. Total skor ile FEF25-75 (p:0,008) ve FEV1/FVC (p:0,013)

arasinda negatif korelasyon saptandi.

Bu verilerin 1s1ginda PSD’li gocuklarin takibinde yasam Kkalitesi Olgegi ile
spirometrik degerler ve akciger hacimleri arasinda bir korelasyon oldugunu sdyleyebiliriz.
Ancak Bhalla ve Chrispin-Norman skorlamalar1 ile SGRQ parametreleri arasinda dogrudan

bir iligki saptamadik. Bhalla skorlamasi ile spirometrik parametreler arasinda saptanan uyum

Xiii



da gbézoniine alinarak spirometrik degerlendirmenin hem yapisal hem yasam kalitesi anketi

ile uyumlu oldugunu sdyleyebiliriz.

Anahtar kelimeler: Primer Siliyer Diskinezi, yasam kalitesi degerlendirmesi

(HRQOL), St George Solunum anketi (SGRQ), Bhalla skorlamasi, Spirometri, Akciger
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 Goztepe Prof. Dr. Silleyman Yal¢in 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

XVi



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

Xvii



1. GIRIS

Primer siliyer diskinezi (PSD), siliya disfonksiyonu ile karakterize, 20000 kiside 1
goriilen, nadir ve otozomal resesif gecisli, kalitsal bir hastaliktir. Siliyalar, solunum yollari,
orta kulak ve paranazal siniislerin mukozasimi désemektedir. Siliya defekti durumunda
kronik otitis media, kronik veya rekiirren siniizit, nazal polipler, tekrarlayan pnémoni,
brongektazi, atelektazi ve lober kollaps goriilebilmektedir. Ayrica nodal siliya defektine

bagli olarak organ heterotaksileri ile situs inversus totalis goriilebilmektedir [1].

Hastaligin erken tanisi, mortalite ve morbiditeyi dnlemek i¢in 6nemlidir. Ancak
bulgular ¢ocukluk ¢aginin diger hastaliklariyla siklikla karigtirildigindan tan1 gecikmektedir.
Primer siliyer diskineziden siiphelenilen hastalarda, tarama amagli nazal nitrik oksit (nNO)
Ol¢timii, kesin tan1 igin ise; yiiksek hizli videomikroskopi incelemesi, elektron mikroskopi,

immunfloresan boyama yontemi ve genetik inceleme gibi yontemler kullanilmaktadir.

PSD tanisi alan hastalar etkilenen organlarinin kontrolii i¢in sik araliklarla yakin
takip edilmektedir. Takiplerinde rutin fizik muayeneleri, antropomedik Ol¢timleri, vital
bulgulari, solunum fonksiyon testleri, balgam ya da nazofarengeal aspirat incelemeleri,

geregi halinde akciger grafileri ya da toraks tomografileri goriilmektedir [2].

PSD’li cocuklarda sosyal ve psikolojik etkilenme de goriilebilmektedir. Hastaligin
takibinde kullanilan spirometri, toraks tomografisi, akciger grafisi gibi testler hastaligin
solunumsal ve fiziksel etkilerini yansitsa da sosyal etkileri agisindan yetersiz kalmaktadir
[3]. Bu etkinin 6lgiilebilmesine olanak saglayan ise hastaliga iliskin yapilan yasam kalitesi
anketleridir [4]. Kronik solunum yolu hastaligi olanlar anksiyete ve depresyon agisindan risk
altindadir. Anksiyete ve depresyon yasayan bireylerde ise sempatik sinir sistemi regiilasyonu
bozulmustur ve bu durum fiziksel semptomlarda artisa neden olur. Depresyon kronik
inflamatuar yanit1 aktive eder ve bunun klinik yansimasi ise; pulmoner alevlenmelerin artisi

ve hastalig1 prognozunun kétiilesmesidir [5]



Bu ¢alismada Istanbul Medeniyet Universitesi Gdztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin
Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 klinigimizce takip edilen PSD tanili hastalarda
akcigerin fonksiyonel ve yapisal durumu ile yasam kalitesi arasindaki iliskiyi saptamayi

amagladik.



2. GENEL BILGILER

2.1. PRIMER SILIYER DIiSKINEZI

Primer siliyer diskinezi, anormal siliyer fonksiyon ile karakterize, multisistem
tutulumlu, genetik ve klinik olarak heterojen bir hastaliktir [6]. ilk kez 1933’te siniizit,
bronsektazi ve situs inversus triadi ile Kartagener Sendromu olarak tarif edilmistir [7].
Afzelius 1976°da hastaligin patogenezini siliya yapisinda ve fonksiyonunda defekt olarak
tammlamis ve hastaligi “Immotil Siliya Sendromu™ olarak isimlendirmistir [8]. Sonraki
yillarda yapilan c¢aligmalarda hareketli siliya varliinda dahi hastalifin gelistigi
gosterildiginden siliyer immobilite yerine siliyer diskinezi terimi kullanilmaya baslanmistir.
Sleigh 1981 yilinda konjenital siliya defektlerini ifade eden “Primer Siliyer Diskinezi” ve
edinsel siliya defektlerini ifade eden ‘“Sekonder Siliyer Diskinezi” tanimlamalarim

kullanmay1 6nermistir [9].
2.1.1. Epidemiyoloji

Primer siliyer diskinezi, nadir goriilen ve otozomal resesif kalitilan bir hastaliktir.
2010 yilinda Kuehni ve ark. tarafindan yapilan, 26 Avrupa iilkesinden 1192 PSD hastasini
kapsayan ¢aligmada hastaligin prevalansi 1:10000 — 1:20000 arasinda bulunmustur. En
yaygin goriildiigii iilkeler Kibris, Isvigre ve Danimarka olarak verilmistir. Ulkelerdeki
prevalanslar arasindaki fark; hekimler arasindaki tanisal farkindalik, mutasyonel verilerdeki

cografik veriler, akraba evliliklerinin farkli diizeyleri ile iligskilendirilmistir [10].

PSD tanis1 farkindalik eksikligi ve tanisal testlerin zorlugu nedeniyle gecikebilir ya
da tamamen gozden kagabilir [11]. Avrupa’da ortalama tani1 yas1 5,3 olarak belirlenirken,
situs inversusu olan PSD hastalarinin ortalama tani yasi 3,5 olarak goriilmiistiir. Bulgularin
cocukluk ¢aginda nonspesifik olmasi sebebiyle pek ¢ok hastanin tani almadan 6nce ¢ok

sayida merkeze basvurmasi gerekebilmektedir [10].



2.1.2. Etiyoloji

Cilium Latince’de “kirpik” demektir ve basit tek hiicreli alglerden insanlara kadar
evrimsel olarak korunmus organellerdir. Her respiratuar hiicre yiizeyinde yaklasik 200 adet
siliya bulunmaktadir. Siliyanin boyu ortalama 6 um ve g¢ap1 ortalama 250 nm’dir [12]. Her
bir siliya, aksonem adi verilen ve mikrotiibiillerden olusan bir iskelete sahiptir. Aksonem, 9
adet mikrotiibiil ¢ifti icerir, bazal govdesi sayesinde hiicreye baglidir. Hiicre i¢i baglantilar
i¢ ve dis dynein kollari, radyal ¢ikintilar ve neksin baglar1 destekler. Neksin baglari, merkezi
mikrotiibiil ¢iftine radyal ¢ikintilarla baglanan 9 mikrotiibiil ¢iftini birbirine baglar. Dis ve
i¢ dynein kollari, siliyer hareket i¢in mikrotiibiillere baglanan motor proteinlerdir [13].
Aksonem iki farkli diziliste olabilir; 9+2 dizilimde, ¢evresel 9 ¢ift mikrotiibiil, merkezi bir
mikrotiibiil ¢iftini gevreler. 9+0 dizilimde ise motor proteinlerden dynein yoktur ve bu
nedenle hareket edemezler. Bu tip siliyalara immotil siliyalar denir. Immotil siliyalar duyusal
anten islevi goriir ve sinyal iletiminde gorevlidirler [14]. Kohleadaki kinosilyum ve koku

almakla gorevli olfaktor siliya bazi 6zel gorevli immotil siliyalardandir.

Motil siliyalar 9+2 dizilimindedir, motor protein igerirler. Hiicre yiizeyinden 20
mm’ye kadar uzanabilir ve sivilar1 solunum epiteli, beyin ependimi ve fallop tiiplerinin
yiizeyleri boyunca iterler [15]. Alt hava yolunun temizlenmesi igin kritik 6neme sahiptirler.
Normal bir bireyde hava yollarinda siliyalar yaklagik 8-20 Hz arasinda degisken bir hizla

atma hareketi yaparlar ve lizerinde bulunan mukusu harekete gegirirler [16].

neksin

radyal cikintlar

santral mikrotibil cifti

ic dynein kolu

dis dynein kolu

Sekil 2.1: Motil siliyamin elektron mikroskobik goriiniimii ve ¢izimi.

Embriyogenez sirasinda motil monosiliya, ekstraselliiler sivinin nodal akisini
yonlendiren donme hareketi {iiretir. Nodal siliyalar, sol — sag beden oryantasyonunun
olusturulmasinda hayati rol oynarlar. Nodal siliya kusurlari, konjenital kalp anomalileri ile

iliskili olabilen situs inversus durumuna yol agabilir [17].

Sperm flagellas1 ve motil siliyalar benzer aksonemal yapiya sahiptir, bu durum

flagella diskinezisinin PSD ile iligkili olabileceginin gostergesidir [18].
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Siliyopati, siliya olusumunda ya da fonksiyonlarinda bozulmaya sebep olan ¢esitli

mutasyonlar sonucunda meydana gelen genetik temelli hastaliklarin genel adidir [19].

Primer siliyer diskinezi ise motil siliyanin iglevini yerine getirememesinden kaynaklanan,

nadir goriilen bir siliyopati 6rnegidir [20]. Siliya fonksiyonu ve olusumunda rol oynayan ¢ok

sayida protein olmasi nedeniyle, PSD genetik olarak heterojendir. FOXJ1 (otozomal
dominant), RPGR ve OFD1 (X’e bagli) genleri haricinde otozomal resesif kalitilir [21].

Giliniimiizde gelisen DNA dizileme teknolojileri sayesinde, hastalikla iliskili mutasyonlar

sonucu benzer fenotipe sahip yaklasik 50 gen tespit edilmistir. Ozellikle son on yi1lda bu say1

her gegen giin artmaktadir. Bunun yaninda, tespit edilen genler PSD vakalarinin yaklagik

%50-80’ini agiklar. Bu genler ¢ogunlukla aksonem yapisin1 olusturan ve diizenleyen

proteinlerinin ve motor proteinlerin kodlanmasinda gorevlidir [22].

Siliyer Aksonem Ultra Yapilan

ligkili Genler
Dig dynen kol
pr— ARMCA{0DADZ) -+ DNAHI -~ NMES
" SO N\ COAD1{CCOC114] — DNAL2
COADHCCOCIST) — TTC2S
[ . 0 i | ONAHS « DNAL1
\ Sy AL 1) ) DNAJ « CCDC103
I dynan kol ve aksonomsd organzasyon
£ o\ CCDC3g
p CCDC40
' GASS
TTCH2

CFAPZ98 — CFAPIDD — ZMYNDHO
DNAAFT — DNAAFZ — SPAGY
DNAAF3 — DNAAFSE — PIHIDS
DNAAFS — DYXIC1 JHEATRZ
DNAAF11{LRRCE)

Merksa kompleks ve radyal kol

———

DNAJB13 — RSPH!

RSPH3 » HYDIN
RSPHI « REPM4A
STK36
CCDO — CRaP221
DNAM11 -« DRI
FOXJ1 —+GASZ2Z
LRRCSE — RPGR
OFDA + SFEF2
CCNO

Sirya Yoludy ya da Azaimasi MCDAS

Sekil 1.2: Primer siliyer diskinezi ile iliskilendirilen genler ve ilgili olduklari siliya ultra yapilar: [23].



Siliya hareket ve yapisindaki bozulmalar altinda yatan genetik mutasyona gore
cesitlilik gostermektedir [24]. DNAH11 ve DNAHS en iyi bilinen, dis dynein kolundaki
proteinleri kodlayan mutasyona ugrayan genlerdendir. DNAI1, DNAI2, NMES
mutasyonlar1 da daha az goriilen dis dynein kolu mutasyonlarina 6rnek verilebilir [25].
Mutasyon sonucu olusan gendeki fonksiyon kaybi seviyesi ayni1 bolgede farkli oranda siliya
titresim frekansinda bozulmalara sebep olabilir. Ornegin DNAHS5 geninde olusan mutasyon
dis dynein kolunun agir zincirini etkileyerek siliyanin hareketini engellerken, NMES&’de
olusan mutasyon dis dynein kolunda orta zinciri etkiler ancak siliya titresim frekansini biiytlik
Ol¢iide degistirmez. CCDC39 ve CCDC40 gen mutasyonlari i¢ dynein kol fonksiyonunda
yaptig1 defektle mikrotiibiiler organizasyonun bozulmasina sebep olan mutasyonlardir [26].
DNAH9 genindeki islev kaybi dis dynein kollarinin distal yerlesimini etkileyerek, DNAH11
genindeki iglev kaybi ise dis dynein kolunun proksimal yerlesimini etkileyerek siliyanin
hareketini kisitlar. CCDC114, ARMC4, CCDC151 genleri gibi dis dynein kolu kenetlenme
kompleksini etkileyen mutasyonlar genellikle dig dynein kolunun olusumunu tamamen

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

Siliyalar nazofarenks, orta kulak, paranazal siniisler, alt solunum yollar1 ve iireme

sisteminde bulunur, defekti halinde bu sistemlerle iligkili sorunlar goriilmektedir.
2.1.3. Klinik

Amniyotik sivinin fetal akcigerden temizlenmesinde normal siliyer fonksiyon kritik
Ooneme sahiptir. Bu yiizden term dogan PSD’li bebeklerin ortalama %80’inde neonatal
dénemde solunum sikintis1 goriiliir. Solunum sikintis1 gegici yenidogan takipnesinin (TTN)
aksine dogumu takiben saatler i¢inde ortaya ¢ikar ve cogu bebek hipoksemi nedeniyle uzun
stireli oksijen tedavisine ihtiyag duyar [28]. Bu hasta grubunda akciger goriintiilemelerinde
siklikla sag orta lob ve lingulay1 iceren atelektazi veya lober kollaps mevcuttur [22].
Bozulmus mukosiliyer klirens, erken bebeklik déneminden itibaren rinore ve produktif
oksiiriige neden olur. Oksiiriik antibiyotik tedavisiyle kismen diizelebilir, ancak mevsimle
alakali degildir. Aksine semptomsuz donemleri olan epizodik Oksiiriigiin PSD’den
kaynaklanmas1 muhtemel degildir [29]. Tekrarlayan pndmoni ve bronsitler bronsektaziye
yol acar. Bronsektazi PSD’de yasa bagli gelisen bir bulgudur. Cocuklarin %50’sinde 8
yasina kadar bronsektazi goriiliir ve genellikle orta ve alt loblar etkiler [30]. Hastalarin
cogunda (%80) tekrarlayan otitis media vardir [31]. Ventilasyon tiipii takilmasi, gegici ve
kalic1 isitme kaybi, konusmada gecikme, isitme cihazi ihtiyaci gibi komplikasyonlara neden

olabilir [29]. Yine yaklasik %80’inde yil boyu devam eden persistan rinit ve/veya burun



tikanikli§1 ve kronik siniizit goriiliir. Paranazal siniislerin hipoplazisi ve agenezisi de

bildirilmistir [32].

Sperm kuyruklarinda ve fallop tiiplerinin fimbrialarinda, havayolu epitelindeki motil
siliyalarla benzer yapi bulunur [33]. Bu nedenle, PSD’li erkekler sperm hareketliliginin

azalmasi nedeniyle infertil iken, PSD’li kadinlar ektopik gebelik riskine sahiptir [34].

Primer siliyer diskinezili hastalarin %40-50’sinde situs inversus totalis; %12’sinde
heterotaksi, polispleni, aspleni; %6,3’linde ise konjenital kalp hastaliklar1 goriillmektedir
[35]. Daha az siklikta pektus ekskavatum (%10), skolyoz (%5-10), retinitis pigmentosa ve
hidrosefali goriiliir [36].

Genetik tetkiklerin hizlanmasiyla yapilan ¢aligmalar, farkli genlerdeki mutasyonlarin
hastalik icin degisken fenotiplere yol agtigini gostermektedir. Ornegin CCDC39 ve CCDC40
mutasyonlar1 daha kotii akciger hastaligi ile iliskilendirilirken, DNAH9 mutasyonu daha
hafif hastalik ile iligkilidir [37]. CCNO ve MCIDAS mutasyonlarinda agir brongektazi ve
artmig hidrosefali prevalansi bildirilmistir [38]. RSPH1 mutasyonunda hafif akciger
hastaligi, gec baslayan produktif 6ksiiriik, daha diisiik neonatal solunum sikintisi prevalansi

goriilmektedir [39].

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

gbzlem ve muayene ile tan1 i¢in ipuglar elde edilebilir [40]:

- Orta kulakta; otore, timpanik membranda skar, perforasyon

- Nazal pasajda; mukozal konjesyon, ddem, mukopiiriilan drenaj, polip

- Akcigerlerde; ronkiisler, ince ve kaba raller, wheezing

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

- Batinda; situs inversus totalisi olan hastalarda karacigerin kenar1 solda palpe edilir

- Clubbing ve gogiis deformiteleri eslik edebilir.

PSD'ye iliskin yasa gore degisken klinik bulgular Sekil 2.3'te verilmistir.



W
e T

INFANT COCUK ERISKIN
e Situs inversus e Situs inversus e Situs inversus
e Solunum sikintisi e Kronik oksiiriikk e Kronik oksiiriik
e Nazal obstriiksiyon e Otitis media e Otitis media
e Pndmoni e Isitme kayb1 e Isitme kayb
¢ Rinosiniizit ¢ Rinosiniizit
e Nazal polipozis ¢ Nazal polipozis
e Pnomoni e Pnomoni
e Bronsektazi e Bronsektazi

o Infertilite
e Ektopik gebelik

Sekil 2.3: Primer siliyer diskinezide yas ile iliskili klinik bulgular.

Term dogan bir bebekte hipoksi, agiklanamayan solunum sikintis1 ve radyografik
anomaliler (6zellikle atelektazi) PSD’yi akla getirmelidir. Kronik sinopulmoner hastalig1 ve
herhangi bir organ lateralitesi veya yapisal kardiyak hastaligi olan hastalarda da PSD
diistiniilmelidir [33].

Iyi bir tibbi takip ve bakima ragmen de olsa primer siliyer diskinezi genellikle

progresif bir hastaliktir ve bazi hastalarda ciddi solunum yetmezliklerine sebep olabilir [41].
2.1.4. Tam

Primer siliyer diskinezinin bulgularinin nonspesifik olmasi taniy1 zorlagtirmaktadir.
Ancak cocukluk cagiin diger sik goriilen enfeksiyonlarindan ayiran dort klinik 6zelligi

vardir:

- Term dogan bebekte neonatal solunum sikintisi
- Lateralite kusurlar1

- Mevsimsel olmayan persistan rinit /burun tikanikligi



- 6 yasindan once baslayan ve mevsimsel olmayan produktif oksiirtik

Bu dort bulgudan ikisinin olmast durumunda PSD tanisinin duyarliligt %80,

ozgilligi %72 dir [40].

Diger bir skorlama sistemi olan PICADAR, semptomatik olan hastalarda on tarama
amaciyla kullanilmaktadir. Cocukluk ¢agindan itibaren prodiiktif 6ksiiriigli olan ¢ocuklarda

7 kriter lizerinden skorlama yapilmaktadir:

- Hasta miadinda dogmus ise 2 puan
- Yenidogan déneminde solunum sikintis1 olmus ise 2 puan
- Yenidogan yogun bakim yatis 0ykiisii 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 isitme kaybi var ise 1 puan

Skorlama sonucunda 14 tam puan alan hastalarda %99.8 olasilikla, 10 puan ve
tizerinde alan hastalarda %92.6 olasilikla, 7-9 puan alan hastalarda %90 olasilikla, 5-6 puan

alan hastalarda %75 olasilikla PSD mevcuttur.

Avrupa Solunum Dernegi (ERS) ve Amerikan Toraks Dernegi (ATS) tarafindan
kanita dayali iki kilavuz yayimlanmistir [42]. Her iki kilavuz da PSD i¢in miikemmel bir
tan1 testinin olmadigini kabul etmektedir. Kullanilan testlerin ¢ogunun duyarliligi ve
ozgilliigl diisliktlir, pahali ekipman ve uzmanhk gerektirir. Dolayisiyla testlere erisim
stirhidir. Kilavuzlar su testlerin bir kombinasyonunu onermektedir: nazal nitrik oksit
konsantrasyonu (nNO), yiiksek hizli1 video mikroskobi analizi (HSVMA), immunofloresan
inceleme, transmisyon elektron mikroskobisi (TEM) ve genetik incelemeler [28] (Sekil 2.4).



l Klinik Hikaye J

Testler normal 3 furkl dlglimde
ve pligli PED'yi destekleyen

hikaye yok HSVMA ve dilsilk
PSD, yiiksek 1. Basamak
olasilikla degil nNO & HSVMA

nNO
Cok glighil hikaye
weya anormal test

Yiiksek
olasilhikla PSD

TEM normal, sonuglan
aNO normal ve
hibere killtiirind
takiben HSWA Karakierize
normal TEM defekileri
\ 2. Basamak PSD }
TEM wve hiicre kiiltiirii
- HSVMA y1 tekrarla Yiiksek
Diligik nMNO & hilcre olasilikla PSD
kilriirinh takiben

PSD'yi desiekleyen
HEWVMA, normal
TEM

Patojenik biallehik

Teatler normal veya
ok gilglil hikaye
MutEsyon J

3. B;asamak PSD
Genetik Test

l

Testler normal veya hastalik varsa ek
aragtirmalar diisiin ya da yeni testler
¢alisildifinda hastay: ¢agir

Sekil 2.4: Avrupa Solunum Derneginin PSD siipheli hastalar i¢in tam algoritmasi [43].

nNo: Nazal nitrik oksit, HSVMA: Yiiksek hizli video mikroskobik analiz, TEM: Transmisyon elektron

mikroskobi

Onceleri sakkarin testi PSD igin bir tarama testi sayilmistir. Alt konka iizerine
yerlestirilen sakkarin pargacigindan gelen tadin gecikmeli olarak algilanmasi, mukosiliyer
klirensle iliskili bir soruna isaret edebilir, diye diisiiniiliirdii. Ancak sonuglarin giivenilirligi

diisliktiir ve sakkarin testi artik PSD i¢in tarama testi olarak kabul edilmemektedir [44].

Tek basina hicbir test PSD i¢in altin standart sayilmaz. Aksonemal striiktiirel
defektler ilk fark edildiginde transmisyon elektron mikroskobi (TEM) tani i¢in altin standart
sayllmistir. Ancak genetik tetkiklerin gelismesiyle elektron mikroskobik sinirlamalar ortaya
cikmistir. ERS’ye gore PSD i¢in ayirt edici siliyer ultrastriiktiirel kusurlar1 (dis ve i¢ dynein
kollarmin yoklugu ile mikrotiibiiler diizensizlik) olan hastalarda daha fazla dogrulayici
tanisal arastirma gerekli degildir [43]. Havayolu enfeksiyonlar1 ve hava kirliligine neden
olan ¢evresel faktorler siliyer yapida degisikliklere sebep olabilir ve bu da hatali PSD

tanisina yol agabilir.
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Nazal nitrik oksit konsantrasyonu bir gaz analizorii ile dlgiilebilir. Bu test genellikle
paranazal siniisleri gelismis ve velum kapatma manevralarint yapabilen c¢ocuklara
(genellikle >4 yas) uygulanir. PSD’li bireylerin ¢cogunda nNO konsantrasyonu, saglikli
kontrollere gore on kat daha diistiktiir [45]. Bununla birlikte sigara dumanina maruz kalmak,
burun tikaniklig, Kistik fibrozis (KF), siniizit ve nazal polipozis de nNO konsantrasyonunun
azalmasima neden olabilir. Kistik fibrozisli hastalarda da nNO diizeyi diistiiktiir. Stirekli
olarak <77 nL/dk olmasi ileri PSD arastirmalarini gerektirir. Diisiik klinik siphe veya normal
HSVM varliginda, nNO >77 nL/dk ise PSD pek olas1 degildir [46].

Yiiksek hizli video mikroskobi analizi (HSVMA) Avrupa’da kullanilan alternatif bir
tan1 aracidir. Nazal fircalama ile elde edilen numuneler siliyer atim siklig1 ve paterni
acisindan degerlendirilir. PSD’de siliyer atim paterni ile ultrastriiktiirel defekt ve genotip
arasinda iligski gosterilmistir [47]. Ancak bu teknik deneyim ve ekipman gerektirir ve her

yerde yapilmamaktadir [48]. Ayrica bazi genlerdeki patojenik varyantlarda siliyer atim
normaldir (RSPH1, CCDC103, DNAH?9 gibi) [28].

Primer siliyer diskinezinin ilk tanimlanmasi transmisyon elektron mikroskobisi ile
yapilan ultrastriktiirel analize dayaniyordu. TEM ile PSD i¢in tanisal defektler arasinda dis
ve i¢ dynein kolunun yoklugu ve mikrotiibiiler diizensizlikler gbzlenebilir. Normal siliya

yapisi hastaligi dislatmadigindan testin duyarlilig: diisiik olsa da 6zgiilligii yiiksektir [49].

Son yillarda PSD tanisinda genetik testler diger testlerin Oniine gegmistir. Hem ERS
hem de ATS kilavuzlari, PSD i¢in bilinen bir mutasyon varliginin taniyr dogruladigi
konusunda hemfikirdir [43], [50]. Yine de dizilenen genlerin biiyiikk boyutu ve sayisi
nedeniyle, hastalikla baglantili olmayan yanlis varyantin tanimlanmasi olasidir, bu nedenle
genetik tanilarin HSVMA ve TEM ile desteklenmedigi siirece yanlis pozitif riski vardir.
Genetik testler hastaligin %30 unu tespit edemediginden, bu test taniy1 dislamaz. Kesin
olarak PSD tanisi koyabilmek i¢in karakterize TEM defektleri ya da genetik olarak patojenik
mutasyonlar gosterilmelidir. 3 farkli 6l¢iimde PSD’y1 destekleyen HSVMA ve diisiik nNO

“Olas1 PSD” anlamina gelir.

Yeni gelistirilen elektron tomografisi ve radyoaktif isaretli mukosiliyer klirens gibi

tetkikler tani igin yeni yaklasimlar olusturmaktadir [51].
2.1.5. Tedavi

Primer siliyer diskinezide heniiz tedavi edici bir segenek olmadigindan, tekrarlayan

enfeksiyonlar sonucunda meydana gelen ve geri doniisiimsiiz olan akciger problemleri
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hastaligin prognozunu, yasam kalitesini ve mortalitesini belirlemektedir. Literatiirde PSD
tedavisine iligkin az sayida calisma bulunmaktadir, siliya fonksiyonlarinin diizelebildigini
gosteren ise hicbir tedavi yoktur. PSD’de giinlimiizde uygulanan tedaviler benzer
fizyopatolojik 6zelliklere sahip hastaliklarin tedavi rehberleri ve kisitli sayidaki randomize

kontrollii calismalara dayanarak yapilmaktadir [1].

Tedavi stratejisindeki temel amag, havayollarinda sekresyon birikimini
engellemektir. Bozulan mukosiliyer klirensi iyilestirmek i¢in mukolitikler, hiperosmolar
ajanlar ve solunum fizyoterapisi kullanilmaktadir [52]. N-asetilsistein (NAC), miisin
glikoprotein oligomerlerini depolimerize ederek mukus viskozitesini azaltir, anti-
inflamatuar ve antioksidan etki de goOsterir. Ancak PSD hastalarinda etkinligi
gosterilememistir [53]. Benzer sekilde dornaz alfa da inhale edildiginde de balgamin
viskoelastisitesini arttirmaktadir. Ancak iki ayr1 calismada KF digsi brongektazide
inhalasyonun etkisiz ve hatta potansiyel zararli oldugu bulunmustur [54], [55]. 2017°de
yapilan bir ¢alismada, nebiilize %7’lik hipertonik salinin kistik fibrozis dis1 bronsektazide
akciger fonksiyonunu ve yasam kalitesini iyilestirdigi ve antibiyotik kullanimini azalttig1
gosterilmistir [56]. Bronkodilatorler ve inhale kortikosteroidler ise yalnizca eslik eden astimi

olan PSD hastalarina 6nerilmektedir [44].

PSD’li hastalarda bakteri kolonizasyonu ile iligkili degisken diizeyde bronsektazi
vardir. Bu yiizden hastalardan yilda 2 — 4 kere balgam ya da nazofarengeal aspirat (NFA)
ornekleri alinmalidir. Ureyen bakterinin tiiriine ve hastanin semptomatik olup olmamasina
gore antibiyotik tedavisi  dilizenlenmelidir. Siklikla tespit edilen bakteriyal
mikroorganizmalar arasinda Haemophilus influenza, Streptococcus pneumoniae,
Staphylococcus aureus ve Pseudomonas aeruginosa yer alir [57]. Yapilan galismalar
sonucunda P. Aeruginosa, metisiline direngli Staphylococcus Aureus (MRSA) ve
Burkholderia Cepacia kompleks iiremesi bulunan hastalarin semptomatik olup olmadigina
bakilmaksizin tedavi edilmesi Onerilmektedir [58]. Oral makrolidler Kistik fibroziste
antiinflamatuar mekanizmalarla etkilidir ve akciger fonksiyonunda iyilesme ve
alevlenmelerde azalmaya yardimc1 olur. Kistik fibrozis dis1 bronsektazide de alevlenmelerin
azaldigina iliskin benzer veriler ortaya konmustur. Ancak Kistik fibrozisin aksine, kistik
fibrozis dis1 brongektazili hastalarin cogunda P. Aeruginosa disinda bakteriyal enfeksiyonlar
vardir. Bu nedenle, KF dis1 bronsektazide makrolidlerin etki mekanizmas1 antibiyotik olmasi
yoniiyle olabilir. PSD hastalari, kiiltlir alinmadan ve nontiiberkiiloz mikobakteri

barindirmadiklari gosterilmedikge siirekli oral makrolid tedavisi almamalidirlar [59], [60].
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Klinik uygulamada PSD’deki alevlenmelerin evrensel olarak kabul edilmis bir tanim1
yoktur. Son yillarda, klinik arastirmalar icin PSD’de pulmoner alevlenmelere iliskin bir
bildiri yayimlanmis ve alevlenme asagidaki yedi maddeden iic veya daha fazlasinin

varligiyla tanimlanmustir [61]:

- Artan Oksiiriik

- Balgamda artis ve / veya renginde degisiklik

- Hasta veya ebeveyni tarafindan tariflenen nefes darligi

- Solunum semptomlar1 nedeniyle antibiyotik tedavisini baslatma ya da degistirme
gerekliligi

- Halsizlik, yorgunluk, hareket etme isteginde azalma

- Yeni veya artmis hemoptizi

- Ates (>38 °C)

Alevlenmelerde antibiyotik se¢imi kiiltiir ge¢misine ve meveut kiiltiirdeki

antibiyograma gore yapilir.

Solunum fizyoterapisi havayollarinin temizlenmesi agisindan énemli bir yer tutar.
Fizyoterapi i¢in solunum manevralari, postiiral drenaj, manuel perkiisyon ve yardimci
cihazlardan (vest yelegi, pozitif ekspiratuar basing cihazlari vb) olusan bir kombinasyon
kullanilir. Terapi hastaligin ciddiyeti, hastanin yas1 ve tercihine gore bireysellestirilmektedir
ve temizleme giinde en az iki kere olacak sekilde tavsiye edilmektedir [33], [62], [63].

Oksiiriik baskilayici tedavilerden kaginmak énemlidir.

PSD’de agir sekilde etkilenen akcigerin rezeksiyonu segili hasta gruplarinda faydal
bulunmustur. Ancak PSD akcigerin tiim bolgelerini etkilediginden hasta se¢iminde ciddi bir
degerlendirme gerekmektedir. Rezeksiyon i¢in hasta secerken agresif medikal tedaviye
ragmen ciddi lokalize bronsektazisi olan, tekrarlayan febril relapslari olan ve ciddi
hemoptizisi olan hastalar goz Oniinde bulundurulmalidir [59]. Uygulanan tiim tibbi
tedavilere ve segmenter rezeksiyona ragmen diizelmeyen akciger fonksiyonlari durumunda

akciger nakli de giindeme gelebilmektedir [64].

PSD hastalarinin ¢ogunun kronik rinosiniiziti vardir. PSD’deki rinosiniizit tedavisi
semptomatiktir ve genel popiilasyondaki tedavi algoritmalaria benzer niteliktedir. Izotonik
veya hipertonik salinle sinonazal irrigasyon, topikal nazal steroidler ve antibiyotikler

tedavide kullanilir [44]. Adenoidektomi, polipektomi ve fonksiyonel endoskopik siniis
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cerrahisi gibi cerrahi miidahaleler gerekli olabilir, ancak genellikle tibbi tedavinin basarisiz

oldugu durumlarda yapilir [65].

PSD’de hastalarin yaklagik yarisinda tekrarlayan otitis media ve isitme kaybi
bulunmaktadir [66]. Ventilasyon tiiplerinin kullanimi tartismalidir ¢ilinkii hastalarda kronik
otoreye ve otore ile birlikte biyofilm olusumu sonucunda enfeksiyonlara neden
olabilmektedir [67]. Bu nedenle tibbi ya da cerrahi tedavi seg¢iminde hasta 6zelinde karar
verilmelidir [68].

PSD tanili hastalara 6nleyici tedbirler arasinda, enfeksiyon kontrol egitimi ve rutin
astlamalarin yani sira pnomokok ve grip asilart yer alir. PSD’li hastalarin akciger
fonksiyonlari, solunum kas kuvvetleri, egzersiz kapasiteleri ve glinlik yasam aktiviteleri
yagsamin erken doneminden itibaren etkilenmektedir. Bu nedenle hastalara, mukus
temizligine yardimci olmak ve genel iyilik halini arttirmak i¢in egzersiz onerilmelidir [69].
Havayollarinda inflamasyona neden olabilecek sigara dumani, hava kirliligi gibi etkenlere

maruz kalinmamasi konusunda hasta ve aileler uyarilmalidir.
2.1.6. izlem

Primer siliyer diskinezi (PSD) nadir goriilen bir hastalik olup sinirli sayida merkez,
PSD’nin teshisi ve yonetimi konusunda kapsamli deneyime sahiptir. Akciger fonksiyonunun
diizenli olarak izlenmesi i¢in yilda 2-4 kez spirometri yapilmasi 6nerilmektedir. Akciger
grafisi tan1 aninda ve pulmoner alevlenmeler sirasinda Onerilir. Hastali§in ilerlemesini
izlemek icin stabil hastalarda 2-4 yilda bir akciger grafisi ¢ekilebilir. PSD’de hastaligin
yaygmlik ve agirhgini degerlendirmek icin yiiksek ¢oziiniirliklii bilgisayarli akciger
tomografisi (HRCT) ¢ekilebilir. HRCT ile ayn1 anda akciger grafisi gekmek, sonraki akciger
grafilerinin yorumlanmasini daha gilivenilir hale getirmektedir. Pediatrik PSD hastalar1 yilda
en az bir-iki kez bir pediatrik kulak burun bogaz uzmani tarafindan degerlendirilmelidir.

PSD hastalari i¢in klinik bakim ve izleme programi Tablo 2.1'de verilmistir.
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Tablo 2.1: Primer siliyer diskinezide klinik bakim ve izleme program [70].

Rutin Klinik Ziyaretleri
o Cocuk Gogiis Hastaliklari: 2-4 kere / y1l
o Kulak Burun Bogaz Hastaliklari: Cocuklarda yilda 1-2 kere, yetiskinlerde gerektigi
kadar
o Odyoloji: Tan1 aninda ve kulak burun bogaz degerlendirmesine gore gerektigi kadar

Uzun Siireli Takip

o Akciger grafisi: 2-4 yilda bir

o Toraks bilgisayarli tomografisi: 5-7 yasindan sonra en az bir kez diisiiniilebilir (sedasyon
gerekmezken ve goriintiiler en yiiksek kalitedeyken)!

o Balgam kiiltiiri: Yilda 2-4 kere

o Tiberkiiloz dis1t mikobakteri kiiltiirii: 2 yilda bir (ve agiklanamayan klinik kotiilesme
oldugunda)

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

o Alerjik bronkopulmoner aspergilloza yonelik testler: Yeni baslangich wheezing,
aciklanamayan klinik kotiilesme oldugunda

Koruyucu Tedaviler
Hava yolu temizligi: Giinliik diizenli yapilmali
Nazal siniis lavaji: Giinliik (uygun oldugunda) yapilmali
Standart agilar: Yerel as1 programina gore
Grip asist: Yilda 1 kere?
13 valanl pnémokok agis1: ACIP yonergelerine gore®
23 valanl pndmokok asis1: ACIP yonergelerine gore®
! Vaka bazinda klinik olarak
26 ayliktan sonra, hane halki ile birlikte
3 ACIP: Bagisiklama Uygulamalari Danisma Kurulu / Advisory Committee on Immunization Practices

OO0 O O O O

PSD’li hastalarda akcigerlerin fonksiyonel degerlendirilmesinde en yaygin
kullanilan test spirometridir. Yapilan bir¢ok ¢calismada PSD’nin progresyonunu takip etmede
spirometri Onerilmistir. Uygulamasi kolay bir testtir ancak kii¢iik yaslarda teste uyum zor
olmaktadir. Akciger hacimlerini dlgen viicut pletismografisinin PSD tanili hastalarin
izleminde rutin kullanilmasini oneren yeterli calisma bulunmamaktadir. Ancak PSD tanili
hastalarda viicut pletismografisinin HRCT’deki hasar1 6ngdérmede spirometriden daha
hassas oldugu gosterilmistir [71]. Karbonmonoksit difiizyon kapasitesi (DLCO) ise
akcigerlerde gaz alisverisinin 6l¢iildiigii bir ydntemdir. Interstisyel, obstriiktif ve pulmoner

vaskiiler hastaliklarin tan1 ve takibinde kullanilmaktadir [72].

Akciger fonksiyonlari genel olarak spirometrik oOl¢iimlerle takip edilir, ancak
spirometrik indeksler PSD’li hastalarda heterojenlik gosterir ve hastalik siddetinin hassas bir
gostergesi degildir [73]. Akciger temizleme indeksi (LCI), akciger hasarini erken tespit
etmek i¢in daha uygundur ve HRCT ile iyi koreledir. Spirometri ile karsilastirildiginda daha
kiiciik ¢ocuklarda da LCI’yi uygulamak miimkiindiir ancak ekipman g¢ogu merkezde

bulunmamaktadir [74].

Primer siliyer diskinezili hastalarda akcigerlerin yapisal degerlendirilmesi igin
siklikla akciger grafisi ve HRCT kullanilmaktadir.
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Akciger grafisi, tam1 aninda ve pulmoner alevlenmeler sirasinda gortilmelidir.
PSD’de hastaligin ilerleyisini radyolojik olarak saptamak icin 6zel bir skorlama sistemi
bildigimiz kadariyla yoktur. Alevlenme ve progresyonu degerlendirmek i¢in brongektazi ve
kistik fibrozis gibi hastaliklarda kullanilan skorlama sistemleri kullanilmaktadir. Chrispin —
Norman skorlamasi, kistik fibrozis hastalarinda yaygin goriilen morfolojik degisikliklerin
niceliksellestirilmesini saglamak amaciyla ilk olarak 1974’te tanimlanmis [75], daha sonra
Benden ve ark. tarafindan modifiye edilmistir [76]. Skorlama Tablo 3.1’de gosterilmektedir.

Yiiksek c¢oziintrliklii bilgisayarli tomografi (HRCT) hastaligin takibinde
kullanilmaktadir. Yapisal degisiklikleri takip etmenin 6nemine ragmen HRCT goriintiilerini
degerlendiren PSD’ye 6zgii bir skorlama yoktur [77]. Ancak HRCT goriintiilemelerinde
brongektaziyi degerlendirmek i¢in Bhalla, Brody, Reiff gibi skorlama sistemleri PSD’nin
siddetindeki artis1 degerlendirmek i¢in de kullanilabilmektedir. HRCT goriintiilemelerinde
iist loblar genellikle korunur ve hasar esas olarak mukus tikaglarinin olusmasi, peribronsial
kalinlasma ve “tomurcuklanan aga¢” fenomeni ile karakterize edilen alt ve orta loblarda
bulunur [78]. PSD’li hastalarda rutin izleme i¢in HRCT ¢ekimi yapilmasimin yiiksek
radyasyon maruziyetine sebep olabilecegi unutulmamalidir. Ancak HRCT ile ayni anda
akciger grafisi cekmek, sonraki akciger grafilerinin yorumlanmasini daha giivenilir hale

getirmektedir [79].

PSD kalitsal bir durum oldugundan, genetik danismanlik yalnizca hastalar i¢in degil
aile tiyeleri i¢cin de onemlidir. Hekimler arasinda PSD konusundaki farkindaligin diisiik
olmasi nedeniyle tani1 konulan hastalar, optimal bakim ve gerekirse daha ileri tanisal
incelemeler almak tlizere PSD merkezlerine yonlendirilmelidir. En 6nemlisi gen terapisi
makul bir senaryo haline geldik¢e, PSD’nin genetigi ve patofizyolojisi hakkindaki bilgiler

arttikca molekiiler tedaviler degerlendirilecektir.

Primer siliyer diskinezili gocuklarda 6zellikle fiziksel, sosyal ve psikolojik etkilenme
goriilebilmektedir. Her hastaligin semptomlarinin hasta tizerindeki etkisi degiskendir. Hasta
tarafindan bu etkinin algilanmasiin Olgiilebilmesine olanak saglayan ise saglikla ilgili

yasam kalitesi anketleridir [4].

Diinya Saglik Orgiitii saglik kavrami fiziksel, psikolojik ve sosyolojik olarak tam
bir iyilik hali olarak tanimlamaktadir. Cok yonlii saglik degerlendirmesinde kisinin fiziksel
sagligina ek olarak sosyolojik ve psikolojik yonlerden fonksiyonelligi ve yasam kalitesi
ol¢iilmelidir [80].
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Kronik hastaligi olan ¢ocuklar anksiyete ve depresyon acisindan risk altindadir.
Anksiyete ve depresyon riskinin artmasi; tedaviye kotii uyum ve 6z bakimin yeterince
desteklenmemesi (beslenme diizensizlikleri, sigara kullanimi) gibi durumlara yol agarak
hastalik siddetini etkileyebilmektedir [81]. Anksiyete ve depresyon yasayan bireylerde
sempatik sinir sistemi regililasyonu bozulmustur ve bu durum fiziksel semptomlarda artisa
neden olur. Depresyon kronik inflamatuar yaniti aktive eder, bunun kronik solunum yolu
hastaliklarindaki yansimasi ise pulmoner alevlenmelerin artig1 ve hastalifin prognozunun
kotiilesmesidir [82]. Kronik hastaligi olan ¢ocugun bakim vericisinin psikososyal olarak
daha iyi olusu cocukta hastalik siddetinin azalmasi ile iliskilendirilmistir. Depresyon
yasayan bakim vericiler; tedaviyi organize etme ve destekleme agisindan zayif kalabilirler
ve bu durum tedaviye uyumu giiglestirir. Sonugta hastalik siddeti artar ve bu da bakim

vericide daha agir depresyona sebep olabilmektedir [83].

Son zamanlarda tedavi ile elde edilen yasamin siiresinden cok kalitesi 6nem
kazanmistir. Eriskinlerde yasam kalitesinin degerlendirilmesi iyi bilinen bir konu olup, uzun
stiredir bir¢ok klinik arastirmaya dahil edilmektedir. Cocuklarda ise yasam kalitesinin
degerlendirilmesi eriskinden farklidir. Cocuklarin gelisim donemleri ile ilgili olan bu
farkliliklarin bilinmesi 6lgegi gelistiren aragtirmacilar agisindan 6nem tasimaktadir. Daha
onceki yapilan ¢alismalardaki bazi anketlerde PSD’ye spesifik yontemler kullanilmamistir
[84]. Bunlarin disinda kistik fibroz yasam kalitesi anketi (CFQ-R) ve bronsiektazi yasam
kalitesi anketi (QOL-B) de PSD hastalar1 i¢in yapilmistir ancak tam uyum goriilememistir
ve yas gruplarina uygun diizenlenememistir [85]. Tiim anketlerde temel kisithilik sinirh
sayida solunum semptomunun sorgulanmasi olmustur. St George Solunum Anketi (SGRQ)
(Ek-2’de verilmistir), birgok dile ¢evrilmis, gilivenilirligi ve gecerliligi kanitlanmis bir
ankettir. 2013 yilinda Polath ve ark. tarafindan Tiirk¢e validasyonu yapilmigtir [86]. Hem
eriskinlerde hem de ¢ocuklarda kullanim1 mevcuttur. Kronik solunum yolu hastaligi olan

bireylerin son 1 yildaki yasam kalitelerini degerlendirir.
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3. GEREC VE YONTEM

Calismamiza, Istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin
Sehir Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklar1 polikliniginden takipli, primer siliyer diskinezi
tanith 0-22 yas aralifinda 30 hasta alinmistir. Bu 30 hastanin da tanisi genetikle
kesinlestirilmis olup patojenik varyantlar1 gosterilmistir. Calisma diyagrami Sekil 3.1'de

verilmistir:

Cocuk Gégiis Hastaliklan polikliniginden takipli
PSD tanih hastalar (n=36)

!

Caligmanin baslangici itibariyle 6 ay i¢inde rutin
kontrol amaciyla poliklinige bagvuran hastalar (n=33)

}

Calismaya Dahil Edilme Kriterleri (n=30)
- Genetik olarak kesinlestirilmig PSD tanis

Bagvuruda aktif enfeksiyona dair gikayet ve muayene bulgusu
olmamast

= Son 1 yil iginde enfeksiyonsuz dénemde yapilmis solunum
fonksiyon testi ve akciger grafisi ya da toraks tomografisinin olmasi

!

Klinik Degerlendirme
Semptom sorgulama
Antropomedik lgtim
Fizik muayene

| l

- Akciger grafisi Chrispin - Norman skorlamasi ile

St George Solunum Anketi (n=30) (n=30)

- HRCT’si modifiye Bhalla skorlamasi ile
degerlendirilecek (n=30)

= Solunum fonksiyon testleri (n=25), akciger hacimleri
(n=22) ve DLCO degerleri (n=21) not edilecek

= 14 yag lstiinde hastanin kendisine
- 14 yagin altinda ebeveyn ile hastaya birlikte

- Klinik Bilgiler
- Radyolojik skorlamalari
- Spirometrik degerler

- Yasam kalitesi skorlan
Aralarindaki korelasyon degerlendirilecek

Sekil 3.1: Calisma Diyagrami.
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Calismaya dahil edilme kriterleri:

- Primer siliyer diskinezi tanili olup ¢aligma siiresince (1 Temmuz 2023 — 31Aralik
2023) rutin kontrol amaciyla Cocuk Goglis Hastaliklar1 poliklinigimize bagvurmak

- Poliklinik basvurusunda enfeksiyona yonelik sikayet ve bulguya sahip olmamak

- Son 1 yilda enfeksiyon disi donemde ¢ekilmis HRCT ya da akciger grafisinin
olmasi

- 6 yas ve ustiindeki hastalar i¢in; son 1 yilda enfeksiyon dis1t donemde yapilmig
solunum fonksiyon testinin olmasi

- Ailenin ¢alisma i¢in onam vermesi seklinde belirlenmistir.

Eger hastanin basvurusunda akut enfeksiyon ve alevlenmeye yonelik bulgusu varsa

tedavisi yapildi. Tedavi sonrasinda kontrole ¢agirilarak ¢alismaya dahil edildi.

3.1. PRIMER SIiLIiYER DIiSKINEZIiLI HASTALARIN KLINIK
DEGERLENDIRILMESI

Hastalarin klinik dosyalarindan ve tibbi kayitlarindan; sikayetlerinin baslangig yast,
tani yasi, prematiirite, anne baba arasinda akrabalik, son 1 yilda alevlenme sayis1 ve son 1
yilda hastane yatisi not edildi. Ayrica varsa ekokardiyografik degerlendirilmesinde
pulmoner hipertansiyonunun varligr ya da yoklugu not edildi. PICADAR skoru not edildi.
Poliklinik visitinde; hastalarin bir 6nceki visitten bugiine dek olan semptomlart (6ksiiriik,
hirilti, balgam, nefes darligi, halsizlik, egzersiz dispnesi) sorgulandi, boyu ve viicut agirligi
Olctildii, solunum sistemi muayenesi yapilip bulgusu varsa (ral, ronkiis ve/veya wheezing,

dispne, gogiis deformitesi, clubbing) not edildi.

3.2. PRIMER SILIYER DISKINEZILI HASTALARDA
AKCIGERLERIN FONKSiYONEL DEGERLENDIRILMESI

6 yas tiistlindeki hastalarin son 1 yilda enfeksiyonsuz dénemde yapilmis solunum
fonksiyon testleri incelenerek, spirometri (FEV1 (%), FVC (%), FEV1/FVC, FEF25-75),
pletismografi (TLC (%), RV (%), RV/TLC) ve DLCO tetkiklerinin minimum, maksimum

ve ortalama degerleri not edildi.
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3.3. PRIMER SILIYER DISKINEZILI HASTALARDA
AKCIGERLERIN YAPISAL DEGERLENDIRILMESI

Son 1 yilda ve enfeksiyonsuz donemde ¢ekilmis olan HRCT ve akciger grafileri
hastalarin klinik durumlart ile ilgili bilgisi olmayan bir radyolog tarafindan degerlendirildi.
Akciger grafileri Chrispin — Norman skorlamasi (Tablo 3.1) ile HRCT’leri modifiye Bhalla
skorlamasi (Tablo 3.2) ile degerlendirildi. Bu bilgiler Vaka formu Ek-1’de sunulmustur.

Chrispin — Norman skorlamasi: Akciger alanlar1 dort ¢eyrege boliinmiistiir ve her
kadran i¢in brongial golgelerin, benekli gdlgelerin ve biiyiik yumusak golgelerin ciddiyeti
0’dan 2’ye kadar puanlanir. Bronsial golgelerin bronsektazi ve bronsial duvar kalinlasmasini
temsil ettigi diislinlilmektedir. Benekli golgeler mukus tikaclarini ve biiyilk yumusak
golgeler konsolidasyonlar1 temsil etmektedir [87]. Bu skorlamaya gére maksimum 38 puan

alinabilmektedir.

Tablo 3.1: Modifiye Chrispin — Norman Skorlamasi.
Ozellik Yok Belli belirsiz var Var

Overinflasyon

Diyafram depresyonu 0 1 2
Gogiis duvart sekli 0 1
Akciger alanlar 0 1 2
Brongial Golgelenmeler
Sag iist zon 0 1 2
Sol iist zon 0 1 2
Sag alt zon 0 1 2
Sol alt zon 0 1 2
Halka (ring) Gaolgelenmeler
Sag iist zon 0 1 2
Sol iist zon 0 1 2
Sag alt zon 0 1 2
Sol alt zon 0 1 2
Benekli Golgelenmeler
Sag iist zon 0 1 2
Sol iist zon 0 1 2
Sag alt zon 0 1 2
Sol alt zon 0 1 2
Biiyiik Yumusak Golgelenmeler
Sag iist zon 0 1 2
Sol iist zon 0 1 2
Sag alt zon 0 1 2
Sol alt zon 0 1 2
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Bhalla Skorlamasi: HRCT goriintiilemelerinde bronsektaziyi degerlendirmek icin
Modifiye Bhalla Skorlamasini kullandik. Bu skorlamaya gére bronsektazinin varligi, agirlik
derecesi, yayginligi, peribronsial kalinlasma, mukus tikaglarinin yayginligi, sakkiilasyon ve
abse olusumu, biillerin sayis1, amfizem, kollaps ve konsolidasyon, mozaik perfiizyon ve hava
hapsi degerlendirilmektedir. Total skor, her anormal bulgunun skorlarinin toplanmasiyla
elde edilmistir. Elde edilebilecek olan minimum skor 0, maksimum skor 31°dir. Puan arttik¢a

bronsiektaziye bagli hasar artmaktadir.

0: normal
1-10 arast: hafif
- 11-21 arasi: orta

- 22-31 arast: agir olarak kabul edilmistir [71].

Tablo 3.2: Modifiye Bhalla Skorlamasi.

Kategori Skor
0 1 2 3
Bronsektazi Yok Hafif (komsu Orta Agir
ciddiyeti damardan hafif (komsulugundaki (komsulugundaki
genis) damarin 2-3 kati damarin 3 katindan
genislikte) fazla)
Peribrongial Yok Hafif (komsu Orta Agir
kalimlasma damar kadar) (komsulugundaki (komsulugundaki
damarin 2 katindan damarmn 2 katindan
az kalinlikta) fazla kalin)
Brongsektazik BPS Yok 1-5 6-9 6-9
sayisi
Mukus tikac Yok 1-5 6-9 6-9
iceren BPS sayist
Sakkiilasyon Yok 1-5 6-9 6-9
gosteren BPS
veya abse sayisi
Brongial yapilarin Yok 4. jenerasyona 5. jenerasyona kadar 6. jenerasyona kadar
jenerasyonu* kadar
Biil sayisi Yok Unilateral (<4) Bilateral (<4) >4
Amfizematoz BPS Yok 1-5 >5
sayisi
Kollaps veya Yok Subsegmental Segmental / lober
konsolidasyon

*Bronsektazi veya mukus tikact gosteren
BPS: Bronkopulmoner segment
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3.4. PRIMER SILIiYER DIiSKINEZIiLI HASTALARIN YASAM
KALITESI DEGERLENDIRMESI

Calismamizda yasam kalitesi degerlendirilmesi yapilirken St. George Solunum
Anketi (SGRQ) kullanild1 (Ek - 2). Anket 50 sorudan olugsmaktaydi. Sorular 14 yas ve
iistlindeyse hastanin kendisine, 14 yasin altindaysa 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], hastanin semptomlari, aktivitesi ve hastaliktan

etkilenim durumu olmak tizere ii¢ ayr1 sekilde degerlendirmektedir:

- Semptom puant; solunum semptomlari, bunlarin siklig1 ve ciddiyetini icerir.

- Aktivite puani; nefes darligina neden olan veya nefes darligi sebebiyle sinirlanan
faaliyetleri igerir.

- Etkilenim puani; solunum yolu hastaligindan kaynaklanan sosyal islevsellik ve
psikolojik rahatsizigi igerir.

- Her boliim i¢in bir puan ve hepsi i¢in total puan hesaplandi [88]. Hesaplanan puan
0 ile 100 puan arasindadir. <’0 puan’’ miikemmel durumu, “*100 puan’’ise en kot

durumu bildirmektedir.
3.5. ISTATISTIKSEL ANALIiZ

Calismada tamimlayici veriler sayr ve yiizde ile, olgtimsel veriler ise ortanca
(minimum-maksimum) degerleri ile gosterilmistir. Kategorik verilerin karsilagtirillmasinda
Fisher testli kullamlmistir. Olgiimlerin normal dagilim varsayimmin incelenmesinde
Kolmogrov Smirnow testi ve histogram grafikleri kullamlmstir. Olgiimlerin gruplar
arasinda karsilastirilmasinda Mann Whitney U testi kullanilmistir. Iki 6lgiim arasindaki
iliskinin incelenmesinde Spearman korelasyon analizi kullanilmustir. Istatistiksel anlamlilik
icin p<0.05 kabul edilmistir. Analizler IBM SPSS 20 istatistik programi ile
gerceklestirilmistir.

3.6. HASTA BILGILENDIRME VE ONAM FORMU

Tim hastalar ¢alisma hakkinda bilgilendirilerek hasta bilgilendirilerek hasta

bilgilendirme ve onam formlar1 dolduruldu (Ek — 3).
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3.7. ETIK KURUL ONAYI

Calismamiza Istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalcin
Sehir Hastanesi etik kurulu tarafindan 21.06.2023 tarihinde 2023/0406 karar numarasi ile

onay verilmistir. Etik kurul karar1 Ek — 4’te verilmistir.
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4. BULGULAR

Calismamiz, Goztepe Prof. Dr. Siilleyman Yalgin Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 polikliniginden PSD tanisiyla takipli, 17’si (%56,7) erkek ve 13’1 (%43,3) kiz
olmak tizere toplamda 30 hasta ile ger¢eklestirilmistir. Hastalarin ortanca yast 11,6 (2,8-
19,0) yil, tan1 yas1 6,5 (0,0-16,0) yil, sikayet baslangi¢ yasi 0,3 (0,0-6,6) yil bulunmustur.
Hastalarin %86,7’sinin tan1 Oncesinde sikayeti bulunmaktadir. Hastalarin %3,3’tinde
prematiir dogum Oykiisii mevcuttu. Hastalarin %76,7 sinde anne baba arasinda akrabalik
Oykiisii bulunmaktadir. Son 1 yilda median alevlenme sayis1 1,5 (0,0-10,0), son 1 yilda
median hastane yatis sayis1 0,0 (0,0-3,0) bulunmustur. 27 (%90) hastaya ekokardiyografi
yapilmis ve higbir hastada pulmoner hipertansiyon (PHT) bulunmamistir. Hastalarin median
PICADAR skoru 8,0 (2,0-12,0) bulunmustur (Tablo 4.1).

Tablo 4.1: Hastalarin tammlayici 6zellikleri

n (%)

o Erkek 17 (56,7)
Cinsiyet Kiz 13 (43)3)
Yas (y1l)* 11,6 (2,8-19,0)
Tani yas1 (y1l)* 6,5 (0,0-16,0)
Sikayet baglangic yas1 (y1l)* 0,3 (0,0-6,6)
Tan1 6ncesinde sikayet Yok 4 (133)

Var 26 (86,7)
Prematiirite Yok 29 (96,7)

Var 1 (3,3)
Anne baba arasinda akrabalik \\;2:( 2; gg:?;
Son 1 yilda alevlenme sayisi* 1,5 (0,0-10,0)
Son 1 yilda hastane yatis sayisi* 0,0 (0,0-3,0)

, Yok 27 (100,0)

EKO'da PHT Var 0 (0.0)
PICADAR Skoru* 8,0 (2,0-12,0)

* Median (Min-Max) degerler sunulmustur.

Poliklinik bagvurusunda hastalarin son poliklinik visitinden sonraki siirede gelisen
semptomlar1 sorgulandi. %63,3'linde Okstiriikk, %16,7'sinde hirilti, %73,3'linde balgam,
%13,3"'linde nefes darligi, %10,0'unda halsizlik, %20,0'sinde egzersiz dispnesi sikayeti
bulunmaktadir (Tablo 4.2). Hastalarin antropometrik 6l¢iimleri Tablo 4.3’te gésterilmistir.
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Hastalarin muayene sonucunda %26,7'sinde ral, %10'unda ronkiis ve/veya wheezing,

%3,3"linde gogiis deformitesi, %6,7'sinde clubbing tespit edilmistir (Tablo 4.4).

Tablo 4.2: Hastalarin semptomlariin dagilim

n (%)
- Va NGE
Hirilt1 \Y/Zf 22 gg::;;
Balgam \\;z:( 22 ggg
Nefes Darlig1 \\;Z:( 2?1 ggzg
Halsizlik \\;ZF 2; Eiggi
Egzersiz Dispnesi \\;Z:( 22 Sggi

Tablo 4.3: Hastalarin antropometrik él¢iimlerinin dagilimi

Median (Min-Max)

Boy (cm) 142,0 (96,0-173,0)
Boy persantil 47,6 (0,7-99,8)
Viicut agirhigr (Kg) 37,5 (13,6-84,0)
Viicut agirligr persantil 54,9 (0,0-99,9)
VKIi 18,1 (14,3-30,1)
VKI persantil 55,7 (0,0-99,8)
Z Skor 0,1 ((-3,7)-3,0)

VKI: Viicut Kitle Indeksi

Tablo 4.4: Hastalarin fizik muayene bulgularinin dagilimi

n (%)
Y
- ok 22 (73,3)
Var 8 (26,7)
Yok 27 (90,0
Ronkiis ve/veya wheezing Var 3 §10,0;
_ Yok 30 (100,0)
Dispne
Var 0 (0,0
G..V.. D f t . YOk 29 (96,7)
rmitesi
ogus Deto es Var 1 (3,3)
_ Yok 28 (93,3)
Clubb
upnbing Var 2 (6,7)
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Hastalarin solunum fonksiyon testi (SFT), pletismografi ve DLCO sonug ¢iktilarina

ait ortanca (minimum-maksimum) degerleri Tablo 4.5'te gésterilmistir.

Tablo 4.5: Hastalarin SFT sonuglarimin dagilim

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 1255 (43,0-180,0)
DLCO 101,3 (39,0-183,0)

Hastalarin PA akciger grafisi (PAAG) ve HRCT sonuglari incelendiginde

%90,0’1nda bronsiektazi, %53,3 linde situs inversus tespit edilmis olup ortanca Bhalla skoru

7(2-2

0), ortanca Chrispin - Norman Skoru 9 (3-21) olarak bulunmustur.

Hastalarin St George solunum anketi sonuglari Tablo 4.6’da gosterilmistir.

100
90
80

70

60

50

4

3

2

| B N

, _

Semptom skoru Aktivite skoru Etkilenim skoru Total skor

o

o

o

o

EHmin Emax B median

Sekil 4.1: Hastalarin St George Solunum Anketi Skor Dagilim
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Tablo 4.6: Hastalarin St George solunum anketi genel sonuglari

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)

Hastalarin yaslart ile spirometrik ve pletismografik parametreler arasindaki iligki
korelasyon analizleri ile incelenmistir. Yas ile FEV1 (%), FVC (%), TLC (%) arasinda gii¢lii
diizeyde ve negatif yonlii; yas ile FEF25-75 (%), FEV1/FVC ve RV (%) arasinda orta
diizeyde ve negatif yonlii korelasyonlar bulunmustur. Yas ile diger parametreler arasinda

istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon bulunamamuistir (Tablo 4.7).

Sikayet baslangi¢ yasi ile RV (%) arasinda giiglii diizeyde ve negatif yonlii; sikayet
baslangig yasi ile TLC (%) ve RV/TLC arasinda orta diizeyde ve negatif yonlii korelasyonlar
bulunmustur. Sikayet baslangic yasi ile diger spirometrik veya pletismografik parametreler

arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon bulunamamstir (Tablo 4.7).

Son 1 yilda alevlenme sayisi ile FEV1/FVC arasinda orta diizeyde ve negatif yonlii
korelasyon bulunmustur. Son 1 yilda alevlenme sayisi ile diger spirometrik veya
pletismografik parametreler arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon

bulunamamistir (Tablo 4.7).

Son 1 yilda hastane yatis sayisi ile spirometri ve pletismografi parametreleri
arasindaki iliski korelasyon analizleri ile incelenmis olup parametreler arasinda istatistiksel

olarak anlamli bir korelasyon bulunamamustir (Tablo 4.7).
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Tablo 4.7: Yas gruplar ve alevlenme-hastane yatis sayilari ile SFT parametreleri
arasindaki iliskinin incelenmesi

Sikayet Sonlyida | Son1yilda
Yas Tam yasi baslangic yast alevlenme | hastane yatis

sayisli Sayisl1
Rho pP* 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
RVI/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

Yas gruplar1 ve alevlenme-hastane yatis sayilar1 ile St George Solunum Anketi
sonuglar arasindaki iliski korelasyon analizleri ile incelenmistir. Yas, tan1 yas1 ve sikayet
baslangi¢ yas1 ile Olgek skorlari arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon
bulunamazken son 1 yilda alevlenme sayisi ile SGRQ semptom skoru arasinda gii¢lii
diizeyde ve pozitif yonlii bir korelasyon bulunmustur. Son 1 yilda alevienme sayisi ile SGRQ
aktivite skoru, etkilenim skoru ve total skor arasinda orta diizeyde ve pozitif yonli bir
korelasyon bulunmustur. Son 1 yilda hastane yatis sayisi ile semptom skoru orta diizeyde ve
pozitif yonlii bir korelasyon bulunmustur. Son 1 yilda alevlenme sayisi ve son 1 yilda hastane
yatis Sayisi ile incelenen diger Olgek skorlari arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
korelasyon bulunamamustir (Tablo 4.8).

Tablo 4.8: Yas gruplar ve alevlenme-hastane yatis sayilari ile St George
Solunum Anketi sonuclari arasindaki iliski

Yas Tam Yast BS;;;:K;Q Alevlenme |Hastane Yatis

Sayist** Sayist**

Yasi

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 Yilda

Son 1 yilda alevlenme ve hastane yatis sayilari ile antropomedik 6l¢iimler arasindaki
iliski korelasyon analizleri ile incelenmis olup parametreler arasinda istatistiksel olarak

anlamli bir korelasyon bulunamamustir (Tablo 4.9).
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Tablo 4.9: Son 1 Yilda Alevlenme ve hastane yatis sayilari ile antropomedik dl¢iimler arasindaki iliski

Son 1 yilda alevlenme Son 1 yilda hastane yatis
Sayi1s1 Sayis1

Rho p* Rho p*
Boy (cm) 0,111 0,558 0,246 0,190
Boy persantil -0,055 0,772 -0,087 0,647
Viicut agirhig (Kg) 0,152 0,423 0,229 0,223
Viicut agirlig persantil -0,104 0,583 -0,213 0,258
VKIi 0,135 0,478 0,145 0,446
VKi 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 arasindaki iliski korelasyon analizi ile incelenmistir. Bhalla Skoru ile FEV1
(%) arasinda giiclii diizeyde ve negatif yonlii; Bhalla Skoru ile FVC (%), FEF25-75 (%) ve
FEV1/FVC arasinda orta diizeyde ve negatif yonlii korelasyonlar bulunmustur. Bhalla Skoru
ile incelenen diger spirometrik ve pletismografik parametreler arasinda ve Chrispin -
Norman Skoru ile ise higbir spirometrik ve pletismografik parametre arasinda istatistiksel

olarak anlamli bir korelasyon bulunamamustir (Tablo 4.10).

Tablo 4.10: Bhalla ve Chrispin - Norman Skoru ile SFT parametreleri arasindaki iliski

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

Hastalarin SGRQ sonuglari ile spirometri ve pletismografi parametreleri arasindaki
iliski korelasyon analizi ile incelenmistir. Semptom skoru ile FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC
arasinda giiglii diizeyde ve negatif yonlii; semptom skoru ile FEV1 (%) arasinda orta diizeyde
ve negatif yonlii; semptom skoru ile RV (%) ve RV/TLC arasinda orta diizeyde ve pozitif
yonlii korelasyonlar bulunmustur. Semptom Skoru ile incelenen diger spirometri ve
pletismografi parametreleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon

bulunamamustir (Tablo 4.11).
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SGRQ aktivite skoru ile FEV1 (%), FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC arasinda orta
diizeyde ve negatif yonlii korelasyonlar bulunmustur. Aktivite skoru ile incelenen diger
spirometri ve pletismografi parametreleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon

bulunamamustir (Tablo 4.11).

SGRQ etkilenim skoru ile FEF25-75 (%) arasinda orta diizeyde ve negatif yonlii
korelasyon bulunmustur. Etkilenim skoru ile incelenen diger spirometri ve pletismografi

parametreleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon bulunamamistir (Tablo
4.11).

SGRQ total skor ile FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC arasinda orta diizeyde ve negatif
yonlii korelasyonlar bulunmustur. Total skor ile incelenen diger spirometri ve pletismografi

parametreleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon bulunamamistir (Tablo
4.11).

Tablo 4.11: Hastalarin St George Solunum Anketi sonuglari ile spirometri ve pletismografi
parametreleri arasindaki iliski

Semptom Aktivite Etkilenim Total
Skoru Skoru Skoru 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
conpin - Norman 9,0 0,010 |-0154 0,416 |-0051 0,789 |-0,051 0,789

*Spearman korelasyon analizi

Son 1 yilda alevlenme yasama ile demografik veriler, antropometrik Olciimler,
laboratuvar verileri ve 6lgek skorlar karsilagtirildiginda; son 1 yilda alevlenme yasayanlarda
yasamayanlara gore ortanca FEV1/FVC (p:0,032) dlgiimleri anlamli diizeyde daha diisiik,
SGRQ semptom skoru (p<0,001), aktivite skoru (p:0,005), etkilenim skoru (p:0,004) ve total
skor (p<0,001) anlamli diizeyde daha yiiksek bulunmustur. Incelenen diger parametreler ile
son 1 yilda alevlenme varlig1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki bulunmamigtir

(Tablo 4.12).
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Tablo 4.12: Son 1 yilda alevlenme varhg ile demografik veriler, antropometrik él¢iimler, laboratuvar
verileri ve ol¢ek skorlarimin Karsilastirilmasi

Son 1 Yilda Alevlenme Varlig1 p
Var Yok
Median (Min-Max) Median (Min-Max)
Yas (yil) 12,1 (2,8-19,0) 79 (59-17,3) 0,475
Tan1 Yasi (yil) 6,5 (0,0-16,0) 6,0 (0,0-11,0) 0,914
Sikayet Baslangi¢ Yasi (y1l) 0,3 (0,0-5,0) 0,3 (0,0-66) 0,849
Boy (cm) 1445 (96,0-173,0)  132,0 (106,0-173,0) 0,779
Boy persantil 456 (0,7-99,8) 50,8 (1,0-96,2) 0,650
Viicut agirligi (Kg) 38,5 (13,6-69,0) 31,0 (17,0-84,00 0,779
Viicut agirliga persantil 47,2 (0,0-99,9) 76,5 (0,3-97,8) 0,397
VKi 18,5 (14,3-25,8) 17,1 (145-30,1) 0,713
VK1 persantil 39,3 (0,0-99,8) 723 (0,1-98,6) 0,588
Z Skor -0,3 (-3,7-3,0) 06 (-3322) 0588
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) 55 (2,0-20,0) 0,231
Chrispin - Norman Skoru 9,0 (3,0-17,0) 75 (6,0-21,00 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 (0,0-425) 0,004
Total Skor 30,9 (8,1-65,2) 6,1 (0,8-46,7) <0,001

* Mann Whitney U testi

Son 1 yilda hastaneye yatig varligi ile demografik veriler, antropometrik 6l¢iimler,
laboratuvar verileri ve Olgek skorlar1 karsilastirildiginda; son 1 yilda hastaneye yatisi
olanlarda, olamayanlara gore median semptom skoru anlamli diizeyde daha yiiksek
bulunmustur (p:0,004). incelenen diger parametreler ile son 1 yilda hastaneye yatis varligi

arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki bulunmamistir (Tablo 4.13).
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Tablo 4.13: Son 1 yilda hastane yatis varhgi ile demografik veriler, antropometrik dl¢iimler,

laboratuvar verileri ve 6l¢ek skorlarimin karsilastirilmasi

Son 1 Yilda Hastane Yatis Varligi p
Var Yok
Median (Min-Max) Median (Min-Max)

Yas (yil) 13,0 (5,6-16,5) 90 (2,8-19,0) 0,360
Tan yas1 (yil) 7,0 (0,0-16,0) 6,0 (0,0-150) 0,962
Sikayet baslangi¢ yasi (y1l) 0,0 (0,0-5,0) 03 (0,0-66) 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) 476  (1,0-99,8) 0,666
Viicut agirligi (Kg) 48,0 (22,0-58,0) 28,0 (13,6-84,0) 0,311
Viicut agirliga persantil 33,0 (0,0-96,7) 61,4 (0,3-99,9) 0,245
VKI 18,8 (15,6-25,8) 17,2 (14,3-30,1) 0,564
VK1 persantil 29,5 (0,0-96,8) 63,3 (0,0-99,8) 0,386
Z Skor -5 (-3,7-1,9) 3 (-35-30) 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 (685-192,0) 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 1230 (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 0,666
Semptom Skoru 73,1 (36,3-90,6) 39,2 (51-78,6) 0,004
Aktivite Skoru 35,8 (0,0-59,5) 126  (0,0-67,2) 0,501
Etkilenim Skoru 29,4 (1,6-61,4) 94 (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

Hastalarin FEV1 Z-skor, TLC, DLCO ve Bhalla skorlar1 alt skalalara gore

incelendiginde FEV1 Z-skorlarina gore %8’1 normal, %481 hafif obstriiksiyon, %24’ orta

obstriiksiyon ve %20’si agir obstriiksiyon yasamaktadir. TLC degerlerine gore hastalarin

%77,3’10 normal olup %13,6’s1 hafif restriksiyon, %9,1°1 orta restriksiyon yasamaktadir.

Hastalarin %75’inin DLCO sonucu normal, %25’inin anormal bulunmustur. Hastalarin

%80’inin Bhalla skoru hafif hasarla uyumluyken, %20’sinin orta hasarli bulunmustur (Tablo

4.14).
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Tablo 4.14: FEV1 Z-skor, TLC, DLCO ve Bhalla skorlarinin alt skalalarina gore degerlendirilmesi

n (%)
Normal 2 (8,0)
Hafif obstriiksiyon 12 (48,0)
FEVL Z-skor Orta obstriiksiyon 6 (24,0)
Agir obstriiksiyon 5 (20,0)
Normal 17 (77,3)
TLC Hafif restriksiyon 3 (13,6)
Orta restriksiyon 2 (9,1)
Agir restriksiyon 0 (0,0)
Normal 15 (75,0)
DLCO Anormal 5 (25,0)
Hafif 24 (80,0)
Bhalla Skoru Orta 6 (20,0)
Agir 0 (0,0)

Bhalla skoru ile FEV1 Z-skor, TLC ve DLCO degerleri arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir iliski bulunamamistir (Tablo 4.15).

Tablo 4.15: Bhalla skorunun FEV1 Z-skor, TLC ve DLCO alt skalalari ile iligkisinin degerlendirilmesi

Bhalla Skoru
Hafif Orta p
n (%) n (%)
Normal 2 (10,5) 0 (0,0)
Hafif
10 (52,6 2 (33,3
FEV1 Z-skor obstriiksiyon (52,6) (33.3) 0,235
Orta obstriiksiyon 5 (26,3) 1 (16,7)
Agir obstriiksiyon 2 (10,5) 3 (50,0)
Normal 14 (82,4) 3 (60,0)
TLC Hafif rest_rlkélyon 2 (11,8) 1 (20,0) 0313
Orta restriksiyon 1 (5,9 1 (20,0)
Agir restriksiyon 0 (0,0) 0 (0,0)
Normal 11 (73,3) 4 (80,0)
DLCO >0,999
Anormal 4 (26,7) 1 (20,0)

FEV1 Z-skor ile klinik parametreler arasindaki iligski incelendiginde FEV1 Z-skoru

normal olan bireylerde anne baba arasinda akrabalik orani, FEV1 Z-skoru hafif obstriiksiyon

bireylere gore anlamli diizeyde daha diisiik bulunmustur (p:0,029). FEV1 Z-skoru hafif

obstriiksiyon ile uyumlu olan bireylerde oksiirik varligi, agir obstriikksiyon ile uyumlu

olanlara gore anlamli diizeyde daha diisik bulunmustur (p:0,034). FEV1 Z-skoru agir

obstriiksiyon ile uyumlu bireylerde hirilti varligi, hafif ve orta obstriiksiyon olanlara gére
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anlaml diizeyde daha yiiksek bulunmustur (p:0,004). Incelenen diger klinik parametreler ile

FEV1 Z-skoru arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligski bulunamamaistir (Tablo 4.16).

Tablo 4.16: FEV1 Z-skor ile klinik parametreler arasindaki iliskinin degerlendirilmesi

FEV1 Z-Skor p
Hafif . Agir
Normal ) Orta obstriiksiyon )
obstriiksiyon obstriiksiyon
n (%) n (%) n (%) n (%)
Yok 2 (100,0) 12 (100,0) 5 (83,3) 5 (100,0)
Prematiirite 0,520
Var 0 (0,0) 0 (0,0) 1 (16,7) 0 (0,0)
Anne baba arasinda Yok 2 (100,0) 1 (8,3) 1 (16,7) 2 (40,0 0.029
akrabalik Var 0 (0,0) 11 (91,7) 5 (83,3) 3 (60,0 ’
Son 1 yilda Yok 1 (50,0) 5 (41,7) 1 (16,7) 1 (200) 4o
alevlenme varlig Var 1 (50,0) 7 (58,3) 5 (83,3) 4 (80,0)
Son 1 Yilda hastane Yok 1 (50,0) 10 (83,3) 5 (83,3) 2 (40,0 0.233
yatis varligt Var 1 (50,0) 2 (16,7) 1 (16,7) 3 (60,0)
Yok 0 (0,0 8 (66,7 2 (33,3 0 (0,0
Oksiiriik 0.0 (66.7) 33.3) 09 0,034
Var 2 (100,0) 4 (33,3) 4 (66,7) 5 (100,0)
Yok 2 (100,0 11 (91,7 6 (100,0 1 (20,0
- (100,0) (9L.7) (100,0) (200 ¢ 104
Var 0 (0,0) 1 (8,3) 0 (0,0) 4 (80,0)
Yok 1 (50,0 4 (33,3 1 (16,7 0 (0,0
g (50.0) (33.3) (16.7) 00 o401
Var 1 (50,0) 8 (66,7) 5 (83,3) 5 (100,0)
Yok 2 (100,0 11 (91,7 6 (100,0 2 (40,0
Nefes Darlig1 ( ) OL7) ( ) (40.0) 0,058
Var 0 (0,0) 1 (8,3) 0 (0,0) 3 (60,0
Yok 2 (100,0 9 (75,0 6 (100,0 5 (100,0
Halsizlik (100.0) (159 o 0090 o528
Var 0 (0,0) 3 (25,0) 0 (0,0) 0 (0,0)
Yok 2 (100,0 9 (75,0 6 (100,0 2 (40,0
Egzersiz Dispnesi (100.0) 7.0) (100.0) (0.0 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
Ronkiis ve/veya Yok 2 (100,0) 11 (91,7) 6 (100,0) 3 (60,0) 0.234
wheezing Var 0 (0,0) 1 (8,3) 0 (0,0) 2 (40,0
Yok 2 (100,0 12 (100,0 6 (100,0 4 (80,0
Gogiis Deformitesi ( ) ( ) ( ) (80.0) 0,280
Var 0 (0,0) 0 (0,0) 0 (0,0) 1 (20,0)
Yok 1 (50,0 12 (100,0 6 (100,0 4 (80,0
Clubbing (0.0 ( ) ( ) (80.0) 0,070
Var 1 (50,0) 0 (0,0) 0 (0,0) 1 (20,0)
Yok 1 (50,0 1 (8,3 0 (0,0 0 (0,0
Bronsiektazi ( ) 8.3) 0.0 0.0) 0,240
Var 1 (50,0) 11 (91,7) 6 (100,0) 5 (100,0)
Yok 1 (50,0 5 (41,7 3 (50,0 4 (80,0
Situs inversus (50.0) (L.7) (x00) (800) 0,688
Var 1 (50,0) 7 (58,3) 3 (50,0 1 (20,0)
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Klinik parametreler ile TLC sonuglar1 ile FEV1 Z-skorlar1 arasinda istatistiksel

olarak anlamli bir iligki bulunamamstir (Tablo 4.17).

Tablo 4.17: TLC alt skalalari ile klinik parametreler arasindaki iliskinin degerlendirilmesi

TLC D
Hafif Orta
Normal - L
restriksiyon restriksiyon
n (%) n (%) n (%)
Prematiritc Yok 16 (94,1) 3 (100,0) 2 (100,0) 1 g9
Var 1 (5,9) 0 (0,0) 0 (0,0)
Anne baba arasinda Yok 5 (29,4) 0 (0,0) 1 (50,0) 0.560
akrabalik Var 12 (70,6) 3 (100,0) 1 (50,00
Son 1 yilda Yok 6 (35,3) 1 (33,3) 1 (50,0) ~0.999
alevlenme varlizn ~ Var 11 (64,7) 2 (66,7) 1 (50,0) ’
Son 1 yilda hastane Yok 12 (70,6) 2 (66,7) 1 (500) 457
yatis varligt Var 5 (29,4) 1 (33,3) 1 (500)
P Yok 7 (41,2) 2 (66,7) 1 (50.0) 74
Var 10 (58,8) 1 (33,3) 1 (50,0)
Hinliy 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 (5800) (751
Var 13 (76,5) 2 (66,7) 1 (50,0)
Yok 13 (7 1 2 (1
Nefes Darligi 0 3 (76.5) 3 (100,0) (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)
Yok 11 (64
Egzersiz Dispnesi 2 (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)
Ronkiis ve/veya Yok 14 (82,4) 3 (100,0) 2 (100,0) ~0.999
wheezing Var 3 (17,6) 0 (0,0) 0 (0,0) '
Yok 17 (100,0 3 (100,0
Gogiis Deformitesi 0 (100,0) (100.,0) 1 (50,0) 0,091
Var 0 (0,0) 0 (0,0) 1 (50,0)
Yok 1 4,1 1 1
Clubbing 0 6 (94,1) 3 (100,0) (50,0) 0,190
Var 1 (5,9) 0 (0,0) 1 (50,0)
Yok
Bronsicktazi 0 2 (11.8) 0 (0.0) 0 00 409
Var 15 (88,2) 3 (100,0) 2 (100,0)
, Yok
Situs Inversus 2 S (52.9) 2 (66.7) 2 (100.0) 0,616
Var 8 (47,1) 1 (33,3) 0 (0,0)

35



Klinik parametreler ile DLCO sonuglar1 arasindaki iliski incelendiginde DLCO
sonucu anormal olan bireylerde normal olan bireylere gore nefes darligt (p:0,032) ve fizik
muayenelerinde ronkiis ve/veya wheezing (p:0,032) oranlar1 anlamli diizeyde daha yiiksek
bulunmustur. incelenen diger klinik parametreler arasinda istatistiksel olarak anlamli bir

iliski bulunamamustir (Tablo 4.18).

Tablo 4.18: DLCO alt skalalari ile klinik parametrelerin degerlendirilmesi

DLCO
Normal Anormal p
n (%) n (%)
iy Yok 14 (93,3) 5 (100,0)
Prematiirite Var 1(6.7) 0 (0.0) >0,999
Anne baba arasinda Yok 3 (20,0) 2 (40,0) 0.560
akrabalik Var 12 (80,0) 3 (60,0) ’
Son 1 yilda alevlenme Yok 6 (40,0) 1 (20,0) 0613
varligi Var 9 (60,0) 4 (80,0) '
Son 1 yilda hastane Yok 11 (73,3) 2 (40,0) 0.290
yatis varligi Var 4 (26,7) 3 (60,0) ’
o Yok 8 (53,3) 1 (20,0)
Oksirtik Var 7 (46,7) 4 (80,0) 0,319
Yok 13 (86,7) 2 (40,0)
Hiriltt Var 2 (13.3) 3 (60.0) 0,073
Yok 4 (26,7) 0 (0,0)
Balgam Var 11 (73.3) 5 (1000) 2%
9 Yok 14 (93,3) 2 (40,0)
Nefes Darlig Var 1(6.7) 3 (60,0) 0,032
- Yok 14 (93,3) 3 (60,0)
Halsizlik Var 1(6.7) 2 (40.0) 0,140
o Yok 12 (80,0) 2 (40,0)
Egzersiz Dispnesi Var 3 (20.0) 3 (60,0) 0,131
Yok 10 (66,7) 3 (60,0)
Ral Var 5 (33,3) 2 (@00) 0999
Ronkiis ve/veya Yok 15 (100,0) 2 (40,0) 0.009
wheezing Var 0 (0,0) 3 (60,0) ’
e Yok 14 (93,3) 5 (100,0)
Goglis Deformitesi Var 1(6.7) 0 (0.0) >0,999
. Yok 14 (93,3) 5 (100,0)
Clubbing Var 1(6.7) 0 (0.0) >0,999
: . Yok 1 (6,7) 0 (0,0)
Bronsiektazi Var 14 (93.3) 5 (100.0) >0,999
. Yok 7 (46,7) 4 (80,0)
Situs Inversus Var 8 (53.3) 1(20,0) 0,319

Bhalla Skoru ile klinik parametreler arasindaki iligki incelenmis olup arastirilan

parametreler ile istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunamamustir (Tablo 4.19).
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Tablo 4.19: Bhalla skoru ile klinik parametreler arasindaki iliskinin degerlendirilmesi

Bhalla Skoru
Hafif Orta p
n (%) n (%)

. Yok 23 (95,8) 6 (100,0)
Prematiirite Var 1(4.2) 0 (0.0) >0,999
Anne baba aarasinda Yok 7 (29,2) 0 (0,0) 0.290
akrabalik Var 17 (70,8) 6 (100,0) '
Son 1 yilda alevlenme Yok 9 (37,5 1 (16,7) 0633
varligi Var 15 (62,5) 5 (83,3) !
Son 1 yilda hastane Yok 18 (75,0) 5 (83,3) ~0.999
yatig varligi Var 6 (25,0) 1 (16,7) ’
__ Yok 9 (37,5) 2 (33,3)

Oksirtik Var 15 (62,5) 4 (667) 0999
Yok 21 (87,5) 4 (66,7)

Hirilt1 Var 3 (12,5) 2 (33.3) 0,254
Yok 8 (33,3) 0 (0,0)

Balgam Var 16 (66.7) 6 (1000) O
, Yok 22 (91,7) 4 (66,7)

Nefes Darlig Var 2 (8.3) 2 (33.3) 0,169
- Yok 22 (91,7) 5 (83,3)

Halsizlik Var 2 (8.3) 1(16.7) 0,501

. : Yok 20 (83,3) 4 (66,7)

Egzersiz Dispnesi Var 4 (16.7) 2 (33.3) 0,571
Yok 19 (79,2) 3 (50,0)
Ral Var 5 (20.8) 3 (500) 300
Ronkiis ve/veya Yok 22 (91,7) 5 (83,3) 0.501
wheezing Var 2 (8,3) 1 (16,7) '
o . Yok 24 (100,0) 5 (83,3)
Goglis Deformitesi Var 0 (0.0) 1(16.7) 0,200

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

Clubbing Var 1(4.2) 1(16.7) 0,366

. . Yok 3 (12,5) 0 (0,0)

Bronsiektazi Var 21 (87.5) 6 (100.0) >0,999
. Yok 10 (41,7) 4 (66,7)
Situs Inversus Var 14 (58.3) 2 (33.3) 0,378

TLC, DLCO, Bhalla skoru ve FEV1 Z-skor verileri ile Chrispin - Norman Skoru
arasindaki iliski incelendiginde; Bhalla skoru orta olan grupta hafif olan gruba gore Chrispin
- Norman Skoru anlamli diizeyde vyiiksek bulunmustur (p:0,004). Incelenen diger

parametreler arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki bulunamamigtir (Tablo 4.20).
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Tablo 4.20: TLC, DLCO, Bhalla skoru ve FEV1 Z-skor verileri ile Chrispin - Norman Skoru
arasindaki iliskinin incelenmesi

Chrispin - Norman Skoru

Median (Min-Max)

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

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

Orta restriksiyon 16,0 (11,0-21,0)
p? 0,191

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

DLCO Anormal 9,0 (6,0-15,0)
p? 0,553

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

Bhalla Skoru Orta 14,0 (6,0-21,0)
pP 0,004

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

Hafif obstriiksiyon 6,5 (3,0-17,0)

FEV1 Z-skor Orta obstriiksiyon 11,0 (5,0-13,0)

Agir obstriiksiyon 9,0 (6,0-21,0)
p? 0,475

a Kruskal Wallis testi, ® Mann Whitney U testi

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

skoru, etkilenim skoru ve total skor arasindaki iliski incelendiginde; 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 gére anlamli diizeyde yiiksek bulunmustur. incelenen diger

parametreler arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunamamustir (Tablo 4.21).
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Tablo 4.21: TLC, DLCO, Bhalla skoru ve FEV1 Z-skor verileri ile Semptom, Aktivite, Etkilenim

Skorlar: ve Total Skor arasindaki iliskinin incelenmesi

Semptom Skoru Aktivite Skoru Etkilenim Skoru Total Skor
Median Min-Max Median Min-Max Median  Min-Max Median Min-Max
Normal 55,7 5,3-906 365 00672 135 16-614 244  3,5-652
Hafif
c restriksiyon 48,5 7,0'71,7 35,8 6,0'43,2 1818 0!0'3319 3111 311'4013
TL Orta
restriksiyon 27,4 185-363 6,3 00-125 66 4093 9.8 4,9-14,7
p 0,305 0,477 0,777 0,402
Normal 46,0 53-816 125 00663 93 00456 232 3,1-551
DLCO Anormal 785 55,7-906 59,5 184-67,2 50,3 16-614 59,8 15,7-652
p 0,015 0,066 0,033 0,019
Hafif 41,7 51906 126 00663 93 00614 219 0,8-652
Bhall
ka 8 Orta 62,8 18,5-786 405 0,0-67,2 27,7 40593 352  4,9-649
Skoru
Po 0,174 0,402 0,210 0,210
Normal 419 329510 0,0 0,0-0,0 153 1,6-290 149  9,3-20,6
Hafif
obstriksiyon 492 53-816 124 00-672 81 00593 200 31649
FEV1 Z- Orti
) obstriksiyon 46,3 122-678 398 122552 224 16-425 295 14,7-467
SKor S
A
obsiriksiyon 78,6 185-906 476 00595 333 40-614 452  4,9652
p 0,235 0,105 0,278 0,218

2 Kruskal Wallis testi, ® Mann Whitney U testi
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5. TARTISMA

PSD hastaliginin tanimlanmasindan su ana kadar gecen siirede; genetik siniflama,
tanida karsilasilan zorluklar ve fenotipik 6zellikler halen tartisilmaktadir. Primer siliyer
diskinezili hastalari; tekrarlanan klinik muayeneler, SFT ve g6giis goriintiilleme yontemleri
ile takip edilir. Akciger fonksiyonu ve yapisi iizerine ¢ok az ¢alisma bu nadir hastalig1 6zel
olarak ele almistir. Ancak hastaligin psikososyal davraniglara ve yagsam kalitesine olan etkisi
ile ilgili sinirli sayida ¢alisma yapilmistir [89]. Bu ¢alismada amag, PSD tanili hastalarda
akcigerlerin fonksiyonel ve yapisal durumlari ile hastalarin yasam kalitelerini karsilagtirmak

olarak belirlenmistir.

Calismamiza merkezimizde takipli, tanis1 genetikle konfirme edilmis PSD tanil1 30
hasta dahil edilmistir. Bu hastalarin 17°s1 (%56,7) erkek ve 13’1 (%43,3) kizdir. Magnin ve
arkadaslari tarafindan yapilan 20 PSD tanili hastanin 11°1 erkek (%55), 9’u kiz (%45) olarak
goriilmistiir [88]. Hastalarimizin ¢alisma aninda ortanca yas1 11,6 (2,8 — 19,0) yildir. Tani
yast 6,5 (0 — 16) y1l olarak saptanmistir. Hastalarimizin %86,7’sinin (n=26) tan1 dncesinde
sikayeti vardir. Tan1 Oncesinde sikayeti olanlarin sikayet baslangi¢ yast 0,3 (0,0 — 6,6) y1l
olarak bulunmustur. Santamaria ve arkadagslarinin PSD hastalarinin akcigerlerinin yapisal ve
fonksiyonel degerlendirilmesinin arastirildig1 ¢alismasinda, ¢alisma anindaki yas 14,3 (4,6
—217,5) yil olarak goriilmistiir [90]. Ayni ¢alismada tan1 yast 8,1 (0,08 — 17,2) yil olarak
bulunmustur. Mirra ve arkadaslarinin ¢alismasinda repiratuar semptomlarin baglangic yasi
0,08 (0—9,5) yil olarak bulunmustur [91]. Primer siliyer diskinezi nonspesifik bulgularla ve
hetereojen bir klinikle prezente oldugundan hastalarin sikayetleri cok erken donemde baslasa

da tan1 konmasi yillar alabilmektedir.

Calismamizda hastalarin 6zge¢cmis ve soygecmisleri retrospektif olarak taranmustir.
Prematiirite %3,3’tinde (n=1) mevcutken, %96,7’sinde (n=29) mevcut degildi. Aslan ve
arkadaslarinin ¢aligmasinda hastalarin %5,7’sinde (n=4) prematiirite mevcutken %94,3’1
(n=66) term dogum olarak kaydedilmistir [92]. Hastalarimizin %23,3’iinde (n=7) anne baba
arasinda akrabalik yokken %76,7’sinde (n=23) akrabalik mevcuttu. Aslan ve arkadaslarinin
calismasinda anne baba arasinda akrabalik %64,3 [92], Emiralioglu ve arkadaslarinin

calismasinda % 80 saptanmistir [93]. Genetik gegisli bir hastalik oldugundan anne baba
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arasinda akrabalik, hastaliktan siiphe etmek icin uyarici olmalidir. Bu bulgu 6zellikle

tilkemiz gibi akraba evliliginin %23 gibi yiiksek olan iilkelerde 6nemli bir ipucu olabilir.

Hastalarimizin median PICADAR skoru 8 (2 — 12) olarak goriilmiistiir. Chiyonobu
ve arkadaglarinin ¢alismasinda ortalama PICADAR skoru 7,3 (3 — 14) verilmistir [94].
Semptomatik olan hastalarda 6n tarama amaciyla kullanilan bir skorlama sistemi olan
PICADAR puant maksimum 14 olan hastalarda %99.8, 10 puan iizeri %92,6, 7-9 puan
yaklasik %90, 5-6 puan ise %75 oraninda PSD olasiligin1 gostermektedir [95]. Bu skorlama
sistemleri iizerinden yapilan degerlendirmeler sonucunda Avrupada, PSD tani alma yasi
pediyatrik popiilasyonda 6 yastan 3,5 yasa kadar diismiistiir [96]. Merkezimizde rutin olarak
PICADAR skorlamasi yapilmasina ragmen tani yasimiz ortalama 6 yastir. Bunda nasal nitrik
oksit, TEM veya yiiksek hizli videomikroskopi yapilamamasi ve genetik testlerin uzun

siirede calisilmas1 ve zaman almasi etkili olabilir.

Primer siliyer diskinezi tanili hastalar klinigimizce 3 — 6 ayda bir takip edilmektedir.
Hastalarimizin rutin poliklinik bagvurusu esnasinda son 1 yildaki alevlenme sayist ve
hastane yatiglar1 sorgulandi. Son 1 yildaki alevlenme sayisinin ortanca degeri 1,5 (0,0 —
10,0), son 1 yildaki hastane yatisinin ortanca degeri 0,0 (0,0 — 3,0) bulunmustur. italyada 20
hasta tizerinde yapilan 1 yillik izlem ¢alismasinda alevlenme sayisi 5 (0,0-7,0) bulunmustur
[97]. Calismamizda poliklinik ziyareti sirasinda alevlenme bulgusu olmayan hastalari ve son
bir yilda klinik 1yilik hali sirasinda ¢ekilen radyolojik goriintiileme ve solunum fonksiyon
testi olanlar1 aldigimizdan son bir yildaki alevlenme ve hastane yatis oranlarinin diigiik

olmasi olagan bir sonug olarak yorumlanmistir.

Hastalarin poliklinik ziyaretinde aktif yakinmalari sorgulandiginda balgam
%73,3’linde (n=22), oksiiriik %63,3’tinde (n=19), egzersiz dispnesi %20’sinde (n=6), hirilt1
%16,7’sinde (n=5), nefes darlig1 %13,3’linde (n=4) ve halsizlik %10’unda (n=3) saptandi.
Chiyonobu ve arkadaslarinin ¢alismasinda kronik oksiiriik %77, burun iliskili sikayetler
(rinore, burun tikanikligi, postnazal drip) %15 oraninda, isitme iliskili sikayetler (otore,
tekrarlayan otit, kulakta dolgunluk hissi) %8 oraninda bulunmustur [94]. Davis ve
arkadaslarmin ¢alismasinda oksiiriik %99 katilimcida saptanmustir [37]. Oksiiriik en sik

semptom ve yakinma olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

Hastalarimizin poliklinik basvurularinda antropometrik olgiimleri boy ve viicut
agirhg dlgiimii ile yapildi. Sonrasinda persantil, viicut kitle indeksi (VKI) ve VKI Z-skor
hesaplandi. Hastalarin median boyu 47,6 (0,7 — 99,8) persantil, median kilosu 54,9 (0,0 —
99,9) persantil, median VKI 55,7 (0,0 — 99,8) persantil, median Z skor 0,1 (-3,7 — 3,0) olarak
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bulunmustur. Davis ve arkadagslarinin ¢alismasinda median boy 47,9 persantil, median kilo
52,6 persantil, median VKI 55,4 persantil olarak belirtilmistir [37]. Kronik bir hastalik
olmasina ragmen primer siliyer diskinezide malnutrisyon ¢ok olagan ve beklenen bir durum
degildir. Poliklinik basvurusunda yapilan muayenelerinde %26,7’sinde (n=8) ral, %10’ unda
(n=3) ronkiis, %6,7’sinde (n=2) clubbing, %3,3’linde (n=1) goglis deformitesi saptanirken
hicbirinde dispne goriilmemistir. Calismamizin 6n kosulunun hastalarin enfeksiyon
doneminde olmamasi oldugundan, fizik muayene bulgular1 da nispeten daha normal

bulunmustur.

Hastalarin son 1 yilda enfekte olmadigi donemde yapilmis olan solunum fonksiyon
testleri retrospektif olarak incelendi. 5 hasta, yaslari sebebiyle teste uyum saglayamadi.
Hastalarin kosullart saglayan birden fazla spirometrik incelemesi varsa, oOlgiimlerin
ortalamasi alindi. Buna gére median FEV1 degeri %81,6 (42,6 — 122,0), median FVC degeri
%91,0 (49,3 — 121,0), median FEF25-75 degeri %77,8 (28,6 — 144,0), median FEV1/FVC
degeri 95,5 (70,0 — 111,5) olarak bulundu. Pletismografik dlgiimlerine goére median TLC
degeri %111,5 (62,0 — 192,0), median RV degeri %143,0 (33,0 — 327,0), median RV/TLC
degeri 125,5 (43,0 — 180,0) olarak bulundu. Median DLCO 101,3 (39,0 — 183,0) bulundu.
FEV1 Z skoruna gore hastalarin %8’i normal, %48’i (0>deger>-1,64) hafif obstriiksiyon,
%24°1 (-1,64>deger>-2,55) orta obstriiksiyon ve %20’si (<-2,55) agir obstriiksiyon olarak
bulundu. FEV1 Z-skor i¢in median deger -1,6 (-3,3; 0,27) olarak bulundu. Hasta yas1 FEV1,
FVC ve FEF 25-75 yiizde oranlar ile ileri derecede ters orantiliydi. RV ve TLC oranlari ise
hafif diizeyde yas ile ters orantiliydi.

Ulkemizde benzer hasta popiilasyonuna sahip olan Emiralioglu ve arkadaslarmin
calismasina gore FEV1 Z-skor -2,3, median FEV1 %78, median FVC %80, median FEF25-
75 %58 olarak bizimkine benzer goriilmektedir [93]. Magnin ve arkadaslarinin ¢alismasinda
da FEV1, FVC ve TLC yas ile ters orantiliyd: [88]. Calismamizda FEV1 Z-skoruna gore
%44 hastada orta ve agir obstriiksiyon bulgusu saptanti. Halbeisen ve arkadaglarinin yaptigi
¢ok uluslu ¢alismada FEV1 Z-skor’a gore hastalarin %46’sinda orta — agir obstriiksiyon
saptanmistir [73]. Pifferi ve arkadaslarinin ¢ok uluslu ¢alismasina gore hastalarin
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 bulduklarimiza benzerdir. FEV1 Z skoru
median -0,6 (-2,8; -1,4) goriilmiistiir ve hasta yas ortalamasi bizim ¢alismamiza benzer
sekilde 11 yas olarak saptanmistir. Bu ¢alisma grubunda hastalarin %40’ min Pseudomonas
ve %?24’Uniin diger bakteri etkenleriyle enfekte olmasma ragmen bu durum ile

iliskilendirilmemistir [72]. Biz, FEV1 Z-skorumuzun yas ile negatif yonde korele oldugunu

42



bulduk. Bu durum, hastalarin merkezimize ge¢ yonlendirilmesi, tan1 yasinin artmasi ve
tedavide goreceli gecikme ile ilgili olabilir. Ayrica FEV1’in ailede akrabalik 6ykiisii olanlar
ve kronik hirilt1/ 6ksiiriik sikayeti olanlarda daha fazla diistiiglinii gérdiik. Hasta yas1 arttik¢a
kronik bulgular belirginleseceginden akciger fonksiyonlarmin gerilemesi beklenen bir

durum olmustur.

Primer siliyer diskinezili hastalarda akciger hacmi 6lgiimleri akciger hasarini 6n
gormede spirometri gibi fonksiyon testi olarak kullanilabilir mi, 6nemli bir katkis1 olur mu
sorusuna da cevap aradik. TLC degerine gore hastalarin %77,3’i (TLC>%80) normal,
%13,6’s1 (TLC: %70-80) hafif restriksiyon ve %9,1’i (TLC: %60-70) orta restriksiyon
olarak bulundu. Hastalarin higbirinde agir restriksiyon saptanmadi. Hastalarin sikayet
baslangi¢ yasi ile RV (%) arasinda giiclii diizeyde negatif korelasyon; sikayet baslangi¢ yast
ile TLC (%), RV/TLC arasinda orta diizeyde negatif korelasyon saptadik. Hasta yas1 arttikca
ve gorece sikayetleri daha ileri yasta baslayan hastalarda, solunum fonksiyon test degerleri
de daha diisiik diizeydeydi. Bu yagla birlikte solunum fonksiyonlarinin bozulmasi anlamina
geliyordu. Ayrica ge¢ donem sikayeti olanlarin baslangi¢ semptomlarinin nonspesifik olmasi
ve gozden kagmasi s6z konusu olabilir. Ancak bizim bulgumuzun aksine PSD’de solunum
fonksiyonlarmin izlemi ile ilgili, 74 hastanin 30 yil boyunca izlendigi bir ¢aligmada
hastalarin akciger fonksiyonlarinin seyrinde biiyiik degisiklik oldugu ve bu degisikligin tani

yasi ve tani anindaki akciger fonksiyonlarindan bagimsiz oldugu gésterilmistir [98].

Pifferi ve arkadaglarinin ¢alismasina gore artmis RV ve RV/TLC kapasitesi orani,
Pseudomonas aeruginosa enfeksiyonu ve yliksek c¢oziiniirliiklii BT ile gosterilen akciger
hasart ile iliskili bulunmustur [72]. Ancak biz akciger hacimlerini gosteren parametreler ile
yapisal bozuklugu gosteren Bhalla skorlamasi arasinda bir iliski saptamadik. Spirometrik
degerlendirme kriterlerinden FEV1, FVC, FEF 25-75 ve FEV1/FVC oranlarinin, akcigerin
yapisal degerlendirme yontemi olarak kabul ettigimiz Bhalla skoru ile énemli diizeyde ters
orantiliydi, ancak akciger grafisine dayali Chrispin-Norman skoru ile iliskisizdi. Toraks
tomografisinde yapisal hasar bulgular1 arttikga, basta FEV1 olmak iizere ekspiratuvar
akimlar azalmaktaydi. Statik akciger hacimlerinin pletismografi ile degerlendirilmesi,
primer siliyer diskinezili ¢ocuklarin takibinde yeterince faydali olmayan bir yontem gibi
goriinmektedir; bu gibi parametrelerdeki bozulmalarin erken tespit edilmesi, hastaligin daha
yeterli sekilde tedavi edilmesine yol agabilir. Spirometrik testler akcigerin yapisal

degerlendirmesine yonelik Bhalla skorlamasiyla uyumlu gibi bir sonuca varilabilir.

43



DLCO degerlerine gore hastalarin %75’inin diflizyonu normaldi, %25’inin anormal
bulundu. DLCO sonucu anormal olan hastalarda normal olan hastalara gore nefes darligi
(p:0,032) semptomu daha sik, ayni hastalarin muayenelerinde ronkiis ve/veya wheezing
(p:0,032) anlaml1 derecede daha yiiksek bulunmustur. Literatiirde bu korelasyonlar ile ilgili

veri bulunamamustir.

Akcigerin yapisal degerlendirmesinde kullandigimiz Bhalla skorlamasina gore
hastalarin %80’inde (n=24) hafif siddetli hasar ve %20’sinde orta siddetli hasar saptandi.
Hastalarin higbirinde agir siddetli hasar saptanmadi. Bronsiektazi hastalarin %90’inda
(n=27) saptadik. Pifferi ve arkadaslarmin modifiye Bhalla skorlamasi kullandiklari
calismasinda hastalarin %88’inde bronsektazi saptanmistir ve hastalarin % 6’sinda hig hasar
saptanmamisken, %24 iinde hafif siddetli hasar, %54 {inde orta siddetli hasar ve %16’sinda
agir siddetli hasar saptanmustir [72]. Bizim bulgularimiza gére akcigerin hasar derecesinin
bu kadar yiliksek olmasi bu calismadaki pseudomonas enfeksiyonunun sikligi ile iliskili

bulunmustur.

Primer siliyer diskinezili gocuklarda 6zellikle fiziksel, sosyal ve psikolojik etkilenme
goriilebilmektedir. Her hastaligin semptomlarinin hasta lizerindeki etkisi degiskendir. Hasta
tarafindan bu etkinin algilanmasinin dl¢iilebilmesine olanak saglayan ise saglikla ilgili
yasam kalitesi anketleridir (HRQOL). Bu anlamda HRQOL en azindan; fiziksel, sosyal ve
duygusal durumun sorgulanmasina hem hastaliga bagli gelisen semptomlarin hem de
tedavinin hastanin islevselligini ne derece etkiledigine dair ¢ok boyutlu, sistematik
Olgtimlere izin vermektedir [99]. PSD’nin birgok sistem tutulumuna bagli olarak hem
cocuklarda hem ailelerinde yasam kalitesini etkilemede 6nemli bir etkiye sahip oldugu
diistiniilmektedir. Hastalarin St George Solunum Anketi sonug¢larinda 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) saptand1. Gokdemir ve arkadaslarinin non-
KF bronsiektazi tanili hastalara yaptiklart SGRQ sonuglarina gore ortalama semptom skoru
57,9, ortalama aktivite skoru 44,3, ortalama etkilenim skoru 29,1 ve total skor ortalama 38,0
olarak goriilmiistiir [100]. Buna gore PCD'li hastalarda yasam kalitesinin non-KF

bronsiektazili hastalara gore daha iyi oldugunu soyleyebiliriz.

Son 1 yilda alevlenme sayis1 ile SGRQ puanlamasi arasinda iligki saptanmistir. Son
1 yilda alevlenme sayisi, semptom skoru ile gii¢lii diizeyde pozitif korelasyon (p<0,001)
gosterirken; aktivite skoru (p:0,005), etkilenim skoru (p:0,004) ve total skor (p<0,001) ile

orta diizeyde pozitif korelasyon gostermektedir. Bahali ve arkadaglarinin non-KF
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bronsiektazi hastalarinda yapmis olduklar1 calismada bizim g¢alismamiza benzer sekilde
yasam Kalitesi skorlari ile son 1 yilda alevlenme sayis1 pozitif korelasyon gostermektedir
[101]. Piatti ve arkadaslarinin ¢aligmasinda gore daha sik pulmoner alevlenme gegiren
hastalarin daha diisiik FEV1 degerine, daha kotii BT skoruna sahip oldugu gosterilmistir
[102].

Hastalarimizin St George solunum anketi sonuclari ile SFT parametreleri arasindaki
korelasyon analizi incelenmistir. Semptom skoru ile FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC arasinda
giiclii diizeyde ve negatif yonlii, FEV1 (%) arasinda orta diizeyde ve negatif yonlii
korelasyon; yine semptom skoru ile RV (%) ve RV/TLC arasinda orta diizeyde pozitif yonlii
korelasyon saptanmustir. Aktivite skoru ile FEV1 (%), FEF25-75 (%) ve FEV1/FVC
arasinda orta diizeyde negatif yonlii korelasyon saptanmustir. Etkilenim skoru ile FEF25-75
(%) arasinda orta diizeyde negatif yonlii korelasyon saptanmigstir. Total skor ile FEF25-75
(%) ve FEV1/FVC arasinda orta diizeyde negatif yonlii korelasyon saptanmigtir. Ancak
Maglione ve arkadaslarinin PSD tanili hastalarda yasam kalitesi Ol¢eklerinin etkinligini
degerlendirdigi ¢alismada SGRQ dahil higbir yagam kalitesi 6l¢egi spirometrik 6l¢timlerle
korele bulunmamustir [97]. Singer ve arkadaslarmmin g¢alismasinda LCI’nin pulmoner
alevlenmelerle korele oldugu hatta alevlenmeleri 6ngdrmede kullanilabilecegine dair veriler

bulunmaktadir [103].

Primer siliyer diskinezi (PSD)’li ¢ocuklarda saglikla ilgili yasam kalitesi anketleri
(HRQOL), hastaligin progresyonu veya uygulanan tedaviye yanitt degerlendirmek amacgl
da uzun siiredir kullanilmaktadir. Bir¢ok anket PCD’ye 6zgii tiim sorunlar1 yansitmasa da
genelde solunum semptom ve bulgularina odaklanmistir. Bu anketler simdiye kadar solunum
fonksiyonlar1 ile uyumu agisindan defalarca arastirilmislardir [3]. Ancak direk akcigerin
yapisal hasari ile iliskisine deginen bir g¢alismaya rastlamadik. Bhalla skorlamasiyla

degerlendigimiz yapisal akciger sorunlari ile SGRQ anketi arasinda bir iligki bulamadik.

Calismamizin baz1 kisitliliklar1 veya pozitif yonleri vardi. Hasta sayimiz yeterince
yiiksek degildi, ¢iinkii atak doneminde bagvuran hastalar kabul edilmemisti. Hastalarimizin
mikrobiyolojik olarak bazi etkenlerle kolonize olup olmadigr sorgulanmamisti. Bazi
hastalarimiz 6 yasinin {istlinde olmasina ve spirometri testini yapabilmesine ragmen
pletismografi ve DLCO testlerine uyum saglayamadi. PSD kronik bir hastalik oldugundan
hastalarin etkilenimi daimiydi ve bu ylizden hastalar ve aileleri St George Solunum
Anketinin 6zellikle etkilenim sorularina kendi normallerine gore cevaplar verdiler. Ancak

son bir yilda yapilan solunum fonksiyon testleri ve goriintiileme yontemleri analize dahil
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edildiginden SGRQ en uygun yasam kalitesi anketi gibi duruyordu. Ciinkii bu test ile kesitsel
ve anlik degerlendirme degil, son bir yillik durumu sorgulanmaktadir. Ancak SGRQ,
PSD’ye o6zgli degildir, bu yiizden PSD’ye spesifik sorunlar1 tam anlamiyla
sorgulayamamaktadir. HRCT ve akciger grafilerini tek bir radyolog yorumladi.

PCD’li ¢ocuklarin takibinde akciger grafisi HRCT kadar hassas degildir. HRCT
bulgular1 ile spirometrik degerler arasinda ciddi uyum olmasi 6nemlidir. Direkt yogun
radyasyona maruz kalmamak i¢in spirometrik takipler yapilmasi akla uygundur. Spirometrik
degerlendirmelerin yapilmasi ve degerlendirilmesinde sorun oldugunda ise “yasam kalitesi

anketleri” daha pratik olarak uygulanabilir.
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6. SONUC

Calismamizla su sonuglari elde ettik:

Primer siliyer diskinezi tanisi1 zor, tan1 konmasi yillar alan bir hastaliktir.
Hastalarin 6zge¢misinde term dogum ve soygecmisinde anne baba arasinda
akrabalik belirgindir.

Hastalarin  akcigerlerinin  fonksiyonel degerlendirmesinde obstriiksiyon
belirgindir. Hasta yasi artik¢a spirometrik degerler daha fazla diismekte, rezidiiel
voliim artmaktadir. Son 1 yilda alevlenme sikligi yiliksek olan hastalarin
FEV1/FVC’si belirgin etkilenmis bulunmustur.

Akcigerlerin yapisal degerlendirmesinde hastalarin %90’inda bronsiektazi
saptanmigtir. PSD tanili hastalarin akcigerlerini  kronik hasar agisindan
degerlendirirken akciger grafisine gore HRCT daha gii¢lii sonuglar vermektedir.
Hastalarin FEV1, FVC, FEV1/FVC, FEF25-75 degerleri ile Bhalla skorlari
negatif korele saptanmistir. HRCT c¢ocuk vyas grubunda radyasyon
maruziyetinden kagmmak amaciyla sik ¢ekilemeyeceginden, hastalarin
izlemlerinde spirometri de kullanilabilir.

PSD kronik bir hastalik oldugundan hastalarin yasam kalitesi degerlendirilmesi
de biiylik 6nem arz etmektedir. St George Solunum Anketi, hastalarimizin
spirometrik degerleri ile korele sonuglanmistir. Goriintiileme skorlari ile direkt
korelasyon olmasa da yapisal bozukluklar ile iyi uyumlu olan spirometrik

degerlerin uyumu indirekt olarak anlamlidir.
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EKLER

EK 1: PSD Calismas1 Vaka Formu

PCD Galismasi - Vaka Formu

Vaka No:
Dosya No: Adi Soyad::
Protokol No: Cinsiyet:
Telefon: Adres:
Dogum Tarihi: Yas:
Sikayetlerin Baslama Tani Yagt:
Yasi:
Prematirite: Var / Yok Anne Baba Arasinda Var / Yok
Akrabalik:
Son 1 yilda alevlenme Son 1 yilda hastane
sayIsi: yatisi:
Ekokardiyografik
Degerlendirme
(PHT?)
Semptom Sorgulama
Semptom Var Yok
Oksiiriik
Hirilti
Balgam
Nefes Darligi
Halsizlik
Egzersiz Dispnesi
Antropometrik Olgiimler
Boy: Kilo:
VKi: Z Skor:
Solunum Sistemi Muayenesi
Bulgu Var Yok
Ral

Ronkis ve/veya wheezing

Dispne
Gogis deformitesi

Clubbing
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PICADAR Skorlamasi

Tarih Skor:

Solunum Fonksiyon Testi (Son 1 yildaki testler)

Tarih FEV1 FVC (%) FEF25-75 FEV1/ TLC(%) RV (%) RV/TLC DLCO
(%) FvC

HRCT (Son 1 yildaki)

Tarih Skor:
Bronsektazi Var Yok Varsa lokalizasyon:
Situs inversus Var Yok

PAAG (Son 1 Yildaki)

Tarih Skor:

St. George Solunum Anketi

Tarih Skor:
Semptom Aktivite Skoru Etkilenim
Skoru Skoru
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EK 2: St George Solunum Anketi

“Primer Siliyer Diskinezili Cocuklarda Akcigerin Yapisal ve Fonksiyonel Durumu ile
Hastalann Yasam Kaliteleri Arasindaki lliski” Calismasi

ST. GEORGE SOLUNUM ANKETI

Bu anket g6gus hastaliginizin size verdidi sikintiyi ve yagamaniza olan etkisini daha iyi anlamanizi
saglamak Uzere hazirlanmigtir. Bu anket doktorunuzun tanisinin yani sira, sikayetlerinize sebep
olan gégus hastalidinizi tum yénleriyle dederlendirmek amaciyla kulanilacaktir.

Lutfen sorlan dikkatle okuyunuz. Anlamadiiniz her seyi sorunuz. Cevap verirken sorular lizerinde
fazla digUnmeyiniz. Sizin igin uygun olan kutucugun igine “X" isareti koyarak sorulari

cevaplandiriniz.

Adiniz - Soyadiniz:
Yas:

Tarih:

Skor:

56



BiRINCIi KISIM

Bu bdlimde son bir sene iginde akciger hastalidinin ne durumda oldugunu tanimlay acak sorular yer
almaktadir. Her soru icin kutucuklardan birini isaretleyiniz.

1. Son bir sene icindeki ékslirme sikhgim:

O Haftanin hemen her gind

0 Haftanin cogu guni

0 Haftada birkag giin

0 Sadece Usittigim zamanlar

O Hig

2. Son bir sene icindeki balgam ¢gkartma sikhg@im:

0 Haftanin hemen her giini

o Haftanin gogu giini

0 Haftada birkag giin

0 Sadece (sittigim zamanlar

o Hig

3. Son bir sene igindeki nefes darigi durumum:

O Haftanin hemen her gind

O Haftanin gogu gint

0 Haftada birkacgin

0 Sadece Usittiglm zamanlar

0 Hig

4. Son bir sene iginde gégsimde hissettigim hisilti - hinlti sikhig:

0 Haftanin hemen her gini

o Haftanin godu giini

O Haftada birkag giin

0 Sadece (sittigim zamanlar

o Hig

5. Son bir sene igcinde kag¢ defa ¢ok ciddi veya sizde sikinti yaratan gégiis hastalidi gegirdiniz? (Atak

sayisl)
0 3 ataktan fazla

0 2 atak
01 atak

o Hig
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6. En uzun atagniz ne kadar sirdii? Eger ciddi atak gegirmediyseniz 7 soruyageginiz.
O Bir hafta veyadaha uzun

0 3 gin veya daha uzun
01-2 gln

o 1 giinden az

7. Son bir senede, haftada ortalamakag glin gégis hastaliginiz ile ilgii higbir problem olmad an rahat
glngecirdiniz?
0 Hig rahat giiniim olmadi

o1 veya 2 giinii rahatgegirdim
0 3 veya 4 giinii rahatgegirdim
0 Hemen hemen her giin rahattim

O Her glin rahattim

8. Gégsumde hinlti - higilt varsa bu daha ziyade sabahlar oluyor.

O Evet

0 Hayir

IKINCI KISIM
BOLUM 1
1. Akcigerhastalginiz ileilgii durumu nasil de@erlendiriyorsunuz? Litfen uygun olan kutuyu
isaretleyiniz.
o En &nemli problemim

0 Bana fazla problem yaratiyor
0 Bana az problem yaratiyor

O Hig problem yaratmiyor

2. Egerbir okul devamihgin ya da dizenli katidigin spor varsa asagidakilerden birini isaretleyin.
0 Akciger hastaligim nedeniyle okul / diizenli spor hayatim sona erdi

0 Akciger hastalidim nedeniyle okul / diizenli spor hayatim zorlasti veyaara verdim

o Akciger hastalgi isimi etkiemiyor

BOLUM 2

Buginlerde sizde nefes darligi yapan hareketlerle ilgili sorulardir. Her madde igin size uygun olan
“Dogru” veya “Yanlig” se¢cenedini isaretleyiniz.

Otururken veya yatarken Dogru Yanlis

Yikanirken veyagiyinirken Dogru Yanlis
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Ev icinde dolanirken Do Yanls

Disanda diiz yolda yirirken Do Yanls
Merdiven ¢karken Do Yanls
Yokus yukari ¢ckarken Dogru Yanls
Spor yaparken Dogmu Yanls

BOLUM 3

Bugiinlerde olan éksiiriik ve nefes daliginz la ilgili sorulari icermektedir.

Oksiirdigiimde canim aciyor Dogmu Yanls
Oksiirmek beni yoruyor Dogmu Yanls
Konusunca nefes nefese kaliyorum Dogmu Yanls
One edilince nefes nefese kaliyorum Do Yanlis
Oksiiriik ve nefes dadidi nedeniyle uykum bdliniiyor Do Yanlis
Cok ¢abuk yoruluyorum Do Yanlis

BOLUM 4

Bugiinlerde akciger hastalginizin sizin Gzerinizdekietkieriile ilgii sorulardir.

1. Oksirigim veya solunum sikintim okulda/ arkadaslar arasinda utanmama sebep oluyor.
o Dodmu

O Yanlis

2. Akcigerlerimleilgii sikayetler yakin ¢cevremi, alemi, sinifta arkadaslarimi rahatsiz ediyor.

o Dogmu

o Yanlis

3. Nefes alamadigim zaman panige kapiliyorum veya ¢ok korkuyorum.
o Dodmu

o Yanlis

4. Akcigerhastalgimi kontrol atinda tutamadidimi disindyorum.
o Dogmu

0 Yanlis

5. Akcigerlerimin daha iyi olacadini ummuyorum.
o Dogmu

o Yanls
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6. Akcigerhastal@im nedeniyle zayf, halsiz ve gligsiiz biri oldum.
o Dogru

o Yanls

7. Sporyapmaktan kaciniyorum (benim igin tehlikeli olacagini disiniyorum).

o Dogru

o Yanlg

8. Kolumu kaldiracak halim olmad igini hissediyorum.
0 Dogru

o Yanls

BOLUM 5

Tedaviniz ile ilgii sorulari icermektedir. Eger herhangi bir tedavi almiyorsaniz bu bélum G atlayiniz ve 6.
Bélime geginiz.

Tedavimin faydasini gérmiyomum Dogru Yanlis
ilaglanmi baskalarinn yaninda kullanmaktan ¢ekiniyorum Dogmu Yanlg
Tedavinin bazi hos olmay an yan etkierini hissediyorum Dogmu Yanls
Tedavim yasantimi gok fazla etkiiyor Dogmu Yanls

BOLUM 6

Bu bélim; nefes dariginz nedeniyle hareketlerinizin ne sekilde kisitlandigi konusundaki sorular
icermektedir. Herbir soruda sizin igin gegerli olan segecegi isaretleyiniz.

1. Yikanmak veya giyinmek uzun zaman alyor
o Dogru

o Yanls

2. Banyo yapamiyorum veyadus alamiyorum ya da bunlar uzun aman alyor
o0 Dogru

o Yanls

3. Diger insanlardan daha yavas yilirilyorum veya dinlenmek igcin durmak zorunda kaliyorum

o Dogru

o Yanls

4. Birkat merdiven ¢karken yavas ¢kmak veya durup dinlenmek zorunda kaliyorum

o Dogru

o Yanls
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5. Egeracele edersem veya hizl ylrirsem durup dinlenmek veya yavaslamak zorunda kaliyorum
o Dogru

O Yanls

6. Nefes dadigi nedeniyle yokus yukarn ¢karken okulda beden egitimi yaparken ya da topoynarken
zorlaniyorum

0 Dogru

o Yanls

7. Nefes daligim nedeniyle agir yik tasirken, 15 dakika top oynarken ya da ylzerken zorlaniyorum
0 Dogru

o Yanls

8. Nefes dadigim nedeniyle adrr isler yaparken, bisiklet binerken, kosarken, 30 dakika top oynarken
zorlaniyorum

0 Dogru

o Yanls

BOLUM 7

Akciger hastalginizin ginlik yasaminz Gzerinde nasil etki yapthgini égrenmek istiyoruz. “Dogru” veya
“Yanlis” sececedini isaretleyiniz. “Dogru” yaniti verdiginiz durumlarin, nefes dadigi nedeniyle sizi
etkileyen faaliyetler oldugunu unutmayinz.

Spor yapamyorum Dogru Yanlg
Arkadaslarimla gezmeye gidem iyorum Dogru Yanls
Oynamaya parkagidem iyorum Dogru Yanls
Ev isi yapamyorum Dogru Yanls
Yataktan ya da koltuktan uzak yere gidemiyorum Dogru Yanlg

Asagida akciger hastalginiz nedeniyle yapmakta giiclilk cekeceginiz faaliyetler listelenmistir. Bu listede
yer alan faaliyetleri isaretlemeyiniz. Bu faaliyetler nefes daigi nedeniyle yapmakta zorlanabileceginiz

hareketlerden baziarina érnektir.

Yiurlylse ckmak veya kbpek gezdirmek

Ev icinde dolasmak, oynamak

Arkadaslarla disanda gezmek

= Top oynamak / spor yapmak
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Simdi akciger hastaliginizin sizi nasil etkiedigini eniyi ifade eden cumleyi isaretleyiniz. Sadece bir
segeceqi segebilirsiniz.

0 Hastaligima ragmen her seyi yapabiliyorum

0 Hastaligim nedeniyle yapmak istedigim bir iki seyi yapamyomum

O Hastaligim nedeniyle yapmak istediklerimin ¢cogunu yapam yomum

0 Hastaligim nedeniyle yapmak istedigim hicbir seyi yapamyomum
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EK 3: Bilgilendirilmis Goniillii Onam Formu

Primer Siliyer Diskinezi Hastalarinda Akcigererinin
_Yaplsal ve Fonksiyonel Durumu ile Yasam Kalitesinin
lliskisi Aragtirmasi Bilgilendirilmis Goniillii Olur Formu

Sevgili hastamiz ve sayin ebeveyni;

Bu belgenin amaci, “Primer Siliyer Diskinezili Gocuklarda Akcigerin Yapisal ve Fonksiyonel
Durumu ile Hastalarin Yasam Kaliteleri Arasindaki lliski” arastirmasina katiiminzi saglamak ve
aragtirma slreci hakkinda sizi bilgilendirmektir.

Primer Siliyer Diskinezi (PSD) 15.000-30.000 kiside bir gonilen, genetik ve klinik olarak karmasik
bir hastaliktir. Hastalia ismini veren “silya” Latince 'de cilium, *kirpik” anlamipgadir. Hava
yollarimizdaki her hiicre ylzeyinde yaklagik 200 adet silya bulunmaktadir. Bunun disinda baz
beyin hicrelerimizde, her iki cinsiyette genital organlarda da silya bulunmaktadir. iste bu silyanin
yapisi bozuldugunda ilgili organlarda hasar gdérmekteyiz. Bu hasarin getirdigi sonucla olusan
hastaliga da Primer Siliyer Diskinezi demekteyiz. PSD, anormal siliyer fonksiyon nedeniyle
bebeklik doneminden baslayarak altve lst solunum yollari enfeksiyonlari, organlarin asimetrik
pozisyonu, kalp ve beyin hastaliklari, ireme glgligu ile karakterizedir.

Kronik solunum yolu hastalig: olanlar anksiyete ve depresyon agisindan risk altindadir. Yapilan
aragtirmalarda PSD’li cocuklann saglikli cocuklara gére daha fazla davranig problemleri ve daha
dusgtik yagsam kalitesi puani gdsterdikleri gértlmusgtir. Anksiyete ve depresyon riskinin artmasi;
tedaviye kot uyum gibi durumlara yol acarak hastalik giddetini etkileyebildigi vurgulanmisgtir.

Hastaligin tanisindan sonra siki takibi dnemli olup sik araliklarla poliklinik kontrolli gerekmektedir.
Poliklinik kontrolinde hastalgin gidigati ve sikayetler ile ilgili konusma, muayene, gerektiginde
akciger grafisi ve tomografiile akcijer gorintlilemesi, gerektiginde solunum fonksiyon testi ile
akciger kapasitesinin degerlendirimesi, gerektiginde balgam érneklemesi yapiimaktadir.

Biz bu aragtirmay neden ve nasil yapiyoruz?

Primer Siliyer Diskinezide akcigerlerin etkilenme siddetiyle hastamizin yagam kalitesinin etkilenme
siddeti arasindaki iliskiyi saptamay planliyoruz. Rutin poliklinik kontroliine geldiginizde hastamizi
muayene edecegiz ve sikayetlerinizi konusacagiz. Son 1 yilda ¢ekilmig olan akciger filmlerini ve
akciger tomografilerini radyologumuz eglijinde inceleyecediz. Yine son1 yilda yapllmig olan
solunum fonksiyon testini (Ufleme testi) inceleyecediz. Ve sizinle bir anket formu dolduracagiz. Bu
anket yaklasik 50 sorudan oluguyor ve 30 dk siirecek Daha sonra tim bunlarin sonuglarini
degerlendirecegiz.

Kabul ediyorsaniz, litfen agagidaki boglugu imzalar misiniz? Desteginiz igin tegekkir ederiz.

Sayin Dr. Nesibe Hatun Sanhan tarafindan Géztepe Prof. Dr. Stleyman Yalkin Sehir Hastanesi
Cocuk Gdglis Hastaliklart Bilim Dalinda trbbi bir arastirma yapilacagi belirtilerek bu arastirma ile
ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarildi. Bu bilgilerden sonra bu arastirmaya ‘katilimel” olarak davet
edildim.

Eger bu aragtirmaya katilirsam, hekim ile aramda kalmasi gereken bana ait bilgilerin gizili gine bu
arastirma. sirasinda blyiik 6zen ve sayg! ile yaklasilacagina inaniyorum. Arastirma sonuglarinin
egitim ve bilimsel amaglarla kullanimi sirasinda kisisel bilgilerimin ihtimamla korunacagi
konusunda bana yeterli gliven verildi.

Arastirmanin yiritltlmesi sirasinda herhangi bir sebep gdstermeden aragtirmadan gekilebilirim.
Ancak arastirmacilari zor durumda birakmamak igin arastirmadan gekilecegimi énceden bildirmemin
uygun olacaginin bilincindeyim. Ayrica tbbi durumuma herhangi bir zarar verilmemesi amaciyla
arastirmac! tarafindan arastirmadan c¢ikartilabilecegimi de biliyorum. Arastima igin yapilacak
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harcamalarla ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir ddeme
yapiimayacaktir. Dogrudan ya da dolayl olarak arastirma uygulamasindan kaynaklanan nedenlere
meydana gelebilecek herhangi bir saghk sorunumun ortaya gikmast halinde, her rld tibbi
miidahalenin saglanacagi konusunda gerekli glivence verildi. Bu tibbi miidahalelerte ilgili olarak da
parasal bir yiik altina girmeyecegimi biliyorum.

sirasinda bir saglik sorunu ile karsilagtigimda; herhangi bir saatte, Dr. Nesibe Hafun
Sarihan’t 5543721573 nolu telefondan arayabilece gmi biliyorum. Bu arastirmaya katilmak zorunda
degilim ve katilmayabilirim. Arastirmaya katiimam konusunda Zzorlayici bir davranisla karsilasmis
degilim. Eger katilmay reddedersem, bu durumun tibbi bakimima ve hekim ile olan iliskime herhangi
bir zarar getirmeyecegini de biliyorum.
Bana yapilan tim agiklamalan ayrintilariyla anlamig bulunmaktayim. Kendibagima belli bir dlisiinme
stiresi sonunda adi gegen bu aragtirma projesinde katillime!” olarak yer alma kararini aldm. Bu
konuda yapilan daveti blylik bir memnuniyet ve génllliiliik igerisinde kabul ediyorum. Imzalamig
bulundugum bu form kagidinin bir kopyasi bana verildi.
Yukarida génliliiye arastirmadan énce verilimesi gereken bilgileri gdsteren metni okudum. Bunlar
hakkinda bana yazil ve s6zli agtklamalaryapildi. Bu ko sullarla s6z konusu Klinik arastirmaya kendi
rizamla higbir baski ve zorlama olmaksizin katiimay! kabul ediyorum.

Onay veren
Hasta yakini:
Adi Soyadr:
Imza:

imza atabilir durumda hasta
Adi Soyadi:
imza:

Aciklamalan yapan arastirmacinin adi-soyadi, imzasi:

Riza alma iglemine bagindan sonuna kadar taniklik eden kurulug goreviisinin adi-soyadi, imzasi,
gorevi:

Tarih: .../ ...
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EK 4: Etik Kurul Olur Formu
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EK 5: intihal Oram

PRIMER SiLiYER DiSKINEZiLi COCUKLARDA AKCiGERIN YAPISAL VE
FONKSIYONEL DURUMU ILE HASTALARIN YASAM KALITELERI
ARASINDAKI TLiSKi

w11 %10 &3 "

BENZERLIK ENDEKSI INTERNET KAYNAKLARI  YAYINLAR OGRENCI ODEVLERI

BIRINCIL KAYNAKLAR

acikbilim.yok.gov.tr %2

Internet Kaynagi

.

openaccess.bezmialem.edu.tr %1

internet Kaynag

]

turkiyeklinikleri.com %1

Internet Kaynagi

]

dergipark.org.tr %1

internet Kaynagi

acikerisim.istanbul.edu.tr 1
%

Internet Kaynag

acikerisim.antalya.edu.tr <%1

Internet Kaynagi

~ - -~

turkpediatri.org.tr

interne?Kaynagl g < % 1
9lib.net

Internet Kaynag < % 1

acikerisim.pau.edu.tr <o ]

internet Kaynagi
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