
KÝSTÝK FÝBROZÝS ve ÇOCUK

                  Kistik fibrozis ilk olarak 1938&rsquo;de farklý bir hastalýk olarak tanýmlanmýþtýr. Genetik geçiþlidir ve bozukluk olan gen
1989&rsquo;den bu yana bilinmektedir. Bu genin ürünü olan klor kanalý, ter bezleri, pankreas, safra yollarý, solunum sistemi,
baðýrsak ve üreme sistemi dahil olmak üzere birçok organda görevlidir ve bozukluðunda tüm bu organlarýn iþlevi etkilenir. Bu
nedenle kistik fibrozis birçok organý etkileyen bir hastalýktýr.Kistik Fibrozisin Bulgularý              Hastalýðýn gidiþini en çok etkileyen organ
akciðerlerdir. Bu hastalarda balgam koyulaþýr ve enfeksiyonlardan korunma bozulur. Yineleyen enfeksiyonlar ve zaman için
mikroorganizmalarýn antibiyotiklere direnç kazanmasý ve sürekli devam etmesi sonucunda akciðer iþlevi belirgin olarak bozulur.
Devam eden yangý (iltihap) da bu hasarý arttýrýcý rol oynar. Hava yollarýnda geri dönüþümsüz geniþlemeler (bronþiektazi) ortaya çýkar.
Bu nedenle bu hastalar yineleyen akciðer enfeksiyonlarý, hýrýltý-hýþýltý (wheezing) ve daha büyük çocuklarda balgam çýkarma yakýnmasý
ile baþvurabilirler.               Ancak sadece solunum sistemi ve akciðerler deðil sindirim sistemi de etkilenir ve hem pankreas hem de
safra yollarýnýn etkilenmesi sonucunda besinlerin emilimi bozulur. Pankreasýn besinlerin sindirimi için gerekli enzimleri
salgýlamak için gerekli olan kanallarý týkanýr. Bu nedenle hem besinler parçalanýp emilemez hem de pankreasýn bu güçlü sindirim
enzimleri kendi içinde kalarak organýn kendisine zarar verir. Sonuçta sadece sindirim ile ilgili pankreas fonksiyonlarý
bozulmakla kalmaz ayný zamanda diabet (þeker hastalýðý) da ortaya çýkabilir. Benzer þekilde safra yollarýnda ortaya çýkan týkanýklýk
da besin emilimi için gerekli olan safranýn atýlýmýný engeller. Safranýn atýlýmýndaki bu bozulma uzun süre içinde karaciðerde
bozulmaya ve siroza neden olabilir.   Besinlerin emilimindeki bozulma ve yineleyen akciðer enfeksiyonlarý sonucunda bu
çocuklarýn büyümesi ve geliþmesi etkilenir.               Üreme sisteminde de hayatýn erken döneminde oluþan vas deferens kanalýnýn týkanýklýðýna
baðlý olarak erkek çocuklarda kýsýrlýk (infertilite) görülebilir. Kýzlarda ise uterus aðzýndaki (serviks) mukusun kalýn olmasý nedeni ile
kýsýrlýk görülebilir.               Kistik fibrozisli çocuklarýn aileleri tarafýndan fark edilen baþka bir belirti de ter bezlerinin klor emiliminde oluþan
bozukluk nedeni ile bu çocuklarýn çok terlemesi ve derilerinde tuzlu tad olmasýdýr.      Kistik Fibrozisde Taný Yöntemleri              Kistik
fibrozis tanýsý ter testinde 60 mmol/Lt&rsquo;nin üzerinde klor deðeri saptanmasý ile birlikte kardeþ veya birince derece
akrabada kistik fibrozis olmasý, klinik olarak uyumlu akciðer hastalýðý ya da pankreas yetmezliði olmasý ile konur. Tanýnýn
kesinleþtirilmesi için ikinci bir ter testi pozitifliði aranýr. Genetik olarak araþtýrma ülkemizde de bazý merkezlerde yapýlmaktadýr.
Genetik bozukluðun saptandýðý hastalar mevcuttur ancak çok farklý bozukluklar olmasý nedeni ile saptanmamasý tanýdan
uzaklaþtýrmaz.       Kistik Fibroziste Tedavi  Kistik fibrozis ilk tanýmlandýðýnda hastalarýn yaþam süresi oldukça kýsaydý hatta çoðu ilk altý
ayda kaybedilmekteydi. Ancak daha hafif olgularýn taný almasý, antibiyotiklerin geniþ kullanýma girmesi, pankreas enzim
yerine koyma tedavisinin baþlamasý ve kistik fibrozis tedavisinde özelleþmiþ merkezlerin oluþmasý ile yaþam süresi otuzlu yaþlara
uzadý ve yaþam kalitesi iyileþti.     Tedaviyi temel birkaç baþlýk altýnda toplamak gerekirse beslenme desteði ilk ele alýnmasý
gereken konulardan biridir. Beslenme yetersizliðinin engellenmesi bu hastalarda büyük önem taþýr. Pankreas enzim yerine
koyma tedavisi emilime yardýmcý olur ancak yan etkileri de olmasý nedeni ile dikkatle kullanýlmalýdýr. Bununla birlikte yað
emilim bozukluðu yaðda eriyen vitaminlerin de emilimini bozacaðýndan vitamin desteði önem taþýr.Hava yolunda olan týkanýklýðýn
giderilmesi tedavinin bir baþka temel noktasýdýr. Kistik fibrozisli hastalarýn koyu balgamlarýnýn hava yolarýnda týkaç ve týkanýklýk
oluþturmasýný engellemek için fizyoterapi, hipertonik salin ve balgamý parçalayan ilaçlarýn (DNAaz) nebülize yol ile kullanýmý
mümkündür.   Hava yolundaki enfeksiyonlarýn etkin tedavisi ve dirençli mikroorganizmalarýn ortadan kaldýrýlmasý önemlidir. Bu
nedenle hem sistemik (damardan ya da aðýzdan) hem de inhale yöntemler ile antibiyotikler verilebilmektedir.      
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