Cocuk Alerji Klinidi

KYSTYK FYBROZYS ve COCUK

Kistik fibrozis ilk olarak 1938&rsquo;de farkly bir hastalyk olarak tanymlanmyptyr. Genetik geciplidir ve bozukluk olan
1989&rsquo;den bu yana bilinmektedir. Bu genin Uriini olan klor kanaly, ter bezleri, pankreas, safra yollary, solunum sistemi,
badyrsak ve Greme sistemi dahil olmak (izere birgok organda gdérevlidir ve bozukludunda tiim bu organlaryn iplevi etkilenir. Bu
nedenle kistik fibrozis bircok organy etkileyen bir hastalyktyr.Kistik Fibrozisin Bulgulary Hastalydyn gidipini en ¢ok etkiley
akciderlerdir. Bu hastalarda balgam koyulapyr ve enfeksiyonlardan korunma bozulur. Yineleyen enfeksiyonlar ve zaman igin
mikroorganizmalaryn antibiyotiklere direng kazanmasy ve surekli devam etmesi sonucunda akcider iplevi belirgin olarak bozulur.
Devam eden yangy (iltihap) da bu hasary arttyrycy rol oynar. Hava yollarynda geri donupimstz geniplemeler (bronpiektazi) ortay
Bu nedenle bu hastalar yineleyen akcider enfeksiyonlary, hyrylty-hypylty (wheezing) ve daha buyiik cocuklarda balgam ¢cykarma
ile bapvurabilirler. Ancak sadece solunum sistemi ve akciderler dedil sindirim sistemi de etkilenir ve hem pankreas hem
safra yollarynyn etkilenmesi sonucunda besinlerin emilimi bozulur. Pankreasyn besinlerin sindirimi icin gerekli enzimleri
salgylamak icin gerekli olan kanallary tykanyr. Bu nedenle hem besinler pargalanyp emilemez hem de pankreasyn bu gucli sindi
enzimleri kendi icinde kalarak organyn kendisine zarar verir. Sonugta sadece sindirim ile ilgili pankreas fonksiyonlary
bozulmakla kalmaz ayny zamanda diabet (peker hastalydy) da ortaya ¢ykabilir. Benzer pekilde safra yollarynda ortaya ¢ykan tyk
da besin emilimi icin gerekli olan safranyn atylymyny engeller. Safranyn atylymyndaki bu bozulma uzun sire icinde karaciderde
bozulmaya ve siroza neden olabilir. Besinlerin emilimindeki bozulma ve yineleyen akcider enfeksiyonlary sonucunda bu
¢ocuklaryn biiyiimesi ve gelipmesi etkilenir. Ureme sisteminde de hayatyn erken déneminde olupan vas deferens kanal
badly olarak erkek ¢ocuklarda kysyrlyk (infertilite) gorilebilir. Kyzlarda ise uterus adzyndaki (serviks) mukusun kalyn olmasy ned
kysyrlyk gorulebilir. Kistik fibrozisli gocuklaryn aileleri tarafyndan fark edilen bapka bir belirti de ter bezlerinin klor emilimi
bozukluk nedeni ile bu ¢cocuklaryn ¢ok terlemesi ve derilerinde tuzlu tad olmasydyr.  Kistik Fibrozisde Tany Yontemleri
fibrozis tanysy ter testinde 60 mmol/Lt&rsquo;nin Gizerinde klor dederi saptanmasy ile birlikte kardep veya birince derece
akrabada kistik fibrozis olmasy, klinik olarak uyumlu akcider hastalydy ya da pankreas yetmezlidi olmasy ile konur. Tanynyn
kesinleptiriimesi icin ikinci bir ter testi pozitiflidi aranyr. Genetik olarak araptyrma tlkemizde de bazy merkezlerde yapylmaktadyr.
Genetik bozukludun saptandydy hastalar mevcuttur ancak ¢ok farkly bozukluklar olmasy nedeni ile saptanmamasy tanydan
uzaklaptyrmaz. Kistik Fibroziste Tedavi Kistik fibrozis ilk tanymlandydynda hastalaryn yapam siresi olduk¢a kysaydy hatta ¢
ayda kaybedilmekteydi. Ancak daha hafif olgularyn tany almasy, antibiyotiklerin genip kullanyma girmesi, pankreas enzim
yerine koyma tedavisinin baplamasy ve kistik fibrozis tedavisinde 6zellepmip merkezlerin olupmasy ile yapam sliresi otuzlu yaple
uzady ve yapam kalitesi iyilepti.  Tedaviyi temel birka¢ baplyk altynda toplamak gerekirse beslenme destedi ilk ele alynmasy
gereken konulardan biridir. Beslenme yetersizlidinin engellenmesi bu hastalarda biyik énem tapyr. Pankreas enzim yerine
koyma tedavisi emilime yardymcy olur ancak yan etkileri de olmasy nedeni ile dikkatle kullanylmalydyr. Bununla birlikte yad
emilim bozukludu yadda eriyen vitaminlerin de emilimini bozacadyndan vitamin destedi 6nem tapyr.Hava yolunda olan tykanykly
giderilmesi tedavinin bir bapka temel noktasydyr. Kistik fibrozisli hastalaryn koyu balgamlarynyn hava yolarynda tykag ve tykanyk
olupturmasyny engellemek icin fizyoterapi, hipertonik salin ve balgamy parcalayan ilaclaryn (DNAaz) nebdilize yol ile kullanymy
mumkindir. Hava yolundaki enfeksiyonlaryn etkin tedavisi ve direncli mikroorganizmalaryn ortadan kaldyrylmasy énemlidir. Bu
nedenle hem sistemik (damardan ya da adyzdan) hem de inhale yéntemler ile antibiyotikler verilebilmektedir.
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