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27 guiinliik kiz hasta

Aile hekimi tarafindan 1ki kez él¢lilen immtn
reaktif triposinojen (IRT) degerlerinin yiiksek
bulunmasi tistiine tarafimiza yonlendirilmis.



IRT:IMMUN REAKTIF TRIPSINOJEN

o Topuk kanindan bakilan
o 1. IRT: 182

o 2. IRT: 72,8




OZGECMIS

Prenatal: Gebelik DM anne bebegi
Natal: 38 GH, 3.000 gr, C/S 1le dogmus
Postnatal: Ozellik yok



SOYGECMIS

Anne: 36 yas, sag-saglikl

Baba: 39 yas, sag-saglikh
Akrabalik yok

1. cocuk: 17 yas, erkek, sag-saglhikl
2. cocuk: 10 yas, erkek, sag astim
3. cocuk: Hastamiz



F1Z1IK MUAYENE

Boy: 54 cm 31 p

Ag: 3,6kg 14 p
KTA:157/dk

Solunum sayisi: 40/dk
SpO2: %98

Fizik muayenede solunum sesleri dogal, ral ve
ronkiis yok.

Ek ozellik yok.






Kistik fibrozis,
yenidogan taramasina
1 Ocak 2015 itibari ile

dahil edilmistir.
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KISTIK FIBROZIS
YARDIMLASMA VE DAYANISMA
DERNESL




Topuk kanindan alinan orneklerde immiin
reaktif tripsinojen (IRT) ol¢timili yapilmakta,
IRT degeri belirlenen diizeyin lizerinde

bulunan bebekler 2. kez topuk kanindan IRT
olcimau 1cin cagrilmaktadar.

ki IRT degeri de belirlenen esik degerden
yiuksek cikan bebekler ter testi yapan
merkezlere yonlendirilmektedair.
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2 tarama (IRT*) pozitif

ﬂ

TER TESTI

wil acidan degerlendirilmelidir.

*IRT: Immun reaktif tripsinojen **Terde dire
klor 6l¢iimt yapan aletlerin sonuclar:
#**Terde konduktivite (Iletkenlik) 6l¢iimii
yapan aletlerin sonuglar:

**%¥Kesin tani igin miimkinse 2 ter testi
pozitifligi gereklidir

****¥*Yenidogan tarama testi negatif citkan ya

da tarama testi pozitif ¢aktig1 halde ter testi

negatif cikan hastalarda da yagamin ilerleye
yillarinda KF ortaya ¢ikabildiginden, ilerleye
zamanlarda KF klinik bulgular1 gosteren

Terde CL**>60 mmol/L Terde CL**59-30 e Terde CL** <30 mmol/L
yada mmol/L ya da va da
Terde konduktivite®**>90 Terde konduktivite*** * Terde konduktivite®**<50
mmol/L 89-50 mmol/L mmaol/L
KF kesin tam**** KF kesin olmayan tani e KFyok
Klinik degerlendirme ve Klinik degerlendirme ve * Yalanci pozitif tarama
tedavi icin KF takipigin KF merkezine testi*****
merkezine yonlendir yonlendir

ok

n
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Tarama testi pozitif bulunan hastaya ter testi
yapildi.

1. ter testi: 87 mmol/L



Ter testi ara deger cikti, ne yapalim?




Tarama (2 IRT) pozitif + 1. Ter testi {TT) ara deger

[30-59 mmol L (Direk klor Slodmil) va da 50-89 mmel L (Koadulktivite)]
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Hastaya 2. ter test1 yapildi: 107 mmol/L
(Kondiiktivite)



3. ter test1 yapildi: 114 mmol/L (Kondiiktivite)



Ter test1 1ki sekilde yapilabilir.

Terde klor olciimii - 1deal olan

Konduktivite 6lciimi - terde klor yaninda
sodyum, potasyum gibi diger iyonlarin da ol¢cimi
yapildigindan ter testi icin pozitiflik degerleri
degismektedir.



Tablo 1. Ter testi sonuclar: ve yorumlamasi

Yintem Yas gruplarn Tertestinegatif | Ara deger Ter testi pozitnf
(KF olasilig (Test tekrar (KF tanisimi
cok diisik) gerekir) destekler)

Ik 6 ay <30mmolL | 30-59 mmolL | =60 mmolL

Terde direk

Klor dl¢timii

6 ay ve iizen <40 mmolL. | 40-59 mmolL | =60 mmolL

Terde

konduktivite Her vas grubu | <50 mmolL | 30-8%9 mmolL | >%0 mmolL

olctimii




TER TESTI ISLEMI HANGI
BASAMAKLARDAN OLUSUR?

o Ter bezlerinin iyontoforez yontemi ile uyarilmasi
o Terin toplanmasi
o Terin analizi




o Ter tercihen on kolun
1¢ yuzinden

toplanmalidir i i

o Ter genellikle 20 ’ ‘ .
dakikada Yenidogan e -
toplanmaktadair. E?;Z,T?:;#ii

o Ter testinin basarisini s
artirmak i1cin, agirhig: |
>2 kg, 36 gebelik @ | -
haftasindan buytlik, en | kier el

YARDIMLASMA VE DAYANISMA
nnnnnnn

az 2 haftalik olgulara
uygulanmasi onerilir.




TER TESTI NASi1L YAPILIR ?

o Kolda ya da bacakta kiiciik bir alan
su 1le temizlenir. TS

o Bu alana pilokarpin maddesi iceren " C
iki jel ya da pilokarpin maddesiile =
1slatilmis gazli bezler yerlestirilir. -

.
-\
. "

o Pilokarpinin deride ter bezlerini B
uyarmasini saglayabilmek icin bolge 's
5 dakika boyunca bir pilden gelen %
kiictik bir elektrik uyarisi ile
uyarilir.

o Bu islem zararsizdir ve ac1 vermez,
ancak kiiciik bir uyusma, ignelenme,
yanma hissi olusturabilir




TER TESTI NASIL YAPILIR ?

Uyar1 sonrasinda jel ve gazh
bezler kaldirilir, der1 temizlenir,
terin toplanmasi icin kola saat
gibi icinde ince bir tiip olan
kiiclik bir cihaz ya da 6zel bir
filtre kagidi ya da yeni bir gazh
bez yerlestirilir.

B

.
Yirmi-otuz dakika boyunca ter 4
bu yuvarlak cihaz i¢ine ya da ——
filtre kagidina toplanar.
Sonrasinda ter laboratuvarda
incelenmek lizere alinir



KF YENIDOGAN TARAMA TESTI

o KF yenidogan tarama testi
1le hipertripsinojenemi
saptanarak KF riski olan
bebekler tanimlanir.

o Yenidogan tarama testi
pozitif olan bebekler, terde
klor degerler1 yiiksekse ya
da KFTR geninde
hastaliga neden olan 2
mutasyon saptanirsa KF
tanis1 alir.

Erken tan

/zayat uzatryor




o Hastamizin CFTR gen analizi sonucu:

Homozigot 489+1 G>T mutasyonu saptandi.




KF TANISI ALAN HASTALARIN IZLEMI

o KF tanisi alan hastalar KF merkezleri tarafindan izlenir. KF
merkezinin bulunmadigi illerde egitim almis cocuk uzmani
1zlemde yardimeci olabilir. Bu hastalarin da yilda en az 1 kez en
yakin KF merkezinde kontrolii 6nerilir.

o Hastalara Saglik Bakanligr’nin uyguladig1 ulusal as:
takvimi uygulanmalidir. 6 aydan buyilik bebeklere yillik
orip asisi1 onerilir.

o Her goriiste hastalarin kilo alimi ve boy biliytimesi izlenmelidir.




KF TANISI ALAN HASTALARIN
IZLEMI

Tium hastalara pankreas islevlerinin degerlendirilmesi icin
diskida fekal elastaz testi onerilir. Pankreas yetmezligi
saptanmayan hastalarda fekal elastaz diizeyleri en az yi1llik
olarak kontrol edilmelidir.

Iki yas altindaki bitiin bebeklerde agsagidaki durumlarda
pankreas enzimi yerine koyma tedavisinin (PERT) baslanmasi
onerilir.
Pankreas yetmezligi ile iligkili 2 mutasyonu olan tiim
bebekler

Fekal elastaz diizeyl <200 mcg/gr ya da objektif pankreas
yetmezligi kanitlar: olan bebekler (yagli- pis kokulu, cok
sayida digkilama, kilo almada yetersizlik)

Stiphe gotiirmez malabsorpsiyon bulgu ve belirti ve olup
test sonuclari beklenen bebekler

Iki yas alt1 bebeklerde, tanidan sonra yagda eriyen A, D, E
ve K vitaminlerinin énerilen dozlarda verilmesi onerilir.



KF TANISI ALAN HASTALARIN
IZLEMI

o Hastalar cevresel sigara
maruziyetine karsi mutlaka
korunmalidir.

o Tan1 alir almaz hastalara solunum
yolu temizligi- fizyoterapi (postural
direnaj ve gogiis perkiisyonu)
onerilir.

o Enfeksiyon kontrolii icin el yikama
gibi hijyen kurallarina uyulmasi
onerilir




KF TANISI ALAN HASTALARIN
IZLEMI

Solunum salgisi1 6rnekleri (balgam cikaramayanlarda
orofarengeal aspirasyon) kiiltiirler: en az 3 ayda bir
alinmalidir.

Uygun tedaviye ragmen siiregiden direncli solunum
sorunlari olan hastalarda fleksibl bronkoskopi ve
bronkoalveolar lavaj incelemesi onerilir.

Her vizitte ve solunumsal yakinmalar oldugunda nabiz
oksimetresi ile oksijen satiirasyonu 6l¢iimii 6nerilir.

Akciger grafisinin ilk 3-6 ay arasinda cekilmesi, ilk 2 yasta
kontroliiniin yapilmasi énerilir. Akciger enfeksiyonu atak
donemlerinde de akciger grafileri gerektiginde cekilir.
Rutin akciger bilgisayarl tomografisi (BT) cekilmesi
onerilmez, tedaviye ragmen devam eden akciger
bulgularinda ayiric1 tanida gerekli ise BT cekilebilir



Hastamiz su an 1 yas 2 aylik;

Boy 75 cm 13 p

Kilo: 8.5 kg 7p

Kreon ve vitaminlerini kullaniyor.

Nebiil tedavilerini aliyor.



Hasta 50 guinlikken baslayan kilo alamama,
emmede azalma, oksurik, bol miktarda sulu
digkilama gikayetleri ile servisimize yatirilda.
Nazofarengeal aspiratta staf. aeureus ve H.
Influenza tiremesi olmasi tizerine 20 giin
servisimizde antibiyotik tedavisi alda.



5 aylikken NFA da pseudomonas liremesi
olmas1 nedeniyle yatirilarak ab tedavisi

ald.

7 aylikken NFA kiltiriinde staf aureus
(MSSA) tiremesi1 oldu. Oral antibiyotik ile

1zlenda.

10 aylikken pseudomonas iiremesi oldu.
Servise yatirilrak ab tedavisi alda.

Hastamiz suan MRSA iiremesi olmasi
nedeniyle servisimizde ab tedavisi
almaktadir.



Dikkatiniz icin tesekkiirler..



