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OZET

Bagc1 R. , Eriskin Kistik Fibrozisli ve Saghkh Bireylerin Fonksiyonel Kapasite,
Y Urume ve Solunum Parametrelerinin Karsilastirilmasi, Saghk Bilimleri Enstitiisii,
Kardiopulmoner Rehabilitasyon Program, Yiiksek Lisans Tezi, Ankara, 2020.
Erigkin kistik fibrozisli (KF) bireylerin fonksiyonel kapasiteleri, yUrUme ve solunum
parametreleri etkilenebilir. Ancak bu parametrelerin saglikli bireylere g&re ne dizeyde
etkilendigi bilinmemektedir. Bu ¢alismanin amaci, eriskin KF’li ve saglikli bireylerin
fonksiyonel kapasite, ylrime ve solunum parametrelerini karsilastirllmakti. Calismaya
23 KF’li birey ile yas ve cinsiyet olarak uyumlu 23 saglikli birey katildi. Bireylerin
fiziksel ve demografik cxellikleri kaydedildi. Solunum fonksiyonlarinin dgmleri
spirometre ile yapildi. Birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar volim (FEV;), zorlu vital
kapasite (FVC), FEV,;/FVC ve maksimal ekspirasyon ortast akim hizi (FEFy5_75)
degerleri kaydedildi. Solunum kas kuvvetleri (maksimal inspiratuar  basing-MIP,
maksimal ekspiratuar basing-MEP) agiz i¢i basing 6lgen cihaz ile dlgiildii. Sabit esik
yikiinde (MIP’in % 60’1) solunum kas enduransi degerlendirildi ve sire saniye
cinsinden kaydedildi. Egzersiz kapasiteleri artan hizda mekik yiiriime testi (AHMYT) ile
degerlendirildi. Test oncesinde ve sonrasinda ulastiklari oksijen saturasyonu (SpO0.,),
kalp hiz1 (KH), kan basinci, kas oksijenasyonu (SMO,), modifiye Borg skalasi ile dispne,
quadriceps ve genel yorgunluk degerlendirildi. Yiiriime parametreleri yiiriiyiis analiz
cihaz1 ile degerlendirildi. Bireylerin alti dakika boyunca yiirlime esnasindaki yiiriime
dongiisii (saniye), ylriime hizi (m/sn), maksimum yiirlime mesafesi (m), adim uzunlugu
(m), adim sayist ve ambulasyon indeksini igren cesitli parametreleri kaydedildi.
Calisma sonucunda eriskin KF’li bireylerin solunum fonksiyonlar: saglikli bireylere gore
diisiik bulundu (p<0,05). MIP ve MEP degerlerinde iki grup arasinda anlamli bir fark
yoktu (p>0,05). Eriskin KF’li bireylerin solunum kas enduransi saglikli bireylere gore
diisiik bulundu (p<0,05). AHMYT’inde eriskin KF’li bireylerin mesafe, test sonrast KH
ve sistolik kan basinci, test dncesi SpO,, test dncesi ve sonrast SMO, degerleri erigkin
KF’li bireylerde saglikli bireylere gore anlamli derecede diisiik bulundu (p<0,05). Test
oncesi KH ve dispne degerleri eriskin KF’li bireylerde saglikli bireylere gore daha
yiksekti (p<0,05). Eriskin KF’li bireylerin ylriime hizlar1 saglikli bireylere gore diisiik
bulundu (p<0,05). Diger yiiriime parametreleri sonuglarinda iki grup arasinda fark yoktu
(p>0,05). Erigskin KF hastalarinin solunum kas kuvvetleri korunmustu. Solunum
fonksiyonlari, solunum kas enduransi, AHMYT mesafesi ve yiiriime hizlari saglikli
bireylere gore diisiiktii. Pulmoner rehabilitasyon programlart planlanirken eriskin KF’li
hastalarin solunum enduranslari, fonksiyonel kapasite ve yiiriime parametreleri degerleri
de goz oniinde bulundurulmali. Gerekli durumlarda uygun yaklagimlar programa dahil
edilmelidir.

Anahtar kelimeler: Eriskin kistik fibrozis, fonksiyonel kapasite, solunum fonksiyonlart,
solunum enduransi, yiirlime parametreleri
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ABSTRACT

A Comparison of Functional Capacity, Gait and Respiratory Parameters in Adult
Cystic Fibrosis Patients And Healthy Individuals, Hacettepe University, Health
Sciences Graduate School Master Thesis in Cardiopulmonary Rehabilitation,
Ankara, 2020. Functional capacity, gait and respiratory parameters of individuals with
adult cystic fibrosis (CF) may be affected. However, it is not known how much these
parameters are affected compared to healthy individuals. The purpose of this study was
to compare the functional capacity, gait and breathing parameters of adults with CF and
healthy individuals. Twenty three CF individuals and 23 age and gender matched healthy
individuals with participated in this study. The physical and demographic characteristics
of the subjects were recorded. Lung functions were measured using a spirometer. Forced
expiratory volume in one second (FEV;), forced vital capacity (FVC), FEV,/FVC and
mid expiratory flow rate ((FEF,5_,s50,) Values were recorded. Respiratory muscle
strength (maximal inspiratory pressure,MIP, maximal expiratory pressure,MEP) was
measured using an mouth pressure measuring device. Respiratory muscle endurance at a
fixed threshold load (60% of MIP) was evaluated and recorded in seconds. Exercise
capacity was evaluated using incremental shuttle walking test (ISWT). Oxygen
saturation (Sp0,), heart rate (HR), blood pressure, muscle oxygenation (SMO,), dyspnea,
quadriceps and general fatigue using modified borg scale were evaluated before and after
the test. Gait parameters were evaluated using gait analyzer. Parameters of including gait
cycle (seconds), walking speed (m/sec), maximum walking distance (m), stride length
(m), step count and ambulation index were recorded for 6 minutes during walking. As a
result of the study, lung function of adults with CF were lower than healthy individuals
(p<0.05). Between the two groups was no significant difference in MIP and MEP values
(p>0.05). Respiratory muscle endurance of individuals with adult CF was lower than
healthy individuals (p<0.05). The ISWT, distance, post-test HR and systolic blood
pressure, pre-test Sp0,, pre-test and post-test SMO, values were significantly lower in
adults with CF compared to healthy individuals (p<0.05). Baseline, HR and dyspnea
values were higher in adult CF patients than healthy individuals (p <0.05). The walking
speed of adults with CF was lower than that of healthy individuals (p<0.05). There was
no significant difference between the two groups in the results of other gait parameters
(p>0.05). Respiratory muscle strength of adult CF patients was preserved. Lung function,
respiratory muscle endurance, ISWT distance and walking speed were lower in adult CF
with healthy individuals. Impaired respiratory endurance, functional capacity and
walking parameters values of adult CF patients should be taken into consideration when
planning pulmonary rehabilitation programs. If necessary, appropriate approaches should
be included in the program.

Key Words: Adult cystic fibrosis, functional capacity, Lung function, respiratory
endurance, gait parameters
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1. GIRIS

Kistik Fibrozis’de (KF) yillar i¢inde gelistirilen pankreatik enzim replasman
tedavisinin, yiiksek kalorili uygulanan diyetler, akciger enfeksiyonlar1 i¢in uygulanan
antibiyotik tedavileri, KF’e bagl gelisen diyabet, kas ve iskelet sistem tutulumlari
icin gelistirilen tedaviler ile ortalama yasam siiresi uzanmustir (1). Ilerleyen yas ile
birlikte komplikasyonlarin goriilme siklig1 ve kullanilan ilaglarin yan etkisi sonucu
goriilen problemler artmustir. Uzun yillar diizeltici ve gelistirici beslenme tedavisi
alan bireylerin viicut kiitle indeksleri (VKI) artt1ig1 icin, obezite ve hiperlipidemi
sorun haline gelebilir. Gastrointestinal sistem (GIS) kanserleri, yaygmn olarak
kolorektal kanser, eriskinlik doneminde daha sik goriiliir (2). Eriskin KF'li bireylerin
karsilastig1 bircok psikososyal zorluk vardir. Aile iligkileri, istihdam ve egitim
birincil konularidir; ayrica tedaviye uyum, hastaligin gizlenmesi ve iste veya
egitimde harcanan zamanin azaltilmasi i¢in ihtiyaclarin giderilmesi de onemlidir.
Tiim bunlarin etkisi ile erigkin KF’li bireylerde anksiyete ve depresyon yaygin olarak
gadir (3).

KF'de mortalite ve morbiditenin nedeni genellikle sik enfeksiyon sonucu
goriilen akciger hastaligi ve mukus tikanmasi, bronsektazi ve buna bagli olarak en
@k FEV; olacak sekilde akciger fonksiyonlarindaki azalmadir (4). Eriskin KF’li
bireylerde akciger fonksiyon bozuklugunun azalmis kas kuvveti ve egzersiz
intoleransi ile ilgisi oldugunu goésteren ¢alisma mevcuttur (5).

Erigkin KF’li bireylerde goriilen bu sorunlari degerlendirmek ve uygun
sekilde tedavi programina eklemek énemlidir. Ozellikle solunum problemleri ve kas-
iskelet sistemi problemleri bireylerin yasamini etkileyen temel komplikasyonlar
oldugunu diistinmekteyiz. Bu iki sistemde goriilen problemler bireylerin fonksiyonel
kapasitesini ve yUrume parametrelerini etkileyebilir. Bu nedenle solunum
fonksiyonlar1, kas kuvvetleri, fonksiyonel kapasiteleri ve yiirlime parametreleri
degerlendirilip uygun bir fizyoterapi programi hazirlamak gerekli olabilir. Ayrica
degerlendirme, diizenli takip ve hastaligin prognozu hakkinda bilgi sahibi olmamiz1
saglar. Solunum egzersizleri, kuvvetlendirme egzersizleri, aerobik egzersizler ve
yiiriime egitimleri kisiye 6zel programda yer almalidir.

Literatiirde eriskin KF’li bireylerin artan hizda mekik yiirlime testi ile

fonksiyonel kapasitelerinin, yiirliylis analiz cihaz1 ile yiiriime parametrelerinin



degerlendirildigi ve saglikli bireyler ile karsilastirildigi ¢caligmaya rastlanmamustir.
Calismamizin amaci, eriskin KF’li ve sagliklt bireylerin fonksiyonel kapasite,
ylirime ve solunum parametrelerini degerlendirmek ve saglikli bireyler ile
karsilastirmakti.

Calismamizin hipotezleri asagidaki gibidir:

1. H,: Eriskin kistik fibrozisli bireylerin yCrUme parametreleri saglikli

bireyler ile karsilastirildiginda fark yoktur.

Hy : Eriskin kistik fibrozisli bireylerin yiiriime parametreleri saglikli

bireyler ile karsilastirildiginda fark vardr.

2. Hy: Erigkin kistik fibrozisli bireylerin fonksiyonel kapasiteleri saglikli
bireyler ile karsilastirildiginda fark yoktur.

H;: Eriskin kistik fibrozisli bireylerin fonksiyonel kapasiteleri saglikli
bireyler ile karsilagtirildiginda fark vardr.



2. GENEL BILGILER
2.1. Kistik Fibrozis
2.1.1 Tanim

KF yasami siirlayan, beyaz irkta sik olarak goriilen, otozomal resesif gecisli
kalitsal bir hastaliktir. Beyaz irkta 6liime en c¢ok sebebiyet veren bu hastaligin
Avrupa, Kuzey Amerika ve Avusturalya’da prevelans: yiiksektir (6). 2000- 3500
dogumda bir goriilmektedir, tasiyicilik orani ise 1/25°tir. Ortalama yasam siireleri
45,1 yildir (7). Ulkemizde en yasl hasta 43 yasindadir (8).

Kistik fibrozis geni 7. kromozomda bulunur. Bu genden KF Transmembran
Reglat&y (KFTR) adi verilen bir protein sentezlenmektedir (9). Meydana gelen
mutasyon sonucu sodyum, kloriir ve suyun hiicreler arasi anormal sekilde tasinmasi
gerceklesir. Akciger, karaciger, bagirsak, pankreas, ter bezleri, ve epididim gibi
organlarin epitelyum hiicre plazma membraninda klor (Cl) transportu bozulur (10,
11). En @k etkilenen sistemler solunum, gastrointestinal ve Ueme sistemidir.
Havayollarinda azalmis su miktari sonucu sekresyon kalinlasir ve KUgik havayollar
tikanir.  Solunum yollarinda atilimi giiglesen mukusta pseudomonas aeruginosa ve
diger bakteriler gelisir ve akcigerlerde kronik enfeksiyonlara neden olurlar. Sindirim
sisteminde yetersiz beslenmeye ve vitamin eksikligine neden olurken genital

sistemde erkeklerde ve kadinlarda infertiliteye ve osteoporoza yol agbilir (12).
2.1.2 Epidemiyoloji

KF hastalig: ilk olarak 1938’de patolog Andersen tarafindan tanimlanmistir
(6). O zaman ¢ocuklarin % 70’inden fazlasi i¢in ilk 2 yilda 6liimciildi. 1940-1960
yillar1 arasinda KF, erken c¢ocukluk doneminde yetersiz beslenme, pankreas
yetersizligi, besin sindirimine bagli olarak tekrarlayan akciger enfeksiyonlari
nedeniyle 6liimlere neden olmustur (1). Saglik alanindaki gelismeler ile erken tani ve
geligsen tedavi yontemleri sayesinde KF’li yetiskin sayisinda artis olmustur. Son 60
yilda yaklasik sag kalim orami 40 yili asmistir (13). Son 5 yilda ise ¢ogu bati
Ukesinde 45 yila kadar ¢ikmistir ve 2010 yilindan giiniimiize ise eriskin KF’li birey



sayist ¢ocuklarin sayisini gegmistir (14). 2025 yilina kadar erigkin sayisinin %75

oraninda olacagi tahmin edilmektedir (14).

Avrupa Kistik Fibrozis Dernegi (ECFS) 2017 yilindaki verilerine g&e Sekil
2.1’de dinyadaki KF’li bireylerin hasta sayisi, yas ve kiimiilatif yiizdeleri verilmistir.
Her mavi dikey cubuk o yasta yasayan hastalarin sayisini gosterir. Kiimiilatif yiizde
(koyu mavi ¢izgi) ka¢ hastanin (yiizde olarak) belirli bir yasin altinda oldugunu
(6rnegin, hastalarin % 50'sinden fazlas1 18,5 yasin altinda) tanimlar. Ulkemizde
toplam KF’li kayith hasta sayis1 1447, klinikte takip edilen hasta sayis1 ise 1429’°dur
(15). Ulkemizde 18 yas iistii takipli hasta sayis1 ise 100’diir (15). Yine ayn1 rapora

g&e Ukemizde eriskin bireylerde erkek hasta sayisi, kadin hasta sayisindan fazladir.
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Sekil 2.1 ECFSPR (Avrupa Kistik Fibrozis Dernegi Hasta Kaydi) 2017 verileri (15).

2.2. KF fenotiplerinin simiflandiriimasi

Tipik KF: Bir veya daha fazla KF fenotipik &zelligi tasiyan ve ter testi
sonucu 60 mmol/L’den yiiksek olan hastalar klasik (tipik) KF tanisi alirlar (16).
Hastalarin biiyiik ¢cogunlugunda tipik KF g&UUr ve her iki KFTR geninde KF’e yol

a@n mutasyon g&uebilir. Bu hastalarda pankreas fonksiyonlart normal olabilecegi



gibi pankreatik yetmezlik de g&uUebilir. Hizli kotillesen agir seyreden hastalik
gortilebilecegi gibi daha hafif de seyredebilir (17).

Atipik KF: Hastaligin bu tipinde en azindan bir KF fenotip 6zelligi goriiliir
ancak ter testi normal veya simirdadir (40 mmol/L’den diisiik veya 40-60 mmol/L
araliginda) (16). Bu hastalara tan1 konabilmesi i¢in her iki KFTR geninde KF’e yol
a@n mutasyon tespit edilmesi veya KFTR disfonksiyonunun kanitlanmasi gerekir.

Akciger fonksiyonlar1 ve goriilen diger bulgular tipik KF’ye kiyasla daha hafiftir.
2.3. KF Genetigi ve Mutasyonlari

Otozomal resesif gecisli bu hastalik geni 7. kromozomun @22-31
bdgesindedir. KF geninde 1480 aminoasitlik KFTR adi verilen bir protein
sentezlenmektedir. Bu protein havayolu epiteli, karaciger, pankreas, submukozal
bezler, ter bezleri ve tireme organlar1 gibi ¢ok sayida hicrede mevcuttur.

Bu protein bozuklugunda en ¢ok akciger ve Ggastrointestinal sistem (GIS)
etkilenir. Sodyum (Na) kanallarindan ve sodyum/potasyum (Na/K) adenozin
trifosfataz (ATPaz) pompalarindan epitel hCcrelere Na emilimini arttirir. Bu
degisiklik su emilimini arttirir ve solunum yolu ylizeyindeki sivi azalir ve
mukosiliyer klirensi azalir.

Bugiine kadar yaklasik 2000’den fazla mutasyon tanimlanmistir (18).
Mutasyonlar protein sentezlenip sentezlenmemesi, sentezlenen proteinin ise Kklor
kana aktivitesine gore siniflandirilir. 2016 yilinda De Boeck ve ark (19) smif I
mutasyonu iki gruba ayirmislardir. Alti olan mutasyon sayisi yediye ¢cikmistir.

Sinif I: KFTR mutasyonlart dur kodonlarinin olugmasina neden olurlar. Bu
sebeple kisa KFTR proteinin sentezlenir. Proteinin kanal aktivitesi yoktur ve
farmakolojik olarak kurtarilmaya uygundur.

Smif II: F508del (fenilalanin amino asidini kodlayan 508. kodonun
kaybolmasi) mutasyonunun dahil oldugu simiftir. KFTR protein trafiginin etkilenmesi
sonucu protein yanlis katlanir ve Endoplazmik Retikulum’a (ER) tutunur. Bu etken
tutulma proteinin hiicre yiizeyi trafigini etkiler ve KFTR nin fonksiyonu azalir.

Smmif III: Bu gruptaki mutasyonlar KFTR kanalinin diizenlenmesini bozar.

Protein membranin apikal yiizeyine ulasabilir.



Smif I'V: KFTR klor kanallarinda ve bikarbonat iyonlarinda azalmaya neden
olur.

Smif V: Azalmis KFTR aktivitesi g&Udir. Normal ve anormal Messenger
Ribontkleik Asit (MRNA) tiirleri ortaya ¢ikar. Hastalar arasi ve etkilenen organlar
arasinda oran farklilik gosterir.

Sinif VI: Bu mutasyonlar KFTRyi hiicre diizeyinde dengesizlestirir.

Smif VII: KFTR mRNA transkriptlerinin eksikligi ile dieeltilemez

mutasyonlar1 i¢eren gruptur. Farmakolojik olarak dieeltilemez (19).
2.4. Tam
Tan koydurucu testler
Ter testi

Kistik fibroziste tani1 i¢in dogumdan 3-5 giin sonra topuktan alinan kan ile
Immiinoreaktif Tripsin (IRT) testi yapilir. IRT testinin yiiksek ¢ikmasi durumunda
tan1 mutlaka ter testi ile desteklenir. Ter elektrolitlerinin belirlenmesi 40 yil1 agkin bir
stredir Klinik laboratuarlarda gergeklestirilen KF altin standart tani testidir (20). Alt1
aydan kixiik ¢ocuklarda terdeki klor degeri 29 mmol/L ise normal kabul edilir. Alt1
aydan blyik cuklarda ter testi sonucu elde edilen klor degerinin 60 mmol/L
tizerinde olmas1 KF i¢in tan1 koydurucudur ve bu degerin 40 mmol/L altinda olmasi
durumunda KF hastalig1 olasilig1 diisiiktiir. Terdeki klor dieeyinin 160 mmol/L
tizerinde olmasi fizyolojik degildir ve test tekrar edilmelidir. Ter sodyum miktar tek
bagma tant i¢in kullanilmamalidir. KF tanist bir defa yapilan ter testi ile
konulmamalidir. Eger mutasyon analizi sonucu KF tanisim1 desteklemiyorsa ter testi
tekrarlanmalidir. Eger sonuglar1 40-60 mmol/L ise testin tekrarlanmasi tani agisindan

uygun olur (16).
Nazal potansiyel farkinin ol¢iilmesi

Burun mukozasindan  transepitelyal potansiyel farkinin  Slglilmesi
elektrofizyolojik bir testtir. KFTR proteinin aktivitesinin degerlendirmek igi yapilir
(21, 22).



Solunum yolu epiteli Cl ve Na iyonlarimin transportu ile solunum yiizey
stvisinin elektrolit dengesini saglar. Normal kosullarda bu iyonlarinin transportu
hazal epitelde ddlebilecek sekilde bir potansiyel fark olusturur.

KF’de bu potansiyel fark 2-3 kat fazladir. KF’de havayolundaki yiizey sivisi
normalde oldugu gibi izotoniktir ama hacmi azdir. KFTR’deki bozukluk veya yok
olmasi epitelyal sodyum kanagsarinda Na absorpsiyonunun artmasina neden olur.
KFTR’de CI iletiminin olmamasma ragmen farkli yollardan bunun saglandig
diistiniilmektedir. Bu nedenle NaCl hiperabsorpsiyon goriiliir. Tanm1 merkezleri
arasinda ila¢ dozu, kullanilan ara¢ vb. yoniinden farkliliklar olabilecegi i¢in nazal

potansiyel farkinin 6l¢giilmesi tek basina tani i¢in yeterli degildir (16).
2.5. Klinik Bulgular

KF’de klinik bulgular hastanin yasina, hastaligin siddetine ve sistem
tutulumuna gore degisiklik gosterir (16). Bir multiorgan hastaligidir, bu nedenle
heterojendir ve atipik bir klinik tabloya sahiptir (23, 24). Tablo 2.1°de verilen klinik
bulgular KF’i diisiindiiriir. Kesin tani i¢in mutlaka gerekli testler yapilmalidir. Ayni
zamanda bu belirtiler olmadan ailede KF Oykiisii varsa tani testleri mutlaka

yapilmalidir.



Tablo 2.1. KF’ye ait yasa gore klinik bulgular (16)

< Distal intestinal
obstriiksiyvon sendromu
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*
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.
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2.6. Patogenez
Akciger Hastah@imin Patogenezi

KF’de en 6nemli mortalite nedeni solunum yetmezligidir. Solunum yolunda
meydana gelen tutulum hastalarin yasam siirelerini ve yasam kalitelerini ¢nemli
ddgide etkiler. KFTR’deki bozukluk nedeniyle Na emilimi artar ve Cl absorpsiyonu
bozulur (16). Bu dehidratasyon, siliyer fonksiyonu bozar ve mukusta yavaslama
meydana gelir. Bu da kronik bakteriyal enfeksiyonlara neden olur.

KF’de dehidrate mukus nedeniyle epitel hiicre ile dogrudan temas eden
immobilize mukus tabakasi hava yolu obstriiksiyonunu agirlastirir (16).

Bir diger hipotez ise “tuz fazlaligidir”. Solunum yolundaki bazi antibakteriyel
koruyucu proteinlerin fonksiyonu, solunum yolu sivisinin tuz miktarina baghdir.

Kronik akciger enfeksiyonuna neden olan bir diger durum ise pseudomanas
aeruginosa bakterisidir. Normalde saglikli bireylerde enfeksiyonu makrofaj ve
notrofil destegi ile havayolu epitel hiicreleri tarafindan proenflamatuar stokinlerin
salgilanmasimni saglar (25). Enfeksiyonunu fagositoz ile temizler. KFTR’deki
mutasyon kronik akciger enfeksiyonuna yol agan immiin yanitta kusurlara neden olur

(25, 26)
Pankreas Hastaligi Patogenezi

KF’de pankreas tutulumu yaygin goriilen bir durumdur. Ozellikle smif I-11-111
mutasyonlarinda pankreatik yetmezlik daha sik goriiliir (27-29).

Koyu ve yapiskan sekresyonlar nedeni ile duktuslar tikanir ve bu durum
pankreasin sindirim enzimlerinde yetersizlik ortaya ¢ikarir (16). Duktuslarda biriken
sekresyonlar obstriiksiyona neden olur ve duktus genisler. Ekzokrin pankreas dokusu
hasar g& Ur ve sonucunda fibrozis gelisir (30).

KF’de glukoz metabolizmas1 anormallikleri sik goriiliir ve yas ilerledik¢e bu
durum KF ile iligkili diyabete neden olur. O zamana kadar bu durum glukoz
intoleransi olarak goriliir (31, 32). Hem insiilin hem de glukagon eksikligine yol
a@n, pankreas adacik hiicrelerinin kaybini ve kronik ve akut inflamasyon ve

enfeksiyonun neden oldugu dalgali insiilin direncini igeren karmagik bir
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patofizyolojiye sahiptir (33). KF’de diyabet goriilmesi morbiditeyi arttirir ve
mortalite riskini de alt1 kat arttirir (34-37).

Karaciger Hastali@inin Patogenezi

KF hastalarinda ilk on yilda karaciger hastaliginin baslama oran1 % 10-30
arasinda degisiklik gosterir (38). KFTR fonksiyonunun olmamasi sonucu safra
akigkanlig1 bozulur ve safra kanalinda obstriiksiyon meydana gelir. Bu da karacigeri
etkiler. Hastalarin yalnizca % 5-10’unda siroz ve portal hipertansiyon goriiliir (39-

41). Karaciger hastaligi KF’de mortalite nedeni olarak 3.sirada yer almaktadir.
Renal Hastalik Patogenezi

Batter benzeri hipokloremik, metabolik alkaloz, hipokalemik, ve hiperkalsitri
ile karakterize olan ancak idrarla Na, K ve CI kaybinin olmadigi sendroma Pseudo-
Bartter Sendromu (PBS) denir (42). KF’li hastalarda PBS goriilme egilimi vardir
(16). KF’de idrarda NaCl atilimi azalir ve idrar konsantrasyonunda bozulmalar
godu. Renal fonksiyonlarin bozuklugundan veya dis kaynakli sivi hacim
degisikliginden dolay1 oldugu diisiiniilmektedir. Devamli gastrik drenaj, siklik kusma,
Cl kaybettiren diyare dig kaynakli degisiklikler olup PBS’ye neden olabilir(43).
KFTR’nin distik molekiil agirlikli proteinin geri emiliminde etkili oldugu |,
fonksiyonunun bozulmasindan dolayr KF’li hastalarda bu proteinin geri emiliminde
sorun oldugu diisiiniilmektedir (44). Ayrica KF’li hastalarda saglikli kisilere oranlar
bobrek tasi goriilme riski daha fazladir (45).

Bagirsak Tutulumunun Patogenezi

Gastrointestinal semptomlar beslenme {izerindeki etkisi nedeniyle hastaligin
seyrinde 6dnemli bir yere sahiptir. Siklikla pulmoner fonksiyondan 6nce gelir. Hem
safra kanallarmin pankreasin tutulumundan hem de bagirsak mukozasindaki KFTR
defektinden etkilenirler. Malabsorpsiyonun Klinik bulgulart ggUar. Erken dénemde
mekonyum ileus sonraki donemlerde distal bagirsak tikanikligi sendromu goriiliir
(46).
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2.7. KF’de Sistem Tutulumlari
Solunum Sistemi

KF’de etkilenen sistemlerin basinda gelen solunum sistemi mortalitenin de
ana nedenidir. KFTR proteinindeki kusur kalin ve yapiskan mukusa neden olur (47).
Solunum yolunda bakteriyel mukosiliyer klirensini engelleyen ve hava yolunda
patojen olusmasina neden olan kalin ve yapiskan mukus birikir (48). Solunum
sistemi bulgularinin ana nedeni bu mukus birikimidir ve bu bulgular yasa gore
degisiklik g&eterir. Yasa gore klinik bulgular tablo 2.1 ‘de verilmistir.

En sik goriilen semptom Oksiiriiktiir. Baslangigta sekresyon olmasa bile
ilerleyen zaman da sekresyon da goriilebilir. Bu durum sabahlar1 daha belirgindir.
Diger bulgular hiriltili solunum, @mak ve siyanoz parmak, gogiis n-arka ¢apinda
artis geg bulgulardir (49, 50). Tipik bi gegd@em bulgusu olan bilateral bronsektazi
Cxellikle Ust loblarda g&dir.

Diger bir bulgu ise birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar volim (FEV; )
degeridir. Bu deger hastaligin prognozu agisindan en Onemli kriterlerden biridir.
Mortalite ile dogrudan baglantilidir ancak yine de tek basina yeterli degildir (51). Ek
bulgular ile desteklenmelidir (52-55). FEV; ’in % 10’dan fazla diismesi akut
pulmoner alevlenme bulgularindan biridir. Yiizde 30’un altina diismesi ise, akciger
transplantasyonunu diislindiiriir ancak oksijen kullanarak durumunu stabil tutan
hastalar da mevcuttur (55, 56). Bu nedenle 6nemli bir kriter olmasina kars1 tek basina
etkilidir denemez. FEV; ’deki diislisin mutasyon hasarindan da etkilendigi
disiiniilmektedir. Agir mutasyon tiplerinde deger daha fazla diismektedir
(57). FEV,'deki bu diisiis ayn1 zamanda hastanin egzersiz kapasitesini de olumsuz
y&nde etkiler.

KF’de erken dénemde solunum yollarindaki tutulum periferik hava yollarinda
baslar ve ventilasyonu kotii etkiler (58). Spirometre kUgk hava yollarinin kiigiik
kismimi olusturdugu ign erken evrede normal sonugar verebilir. Periferik hava
yollarinin degisimi akciger temizleme indeksi (Lung Clearance Index, LCI) ile
belirlenir. Coklu nefes yikama testi ile Ol¢im saglanir. Bu test ventilasyon
inhomojitesi i¢in yapilir ve LCI bunun bir indeksidir. Ventilasyon inhomojitesinde

akcigerden test sirasinda kullanilan inert gazin temizlenmesi azalacag i¢in LCI artar.
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Mukus tikaci, inflamasyon, solunum yolunun yapisal hasarina bagli solunum yolu
daralmalarinda da ventilasyon inhomojenitesi g& Uebilir (59, 60) LCI yikselmesinin
nedeni solunum yolunda birikmis sekresyon kaynakli obstriiksiyon, inflamasyona
bagli obstriiksiyon, lokal fibrozis, mukus tikaclar1 kaynakli olabilir.

KF’de solunum kas kuvveti bulgular1 hala ¢eligkilidir (61). LiteratUrde yer
alan c¢aligmalarda erigkin KF’li bireylerin solunum kas kuvvetlerinin saglikli
bireylere kiyasla azaldigini veya korundugunu gosteren c¢alismalar vardir (62, 63).
Bu ¢alismalar sonucunda, hiperinflasyonun egitim etkisi gostererek kas kuvvetinin
korunmasinda etkili oldugu diisiiniilmiistiir. Azalmasimin nedeni olarak ise, diisiik
yagsiz viicut agirhigi ile iliskisi oldugu gortilmistiir. Kasin g&evini sirdUrmes,i kasin
is yapma kapasitesi yani enduransi ile iligkilidir. Bir siire sonra yorgunluga neden
oldugu i¢in, bazi caligmalarda kas yorgunlugunun degerlendirilmesinde kronik
obstriiktif akciger hastaliklarinda solunum kas enduransinin, kas kuvvetinden daha
etkili olabilecegi soylenmistir (64-66). Yapilan bir ¢alismada ise KF’li ¢ocuk bireyler
ve saglikli grubun solunum kas enduranslari benzer bulunmustur (67). KF’de
solunum kas kuvvetinin azalmasinin solunum kas yorgunluguna neden oldugu ve
boylelikle dispne ve solunum yetmezligine katkida bulundugu 6ne siiriilmiistiir (68).

Egzersiz kapasitesi de akciger tutulumundan etkilenmektedir. Fonksiyonel
kapasite ve prognoz hakkinda da bilgi verir. Solunum fonksiyonu ve egzersiz testleri
hastaligin farkli yonlerini inceleyen ve aralarindaki zayif iliski nedeniyle beraber
yapilmasi gereken degerlendirme yontemleridir (69).

Akciger tutulumunda goriilen bir diger durum ise patojen kolonizasyonudur.
Kronik ya da akut enfeksiyonlara neden olabilirler. Kolonizasyona neden olan en
demli  mikroorganizmalar Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa,
Haemophilus influenzae, ve Burkholderia cepacia. Diger 6nemli mikroorganizmalar
Aspergillus fumigatus solunum, sinsityal vir(s ve influenza virus olarak siralanabilir.

Pseudomonas aeruginosa solunum yollarinda hastaliga neden olan en &emli
patojendir. Hastalarin % 80’inde 20 yasinda kronik olarak kolonizasyon goriilmiistiir
(70, 71). Alt solunum yoluna yerlesmesi mortalite ve morbidite riskini arttirir. ilk
zamanlar antibiyotiklere duyarli olmamalarina karsi ilerleyen donemlerde bu durum
degisir ve patojenlerin kolonizasyonu kronik hale gelir. Zaman ilerledik¢e solunum

yollarinda olusan inflamatuar yanit sirasinda oksijen radikallari bakteri genomunda
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mutasyona neden olur (16). Bu durum bakterilerin hem antibiyotiklerden hem de
akcigerdeki immiin yanittan korunmalarini saglar (72-74). Staphylococcus aureus 10
yasindan biiyiik KF’li bireylerin yaklasik olarak % 50’sinde goriliir. morbidite ve
mortalite oran1 diisiiktiir. Burkholderia cepacia kompleks daha gecd&emde izole
edilebilen en ciddi patolojiye neden olan gruptur. Cogunlukla antibiyotige kars
direnclidirler ve hastadan hastaya ¢abuk bulasir.

Mantarlar da KF’de enfeksiyona neden olurken Aspergillus fumigatus % 40-
60 oraninda izole edilmektedir. Aspergillus’a bagli en sik goriilen hastalik tablosu
Alerjik Bronkopulmoner Aspergillosis (ABPA)’dir. Akcigerin asir1  duyarlilik
tepkimesidir. Hastalarin %2-15’inde goriiliir. Patogenezi tam anlasilmadigr igin
neden bazi hastalarda goriilmedigi, neden bazi hastalarin duyarli hale geldigi
bilinmiyor (75). ABPA hastalarin klinik bulgularinin kétiilesmesine neden olur (76,
77)

Gastrointestinal Sistem

KF hastalarinmn % 85-90’inda GIS tutulumu g&idr. Karaciger hastaligy,
safra kesesi taslari, pankreas yetmezligi, pankreatit, distal bagirsak tikanikligi
sendromu bu sistem anormalliklerinden bazilaridir (78, 79).

Karaciger hastalig1 erken gelisen bir komplikasyondur ve mortalite nedeni
olarak KF’de ig¢iincii sirada yer almaktadir. KFTR yalnizca safra kesesinin ile
ekstrahepatik ve intrahepatik safra kanallarinin epitel hiicrelerinin apikal yiizeyinde
bulunur (80). KFTR fonksiyonundaki anormallikler safranin akiskanligini azaltir ve
safra kanallarmin tikanmasina, toksit safra asitlerinin agiga ¢ikmasina, hepatosit
zedelenmesine ve sonucunda biliyer fibrozise neden olur (81, 82). Fokal biliyer siroz
gechbulgu veren bir tabloya sahiptir. Biliyer siroz portal hipertansiyon ve ¢xefagus
kanamalarina neden olabilir. Siroz ve hipertansiyon KF hastalarinin % 5’inde ilk 10
yilda g&UU (83). Hastalarin % 90’inda agir tan1 20°li yaslarda konur (83).
Erkeklerde daha sik goriiliir (83). Karaciger hastaliginin prevelansi belirsizdir ¢iinkii
belli bir patogenezi yok, cogunlukla asemptomatik ve spesifik tani testleri yoktur (83,
84).

Pankreas tutulumunda, pankreatit, panreatik kist, pankreatik yetmezlik

goriiliir. pankreatik yetmezlik KF’de pankreas salgilarinin degismis bileseni, diisiik
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Ph, diisiik salgi hacmi ve yiiksek protein igerir, bu durum kanallarda obstriiksiyona
neden olur (85-88). Tahrip olmus pankreasin yerini zamanla adipoz doku alir. KF’li
hastalarda pankreatit kist genelde ¢ok kiiclik boyuttadir. Nadir olarak tiim pankreasa
yayilir (89-91). Pankreatit genelde addesan ve eriskinlerde goriiliir. Kronik ve akut
pankreatit gelisebilir. Kronik pankreatitin gen mutasyonu arasinda iliski mevcut
oldugu distiniilmektedir. KFTR disfonksiyonunun kronik pankreatite yol agmasi,
kronik pankreatiti olan hastalarda KFTR gen mutasyonu olabilmesi ve KF’e ait tek
bulgunun pankreatit olabilmesi bu durumu desteklemektedir (30, 92, 93). Yillar
icinde pankreas hasari artar, adacik hiicre kaybi meydana gelir ve insiilin eksikligi
olusur. Bu da hastalarda KF’e bagli diyabet gelismesine neden olur. Ana nedeni
insiilin yetmezligidir fakat glukagon metobolizmasi, glukagon yetmezligi, akut veya
kronik enfeksiyon, malabsorpsiyon, karaciger disfonksiyonu, artmis solunum is yiikii,
glukoz metabolizmasi gibi faktorlerden etkilenir (94). Bu nedenle glukoz toleransi
zaman icinde degisiklik gosterir. Prevelansi genel olarak % 12-34 arasidir fakat yas
ve etnik kokene gore degisiklik gosterebilir (95, 96).

Mekonyum ileusu KF’de en erken bulgudur. Pankreatik yetmezlik ve gen
mutasyonu (6zellikle F508del mutasyonu) ile aralarinda 6dnemli bir iliski mevcuttur
(97). Sinif I ve II mutasyon hastalar1 sinif III’e gore daha diistik risk tasirlar (98).
Koyu ve yapiskan mekonyum once bagirsak distalinde tikanma, proksimalinde
genisleme meydana getirir. Safrali kusma, karin sisligi ve ilk 48 satte mekonyum
¢ikist olmamasi siiphelendirir. Koyulasmis mekonyumun kolonda neden oldugu
obstriiksiyon sonucu mekonyum tika¢ sendromu gordir. KF’li addesan ve geng
erigkinlerde % 10-20 oraninda goriilmektedir. Koyulagmis ve yapiskan gaitanin
neden oldugu distal intestinal obstriiksiyondur. Koyulagmis intestinal sekresyonlar,
dehidratasyon, sindirilmemis gida artiklari, pankreatik yetmezlik, ve fekal staza bagh
gelismektedir (90, 99). Klinik bulgular1 tam obstriksiyon gelismesi durumunda akut
bir tablo ve safrali kusma, onun disinda tekrarlayan kramp tarzinda sag alt kadran
agrisi, sag alt kadranda palpe edilen kitle, kabizlik, abdominal distansiyon ve gaz.

Gastroczefagiyal reflii KF bireylerde sik rastlanir. KF’li ¢ocuklarda saglikli
bireylere g&e refli g&Ume riski 6-8 kat daha fazladir (100). Bunun nedenleri,
ilagar, artmis intraabdominal basing (Oksiiriik kaynakli), tedavi sirasinda yapilan

perkiisyonlar, midenin ge¢ bosalmasidir (100).
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Rektal prolapsusta, anal kanaldan disar1 dogru koyu kirmizi bazen de kanl ve
mukuslu bir kitle goriiniimiindedir. KF’de en 6nemli ve tan1 koydurucu bulgudur. 1-
2,5 yaglarinda KF’li hastalarin yaklasik % 20’sinde goriiliir (101, 102). Kabizliktan
dolay1 gerilme, Oksiiriik kaynakli intraabdominal basincin artmasi ise baglantilidir
(89, 102).

Malabsoprsiyon KF’de erken goriilen bir bulgudur. 1 yasinda % 92 oraninda
g&Ulr (103). Pankreastaki anormal bikarbonat salinimina bagl olarak yag ve yagda
¢Oziinen vitaminler ve ince bagirsaktaki genisleme malabsorpsiyona katkida bulunur

(104). Yag ve protein disinda da karbonhidratlarda da bu durum gelisebilir.
Urogenital Sistem Tutulumu

Konjenital bilateral vaz deferens yokluguna bagli gelisen azospermi
erkeklerde ¢cnhemli oranda infertileye neden olur (% 90). Kadmlarda da koyu

yapiskan mukus nedeniyle infertilite goriilebilir.
Kas ve Iskelet Sistemi Tutulumu

KF’li bireylerde kas kuvvet ve fonksiyonlar1 giinliikk yasam aktiviteleri i¢in
onemlidir. Iskelet kaslarinin fonksiyonlarinin, kasta bulunan KFTR’de meydana
gelen  anormalliklerden,  inaktiviteden = ve  malnutrisyondan  etkilendigi
diistiniilmektedir (105, 106).

Yakin zamandaki bir calismada KFTR’nin iskelet kasinin sarkoplazmik
retikulumunda  oldugu  gosterilmistir.  Burdaki  klor kanallarimin  hasari
elektrokimyasal gradiyenti etkiler. Bu da kalsiyum homeostazini bozar ve uyarilma-
kasilma baglantisin1 etkiler. Bu durum eriskinlerde iskelet kas anormalliklerine
neden olabilir (105). Bozulus mitokondriyal fonksiyonun da kasilma fonksiyonunu
etkiledigi one siiriilmiistir (107-109). Bu bozukluklar mitokondrinin yapisal
bozuklugu ve enerji metabolizmasindaki bozukluktur (elektron tagima zinciri
degisiklikleri). Ancak son yillarda yapilan arastirmalarda KF’li bireylerde bozulmus
mitokondriyal fonksiyon i¢in kanit bulunamamistir (110, 111).

Iskelet kasinda meydana gelen bu anormallikler egzersiz intoleransina neden
olmaktadir (112). Bunlardan biri de kasin oksidatif kapasitesinin etkilenimidir.

Fonksiyonu bozulmus KFTR ile baglantili olarak diisiik istirahat adenozin trifosfat
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(ATP) konsantrasyonu g&dir (105, 113, 114). Bu durum egzersizde Uretilen
ATP’lerin azalmasi ile birlestigi zaman kas fonksiyonunu etkiler ve egzersiz
intoleransina neden olur (115). ATP’nin tiikkenmesi KFTR kanallariin kararliligini
ve acilis kapanis dongiisiinii etkiler (116, 117). ATP sentezinde etkili olan solunum
zinciri proteini mitokondriyal kompleks I, KFTR proteini tarafindan diizenlenir bu
nedenle eksprasyonu KF’de azalir (109, 118-120).

KF’li hastalarda pulmoner olmayan komplikasyonlardan morbiditeye katk1
saglayan en onemli komplikasyonlardan biri de kemik hastaliklaridir. Ilk 1979
yillarindan tanimlanmistir (121). Prevelansi 1990’11 yillarda eriskin ve adélesanlarda
artmistir (122, 123). Hastalikla birlikte kemikteki mikro degisiklikler, kemik mineral
yogunlugunda azalma ozellikle vertebra ve kostalar etkilemektedir (124). KF’de her
yas ve donemde osteopeni ve osteoporoz rapor edilmistir ve prevelansin yasla
birlikte arttig1 belirtilmistir (125-127). Ergenlikte % 20 olan bu oran 45 yasindan
sonra % 55-65 oranindadir(128). Osteoporoz kemik mineral yogunlugunu azaltir ve
kemikleri daha kirilgan hale getirir (129). Bu durum vertebra kompresyonlarindan
kaynakli olarak zayiflayan vertebralarda kiriklara, kostalarda da kiriklar gériilmesine
neden olur. KF’de goriilen kifoz, azalmis akciger fonksiyonuna, etkisiz Oksiiriige
neden olur ve bu durum gogiis fizyoterapisini olumsuz yonde etkiler (126, 130, 131)
Pulmoner sistemden bagimsiz gelisen bir komplikasyon olmasina ragmen, sonuglari
akcigerleri etkilemektedir. Ama akciger fonksiyon bozukluklarinin ve alevlenmelerin
kemik hastaligmma sahip KF’li bireylerde daha fazla goriliip goriilmedigi
belirsizligini korumaktadir (131).

2.8. Tedavi
Ila¢ Tedavisi

KF’de antibiyotik kullaniminin amaci enfeksiyonu 6nlemek, erken donemde
ortadan kaldirmak, akut alevlenmeyi tedavi etmek ve mikroorganizmalarin kronik
olarak hava yoluna yerlesmesini 6nlemektir (132). Antibiyotikler oral veya inhale
seklinde almabilirler. Inhale tedavinin tercih edilmesinin nedeni kisa siirede,
dogrudan hava yoluna etki etmektir.

KFTR’deki fonksiyon bozuklugu mukusun yapisinin sert ve yapiskan

olmasina neden olur. Solunum yollarinda enfeksiyona neden olan bu durum o
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bolgede nétrofillerin toplanip pargalanmasina sebebiyet verir. Notrofillerin bu
faaliyeti sonucu Deoksiribonikleikasit (DNA) ve Filamantcz Aktin (F-aktin)
miktarint artirir ve bu durum mukusu sertlestirir (133). DNA ve F-aktin y&iinden
zengin olan mukusun yapisin1 bozacak iki mukolitik vardir: Dornaz alfa ve hipertolik
salin (16).

Solunum yollarindaki inflamasyonun enfeksiyonuna ve ilerleyici akciger
hastaliklarina neden oldugu bilinmektedir. Cesitli antiinflamatuar ilaglar KF
tedavisinde kullanilmaktadir. En yaygin ilaglar makrolit grubu antibiyotikler ve non
steroid antiiflamatuar ilaglardir.

KF hastalarinda mevcut olan bronkokonstriiksiyon, bronsiyal obstriiksiyon ve
enfeksiyonun tedavisi i¢in bronkodilatorler kullanilir. Amag¢ hasara neden olan
mukus Klirensinin dizenlenmesidir. Bir diger kullanim amaci ise hastalarin ¢ogunda
gelisen bronsiyal hiperreaktivitenin tedavisidir. Bu tedavi gogiis fizyoterapisi ile

birlikte kullanildiginda daha etkili bir yontemdir.
Akciger Transplantasyonu

Ilk kez 1963 yilinda eriskinde yapilmaya baslanan akciger nakli KF’li
hastalarda yasam kalitesini ve yasam yilii arttiran énemli bir tedavi y&atemidir.
1992°de FEV; sag kalimin temel belirleyicisi olarak gosterilmistir (134). Kalp ve
Akciger Transplantasyonu Dernegi (ISHLT)’e gore FEV; transplantasyonun ana
kriteridir (135). FEV;'in % 30°dan diisiik olmasi kriterlerden biridir ancak bu durumu
oksijen kullanimi ile yillarca stabil tutabilen hastalar vardir. Bu nedenle tek kriter
degildir (56, 136). Alt1 dakika yUrUme testinin (6DYT) <400 metre (m), parsiyel
karbondioksit basincinin (PaC0,) >50 mmHg, pulmoner arter sistolik basincin > 50
mmHg olmasi kriterler arasindadir (137).

Aktif mycobacterium tuberculosis enfeksiyonu kesin kontraendikasyondur.
Burkholderia cenocepacia, Burkholderia gladioli ve ilagara direngti Mycobacterium
abscessus ile hepatit B ve C goreceli kontraendikasyonlardir (138). Ayrica eslik eden
diger hastaliklar (diyabet, depresyon, osteoporoz) ve zayif beslenme durumu risk
faktorleri arasindadir. Transplantasyon sonrasi erken donem sag kalim 8,3 yil, 1
yildan sonra ortalama sag kalim 10,5 yildir (139). Ilk yilda 6liim nedeninin % 35’ini

akciger enfeksiyonlart olusturur (139).



18

Gen Tedavisi

Gen tedavisinde amag normal KFTR proteini iireten geni brons epitel
hiicresine yerlestirebilmektir. Bugiine kadar hastalarin % 4-5’indeki molekiiler
bozuklugu diizelten ilaglar olmustur. F508del mutasyonunun dieeltilmesi 12
yasindan Dbiiyilk hastalar i¢in T{g¢lii ilag kombinasyonu ile saglanmaktadir
(Elexacaftor-Tezacaftor-lvacaftor) (140). Bu tedavi, KFTR disfonksiyonunun
giderilmesinde Onemli rol oynamaktadir. Ancak akcigerdeki mevut hasar1 geri
dondiiremez. Giiniimiizde gen tedavisine yonelik ¢alismalar devam etmektedir.
Heniiz beklenen sonucu vermemistir fakat 2016 yilinda yapilan bir ¢alisma umut

vericidir (141).
Beslenme Tedavisi

KF’de beslenme durumu akciger fonksiyonu ile iligkilidir. Beslenme durumu
kotiilestikge yag orani azalir bu durum kas kiitlesi kaybina dogru ilerler (16).
Oksiiriik kuvveti azalir ve havayollarinda sekresyon birikimi artar.

Temel amag vicut kiitle indeksini (VKI) normal tutmaktir. Hastalar
enerjilerinin % 35-45’ini yaglardan, % 15-20’sini proteinlerden geri kalanini
karbonhidratlardan saglamaktadirlar (142). Hastalarda alinan ve tiiketilen enerji
arasinda dengesizlik mevcuttur. Bu durum enerji agigina neden olmaktadir. Yeterli
kaloriyi alamayan hastalar oral iirlinler ile desteklenmelidirler. Bunun yararl
olmadigi durumlarda hastalarda enteral beslenme veya nazogastrik sonda ile
beslenme kullanilir.

Pankreasta bikarbonat salgisi azalmistir ve olusan asidik ortam enzim
aktivasyonunu azaltir, safra tuzlarinin ¢okmesine neden olur. Bu durum yag
emiliminde azalmaya neden olur (143). Ayrica kalin mukus tabakasi da emilimi
engeller. Pankreas yetmezligi olan hastalarda enzim replasman tedavisi uygulanir. Bu
sekilde % 85-95 oraninda yag emilimini saglamak miimkiindir. Yagda eriyen
vitaminler ile de beslenme desteklenir.

Tuz kaybinin ¢ok goriildiigli bu hastalarda Na destegi yapilir. Bozulmus yag
emilimi ve D vitamini eksikligine bagli olarak Ca emilimi de bozulmus olabilir.

Ayrica emilim problemleri, kronik inflamasyonlar, kanamalar demir eksikligine yol
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acar. Tiim bu durumlar mineral takviyesi ise destek saglanarak en aza indirilir veya

giderilir (16).
2.9. KF°de Fizyoterapi ve Rehabilitasyon
Havayolu Temizleme Teknikleri

Akcigerde kalin ve yapigkan mukus salgis1 enfeksiyonlara neden olur. Agir
hava yolu hasari ve akcigerde fonksiyon bozuklugu meydana getirir. Mukus
klirensini arttiran tedavi yontemleri bu sorunlarin ilerlemesini 6nlemek i¢in kullanilir.
Havayolu temizleme teknikleri ile yapiskan mukus hava yolundan temizlenir. Tani
konulunca baslayan tedavi ilerleyen yaslarda kisinin kendisine de uygulamasi igin
ogretilir (144). Incelenen bir ¢alismada kisa vadede etkisi goriilen bu ydntemin uzun
vadedeki etkinligini ic¢in yeterli kanit bulunamamistir (145). Ancak yapilan bir
calismada ii¢ hafta bu tekniklere ara verildigi zaman enfeksiyonlarin tekrar ettigi
gorilmistUr (146).

Aktif solunum teknikleri déngtsi (ASTD): Solunum kontrol(j torakal
ekspansiyon egzersizleri ve zorlu ekspirasyon tekniginden olusur. Sekresyonun
mobilizasyonu ve havayolundan temizlenmesi i¢in bu yontemin etkili oldugu
bilinmektedir. Postiiral drenaj pozisyonlari ile birlikte uygulanir. Bir pozisyondan 10
dakikadan fazla kalinmamasi Onerilir. Zorlu ekspirasyon teknigi kisiyi rahatsiz
edecek sekilde yapilmamalidir. Bir seansta en fazla iki pozisyon kullanilmalidir (16)

Otojenik drenaj: Farkli akciger voliimlerinde yapilan bir uygulamadir.
Amag Oksiiriik ve zorlu ekspirasyon manevralart ile olabilecek hava yolu
kapanmalarin1 6nlemektir (147). Disiik hacimdeki solunum periferdeki mukusun
hareketini saglar. Tidal voliimde yapilan solunum, iist ve orta havayollarindaki
mukusu hareketlendirir. Son asama ¢ikartma asamasidir ve en yiiksek hacimde nefes
aliip verilir (16).

Pozitif ekspiratuar basin¢ (PEP) tedavisi: Bu tedavideki amag kigk
havayollarindaki sekresyon kaynakli tikanikligi azaltmaktir. Kollateral ventilasyonu
arttirarak mukus atilimina yardimei olur. Ekspirasyon ortasinda 10-20 cmH,O kadar
bir basin¢ uygulanir. Havayoluna uygulanan bu basing hava hacminin artmasim

saglayarak tikanikligin arkasinda birikir fonksiyonel kapasiteyi gecici olarak arttirir.
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Basing degisimi sekresyonu daha biiylik havayollarina iterek ¢ikarilmasini
kolaylastirir (148, 149).

Ossilatuar PEP tedavisi: Titresim ile hava akisini saglayan PEP ile kombine
cihazlar igerir. Flutter pipoya benzer ve u¢ kisminda ¢elik bir top vardir. Basing 10-
25 c¢cm H, O (santimetre su) ulastifi zaman ekspratuar basing yiikselir. Siirekli
tekrarlanan bu hareket sonucu havayollarinda titresim meydana gelir. Etkisi
yergkimine bagimlidir bu nedenle kisiye en uygun pozisyon bulunur (150).
Acapella’nin da @lisma sistemi benzerdir. Yergekiminden bagimsizdir, istenilen
pozisyonda kullanilabilir (151). RC-Cornet yine ayni amag i¢in kullanilir. Pozisyon
degisikligi ile cihazdaki borunun biikiimii artar ya da azalir bu da farkli basinglar
meydana getirir (152).

Yiksek frekansh gogiis duvar: ossilasyonu: Hasta tarafindan da rahatca
kullanilabilen yelek, kompressor araciligi ile eksternal gogiis duvari ossilasyonu
olusturur. Tekrarli Oksiiriige benzeyen koparma kuvveti saglar (151). Mukus
viskozitesini azalttigi ve ventilasyon dagilimini arttirdigt bulunmustur (153).

Non-invaziv mekanik ventilasyon (NIMV): NIMV ile pozitif basing maske
aracilig1 ile verilir. Inspiratuar kas kuvveti, kiiciik solunum yollar1 fonksiyonlarinda
lyilesme, oksijen saturasyonu ve nefes darligi algisinda azalma gibi etkiler vardir
Hacim ya da basing kontrollii ventilatorler kullanilir. ASTD uygulamasi sirasinda da
kullanilabilir (16).

Intrapulmoner Perkissif Ventilasyon (IPV): Kisa patlamalar olusturan
pozitif basing ventilatoriidiir (154). Sagladigi yiiksek hava akisi ve perkiisyon
sayesinde cksirik stimUasyonu olusturur. Bu sayede ventilasyon dagilimi olumlu
y&hde etkilenir, havayolu kollapst Onlenir, havayollar1 ag¢ilir ve sonucunda
oksijenasyon, dinamik hacim ve mukus hareketi artar.

Postural drenaj ve manuel teknikler: Postiiral drenaj gesitli pozisyonlari
i@ren bir havayolu temizleme teknigidir. 12 farkli pozisyonu mevcuttur. Yergkimi
yardimi ile sekresyonlar1 hareketi ve atilimi kolaylasir. Sekresyonlarin arkasinda
hava akimi birikir ve santral solunum yollarina dogru tasinmasini saglar(155).
Kontraendike durumlara dikkat edilmelidir. Bu durumlarda modifiye posttral drenaj

pozisyonlari kullaniabilir. Modifiye pozisyonlarda bas asagi olanlar kullaniimaz.
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Bunlara yardimci olarak manuel teknikler kullanilabilir. Bu teknikler
sayesinde yapiskan mukusun hareketi kolaylasir. Perkiisyon ritmik vuruslar,

vibrasyon belli bir siddette titresim igeren tekniklerdir.
Fonksiyonel Kapasite ve Egzersiz

Kardiyopulmoner egzersiz testi (KPET) aerobik kapasitenin dgiimesinde
altin standarttir (156). Avrupa KF Toplulugu Egzersiz Calisma Grubu tarafindan
Gnerilen egzersiz testidir. Egzersiz limitasyonlarini metabolik, solunum veya
kardiyovaskiiler olarak degerlendirmeleri net bir sekilde sunar. Saha testleri daha
pratik ve diisilk maliyetli olduklar1 i¢in klinikte tercih edilmektedirler. 10 metre
mekik yiiriime testi yaygin olarak kullanilir. KF’li ¢ocuklarda yapilan bir ¢alisma
sonucundan KPET’e gore dispne algisi ve yorgunluk daha diisik ¢ikmigtir (157).
Amerikan Spor Hekimligi Koleji’nin (ACSM) 2010 yilinda yayinladig1 verilere gore
egzersiz egitiminin etkili olabilmesi i¢in alt1 hafta boyunca, haftada {i¢ veya bes gn,
20-30 dakika maksimum kalp hizinin % 55-% 64’tinde uygulanmalidir (156). KF’li
bireylerde kas kuvvetinde azalma g&Umektedir. Bu nedenle egzersiz egitimlerine
kuvvet egitimleri de dahil edilmelidir

KF’de yasin ilerlemesi ile birlikte direngli bakteri kolonizasyonlari, artan
pulmoner alevlenme sikligi, endokrin komorbiditeleri, beslenme bozukluklar: ile
fonksiyonel kapasite olumsuz y&nde etkilenir. Havayollarinda meydana gelen kronik
inflamasyon ve tekrarlayan enfeksiyonlar geri doniisiimsiiz akciger hasarina neden
olurlar. Havayolu obstriksiyonunun da eslik ettigi akciger hastaligi meydana gelir.
Egzersiz kapasitesi de akciger tutulumundan etkilenmektedir. KF’li bireylerde
egzersiz kapasitesi bagimsiz bir mortalite belirleyici oldugunu ve artan egzersiz
kapasitesi ile sag kalimin 7-12 y1l arttigin1 gosteren ¢aligmalar mevcuttur (158, 159)
(160). Fonksiyonel kapasite ve prognoz hakkinda da bilgi verir. KF’li ¢ocuklarda
artmig aerobik kapasitenin, azalmis hastaneye yatis ile ilgisi oldugu goriilmiistiir
(161). Yetersiz beslenme, kaslarda olusan anormallikler, fiziksel inaktivite egzersiz
intoleransina neden olur (162-164). Ayrica meydana gelen sistematik hastaliklar ve
yasam kalitesinin olumsuz y&nde etkiler. Egzersiz kapasitesinin azalmasina neden
olur; bundan dolayi, erken yasta egzersize baslamak hastalarin yasam siirelerince

egzersiz kapasitelerini koruyabilmesini saglamaktadir (165). Dikenli egzersiz
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osteoporozu Onler ve kemik mineral yogunlugunu arttirir, insiilin duyarliligini arttirir
ve sistemik inflamasyonu azaltir bu sayede glisemik kontrolii saglayarak tip 1
diyabeti Gnler (166) (167). Havayolu temizleme teknikleri ile birlikte yapildiginda
sekresyon atilimini kolaylastirir (168).

Sonug olarak KF basta solunum sistemi olmak iizere kas-iskelet, GIS ve
urogenital sistemleri etkileyen hastaliktir. Bu tutulumlar hastaligin prognozu ve
mortalitesi agisindan dnemli birer parametredir. ilerleyen yas ile birlikte hastaligin
getirdigi problemler artmaktadir. Literatlr incelendiginde eriskin KF’li bireylerin
fonksiyonel kapasite ve solunum parametrelerini inceleyen calismalar olmasina
ragmen, yiirime parametrelerinin solunum ve fonksiyonel kapasite ile birlikte
incelendigi ¢alismaya rastlanmamustir. Yapilan ¢alismalar yeterli sayida degildir ve
bu parametreler birbirleri ile karsilastirnlmamustir. Literatiirdeki ¢aligmalardan farkli
olarak bu parametrelerin saglikli kontrollerle incelenmesi pulmoner rehablitasyon
programlarina ylirlime egitimlerinin eklenmesi ile ilgili gelecek caligmalara 11k

tutacaktir.
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Erigkin KF’li bireylerin fonksiyonel kapasite, y{rime ve solunum

parametrelerinin degerlendirilmesi ve saglikli bireyler ile karsilastirmasi amaciyla

yaptigimiz calismamiz, Hacettepe Universitesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon

Faktesi Kardiyopulmoner Rehabilitasyon Unitesinde gergeklestirildi. Calismaya

Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’ndan

GO 18/1146 karar numarasiyla 26/12/2018 tarihinde etik kurul onay1 alindi.

3.1.Bireyler

Calismaya Hacettepe Universitesi Hastanesi gdgiis Hastaliklar1 Anabilim

Dali’nda KF tanis1 konulan ve arastirmaya katilmaya goniillii 18 yasindan biiyilik

erigkin 23 KF’li birey ile 18 yasindan biiyiik hastanesi i¢inden, hastane disindan veya

hasta yakinlarindan arastirmaya katilmaya goniillii 23 erigkin saglikli birey alindi.

Hastalarin calismaya dahil edilebilme Kkriterleri;

AN N N N NN

18 yas iistii goniillii olmak,

Ter testinin sonucunun pozitif ¢ikmasi;
Sodyum >70 mmol/L

Klortr >60 mmol/L

Bilgilendirilmis onam formu imzalayan hastalar,

Akut alevlenme bulgusu olmayan hastalar (son 30 ginde).

Hastalarin calismadan dislanma kriterleri;

NN

<\

Hemodinamik instabilite,

Masif hemoptizi,

Pndnotoraks,

Non-invaziv mekanik ventilasyonun siirekli kullanim1
Degerlendirmeleri  engelleyici  kardiyak, ortopedi
komplikasyonu olanlar,

Nakil listesinde olanlar,

Ileri gastrodzofageal refliisii olanlar,

veya

travma
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v" Gebe olan hastalar.
Calisamaya bilinen herhangi bir hastalifi olmayan saglikli bireyler dahil
edildi. Calismaya katilan KF’li ve saglikli bireylere calismanin amacinin ve

igeriginin anlatildig1 aydinlatilmis onam formu imzalatildi.
3.2.Yhtem

Calismaya katilan bireylerin demografik bilgileri kaydedildi. Fonksiyonel
kapasiteleri, yUrime ve solunum parametreleri, periferik kas kuvvet ve enduransi ve
deri kivrimi Olgtimleri degerlendirildi. Yasam kalitesi ile anksiyete ve depresyon

durumu anketler ile degerlendirilerek kaydedildi.
3.2.1 Demografik Bilgilerin Kaydedilmesi

Katilimeilarin kod, yas, tam, viicut agirhigi, boy uzunlugu dgimleri, VKI,
medeni durum, egitim diizeyi, meslek, 6zgeg¢mis, soygecmis, KF ile ilgili zellikler
ve klinik bulgular, eslik eden hastaliklar, kullandig: ilaglar, sigara, alkol ve egzersiz
aliskanlhiklar1 degerlendirilip kaydedildi. OkstUrik, balgam ve dispne durumu
degerlendirilip kaydedildi.

3.2.2 Deri Kivrim Kalinh@ Olgmleri

Deri kivrim kalinliginin 6l¢iilmesi bize genel ve bolgesel yaglanma hakkinda
bilgi verir. <’Skinfold’’ adi verilen 6zel kaliperle 6lgiimler yapilir. Kolay ve hizli
Ol¢timiin yan1 sira cihaz ucuz ve tasinabilir olmasi ve referans degerlerinin mevcut
olmasindan dolayr (169) tercih edilen bir y&ntemdir. Ozel veya genel denklemler
kullanilarak yagli ve yagsiz kitle hesaplanabilir (170). Yapilan olgtimlerde “Siri”
formd (171) ile vicut yag yiizdesi (VYY) ve Jackson ve ark. (172) gelistirdigi
formd ile viicut yogunlugu hesaplandi. Daha sonra asagidaki formiil kullanilarak
bireylerin viicut yag agirhgr (VYA) ve yagsiz viicut agirhgr degerleri (YVA)
hesaplandi.

VYA (kg) = (VA x%VY) / 100

YVA (kg) = VA - VYA.
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Olgiimlerde yag dokusunun sikistirilabilmesine dikkat edilmelidir. Genellikle
doku suyu fazla oldugu zaman, deri ve yag dokunun sikisabilme derecesi de daha
yiiksek olmaktadir (173). Ol¢iim esnasinda;

v Ol@m igin deri tutuldugu zaman arada kas dokusunun bulunmamasina,
v Olg@m vyapilacak yerin 1 cm uzaginda bas ve isaret parmag: ile derinin
tutulmasina,

v' Olgiim tamamlanincaya kadar parmak ile ayn1 basing uygulanmasina,

\

Olgim siresinin 1-2 saniye olmasina,
v' Her bdgede en az iki olgiim yapilmasina ve Olgiimler arasinda zaman
olmasina,

v" Olgiimlerin ayakta dik durus pozisyonunda ve sag taraftan yapilmasina dikkat

edildi(173).

GogUs: Erkeklerde gogiis ucu ile anterior aksiller ¢izgi uzakliginin ortasindan,
kadinlarda ayni uzakligin 1/3 aksillaya yakin kismimdan diagonal olacak sekilde
Olgtimler yapildi (173).

Aksillar: Kollar 6ne dogru uzatilmis pozisyondayken dgldt Xiphoid
¢ikintidan ¢izilen yatay ¢izginin orta aksillar ¢izgiyi kestigi noktadan, yere paralel
olacak sekilde 6l¢timler yapildi (173).

Triseps: Dirsekler ekstansiyonda iken akromion ile olekranon arasinda orta
noktadan vertikal olacak sekilde dl¢timler yapildi (173).

Subskapular: Skapulanin inferiorundan vertebral kenara dogru ¢izilen 1-2
cm’lik ¢izgi lizerinden 45 derecelik a1 ile diagonal olacak sekilde 6lgtimler (173).

Abdominal: Umblikusun 2-3 cm lateralinden vertikal olacak sekilde
ddmler (173).

Suprailiak: Anterior aksillar gzginin krista iliaka {izerindeki noktasindan 45
derecelik a¢1 ile diagonal olacak sekilde dlgtimler (173).

Uyluk: Vicut agirlign 6lgiim yapilmayan ayak iizerine verilecek sekilde,
d¢lim yapilan ekstremitede diz hafif fleksiyonda, ayak yer ile temas halinde iken
6l¢tim yapildi (173). Kalga eklemi ile patellanin proksimali arasindaki uzakligin orta
noktasindan vertikal sekilde 6l¢tim yapildi (173).

Jackson ve ark’nin (172) gelistirdigi viicut yogunlugu formiilii:
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BD =1,0970 — 0,00046971(X) + 0,00000056 (X)2 — 0,00012828 (A)

BD = Body density (Viicut Yogunlugu)

X = Gogiis, aksilla, triseps, subskapula, abdomen, suprailiak ve uyluk deri kivrim
kalinliginin toplam1 (mm)

A =Yas

Siri Formiilii: % Yag = (4,95/BD — 4,50) x 100

3.2.3 Solunum Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

Olgmler spirometre (Spirolab III, Spirolab, Medical International Research,
Roma, Italya) ile yapildi. Degerlendirmede FEV;, FVC, (FEV,,/FVC) ve maksimal
ekspirasyon ortast akim hizi (FEFy,,s_-5), degerleri kaydedildi (Sekil 3.1). Test,
birey oturma pozisyonda iken ve ard arda Ugtekrar seklinde yapildi ve maksimum
deger kaydedildi (174).

Sekil 3.1. Solunum fonksiyon testi
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3.2.4. Solunum Kas Kuvvetinin Degerlendirilmesi

Taginabilir agiz i¢i basing dl¢iim cihaz1 (Micro Medical MicroMPM, Kent,
Ingiltere) ile maksimal ekspiratuar basing (MEP) ve maksimal inspiratuar basing
(MIP) dgmler yapildi (Sekil 3.2). MIP ign birey oturma pozisyonda iken cihaz agiz
igne dudak-dis ve dile temas edecek sekilde yerlestirildi. Burun klips ile kapatildi.
Yavasca maksimum ekspirasyon ve ardindan hizli bir maksimum inspirasyon ile
Ol¢tim yapildi. En az 1,5 saniye stren manevrada 1 saniye boyunca elde ettigi
maksimum deger kaydedildi (175). MEP ign birey oturma pozisyonda iken agiz
igne dudak-dis ve dile temas edecek sekilde yerlestirildi. Burun klips ile kapatildi.
Maksimum inspirasyondan sonra hizli bir eksiprasyon ile dl¢iim yapildi. En az 1,5
saniye stren manevrada 1 saniye boyunca elde ettigi maksimum deger kaydedildi
(175). MIP ve MEP degerleri cinsiyet ve yasa gdre beklenen degerlerin yiizdesi
olarak skorlandi. Olgiimler yorumlanirken Black ve Hyatt’in esitlikleri referans
olarak alind1 (176).

Erkek:

20-54 yas MIP=129-(Yas x 0,13)
55-86 yas MIP= 122-(Yas x 0,79)
Erkek:

20-54 yas MEP= 229+(Yas x 0,08)
55-80 yas MEP = 353-(Yas x 2,33)

Kadin:
20-54 yas MIP=100-(Yas x 0,39)
55-80 yag MIP=120-(Yas x 0,25)
Kadin:
20-54 yas MEP = 158-(Yas x 0,18)
55-86 yas MEP =210-(Yas x 1,14)
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Sekil 3.2. Solunum kas kuvveti dgmu

3.2.5. Solunum Kas Enduransimin Degerlendirilmesi

Sabit esik yiikiinde solunum kas endurans testi ign Power Breathe (HaB
International Ltd. Southam, Ingiltere) kullanildi. Birey oturma pozisyonda iken cihaz
ag1z icine yerlestirildi ve burun klips ile kapatildi. Maksimal inspiratuar basincin %
60’inda uygulandi. Bireyden yapabildigi kadar nefes alip vermesi istendi ve siire
kaydedildi. Degerlendirmeye baslamadan once hastalara, test sirasinda ¢ok fazla
nefes darlig1 hissederlerse cihazi ¢ikarabilecekleri, bu sekilde testin bitecegi s&ylendi.
Test stresi sonucolarak kaydedildi.

3.2.6. Periferik Kas Kuvvetinin Degerlendirilmesi

Diz ekstansiyonu, omuz abduktor ve omuz fleksor kaslarmin kuvvet
ddmleri Lafayette Manual Kas Test Sistemi Model-001165 (Lafayette Instrument
Company, Lafayette IN, ABD) ile yapildi. Kisi maksimum kuvveti agiga
cikarabilmesi i¢in cesaretlendirildi. Sag ve sol taraflar i¢in ii¢ 6l¢lim yapildi ve en iyi

deger kaydedildi. Sag ve sol taraf arasindaki fark kilogram olarak karsilastirildi. El
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kavrama kuvveti dgimleri ign el dinamometresi kullanild1 (Jamar (TEC, Clifton, NJ,
ABD). Sag ve sol el igin ii¢ ayr1 6l¢iim yapildi ve ortalamalar1 kaydedildi.

Diz ekstansiyonu (m.quadriceps femoris): Bireyler dizleri sarkacak sekilde
yatak kenarina oturtuldu ve diz altina havlu konuldu. Kollar g6giis hizasinda
caprazlandi. Diz 180 derece ekstansiyonda iken izometrik kuvvet sag ve sol taraf ign
Ucer defa olacak sekilde 6l¢iildii.

Omuz abduksiyonu (m.Supraspinatus-m.Deltoideus-orta lifleri): 90
derece omuz abduksiyon olgiimii i¢in kisi oturur pozisyonda iken dglen kol 90
derece abdiksiyona getirildi ve direncdirsek ekleminin biraz Czerinden verilerek sag
ve sol i¢in 3 er defa olacak sekilde dl¢tim yapildi.

Omuz fleksiyonu (m.Choracobrachialis- m.Deltoideus-anterior lifleri):
90 derece omuz fleksiyonu 6l¢iimii igin kisi oturur pozisyonda iken test edilecek kol
90 derece fleksiyona kaldirildi. Dirsek hafif fleksiyonda iken direngdirsek ekleminin
biraz Ceerinden verilerek, sag ve sol igin liger defa olacak sekilde 6lgtim yapildi.

El kavrama kuvveti: Ol@m sirasinda kisinin elinin terli olmamasma dikkat
edildi ve her 6l¢iimden once kurutuldu. Test yapilacak kisi oturtuldu. Kol gévdeye
bitisik, dirsek 90 derece fleksiyonda ve el bilegi notral pozisyonda iken olgiim

yapildi. Sag ve sol el i¢in ii¢ ayr1 6l¢iim yapildi ve ortalamalar1 kaydedildi.

3.2.7. Periferik Kas Enduransimin Degerlendirilmesi

Bireylerin, her biri bir set olacak sekilde 30 saniye boyunca yaptigi mekik,
sinav ve squat sayilar1 kaydedildi. Yapamayan hastalar, nedenleri ile beraber ayrica
kaydedildi. Setler arasinda kisinin kalp hizi dinlenme durumuna ulasana kadar
beklendi. Test oncesi ve sonrasi kalp hizi ve saturasyon (Fingertip Pulse Oximeter,
Bejing Safe Heart Technology Ltd, Cin) degerleri kaydedildi.

Mekik ign, kisi uzanirken dizler fleksiyona getirtildi ve kollar yanda olacak
sekilde ol¢iim yapildi. Ayak bileklerinden tutularak stabilizasyon saglandi.

Squat yaparken kisinin kollar 6nde (90 derece omuz fleksiyonu) dik durus
pozisyonunu korumasina dikkat edildi. Dizler 90 derece fleksiyona gelene kadar

gkip-kalkarak squat tamamlandi.
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Sinav pozisyonunda ise kisiden bacaklari omuz genisliginde agmasi istendi.
Dirsekler ekstansiyonda ve kollar omuz hizasindaki parmak ucunda duracak sekilde
pozisyon saglandi. Hareket esnasinda govde-pelvis postiiriiniin bozulmamasina, diz
ekstansiyonunun korunmasina ve dirseklerde fleksiyon-ekstansiyon hareketinin agiga

¢ikmasina dikkat edildi.

3.2.8. Egzersiz Kapasitenin Degerlendirilmesi

Degerlendirme igin artan hizda mekik yiirime testi (AHMYT) kullanildi
(Sekil 3.3). Aralarinda 9 metre olan iki koni ve konilerin etrafinda 0,5 metrelik doniis
mesafesi ile toplam 10 metrelik bir koridorda uygulanan testte, her 10 metre bir tur
olarak kaydedilir. CD alar/kasetten gelen Ug“bip” sesi ile baslayan testte bireyden
hizin1 kendi ayarlayacak sekilde iki koni arasinda yiiriimesi veya kosmasi istenir.
Aralardaki tek “bip” sesi bir mekik turunun tamamlandigina isarettir. Her bir
dakikada Ug“bip” sesi diger seviyeye gecildigi anlasilir ve hiz arttirildi. Baslangig
hiz1 0,5 m/sn her bir dakikanin sonunda hiz 0,17 m/sn artmaktadir(177).

Test @ncesi bireylerin oksijen saturasyonlar1 (Fingertip Pulse Oximeter,
Bejing Safe Heart Technology Ltd, Cin), kan basinglari, kalp hizlari, modifiye Borg
skalasi ile de dispne, quadriceps ve genel yorgunluklar1 degerlendirilip kaydedildi.
Bireyler gelen sinyalle teste basladi ve ilk dakika yani Ugmekik turu teste adapte
olmalart i¢in fizyoterapist esliginde yiiriidiiler. Test boyunca hizini arttirabilmeleri
icin sozli olarak tesvik edildi (178).

Birey iki koni kagirma, diisme, devam edemeyecek sekilde nefes darhigi,
oksijen saturasyonunda diisme (<% 85), yorgunluk belirtisi gosterdiginde, kan
basinct 180/115 mmHg veya maksimum kalp hizina ulastig1 zaman test sonlandirildi
(178).

Test sonras1 bireylerin oksijen saturasyonlari, kan basinglari, kalp hizlari,
modifiye Borg skalasi ile de dispne, quadriceps ve genel yorgunluk dieeyleri
degerlendirilip kaydedildi. Test sonunda bitirme nedeni, mekik sayis1 ve yUtme
mesafesi (metre cinsinden) kaydedildi. Test sirasinda doku oksijenasyonunu
degerlendirmek igin giyilebilir laktat ¢gim cihazi kullanildi (BSXinsight, BSX
Athletics, Boston, ABD).
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9 metre

10 metre < —>

Sekil 3.3. Artan hizda mekik yiiriime testi

3.2.9. YUriUme Parametrelerinin Degerlendirilmesi

Yirliyiis analizi cihazi ile (Biodex Medical Systems, Biodex-Gait Trainer-
RTM600-New York, ABD) degerlendirildi. Bireylerin yirime d&nhgs (saniye),

yirlime hiz1 (m/sn), maksimum yiirime mesafesi (m), adim uzunlugu (m), adim
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sayis1 Ve ambulasyon indeksi gibi gesitli parametreler bu cihaz tizerinde alti dakika
boyunca yUrime esnasinda degerlendirildi ve kaydedildi (Sekil 3.4).

Sekil 3.4. Yiiriiyiis analiz cihazi sonuglari

3.2.10. Yasam Kalitesinin Degerlendirilmesi

Yasam Kkalitesini SF-36 ‘Short Form-36’ anketi ile degerlendirildi. Anket
1992 yilinda Ware ve arkadaslari tarafindan gelistirilmistir (179).
Bireyler kisa siirede kendi kendilerine uygulaya bilirler. Bu yiizden kolay, her
tiir hastalikta kullanilabilen gegerli ve giivenilir bir ankettir.
Bu anket sekiz ayr1 skaladan olusur;
Fiziksel fonksiyon,
Fiziksel nedenlere bagli rol kisitlamalari,
Emosyonel nedenlere bagli rol kisitlamalari,
Mental saglik,
Vitalite (enerji) ,
Agri,

Genel saglik durumu,

AN NNV U N NN

Sosyal fonksiyon.
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Her bir alt parametrenin hesaplanmasi ayridir. Alt parametrelerin skorlar
toplanmaz. “0” kotii saglik durumunu “100” iyi saglik durumunu ifade eder. Anket
Qlismaya katilan bireyler tarafindan doldurulup cevaplandi. TUm parametrelerin
skorlar1 hesaplanip kaydedildi. Anketin TUkg gecrlik ve glvenirlik calismasi
Kogyigit ve arkadaslari tarafindan 1999 yilinda yapilmistir (180). Anketin
toplumumuz i¢in norm degerlerinin belirlenme ¢aligmast Demiral ve arkadaslar

tarafindan 2006 yilinda yapilmistir.
3.2.11. Anksiyete ve Depresyon Durumunun Degerlendirilmesi:

Anksiyete ve depresyon durumunun degerlendirilmesi icin HAD (Hastane
Anksiyete ve Depresyon) Olgegi kullanildi. Zigmond ve Snaith 1983 yilinda
gelistirdigi bu anketin amaci tan1 koymak degil, bireylerin anksiyete ve depresiyon
durumunun belirlemektir. Toplamda 14 skordan olusan bu anket yedi soru anksiyete
durumunu (tek rakamli sorular), yedi soru depresyon durumunu (gift rakamli sorular)
degerlendirmemizi saglar (181). En diisiik puan “0” en yiiksek puan “21” dir.
Ankette 0-7 puan normal kabul edilirken 11 ve {stii anksiyete ve depresyona isaret
etmektedir. Bu ankette bireyler sorulart kendileri cevaplamistir. Toplam skor

hesaplanip kaydedilmistir.
3.3. Istatistiksel Analiz

Calismanin 6rneklem biiyiikliigiiniin hesaplanmasinda G-Power 3.1 (G-Power,
Brunsbiitel, Almanya) programi kullanildi. Alfa % 5, testin gl % 80 olacak
sekilde orneklem biiyiikliigii her bir grupta 23’er birey olmak iizere n=46 olarak
hesaplandi. Verilerin analizi Windows tabanli SPSS 23 (SPSS Inc., Chicago, ABD)
ile yapilmis ve sonuglar % 95 giiven diizeyinde degerlendirilmistir. Degiskenlerin
tanimlayici istatistiklerinde ortalamatstandart sapma degerleri ve yirde (%)
degerleri kullanildi. Caligmada grup degiskeni ile kategorik degiskenler arasindaki
iliskinin analiz edilmesi amaciyla Ki-Kare testi kullanildi. Degiskenlerin normal
dagilimlarmin  kontroliinde — Shapiro-Wilk testi kullamildi.  Ikili ~ gruplarin

karsilagtirilmasinda ‘Student t’ testi kullanildi. Yanilma olasiligi p<0,05 olarak alindi.
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4. BULGULAR

Calismamiz i¢in Hacettepe Universitesi Hastanesi Gogiis Hastaliklari
Anabilim Dali’nda KF tanisi ile takip edilen 57 birey ile goriisiildii. Onalt1 hastanin
calismaya katilmak istememesi, sekiz hastani sehir disindan giiniibirlik gelmesi, 10
hastanin dahil edilme kriterlerine uymamast ve bir hastanin degerlendirmeyi yarim
birakmasindan dolayi, 23 birey ile c¢alisma tamamlandi. KF’li bireyler ile benzer
demografik 6zelliklere sahip 32 saglikli birey ¢alismaya davet edildi ve 23 saglikli
birey ile ¢alisma tamamlandi. (Sekil 4.1)

Calisma icin gorisilen hastalar Calismaya davet edilen sagliki
bireyler (n=32)
(n=57)

! |

Calismaya gelmeyen (n=24)

Demografik eslestirme nedeniyle

Son 30 giinde alevlenme bulgusu diglananlar (n=9)

olan (n=8) ve ortopedik problemi

olan (n=2)

l !

Degerlendi | h | Degerlendirmesi tamamlanan
t . .
egerlendirmeye alinan hastalar saglkl bireyler (n-23)

(n=24)

!

Degerlendirmeyi yarim birakan
hastalar (n=1)

!

Degerlendirmesi tamamlanan
hastalar (n=23)

Sekil 4.1. Akis semasi
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Calismaya katilan bireylerin fiziksel 6zellikleri degerlendirildi ve sonuglar
Tablo 4.1°de gosterilmistir. KF’li bireylerin yas ortalamalar1 23,61+3,07 yil, boy
uzunlugu ortalamalar1 167,04+7,66 cm, viicut agirlig1 ortalamalar1 58,3+13,10 kg ve
VKI ortalamalar1 21,25+3,69 kg/ m? idi. Saglikli bireylerin yas ortalamalari
22,2643,02 yil, boy uzunlugu ortalamalar1 171,96+8,43 cm, viicut agirlig
ortalamalar1 66,57+9,84 kg ve VKI ortalamalar1 22,43+2,17 kg/m? idi. Boy ve vicut
agirhi@ oOlgtimleri saghkli ve KF’li gruplart arasinda anlamli derecede farklilik
gosterirken (p<0,05), yas ve vicut ktile indekslerinde anlamli farklilik bulunmadi
(p>0,05). Saglikli grubun boy ve viicut agirligi ortalamasi KF’li gruptan anlamli

derecede daha yiksekti (p<0,05)

Tablo 4.1. KF’li ve saglikli bireylerin fiziksel 6zellikleri

Kistik Fibrozis Saghkh
(n=23) (n=23)
X45S X45S p
Yas (y1l) 23,6143,07 22,2643,02 0,140
Boy Uzunlugu (cm) 167,04+7,66 171,9648,43 | 0,044*
Vicut Agirhg (kg) 58,3+13,10 66,5749,84 0,018*
V(cut kitle indeksi (kg/m?) 21,2543,69 22,4342,17 0,195

Student t testi, *p<0,05.

Calismaya katilan bireylerin VKI ile tan1 gruplari arasindaki iliski incelenmis
ve sonuglar Tablo 4.2°de gosterilmistir. Saglikli grubun % 13’1 zayif, % 87’si
normaldir. KF’1i grubun % 21,7’si zayif, % 65,2’si normal, % 8,7’s1 hafif kilolu, %
4,3’ii obezdir. VKI gruplarinda KF’li ve saglikli bireyler arasinda anlamli bir fark
derecede fark bulunmadi (p>0,05).

Tablo 4.2. KF’li ve saglikli bireylerin VKI siniflandirma sistemine gore dagilimlart

Kistik Fibrozis Saghkh
(n=23) (n=23)

n n n % $? p
VKi Zayif 5 | 21,7 3 13
siiflandirma | Normal 2 8,7 20 87
Hafif kilolu| 2 8,7 0 0

Obez 1 4,3 0 0 4,214 | 0,239

* 2 Ki-kare testi, VKI: Viicut Kiitle indeksi
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Calismaya katilan bireylerin demografik o6zellikleri degerlendirildi ve
sonugtar Tablo 4.3‘te gosterilmistir. Gruplara gore cinsiyet dagilimi incelendiginde;
KF’li grubun % 56,5’1 erkek, % 43,5’i kadindi. Ayni sekilde saglikli olanlarin %
56,5’i erkek, % 43,5’i kadind1. Ayn1 sekilde. Cinsiyet dagiliminda iki grup arasinda
anlamli derecede fark bulunmadi (p>0,05). Medeni durum ile ¢alismaya katilan
bireyler arasindaki iligki incelendiginde KF’li grubun % 95,7’si bekar ve % 4,3’
evliydi. Saglikli olanlarin % 95,7’si bekar ve % 4,31 evliydi. Medeni durumda her
iki grup arasinda anlamli derecede fark bulunmadi (p>0,05). Egitim diizeyi ile
caligmaya katilan bireyler arasindaki iligki incelendiginde; KF’li grubunda ilkdgretim
mezunu olanlarin orant % 4,3, ortadgretim mezunlar1 orant % 8,7, lise mezunlari
orani % 34,8, lisans mezunu olanlarin orant % 52,2’idi. saglikli grubun % 78,1
lisans ve % 21,7’si yiiksek lisans mezunuydu. Egitim diizeyleri agisindan iki grup
arasinda anlamli fark oldugu gorildi (p<0,05). Mesleklere gore dagilim
incelendiginde; KF’li grupta serbest meslek sahibi kisilerin oran1 % 30,4, memur
olanlarin orant % 21,7, issiz olanlarin oram1 % 39,1 olup 6grenci olanlarin oran1 %
8,7°idi. Saglikli grupta serbest meslek sahibi kisilerin oran1 % 26,1, memur olanlarin
oran1 % 8,7, issiz olanlarin orani % 13 olup Ogrenci olanlarin oram1 % 52,2’idi.

Meslek dagiliminda iki grup arasinda anlamli derecede fark oldugu goriildii (p<0,05).

Tablo 4.3. KF’li ve saglikli bireylerin demografik 6zellikleri

Kistik Fibrozis Saghkh
Demografik czellikler (n=23) (n=23)
n % n % r? p
Kadin 13 56,5 13 56,5
Cinsiyet |Erkek 10 43,5 10 43,5 | 0,000 | 0,617
Medeni | Evli 1 4,3 1 4,3
durum Bekar 22 95,7 22 95,7 | 0,000 | 0,756,
Ikogretim 1 4,3 0 0
OrtaGretim 2 8,7 0 0
Egitim Lise 8 34,8 0 0 17,200 | 0,002
digeyi  |Lisans 12 | 522 18 78,3
Y Uksek lisans 0 0 5 21,7
Serbest meslek | 7 30,4 6 26,1
Memur 5 21,7 2 8,7
Meslek  |[issiz o | 391 | 3 130 | 11505 | 0,009
Ogrenci 2 8,7 12 52,2

*y2: Ki-Kkare testi
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Calismaya katilan KF’li bireylerin bazi klinik 6zellikleri, 6zge¢mis ve Soy
gecmisleri degerlendirildi ve sonudar Tablo 4.4’te gosterilmistir. KF’1i bireylerin %
43,5’inde eslik eden hastalik bulunmaktadir. Grip asis1 incelendiginde KF’li
bireylerin % 39,1°1 grip asist yaptirmistir. Ailede KF ge¢misi dagilimi incelendiginde
KF’1i bireylerin % 26,1’inde ailede KF gegmisi bulunmaktadir. KF’li bireylerin %
87’si inhalasyon tedavisi, % 82,6’s1 GIS tedavisi, % 78,3ii besin ve mineral destegi

almaktadir. KF’li bireylerin % 8,7’si antibiyotik kullanmaktadir.

Tablo 4.4. KF’li bireylerin klinik 6zellikleri, 6zge¢mis ve soyge¢mis

degerlendirmeleri
Kistik Fibrozis
Klinik &ellikler (n=23)
n %

Eslik eden hastahiklar Var 10 43,5

Yok 13 56,5
Grip asis1 Var 9 39,1

Yok 14 60,9
Ailede KF gecmisi Var 6 26,1

Yok 17 73,9
Inhalasyon tedavisi Var 20 87,0

Yok 3 13,0
GIS Var 19 82,6
tedavisi Yok 4 17,4
Besin ve mineral destegi Var 18 78,3

Yok 5 21,7
Antibiyotik kullanimi Var 2 8,7

Yok 21 91,3

Calismaya katilan bireylerin alkol ve egzersiz aliskanliklar1 degerlendirildi.
Sonugar Tablo 4.5’te gosterilmistir. Gruplara g&e alkol tiketme durumu
incelendiginde haftada bir kadeh olacak sekilde KF’li grubun % 4,3°i, saglikh
grubun % 17,4’ii, alkol kullanmaktaydi. iki grup arasinda alkol tiiketimi agisindan
anlamli farkliik g&dmedi (p>0,05). Egzersiz aliskanligi incelendiginde; KF’li
grubun % 34,8’i, saglikli grubunun % 52,2’sinde dizenli egzersiz yapmaktaydi. Iki
grubun egzersiz aligkanliklart birbirine benzerdi (p>0,05). Haftalik yapilan egzersiz
frekans1 dagilimi incelendiginde KF’li bireylerin ortalama 1,5242,31 gin iken

saglikli bireylerin ortalama 2,13+2,37 giin oldugu goriildii.



Tablo 4.5. KF’li ve saglikli bireylerin aliskanliklar1

Kistik Fibrozis Saghkh

Ahskanhklar (n=23) (n=23)
n % n % x? p

Alkol Var 1 4,3 4 17,4
Yok | 22 | 957 19 | 826 | 2020 | 018

Egzersiz Var 8 34,8 12 52,2
Yok 15 65,2 11 47,8 1415 0,186

* y2: Ki-kare testi testi.

Calismaya katilan KF’li bireylerin hastalikli iliskili pulmoner durumlari

degerlendirildi ve sonuglar Tablo 4.6’da gé&sterildi. KF’li bireylerin % 69,6’sinda

&ksUrik bulundu. KF’li bireylerin % 73,9’unda balgam varligi mevcuttu. Balgam

miktart degerlendirildiginden KF’li bireylerin % 13’tinde 1/4 fincan, % 43,5’ inde 2/4
fincan, % 17,4’iinde ise fincanin tamami kadar balgam oldugu ifade edildi. Balgamin
rengi degerlendirildiginde KF’li bireylerin % 8,7’sinde agik renk, % 4,8’1 sar1, %
30,4°1 ise yesil renkteydi. KF’li bireylerin % 4,3’tinde gogiis agrist bulundu. Dispne
MMRC skoruna gore degerlendirildiginde KF’li bireylerin ise % 73,9’u agir eforla

dispne, % 17,41 yokus veya diiz zeminde dispne vardi. Olgularin % 8,7’si ise diiz

zeminde yasitlarina gore yavas yiliriimeye neden olacak sekilde dispne oldugu

gGédda
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Tablo 4.6. KF’li bireylerin hastalikli iligkili semptomlarinin degerlendirilmesi

Kistik Fibrozis
(n=23)
Semptomlar n %
OksUrik Yok 7 30,4%
Var 16 69,6%
Balgam Yok 6 26,1%
Var 17 73,9%
1/4 3 13,0%
Balgam miktar: gﬁ 100 403:’050;?
Tamam 4 17,4%
Acik 2 8,7%
Balgamin rengi | San 8 34,8%
Yesil 7 30,4%
Gogiis agrisi Yok 22 95,7%
Var 1 4,3%
Dispne (MMRC) | Agir efor (0 puan) 17 73,9%
Yokus veya diiz zemin (1 puan) 4 17,4%
Diiz zeminde yasitlarina gore yavas 5 8.7%
(2 puan)

Calismaya katilan bireylerin virut yag yilizdeleri Tablo 4.7°de gosterilmistir.
KF’1i bireylerde % 16,5048,89 iken saglikli bireylerde yag yiizdesi % 18,8945,21 idi.
Viicut yag agirliklari, KF’li bireylerde 16,5048,89 kg ve saglikli bireylerde
12,7744,90 kg idi. Yagsiz viicut agirliklart KF’li bireylerde 49,4946,71 kg ve saglikli
bireylerde 53,7447,11 kg olarak bulundu. Olg@mler sonucunda VYY ve VYA
arasinda anlaml fark goriilmedi (p>0,05). KF’li bireylerin YVA degerleri saglikh
bireylere g&e anlamli olarak diisiik bulundu (p<0,05).

Tablo 4.7. KF’li ve saglikli bireylerin deri kivrim kalinliklarinin karsilastirilmasi

Deri kivrim kalinhklar: Kistik Saghkh
dgmu Fibrozis (n=23)

(n=23)

XSS XSS t p
Viicut yag yiizdesi (%) 16,5048,89 18,8945,21 1,110 | 0,273
Viicut yag agirhg (kg) 10,0147,42 12,7744,90 1,487 | 0,144
Yagsiz viicut agirhg (kg) 49494671 53,74+7,11 2,079 0,044

t: Student t testi, *p<0,05
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Calismaya katilan bireylerin solunum fonksiyonlari degerlendirildi ve
sonuglar Tablo 4.8’de g&sterildi. TUm solunum fonksiyonu dgmlerinin gruplara
gore anlamli diizeyde farklilik gosterdigi goriildii (p<0,05). Saglikli grubun solunum

fonksiyonlar1 6l¢limlerinin hepsi KF’li gruptan anlamli derecede daha yliksektir.

Tablo 4.8. KF’li ve saglikli bireylerin solunum fonksiyonlarinin karsilastirilmasi

Solunum Kistik Saghkh
fonksiyon testi Fibrozis (n=23)

(n=23)

X45S X455 t p
FEV, (%) 68,6424,0 101,0+19,1 5,076 <0,001*
FVC (%) 82,5423,9 107,7+16,1 4,188 <0,001*
FEV{/FVC (%) 82,8+11,4 99,847,8 5,899 <0,001*
FEF o 55_75 (%) 42,0423,2 91,9423,1 7,312 <0,001*

t: Student t Testi, *p<0,05, FEV;:birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar volUm, FVC: Zorlu vital kapasite,
FEV,/FVC: birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar voliimiin zorlu vital kapasiteye orani, FEFy,y5_75:
maksimal ekspirasyon ortasi akim hizi.

Calismaya katilan bireylerin solunum kas kuvvetleri ve sabit esik yiikiinde
solunum enduranslar1 degerlendirildi. Sonugar Tablo 4.9°da g&terildi. Solunum kas
kuvveti 6l¢timlerinin gruplara gore degisimi incelendiginde gruplar arasinda anlamli
farklilik g&timedi (p>0,05). Baska bir deyisle saglikli ve KF’li grubun solunum kas
kuvveti degerleri birbirine benzerdi. Solunum kas enduranslarinin gruplara gore
degisimi incelendiginde KF’li bireylerin solunum enduranslar1 saglikli bireylere gore

anlaml olarak daha diisiik oldugu bulundu (p<0,05).

Tablo 4.9. KF’li ve saglikli bireylerin solunum kas kuvvetleri ve enduranslarinin

karsilastirilmasi
Solunum kas kuvvet ve Kistik Fibrozis Saghkh
enduransi (n=23) (n=23)
X45S X45S t p
MIP (cmH20) 93,30+30,30 102,7425,4 1,145 | 0,258
MIP (%) 110,64+17,85 111,05#+7,48 | 0,079 | 0,937
MEP (cmH:20) 125,8437,3 136,2431,4 1,018 | 0,314
MEP (%) 197,34439,10 197,46438,88 | 0,011 | 0,991
Endurans (sn) 106,174117,92 | 276,544285,51 | 2,645 | 0,010*

t: Bagimsiz t Testi, *p<0,05, MIP: Maksimum inspiratuar basing, MEP: Maksimum ekspiratuar basing
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Calismaya katilan bireylerin periferik kas kuvvetleri degerlendirildi ve
sonuglar1 Tablo 4.10°da g&sterildi. Periferik kas kuvveti dg@mlerinin gruplara géGe
degisimi incelendiginde; sag quadriceps kas kuvveti KF’li bireylerde ortalama
20,242,8 kg ve saglikli bireylerde ortalama 24,3#4,7 kg idi. Sol quadriceps kas
kuvveti KF’li bireylerde ortalama 19,842,6 kg ve saglikli bireylerde ortalama
23,1447 Kg idi. Saglikli grubun sag ve sol quadriceps kas kuvveti olgtimleri KF’li
gruptan anlamli olarak daha yiiksekti (p<0,05), diger 6l¢timlerin anlamli farklilik
gostermedigi gortldi (p<0,05).

Tablo 4.10. KF’li ve saglikli bireylerin periferik kas kuvvetlerinin karsilagtirilmasi

Periferik kas kuvveti ve el Kistik Fibrozis | Saghkh
kavrama kuvveti (n=23) (n=23)

XSS X4SS t p
Qaudriceps kas kuvveti sag 20,2428 24,347 | 3,537 | 0,001*
(ko)
Quadriceps kas kuvveti sol 19,842,6 23,1#4,7 | 2,912 | 0,006*
(ka)
Omuz abditksiyon kas kuvveti 16,844,6 19,345,2 | 1,742 | 0,089
sag (kg)
Omuz abditksiyon kas kuvveti 16,244,1 18,644,8 | 1,827 | 0,075
sol (kg)
Omuz fleksiyon kas kuvveti 17,9453 19,8455 | 1,242 | 0,221
sag (kg)
Omuz fleksiyon kas kuvveti 17,635,3 19,1453 | 0,920 | 0,363
sol (kg)
El kavrama kuvveti sag (kg) 30,748,7 36,0+13,6 | 1,558 | 0,126
El kavrama kuvveti sol (kg) 30,749,1 35,4+12,7 | 1,454 | 0,153

t: Student t Testi, *p<0,05

Calismaya katilan bireylerin periferik kas enduranslart degerlendirildi.
Sonuglart Tablo 4.11°de gosterilmistir. Periferik kas enduransi 6l¢timlerinin gruplara
gore degisimi incelendiginde; sinav test dicesi SPO,, mekik test Gcesi Sp0,, mekik
sayisi, squat test &ncesi KH, squat test &ncesi ve squat test sonrasi SpO, ,
ddgmlerinin gruplara gore anlamli derecede farklilik gdsterdigi bulundu (p<0,05).
Diger ol¢timlerde ise, gruplar arasnda anlamli farklilik g&Umedi (p>0,05). Anlaml
farklilik gosteren Olglimlerde squat test dncesi KH olgiimii i¢in KF’li grubun
ortalamasi saglikli gruptan anlamli derecede yiiksekti. Sinav testi dncesi SpO,,

mekik testi dncesi Sp0,, mekik sayisi, squat testi Gicesi Sp0, ve squat test sonrasi
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Sp0,, Olglimleri i¢in saglikli grubun ortalamasi, KF’li grubun ortalamasindan

anlaml1 olarak daha ytksekti (p<0.05).

Tablo 4.11. KF’li ve saglikli bireylerin periferik kas enduranslarinin

karsilastirilmasi
Kistik Fibrozis | Saghkl
Kas enduransi (n=23) (n=23)
X45S X45S t p

Test Gncesi KH 90,3+13,9 84,3#5.2 | -1,414 | 0,164
(atim/dKk)
Test sonras1 KH 109,0+20,3 117,020, | 1,201 0,236
(atim/dKk) 4

Sinav Test &ncesi Sp0, (%) 96,6+1,9 98,040,7 | 3,309 | 0,002*
Test sonrasi1 Sp0, (%) 96,443,2 97,7+,1 | 1,878 0,067
Sayi 11,9499 16,0499 | 1,411 0,165
Test Gncesi KH 89,0+13,1 87,352 | -1,269 | 0,211
(atim/dKk)

Mekik Test sonras1 KH 106,6+18,1 109,7#5, | 0,638 0,526
(atim/dKk) 5
Test Gcesi SpO, (%) 96,542,6 98,0#0,7 | 2,743 | 0,009*
Test sonrasi Sp0, (%) 95,545,0 96,9+2,7 | 1,133 0,263
Sayi 14,535,6 18,3%5,2 | 2,410 | 0,020*
Test Gncesi KH 92,0+14,8 83,2#14,3 | -2,036 | 0,048*
(atim/dk)

Squat Test sonras1 KH 125,647,2 124,846, | 0,159 | 0,874
(atim/dk) 2
Test &cesi Sp0, (%) 97,042,1 98,040,7 | 2,043 | 0,047*
Test sonrasi Sp0, (%) 96,1427 98,0#0,7 | 3,154 | 0,003*
Say1 17,4440 18,1#4,0 | 0,624 0,536

t: Student t Testi, *p<0,05, KH: Kalp hizi, Sp0,: Oksijen saturasyonu

Calismaya katilan bireylerin egzersiz AHMYT ile degerlendirildi. Sonuglar
Tablo 4.12°de gosterilmistir. Egzersiz kapasitesi dl¢iimlerinin gruplara gore degisimi
incelendiginde; AHMYT mesafe, test dicesi ve sonrast KH, test icesi Sp0,, test
sonras1 SKB, test &ncesi dispne, test éncesi ve sonrast SM0, dgmlerinin gruplara
gore anlamli farklilik gosterdigi (p<0,05), diger oOlglimlerin ise gruplara gore
istatitstiksel olarak anlamli farklilik gostermedigi gorildii (p>0.05). Anlamli farklilik
gGteren; AHMYT mesafe, AHMYT test Gicesi Sp0O,, AHMYT test sonrasi KH,
AHMYT test sonrast SKB, SMO, test &ncesi ve sonrasi Olglimleri igin saglikli
grubun ortalamast KF’li grubun ortalamasindan anlamli derecede daha yiiksekti
(p<0,05), AHMYT test nhcesi KH ve dispne dlglimleri i¢in KF’li grubun ortalamasi
saglikli grubun ortalamasindan anlamli derecede daha yiksekti (p<0.05).



Tablo 4.12. KF’li ve saglikli bireylerin AHMYT 6l¢tim sonuglarinin
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karsilastirilmast
Kistik Saghkh
Artan hizda mekik yiiriime testi Fibrozis (n=23)
(n=23)
X455 X455 t p
KH (atim/dk) Test dncesi 96,1+13,4 83,3+12,2 | -3,386 | 0,002*
Test sonrasi 146,0+20,8 | 165,2420,8 | 3,128 0,003*
Sp0, (%) Test dncesi 96,142,7 97,64,6 2,245 | 0,030*
Test sonrasi 92,9490 96,5+,3 | 1,884 0,066
SKB (mmHg) Test dncesi 113,0#9,5 | 118,3#5,2 | 1,416 0,164
Test sonrasi 130,6+25,8 | 150,4+16,5 | 3,099 0,003*
DKB (mmHg) Test Gncesi 74,1489 75,848,4 0,646 0,522
Test sonrasi 80,1+15,8 81,3+10,0 | 0,301 0,765
Dispne (Modifiye | Test dncesi 0,940,9 0,340,5 -2,916 | 0,006*
Borg) Test sonrasi 3,382,5 3,785 0,540 0,592
Bacak Test Ancesi 0,74,9 0,7#,0 0,514 | 0,878
yorgunlugu Test sonrasi 3,1#2,3 2,78 |-0,785| 0,437
(Modifiye Borg)
Genel yorgunluk | Test Gcesi 1,2+1,4 0,741,0 -1582 | 0,121
(Modifiye Borg) Test sonrasi 3,1+2,3 3,1+.9 0,070 0,945
SMO, (%) Test dncesi 67,847,6 74,345,3 3,319 | 0,002*
Test sonrasi 70,349,2 75,447,9 2,038 | 0,048*
AHMYT mesafesi (metre) 636,54246, | 892,2+169, | 4,101 | <0,001*
5 2

t: Student t testi *p<0,05, KH: Kalp hiz1, Sp0,: Periferal oksijen saturasyonu, SKB: Sistolik kan
basinci, DKB: Diastolik kan basinct SMO,: Kas oksijenasyon seviyesi

Calismaya katilan bireylerin baz1 AHMYT 6ncesi ve sorasi Olgiilen kalp hizi,

oksijen saturasyonu, kas oksijenasyon seviyesi, dispne algis1 ve bacak yorgunlugu

degerleri arasindaki farklar incelendi. Sonuglar1 Tablo 4.13’te gOsterilmistir.

AHMYT KH farki gruplara gore anlamli derecede farklilik gosterdigi bulundu
(p<0,05). Saglikli grubun AHMYT KH farki ortalamasi KF’li grubun ortalamasindan

anlamli derecede daha yiiksekti (p<0.05). Diger Olglimlerde ise, anlamli derecede
fark g dmedi (p>0,05).
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Tablo 4.13. KF’li ve saglikl1 bireylerin AHMYT 6ncesi ve sorasi Ol¢iilen degerler

arasindaki farklar

Artan hizda mekik yiiriime Kistik Fibrozis | Saghkh
testi (n=23) (n=23)

X455 XSS t p
AHMYT AKH (atim/dk) 50,0#21,2 82,0#21,1 | 5,130 | <0,001*
AHMYT ASpO, (%) 3,24.,5 1,0#2,3 |-1,328 | 0,191
AHMYT Adispne (Modifiye 2,42 4 34x5 | 1,412 | 0,165
Borg)
AHMYT Abacak yorgunlugu 2,420 19+2,1 |-0,866 | 0,391
(Modifiye Borg)
AHMYT ASMO, (%) 2,4482 2,3+7,1 | -0,039 | 0,969

t: Student t testi, *p<0,05, KH: Kalp hizi, Sp0,: Oksijen saturasyonu, SM0,: Kas oksijenasyon

seviyesi

Calismaya katilan bireylerin yiirlime parametreleri yiiriiyilis analiz cihaz ile

degerlendirildi. Sonuglar1 Tablo 4.14’te gosterilmistir. YUrUme parametrelerinin

gruplara gore degisimi incelendiginde; yiiriime hizi1 KF’li bireylerin 0,9+0,3 m/sn ve

saglikli bireylerin 1,0+0,2 m/sn idi. Yiriime hizi gruplara gore anlamli derecede

farklilik gosterdigi (p<0,05), diger parametrelerin ise istatistiksel olarak anlamli

farklilik gostermedigi bulundu (p<0,05). Saglikli grubun yiiriime hizi KF’li gruptan

anlamli derecede daha yiiksekti (p<0.05)

Tablo 4.14. KF’li ve saglikl1 bireylerin yiiriime analiz sonuglarinin karsilastiritlmasi

Y Urume analizi Kistik Fibrozis Saghkh

(n=23) (n=23)

X45S X45S t p
Y UrUme déngUsli(sn) 0,840,1 0,940,1 2,018 0,050
Yiiriime hizi (m/sn) 0,940,3 1,040,2 2,175 0,035*
Y UrUme mesafesi (m) 331,8475,6 369,5490,6 1,513 0,133
Sag adim uzunlugu (cm) 68,849,5 72,7497 1,384 0,173
Sol adim uzunlugu (cm) 69,5+12,2 71,849,7 0,720 0,475
Ambulasyon indeksi (%) 89,149 91,4443 1,729 0,091
Adim sayisi 567,3+124,1 587,8+103,8 | 0,610 0,545

t: Student t testi, *p<0,05
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Calismaya katilan bireylerin yasam kalitesi SF-36 anketi ile degerlendirildi.
Sonuglar Tablo 4.15’te gosterilmistir. Yasam kalitesinin gruplara gore degisimi
incelendiginde; fiziksel fonksiyon ve fiziksel rol giigliigli sonug¢larimin gruplara g&re
anlamli farklilhik gosterdigi (p<0,05), diger yasam Kkalitesi parametrelerinin ise
gruplar arasinda anlaml farklilik gostermedigi saptandi (p>0,05). Anlamh farklilik
gosteren fiziksel fonksiyon ve fiziksel rol kisithigr boyutlar icin saglikli grubun

ortalamas1 KF’li grubun ortalamasindan anlamli derecede daha yiiksekti (p<0.05)

Tablo 4.15. KF’li ve saglikli bireylerin yasam kalitesi degerlendirme sonuglarinin

karsilastirilmasi

Kistik Fibrozis Saghkh

SF-36 (n=23) (n=23)
X45S X45S t p

Fiziksel fonksiyon 84,6+15,2 94,2475 2,733 0,009*
Fiziksel rol giicliigii 75,0432,9 90,8+16,1 | 2,066 0,045*
Emosyonel rol giicliigii 81,1+28,1 62,3441,8 | -1,793 0,080
Vitalite 64,6423,0 61,3#20,5 | -0,509 0,614
Ruhsal saghk 68,2+18,3 66,7+21,2 | -0,260 0,796
Sosyal islevsellik 72,7420,4 78,3%21,1 | 0,909 0,368
Agni 78,2423,1 79,9#+3,3 | 0,313 0,756
Genel saghk algis1 54,9+19,6 65,2+16,8 1,922 0,061

t: Student t testi, *p<0,05

Calismaya katilan bireylerin anksiyete ve depresyon durumlart HAD d&lgegi
ile degerlendirildi. Sonuglar Tablo 4.16°da gosterilmistir. Anksiyete ve depresyon
diizeylerinin gruplara gore anlamli farklilik géstermedigi bulundu (p>0,05). Diger bir
ifade ile KF’li ve saglikli grubun depresyon ve anksiyete dieeyleri benzerdi (p>0.05).
KF’li bireylerin % 13’linde ve saglikli bireylerin % 8,7’sinin anksiyete vardi. KF’li

ve saglikli bireylerin % 4,3’{iniin ise anksiyete vardi.

Tablo 4.16. KF’li ve saglikli bireylerin anksiyete ve depresyon durumlarinin

karsilagtirilmasi
Kistik Fibrozis Saghkh
HAD o6lcegi (n=23) (n=23)
X45S X45S t p
Anksiyete 5,7#4,0 6,7+2,9 1,008 0,319
Depresyon 3,943,2 4149 0,240 0,811

t: Student t tsti, *p<0,05
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5. TARTISMA

Calismamizda eriskin KF’li bireylerde viicut yag yiizdesi, solunum
fonksiyonlari, solunum kas kuvveti ve enduransi, periferik kas kuvveti ve enduransi,
foksiyonel kapasite, yiiriime parametreleri, yasam kalitesi ile anskiyete ve depresyon
durumlart degerlendirildi ve saglikli bireyler ile karsilastirildi. KF’li bireylerin
solunum fonksiyonlarinin, solunum enduranslarinin, quadriceps kas kuvvetlerinin,
mekik sayilarinin, fonksiyonel kapasitelerinin, yiliriime hizlarinin azaldigi ve yasam
kalitelerinin de etkilendigi g&sterildi.

Calismamizda erigkin KF’li ve saglikli bireylerin boy uzunlugu, viicut agirhigi,
VKI, VYY, VYA ve YVA degerlendirildi. Eriskin KF’li bireylerin saglikli bireylere
gbre boylar1 daha kisa ve viicut agirliklarmin daha diisiik oldugu bulundu. VKI,
VYY ve VYA degerleri iki grup arasinda benzerdi. YVA ise KF’li bireylerin saglikli
bireylere gore diisikk bulundu. Panagopoulou ve arkadaslarinin (182) 2008 yilinda
yaptiklar1 ¢alismada boy uzunlugu ve viicut agirligi 6l¢iimlerinde iki grup arasinda
anlaml fark yokken, VKI eriskin KF’li bireylerin saglikli bireylere gore daha diisiik
bulunmustur. King ve arkadaslarinin (183) yaptigi ¢alismada eriskin KF’li 86 birey
ile 156 saglikli kontrol grubu degerlendirilmis, kadin ve erkek bireyler ayri ayri
karsilastirilmistir. Eriskin KF’li kadin ve erkek bireylerin saglikli gruptaki hem
cinslerine gére VKI’leri diisiik bulunmustur Yapilan diger calismalarda eriskin KF’li
bireylerin saglikli bireylere gére boylar1 daha kisa, viicut agirhiklar1 ve VKI’leri daha
diisiik bulunmustur (184-186). Moriconi ve arkadaslarinin (187) yaptiklar1 ¢alismada
eriskin KF’li bireyler saglikli kontrol grubuna gore daha kisa boylu ve vicut
agirhiklarinim daha diisiik oldugu bulunmustur. Ancak VKI’lerinde iki grup arasinda
anlamli bir fark bulunamamustir. Enright ve arkadaslarimin (188) @lismasinda KF’li
ve saglikli bireylerin boy uzunlugu, viicut agirhigi ve VKI degerleri arasinda anlamli
bir fark bulunmamustir.

Newby ve arkadaslarinin (189) erigkin KF’li ve saglikli bireylerin VY'Y
karsilastirdigt bir ¢alismada dort farkli 6l¢giim yontemi kullanilmistir. Bunlardan biri
de skinfold dgim y&ntemi ile VYY, VYA ve YVA hesaplanmasidir. Calismanin
sonucunda erigkin KF’li bireylerin VYY’leri, VYA ve YVA’lan saglikli bireylere
g&@e belirgin olarak diisiik bulunmustur. KF’li ¢ocuklar ve saglikli bireylerin,

VYY’lerinin, VYA ve YVA’larinin karsilagtirildigi ¢alismalarda iki grup arasinda



47

anlamli derecede fark bulunmamistir (190, 191). Yine farkli lgiim yontemlerini
iceren bir baska ¢alisma Swisher ve arkadaslar1 (192) tarafindan yapilmis. Calismada
skinfold dg’m y&itemi sonucunda hesaplanan VY'Y ’lerinde eriskin KF’li ve saglikli
bireyler arasinda anlamli dercede fark bulunmamustir. Miller ve arkadaslarinin (193)
KF’li cocuklar ve saglikli bireylerin VYA ve YVA’larmi degerlendirdikleri
calismada iki grup arasinda anlamli bir fark bulunmamaistir. Spicher ve arkadaglarinin
(194) yaptiklar1 ¢alismada KF’li ¢ocuklarin VY A’lar1 saglikli bireylere gore belirgin
olarak diisik bulunmustur. Aymi c¢alismada iki grup arasnda YVA benzer
bulunmustur.

KF’li bireylerde boy, viicut agirhig, VKI, VYY, VYA ve YVA degerleri
sistemik problemlerle iliskilendirilebilir. KF’li bireylerde goriilen karaciger, bagirsak
ve pankreas tutulumlart zamanla beslenme bozukluklarima yol agmaktadir.
Pankreastaki tutulum nedeni ile yag orani emilimi azalir. Beslenme durumunun
kotiilesmesi viicuttaki yag oraninin azalmasina ve kas kiitlesinin kaybina neden olur
(16).  Ozellikle gastrointestinal sistemindeki problemler, hastalarin yetersiz
beslenmesine yol a@r. Yetersiz beslenme KF’li bireylerde ¢cocukluk ¢aginda biiylime
ve gelismeyi etkiler (195, 196). Eriskinlerde kilo kaybinda artis, akciger
fonksiyonunda azalma ve mortalite artisi ile iliskilidir (197, 198). Yetersiz beslenme
KF de pulmoner fonksiyon ile iligkili oldugu i¢in Avrupa KF Vakfi klinik bakim
rehberinde eriskinler VKI’ni 20 kg/m? {izerinde tutmay1 hedeflenmistir. Kadinlarda
en iyi degeri 22 kg/m?, erkeklerde ise 23 kg/m? olarak kabul edilmistir (199). Bu
nedenlerden dolayr eriskin KF’li bireylerin tedavilerinde VKIi &nemli bir
parametredir. Ancak yalnizca VKI degerlendirmesi tek bagma yeterli degildir. VYA
ve YVA’nin da beslenme durumunu degerlendirmede ve akciger fonksiyonlarinda
etkisi mevcuttur. Erigskin KF’li bireylerde yapilan calismalarda, diisik YVA ve
azalmig akciger fonksiyonlari arasinda anlamli bir iligki bulunmustur (183, 185, 188,
200). Bu nedenlerden dolay: biz ¢alismamiza boy, viicut agirligi, VKI, VYY, VYA
ve YVA degerlendirmelerinin dahil ettik. VKI icin mevcut literattr bizim elde
ettigimiz sonucu  destekler nitelikte c¢aligmalar bulunmaktadir. Fakat yapilan
caligmalarin sonuglart geliskilidir ve bu konuda ortak bir fikir savunabilmek ign
daha ¢ok calisma yapilmasina ihtiya¢ vardir. Bu nedenle ¢alismamizin literatiire

katki saglayacagimi diisiinmekteyiz. Calismamizda skinfold Olglim yOntemini
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kullandik. Erigskin KF’li bireylerde mevcut ¢aligmalarda kullanilan diger 6lgiim
yitemleri bioelektrik impedans analizi (BIA), hava deplasmani pletismografisi
(ADP), dual enerji x-151n1 absorbsiyometresi (DEXA), toplam vicut elektriksel
iletkenligi (TOBEC), su alti tarrtimi/dansitometri (UWW) ve Bilgisayarh
Tomografidir. Literatirde eriskin KF’li bireylerde skinfold yontemi ile VY'Y nin
hesaplandigi ve bu y&ntem sonucu elde edilen degerler ile VYA ve YVA hesaplanip
karsilastirildigr ¢alisma sayisi yetersizdi. Mevcut ¢alisma sonuglari ise, ¢eliskilidir.
Bu agidan yaptigimiz ¢alismanin literatiire katki saglayacagi diistiniilmektedir.

Calismamizda erigkin KF’li ve saglikli bireylerin solunum fonksiyonlar
degerlendirildi ve karsilastirildi. Spirometre ile FEV;, FVC, FEV,/FVC, FEFy,55_75
degerleri olgiildii. KF’li bireylerin solunum fonksiyon degerleri saglikli bireylere
g&re belirgin olarak diistik bulundu.

KF’de en 6nemli klinik bulgulardan biri FEV; degeridir. Hastaligin prognozu
hakkinda bilgi veren mortalite belirleyicilerinden oldugunu bilmekteyiz. Bu nedenle
rutin klinik degerlendirmelerde mutlaka yer verilir. KF’de en 6nemli mortalite nedeni
solunum yolu enfeksiyonu sonucu gelisen solunum yetmezligi ve akciger fonksiyon
kaybidir. Solunum yetmezligi ilerleyicidir ve eriskin KF’li bireylerin % 95’inde
goriiliir ve akciger hasarinin belirlenmesinden 6nemlidir. KFTR proteinin hasari
sonucunda Cl iyonlarinin salgilanmasi azalir, Na ve su emilimi artar. Bu durum kalin
ve yapiskan bir yapida mukus olusumuna neden olur (201). Olusan mukus
tekrarlayan akciger enfeksiyonlarina ve akcigerde meydana gelen fibrozis ile birlikte
ilerleyen asamalarda solunum fonksiyonlarinin azalmasina neden olur (201).
Literatiirde erigkin KF’li bireylerin solunum fonksiyonlarnin saglikli bireylere gore
daha disiik olduunu gosteren c¢alismalar mevcuttur (202, 203). Calismamiz
sonucundan erigkin KF’li bireylerin ile FEV;, FVC, FEV,/FVC, FEFy,;5_75 degerleri
saglikli bireylere gore daha belirgin olarak disik bulundu. Mevcut ¢aligmalar
sonucumuzu destekler niteliktedir.

Calismamizda eriskin KF’li ve saglikli bireylerin solunum kas kuvvetleri
degerlendirildi ve karsilastirildi. Tasinabilir agiz igi basing 6l¢tim ile MEP, %MEP
ve MIP, %MIP degerleri olgiildii. Sonuglar iki grup arasinda benzerdi. Dufrense ve
arkadaglariin (204) yaptig1 ¢alisma sonucunda eriskin KF’li bireylerin MIP degeri

saglikli bireylere gore yliksek bulunmustur. Bunun nedeninin orta siddetli KF’li
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hastalarda inflamasyon yanitinin kasin yiiklenme yanitini etiklemedigini bu nedenle
inspiratuar kasinin kuvvet egitimine elverigli olmasi ile agiklamiglardir. Dekerlegand
ve arkadaslarinin (205) yaptig1 ¢calismada eriskin KF’li bireyler hastalik seyrine gore
hafif, orta ve siddetli olarak {i¢ gruba ayrilmis ve saglikli bireylerle karsilastiriimistir.
Hafif ve orta siddetli ile saglikli bireyler arasinda MIP Ol¢timleri arasinda fark
bulunmamustir. Siddetli hastalik grubunun MIP degeri ise saglikli bireylere gore
anlamli derecede diisiik bulunmustur. Enright ve arkadaslarinin (188) yaptigi
calismada eisrkin KF’li hastalar normal ve diisiik YVA olarak iki gruba ayrilmis ve
saglikli bireyler ile karsilagtirllmigtir. Sonucundan her iki grubun da MIP degerleri
saglikli bireylere gore anlamli derecede diisiik bulunmustur. Yapilan diger
caligmalarda erigkin KF’li ve saglikli bireyler arasinda MIP ve MEP degerleri
acisindan anlamli derecede fark bulunamamustir (62, 206, 207). Sebebinin ise kronik
akciger hastaliklarinda artan solunum is yiikiiniin inspiratuar kaslarda egitim etkisine
neden oldugunu diisiinmektedirler.

KF’li bireylerde soulnum kaslarinin zayiflamasinin ana nedenleri yetersiz
beslenme ve hiperinflasyon olarak g&Umektedir (68). Azalmis viicut kiitlesi ve
VKIi’nin eriskin KF’li hastalarda inspiratuar kas kuvveti ile baglantilidir. (63). KF’de
g&den pulmoner hiperinflasyon diyafragma tizerinde baski olusturur ve mekanik
yetersizlige neden olur. Diyafragmanin kasilmasi smirlanir ve islem bozuklugu
gl (208). Erigkin KF’li bireylerde pulmoner hiperinflasyon ile azalmig MIP
iliskilidir (209). Ayrica inaktivite, kronik pseudomonas aeruginosa varligi, hastalik
siddeti gibi etkiler de MIP azalmasinda etkilidir (210, 211). Tiim bunlarin aksine
artmis Okstirik ve artan solunum is ylkii muhtemelen korunmus veya artmis
solunum kas kuvvetine neden olabilir (212). Yaptigimiz ¢alisma sonucundan eriskin
KF’li ve saglikli bireyler arasinda MEP ve MIP degerleri agisindan belirgin fark
bulunamadi. Solunum kas kuvveti degerleri normal smirlardaydi. Eriskin KF’li
bireylerde solunum kas kuvvetinin korundugu gériilmiistiir. Iki grup arasinda VKI
acisindan belirgin fark olmamasi ve KF’li bireylerin diizenli fizyoterapi uygulamari
yaptyor olmalariin bu sonuca etki ettigini diisiinmekteyiz. LiteratUrde sonucumuzu
destekleyen g¢alismalar mevcuttur. Mevcut ¢aligmalarin sonuglarinin geliskili oldugu

goriilmiistiir Daha ¢ok ¢alismaya ihtiyag vardir. Bu nedenle ¢alismamizin literatCre
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katki saglayacagini diisiinmekteyiz. Alt grup analizlerinin yapilmasi i¢in daha fazla
kisi sayisi ile ¢aligmalar yapilabilir.

Calismamizda erigkin KF’li ve saglikli bireylerin solunum kas enduranslari
esik degeri MIP’in %060’1 olacak sekilde hesaplanarak degerlendirildi. Sonuglar
saniye cinsinden kaydedildi. Eriskin KF’li bireylerin solunum kas enduranslari
saglikli bireylere gore belirgin olarak diisiik bulundu. Yapilan bir ¢alismada KF’li
bireylerin solunum kas kuvvetinin azalmasiin solunum kas yorgunlugunda etkili
olabilecegini ve bu durumun dispne ve solunum yetmezligini olumsuz ydnde
etkileyecegini sdylenmistir (68). Yorgunlugun nedeni solunum kaslarinda artan is
yikii ile ¢alisma kapasitesi arasindaki dengesizlik olabilir. Solunum kas
yorgunlugunun degerlendirilmesinde ise solunum kas enduransinin kas kuvvetinden
daha etkili oldugunu gosteren ¢alismalardan bahsetmistik. KF’li bireylerde yapilan
caligmalarda celiskiler mevcuttur. Havayolu obstriksiyonu nedeni ile olusan yiik,
kronik ventilasyon bozuklugunun da meydana getirdigi stres ile solunum kas
enduransini artirir (213). Solunum kas enduransinin havayolu tikanikligi, pulmoner
hiperinflasyon, beslenme durumu, solunum kas kuvveti ve maksimum egzersiz
kapasitesinden bagimsiz olarak azalabilecegine ve KEF’li bireylerde dispneyi
degerlendirmek i¢in 6nemli bir parametre olabilecegini gdsteren c¢alismalar vardir
(214, 215). Literatiirde bizim degerlendirme yontemimiz ile KF’li bireylerin solunum
kas enduransini degerlendiren ve saglikli bireyler ile karsilagtiran ¢aligmaya
rastlanmamistir. Mevcut ¢alismalar ise, bu konuda yetersiz ve celiskilidir, daha ¢ok
calismaya ihtiya¢ duyulmaktadir. Bu nedenle c¢alismamizin literatiire katk:
saglayacagini diistinmekteyiz.

Calismamizda eriskin KF’li ve saglikli bireylerin her iki ekstremite
quadriceps kas kuvvetleri, her iki omuz abduksiyon ve fleksiyon kas kuvvetleri ile
her iki el ign kavrama kuvvetleri degerlendirildi. Ayrica periferik kas enduransi igin
de bireylerin 30 saniye boyunca sinav, mekik ve squat sayilar1 kaydedildi. Eriskin
KF’li bireylerin saglikli bireylere gore her iki ekstremite quadriceps kas kuvveti
belirginm olarak diisiik ve mekik sayilar1 daha az bulundu. Her iki omuz abduksiyon
ve fleksiyon kas kuvvetleri ile el kavrama kuvvetleri, sinav ve squat sayilari benzerdi.
Dufresne ve arkadaglarinin (204) c¢alismasinda eriskin KF’li ve saglikli bireylerin

dominant taraf quadriceps kas kuvvetleri el dinamometresi kullanilarak 6l¢iilmiis,
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dg¢iim sonucunda riskin KF’li ve saglikli bireylerin kas kuvvetleri arasinda anlamli
derecede fark bulunmamistir. Savi ve arkadaslarinin (216) yaptiklar1 bir ¢alismada el
dinamometresi ile 6lgiim sonucunda eriskin KF’li ve saglikli bireylerin el kavrama
kuvvetleri arasindan fark bulunamamustir. Elkin ve arkadaslarmin (186) Cybex
Olciim yontemi ile yaptigi calisma sonucunda eriskin KF’li ve saglikli bireylerin
quadriceps kas kuvvetleri degerlendirilmistir. Izometrik ve izokinetik dgm
sonuglarinda eriskin KF’li bireylerin quadriceps kas kuvveti saglikli bireylere goére
daha disik bulunmustur. Aymi ¢alismada Jamar kullanilarak el kavrama kvveti
Ol¢iilmiis ve erigkin KF’li bireylerin saglikli bireylere gore daha diigiikk bulunmustur.
Selvadurai ve arkadaslar1 (217) 14 yasindan biiyilk KF’li kadin atletler ve onlarin
takim arkadaglart olan saglikli bireyler arasinda bir ¢alisma yapilmistir. Aym
antrenmanlar1 yapan bu iki grubun, Cybex ile quadriceps kas kuvvetleri 6l¢iilmiis
sonucunda erigkin KF’li bireylerin kas kuvvetleri saglikli bireylere gore belirgin
olarak diisiik bulunmustur. Pinet ve akadaslarmin (68) eriskin KF’li ve saglikli
bireyleri degerlendirdikleri bir ¢alismada, izokinetik olarak dominant taraf
quadriceps kas kuvvetini 6lgmiis ve eriskin KF’li bireylerinkini saglikli bireylere
gore daha diisiik bulmuslardir. Sahlberg ve arkadaslarinin (112) yaptigi bir ¢alismada
erigkin KF’li ve saglikli bireylerin quadriceps kas kuvvetleri ve el kavrama
kuvvetleri dglerek cinsiyetler arasi karsilagtirma yapilmigtir. Sonucunda eriskin
KF’li kadimlarin el kavrama kuvveti saglikli kontrol grubundaki kadin bireylere gore
daha diisiik bulunmustur. Yine ayni ¢aligmada quadriceps kas kuvveti izokinetik ve
izometrik dgnii yapabilen bir cihaz ile dlgiilmiistiir. izometrik dgim sonucunda
quadriceps kas kuvvetleri agisindan her iki cinsiyet arasinda fark bulunamamastir.
Literatiir incelendiginde erigkin KF’li bireyler ve saglikli bireylerin sinav,
mekik ve squat sayilarini zamana karsi kaydederek periferik kas enduransini
degerlendiren caligmaya rastlanmamistir. Yapilan calismalarda genelde ylrey
elektromyografi (SEMG) yontemi kullanilmis ve quadriceps kasina yonelik
calistlmistir (202, 218). Sahlberg ve arkadaslarmin (112) yaptigi bir calismada
erigkin KF’li ve saglikli bireylerin 30 saniye boyunca mekik, yorulana kadar sinav ve
2 dakika boyunca oturur pozisyonda diz fleksiyonu sayilar1 kaydedilmistir. Eriskin
KF’li ve saglikli bireylerde her iki cinsiyet gruplari ayri ayri karsilagtirilmastir.

Mekik sayilarinda her iki cinsiyet arasinda anlamli bir fark bulunmamistir. Sinav ve
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diz fleksiyon sayilar1 kadin KF’li bireylerin saglikli bireylere kiyasla anlaml
derecede diisiik c¢ikmistir. Bu c¢alismada yalnizca mekik bizim ¢alisma
prosedUrimikle benzerdir. Ancak mekik ve smnav sayilart  kas kuvvet
degerlendirilmesi i¢in tercih edilmis ve sadece diz fleksiyonu kas enduransi ign
kullanilmistir.

KFTR’nin iskelet kas1 sarkoplazmik retikulumunda bulundugundan ve hasari
sonucu kaslarin uyarilma-kasilma kavsagmin etkilendiginden ve bu durumun iskelet
kaslarinda anormalliklere neden oldugunu bilinmektedir (105). Bu durum periferik
kas enduransini ve kas kuvvetini etkileyebilir. KF’li bireylerde periferik kas
kuvvetlerinin azalmasi aerobik kapasitede azalma ve baglantili olarak yasam
kalitesinin bozulmasina neden olur (5, 106, 219). Prognoz ve mortalite ign &emli
belirleyicilerden biridir (158, 159, 220). Inaktivite, inflamasyon, gegrilen pulmoner
alevlenmeler ve iskelet kasi homeostazinda dnemli etkiye sahip hormonal periferik
kas kuvvetinde azalmaya neden olabilir (5, 163, 221). KF ve saglikli bireyler
arasindaki kas kuvveti farki, kas kiitlesi normallestiginde kayboldugunu gosteren
caligmalar mevcuttur (68, 186, 204). Kas kuvvetinin azalmasi kas kiitlesi kaybindan
da kaynaklanabilir. (5, 163, 221). Kas ktilesinin tanimlanmasi i¢in gegerli bir neden
olmamasina ragmen eriskin KF’li bireylerde YVA kaybi sik kullanilir ve bireylerde
homojen olarak dagilmadigi bacak>kollar>gévde seklinde dereceli oldugu
diistiniilmektedir (222). KOAH’ta yapilan ¢alismalar bu durumu desteklemektedir ve
KF’li bireylerde alt ekstremite kaslarinin daha ¢ok atrofiye ugradiklarina isaret eder
(223). Yapilan ¢alismalarda el kavrama kuvveti genel kas kuvveti veya Ust
ekstremite kas kuvvetini degerlendirmek i¢in kullanilmigtir (224, 225). Calismamiz
sonucunda erigkin KF’li bireylerin saglikli bireylere gore her iki ekstremite
quadriceps kas kuvveti belirgin olarak diisiik bulundu. Her iki omuz abduksiyon ve
fleksiyon kas kuvvetleri ile el kavrama kuvvetleri benzerdi. KF’li bireylerde alt
ekstremite kuvvetleri azalmigken iist ekstremite kas kuvvetlerinin korundugunu
s@yleyebiliriz. Literatiir ¢alismamizin sonucunu destekler niteliktedir. Yukarida
anlatilan KF hastaliginin sistemik etkilerinden dolayr bu sonuca ulastigimizi
diisiinmekteyiz. Literatiir incelendiginde erigkin KF’li ve saglikli bireylerin omuz
abduksiyon ve fleksiyon kas kuvvetlerini degerlendiren ¢alismaya rastlanmamustir.

Erigkin KF’li ve saglikli bireylerin izometrik quadriceps kas kuvvet 6l¢iimleri ve el
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kavrama kuvveti dgmlerinde, el dinamometresi ve Jamar kullanilan ¢aligma sayisi
yetersizdir. Calismamizin bu yonlerden literatiire katki saglayacagini diistinmekteyiz.
Periferik kas enduransi degerlendirmemizin sonucunda Eriskin KF’li bireylerin ve
saglikli bireylere gore mekik sayilari anlamli derecede diisiik bulunmustur. Siav ve
squat sayilari arasinda anlamli bir fark bulunmadi. Biz bu y&item ile sadece
quadriceps degil ayn1 zamanda st ektremite ve govde kaslarinin da enduransini
degerlendirmeyi amagladik. Literatirde bizim y&itemimiz ile periferik kas
enduransii degerlendiren calismaya rastlanmadi. Calismamizin bu yonden literatiire
katki saglayacagini diistinmekteyiz.

Calismamizda eriskin KF’li ve saglikli bireylerin egzersiz kapasitelerini
AHMYT ile degerlendirdik. Mesafe, test 6ncesi ve sonrast KH, Sp0,, sistolik kan
basinct (SKB), diastolik kan basinci (DKB), dispne, bacak yorgunlugu, genel
yorgunluklar1 ve SMO, degerleri kaydedildi. Olgiilen tiim degerler iki grup arasinda
karsilastirildi.

KF’de bircok sistemik tutulumu akciger fonksiyonlarmin bozulmasma ve
egzersiz intoleransina neden olur. Hastaligin prognozu ve tedavinin etkinligini,
bireylerin egzersiz yeteneklerinin degerlendirmek i¢in fonksiyonel kapasite 6l¢timleri
erigkin KF’li bireylerde zamanla daha ¢ok O6nem kazanmaktadir (226). KF geng
hastalarda egzersiz intoleransinin mekanizmalar1 hala arastirilmakla birlikte yas,
cinsiyet, beslenme durumu akciger fonksiyonlari, genotip, pseudomonas aeruginosa,
solunum kas kuvveti ve enduransi gibi gesitli faktorlerden etkilendigi gortilmustiir (5,
159, 227-229). Ancak son zamanlarda yapilan bir ¢alisma genotipin KPET ile
degerlendirilen egzersiz kapasitesi ile iligkili olmadigini, diisiik akciger fonksiyonu
ve yetersiz beslenme ile iligkili oldugunu bulunmustur (227). Egzersiz kapasitesini
degerlendirmede AHMYT eriskin KF’li bireylerde gecrli ve glvenirligi olan bir
testtir (230). Eriskin KF’li bireylerde o6zellikle azalmis akciger fonksiyonunun
azalmis AHMYT mesafesi ile iliskili oldugunu gosteren ¢aligma mevcuttur (231).
KOAH’l1 bireylerde yapilan bir c¢alismada azalmis quadricps kas kuvvetinin
fonksiyonel kapasiteyi olumsuz yonde etkiledigi gorilmistir (232). KF’li,
bronsektazili ve saglikli ¢ocuk bireylerin karsilastirildigr calismada KF’li bireylerin
yiirlime mesafesi, test sonu KH ve kas oksijenizasyonu saglikli bireylere gore diisiik

bulunmustur (233). Calismamizin sonucunda erigkin KF’li bireylerin mesafe, test
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sonrast KH ve SKB, test dncesi Sp0,, test 6ncesi ve sonrast SMO, degerleri eriskin
KF’li bireylerde saglikli bireylere gore belirgin olarak diisiik bulundu. Test Gneesi
KH ve dispne degerleri eriskin KF’li bireylerde saglikli bireylere gore daha yiiksekti.
Erigkin KF’li bireylerin yUUme mesafelerinin daha az olmasinin, artmis test oncesi
dispne algisinin diisiik akciger fonksiyonlar1 ile ilgili oldugunu diisiinmekteyiz.
Ayrica daha az mesafenin bir diger nedeninin her iki ekstremite quadriceps kas
kuvvetlerinin daha diisiik olmasindan kaynaklandigini diistinmekteyiz. Eriskin KF’li
bireylerin test @icesi SpO, degerleri normal sinirlarda olmasina ragmen saglikli
bireylere gore daha diisiik bulunmustur. Eriskin KF’1i bireyler test sirasinda saglikli
bireylere gore daha cok efor harcamalar1 gerekmis olabilir. Buna ragmen saglikli
bireylerin AHMYT mesafesi daha fazladir. Bu nedenle saglikli bireylerin test sonrasi
KH ve SKB’lari erigkin KF’li bireylerden daha yiiksek bulunmustur. LiteratCr
incelendiginde eriskin KF’li ve saglikli bireylerin AHMYT degerlerinin
karsilastirildigr calismaya rastlanmamistir. Calismamizin ilk olmasi nedeniyle
literatiire katki saglayacagini diisiinmekteyiz.

YUume analizi Biodex Gait Trainner ile degerlendirildi. Her iki grubun 6
dakikalik bir siire ile yiirlime hizlari, ylirime dongiisii, yiirime mesafesi, sag ve sol
adim uzunluklari, ambulasyon indeksleri ve adim sayilar1 kaydedildi ve karsilastirildi.
Okuro ve arkadaslar1 (234) 6DYT ile 55 KF’li ve 185 saglikli ¢ocugun yiiriime
hizlarin1 degerlendirmis ve sonucundan KF’li bireylerin yiirlime hizin1 sagliklh
bireylerden daha diisiik bulunmus. Ergin ve arkadaslarinin (235) 21 KF’li ve 21
saglikli ¢ocuk ile yaptiklar1 calismada 6DYT ile yiirlime hizlar1 degerlendirilmis
sonucundan KF’li bireylerin yiiriime hizlar1 saglikli bireylere gore daha diisiik
belirlenmistir. Calismamiz sonucunda yiirlime dongiisii, yiirime mesafesi, sag ve sol
adim uzunluklari, ambulasyon indeksleri ve adim sayilar1 KF’li ve saglikli bireyler
arasinda benzerdi. KF’li bireylerin yiirlime hiz1 saglikli bireylere gore daha diisiik
bulundu. Yavas yiiriime hizinin azalmis periferik kas kuvveti, solunum fonksiyon ve
artmis dispne algist ile ilgili oldugunu diisiinmekteyiz. Literatiirde eriskin KF’li ve
saglikli  bireylerin  yiirime  parametrelerinin = degerlendirildigi  calismaya
rastlanmamistir.  Caligmamizin  bu  yOnden literatiire katki  saglayacagini

diisiinmekteyiz.



55

Calismamizda eriskin KF’li ve saglikli bireylerin yasam kalitelerini
degerlendirildi ve karsilastirildi. TUke@ geerligi ve giivenirligi olan SF-36 anketini
kullanildi. Sekiz alt parametresi bulunan bu anket ¢alismasinin sonucunda erigkin
KF’li bireylerin fiziksel fonksiyon ve fiziksel rol parametrelerinin saglikli bireylere
gore daha diisiik oldugu gorildi. Gee ve arkadaslarinin (236) SF-36 anketini
kullanarak yaptiklar1 calismada bu anketin gecerli oldugunu fakat hastaligin
siddetinin fiziksel fonksiyon, fiziksel rol, genel saglik algisi ve canlilik/enerji
sonuglarini kisitladigr bulunmustur. Goldbeck ve arkadaslarinin (237) yaptigi bir
calismada SF-36’nin da i¢inde bulundugu ii¢ farkli saglikla ilgili yasam kalitesi
Olgegi karsilagtirllmistir. Sonucunda ise Olglim amacina uygun anketler ve daha
dogru veriler i¢in hastalia 6zgii anketlerin gelistirilmesi ve kullanilmas1 s6ylenmistir.
Uchmanowicz ve arkadaglarinin (238) 30 KF’li klinikte yatan hasta ve 30 saglikli
bireyin karsilagtirlldigi c¢alismalarinda, SF-36’nin tiim parametrelerinin  KF’li
bireylerin saglikli bireylerden anlamli derece daha diigiik oldugu bulunmustur.

KF’li eriskin bireylerde ilerleyen yas ile birlikte hastaliga &g problemler
tedavi yiikiinii arttirmaktadir. Bireyler hem tedaviye uyum saglamak hem de giinliik
yasamlarint devam ettirmeye c¢alismaktadirlar. Ergenlikten yetigkinlik donemine
gecen KF’li bireyler aileden ayrilmak, egitim, ¢calismak, sosyal iligkiler kurmak gibi
artan sosyal zorluklarla karsilasirlar (239, 240). Ayrica dogurganlik ve ebeveynlik
gibi kisisel sorunlarla da karsilasirlar (240-242). Literatiirdeki ¢alismalarda daha ¢ok
Hastaliga Ozgii Yasam Kalitsi Anketi veya KF hastaligina 6zgii yasam kalitesi anketi
kullanilmistir. Revize Kistik Fibrozis Anketi 2003 yilinda fransizca olarak
gelistirilmis (243). Ortaya ¢ikan bu sorunlar eriskin KF’li bireylerde saglikla ilgili
yasam kalitesinin Onemini arttirmaktadir. Calismamizda SF-36 tercih etmemizin
nedeni saglikli bireylerle de ¢alisacak olmamizdan dolay1 genel bir anket olmas1 ve
tiirkce gecerlilik ve giivenilirligi olmasiydi. Ayrica genel bir anket olmasi sebebi ile
bir¢ok sistemi etkileyen bu hastaligin etkilerinin genis kapsamli degerlendirilmesini
saglamistir. Yaptigimiz ¢alisma sonucunda sekiz alt basligr bulunan ankette sadece
iki alt parametrede anlamli fark goriildii. GUn igerisinde yapilan aktivitelerin saglik
durumundan ne kadar etkilendigini degerlendiren fiziksel fonksiyon ve son d&rt hafta
icinde saglik ve duygu durumunun is ve giinliik etkinlikler tizerindeki etkilerini

degerlendiren fiziksel rol gligliigli parametresini KF’li bireylerin saglikli bireylere
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gGe anlamli derecede diisiik bulundu. Diger parametreler arasinda anlamli fark
bulunamadi. Bu farkliliklar1 KF’in getirdigi sistemik problemlerin, erigkin bireylerde
tedavi ylikiiniin artmasinin, hastalik sonucu ortaya azalmis solunum fonksiynlari ve
periferik kas kuvvetinin bir yansimasi oldugunu ve kisilerin bu nedenle giinliik
aktivitelerden kagindigini diistinmekteyiz. Semptomlarin artmasi veya tekrarlamasi
korkusu da bunlar Czerinde etkili olabilir. SF-36 anketinin kullanildig1 calisma
sayisinin azhig, eriskin KF’li ve saglikli kontrol grubunun iizerinde yapilan yasam
kalitesi degerlendirmelerinin azligindan dolayr calismamizin literatiire katki
saglayacagini diisiinmekteyiz.

Calismamizda eriskin KF’li ve saglikli bireylerin anksiyete ve depresyon
durumunu HAD 0lgegi kullanarak degerlendirildi. Sonucundan anksiyete ve
depresyon durumlarinda her iki grup benzerdi. Ingiltere ve Almanya’da 12 yas ve
teeri KF’li bireylerin katildigi eriskin KF olan olgular iceren iki ayri kapsamli
calisma sonucundan KF’li ve saglikli bireylerin anksiyete ve depresyon durumlari
arasinda belirgin fark bulunamamustir (244, 245). Backst&m-Eriksson ve
arkadaslarmin (246) 18 yasindan biiyiik erigskin KF’li ve saglikli bireyler ile isve¢’te
yaptiklart ¢alismanin sonucunda anksiyete ve depresyon goriilme sikligi agisindan
her iki grup arasinda belirign bir fark bulunmamustir.

Kronik solunum yolu hastalikligina sahip bireyler yiksek anksiyete ve
depresyon dikeyi i¢in risk grubundadirlar (247-249). KF’li bireylerde artan yasam
siresi birlikte sosyal hayata katilim artmakta ama bunun yaninda hastaligin tedavi
yiikii de artmaktadir. Uluslararasi yapilan bir ¢alismada kullanilan 6l¢eklerden biri de
HAD idi. Calisma sonucunda eriskin KF’li bireylerde anksiyete orami % 32
bulunmustur. Ayni ¢calismada depresyon durumu HAD’a gore eriskinlerde bu oran %
13 bulunmustur (3). Artmus anksiyete ve depresyon belirtileri azalmis akciger
fonksiyonu, azalmis yasam kalitesi ve artmis hastane yatislari ile iliskilidir (250-254).

Calismamizin sonucunda KF’li ve saglikli bireylerin anksiyete ve depresyon
deeyleri arasinda anlamli bir fark bulunamadi. KF’1i bireylerin anksiyete orant % 13,
depresyon oran1 % 4,3 bulundu. Literatiirde bulunan ¢alismalar bu sonucu destekler
niteliktedirler. Calismamizda eriskin KF’li bireylerde ¢alisan sayisi1 fazla iken,
saglikli bireylerde Ogrenci sayist fazladir. Her iki durum da bireylerin

sosyallesmesine katki saglamaktadir. Bireylerin sosyal iliskilerinin benzer olduguna
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0 nedenle anket sonucunda anlamli bir fark bulunmadig: diisinmekteyiz. HAD &lgegi
kullanilarak yapilan eriskin KF’li ve saglikli bireyler ile ilgili ¢aligma sayisi

yetersizdir. Calismamizin bu yonden literatiire katki saglayacagini diistinmekteyiz.
Cahismamizin Limitasyonlari

Calismamiz Hacettepe Universitesi Hastanesi’nde KF tamis1 konulan ve
katilmaya goniillii eriskin bireylerden olusmaktadir. Degerlendirmeye aldigimiz
eriskin KF’li bireylerin hastalik siddetine gore smiflandirilmamasi ve g¢alismaya
katilan toplam birey sayisinin az olmasinin, ¢alismamizin limitasyonlar1 oldugunu
disiinmekteyiz. Caligsmaya katilan birey sayisinin ve cinsiyet dagiliminin esit olmasi
calismamizin giiclii yanlarindandir.

Literatiiri  inceledigimizde calismamizin  eriskin  KF’li  bireylerde
degerlendirilen ve saglikli bireyler ile karsilastirildiklar1 birgok parametre agisindan
ilk oldugunu gormekteyiz. Eriskin KF’li bireylerde iist ekstremite kas kuvvetlerini
degerlendirildigi ve saglikli bireyler ile karsilastirildigi, kullandigimiz degerlendirme
yontemine bakilarak periferik kas endruansi degerlendilirip saglikli bireyler ile
karsilastirildigi baska ¢alismaya rastlanmamistir. AHMYT gecerli ve gUvenilir bir
yontem olmasina ragmen, eriskin KF’li ve saglikli bireylerin fonksiyonel
kapasitelerini degerlendirip karsilastiran baska bir ¢aligmaya rastlanmamustir. Erigkin
KF’li bireylerde yiirime analizi yapan ve saglikli bireyler ile karsilastirildig
calismaya literatlirde rastlanmamstir.

Eriskin KF’li ve saglikli bireylerin VKI,VYY, VYA ve YVA, solunum kas
kuvveti, quadriceps kas kuvveti, HAD ve SF-36 ddgmlerinde ise literatirde az
sayida calisma bulunmaktadir ve sonuglar1 g¢eligkilidir. Bu ynlerden ¢alismamizin
literatiire katki saglayacagini diisiinmekteyiz.

Sonug olarak erigkin KF’li bireylerin YV A, solunum fonksiyonlari, solunum
kas enduranslari, alt ekstremite kas kuvvetleri, fonksiyonel kapasiteleri ve yliiriime

hizlar1 saglikli bireylere gore belirgin olarak diisiiktiir.
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6. SONUC VE ONERILER

Calismamizin amaci eriskin KF’li ve saglikli bireylerin fonksiyonel kapasite,

yutlme ve solunum parametrelerinin  degerlendirilip  karsilagtirilmasiydi.

Calismamizda yas ortalamasi 23,6143,07 yil olan 23 erigkin KF’li birey ile yas

ortalamas1 22,26+3,02 yil olan 23 saglikli birey degerlendirilip karsilagtirildi.

Calisma sonucunda ulastigimiz sonuglar asagida 6zetlenmistir:

1.

Eriskin KF’li bireylerin saglikli bireyler ile yas, cinsiyet ve VKI benzerdi. Boy
uzunluklar1 ve viicut agirliklar ise, saglikli bireylere gore daha diisiik bulundu
ve istatistiksel olarak anlamli oldugu saptandi. ki gruptaki benzer sonuglar

degerlendirme sonuglarinin objektif olmasini sagladu.

Her iki grup arasinda VYY ve VYA benzerdi. Erigkin KF’li bireylerin YVA
daha diisik bulundu. YVA’mmn, GIS problemlerinden kaynaklandigi ve
solunum fonksiyonlarina katilim yaptigi bilinmektedir. Bu nedenle tedavi
programina Y VA artmas1 ve sonrasindan korunabilmesi i¢in direng ve aerobik

egzersizlerin eklenmesi Guerilebilir. Daha fazla galismaya ihtiyag vardir.

Erigkin KF’li bireylerin solunum fonksiyonlari saglikli bireylere g&e belirgin
olarak diisiik bulundu. KFTR mutasyonundan kaynakli olarak hiicrelerde
meydana gelen islev bozuklugu ve sonucunda olusan mukus, tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari ile birlikte solunum fonksiyon kaybina neden olur. Bu
kayiplar1 en aza indirmek ve Onlemek i¢in mutlaka rutin degerlendirme ve
tedavi programina pulmoner rehabilitasyon eklenmeli ve dikenli olarak

sUrdUrdmelidir.

Her iki grup arasinda solunum kas fonksiyonlar1 parametreleri olan MIP, %
MIP, MEP ve % MEP degerleri benzerdi. Erigkin KF’li grubun solunum kas
kuvveti enduransi saglikli bireylere gore diisiik bulundu ve istatistiksel olarak
anlamli oldugu saptandi. Bireyleri kiiciik yastan itibaren pulmoner
rehabilitasyon tedavisi almalarindan kaynakli olarak bu sonuca ulastigimizi

diisiinmekteyiz. Ancak literatiirde ise mevcut calismalar sonucu celiskilidir.
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Erigkin KF’li bireylerde bizim degerlendirme yontemimiz ile yapilan ilk

calismadir. Bu nedenle daha ¢ok ¢alismaya ihtiyag vardir.

Erigkin KF’1i bireylerin sag ve sol quadriceps kas kuvvetleri saglikli bireylere
gore disiik bulundu ve istatistiksel olarak anlamli oldugu saptandi Omuz
abdtksiyon ve fleksiyon kas kuvvetleri ile el kavrama kuvvetleri iki grup
arasinda benzerdi. Egzersiz programlarina mutlaka kas kuvvetlendirme
caligmalarinin  eklenmesi gerektigini diisiinmekteyiz. Calismamizin iist
ekstremite kas kuvvetlerinin degerlendirildigi ilk ¢alisma oldugundan yol
gosterici  olacagmi diistinmekteyiz. Daha biiyilk Orneklem gruplart ile

calismalar yapilmalidir.

Erigkin KF’li bireylerin mekik sayilar1 saglikli bireylere gore daha diisiik
bulundu ve istatistiksel olarak anlamli oldugu saptandi. Sinav ve squat sayilari
her iki grup ign benzerdi. Abdominal kas kuvvetlerinin zayif olmasindan
kaynakli olabilecegini bu nedenle kuvvetlendirme programlarina bu kas
grubunun da eklenmesi gerektigini diisiinmekteyiz. Bu konuda daha ¢ok

caligmaya ihtiyac vardir.

AHMYT sonuglarina gore erigkin KF’li bireylerin mesafe, test sonrast KH ve
SKB, test @icesi Sp0,, test oncesi ve sonrast SMO, degerleri erigskin KF’li
bireylerde saglikli bireylere gore daha diisiik bulundu ve istatistiksel olarak
anlamli oldugu saptandi. Test oncesi KH ve dispne degerleri eriskin KF’li
bireylerde saglikli bireylere gore daha yiiksek bulundu ve istatistiksel olarak
anlamli oldugu saptandi. Bireylerin egzersiz programina aerobik egzersiz
mutlaka eklenmelidir. Hem fonksiyonel kapasiteyi arttiracagini hem de dispne
algisin1 azaltacagimi diisiinmekteyiz. AHMYT gecerli ve giivenilir bir test
olmasina ragmen mevcut literatiirde eriskin KF’li bireylerin saglikli bireyler ile
karsilastirildig1 calismaya rastlanmamustir. Ik olan ¢alismamizin yol gésterici

olacagini diistinmekteyiz.
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Erigkin KF’li bireylerin yiirime hizlar1 saglikli bireylere gore daha diisiik
bulundu ve istatistiksel olarak anlamli oldugu saptandi. YUrime déngisU
ylirime mesafesi, sag ve sol adim uzunluklari, ambulasyon indeksleri ve adim
sayilar1 her iki grup i¢in de benzerdi. Yiirlime egitimlerinin alt ekstremite kas
kuvveti ile birlikte tedavi programina eklenirse bireyler i¢in etkili olacagini
diistinmekteyiz.  Erigkin ~ KF’li  bireylerin  yiiriime parametrelerinin

degerlendirildigi ilk calismadir. Daha fazla ¢alismaya ihtiyag vardir.

Eriskin KF’li ve saglikli bireylerin anksiyete ve depresyon diizeyleri arasinda
anlamli bir fark bulunamadi. KF’li bireylerin anksiyete oran1 % 13, depresyon
orant % 4,3 bulundu. Bireylerin sosyal hayatlarina (egitim,is) devamliliklarinin
olmasinda dolayr bu sonuca ulastigimizi diisinmekteyiz. HAD 6lcegi
kullanilarak yapilan ¢alisma sayist azdir. Eriskim KF’li ve saglikli bireylerin

degerlendirilip karsilastirildigi daha ¢ok ¢alismaya ihtiyag vardir.

Eriskin KF’li bireylerin fiziksel fonksiyon ve fiziksel rol gii¢liigii parametreleri
saglikli bireylere gore anlamli derecede diisikk bulundu ve istatistiksel olarak
anlamli oldugu saptandi. Diger alt parametreler iki grup arasinda benzerdi. Bu
durumun saglikli bireylere gore ek olarak mevcut tedavi yiikiinden, rutinde
uygulamalar1 gereken rehabilitasyon programlari, kullanilmas: gereken ilaclar,
hastane randevularinin neden olabilecegini diisiinmekteyiz. Bireylerin tedavi
programlarinin yaninda yasam kalitelerini arttirmak adina multidisipliner bir
calisma yapilmalidir. Mevcut literatiirde ¢alisma sayist azdir bu nedenle SF-36

anketi ile yapilan daha fazla ¢alismaya ihtiya¢ duyulmaktadir.
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