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OZET

Giris ve Amag: Gelismesini heniiz tamamlamamis olan iilkelerde; saglik
hizmetlerinin yetersizligi, hijyen kosullarinin kotii olmasi, niifusun kalabalik olmasi
v.b nedenlerden dolay1 bronsektazi ¢ocuklarda alt solunum yolu i¢in hala 6nemli bir
saglik sorunudur. Ulkemizde bu alanda diizgiin bir kayit sistemi olmadig igin
bronsektazi siklig1 bilinmemektedir. Bu retrospektif calismanin amaci; kistik fibrozis
dis1 brongektazi tanili ¢ocuklarin demografik verilerini, tan1 anindaki yaslarini,
hastaneye basvuru sikayetlerini, hastaneye yatis sayis1 ve siirelerini, fizik muayene
bulgularini, laboratuvar bulgularini, radyolojik bulgularini, solunum fonksiyon testi
degerlerini, balgam kiiltiir iremelerini, uygulanan tedavileri, altta yatan etyolojik
faktorleri hastane arsivinden ve hastane otomasyon sisteminden hasta dosyalarini

tarayarak saptamak, bu alandaki ¢caligsmalar ile karsilastirmaktir.

Metodlar: Ocak 2012- aralik 2017 yillar1 arasinda Dicle Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saglhigi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Cocuk Go&giis Hastaliklari
Bilim Dali’nda kistik fibrozis dis1 bronsektazi tanisi ile izlenen tani yaslar1 2 ile 17
yas arasinda degisen, giincel yaslar1 5 ile 24 yas arasinda olan 110 hasta alindi.
Hastalarin cinsiyet, yas, ikamet yerleri, tanin aninda yas, etyolojisi, akrabalik
durumu, ailede benzer hastalik Oykiisii, sigara maruziyeti, bagisiklama durumu,
sikayetleri, fizik muayene bulgulari, hastaneye basvuru sayisi, yatis mevsimi, yatis
sayis1 ve siiresi, tam kan sayimi, sedimentasyon, C-reaktif protein (CRP), kan gazi,
immiinoglobulin diizeyleri, bazi biyokimyasal parametreler, solunum fonksiyon
testleri, balgam kiiltiirli, aldig1 tedaviler, antibiyotik kullanimi, destek tedavileri ve
bilgisayarli tomografi (BT) ve/veya yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografide
etkilenen loblar ve brongektazi tipleri hasta kayitlarindan taranarak veriler

kaydedilmistir.

Bulgular: Hastalarin tani yasi ortalamast 10,52 + 3,76 yil olup, en erken tani
2 yasinda, en gec tant 17 yasinda konulmustu. Hastalarin % 51,8’1 erkek, % 48,2’si
kiz idi. Anne baba akrabalig1 % 28,1 oraninda idi ve % 16,4 oraninda ailede benzer
hastalik Oykiisii mevcuttu. Hastalarda en sik goriilen bagvuru semptomu % 100 ile

Oksiiriik 1di, en sik fizik muayene bulgusu ise % 73,6 ile ral idi. Hastalarin %
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43,6’sinda altta yatan neden saptanmamisti, etyoloji saptananlardan en sik % 21,8 ile
gecirilmis akciger enfeksiyonlar1 idi. En sik goriilen tip % 58,2 ile tiibiiler tip
bronsektazi idi. Brongektazi lokalizasyonu % 39,1 ile akcigerlerde bilateral yaygin
tutulum seklinde idi. Balgam Kkiiltiirlerinde en sik izole edilen mikroorganizma
streptococcus pneumoniae idi. Hastalarin % 10’una cerrahi tedavi uygulanmisti.

Uygulanan cerrahi islem hastalarin tiimiinde lobektomi idi.

Sonuclar: Hastanin oksiiriik ve bol balgam ¢ikarma sikayeti yaninda fizik
muayenesinde de ral varsa ayirici tanilarda bronsektazi akla gelmelidir. Aile saglig
merkezlerinde ¢alisan aile hekimleri; 8 haftadan uzun siiren kronik balgamli 6ksiiriik
sikayeti ile bagvuran hastalarda bronsektazi olabilecegini diisiliniip ileri tetkik ve
tedavi amaci ile bu hastalar1 ¢ocuk saglhigi ve hastaliklar1 polikliniklerine
yonlendirmelidir. Brongektazi hastalarinda semptomlar daha c¢ok okul Oncesi
donemde ve erken okul yillarinda baslamasina ragmen bronsektazi tanist geg
konmaktadir. Bronsektazi, iyi bir anamnez ve fizik muayene ile tanisi erken konulup
uygun tedavi rejimi uygulandiginda, semptomlar daha hafif atlatilacak, hastaligin
progresyonu Onlenmis olacak, daha az komplikasyon gelisecek, hastaneye daha az

yatis olup hastalarin ve ailelerinin yasam kalitesinin artmasi saglanmis olacaktir.

Anahtar Kkelimeler: Cocukluk cagi brongektazi, balgamli Oksiiriikk, bol

balgam ¢ikarma, yliksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi

11



ABSTRACT

Objective: Bronchiectasis is still an important health problem for lower
respiratory tract in children in under developed countries due to insufficiency of
health services, poor hygiene conditions, large population. The frequency of
bronchiectasis is not known in our country since there is no proper recording
system in this area. The purpose of this retrospective study was to evaluate the
demographic data of children diagnosed with non-cystic fibrosis bronchiectasis,
their age at the time of diagnosis, hospitalization complaints, number and
duration of hospitalization time, physical examination findings, laboratory
findings, radiological findings, pulmonary function test values, sputum culture
growth and their treatment, underlying etiologic factors by hospital file archive

and compare them with other studies in this field.

Materials and Methods: 110 patients aged between 2 and 17 years old
who has diagnosis of cystic non-fibrosis bronchiectasis evaluated between January
2012 and December 2017 at the Department of Pediatrics Dicle University Faculty
of Medicine. Gender, age, place of residence, age at the time of diagnosis,
etiology, kinship status, family history of similar disease, smoking exposure,
immunization status, complaints, physical examination findings, number of
hospital admissions, hospitalization season, number and duration of
hospitalization, complete blood count, sedimentation, C-reaktif protein (CRP),
blood gas, immunoglobulin levels, some biochemical parameters, pulmonary
function tests, sputum culture, treatment, antibiotic use, supportive therapies and
scanning of affected lobes and bronchiectasis types on computed tomography (CT)
and/or high resolution computed tomography data were recorded from patient

records.

Findings/Results: The mean age at diagnosis was 10,52 + 3,76 years, the
earliest diagnosis was 2 years old and the latest diagnosis was 17 years. 51,8 % of
the patients were male and 48,2 % were female. Parental relationship was 28,1 %

and 16,4 % of them had similar family history. The most common presenting
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symptom was cough with 100 % and the most common physical examination was
rael with 73,6 %. 43,6 % of the patients had no underlying cause and 21,8 % had
previous lung infection as the most common etiology. The most common type was
tubular type bronchiectasis with 58,2 %. The localization of bronchiectasis was
bilateral lung involvement in 39,1 %. The most commonly isolated microorganism
in sputum cultures was Streptococcus pneumoniae. Surgical treatment was
performed in 10 % of the patients. Surgical procedure was lobectomy in all

patients.

Conclusion: Bronchiectasis should be considered in differential diagnoses
if the patient has cough and abundant sputum in physical examination. Family
physicians should consider bronchiectasis in patients presenting with chronic
sputum cough lasting more than 8 weeks. They should direct these patients to the
polyclinics of pediatrics for further examination and treatment. Although the
symptoms in bronchiectasis patients start mostly in pre-school and early school
years, the diagnosis of bronchiectasis is delayed. When bronchiectasis is diagnosed
with a good history and physical examination, and the appropriate treatment
regimen is applied, the symptoms will be lighter, the progression of the disease will
be prevented, less complications will develop, the patients will be less hospitalized

and the quality of life of the patients and their families will be increased.

Key Words: Childhood bronchiectasis, cough with sputum, abundant

sputum, high resolution computed tomography.
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KISALTMALAR DIiZiNi

ABPA
AF
ARDS
ASD
ASYE
BAL
BE
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CRP
CVID
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FVC
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HIB
HIV
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IL-8
iKS
KF
KFTR
KKH
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LTB4
MKS
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NO

: Alerjik bronkopulmoner aspergillozis
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: Alt Solunum Yolu Enfeksiyonu

: Bronkoalveoler lavaj

: Bronsektazi

: Bilgisayarli tomografi

: C-reaktif protein

: Yaygin degisken immiin yetmezlik
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: Maksimum orta ekspiratuar akim hizi
: Zorlu ekspiratuar hacim birinci saniye degeri
: Zorlu vital kapasite

: Gastro 6zofageal reflii

: Haemophilus influenza tip B

: Human Immundeficiency Virus

: Hipertonik salin

: Interleukin-1beta

: Interleukin-8

: Inhale kortiko steroid

: Kistik fibrozis

: Kistik fibrozis transmembran regulatuar
: Konjenital kalp hastaliklari

: Kronik obstriiktif akciger hastaligi

: Lokotrien B4

: Mounier - Kuhn Sendromu

: Non invaziv mekanik ventilasyon

: Nitrik oksit

NON-KF BE : Non kistik fibrozis bronsektazi



NSAIi
NTM
PA AC
PaCO2
PSD
RA
RSV
SCID
SFT
SJS
STS
TBC
TNF-oa.
VA
YCA
YCBT
YS

: Non steroid anti inflamtuar ilaglar

: Non tiiberkiilozis mikobakteri

: Posterior anterior akciger

: Arteryel kanda parsiyel karbondioksit basinci
: Primer silier diskinezi

: Romatoid artrit

: Respiratuar Sinsityal Viriis

: Agir kombine immiin yetmezlik

: Solunum fonksiyon testi

: Swyer James Sendromu

: Sar1 Tirnak Sendromu

: Tuiberkiiloz

: Timor nekrozis faktor-alfa

: Viicut agirhigt

: Yabanci cisim aspirasyonu

: Yiiksek ¢oziiniirliiklii bilgisayarli tomografi

: Young sendromu
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1. GIRIS VE AMAC

Brongektazi (BE), bronslardaki kalici dilatasyonu ve duvar kalinlasmasini
tanimlar (1). Bronsektazinin; mukuslu iltihabin brons duvariyla olan temasi sonucu
elastik doku, kas ve brons duvar1 kikirdaginda tahribata yol agmasiyla ortaya ¢iktig
diisiiniilmektedir (2,3). Inat¢1 balgamli oksiiriik ve tekrarlayan alt solunum yolu
enfeksiyonu ile karakterize kronik obstriiktif akciger hastaligi (KOAH)’dir (4).
Tekrarlayan akciger enfeksiyonlart sonucu bronsektazi akcigerlerde fonksiyon
kaybima neden olur (5). Enflamasyon kontrol altinda tutuldugunda ve uzun siireli
olmadiginda zararli degilken, kontrol altina alinmadiginda ve uzun siireli devam
ederse zararli hale gelebilmektedir. Bu hastalarin balgaminda nétrofil elastaz, timor
nekrozis faktor-alfa (TNF-a) ve interlokin-8 (IL-8) seviyelerinin yiiksek oldugu ve
uygun antibiyoterapi ile seviyelerinde diislis tespit edilmistir (6). Geri kalmis
iilkelerde oldukg¢a sik rastlanan tiiberkiilloz, bogmaca ve kizamik enfeksiyonu
yaninda, bazi virlisler ( herpes viriisler, adenoviriisler), aspergillus fumigatus ve
mycoplasma pneumoniae de bronsektaziyle sonlanan tekrarlayan akciger
enfeksiyonlarmdan sorumlu olabilmektedirler (7). Ozellikle gelismis iilkelerde
bronsektazinin olusumunda sik karsilasilan etyolojik faktorlerden bir tanesi de kistik
fibrozis (KF)’tir. Kontrol altinda olmayan astim, sag orta lob sendromu, silier
disgenezi, yabanci cisim aspirasyonlari ve immiin yetmezlikler de bronsektaziyle
sonlanabilmektedirler (1,8). Gelismis Tllkelerde cocukluk ¢aginda brongektazi
insidansinin azalmasinda rol oynayan faktorler; bogmaca ve kizamiga kars1 yaygin
asilamanin  yapilmasi, etkili antibiyoterapinin  yapilmast ve tiiberkiiloz
enfeksiyonlarinda azalma  goriilmesidir. Bu iilkelerde bazi  azinliklarda
bronsektazinin daha sik goriilmesi, sosyo ekonomik seviye ile hastalik gelisimi
arasinda bir iligki olabilecegini akla getirmistir (9,10). Etkin antibiyoterapi ve bagsarili
as1 uygulamalart sonucu gelismis iilkelerde bronsektazi insidansi azalmakta iken,
gelismekte olan iilkelerde basarili as1 yapilamamasi ve yeterli tedavi edilemedigi i¢in
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlar1 ve artan akciger tiiberkiilozu prevalansi
sebebiyle yaygin bir hastalik olarak goriilmeye devam etmektedir (11). Bronsektazili
hastalarin onde gelen sikayetleri; piiriilan balgamli Oksiiriik, hemoptizi, inatci
oksiiriik, dispne, ates, halsizlik ve gelismede geri kalmadir. Yineleyen ve inatci alt

solunum yolu enfeksiyonlari, bu semptomlarin belirginlesmesine neden olur. Bazi



hastalarda brongektazi tanisi hi¢ bir sikayeti olmadan farkli gerekgelerle ¢ekilen
akciger grafisi ya da toraks tomografisi ile konulur (12). Bronsektazi i¢in diinya
capinda ¢ocukluk yas grubu i¢in sikligin1 veren net veriler olmadigi i¢in farkli sosyo
ekonomik yapiya sahip iilkelerde epidemiyolojik verileri iceren caligmalara ihtiyag
vardir (13). Brongsektazi teshisinde ayrintili bir Oykii, fizik muayene bulgulari,
balgam kiiltiirii, altta yatan hastalifa yonelik teshis testleri ve akcigerler i¢in yiiksek
coziiniirliklii bilgisayarli tomografi (YCBT)’ye ihtiyag¢ duyulur. YCBT’nin
spesifitesi ve sensivitesi yliksektir. Tomografi teknolojisindeki ilerleme ile hastaligin
daha erken teshisi konulabilmektedir, uygun tedavi ile de prognozlar eskisi kadar
kot olmamaktadir. Akciger fonksiyonlarinda bozukluklar meydana gelmeden 6nce
akcigerlerdeki zedelenmeler YCBT ile tespit edilebilmektedir (14). Kistik fibrozisin
komplikasyonu sonucu gelisen bronsektazilerde oldugu gibi diger nedenlerden
kaynakli brongektazili vakalarin takibinde hem akciger hem de YCBT
degisikliklerinin beraber degerlendirilmesi daha faydali olacaktir. Tim hastaliklarda
oldugu gibi bronsektazili hastalarin da diizenli kontrole gelmesi medikal tedavinin
basarisinda biiyiik rol oynar. Hastalarin medikal tedaviye uyumlar:1 ve hastaligin
gidisat1 2-3 ayda bir degerlendirilmelidir. Risk grubunda yer alan bu hastalara
pnomokok, haemophilus influenza ve influenza asilar1 rutin asilamaya ek olarak
uygulanmalidir. Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari nedeniyle katabolizma artisi
oldugundan beslenme durumu da iyi tutulmalidir (15). KF hastalarina bagh
brongektaziler genellikle iyi takip edilmekte iken, diger nedenlere bagli hastalar
diizensiz takip edilirler. Oysa brongektazi, bu hastalarda ciddi morbiditeye sebep
olmakta ve bazen oliime dahil neden olabilmektedir. Bu agidan bronsektazili
hastalarda standart tedavi rehberi ortaya ¢ikarma gereksinimi dogmustur (16).
KOAH ve astimda teshis ve tedavide ulusal ve uluslar arasi takip ve tedavi rehberleri
uygulanmaktadir. Bronsektazide benzer bir tani1 ve tedavi rehberi olusturmak igin
yeterli veri bulunmamaktadir. Bundan dolay1 uygulanan tani ve tedavi yaklasimlar
genel olarak az sayida calismalara dayanmakta veya KF tan1 ve tedavi rehberinden
faydalanilmaktadir. Tedavideki amag¢ hastanin nutrisyonel durumunu korumak,
hastaligin ilerlemesini engellemek amaciyla akciger enfeksiyonu alevlenmelerini
tedavi etmek ve solunum fonksiyonlarini normale getirmektir (17). Akciger

enfeksiyonlarmin tedavisi icin hastalarin yatirilip arastirilmalar1 gerekmektedir.



Klasik tedavi metodlar1 arasinda, enfeksiyonlarin tedavisi, gogiis fizyoterapisi,
nutrisyon  destegi, psikolojik  destek, sosyal destek ve  bronsektazi
komplikasyonlarinin tedavisi yer alir. Bronsektazide son zamanlarda erken teshis
imkanlart ile birlikte etkili medikal tedavi uygulanmaktadir. Boylece bronsektazide
cerrahi tedavi uygulanan hasta sayisi azalmistir (18).

Bu retrospektif ¢alismada; kistik fibrozis disi1 hastaliklara bagli bronsektazi
gelisen hastalarin demografik verileri; tani, yasi, sikayetleri, fizik muayene bulgulari,
klinik 6zellikleri, etyolojik faktorleri, solunum fonksiyon testi (SFT) degerleri,
laboratuvar tetkik degerleri, balgam kiiltlirii iremeleri ve bu hastalara uygulanan
tedaviler son gelismeler dogrultusunda degerlendirilip literatiirdeki veriler ile

kiyaslanmas1 hedeflenmistir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Bronsektazinin Tanimi

Eski Yunanca’dan bronchos ve ektasis (nefes borusunun esnemesi)
kelimelerinden tiireyen bronsektazi, tekrarlayan enfeksiyonlara bagli olarak bronsial
peribronsial dokunun inflamatuvar yikimi ile beraber goriilen ve hava yollarinin geri
dontisiimsiliz genislemesi ile karakterize ilerleyici bir hastaliktir (1).
Ik olarak 1819 yilinda laennec tarafindan tanimlanan bronsektazi, daha sonradan
1950 yilinda Reid tarafindan tanimlanmaya baglanmistir (19). Reid’in yaptigi
anatomik siniflama en sik kullanilan simiflanma olup patolojik bulgulari, radyolojik
bulgularla korele eden bir siniflamadir.
a) Silendirik brongektazi: Brons uniform olarak genislediginde kullanilan bir
terimdir. Enine kesit ¢cap1 artan brons basit¢e genislemistir, tiibiiler bronsektazi olarak
da adlandirilir (20).
b) Varik6z brongektazi: Bronslarin geri doniisiimsiiz genisler. Bronslar, bacaklarda
goriilen varisli damarlar gibi hem genislemis hem de duvarlar1 diizensizlesmistir
(20).
¢) Kistik (sakkiiler) bronsektazi: Bronsektazinin goriilen en agir formudur. Bronslar
ici pliy dolu kistik yapr haline gelmistir, liziim salkimin1 andiran bir goriiniim
olusturabilirler (21).
Bronglardaki dilatasyon akciger periferine dogru artar ve bronslar balon

goriiniimdeki bosluklarda sonlanirlar.



Sekil 1. Reid simiflandirmasimin YCBT gortintiileri
A) Tibiiler bronsektazi B) Varikoz bronsektazi C) Kistik bronsektazi (22).

Brongektazili hastalarin baslica sikayetlerini kronik oksiiriik, piiriilan balgam, nefes
darligi, wheezing, hemoptizi, ates, halsizlik ve biliylime geriligi olusturmaktadir.
Tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlari, yukarida sayilan semptomlarin ortaya
¢ikmasina sebep olur. Bazi bronsektazi olgularinda tani, hi¢cbir semptom yok iken
cesitli nedenlerle ¢ekilen akciger grafisi veya tomografisi ile konulur (12). Gogiis

fizyoterapisi ve antibiyotikler tedavinin ana temelini meydana getirmektedir.

2.2. Brongektazinin Epidemiyolojisi
Bronsektazi de az sayida prevelans ¢alismasi oldugundan, ¢ocuklarda bronsektazi
prevalansi tam olarak bilinmemektedir. Neden olarak da popiilasyon aragtirmalarinda
kullanilabilecek  basit, giivenilir,  non-invazif  testlerin  olmamasindan
kaynaklanmaktadir (13). Son 30 yilda gelismis iilkelerde antibiyotik kullanimina
bagli olarak bronsektazi seyrek goriilen bir hastalik haline gelmistir (20). Beslenme
ve korunma yontemlerinin diizenlenmesi, 6zellikle kizamik ve bogmacaya karsi

immiinizasyonun yayginlasmasi, asilama programlarina Hemophilus influenza tip B



(HIB) ve Streptococcus pneumoniae asilarinin ilave edilmesi, 2 yasina kadar anne
siitlinlin 6zendirilmesi, antibiyotiklerin erken donemde ve sik kullanimi brongektazi
prevalansinda azalma olmasma katki saglamistir. Ulkemiz gibi gelismekte olan
iilkelerde ise brongektazi hala biiylik bir sorun teskil etmektedir (20,21,23).
Toplumda kronik hastalikli ¢ocuklara rastlanma sikligi tahmini olarak % 18
olusturmaktadir. 2004 yilinda Pifferi ve arkadaslarinin yaptiklar1 bir calismada genel
pediatrik  popiilasyonda bronsektaziye rastlanma sikliginin  1/6000 oldugu
bildirilmistir (24). Tsang ve Tipoe, Yeni Zelenda’da prevalansin 1/6000 oldugunu
gostermislerdir (25). Nikolaizik ve Warner solunum yolu problemi olan 4000
hastadan % 1’inde non kistik fibrozis bronsektazi tanis1 koymuslardir (7). Alaska’da
prevalans 1000°de 11 ile 20,5 arasindadir (9,26). Bu iilkelerde pnomoni sik
oldugundan viral ya da bakteriyel nedenlere bagli bronsektazi de daha sik
goriilmektedir. Ingiltere’den Eastham ve arkadaslarinin  yaptigi 93  Yiiksek
Cozinirlikli Bilgisayarli Tomografi (YCBT) ile tan1 konmus hastay1 igeren bir
calismada erkek: kadin oram1 2:1 bulunmustur (27). Bronsektazide betimleyici
calismalarin eksikliginden dolayr mortaliteyi tahmin etmek zordur. Ingiltere’de
tahmin edilebilen prevalansi binde 1-2 iken genel prevalans binde 2—5 ve erkeklerde
daha siktir. Genglerde % 4042 oraninda hayatin ilk 10 yili, % 60-69 oraninda
hayatin ilk 20 yilinda goriilmektedir (28).

2.3. Bronsektazi Etyolojisi

Brongektazinin nedenini saptamak zordur. Ayrintili klinik, laboratuvar,
patolojik testler kullanilsa dahi % 50-80 arasinda degisen oranlarda bronsektazi
vakas1 idiopatik olabilmektedir (11). Yiiksek Coziiniirlikli  Bilgisayarh
Tomografinin (YCBT) kullanimi ile bronsektazi tanisi siklikla konulabilmektedir.
Enfeksiydz sonrasi nedenler diinya genelinde bronsektazinin onde gelen sebebi
sayilirken antibiyotiklerin etkin kullanima baglanmasiyla ¢ocukluk cag: alt solunum
yolu enfeksiyonlar1 ve tliberkiiloz prevalansinin azaldigi bazi1 bolgelerde bu durum
degismistir. Yapilan asilama programlar1 ile bogmaca ve kizamigin bronsektazi
gelisimine etkisini azaltmistir. Saglik hizmetlerine erisimdeki yetersizlik ve yiiksek

enfeksiyon oranlart nedeniyle az gelismis tiilkelerde halen enfeksiyoz sonrasi



nedenler etyolojide ilk sirada gelmektedir (29,30,31). Kistik fibrozis (KF), non
enfeksiydz durumlarda bronsektazinin gelisiminde sik karsilasilan bir faktordiir (3).
Ingiltere’den yapilan respiratuar hastalik arastirilmak {izere sevkedilmis ve % 1’inde
nonkistik fibrozis bronsektazi saptanan 4000 pediatrik hastayr igeren bir seride
hastalarin % 27’sinde immiinolojik anormallikler, % 17’inde primer silier diskinezi,
% 15’inde konjenital malformasyonlar ve % 5’inde de aspirasyon saptanmistir.
Vakalarin % 63’iinde bronsektazi yapan nedenler tesbit edilmistir (15). Marmara
Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Boliimii’nde Karako¢ ve arkadaslarinin
yaptig1 bir calismada takip edilen non-kistik fibrozis bronsektazi tanili hastalarin %
40’mnda altta yatan neden saptanmistir. Immiin yetmezlik, silier diskinezi, astim,
kizamik, yabanci cisim aspirasyonu ve trakedzofagial fistiil gibi kronik aspirasyon
sendromlar1 6nde gelen nedenleri olusturmaktadir (32). Bronsektazi olusumunda rol
alan bir¢ok hastalik ve durum s6z konusudur. Cocukluk ¢aginda gecirilen
enfeksiyonlar (kizamik, bogmaca vb), brons obstriiksiyonu yapan nedenler (yabanci
cisim aspirasyonu, tiiberkiiloz ve sarkoidoz gibi hiler lenfadenopatiyle seyredebilen
hastaliklar, neoplazmlar, mukoid tikag, astim ve kronik bronsit gibi obstriiktif akciger
hastaliklar1), konjenital anotomik bozukluklar (bronkomalazi, bronsiyal Kkist,
trakeobronkomegali, sar1 tirnak sendromu ve sekestrasyon gibi lenfatik ve damarsal
defektler vb), immiin yetmezlik durumlar1 (Ig G ve Ig A yetmezligi, agir kombine
immiin yetmezlik (SCID), yaygin degisken immiin yetmezlik (CVID),
hipogamaglobiiliinemi, lokosit disfonksiyonu), herediter anomaliler (kartagener
sendromu ve immotil silia sendromu gibi solunum yolu epitelindeki siliyer defektler,
kistik fibrozis, alfa—1 antitripsin eksikligi), inhale irritanlar (sigara, deterjanlar,
nitrojen dioksit vb), ndrolojik bozukluga bagl tekrarlayan aspirasyon pndmonileri,
romatoid artrit ve sjogren sendromu gibi bag doku hastaliklar1 bronsektazinin
olusumunda rol alan predispozan faktorlerdir (5). Tedavi ve prognoz agisindan,
etyolojinin bilinmesi biiyilk 6nem tasimaktadir. Bronsektazinin etyolojik siniflamasi

Tablo 1’de goriilmektedir (15,23).



Tablo 1. Cocukluk ¢ag1 brongektazi etyolojisi.
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1) Enfeksiyoz nedenler

Kistik fibrozis dis1 bronsektazi vakalarinin biiyiik ¢ogunlugunun gecirilmis
onemli pulmoner enfeksiyonlara bagli oldugu diisiiniilmektedir (33,34). Kizamik,
bogmaca, influenza gibi viral enfeksiyonlarin yani sira mikoplazma, klebsiella,
stafilokok ve pseudomonas pnomonileri gibi ciddi bakteriyel enfeksiyonlardan sonra
da bronsektazi gelisebilir. Gegirilmis tiiberkiiloz enfeksiyonu iilkemiz i¢in mutlaka
akilda tutulmalidir. Tiiberkiiloza bagli bronsektazide daha ¢ok st loblarin
etkilenmesi  beklenen bir durumdur. Tiiberkiilloza bagli olarak gelisen
lenfadenopatiler, akciger orta lob bronsunu daraltarak orta lob atelektazilerine neden
olabilirler. Buna “orta lob sendromu” denir. Non-tiiberkiiloz mikobakteri (NTM)
akciger enfeksiyonunda sag orta lob ve lingular bronsektazi ilk defa 1989°’da rapor
edilmistir. Kronik gastrik aspirasyon, yutma disfonksiyonu 6zellikle nérolojik sekelli
cocuklarda, tekrarlayan enfeksiyonlara ve bronsektazi gelisimine neden olabilir

(35,36).

2) Immiin Yetmezlikler

Sistemik veya lokal olarak bozulmus konak immunitesi ve tekrarlayan
pnomoni bronsektazi gelisimine yol agabilir. Hiicresel ve humoral bagisiklik sistemi
bozukluklari, hipogamaglobiilinemi, siliyer diskineziler, izole IgG2 eksikligi, fagosit,
kompleman, nétrofil sistem bozukluklar1 gibi nedenler bu grupta sayilabilir. Bu
nedenleri zamaninda saptamak 6nemlidir. Cilinki intravendz immiinglobiilin tedavisi
ile yeni gelisecek enfeksiyonlar1 engellemek miimkiin olabilecegi gibi, akciger hasari
gelisimine de engel olunabilir. Bu grup icinde bronsektaziye en sik neden olanlar
immunglobulin ve subgrup eksikligine bagli olan sekilleridir. IgG’nin total
disiikliigii ya da IgG subgrup eksikligi (en sik Ig G2) rekiiren solunum yolu
enfeksiyonlarina ve bronsektazi gelisimine yol acabilir. Ayrica dogumdan itibaren
tekrarlayan enfeksiyon Oykiisii olan hastalarda hiicresel immiin yetmezlik, notrofil
fonksiyon defekti ya da kompleman eksikligi olabilecegi diislintilmelidir (23,37).
Insan Immiin Yetmezlik Viriisii (HIV) de bronsektazi etyolojisinde énemli bir yere
sahiptir ve kazanilmig immiin yetmezlikler grubunda tanimlanmaktadir. Brongektazi
ile ilgili diger immiin yetmezlikler; MHC-1 eksiklikleri, TAP-1 eksiklikleri,

interferon gama reseptor bozukluklar1 ve respiratuar oksidatif burst bozukluklarini



icermektedir. Kanserlere sekonder gelisen immiin yetmezlik durumu da
brongektazinin nedeni olabilir. Akut lenfoblastik l0semi nedeniyle kemoterapi
almakta olan c¢ocuklar risk altindadir. Kronik lenfoblastik 16semi seyrinde de
hipogamaglobiilinemi gelisebilir (38,39). Immiin yetmezligin diinya genelindeki en
onde gelen nedenleriden biri malniitrisyondur. Malnutrisyon geri kalmis toplumlarda
ve gelismekte olan iilkelerde immiin fonksiyonlarin bozulmasi ve brongektazi

gelisiminde anahtar rol oynamaktadir (38).

3) Yabanci Cisim Aspirasyonu

Yabanci cisim aspirasyonlar1 da lokalize bronsektazi nedenleri arasinda
onemli yer tutmaktadir. Cocuk hastalarda inhale edilmis bir yabanci cisim ihtimali
her zaman akilda tutulmalidir (38). Karakog¢ ve arkadaglarinin fleksibl bronkoskopi
ile yapilmis 654 hastay1 retrospektif olarak degerlendirdigi ¢aligmada, hastalarin %
4,8’inde yabanci cisim saptanmis olup hastalarin ortalama yasi 2,5 ve ortalama
semptom siiresi de 3 ay olarak bildirilmistir. Bagvuruda hastalarin higbiri yabanci
cisim aspirasyon hikayesi vermemistir. Bu hastalarda en sik yanlis tan1 da bronsittir
(42). Yine aynm1 grubun yapmis oldugu bir ¢alismada yabanci cisim aspirasyonu ile
tan1 arasinda gecen siire uzadik¢a bronsektazi gelisme riskinin arttig1 gosterilmistir.
Tanist 30 giinden fazla geciken hastalarin % 25’inde bronsektazi gelistigi

gosterilmistir (40).

4) Allerjik Bronkopulmoner Aspergillozis

Tedaviye 1yl yanit vermeyen ve uzun siiredir astimi olan vakalarda, KF’li
hastalarda diizelmeyen akciger bulgular1 ve yeni infiltrasyon varlifinda allerjik
bronkopulmoner aspergillozis (ABPA) akla getirilmelidir. Tan1 esnasinda varikéz
veya kistik brongektazi ya da her ikisi de olabilir (41). Alerjik Bronkopulmoner
Aspergillozis (ABPA), immiin sistemin kontrolsiiz veya uygunsuz ve sonugta
brongektaziye yol agan bir yanit1 olarak tanimlanabilir. Aspergillus fumigatus’a kars1
viicudun gelistirdigi Tip 3 immiin kompleks reaksiyonudur. Bronsektazi, fungal
tikaglarin yol actig1 obstriiksiyona, havayolu duvarindaki funguslara kars1 gelisen
immiin reaksiyona ve peribronsial dokulardaki eozinofilik enflamasyona bagli olarak

gelismektedir. Immiin sistemin bu kontrolsiiz asir1 yanit1 havayolunda hasara yol

10



acmaktadir (42). Bronsektazi etyolojisinde ABPA’y1 arastirmak tizere yapilacak
tetkikler; balgam kiiltiirli, eozinofili agisindan tam kan sayimi, serum IgE diizeyi
Olciimii (>1000 ng/ml anlamli), Aspergillus Fumigatus’a (AF) yonelik cilt prick testi,
AF’ye spesifik serum IgE veya IgG 6lgiimiidiir (43,44).

5) Gastroozofagial Reflii Hastahig:

Ozellikle nérolojik defisiti olan ve reflekslerin zayifladig1 hastalarda sessiz
aspirasyonlar neticesinde gastroozefageal reflii, bronsektazinin bir sebebi olmaktadir.
Degisiklikler genellikle bilateral alt loblarda olmaktayken, infantlarda ve uzun siire
supin pozisyonunda kalan ¢ocuklarda sag iist lobda, daha biiyiik ¢ocuklarda ise sag
alt lobun iist zonunda goriilmektedir. Trake-6zofagial fistiiller ve Laringeal kleft de

aspirasyonlar sonucunda bronsektazi gelisimine sebep olmaktadir (34,45).

6) Kistik Fibrozis

KF, kistik fibrozis transmembran regulatuar genindeki (KFTR) mutasyonlar
neticesinde ortaya ¢ikar ve rekiiren solunum yolu enfeksiyonlari, pankreatik hastalik
ve anormal ter klorlir testinden olusan klasik tani triadi mevcuttur (46). Epitelyal
membranlarda Cl- kanal fonksiyonundan sorumlu kistik fibrosis transmembran
regiilatuar (KFTR) proteinini kodlayan 7. kromozomdaki genlerin mutasyonu ile
karakterizedir. En sik goriilen mutasyon AF 508°dir. Pilokarpin iyontoforezi
yontemiyle uygun sartlarda yapilmis ter kloriir testinde 60 mEq/L’nin {izerindeki
konsantrasyonlar KF i¢in tan1 koydurucudur. KF insidans: her canli dogan 2000
bebekte 1°dir. Ulkemizde ise yapilan kisitli sayidaki calismalarda insidansin 1/3000
oldugu belirtilmesine karsin, akraba evliliginin ¢ok sik oldugu g6z oniine alininca bu
oranin daha yiiksek oldugu sanilmaktadir. KF’de bronsektazi; genelde diffiiz,
bilateral ve iist loblarda goriiliir (23,37,44). KFTR gen iiriinii akciger, gastrointestinal
trakt ve deri gibi organlarin epitelyal yilizeylerinde cAMP ilisgkili klor kanali olarak
islev goriir. KFTR gen defekti klor transportunun bozulmasi sonucu, koyu yapiskan
mukus ve buna bagl olarak mukosilier klirensin bozulmasiyla neticelenmektedir. En
sik tutulan organ akcigerdir. Bronsiyal obstriiksiyon ve staz; kronik enfeksiyon,

inflamasyon, fibrozis, bronsektazi ve kistik dilatasyona yol acar (47). Son yillarda
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yeni ve etkin tedavi olanaklari ile kistik fibrozisli hastalarin yasam siiresi ve
kalitesinde belirgin iyilesmeler olugmustur. Akciger hastaliginin progresyon hizi

mortalite ve morbiditenin ana belirleyicisidir (48).

7) Primer Silier Diskinezi

Silianin yapisal ve fonksiyonel anormalliginden kaynaklanan bir durumdur.
Otozomal resesif kalitimla gecer (49). Nazal kaviteden baslayarak silialarin oldugu
tiim sistemler etkilenir. Sonug olarak siniizit, otit, bronsit, bronsektazi, korneada ve
koku almada bozukluk ve erkek sterilitesi gibi genis bir klinik spektrumu mevcuttur.
Bu hastalarda spermatozoa vardir fakat hareketsizdirler. Erkeklerin tiimii, kadinlarin
ise % 50’si infertildir. Etkilenen hastalarin yaklasik % 50’sine situs inversus veya
kartagener sendromu eslik eder. Tan1 koymak icin erken ¢ocukluk déneminden beri
rinit, nazal polip, kronik bronsiyal enfeksiyon Oykiisii olan hastalarda akla gelmelidir
(50). Primer silier diskinezi insidansi 15-40.000 canli dogumda 1’ dir. Embriyonik
nodal silialar da kusurlu oldugundan hastalarin % 50’sinde situs inversus totalis
mevcuttur. Situs inversus, kronik siniizit ve bronsektazi birlikte oldugu zaman,
bireyin Kartagener Sendromu oldugu sdylenir ki PSD’nin bir subgrubudur ve
20.000-40.000 de bir civarinda prevalansi vardir (38,50). Tani, siklikla ¢ocukluk
caginda konulmakla birlikte, az da olsa eriskin donemde tani alan olgular da
bildirilmektedir. Erken tan1 komplikasyonlar1 Onleyerek olgularin hayat kalitesini

arttirmaktadir (51).

8) Sar1 Tirnak Sendromu

Tirnaklarda kalinlasma ve sararma, ekstremitelerde lenf 6dem, tekrarlayan
plevral eflizyonlardan olusan bir sendrom olup ¢ok nadir goriiliir. Yineleyen
pnomoniler ve bronsektazi tabloya eslik edebilir. Bronsektazinin patogenezi tam
olarak bilinmemektedir ancak solunum yollarindaki mukozal bir patolojiden
kaynaklandig: diistiniilmektedir. Temel anatomik bozukluk periferal lenfanjiografi ile
saptanabilen lenfatiklerdeki hipoplazi ve genislemedir (20,52). Taniya yonelik test
olmadig i¢in tanisi klinik Olciitlere dayanmaktadir. Hiiller ve arkadaslar1 1972°de

tan1 koymak i¢in ti¢c semptomdan ikisinin varliginin yeterli oldugunu bildirmislerdir.
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Son zamanlarda rinosiniizit ve siklikla bronsektazi, sar1 tirnak sendromu (STS) nun
bir parcasi olarak bildirilmistir. Siklikla yaygin solunumsal ve mukozal bozuklukla

iliskili olmasina karsin bronsektazinin patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Bu
sendrom immiinolojik defekt, tiroid hastaliklari, hipogammaglobiilinemi, protein
kaybettiren enteropati, nefrotik sendrom gibi cesitli hastaliklarla birlikte
bildirilmistir. Bronslarda ve bronsiyollerde mukoza ve submukozal doku lenfatik
damarlardan zengindir. Sar1 tirnak sendromundaki brongektazinin bronsiyal
lenfatiklerin  hipoplazisiyle iliskili  olabilecegi  diisiiniilmektedir. ~ Ayrica
bronsektazinin muhtemel nedenleri arasinda hipogammaglobiilinemi, dolasan B
hiicrelerinin diisiik diizeyi ve makroglobiilinemi olabilir. Biitiin bu mekanizmalar tek
basina ve birlikte yineleyen infeksiyonlara yol acarak ve hava yollarinin

harabiyetiyle brongektazi gelisimine neden olabilmektedir (53,54).

9) Williams-Campbell Sendromu

Williams-Campbell Sendromu, bronsektazinin nadir bir sebebi olarak ilk kez
1960°da tanimlanmistir. Segmental ve subsegmental brongslarda destekleyici kikirdak
dokusunun yokluguna bagli alt havayollarinda kollaps ve neticede bronsektazi
gelistigi gosterilmistir (31,55). Williams-Campbell Sendromu tipik olarak 4-6. seviye
brongslar1 tutar (56). Trakea ve ana bronglar normal kalibrededir. Semptomlar ve
hastaligin prognozu, bronslardaki kikirdak gelisim bozuklugunun derecesine baglhdir.
Genellikle o©ksiiriik, wheezing gibi bronkoobstriktif yakinmalar ve tekrarlayan

pnomoni ile cocukluk ¢aginda prezente olur (57).

10) Marfan Sendromu

Marfan Sendromu iskelet sistemi ile birlikte kardiyovaskiiler ve okiiler
sistemleri tutan genetik bir bag dokusu hastaligidir. Iskelet, kalp ve kan damarlari,
gozler, bronslar dahil olmak iizere viicudun pek ¢ok boliimiinii etkisi altina alabilir.
Marfan Sendromu, 15. kromozoma lokalize fibrillin genindeki (FBN1) defekt sonucu
mikrofibrillerin yapisal glikoproteini olan fibrillin sentezinde kalitatif ve kantitatif
bozuklukla karakterizedir. Fibrillin, bag dokunun 6nemli bir kismini olusturur. Bag

doku sorunlari, viicudun pek ¢ok boliimiinii etkisi altina alabilir (58).
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11) Young Sendromu

Young sendromu (YS), genellikle bronsektaziyle sonlanan yineleyen
sinopulmoner enfeksiyonlar ve normal spermatogenezin oldugu obstriiktif azospermi
ile karakterize bir hastaliktir. Bu hastalarin primer silier diskinezi ve kistik
fibrozisten ayirici tanilar1 yapilmalidir. Ayirici tan1 normal ter kloriir testi ve elektron
mikroskobisinde normal silialarin goriilmesiyle yapilir. Young Sendromu normal
silier fonksiyon ancak anormal koyu yapiskan mukus ile karakterizedir. Bu durum
nadir goriiliir ve ayr1 bir antite olup olmadigi konusunda bazi tartismalar vardir. KF
veya PSD olabileceginden siiphelenilen hasta profilinde Young Sendromu da tanida

akilda tutulmalidir (38,44,58).

12) Mounier-Kuhn Sendromu (Trakeobronkomegali)

Mounier - Kuhn Sendromu (MKS), trakea ve ana bronglarin belirgin
dilatasyonu ile karakterize, tekrarlayan pulmoner infeksiyonlarla seyreden ve nadir
goriilen bir hastaliktir. 1932 yilinda Mounier-Kuhn tarafindan tanimlanmstir.
Etyolojisi kesin degildir. Trakeobronkomegali, trakea ve ana brons duvarlarindaki
kas ve elastik yapilarin konjenital atrofisi sonucu hava yollarinda genisleme ile
ortaya c¢ikar. Dordiincii veya besinci dallanma distalindeki hava yollar1 genellikle
normal genisliktedir (59). Hastaligin familyal formu da tanimlanmistir. Otozomal
resesif gecisin olabilecegi bilinmektedir. Hastaligin kazanilmis formlarinin, erigskinde
pulmoner fibrozise, yenidogan preterm bebeklerde ise uygulanan mekanik
ventilasyona bagl olarak gelistigi bildirilmektedir. Hastalik cogunlukla erkeklerde 3.
ve 4. dekadda goriilebilirse de cocukluk déneminde de tani konabilir. Brongektazi
genellikle bilateraldir ve kistik tiptedir. Bronsiyal divertikiiller trakeobronkomegaliye
siklikla eslik eder. Yan grafiler biiylik hava yollarindaki ¢ap artigini gdstermede
genellikle on-arka grafilerden daha degerlidir (60).

13) Alfa—1 antitripsin yetmezligi

Nadir goriilen bir genetik anormallik olup daha ¢ok kronik obstriiktif akciger
hastalig1 patogenezinde rolii olan bir hastaliktir. ilk bulgusu ¢ocukluk caginda
bronsektazi degildir. Karaciger tutulumu ilk olarak goriilebilir. Notrofil elastaza karsi

organizmay1 koruyan alfa—1 antitripsinin eksikligi ile karakterizedir. Alfa—1
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antitripsin eksikliginde akcigerde proteaz antiproteaz dengesi bozulur, karacigerde
siroz goriilir. En yaygmn goriilen pulmoner anormallik panasiner amfizemdir

(11,20,61).

14) Swyer-James (Mc Leod) Sendromu

Swyer James Sendromu (SJS), postenfeksiyoz bronsiyolitis obliteransin bir
cesididir. Cocukluk c¢aginda meydana gelen birgok olaymm bu sendromu
tetikleyebilecegi diisiintilmektedir. Bu olaylar; radyasyon terapisi, kizamik, bogmaca,
hidrokarbon aspirasyonu, tiiberkiiloz ve siklikla bir adenoviral enfeksiyondur.
Bunlara ek olarak pek ¢ok yayinda yabanci cisim aspirasyonunu takiben olusan SJS
tanimlanmistir. Bu pulmoner nedenler bronsiyolitis obliterans ve sonunda akciger
parankiminin destriikksiyonuna yol acan bir bronsit ve bronsiyoliti baslatir.
Bronslarda ve bronsiyollerde skarlasma ve stenoz meydana gelir. Interalveolar
septalarin fibrozisi ile pulmoner kapiller yatakta obliterasyon meydana gelir ve
biiyiik pulmoner arterlere kan akiminin azalmasi, hipoplastik vaskiiler yapi ile
sonuclanir. Alveoler keselerdeki hasarlanmaya sekonder pulmoner sirkiilasyonda
hasarlanma meydana gelir. SJS’deki iki ana patofizyolojik defekt unilateral
bronsektazi ve ayni tarafta pulmoner arterin hipoplazisidir (62,63). Cogunlukla
asemptomatiktir, bagka nedenlerle cekilen akciger grafisinde tesadiifen olarak tam
konulur.  Akciger grafisinde saydamhik artist ve karsi taraf akciger
hiperekspansiyonuna ek olarak hipoplastik pulmoner arter golgeleri izlenebilir.
Ventilasyon-perflizyon sintigrafisinde etkilenen akcigerde anlamli diizeyde azalmis

perfiizyon belirlenirken ventilasyon fazinda azalmis gaz aligverisi izlenir (63).

15) Bronsiolitis Obliterans

Bronsiolitis obliterans akut brons zedelenmesi sonrasi obstriiktif akciger
hastaligina ait semptom ve bulgularin devam etmesi ile karakterize nadir goriilen bir
hastaliktir. Cocukluk caginda bronsiolitis obliterans viral 6zellikle de adenovirus,
kizamik ve influenza enfeksiyonu sonrasi olusan bir komplikasyondur. Histolojik
olarak hava yolunun hafif enflamasyonundan, brons ve bronsiollerin fibrotik

graniilasyon dokusu ile tam olarak stenozuna kadar degisen bulgular gosterir (62,63).
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Solunum yollarmin kismen veya tamamen obstruksiyonu sonucu hava tutulmasina ve
atelektazilere neden olur. Hastalarda alt solunum yolu enfeksiyonu sonrasinda alti
haftadan fazla devam eden Okstiriikk, solunum sikintisi, takipne ve hisiltt vardir.
Akciger grafilerinde asir1 havalanmay diisiindiiren bulgular ile beraber atelektazi ve
bronsektaziyi diisiindiiren goriinlimler olabilir. Bronsiolitis obliteransin tomografi
bulgulart 6zellikle ekspiryumda mozaik difiizyon deseni, bronsial duvar kalinlagmasi
ve brongektazidir. Bronsiolitis obliterans tanis1 genellikle tipik Oyki, klinik ve
radyolojik bulgularin varlig1 ile konur. Bronsiolitis obliterans tedavisi esas olarak
destekleyicidir. Hastalara bronkodilatorler, gégiis fizyoterapisi ve akut solunum yolu
enfeksiyonlari i¢in antibiyotik tedavisi gereken durumlarda verilir. Teofilin, inhale ve
sistemik steroidler de bu hastalarda kullanilmaktadir fakat tedavideki yerleri halen
tartismalidir. Bronsiolitis obliteransta steroid tedavisi akcigerde fibrozisin heniiz
olugmadig: ilk donemlerde daha etkilidir. Agir vakalarda akciger transplantasyonu
endikasyonu vardir. Uzun donem izlenen hastalarin en 6nemli bulgusu obstruktif

akciger hastalig1 ve bronsektazilerdir (63,64).

16) Romatizmal/Kronik Inflamatuar Hastaliklar

Bronsektazi ile iligkili baska bir grup hastalik da kronik inflamatuar
hastaliklardir. Bu grupta romatoid artrit, inflamatuar barsak hastaliklar1 yer
almaktadir. Romatoid artrit (RA) hastalarinda brongektazi insidans1 % 1-3 olarak
bulunmustur. Baz1 ¢alismalarda bu hastalardaki bronsektazi prevalansinin % 30’u
buldugu bildirilmistir. Bronsektazi, romatoid artrit baslangicindan 6nce de sonra da

ortaya ¢ikabilmektedir (38,42).

17) Kronik Piiriilan Bronsit

Kronik piiriilan bronsit; 2 veya daha fazla yilda, her yil en az 3 ay prodiiktif
oksiirtiglin olmast olarak tanimlanmistir. Sigara i¢mek gibi biiyiik bir faktorle beraber
tekrarlayan enfeksiyonlar, hava kirliligi, mesleki maruziyet gibi durumlar ilerleyici
havayolu obstriiksiyonuna yol agmaktadir. Bu tanimin ¢ocuklara uygulanabilirligi
belirsizdir ve kronik bronsitin ¢ocuklarda olusumu tartismali bir konudur. Bununla
beraber eriskinlere benzer sekilde cocuklarda da kronik enflamatuar hastaliklarla

veya toksik maruziyetlerle pulmoner epitelde hasar geligebilir (48).
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2.4. Bronsektazi Patogenezi

Brongektazinin hangi sekilde meydan geldigine dair elde kesin veriler
bulunmasa da, genel kanaat, alt solunum yollarindaki mukosilier klirens sistemini
bozan bir sebep sonrasinda olusan sekresyonlarmm yapmis oldugu staza bagh
enfeksiyonun ortaya c¢ikmasi ve bunun akabinde brons agacinin hasar goriip
enflamasyon ve mediator salinimi ve bronslarda genislemeye neden olarak kronik
oksiiriik, balgam, tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 ve hava akisinda bozulmanin
olusmasidir (49).
Brongektazi patogenezinde ii¢ temel mekanizmadan soz edilmektedir. Atelektazi,
sekresyon, traksiyon ve sonrasinda ortaya ¢ikan direk enfeksiyon hasari normal brong
anotomisinin bozulmasina yol acan en 6énemli mekanizmalardir (15).
Deneysel caligsmalar patogenezde traksiyon ve atelektazinin diisiik diizeyde rol aldigi,
sekresyon retansiyonuyla brons obstriiksiyonu ve enfeksiyonun ise ¢ok daha on
planda rol oynadigini ortaya koymustur (15). Bronstaki obstriiksiyon ve drenaj
bozuklugu nedeniyle obstriiksiyonun gerisinde biriken mukus, uzun stire brons
duvarina temas halinde olur. Bu sirada ortama nétrofiller akin eder ve bdylece
nétrofillerden proteazlar, toksik oksijen radikalleri salinmaya baslanir; bunlar brons
duvarindaki elastik dokuda, diiz kaslarda ve kartilaj yapisinda inflamatuar yikima,
siliyer yapilarda destriiksiyona ve glandlardan hipersekresyona sebep olur.
Proteolitik ataklarla zayiflamis olan bronglarda, sonrasinda mekanik brong
dilatasyonunun oldugu enfekte mukosel ortaya ¢ikar (41). Mukopiiriilan materyal
akciger dokusunda hasar yapan noétrofil iiriinleri serin proteazlar, toksik oksijen
radikalleri, nitrik oksit (NO), inflamatuar sitokinler (IL-8, TNF-alfa), silier hareket
ve mukosilier klirensi bozan maddeler icermektedir. Bu enfekte sekresyonlarin
olusumu, post—obstriiktif atelektazinin eslik ettigi koyulagsmis mukdz tikaclar sonucu
olusan tikanmanin distalinde meydana gelir (41). Watt ve arkadaslarinin yaptiklari
caligmada bronsektazili hastalarin balgaminda IL-8, TNF-alfa ve notrofil elastaz
seviyelerinin yiiksek miktarda bulundugu ve verilen antibiyotik tedavisi ile yiiksek
seviyede bulunan degerlerin diistiigli goriilmiistiir (6). Bronsiyal kolonizasyon ile
inflamatuar hasar giderek artmaya devam eder. Bu durum, proksimal bronglarda
dilatasyon, distal brons ve bronsiyollerde obliterasyon, post—obstriiktif atelektaziler,

peribrongiyal dokuda fibrozis ve buna bagli olarak zayiflamis ¢evre bronslarda
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cekilmeler ve akcigerde atelektaziler olusturur (41). Sonugta bronsektazi
patogenezindeki ortak yol; olusan sekresyonlarin atilmasinda zorluk ve yineleyen
enfeksiyon durumlaridir (48).

Bronsektazi ii¢ patolojik form olan silindirik, varikoz ve kistik bronsektazinin
herhangi biri veya herhangi birinin kombinasyonu seklinde ortaya ¢ikabilir.
Silindirik brongektazide brons sinirlar1 diizenlidir ama brons {initesi diffiiz olarak
genislemistir. Mukus tikaglar1 nedeniyle brons liimeni aniden sonlanmaktadir.
Varikoz bronsektazide ise dilatasyon derecesi daha fazladir ve lokalize daralmalar
sinirlarda  diizensizlige neden olur. Sakkiiler (kistik) brongektazide brong
dilatasyonundaki progresyon sonucunda sivi veya mukus dolu keselerle sonlanan
bronslarda balonlagma olusur. Bu, brongektazinin en siddetli formudur ve geri

doniisiimsiiz bir durumdur (48).
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Sekil 2. Bronsektazi patogenezi (65).

2.5. Bronsektazide Klinik Bulgular

Klinik bulgular genelde ilk olarak okul dncesi donemde ortaya ¢ikmaktadir.
Cok sayida c¢ocukta herhangi bir klinik bulgu vermeden striiktiirel degisiklikler
ortaya ¢ikabilecegi gibi spesifik olmayan sikayetler ile genel klinigi olusturabilir.
Beslenme yetersizligine bagh kilo kaybi ortaya cikarken, halsizlik, yorgunluk gibi
non-spesifik semptomlar hastaliin erken safhalarindan itibaren ortaya ¢ikar. Bazi

cocuklarda bogmaca, kizamik ve tiiberkiilozda tedaviye ragmen hastaligin ilerlemesi
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ve balgamli oksiiriigiin kesilmeden devam eden durumlarda bronsektazi tanisint goz
oniinde bulundurmak gerekir. Yineleyen akut solunum yolu enfeksiyonlari, 6zellikle
gece birikmis gibi sabahlar1 miktar1 artan ve siddetinde artis goriilen balgaml
mukopiiriilan oksiiriik vardir. 6 haftadan uzun siiren balgamli 6ksiiriikte bronsektazi
ihtimali tizerinde durmak gerekir. Alevlenmeler arasinda ise semptomsuz donemler
olabilmektedir. Efor dispnesi gelisen durumlarda yaygin hastaligin belirtisi olabilir.
Goglis agrist ve daha nadir hemoptizi goriilebilmektedir. Siklikla enfeksiyoz
alevlenme donemlerinde az  miktarlarda tedaviyle diizelen hemoptizi
goriilebilmektedir. Fazla miktarda (200 ml/saat) hemoptizi ile acil servise basvurular
cok daha nadir goriilmektedir. Abellan ve arkadaglari, cocukluk ¢aginda ortaya ¢ikan
hemoptizilerin altinda yabanci cisim aspirasyonlarina bagli bronsektazi olabilecegini
sOylemislerdir. Bu tiir olgulara bronkoskopi yapmak tan1 i¢in 6nemli bir yer edindigi
belirtilmistir (15,66). Kotii agiz kokusu, hasta ve yakinlar1 agisindan endise verici
semptomlardan biridir. Tekrarlayan ates ve semptomlarin alevlenmesi enfeksiyon

varligim ortaya c¢ikarir, bu belirtilerin ortaya ¢ikmasi bronsun hasarli alanlarina
yenilerinin eklendigini gostermektedir (20). Lokal yayilim sebebi ile akciger absesi
ile ampiyem, sistemik yayilimda goriilebilen beyin absesi, amiloidozis
komplikasyonlar1 ¢ocukluk ¢aginda % 5 oraninda izlenmektedir (21). Fizik
muayenede ise en onemli bulgu ral olarak goriiliirken, hastalarin yaklasik % 60’dan
fazlasinda duyulabilmektedir. Genellikle bilateral ve alt loblarda daha siklikla
duyulur. Cocuklar da yetiskinlere gore daha siklikla goriilen ¢omak parmak;
hastaligin yaygimligi, siiresi ve hastalik alevlenme sikligi ile iligkili bulunmustur.

Medikal veya cerrahi tedavi ile bu durum geri doniilebilir (15).
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Tablo 2. Bronsektazi semptom ve bulgulart (31).

Semptom Bulgular

e Kronik Oksiiritk e Ral

e Balgam c¢ikarma (veya  balgam e Vizing
cikarmak i¢in ¢ok kiiciik olan e Kaba solunum sesleri
cocuklarda devamli / rekiirren yas e Comak parmak
oksiiriik Oykiisii) e Gogiis deformitesi

e Vizing e Siyanoz

e GOgls agrisi

e Hemoptizi

e Dispne

e Biiylime geriligi

2.6. Brongektazide Tam ve Tam Testleri

2.6.1. Oykii ve Fizik Muayene
Etyolojik faktorler cok olmasindan dolay:r tan1 alan her hastayr degerlendirmek igin,
etyolojik faktorleri ortaya c¢ikarmaya yonelik detayli bir oykii ve fizik muayeneyi
barindirmalidir. Sistemik bir¢ok hastalik bronsektazi ile ilintili olabileceginden tiimii
i¢in aragtirma yapmak dogru olmayacaktir (44). Brongektazi tanisi1 alan hastalarda en
stk rastlanan sikayetler Okslirik ve piiriilan balgamdir. Hemoptizi de
goriilebilmektedir. Enfeksiyon eslik ettiginde ates ortaya ¢ikabilir. Zamanla anoreksi
ve kilo kaybi olusabilir (67). Diger esilk edebilecek semptomlar hisilti, gdgiis agris
ve dispnedir. Brongektazi semptomlarinin geneli okul Oncesi donemde meydana

gelmektedir (26).

2.6.2. Radyolojik Bulgular

Radyolojik tan1 amaciyla en ¢ok kullanilan yontem akciger radyografileri ve
yiiksek ¢oziintirliiklii bilgisayarli tomografi (YCBT) dir. Akciger grafisi bronsektazi
tanisinda kullanilan tetkiklerden en Onemlisi ve en cok kullanilanidir. Cekilen
akciger grafisi ile brongektazi etspit edilebilir. Bronsektazi tanisinda akciger
grafisinin duyarliligi % 28 olarak bildirilmektedir (68). Ozellikle silier diskinezi ve
kistik fibrozis hastaliklarina bagli olusan bronsektazilerde akciger grafileri genelde

normal degildir (59). Belirgin BE'yi genelde normal bir akciger grafisi ekarte ettirir.
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Brongektazi tanist i¢in glinlimiiz sartlarinda tercih edilen kesin tani yontemi
YCBT’dir. Gegmiste bronkografi brongektazi tanisin1 saptamak icin en duyarh
yontemdi. Fakat kullanilan kontrast maddeler segmental diizeyde bronglar
tikayabilecegi gibi alerjik reaksiyonlara da neden olabilir. Bu nedenlerden otiirti
bronkografi yerini YCBT’ye birakmistir (69,70,71,72). Tomografide silindirik
(tramvay yolu, tagh yliziik goriiniimii, bronsiyal duvar kalinlagmast), varikéz (boncuk
dizilmis gibi smirlar1 olan bronslar), kistik bronsektaziye ait tipik bulgular tespit
edilebilecedi gibi, bronsektazinin indirekt bulgular1 olarak bilinen voliim kaybu,

atelektazi ve hiler yer degisiklikleri de tespit edilebilir.

2.6.3. Solunum Fonksiyon Testleri

Solunum fonksiyon testleri hastaligin etkinlik derecesini gostermek icin ¢ok
hassas bir yontem degildir fakat hastanin klinik takibi i¢in 6nemli bir yer tutar. FEV 1
ve FVC degerleri genellikle diisiik bulunur. FEV1/FVC oraninin % 70 veya altinda
olmas1 bronsektaziye has bir bulgudur. Agir hastalik derecelerinde obstriiktif ve

restriktif pattern bir arada bulunabilir (66).

2.6.4. Mikrobiyolojik Inceleme

Bronsektazi tanili vaklarda viral ve bakteriyolojik inceleme tedavi i¢in yol
gosterici rol oynar. Bundan dolay1 tiim brongektazi tanili hastalarda balgam kiiltiirleri
yapilmalidir (44). Bir¢ok mikroorganizma nedeniyle bronsektazi tanili hastalarda
pnomoni ataklar1 goriilebilmektedir. Bronsektazi tanili hastalarin balgam kiiltiirtinde
en sik saptanan patojenler; Haemophilus influenza, Streptococcus pneumoniae ve
Staphylococcus aureus’tur. Sekonder enfeksiyon etkenleri ise Moraxella catarrhalis

ve Pseudomonas aeruginosa’dir (34).

2.6.5. Bronkoskopi
Fleksibl fiberoptik bronkoskopi mikrobiyolojik 6rnek alinmasinda, yabanci
cisim ekartasyonu icin, silier calisma icin Ornek alinmasinda ve endobronsial

anatomiyi tanimlamada oldukca faydali bir yontemdir.
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2.6.6. Diger testler

Immiin yetmezlik agisindan tam kan sayimi, serum immiinglobulinleri ve IgG
subgruplari, kistik fibrozis agisindan ter testi ve DNA analizi, aspirasyon agisindan
PH monitorizasyonu, hava yolu anomalilerini gdstermek, mikrobiyolojik ¢rnekleme
yapmak ve yabanct cisim olasiligmi diglamak i¢in bronkoskopi, silya
disfonksiyonunu saptamak i¢in nazal biyopsi yapilmalidir (66). Bronsektazilerde
bircok mikroorganizma nedeniyle gorillen pnomoni ataklart olmasi nedeniyle

tekrarlayan balgam kiiltiiri degerlendirmeleri 6nemlidir (59).

2.7. Bronsektazi Tedavisi

2.7.1. Medikal Tedavi

Bronsektazi tanili cocuklarm tedavisi iki asamada planlanmaktadir. Ilk
asamada acil olarak akciger hasar1 olusturan faktoriin ortadan kaldirilmasi
gerekmektedir. Bunun kaldirilmasi i¢in aktif infeksiyon varliginda uygun
antibakteriyel ajanla tedavi etmek; lokalize atelektazinin veya mukus tikacinin
oldugu durumlarda bronkoskopi yapmak veya etkin fizyoterapi ile temizlemektir.
Ikinci asamada ise cerrahi tedavi planlanmaktadir. Bronslarda geri doniisiimsiiz hasar
olarak tanimlanmaya basladigindan beri, bronsektazi i¢in destek tedavisi verilmeye
baslanmistir. Asil amag akut alevlenmeye giren bronsektazili hastay1 tedavi etmek ve
akciger fonksiyonlarinda olusabilecek kdtiilesmeyi yavaslatmak amaglanmistir. Bazi
tedavi yontemleri biitiin bronsektazililere uygulanabilirken altta yatan nedenlere gore
spesifik tedaviler de verilebilir. Altta yatan nedene gore uygulanan tedavi bu
hastalarda, hastaligin prognozu i¢in énem teskil etmektedir. Ornek olarak Kombine
degisken immiin yetmezligi ya da Hipogammaglobiilinemisi olan hastalarda
immiinoglobiilin replasman tedavisi prognozu énemli derecede etkilemektedir.
Bronsektazinin akut tedavisinde antibiyotikler ©6nemli bir yer edinmektedir.
Antibiyotikler hastaligin akut alevlenme donemlerinde ve profilaktik olarak
alevlenme sikligint minimum sayiya indirmek i¢in kullanilmaktadir. Brongektazisi
ciddi durumda olan hastalarda intravendz antibiyoterapi hastanede fizyoterapi ile
birlikte uygulanmasi Onerilmektedir. On ila ondort giin kadar kisa siireli bir
antibiyotik tedavisi dahi inflamatuar bulgular1 ve semptomlar1 belirgin bir sekilde

azaltir ve hastanin yasam kalitesine 6nemli bir katki verir (31). Verilmesi diisiiniilen
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antibiyotigin S. pneumoniae ve H. influenzae gibi mikrooranizmalara karsi {istlin bir
koruma saglamast gerekmektedir. S. aureus ve Pseudomonas bakterilerinin
saptandig1, o6zel olarak kistik fibrozis tanili hastalarda gerekli 6nemi vermek
gerekmektedir. Pseudomonas infeksiyonu saptanan hastalarda antibiyotige direnci
diistirmek i¢in genellikle 2 antibiyotikle tedaviye baslanilmalidir. Cogu klinisyen
uzun siireli (3 haftadan fazla) antibiyotik tedavisi Onermektedirler. Nebulizorle
verilen antibiyotik tedavisi antibiyotiklerin sistemik emilime ugramadan yiiksek
dozda hava yollarina girmesini sagladig1 i¢in antibiyotige direng riskini ve sistemik
toksite riskini olduk¢a diisiik seviyeye getirir. Son yillarda nebulizorle yapilan
supresif antibiyotik tedavisi ile iligkili ¢alismalarda kistik fibrozis tanili hastalarda
verilen nebulizor antibiyoterapisi solunumsal ataklari, hastaneye yatislar azalttigi ve
giivenli oldugu vurgulanmistir. Buna benzer olarak non kistik bronsektazili
hastalarda da fayda sagladig1 soylenmektedir. Buna ragmen nebulizorle tedavi ile
bronkospazm gibi dnemli bir komplikasyon goriilebilmektedir. Bu komplikasyon
inhale bronkodilator kullanimiyla beraber azaltilabilmistir. Brongektazili tanili
hastalarda obstriiktif akciger hastaliklar1 goriildiigiinden beri bronkodilatér kullanimi
Onerilmeye baglanmistir. Bazi arastirmacilar verilen bronkodilatasyon tedavisinin
mukosiliyer hijyeni arttirdigint savunurlar. Ama, c¢ogu hastada hava yolu
obstriiksiyonu degisken olmadigi i¢in bu tedaviden tam olarak fayda gordiigi
sOylenemez. Bundan dolayr bronkodilatér tedavi verilecek hastanin hava yolu
hiperaktivitesine sahip olmas1 gerekmektedir. Ayn1 zamanda bronsektazi tedavisinde
verilecek mukolitik tedavi sekresyonlar: incelttigi ve hijyeni sagladig: icin uzmanlar
tarafindan onerilmektedir. Bronsektazili hastalarda gogiis fizyoterapisi 6nemli bir yer
tutmaktadir. Akciger hastaliginin agirligina bagli olarak gdgiis fizyoterapisinin glinde

1 - 4 kez yapilmasi tavsiye edilmektedir (73,74).

2.7.2. Cerrahi Tedavi

Iki fizyopatolojik hipotezle bronsektazideki cerrahi tedavinin temel noktalart
aciklanmaktadir. 1lki; rezeksiyon ile  fonksiyonunu kaybetmis, harap olmus
bronglardan meydana gelmis akciger dokusunun c¢ikarilmasi saglanmali, ikincisi de;
lokalize brongektazi alanlarinin komsu bolgelerin kontaminasyonunu engellemek icin

cikarilmalidir. Basarili cerrahi sonuglar elde etmek icin cerrahi girisim muhakkak;
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kuru donemde yapilmali ve tekrarlama riskini diisiirmek i¢in radyoloji ile uyusmazsa
bile hastalikli olabilecek olan bolgeler uzaklastirilmalidir. Bu alanla ilgili
arastirmacilarin bliyiik bir kismi1 cerrahi tedavi planlanmadan once en az 2 yil yogun
medikal tedavi uygulanmasi konusunda goriis birligi icerisindeler (23). Bronsektazi
icin ilk basarili lobektomi; pnomotoraks, tiiberkiiloz ve siipiiratif akciger
hastaliklarinin cerrahi tedavisi konusunda 6nemli katkilar1 olan, gogiis cerrahisinin
onciilerinden Samuel Robinson (1875-1947) tarafindan 1909 yilinda yapilmistir.
Cerrahi girisim i¢in olgularin se¢ciminde dikkat edilmesi gereken konular sunlardir;
Hastaligin lokalizayonu: Segment, lob ve hatta biitlin bir akcigerde olsun tek tarafli
lezyonlar rezeksiyon i¢in iki tarafli lezyonlara gore daha uygundur. Belirli bir
yayginliga kadar olan bilateral lezyonlar (en fazla 10-11 segment) akcigerin diger
kisimlar1 tam olmak kaydiyla c¢ikarilabilir. Girisim oncelikle fazla lezyonlu olan
kisima yapilmaktadir. Bazen bu girisimden sonra karsi taraftaki lezyonlar
gerileyebilir ve ikinci bir yaklasima gerek kalmaksizin medikal tedavi ile hasta
normal yasamin1 devam ettirebilir. Hastanin yasi ve genel durumu: Rezeksiyon
cerrahisini kiictikler biiytiklere gore daha iyi tolere edebilmektedir. Bunlarda
akcigerin kalan kisimlarinin rezeke edilen kismin biraktigi boslugu doldurmasi
erigskinlere gore daha iy1 olur. Hastanin solunum fonksiyonlari, rezeksiyondan sonra
geri kalan akciger hastanin normal yasam kosullari i¢cinde solunum ihtiyacinm
yeterince saglayabilmektedir. Bronsektazinin tedavisinde belirlenecek yontemler i¢in
medikal tedavi de fazla diretmemek gerekir. Progresyon ve diger saglam kisimlarin
kontaminasyonunu o©nlemek ic¢in cerrahi tedavi akilda tutulmalidir. Hastaligin
kapsam1 ve agirligr iyi belirlenmeli ve cerrahi endikasyon buna gore secilmelidir
(75). Brongektazi cerrahisinde iyi secilen, endikasyonu iyi konan hastalarda ve
sonraki yasam konforlarini arttirmak agisindan uygulanacak tam rezeksiyonlar
mortalite ve morbidite oranlarinin diisiikligi ile cerrahi tedavi en 1yi tedavi

seceneklerinden oldugu goriilmektedir.

2.8. Bronsektazinin Dogal Seyri ve Prognozu
Brongektazi de brons genislemeleri yapisal olarak geriye doniisiimsiiz bir
bozukluktur. Hastalarda belirtiler enfeksiyon durumunda giin yiiziine ¢ikmaktadir.

Bu belirtiler atak sikligr giderek arttifi i¢in daha siklikla ortaya cikmaktadir.
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Bronglardaki bu enfeksiydz durumun uzayip yayilmasi ve hastalifin atak sikliginda
artis nedeniyle akcigerdeki yikilmis olan doku orani giderek artmaktadir. Bu durum
solunum islevinin giderek bozulmasina ve ilerleyen donemde solunum yetmezligi
tablosunun ortaya g¢ikmasma neden olur. Yikilmis akciger dokusunun belirli bir
bolgeyle sinirli kaldigi durumlarda cerrahi girisimle tedavi altina alinabilir. Sayet
cerrahi girisim yapilamayan bir durumda ise, hastaligin ilerleyici 6zelligi ve komsu
dokular1 da yikima ugratabilecegi goz oniinde bulundurularak diizenli bir sekilde ilag
tedavisi verilir. ila¢ verilmesinde ki amag hastaligin ilerlemesini durdurmak ve var
olan saglikli dokuyu koruma altina alabilmektir.

Gelismekte olan iilkelerde brongektazi halen en ©nemli morbidite ve
mortalitenin nedenlerinden biri olarak bulunmaktadir. Medikal tedavi verilen
vakalarda mortalite oran1 % 19-31 iken cerrahi tedavi sonras1 mortalite oran1 % 1—
8’dir. Son donemlerde bronsektazili hastalarin prognozunda gozle goriiliir bir sekilde
diizelme oldugu goriilmektedir. Bunun olast nedenleri arasinda yatkinlik olusturan
kosullarin erken taninmasi ve Onlenmesi, daha giicli ve daha genis spektrumlu
antibiyotiklerin kullanima girmesi, cocukluk yas grubunda HIB, pnémokok asilarmin
bir¢ok iilkede as1 takvimine eklenmesi ve cerrahi tedavi verilen vakalarda daha iyi

sonuclarin elde edilmesidir (72).
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. Cahisma Protokolii

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hastaneleri Cocuk Sagligi ve Hastaliklar
Anabilim Dali Cocuk Gogiis Hastaliklart tinitesine 1 ocak 2012 - 31 aralik 2017
tarihleri arasinda basvuran 0-18 yaglar1 arasinda kistik fibrozis dis1 bronsektazi tanisi
almis 110 hastaya ait kayith veriler geriye doniik olarak tarandi. Calismaya dahil
edilen hastalarin dosyalarindan cinsiyetleri, giincel ve tani yaslari, tan1 anindaki
viicut agirliklar1 (VA) ve boy uzunluklari, viicut agirliklart z skorlari, boy z skorlari,
anne ve baba arasindaki akrabalik diizeyleri, ikamet ettigi yerler, ailede benzer
hastalik Oykiileri, basvuru anindaki sikayetleri, fizik muayene bulgulari, sigaraya
maruziyetleri, asilama durumlari, formiill mama destegi durumu, ates, gogiis
fizyoterapisi uygulanma durumu, bronkoalveolar lavaj (BAL) ve balgam
kiiltiirlerinde iireyen organizmalar, altta yatan kronik hastaliklari, alt solunum yolu
enfeksiyonu nedeniyle hastaneye yatis sayisi ve siireleri, antibiyotik, inhale
bronkodilator, inhalesteroid, sistemik steroid, mukolitik kullanip kullanmadiklari,
soygecmis zellikleri, ailede tiiberkiiloz, alerjik hastalik varlig1 durumu, hastanin tiim
belirtileri, solunum fonksiyon testleri, laboratuvar parametreleri olarak tam kan
sayimi, biyokimyasal parametreler, CRP, eritrosit sedimentasyon hizi, kan gazi ve
immiin parametre (Total IgG, IgGl, IgG2, 1gG3, 1gG4, IgM, IgA, IgE, C3 ve C4)
diizeyleri kaydedildi.

Boy, viicut agirlig1 6l¢iimlerinin cinsiyete gore belirlenmis persentil egrilerine
gore 3 persentilin altinda olmasi biiylime geriligi olarak kabul edildi. Hastalarda;
inat¢1 kronik Oksiiriik, bol balgam cikarma sikayetleri, akciger sesleri dinlemekle
kaba raller duyulmasi gibi alt solunum yolu bulgularinin yani sira merkezimizde
veya diger hastanelerde ¢ekilmis olan bilgisayarli toraks tomografisi veya yiiksek
¢oziinlirliiklii bilgisayarli tomografisi ile brongektazinin tespit edilmis olmasi goz
Oniinde bulunduruldu.

Kistik fibrozis agisindan stipheli klinik 6zellikleri olan hastalara en az 2 defa
ter testi yapildi. Ter testi konduktivite yontemi ile calisiimistir. Klor ile beraber diger
anyonlarda Sl¢iilmiistiir. Ter testi sonucu 60 mEq/L altindaki degerler negatif, 60-90

mEq/L arasindaki degerler siipheli olarak degerlendirilmistir ve test tekrarlanmistir.
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90 mEqg/L’nin tizerindeki degerler kistik fibrozis olarak kabul edilmistir ve bu
hastalarda genetik mutasyonlar ¢aligilmistir.

Akciger tiiberkiilozii teshisi i¢in sikayetler, aile Oykiisii, akciger grafileri,
PPD, balgam Kkiiltiirleri ve / veya mide aglik suyu kiiltiirleri retrospektif olarak
taranarak degerlendirildi.

Astim tanis1 i¢in ulusal astim tani ve tedavi rehberi goz 6niinde bulunduruldu.

Kartagener sendromu tanist i¢in; bronsektazi, kronik siniizit ve situs
inversusun bir arada bulunmasina dikkat edildi. Primer siliyer diskinezi (PSD) tanisi,
tekrarlayan siniizit ve / veya otit dykiisii ile birlikte ailede benzer 6ykii varligr da
sorgulanarak sakarin testi ile diglanmistir. PSD saptanan hastalara kartagener
sendromu agisindan ekokardiyografi yapildi ve dekstrokardi varliginda kartagener
sendromu tanis1 konuldu.

Hipogamaglobiilinemi, serum immunglobulin (IgG, IgA ve IgM)
diizeylerinden en az birinin yasa gore normal degerlerin 2 SD’nin altinda olmasi
olarak tanimlandi.

Yabanci cisim aspirasyonu diisiiniilen hastalara tan1 amach ilk etapta fleksible
bronkoskopi yapildi.

Solunum fonksiyon testi (SFT) ol¢limleri akciger rahatsizliklari olan
hastalarin fonksiyonel durumlarinin degerlendirilmesinde takibinde ve teshisinde
onemli rol oynar. Akciger fonksiyonlarmin degerlendirilmesinde en yaygin
kullanilan test spirometridir. Spirometri ile voliim zaman ve akim/ voliim egrileri,
FVC, FEV1, FEV1/FEVC ve FEF 25-75 orani elde edilir.

Bes yasindan biiyiik ve uyum saglayabilen ¢ocuklarda solunum fonksiyon
testi yapildi. Testten Once hastalarin boy ve viicut agirliklarina bakildi. Gorevli
teknik eleman testten Once hastaya c¢ok derin nefes aldiktan sonra, ¢ok hizli ve
sonuna kadar nefes vermesi gerektigini anlatarak test manevralarini yaptirds.
Hastalara oturur pozisyonda burunlari kapatilarak bdylece burundan soluk alip
vermeleri engellenecek sekilde test yapildi. Testteki manevralar: bagarili bir sekilde
yapamayan hastalarda, hastalar dinlendirildikten sonra tekrar anlatilarak test
tekrarlandi. Bu manevralar tamamlandiktan sonra testlerin sonuglari alindi ve
hastanin hekimi tarafindan test verileri yorumlandi. SFT’de olgiilen FVC, FEV1,
FEV1/FVC ve FEF 25-75 parametreleri kaydedildi, degerler yasa ve boya gore
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beklenenin yiizdesi olarak ifade edildi. Normal degerler FEV1 >80, FVC >80,
FEV1/FVC >80, FEF 25-75>80 olarak kabul edildi.
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu’ndan 20.12.2018 tarihinde 302

nolu sayi ile ¢alisma i¢in onay alindi.

3.2. Laboratuvar Yontemleri

Hastalarin tam kan sayimmi, biyokimya parametreleri, CRP, eritrosit
sedimentasyon hizi, kan gazlari, immiinglobulin diizeyleri, balgam ve kan kiiltiiri
ornekleri Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hastaneleri merkez laboratuvarinda
calisild.

Tam kan sayiminda; WBC: 4,6-10,2 10e3/uL, HGB: 12,2-18,1 g/dL, HCT: %
37,7-53,7, MCV: 80-97 fL, PLT: 142-424 10e3/uL, NEU: 2-6,9 10e3/uL, LYM: 0,6-
3,4 10e3/ul,, LYM %: 10-50, NEU %: 37-80 referans degerleri normal olarak kabul
edildi.

Biyokimya parametrelerinde, glukoz: 70-110 mg/dL, ire: 10-45 mg/dL,
kreatinin: 0,6-1,4 mg/dL, sodyum: 130-145 mmol/L, potasyum: 3,5-5,5 mmol/L,
klor: 95-108 mmol/L, kalsiyum: 8,4-10,2 mg/dL, albumin: 3,2-4,5 gr/dL, ALT: 0-45
U/L, AST: 0-35 U/L, ALP: 40-150 U/L, LDH: 180-360 U/L referans degerleri
normal olarak kabul edildi. CRP: 0-0,5 mg/dL, eritrosit sedimentasyon hizi: 0-15
mm/saat referans degerleri normal olarak kabul edildi.

Kan gazi parametreleri; Ph: 7,35-7,45 , pCO2: 35-45, HCO3: 22-26 referans

degerleri normal olarak kabul edildi.

3.3. Radyolojik Yontemler

Hastalarin bir kism1 dis merkezde ¢ekilmis olan toraks bilgisayarli tomografi
ve / veya yiiksek c¢oziiniirliikli bilgisayarli tomografi tetkikleri ile bagvurdu. Dis
merkeze ait gortintiileme tetkiki olmayan hastalarin ise toraks bilgisayarli tomografisi
ve / veya yliksek c¢oziiniirliklii bilgisayarli tomografisi hastanemizde ¢ekildi.
Hastalarin YCBT leri hastalarin klinik durumlarimi bilmeyen radyoloji hekimleri
tarafindan degerlendirilip bronsektazinin anatomik yaygmhigi ve tipi agisindan
raporlandi. Bilgisayarli tomografi bulgular ise; tiibiiler, varikoz, kistik ve mikst tip

bronsektazi olarak simiflandirildi.
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Hastalarin hastaneye basvuru sirasinda posterior anterior akciger grafisi
cekildi. Posterior anterior akciger grafisi bulgulari; normal grafi bulgulari, anormal

grafi bulgular ve bronsektaziye uyumlu grafi bulgular1 olarak simiflandirildi.

3.4. Tedavi Yontemleri

Hastalarin medikal tedavisi; Oksiiriik, balgamda artma, ates, beslenmenin
bozulmasi ve posterior anterior akciger grafisinde yeni infiltratif degisikliklerin
oldugu alevlenme donemlerinde uygun antibiyotik, inhale bronkodilatorler, inhale
steroidler, inhale hiperosmolar ajanlar, mukolitik kullanimin1 ve gogiis
fizyoterapisini icermektedir. Klinik durumuna gore hastalarin bir kismina yukaridaki

tedavilerin tiimii uygulanmis iken, bir kismina da bazilar1 uygulanmisti.

3.5. Istatistiksel Analiz

Verilerin analizinde SPSS 24.0 istatistik paket programindan faydalanildu.
Hastalarin tanimlayict istatistikleri yapildi. Verilerin 6zetlenmesinde tanimlayici
istatistiksel metotlar olan frekans (say1), % (ylizde) , aritmetik ortalama (mean) ,
standart sapma (SD), medyan(ortanca), minimum (min) ve maksimum (max)
degerleri ile sunulmustur. Fizik muayene bulgulari, cinsiyet gibi kategorik
degiskenleri i¢in say1 ve ylizde Ozet Olgiitleri verildi. Laboratuvar degerleri, yas gibi
degiskenler i¢in standart sapma, ortalama, medyan, alt sinir ve {ist sinir 6zet dlgiitleri

verildi.
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4. BULGULAR
4.1. Demografik Ozellikler

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar
Anabilim Dali Cocuk Gogiis Hastaliklart tinitesine 1 ocak 2012 - 31 aralik 2017
tarihleri arasinda bagvuran 0-18 yaslar1 arasinda BT ve/veya YCBT ile bronsektazi
tanist almis 110 hastaya ait kayith veriler geriye doniik olarak tarandi. Kistik fibrozis
tanil1 hastalar ¢alismaya dahil edilmedi.

Olgularin % 51,8°1 erkek, % 48,2’si kiz idi (Tablo 3).

Tablo 3. Hastalarin cinsiyete gore dagilimi.

W Erkek mKiz

En erken 2 yasinda, en ge¢ 17 yasinda tan1 konulmustu.

Tiim hastalarin tan1 yas1 ortalamasi 10,52 + 3,76 yil, kiz hastalarda tan1 yas1
ortalamast 10,13 + 3,59 yil, erkek hastalarda tani yasi ortalamasi 10,91 + 3,91 yil
olarak saptandi. Hastalarin simdiki yaslar1 ortalamasi 16,30 + 3,92 yil idi (Tablo 4).
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Tablo 4. Hastalarin tam yaslari ve simdiki yaslari.

Hasta sayis1  Ortalama (y1l) = Ss Minimum (yi) Maksimum (yil)

Tan1 yas1 110 10,52 + 3,76 2 17

Simdiki yas1 110 16,30 + 3,92 5 24

Hastalarimiz1 ikamet ettigi yerlesim bolgesine gore degerlendirdigimizde 79

hasta (% 71,8) sehirde, 31 hasta (% 28,2) kirsal bolgede yasamaktaydi (Tablo 5).

Tablo 5. Hastalarin yerlesim bolgesine gore dagilimi.

M Yuzde (%)

71.8

Sehir Kirsal

Anne ile baba arasinda akrabalik % 28,1 oraninda, ailesinde benzer hastalik
Oykiisii bulunma orani1 % 16,4 oraninda, pasif sigara maruziyetine ugrayanlar ise %

27,3 oraninda saptandi. Hastalarin % 77,6 oraninda tam asili oldugu saptandi.

Hastalarimizin mevsimlere gore hastaneye yatislarini degerlendirdigimizde,
% 12,7’sinin ki, % 9,1’inin ilkbahar, % 4,5’inin sonbahar ve % 6,4’{linilin ise yaz
mevsiminde yatist oldugu goriildii. Hastalarin % 15,5’inin iki mevsimde, % 4,5’inin

iic mevsimde, % 1,8’inin ise her dort mevsimde yatis1 oldugu saptand: (Tablo 6).
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Tablo 6. Hastalarin hastaneye yatis mevsimine gore dagilim.

M Yizde (%)

]Illlll

ilkbahar az Sonbahar iki mevsim Ug mevsim Dort
mevsim

4.2. Klinik Ozellikler

Dosya kayitlarindan 110 hastadan 99 tanesinin bagvuru anindaki viicut
agirhig1 ve boy 6l¢iim verilerine ulasildi, 14 hastanin (% 12,7) boyu, 26 hastanin (%
23,6) ise viicut agirhig1 degerleri ii¢ persentilin altinda saptandi (Tablo 7), (Tablo 8).

Tablo 7. Hastalarin boy persentillerine gore dagilimi.

M Yuzde (%)

18.2
17.3

12.7

6.4

10 =

<%3 3-10 10-25 25-50 50-75 75-90 90-97 >%97
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Tablo 8. Hastalarin viicut agirhiklar: persentillerine gore dagilimi.

M Yizde (%)

45'
ll

<%3

10-25 25-50

50-75 75-90

90-97 >%97

Hastalarimizdan viicut agirligi persentilleri diisiik olanlarin bir kismina dig

merkezlerde formiil mama destegi saglandig1 goriildii. Thtiya¢c duyulan 13 hastaya (

% 11,8) ise hastanemizde formiil mama destegi saglandig1 saptandi.

Hastalarin boylar1 Z skoru agisindan degerlendirildiginde % 10,9’u -2 SD

altinda idi. Hastalarin viicut agirliklar1 ise Z skoru acisindan degerlendirildiginde %

22,7’si -2 SD altinda idi (Tablo 9).

Tablo 9. Hastalarin boy ve viicut agirhklar1 Z skoru dagilimlari.

Hasta sayisi (n) | Yiizde (%)
-2 SD altinda olan 12 10,9
Boy Z skoru | -2 SD iistiinde olan | 87 79,1
-2 SD altinda olan | 25 22,7
Kilo Z skoru | -2 SD iistiinde olan | 74 67,3
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Malniitrisyon agisindan hastalar gomez siniflamasima gore simiflandirildi.
Hastalardan 30’unun (% 27,3) normal oldugu, 69’unun (% 62,7) ise degisik

seviyelerde malniitre oldugu saptandi (Tablo 10).

Tablo10. Hastalarin gomez siniflamasina gore dagilimi.

M Yuzde (%)

30.9

7.3

Normal Hafif malnitre Orta malnitre Agir malnitre

Poliklinige bagvuru sayis1 ortalamas1 21.27+ 17,02 (1-81) olarak saptandi.

Hastanemize basvuran hastalarin ayaktan veya yatarak tedavi durumlarn
arastirildi. ). Hastalarin yatis siireleri 2-25 giin arasinda olup, yatis siiresi ortalama
4,99 giin bulundu. Yatirilarak tedavi edilen hastalar servise veya yogun bakim
initesine yatislar1 ayr1 ayr1 degerlendirildi.110 hastadan 51 tanesi ayaktan tedavi
edilmis, 59 tanesi ise bir veya birden fazla kez yatirilarak tedavi edilmisti. Yatirilarak
tedavi edilen 3 hastada non invaziv mekanik ventilasyon destegine ihtiya¢ duyuldugu
goriildii. Hastalarin % 27,3’ bir kez, % 10,9u iki kez, % 6,4°1 ii¢ kez, % 4,51 dort
kez ve % 4,5’1 ise dortten fazla kez yatirilarak tedavi edilmisti. Hastalarin %

46,4 tinlin ise hastaneye yatigi olmamaist1 (Tablo 11).
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Tablo 11. Hastalarin yatis sayisina gore dagilimi.

M Yizde (%)

46.4
27.3
10.9
l 64 4.5 4.5
H m =

Hi¢ yatmamis 1 kez 2 kez 3 kez 4 kez >4 kez

Hastalarimiz1 yattig1 servislere gore degerlendirdigimizde; 3 hastanin yogun

bakim {initesine, 56 hastanin ise servise yatisi oldugu saptandi (Tablo 12).

Tablo 12. Hastalarin hastanede yatis yerine gore dagilimi.

Yatis yeri Hasta sayisi (n) Yiizde (%)
Hastane yatigi yok 51 46,4
Servis 56 50,9
Yogun bakim iinitesi 3 2,7

Hastalarimizda etyolojide altta yatan nedenler arastirildifinda 48 (% 43,6)
hastada etyoloji saptanmadi ve idiopatik olarak degerlendirildi. Etyolojisi belirlenen
hastalar arasinda ise en sik % 21,8 ile tekrarlayan akciger enfeksiyonu saptandi

(Tablo 13).
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Tablo 13. Hastalarin etyolojiye gore siniflandirilmasi.

M Tekrarlayan akciger
enfeksiyonu

B Primersilierdiskinezi

B Astim

< mTBC

® immiin yetmezlik

® idiyopatik

Hastalarimizin fizik muayene bulgularim1 degerlendirdigimizde; hastalarin %
73,6’sinda ral, % 69’unda ronkiis, % 23,6°sinda solunum seslerinde azalma, %

38,1’inde ise wheezing oldugu saptandi (Tablo 14).

Tablo 14. Hastalarin akciger sesleri dinleme bulgulari.

Fizik muayene bulgusu Hasta sayisi1 (n) Yiizde (%)
Ral 81 73,6
Ronkiis 76 69,0
Solunum sesleri azlig1 26 23,6
Wheezing 42 38,1

Hastalarrmizin 3 (% 2,7)’tinde comak parmak, 4 (% 3,6)’linde gogis
deformitesi oldugu saptandi. Gogiis deformitesinden biri pektus ekskavatum, diger
3’1 pektus karinatum idi.

Hastalarimizin 7’sinde situs inversus totalis oldugu ve 5’ine kartagener

sendromu tanisi konuldugu saptandi.
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Hastalarimiz1 klinik bulgulart acisindan degerlendirdigimizde; en sik 110
hasta (% 100) ile Oksiiriik saptandi. Ikinci siklikta ise 91 (% 82,7) hasta ile bol
balgam ¢ikarma saptandi (Tablo 15).

Tablo 15. Hastalarin sikayetleri.

Klinik bulgular Hasta sayisi (n) Yiizde (%)
Oksiiriik 110 100
Balgam ¢ikarma 91 82,7
Nefes darlig1 68 61,8
Ates 41 37,2
Gogus agrisi 13 11,8
Hemoptizi 12 10,9

Hastalarimiz1 tedavileri ac¢isindan degerlendirdigimizde; medikal tedavi,
g0giis fizyoterapisi ve bazi hastalara ek olarak cerrahi tedavi uygulandigi saptandi.
Hastalarimizdan sadece iki tanesinin Onerildigi halde poliklinik kontroliine

gelmedigi saptandi.

Medikal tedavide antibiyotik kullanan hasta sayist1 102 (% 92,7) olarak
saptandi. Hastalardan 93 (% 84,5) ‘i inhaler bronkodilator, 89 (% 80,9 ) ’u inhaler
steroid, 25 (% 22,7 )’1 sistemik steroid, 80 (% 72,7)’1 mukolitik ve 24 (% 21,8 ) liniin
ise inhaler hipertonik salin kullandig1 tespit edildi. Go6giis fizyoterapisi uygulanan

hasta sayisi ise 57 (% 51,8) idi (Tablo 16).
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Tablo 16. Hastalara uygulanan tedavi yontemleri.

M Ylzde (%)
92.7
84.5 80.9
72.7
51.8
22.7 21.8
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Brongektazi nedeniyle izlenen hastalardan 11 (% 10) tanesine cerrahi tedavi
uygulandigr goriildi. Bu hastalarin tamamina lobektomi uygulandigi saptandi (Tablo
17).

Tablo 17. Hastalarin cerrahi uygulanan loba gore dagilimi.

Uygulanan cerrahi yontemler Hasta sayis1 (n) Yiizde (%)

Sol alt lobektomi 5 4,5
Sag list lobektomi 1 0,9
Sag orta lobektomi 3 2,7
Sag alt ve orta lobektomi 2 1,8

4.3. Laboratuvar Ozellikleri

Brongektazi kesin tanisi dis merkezlerde c¢ekilmis ya da hastanemizde
cekilmis toraks BT ve/veya YCBT ile konuldugu saptandi. BE‘li 110 hastanin toraks
BT ve/veya YCBT leri incelendiginde; en sik 43 (% 39,1) hastada akcigerde bilateral
yaygin tutulum, tek lob diizeyinde ise en sik 25 (% 22,8) hastada sol akciger alt lobta
tutulum oldugu goriildii. (Tablo 18).
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Tablo 18. Hastalarin tomografi incelemelerinde bronsektazik alanlarin dagilimi.

Bronsektazi yerlesim yeri Hasta sayisi (n) Yiizde (%)
Her iki AC yaygin 43 39,1
Sol AC alt lob 25 22,8
Sag AC yaygin 13 11,8
Sag AC orta lob 11 10,0
Sol AC yaygin 8 7,3
Sol AC iist lob 4 3,6
Sag AC iist lob 2 1,8
Sag AC alt lob 2 1,8
Sol AC orta lob 2 1,8

Hastalarimiz1 bronsektazi tipleri agisindan degerlendirdigimizde; en fazla %

58,2 ile tiibiiler tip, en az ise % 11,8 ile kistik tip bronsektazi saptandi (Tablo 19).

Tablo 19. Hastalarin bronsektazi tipine gore sinifflandirilmasi.

X
v

H Tabdaler

| Kistik

= Varikoz

m Miks tip
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Hastalarin gekilen posterior anterior akciger grafilerini degerlendirdigimizde;

107 hastanin % 7,5’inin grafisi normal grafi bulgular1 olarak degerlendirildi.

Hastalardan % 79,4’linlin grafilerinde kronik degisiklikler, % 13,1 ‘inde ise

bronsektaziye ait lezyonlar saptandi (Tablo 20).

Tablo 20. Hastalarin PA AC grafi bulgular.

7.5

Normal grafi bulgulari

B Yizde (%)

79.4

Kronik degisiklikler

Bronsektazi ile uyumlu grafi

degisiklikleri

Bilgisayar kayitlarindan hastalarin laboratuvar tetkikleri tarandi.

Hastalarimiz1 kan gazi sonuglarina gore degerlendirdigimizde; 37 hastamizda

kan gazi tetkiki bakilmisti. Bu hastalardan 12’sinde respiratuvar asidoz tablosu ve 4

tanesinde respiratuvar alkaloz tablosu mevcuttu. Kalan 21 hastanin kan gazi tetkiki

ise normal idi (Tablo 21).

Tablo 21. Hastalarin kan gazi degerleri.

Hasta sayis1 | Minimum | Maximum | Ortalama+Ss
Ph 37 7,27 7,51 7,37 £ 0,05
Bikarbonat (mmol/L) 37 17 30 23,09 £4,03
Karbondioksit (mmHg) | 37 22,40 60,90 42,42 +7,66
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Hastalarimizin beyaz kiire degeri ortalamasi 10,67 + 3,61K/uL (3,18-22,40),
hemoglobin degeri ortalamast 12,88 + 1,63 g/dL(6,92-17,23), hematokrit degeri
ortalamas1 % 38,52 + 5,69 (4,38-51,40), platelet degeri ortalamas1 332537 + 95205
K/l (33000-676000), lenfosit ylizdesi ortalamast % 30,72 + 14,43 (0,97-10,80),
notrofil yiizdesi ortalamast % 57,90 £+ 16,61 idi. (Tablo 22).

Tablo 22. Hastalarin hemogram degerleri.

Hasta sayis1 | Minimum | Maksimum | Ortalamaz* Ss
WBC(K/uL) | 108 3,18 22,41 10,67 + 3,61
Hgb(g/dL) 108 6,92 17,23 12,88 £ 1,63
Hcet(%) 108 4,38 51,40 38,52 + 5,69
PLT (K/uL) 108 33000 676000 332537 + 95205
LEU (%) 108 7,24 77,00 30,72 £ 14,43
NEU (%) 108 5,10 87,30 57,90 + 16,61

Hastalarimizin bakilan akut faz reaktan bulgularinda; CRP degeri ortalamasi:
1,52 £ 2,46 mg/dL (0,01-14,07), sedimentasyon hizi ortalamasi: 14,63 + 9,44
mm/saaat (1-57) olarak tesbit edildi. Hastalarimizin 57’sinde CRP yiiksekligi (>
0,05), 36 tanesinde ise sedimentasyon yiiksekligi (>15) saptandi.
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Tablo 23. Hastalarin biyokimya parametreleri degerleri.

Hasta sayis1 | Minimum | Maximum | Ortalama+Ss
Glukoz (mg/dl) 94 62 137 03,12 +13,68
Ure (mg/dl) 98 11 47 21,98 £6,12
Kreatinin((mg/dl) 98 0,25 0,85 0,55 +0,10
Albiimin (gr/dl) 92 2,20 5,20 3,79+ 0,42
T.Bilirubin (mg/dl) 83 0,08 2,40 0,48 +£0,31
ALT (U/L) 98 6 86 15,18 + 10,24
AST (U/L) 98 8 130 24,15 £ 13,97
ALP (U/L) 45 19 285 180,42 + 60,38
LDH (U/L) 53 55 946 259,25 + 134,03
Kalsiyum (mg/dl) 95 1,40 10,90 9,32 +0,94
Sodyum (mmol/L) 94 130 144 137,37 +2,31
Potasyum (mmol/L) 94 3,40 5,20 4,19 + 0,36
Klor (mmol/L) 90 99 113 106,01 2,70

Hastalarimizin =~ bakilan  immiinglobiilin  tetkikleri ~ degerlendirildi.
Immiinglobiilin diizeyi (IgG, IgA, IgM) yasa gére normal smirlarmin -2 SD’nin
altinda olmas1 diisiik kabul edildi. Hastalarin immiinglobulin diizeyleri
incelendiginde; IgA 2 (% 3) hastada, IgG 3 (% 4,1) hastada ve IgM 1 (% 1,4)
hastada, IgG alt gruplarindan IgG1 1 (% 4,1) hastada, IgG4 1 (% 4) hastada diisiik,
IgE 10 (% 11,4) hastada yiiksek olarak saptandi.

Hastalarimizdan 4 tanesinde C3 ve C4 tetkikleri c¢alisildigr goriildi, bir
hastada C3 diizeyi iki hastada ise C4 diizeyi diisiik olarak saptandi.

Hastalardan 5 yasindan biiyiik olup solunum fonksiyon testini tolere edebilen
tiim hastalara SFT yaptirildig1 bilgisine ulagildi. Yasinin kiiclik olmasi ya da testi
tolere edememesi nedeniyle 13 hastamiza SFT yapilamadig: tespit edildi. Hastane

kay1t verilerinden 97 hastanin yapilan solunum fonksiyon test sonuglarina ulasildi.
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Hastalarimizin FVC ortalamasi % 69,56 (24-112), FEV1 ortalamasi % 73,08
(22-119), FEV1/FVC ortalamas1 % 103,73 (63-117), FEF 25-75 ortalamas1 % 73,99

(14-190) olarak saptandi (Tablo 24).

Tablo 24. Hastalarin solunum fonksiyon testi degerleri.

Hasta Minimum Maksimum Ortalama (%)
sayisi (%) (%) +Ss
FEV1 (%) 97 22 119 73,09 £ 22,55
FVC (%) 97 24 112 69,56 + 21,50
FEV1/FVC (%) 97 63 117 103,73 + 10,51

FEF 25-75 (%) 97 14 190

73,99 + 30,60

Hastalarimizin % 36,4 “tinde FEV1 > % 80, % 28,2’sinde FVC > % 80, % 86,4’ linde
FEVI/FVC> % 80 ve % 36.4 ‘linde ise FEF 25-75> % 80 olarak saptandi (Tablo

25).

Tablo 25. Solunum fonksiyon testleri normal aralikta degerlendirilen hastalarin

dagilim.
Hasta sayisi (n) Yiizdesi (%)
FEV1 > % 80 40 36,4
FVC > % 80 31 28,2
FEV1/FVC> % 80 95 86.4
FEF 25-75> % 80 40 36,4

Hastalarimizdan 55 tanesine EKO bakilmisti. Bu hastalardan13’{inde kardiak patoloji

saptand1; bu patolojiler dekstrokardi, sekundum ASD, hafif pulmoner hipertansiyon,

PFO, sekundum ASD+PDA, ince PDA ve hafif kapak yetmezlikler: idi.
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Hastalarimizin 54 tanesine bronkoskopi yapilmis, bronkoskopide bariz bir patolojiye

rastlanmamustir.
Hastalarimizin  78’inden balgam Kkiiltiirii  alinmig, 21 hastanin balgam
kiiltiirtinde iireme oldugu saptandi. Etken olarak en sik 8 hasta ile Streptococcus

pneumoniae liredigi saptandi (Tablo 26).

Tablo 26. Hastalarin balgam Kkiiltiir iireme sonuclari.

M Klebsiella pneumoniae

B Staphylococcus aureus

I Streptococcus
pneumoniae

B Haemophilus influenzae

B Proteus mirabilis

B Pseudomonas aeruginosa
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5. TARTISMA

Bu c¢alismada Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Saglhig ve
Hastaliklart Anabilim Dali Cocuk Go&giis Hastaliklart tinitesine 1 ocak 2012 - 31
aralik 2017 tarihleri arasinda bagvuran 0-18 yaslar1 arasinda brosektazi tanisi almis
110 hastanin demografik, klinik ve radyolojik bulgular1 degerlendirilmistir.

Brongektazi, brons duvarinin anormal kalic1 genislemesi ile kendini gdsteren
kronik enflamatuar bir hastaliktir. Bronsektazi geri kalmis olan iilkelerde ve
gelismesini tamamlamis iilkelerin sosyo ekonomik diizeyi kotii kesimlerinde 6nemli
bir saglik sorunudur. Geri kalmais iilkelerde ortalama 10.000 kiside 10-50 bronsektazi
hastas1 mevcut olup prevelans ve insidansi hakkinda yeterli bilgi yoktur (20,21,76).
Bu hastalarin biiyiik bir kismimna YCBT gibi imkanlarin olmamasindan dolay1 teshis
konulamamakta ve bu hastalar inatg1 kronik Oksiiriik teshisi adi altinda takip
edilmektedir (77).

Alaska’da brongektazi prevelansinin 1000’de 11- 20,5 oldugu bildirilmistir
(9). Amerika Birlesik Devletlerindeki son c¢alismalarda 18-34 yas araliginda
prevelansin 100.000°de 4,2 ve 75 yastan biiyiiklerde 100.000°de 271,8 oldugu
bildirilmistir fakat bu oranin geri kalmis iilkelerde daha yiiksek oldugu
diisiiniilmektedir (29,78). Son zamanlardaki ¢alismalarda Ingiltere’de bronsektazi
insidanst 5800°de 1 gibi yiiksek bir oranda iken, Yeni Zelanda’da bronsektazi
insidans1 3.7/100.000 oldugu gosterilmistir. Ingiltere’deki bu yiiksek oran gelismis
ilkelerde de bronsektazinin diislinlildiiginden daha fazla oldugunu, YCBT‘ye
ulasmanin kolaylagmasi ile daha once teshis edilmemis olan hastalarin da teshis
edilebilecegini giindeme getirmistir (10,27). Bolgemiz ile ilgili bu konuda prevelans
caligmasina rastlanmamustir.

Literatiire bakildiginda; Karadag ve ark’nin ¢alismasinda % 50,5 erkek, %
49,5 kiz (79), Gergek ve ark’nin calismasinda % 40 kiz, % 60 erkek (80), Inal ve
ark’nin calismasinda % 49 kiz, % 51 erkek (81) gibi fakli oranlar mevcuttur.
Eastham ve ark’nin yaptiklar1 93 hastalik bir ¢alismada belirgin bir erkek cinsiyet
hakimiyeti olup kiz erkek oran1 1’e 2 idi (27). Ozdemir ve ark’nin ¢alismasinda da
erkek egemenligi s6z konusu olup bronsektazili hastalarin % 37,7 sinin kiz hastalar,

% 62,3’1linilin erkek hastalar oldugu tespit edilmistir (82). Calismamizda ise olgularin
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% 51,81 erkek, % 48,2’si kiz idi. Cinsiyet orani, istatistiksel olarak anlamli
olmamakla birlikte Cukurova bolgesindeki Inal ve ark’nin ¢alismasi ile uyumlu idi.

Gelismekte olan iilkelerde ge¢ yasta teshis konulmasinin nedeni; saglik
hizmetlerine ulasim zorlugu ve imkanlarin kisitli olmasindan kaynaklanmaktadir. Bu
hastalarin biiyiikk bir kismi uzunca bir slire astim tanisiyla takip edilip tedavi
edilmektedir (83). Karadag ve ark’nin ¢aligmasinda sikayetlerin ortaya ¢ikmasi okul
oncesi donemde olmasina karsin saglik kurulusuna bagvurunun okul ¢ag1 yaslarinda
(7,4 £ 3,7 yil) oldugu bildirilmistir (79). Munro ve ark’nin ¢alismasinda teshis
anindaki ortalama yas 7,3 yil (84) Eastham ve ark’ninkinde 7,2 yil (27), Twiss ve
ark’ninkinde ise 5,2 yil olarak belirtilmistir (10). inal ve ark’nin yaptig1 ¢alismada
bronsektazi tani yasi1 9 yas civari olup, Dogru ve ark’nin ¢alismasinda ise 8 yas civari
olarak rapor edilmistir (81). Arastirmamizda bronsektazili hastalarin tani1 yasi
ortalamast 10,52 + 3,76 yil, erkeklerde 10,91 + 3,91 yil, kizlarda 10,13 + 3,59 yil
olup yaymlarda bildirilen literatiir bilgilerine nispetle yiiksek bulundu. Bu durum
bolgemizin sosyo ekonomik diizeyinin diisiikliigii ile iligkili olabilir.

Karadag ve ark’nin ¢aligmasinda anne baba arasindaki akrabalik oran1 % 42,6
iken, ailede benzer hastalik oykiisii % 14,7 bildirilmistir (79). Inal ve ark’nin
caligmasinda ise anne baba akrabalig1 % 52,7 oraninda iken, 13 hastada da (% 14)
ailede benzer hastalik oldugu bildirilmistir (81). Calismamizda ailede benzer hastalik
Oykiisii 18 (% 16,4) hastada, akraba evliligi ise 31 hastada (% 28,1) saptanmis olup
literatiirdeki verilere gore daha diisiikk bir oran idi. Calismamizdaki akraba evliligi
oraninin iilkemizde Karadag ve ark’1 ile Inal ve ark’nin yaptiklari calisma ile
kiyaslandiginda diisiik olmasi, otozomal resesif ge¢isli kistik fibrozis tanili hastalarin
calismadan ¢ikarilmis olmasindan kaynaklandig: diisiiniildii.

Organizmanin nutrisyonel durumu kotiilestiginde akciger fonksiyonlarim
bozup solunum sikintisinin nedeni veya sikintiyr derinlestirici bir etken olarak ortaya
cikabilirken, malniitrisyonda solunum sistemi hastaliklarinin kendisi de yer alabilir
(85). Kronik solunum sistemi hastalig1 olanlarda malniitrisyon gelismesinde kardiyak
fonksiyonlarin bozulmasi, gastrointestinal sistem fonksiyonlarinin bozulmasi, hiper
metabolik durum, sagliksiz ve diizensiz gida alimi rol oynamaktadir. Ayrica
malniitrisyon akciger kas fonksiyonlarinda bozulma, pulmoner enfeksiyon riskinde

artma ve akciger parankiminde bozukluklara yol agabilir. Inal ve ark’nm yaptiklari
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55 kisilik caligmada hastalardan 18 (% 32,7)’inin viicut agirhigi ve 12 (% 21,8)’sinin
boyu ii¢ persentilin altinda tespit edilmistir (81). Gercek ve ark’nin ¢aligmasinda 8
hastada (% 16) agirlik ve boy degerleri 3 persentilin altinda (biiylime ve gelisme
geriligi) saptanmistir (80). Dogru ve ark’nin yaptig1 calismada hastalarin % 46,1 inin
tan1 aldiklar1 zaman malniitre oldugu belirtilmistir (86). Bastardo ve ark’1 bu verilerin
aksine KF dis1 BE’li hastalarda boy ve viicut agirliklar1 parametrelerinin normal
oldugunu belirtmistir (87). Calismamizda 14 hastanin (% 12,7) boyu, 26 hastanin (%
23,6) viicut agirligi ii¢ persentilin altinda bulundu. Gomez siniflamasina gore
hastalarimizdan 8 (% 7,3)’1 agir malniitrisyon grubunda yer almaktaydi.

Brongektazili tim c¢ocuk hastalar altta yatan neden agisindan tetkik
edilmelidir. Yapilan ¢aligmalar bir arada degerlendirildiginde ancak % 40 ile % 85,8
araliginda bronsektazi etyolojisinin tespit edildigi goriildii. Etyolojide en biiyiik orani
nedeni belli olmayan bronsektazi hastalar1 almaktadir. Ayrintili bir aragtirma ile
idiyopatik brongektazilerin zemininde olasi bir kalitimsal neden bulunabilir. Karakog
ve ark’1 hastalarin sadece % 40’1nda etyoloji tespit etmistir (32). Karadag ve ark’nin
calismasinda % 62.,2’sinde (79), Inal ve ark’nin ¢alismasinda % 69,1’inde (81),
Dogru ve ark’nin ¢aligmasinda ise ancak hastalarin % 51’inde etyoloji
belirlenebilmistir (86). Yeni Zelanda da yapilan bir ¢alismada ise vakalarin %
50’sinde bronsektazi etyolojisi aydinlatilamamustir (36). Ingiltere’den Li ve ark’nin
yaptig1 c¢alismada hastalarin % 74,2’sinde (88), Kore’den Kim ve ark’nin
arastirmasinda ise hastalarin % 85,8’inde etyoloji tespit edilmistir (89).

Bronsektazi; enfeksiyonlar, aspirasyon sendromlari, astim, immiin
yetmezlikler, gelisimsel anomaliler, kistik fibrozis, yabanci cisim aspirasyonu gibi
cok sayida hastaliga ve duruma bagli gelisebilen bir tablodur (90).

Geri kalmis iilkelerde gecirilmis akciger enfeksiyonlart bronsektazi
etyolojisinde halen en iist siralarda yer almaktadir. Diger geri kalmis olan iilkelerde
oldugu gibi, bizim lilkemizde de tekrarlayan akciger enfeksiyonlari bronsektaziden
korunmada dikkat edilmesi gereken bir problemdir. Brower ve ark’nin bir ¢ok iilkede
(1ngiltere, Tiirkiye, Suudi Arabistan, Yeni Zelanda, Kore, Alaska, Avustralya,
Irlanda ve Italya) 989 kistik fibrozis dis1 bronsektazili hastanmn oldugu 12 ¢alismanin
verilerini degerlendirdikleri meta analizde; hastalarin % 37’sinde altta yatan nedenin

saptanamadigint  bildirmislerdir. Saptanabilen nedenler iginde en sik % 17 ile
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enfeksiyonlar yer almistir. Diger nedenler silier diskinezi (% 9), primer immiin
yetmezlikler (% 16), aspirasyon (% 10), sekonder immiin yetmezlik (% 3) ve % 3 ile
konjenital malformasyonlardir. Etyolojide viral enfeksiyonlar veya bakteriyel
enfeksiyonlara bagh siddetli pnomoni ve B hiicre defektlerinin en sik tespit edilen
nedenler oldugu belirtilmistir (91). Ulkemizde yapilan calismalarda da sebebi
bulunabilen bronsektazilerin etyolojisinde akciger enfeksiyonlart en sik neden olarak
yer almaktadir (79,86). Amerika’da 1970’lerde dogan 46 ¢ocukla Singleton ve
ark’nin yaptiklar1 ¢alismada tekrarlayan akciger enfeksiyonunun bronsial hasarin en
sik sebebi oldugunu ortaya koymuslardir (9).

Mevcut calismada ¢ocuk gogiis poliklinigine solunum sistemi sikayetleri ve
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu ile bagvuran hastalardan bronsektazi tanisi
konulanlardan etyolojide kistik fibrozis tespit edilen hastalar caligma dis1 birakildi.
Biiyiime geriligi, ishal, kusma, elektrolit imbalans1 gibi nedenlerle arastirilirken KF
tanis1 almig ve komplikasyon olarak brongektazi gelisen hastalar c¢aligmaya dahil
edilmemistir. Bizim g¢alismamizda bronsektazi tanili hastalarin ancak %53,4’linde
etyoloji saptanmistir. Etyolojisi saptanabilen bronsektaziler i¢inde % 21,8 ile akciger
enfeksiyonlari, % 13,6 ile astim, % 8,2 ile primer silier diskinezi, % 6,4 ile immiin
yetmezlikler yer almaktaydi. Calismamizda etyolojisi saptanalar i¢cinde birinci sirada
% 21,8 ile akciger enfeksiyonlari olmasi, bizim {ilkemiz gibi gelismekte olan
ilkelerin literatiir verileri ile uyumlu idi.

Immiin yetmezlik agisindan tetkik edilen hastalardan hemogram ve
immunglobulin diizeyleri i¢in tetkikler yapilmalidir. Karadag ve ark’nin ¢aligmasinda
immiin yetmezlikler icinde % 9 ile IgG diistikliigli ve sonrasinda ise % 4.5 ile IgG
subgrup eksikligi tespit edilmistir (79). Inal ve ark’nin ¢alismasinda nedeni
bulunabilen bronsektaziler arasinda ilk sirada % 20 ile immiin yetmezlikler tespit
edilmistir (81). Karadag ve ark’nin calismasinda ise %15,3 ile immiin yetmezliklerin
bronsektazi etyolojisinde ikinci sirada yer aldig1 tespit edilmistir (79). Ulkemizde
immiin yetmezlikli hastalarda % 15 - % 20 oraninda bronsektazi vakalar1 rapor
edilmistir (86). Eastham ve ark’nin 93 brongektazili ¢ocuk {iizerinde yaptiklari
calismada % 21 ile immiin yetmezlikler ikinci sirada yer alirken, Kim ve ark’nin
calismasinda ise etyolojide % 8,6 ile immiin yetmezliklerin yer aldig1 belirtilmistir

(27,89). Hastalarimizin immiinglobiilin diizeyleri incelendiginde; IgG % 4,1
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oraninda, IgA % 3 ve IgM % 1,4 hastada diisiik saptandi. IgG alt gruplarindan IgGl
% 4,1 ve 1gG4 % 4 hastada diisiik olarak saptandi. IgE ise % 11,4 hastada yiiksek
saptandi. Hastalarimizdaki immiin yetmezlik oran1 % 6,4 idi. Ulkemizdeki benzer
caligmalardan daha diisiik oranda olmasi dikkat ¢ekiciydi.

Ulkemizde yapilan calismalara bakildiginda primer silier diskinezi; Inal ve
ark’nin ¢alismasinda % 16,4 oraninda (81), Dogru ve ark’nin ¢alismasinda ise % 6
olarak tespit edilmistir (86). Li ve ark’nin 136 kistik fibrozis dis1 bronsektazili hasta
tizerinde Londra’da yaptiklar1 arastirmada % 14,7 oraninda (88), Kore’de Kim ve
ark’nin yaptiklar1 arastirmada ise primer silier diskinezi % 4,3 oraninda saptanmigtir
(89). Calismamizda etyolojisi bulunanlar i¢inde primer silier diskinezi % 8,2 ile
3.sirada yer almaktaydi. Bu oran iilkemizdeki ¢aligmalarin verileri ile uyumlu idi.

Tiirkiye’de yapilan arastirmalarda nedeni saptanabilen bronsektazilerin
etyolojisinde en sik olarak tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 yer almaktadir
(26,32,79,86). Akciger enfeksiyonu, Dogru ve ark’nin c¢alismasinda % 33 (86),
Karakog¢ ve ark’nin ¢alismasinda ise % 34,8 (26) oraninda tespit edilmistir. Bu iki
calismanin aksine Inal ve ark’1 2009°da yaptiklari ¢alismada akciger enfeksiyonu
sonrast gelisen bronsektazi oraninit % 16,4 olarak bildirmistir (81). Gergek ve ark’nin
calismasinda birinci sirada tekrarlayan akciger enfeksiyonu yer alirken, % 22 ile
reaktif hava yolu hastaligi, % 20 ile TBC, % 8 ile gastro ozefagial reflii ve % 6 ile
kistik fibrozisin takip ettigi belirtilmistir (80). Eastham ve ark’nin 93 bronsektazili
hasta ile yaptiklar1 caligmada birinci sirada % 30 ile tekrarlayan akciger
enfeksiyonlari, ikinci sirada % 21 ile immiin yetmezlik, % 9 ile bronsiolitis
obliterans ve % 5 dogustan gelen akciger anomalileri etyolojide bulunmustur (27).
Calismamizda {ilkemizde yapilmis olan calismalara benzer sekilde bronsektazi
etyolojisinde en sik tekrarlayan akciger enfeksiyonu oldugu goriildii. Bunun nedeni
gelismekte olan tlkeler gibi lilkemizde enfeksiyonlarin sik goriilmesi olabilir. Son
donemlerde genel asilama oraninin iilkemizde % 90’larin iizerine ¢ikarilmasi ile
birlikte zamanla post enfeksiyoz bronsektazi oranlarinda diigiis olacagini
ummaktay1z.

Bronsektazi tanili hastalarin en sik bagvuru sikayeti Okstriiktiir. Kronik,
inatci, balgamh Oksiiriik sikayetleri olan hastalarda 6n tanilar i¢inde bronsektazi de

yer almaldir (32). Oksiiriik, balgam, nefes darlig1 ve hisilt1 bronsektazili hastalarin
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en sik goriilen semptomlaridir. Ulkemiz gibi ¢ocuklarin ¢ok sik araliklarla iist ve alt
solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi yerlerde hikayede sikayetlerin uzun siiredir
oldugu dikkatten kagarsa tamida gec¢ kalinabilir (10,12). Karadag ve ark’nin bir
calismasinda % 96,9 ile Oksiiriik ilk sirada, % 80,6 ile balgam ¢ikarma ise ikinci
sirada bildirilmistir (79). Inal ve ark’nin calismasinda en sik bagvuru yakinmalari
hastalarin tamaminda Oksiiriik ve ikinci siklikta balgam cikarma (% 81,8) olarak
bildirilmistir (81). Cokugras ve ark’nin ¢alismasinda da oranlar degisse de benzer
bicimde Oksiiriik ilk sirada (% 96), balgam ¢ikarma (% 46) ikinci sirada tespit edilen
sikayet olarak bildirilmistir (3). Bizim hastalarimizda bagvuru sikayetleri % 100 ile
oOkstirtik birinci sirada ve % 82,7 ile balgam ¢ikarma ikinci sirada yer almistir.

Brongektazili ¢ocuk hastalarda hemoptizi sikligt % 4-10 arasinda tespit
edilmistir (13,79,92). Gergek ve ark’1 arastirmalarinda hemoptizi sikligini % 2 olarak
tespit etmistir (80). Inal ve ark’nin yaptig1 ¢alismada hemoptizi siklig1 % 5,5 olarak
tespit edilmigstir (81). Cokugras ve ark’nin ¢alismasinda ise % 8 olarak hemoptizi
siklig1 bildirilmistir (3). Bizim ¢alismamizda hemoptizi siklig1 % 10,9 oraninda tespit
edilmistir. Calismamizdaki degerler literatiirdeki verilere gore biraz yiiksek
degerlerde bulunmustur. Bu oran calismamizdaki akciger tiiberkiiloz tanili hasta
sayisinin fazla olmasindan kaynaklanmis olabilir.

Tekrarlayan hisilti 6ykiisii mevcut olan hastalar siklikla astim tanisiyla takip
edilmektedir. Ilaglarini diizenli almayan kontrol altinda tutulamayan sik atak gegiren
asttm hastalarinda komplikasyon olarak bronsektazi gelisebilmektedir. Baska
sebeplerle ortaya cikan bronsektazilerin de astimi taklit eden sikayetlere sebep
olabilecegi ve yanlis olarak astim tanis1 konulabilecegi unutulmamalidir (93).
Karadag ve ark’nin calismasinda tekrarlayan hisilti, basvuru rahatsizliklar i¢inde %
46,9 olarak bildirilmistir (79). Cokugras ve ark’nin calismasinda da hastalarin {icte
birinde (% 36’s1) hisilti oldugu bildirilmistir (3). Bizim ¢alismamizda 42 (% 38,1)
hastada higiltili solunum mevcuttu. Etyolojide bu hastalarin 15 (% 13,6)’inde astima
bagli brongektazi saptanmistir. Bizim calismamizda hisiltili solunum diger iki
calismaya benzer oranlarda bulunmustur.

Cokugras ve ark’1 yaptiklar1 arastirmada hastalarin tamaminda en sik fizik
muayene bulgusunu ral olarak bildirmistir. Kronik akciger patoloji bulgusu olarak

hastalarin % 17’sinde ¢comak parmak ve % 14 oraninda da goglis deformitesi
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bildirmistir (3). Literatiirde yer alan verilere bakildigi zaman ¢omak parmak goriilme
orant % 3 ile % 51 arasinda degigsmektedir (94,95). Karadag ve ark’nin
arastirmasinda comak parmak % 40,9 oraninda bildirilmistir (79). Yaptigimiz
calismada ise % 73,6 ile en sik fizik muayene bulgusu ral idi. G6giis deformitesi %
3,6 oraninda, ¢comak parmak ise % 2,7 oraninda goriildi. En sik goriilen gogiis
deformitesi ise pectus carrinatus idi. Calismamizda ¢omak parmak ve gogiis
deformitesi oranlar iilkemizdeki diger caligmalar ve literatiirdeki verilere gére daha
diisiik oranlarda saptandi. Bunun sebebi olarak poliklinikteki yogunluktan kaynakli
gozden kagmis kayit verilerine bagli olabilecegini diistinmekteyiz.

Hastalarin tiimiinde, bronsektazi tanisi goriintiileme yoOntemlerinden toraks
bilgisayarli tomografisi veya YCBT ile kesinlestirilmistir. Daha Onceleri tanida
bronkografi ¢cok popiiler iken, simdilerde yiiksek ¢oziiniirliiklii ince kesitli tomografi
brongektazinin tani ve yaygmliginin degerlendirilmesinde altin standart olarak
bronkografinin yerine gecmistir. Giiniimiizde brongektazi teshisinde en giivenilir
goriintiileme yontemi olarak YCBT kabul edilmektedir (27,48,96). Eastham ve ark’1
kistik fibrozis dis1 brongektazi kesin tanisinda YCBT ye ulasilabilirligin artmasi ile
birlikte on kat artis oldugunu bildirmislerdir (27). YCBT ile hastalara daha fazla tani
konulabilecegi diisiiniilmesine ragmen, hastalarin klinik bulgular1 ve tan1 koymada
kazandirdigi avantajlar ile gosterdigi iliskiyt inceleyen yeterli calisma
bulunmamaktadir (81,97,98). Bronsektazili hastalarin kontrollerinde yapilacaklar ile
ilgili giincel tan1 ve tedavi klavuzu olmamakla birlikte YCBT ve solunum fonksiyon
testi en onemli tetkikler olarak yerini korumaktadir. YCBT ve solunum fonksiyon
testinin klinik seyir ile iligkileri ideal olarak ortaya konulamamistir (99, 100).
Aragtirmamizda tespit edilen tomografi bulgularmin bir kism1 YCBT ye aittir. On
tanilar i¢inde brongektazi yer aldiginda veya akciger grafisinde bronsektaziden
siiphelenildiginde bronsektazi kesin tanisi i¢in toraks BT veya YCBT cektirilmistir.
Bazi hastalarin ise dis merkezde c¢ekilmis toraks BT veya YCBT ile poliklinigimize
bagvurduklar1 saptandi. Dagistan ve ark’nin bronsektazili 50 hastayr kapsayan
caligmalarinda vakalar tomografi bulgularia gore gruplandirildiginda % 48 ile en sik
tiibiiler tip bronsektazi, % 19 ile en az varikéz tip, % 33’iliniin ise kistik tip
bronsektazi tanist aldig belirtilmistir (101). Tiiliice ve ark’nin yapmis olduklar1 45
kisilik caligmada toraks BT bulgular1 karsilastirildiginda en sik % 64,4 ile tiibiiler tip
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bronsektazi ve en az % 1 ile mikst tip bronsektazi bildirilmistir (102). Calismamizda
hastalarin toraks BT veya YCBT goriintiileme tetkikleri degerlendirildiginde; birinci
sirada % 58,2 ile tilibliler tip bronsektazi yer alirken, % 17,3 ile varikdz tip
bronsektazi, % 12,7 ile mikst tip bronsektazi ve en diisiik oranda % 11,8 ile kistik tip
bronsektazi tespit edilmistir. Bizim ¢alismamizda da en sik tiibiiler tip bronsektazi
saptanmasit literatiir ile uyumlu idi.

Bronsektazi gelisen lokalizasyonlara bakildiginda anatomik yapida sol
akciger ana bronsu saga gore biraz daha dar ve uzun oldugundan solda bronsektazi
saga gore 3 kat kadar daha sik gozlenir. Akciger iist loblarinda yer ¢ekiminden dolay1
mukus drenaji daha iyidir. Her iki akcigerde ve iist loblardaki bronsektazi ¢ogunlukla
kistik fibrozisli bronsektazi hastalarinda bildirilmistir (103). Kistik fibrozise baglh
bronsektazilerde akciger {Ust loblar1 daha sik tutulurken, kistik fibrozis dist
bronsektazinin ise en sik akciger alt loblar1 ve 6zellikle de sol alt lobu tuttugu bir ¢ok
calismada belirtilmistir (86,104). Cokugras ve ark’1t 96 bronsektazi tanili olgu ile
yaptiklari ¢calismada en sik tutulumun sol alt lobta oldugunu belirtmistir (3). Yaygin
goriiglerin aksine Fleshman ve ark’nin ¢aligmasinda sag iist lob tutulumuna daha sik
rastlandig1 rapor edilmistir (105). Cesitli arastirmalarda her iki akcigerde tutulum
orani % 30 ile % 61 arasinda belirtilmistir (26). Tirkiyede YCBT nin kullanildig iki
ayr1 calismada, her iki akcigerde tutulum sikligi bir calismada % 57 oraninda,
digerinde ise % 32 olarak bildirilmistir (26,79). Inal ve ark’1 da ¢alismalarinda % 41
olarak her iki akcigerde tutulum sikligim1 bildirmistir (81). Kim ve ark’nin
calismasinda her iki akcigerde tutulum % 59,7 oraninda (89), Twiss ve ark’nin
caligmasinda ise her iki akcigerde tutulum % 83,8 olarak belirtilmistir (10).
Santamaria ve ark’nin ¢aligmasinda en sik % 65 ile sag alt lobun tutuldugu, en az %
30 orant ile lingula ve sol iist lobun tutuldugu belirtilmistir (99). Karadag ve ark’1 ile
Dogru ve ark’nin arastirmalarinda en sik alt loblarin tutuldugu belirtilmektedir
(79,86). Karadag ve ark’nin ¢alismasinda {i¢ ve daha fazla lob tutulumu % 31,9
oraninda, her iki akciger tutulum oran1 % 46,6 oraninda, sadece tek lob tutulumu %
46 olarak bildirilmistir (79). Karako¢ ve ark’nin ¢alismasinda ii¢ ve daha fazla lob
tutulumu siklig1 % 56,5 oraninda (26), Inal ve ark’nin ¢alismasinda ise % 38,2 olarak
rapor edilmistir (81). Calismamizda hastalarimizin 43 (% 39,1)’linde her iki

akcigerde tutulum oldugu goriildii. Tek lob tutulumu 46 hasta ile vakalarin %
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41,8’ini olusturmakta idi. Sadece sol akcigerinde tutulum olan hasta sayis1 39 (%
35,5) idi. Tek lob diizeyinde en sik 25 (% 22,8) hasta ile sol alt lob tutulumu idi.
Calismamizda literatiir ile uyumlu veriler saptadik.

Solunum fonksiyon testleri hastaligin tanisinda ve agirhik derecesini
saptamada ¢ok hassas bir test degildir ama hasta takibinde 6nemlidir. Brongektazili
hastalarin biiylik bir kisminda, 6zellikle ilerlememis hastalarda obstriiktif tipte
bozukluk goriiliir, zorlu ekspiratuar kapasite (FVC) ve 1.saniyede zorlu ekspiryum
hacmi (FEV1) degerleri genellikle diisiiktiir. Yikimin ilerledigi agir hastalik
seviyelerinde parankimdeki hasardan dolayi restriktif ve obstriiktif patern (mikst tip)
beraber gozlenir (18). Karadag ve ark’nin ¢aligmasinda FVC ortalamas1 % 67,3 +
23,1 ve FEV1 ortalamas1 % 63,3 + 22,1 idi (79). Calismamizda yapilan SFT’de
FVC ortalamas1 % 69,56 + 21,50 (24-112) ve FEV1 ortalamas1 % 73,09 + 22,55
(22-119) olarak tespit edildi. Calismamizdaki degerler Karadag ve ark’nin
calismasina benzer idi.

Mukus klirensinin bozulmasi ve savunma mekanizmalarindaki tahribat
sonucu mikroorganizmalar solunum yollarinda kalic1 enflamatuvar yanitla birlikte
ilerleyici akciger hasarina yol agan siireci tetikleyebilir (106). Bronsektaziye
giden siire¢ bu sekilde baslayabilir. Henliz baslangic asamasinda iken etkili bir
tedavi ile bu siire¢ durdurulabilir. Tedavide balgam Kkiiltiirleri ¢cok Onemlidir.
Bronsektazide etyoloji géz Oniinde bulunduruldugunda tiim iilkelerde balgam
kiiltiirinde asagr yukari ayni mikroorganizmalar tremektedir. Kiiltiir icin
bronkoalveolar lavaj (BAL) alt solunum yollar1 mikrobiyolojisine ulasmada
kullanilabilir. BAL tedaviye ragmen klinik olarak diizelmeyen ve balgam
cikaramayan ya da balgam Kkiiltiirlinde iireme olmayanlarda yapilmalidir. BAL
altin standart olarak belirtilse de girisimsel bir metod oldugu unutulmamalidir.
Eastham ve ark’nin arastirmasinda balgam veya BAL Kkiiltiir iiremelerinde en sik
hemophilus influenza ve streptococcus pneumoniae tespit edilmis olup
pseudomonas aeruginosa sikligt % 5 olarak saptanmistir (27). Cokugras ve
ark’nin ¢aligmasinda balgamda en sik iireyen mikroorganizmalar staphylococcus
aureus (% 12) ve diplococcus pneumoniae (% 12) olarak bildirilmistir. Bu
caligmada ayrica hastalarin % 3’linde ise balgam kiiltiirlinde pseudomonas

aeruginosa kronik kolonizasyonu tesbit edilmis olup bu hastalarin etyolojisinde
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kistik fibrozis oldugu bildirilmistir (3). Hare ve ark’nin Avustralyada 45
bronsektazili hastada yaptiklar1 calismada BAL kiiltiriinde % 47 oraninda
hemophilus influenza, % 20 moroxella catarrhalis ve % 18 oraninda da
streptococcus pneumoniae bildirilmistir. Hastalarin hi¢ birinde pseudomonas
aeruginosa Urememistir. Sebep olarak hastalarin yas ortalamasinin 2,3 yil
olmasindan ve BAL ile alinan kiiltiirlerin balgamdan ¢ok daha duyarli olmasindan
kaynaklandigini belirtmislerdi (107). Karadag ve ark’nin g¢alismasinda balgam
kiltiirtinde en sik tireme % 38,5 ile hemophilus influenza olmustur. Streptococcus
pneumoniae % 23, staphylococcus aureus % 16,9 daha az sikliklarda
pseudomonas aeruginosa % 10,8 oraninda, moroxella catarrhalis % 6,2 ve % 4,6
ile klebsiella pneumoniae bildirilmistir (79). Literatiirdeki bir ¢ok calismada
birinci sirada etken ajan olarak hemophilus influenza bildirilmistir (108).
Caligmamizda 110 hastanin 78’inden balgam kiiltiirii tetkiki alinmustir.
Hastalarimizin % 73,1’inde herhangi bir iireme saptanmadi. Ureyen organizmalar
en sik % 38,1 ile streptococcus pneumoniae’dir. Ardindan ikinci siklikta lireyen
% 28,6 ile staphylococcus aureus’dur. Pseudomonas % 9,5 oraninda, hemophilus
influenza % 14,3 oraninda, klebsiella pneumoniae % 4,7 ve proteus mirabilis %
4,7 idi. Hemophilus influenza tip B asisinin rutin olarak yapilmaya baslanmasi, bu
hastalara influenza ve pnomokok as1 bilincinin artmasi ile uygulanmasinin
artmast  bronsektazili hastalarin  bu mikroorganizmalarla hastalanmasini
azaltmaktadir. Calismamizda pseudomonas aeruginosa’nin ancak dordiincii
siklikta goriilmesi kistik fibrozis dis1 bronsektazili hastalarin ¢alismaya dahil
edilmemesinden kaynaklanmis olabilir. Pseudomonas aeruginosa siklikla kistik
fibrozisli hastalarin kiiltiiriinde tiredigi i¢in lireme olan iki hastamiz kistik fibrozis
acisindan tekrar degerlendirildi. Kistik fibrozis dislandi. Calismamizda
hemophilus influenza tiremesi diisiik oranlarda saptandi. Bu oran rutin asilama
kapsaminin genisletilmis olmasina baglanabilir. Bir ¢ok c¢alismada hemophilus
influenza en sik {lreyen etken olarak bildirilmesine ragmen son zamanki
calismalarda daha az tiremesi 2006’dan beri ¢ocuklara hemophilus influenza
asisinin rutin olarak uygulanmasina baglanmistir (108). Daha cok etyolojisinde
kistik fibrozis olan hastalarda iireyen pseudomonas aeruginosa bronsektazili

hastalarda yiiksek morbiditeyle iligkili oldugu bildirilmistir (109).
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Bronsektazide tedavi; kistik fibrozis, astim igin ulusal ve uluslar arasi
tedavi protokolleri hazirlanmistir. Kistik fibrozis disi brongektazili hasta sayisi
azimsanmayacak boyutta oldugu halde herhangi bir tedavi protokolii
bulunmamaktadir. Tedavi; medikal tedavi, gogiis fizyoterapisi ve medikal
tedaviye cevap vermeyen hastalar i¢in cerahi tedavi olarak {i¢ sekilde
yapilmaktadir. Son zamanlarda etkin fizyoterapi ile de yasam standartlar
yukseltilerek hastaneye yatis oranlarinda diisme saglanmistir. Baz1 ¢alismalarda;
erken donemde tan1 konulmus, varik6z bronsektazilerde dahil antibiyotik tedavisi
ve destek tedavileri (postiiral drenaj ve fizyoterapi) ile medikal tedavinin
sonuglart yiiz giildiirici  bulunmustur (29). Gec¢mis yillarda bronsektazi
hastalarinda cerrahi tedavi tek yontem olarak kabul edilirken, giiniimiizde uygun
medikal tedaviden dolayr cerrahi uygulanan hasta sayisi epey azalmistir. Ancak
medikal tedaviye yanit alinamayan, kistik ve lokalize tipte bronsektazilerde
segmentektomi veya lobektomiye ihtiya¢ duyulabilir (18). Hastalarimizin 102 (%
92,7)’sine antibiyoterapi uygulanmistir. Calismamizda 93 (% 84,5) hasta inhaler
bronkodilatér almistir. Karadag ve ark’nin calismasinda hastalarin % 78,3’{ine
inhaler steroid tedavisi verildigi belirtilmistir (79). Benzer sekilde hastalarimizin
% 80,9 (89)’u inhaler steroid tedavisi almistir. Bronslarda patolojik kalici
dilatasyon ve asir1 sekresyon birikimi ile karakterize solunum yolu hastalig1 olan
bronsektazide postural drenaj gibi gogiis fizyoterapisi metodlarin etkinligi
bilinmektedir (110). Calismamizda gogiis fizyoterapisi uygulanan hasta sayist 57
( % 51,8) i1di. Etkili medikal tedavi ve destekleyici tedaviye ragmen farkli
calismalarda hastalarda degisik oranlarda cerrahiye gereksinim bildirilmistir. Inal
ve ark’1 55 brongektazili hastay1 kapsayan ¢aligmalarinda hastalarin 4 (% 7,2)’iine
lobektomi yapildigini bildirmistir (81). Cokugras ve ark’nin arastirmasinda 96
hastanin % 16 (15 hasta)’sina lobektomi yapildig1 belirtilmistir (3). Ulkemizde
Karadag ve ark’nin 111 bronsektazili hastayr kapsayan calismasinda cerrahi
tedavi uygulanan hastalar % 23,4 oraninda bildirilmistir (79). Yapilmis ¢ogu
calismanin aksine Kore’de Kim ve ark’1 92 bronsektaziyi kapsayan bir ¢alismada
hastalarin higcbirinde cerrahi tedaviye gereksinim duyulmadigini belirtmislerdir
(89). Banjar ve ark’nin 151 bronsektaziliyi kapsayan ¢alismalarinda cerrahi tedavi

oran1 % 15,8 olarak bildirilmistir (111). Cerrahi tedavi Singleton ve ark’nin
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calismasinda % 17 olarak tespit edilmistir (9). Calismamizda bronsektazi tanisiyla
izlenen hastalardan 11 (% 10)’ine cerrahi tedavi uygulanmis olup bunlarin
tamamina lobektomi uygulandigi saptandi. Ulkemizde cerrahi tedavi uygulanan
hasta oran1 % 7,2 - % 23,4 arasinda degismektedir. Cerrahi tedavi uygulanan
hasta oranimizin % 10 olmasin1 bolge ve hasta Ozelliklerinden kaynakli
olabilecegini diisiinmekteyiz.

Akciger sagligi agisindan erken tani ve diizenli kontrol ¢ok 6nemlidir. Bu
a¢idan hastalarin diizenli araliklarla kontrole gelmesi ve ihtiyac¢ halinde hastalara
etkili antibiyoterapi diizenlenmesi sarttir. Kontrollerde hastalar ihtiya¢ halinde
hem SFT hem de YCBT birlikte degerlendirilmelidir.

Sonug olarak; hekimler ozellikle persistan balgamli oksiiriikk sikayetiyle
basvuran ¢ocuklarda 6n tanilar1 arasina bronsektaziyi de eklemelidir. Ancak bu
sekilde taninin gecikmesinin Oniine gecilmis olacaktir. Tanida gecikilmesi
durumunda c¢ocuklarda sikayetlerin sikligt ve siddetinin artmasiyla birlikte

akcigerde zedelenme artar ve solunum islevi olumsuz etkilenir.
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6. SONUCLAR

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali Cocuk Gogiis Hastaliklart tinitesine 1 ocak 2012 - 31 aralik 2017
tarihleri arasinda basvuran 0-18 yaslar1 arasinda toraks BT ve/veya YCBT ile

bronsektazi tanisi almis 110 hastaya ait kayith veriler geriye doniik olarak tarandi.

1. Calismaya 57’si (% 51,8 ) erkek, 53’1 (% 48,2 ) kiz toplam 110 hasta alinmistir.

2. Olgularin tan1 yas1 ortalamast 10,52 + 3.76 olup, en erken 2 yasinda, en ge¢ 17
yasinda tan1 konulmustu.

3. Hastalarimiz1 ikamet yeri agisindan degerlendirdigimizde; hastalarin % 71,8’1
sehir merkezlerinde, % 28,2’si ise kirsalda ikamet etmekteydi.

4. Hastalarimizda % 28,1 oraninda anne ile baba arasinda akrabalik saptandi.

5. Ailede benzer hastalik dykiisii olan hastalarimizin oran1 % 16,4 idi.

6. Pasif sigara maruziyetine ugrayan hastalarimizin orant % 27,3 idi.

7. Bagisiklanmasi tam olan hastalarimizin oran1 % 77,6 idi.

8. Hastalarimizdan 14 (% 12,7) tanesinin boyu, 26 (% 23,6) tanesinin ise viicut
agirlig1 degerleri {i¢ persentilin altinda saptandi.

9. Hastalarimizi gomez siniflamasina gore degerlendirdigimizde; hastalarmn 30 (%
27,3) hasta normal olarak degerlendirildi. Hastalardan 69 (% 62,7)’unda ise farkl
diizeylerde malniitrisyon oldugu saptandi.

10. Hastalarimizin ilk bagvuru sirasinda sikayetleri; % 100 oksiiriik, % 82,7 balgam
cikarma ve % 61,8 oraninda nefes darlig1 oldugu saptandi.

11. Hastalarimizin ilk bagvuru sirasinda fizik muayene bulgulari; % 73,6 ral, % 69
ronkiis ve % 23,6 oraninda solunum seslerinde azalma oldugu saptandi.

12. Hastalarin ilk bagvuru sirasinda bakilan laboratuvar degerlerinde; 57’sinde CRP
yiiksekligi (> 0,05), 36 tanesinde ise sedimentasyon yiiksekligi (>15) saptandi.

13. Hastalarin ilk bagvuru sirasinda bakilan kan gazi degerlerinde; 37 hastada kan
gaz1 tetkiki bakildig1 saptandi. Bu hastalardan 12’°sinde respiratuvar asidoz tablosu ve
4 tanesinde ise respiratuvar alkaloz tablosu mevcuttu.

14. Hastalarimizin SFT’lerini degerlendirdigimizde; % 36,4 ‘tinde FEV1 > % 80, %
28,2’sinde FVC > % 80, % 86,4’tinde FEVI/FVC > % 80 ve % 36.4 ‘iinde ise FEF
25-75 > % 80 olarak saptandi.
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15. Hastalarin ilk bagvuru sirasinda ¢ekilen PA AC grafilerinde; hastalarin 8’inde (%
7,5) normal akciger grafisi bulgulari, 85 (% 79,4)’inde kronik degisiklikler, 14 (%
13,1)’iinde bronsektazi ile uyumlu bulgular saptandi.

16. Hastalarimiz1 bronsektazi tipi acisindan degerlendirdigimizde; en sik 64 (% 58,2
) hastada tiibiiler, en az ise 13 (% 11,8 ) hastada kistik tip bronsektazi saptandi.

17. Hastalarimiz1 brongektazi alanlarin dagilimi agisindan degerlendirdigimizde; en
stk 43 (% 39,1) hastada akcigerde bilateral yaygin tutulum, tek lob diizeyinde ise en
stk 25 (% 22,8) hastada sol akciger alt lobta tutulum oldugu goriildii.

18. Hastalarimizi balgam kiiltiiriinde iireme agisindan degerlendirdigimizde; etken
olarak en sik 8 (% 38) hasta ile Streptococcus pneumoniae tiredigi saptandi.

19. Hastalarimizin % 43,6’sinda etyoloji saptanmadi. Etyolojisi saptananlar i¢inde en
stk neden % 21,8 ile tekrarlayan akciger enfeksiyonu idi.

20. Hastalarimiz1 yatis mevsimi agisindan degerlendirdigimizde; en ¢cok % 12,7 ile
kis mevsiminde, ardindan % 9,1 ile ilkbahar mevsiminde oldugu saptandi.

21. Hastalarimiz1 yatis yerleri agisindan degerlendirdigimizde; % 50,9 unun servise,
% 2,7’sinin ise yogun bakim {initesine yatis1 oldugunu saptand.

22. Hastalarimiz1 yatis siireleri agisindan degerlendirdigimizde; 2 ile 25 giin arasinda
yatis oldugu saptandi.

23. Medikal tedavide antibiyotik kullanan hasta sayis1 102 (% 92,7) olarak saptanda.
24. Hastalardan 93 (% 84,5) ‘i inhaler bronkodilator, 89 (% 80,9 ) ’u inhaler steroid,
25 (% 22,7 )’1 sistemik steroid, 80 (% 72,7)’1 mukolitik ve 24 (% 21,8 )’liniin ise
inhaler hipertonik salin kullandig1 tespit edildi. G6giis fizyoterapisi uygulanan hasta
sayist ise 57 (% 51,8) idi.

25. Hastalarimizdan 11 tanesine cerrahi tedavi uygulanmis olup cerrahi tedavi olarak

hastalarin tiimiine lobektomi uygulandigi saptandi.
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