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1. KISALTMALAR

ABPA : Alerjik bronkopulmoner aspergillozis

AF : Aspergillus Fumigatus

BAL : Bronko alveoler lavaj

BE : Bronsektazi

BT: Bilgisayarl tomografi

CRP : C-reaktif protein

CVID : Yaygin degisken immiin yetmezlik
DEXA : Dual Energy X-ray Absorptiometry
ESID : European Society of Immunodeficiency
FEV1 : Zorlu ekspiratuar hacim birinci saniye degeri
FVC : Zorlu vital kapasite

FEF25-75 : Maksimum orta ekspiratuar akim hizi
GOR : Gastrodzofageal reflii

HIV : Human Immundeficiency Virus

IL-8 : Interleukin-8

IL-1B : interleukin-1beta (KF : Kistik fibrozis
KFTR : Kistik fibrozis transmembran regulatuar
KOAH : Kronik obstriiktif akciger hastalig1
LTB4 : Lokotrien B4

MKS : Mounier - Kuhn Sendromu

NO : Nitrik oksit

NON-KF BE : Non kistik fibrozis brongektazi
NTM : Non tiiberkiilozis mikobakteri

PLAG : Periferik lenfosit alt gruplari

PSD : Primer silier diskinezi

RA : Romatoid artrit

RSV : Respiratuar Sinsityal Viriis

SCID : Agir kombine immiin yetmezlik

SFT : Solunum fonksiyon testi

SJS : Swyer James Sendromu

STS : Sar1 Tirnak Sendromu

TBC : Tiiberkiiloz

TNF-a : Tiimor nekrozis faktor-alfa

VKI: Viicut kitle indeksi

YCA : Yabanci cisim aspirasyonu

YCBT : Yiiksek ¢oziiniirliikli bilgisayarli tomografi
YS : Young sendromu
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3. GIRIS ve AMAC

Brongektazi (BE), bronslarda geri-doniisiimsiiz dilatasyonu ve siklikla eslik eden duvar
kalinlagsmasini tanimlamak iizere kullanilan bir terimdir (1). BE, siklig1 gelismis tilkelerde
giderek azalmasina ragmen iilkemiz gibi gelismekte olan iilkelerde 6nemini koruyan bir
kronik solunum yolu patolojisidir (2).

Gelismis tlkelerde etkili antibiyotik kullaniminin baglamasi, tiiberkiiloz infeksiyonlarinda
azalma goriilmesi ve kizamik ile bogmacaya kars1 yaygin asilama programlari ¢ocukluk
caginda BE insidansinin azalmasinda etkili faktorlerdir. Gelismis iilkelerdeki bazi azinliklarda
BE’nin daha sik goriilmesi, sosyoekonomik seviyenin hastalik gelisimi iizerinde rolii
olabilecegini diigiindiirmektedir (3,4).

Hastalik patogenezinde sik gecirilen bakteriyel enfeksiyonlar: takiben bronsiyal ve
peribronsiyal dokularda enflamatuar hasar rol oynamaktadir (5). Enflamasyon kisa stireli
oldugunda ve kontrol altinda tutuldugunda faydali bir yanitken kroniklesip kontrolden
ciktiginda zararli hale gelebilmektedir. BE’li hastalarin balgaminda interleukin-8 (IL-8),
tiimor nekrozis faktor-alfa (TNF-a) ve notrofil elastaz seviyelerinin yiiksek oldugu ve
antibiyotik tedavisi ile diigtiigli saptanmustir (6).

Brongektazili hastalarin baslica yakinmalari kronik oksiirtik, piiriilan balgam, hemoptizi,
dispne, hisilti, halsizlik, ates ve bliytime geriligidir. Tekrarlayan ve inat¢1 pulmoner
enfeksiyonlar, bu semptomlarin belirginlesmesine neden olur. Bazi olgularda BE tanisi hi¢bir
semptom yok iken bagka nedenlerle istenen akciger grafisi ya da tomografi ile konur (7).

Gelismekte olan iilkelerde bronsektazilerin olusumunda rol oynayan etmenlerin basinda
enfeksiyonlar gelmektedir. Oldukca sik rastlanan kizamik, tiiberkiiloz ve bogmaca diginda,
adenoviriisler, herpes viriisler, Myocplasma pneumoniae ve Aspergillus fumigatus da
bronsektaziyle sonlanan alt solunum yolu enfeksiyonlarindan sorumlu olabilmektedirler (8).
Enfeksiyonlar disinda, 6zellikle gelismis iilkelerde kistik fibrozis, bronsektazinin olusumunda
sik karsilagilan bir etyolojik faktordiir. Ayrica silier disgenezi sendromlari, yabanci cisim
aspirasyonlari, sag orta lob sendromu, immiin yetmezlikler ve iyi kontrol edilmemis astma
bronsiale de bronsektaziyle sonlanabilmektedir (1,9).

Hastaligin tan1 ve tedavisinde bilgi eksikliklerinden dolay1 problemlerle
karsilagilmaktadir. BE’li hastalarin altta yatan neden agisindan arastirilmasi, tedavide birgok
avantajlar saglayacagindan etyolojinin saptanmasi 6nem tagimaktadir. Bilgisayarli tomografi
tekniklerinde gelisme ile hastaligin daha erken tanis1 miimkiin olmus, etkin tedavi ile de
prognoz belirgin derecede diizelmistir. Ozellikle gocukluk ¢agi BE’sinde altta yatan nedenin
saptanabilmesi, tedaviyi miimkiin kilmakta ve hastaligin ilerleyici seyrini durdurabilmektedir
(10).

Genel olarak, BE tedavisinin amaci hastaligin ilerleyisini durdurmak amaciyla solunum
yolu enfeksiyonlarini tedavi etmek, biiylime-gelismeyi ve solunum fonksiyonlarini normale
getirmektir (11). Standart tedavi yontemleri arasinda, enfeksiyonlarin tedavisi, fizyoterapi,
beslenme, psiko-sosyal destek ve komplikasyonlarin tedavisi gelir. Solunum yolu
enfeksiyonlarinin tedavisi i¢in intravendz antibiyotik tedavisi ve yogun fizyoterapi ile aralikli
olarak hastane yatiglar1 gerekir. BE’de son yillarda erken tan1 imkanlar1 ve etkili medikal
tedavi ile cerrahi tedavinin yeri azalmigtir (10).

Kistik fibrozis (KF) hastalarinin takibi genellikle iyi yapilmaktayken, KF-dis1 BE‘li
hastalar daha diizensiz takip edilirler. Halbuki BE, bu ¢ocuklarda ciddi morbiditeye neden
olmakta ve bazen erken 6liime neden olabilmektedir. Bundan dolay1 BE’li hastalarda tedavi
rehberi gelistirme ¢abalari ortaya ¢ikmistir (12). Hastalarin diizenli takip edilebilmesi medikal
tedavinin etkinliginde ¢ok 6nem tasir. Hastalarin tedaviye uyumlar1 ve hastaligin seyri 2-3
ayda bir kontrol edilmelidir. Ayrica bu hastalara rutin asilamaya ek olarak influenza,



pnomokok ve H. influenzae asilar1 uygulanmalidir. Rekiirren enfeksiyonlar nedeniyle
katabolizma artis1 oldugundan niitrisyonel durumun da iyi tutulmasi énemlidir (13).

Bu ¢alismada BE’li hastalarimizda tani1 yasi, takip siiresi, laboratuar tetkikleri, klinik
ozellikler, etyolojik faktorler ve tedavi sekillerinin ortaya konmasi ve son arastirmalar
15181nda degerlendirilmesi amaglanmustir.

Vi



4. GENEL BIiLGILER

4.1. BRONSEKTAZININ TANIMI

Brongektazi (BE), bronslarda geri-doniisiimsiiz dilatasyonu ve siklikla eslik eden duvar
kalinlagmasini tanimlamak tizere kullanilan bir terimdir (1). Bronsektazi ilk kez 1819 yilinda
Laennec tarafindan, 1819‘un sonuna dogru daha ayrintili olarak Sir William Osler ve 1950 de
ise Reid tarafindan tanimlanmigtir (14).

Bronglardaki anormal dilatasyon; brons duvarinin muskuler ve elastik komponentlerinin
destruksiyonuna baghdir (2). Hastalik patogenezinde sik gegirilen bakteriyel enfeksiyonlar
takiben bronsiyal ve peribronsiyal dokularda enflamatuar hasar rol oynamaktadir (5).

1950°de Reid tarafindan bronsektaziler silendirik, varikdz ve kistik (sakkiiler) olarak
siiflandirilmigtir. Silendirik bronsektazilerde bronglar birbirine paralel diizgiin konturlu,
birka¢ milimetre genisliginde tiibiiler imajlar seklinde goriiliir. Kiiglik capli brons ve
bronsioller, kat1 piiriilan materyel ile dolu olabilir ve bunlar brokografide kontrast madde ile
doldurulamaz (15). Kistik (sakkiiler) bronsektazi, bronsektazinin en agir seklidir. Hava yollar1
iilserasyon ve bronsial neovaskularizasyona bagli hava s1v1 seviyesi i¢erebilen balon ya da
kese seklinde genislemistir (14,15). Varikdz bronsektazide bronglar varikoz damarlar seklinde
geniglemistir (15).

Gelismis iilkelerde insidans1 azalmakta ve bazi spesifik hastaliklarin sonucu gozlenmekte
iken, gelismekte olan iilkelerde yiiksek akciger tiiberkiilozu prevalansi ve iilkemizde de
tekrarlayan, iyi tedavi edilmeyen alt solunum yolu enfeksiyonlar1 nedeniyle hala yaygin bir
hastalik olarak goriilmektedir (16). Bronsektazili hastalarin baslica yakinmalar1 kronik
okstirtik, ptiriilan balgam, hemoptizi, dispne, higilti, halsizlik, ates ve biiylime geriligidir.
Tekrarlayan ve inatg1 alt solunum yolu enfeksiyonlari, bu semptomlarin belirginlesmesine
neden olur. Bazi olgularda BE tanis1 hi¢bir semptom yok iken bagka nedenlerle istenen
akciger grafisi yada tomografi ile konur(7). Tedavinin temelini antibiyotikler ve gogiis
fizyoterapisi olusturmaktadir.

4.2. BRONSEKTAZININ EPIDEMIYOLOJISI

Diinya ¢apinda brongektazinin prevalansinin dogru tesbiti miimkiin degildir. Bunun i¢in
daha fazla ¢aligmaya ihtiya¢ vardir. Prevalans ¢alismalarinin azlig1 popiilasyon
arastirmalarinda kullanilabilecek basit, glivenilir, non-invazif testlerin olmayisina baglidir
(17,18). Kizamik ve bogmacaya kars1 immiinizasyonun yayginlagmasi, pndmoni ve
tiiberkiilozun antimikrobiyal ajanlarla tedavisi bronsektazi prevalansinda diisiisle
sonuclanmistir. Bu gelismelere ragmen gelismekte olan iilkelerde ve gelismis iilkelerin
sosyoekonomik seviyesi diisiik olan kesimlerinde brongektazi halen 6nemli bir problemdir.
Ornegin Alaska’da prevalans 1000°de 11 ile 20,5 arasindadir (3,19). Bu iilkelerde pndmoni
sik oldugundan viral ya da bakteriyel nedenlere bagli bronsektazi de daha siktir. Ingiltere’den
Eastham ve arkadaglarinin yaptig1 93 Yiiksek Coziintirliikli Bilgisayarli Tomografi (YCBT)
ile tan1 konmus hastay1 iceren bir ¢alismada kadin:erkek orani 1:2 bulunmustur. Ayni
calismada semptomlarin baglamasiyla tan1 konmasi arasinda gegen siire de ortalama 3 yil
olarak bulunmustur. Kendilerine sevkedilen hastalarin %9,6’sinda bronsektazi saptamislardir
(20). Nikolaizik ve Warner solunum yolu problemi olan 4000 hastanin %1 ine non kistik
fibrozis brongektazi tanis1 koymuslardir (8,21).

Bonsektazi insidansi, Finlandiya’da yapilan bir ¢alismada 15 yas alt1 ¢ocuklarda
100.000’de 0,5’in altinda bulunmustur. Yeni Zelanda’da ise 100.000°de 3,7 ya da 1700 canh
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dogumda bir olup bu oran bu populasyondaki kistik fibrozis oraninin neredeyse iki katidir
(4,22,23).

ABD’de yapilan son ¢aligmalarda 18—34 yas arasinda prevalansin 4.2/100.000 ve 75 yas
tizerinde 271,8/100.000 oldugu rapor edilmistir ancak bu oranin gelismekte olan tilkelerde
daha yiiksek oldugu unutulmamalidir (24,25).

4.3.BRONSEKTAZININ ETYOLOJiSI

Brongektazi tanisi, Yiikksek Coziiniirliikli Bilgisayarlt Tomografinin (YCBT) artan
kullanimi ile artan siklikla konulmaktadir. Diinya genelinde bronsektazinin 6nde gelen nedeni
postenfeksiydz nedenler iken antibiyotiklerin etkin kullanimu ile tiiberkiiloz ve ¢cocukluk ¢agi
pnomonilerinin prevalansinin azaldigi bazi bolgelerde bu durum degismistir. Asilama
programlar1 bogmaca ve kizamigin bronsektazi gelisimine katkisini azaltmistir. Az gelismis
ilkelerde saglik hizmetlerine erisimdeki yetersizlik ve yiiksek enfeksiyon oranlar1 nedeniyle
halen postenfeksiyoz nedenler etyolojide birinci sirada gelmektedir (24,26,27). Enfeksiyonlar
disinda, 6zellikle gelismis iilkelerde kistik fibrozis (KF), bronsektazinin olusumunda sik
karsilagilan bir etyolojik faktordiir (28). Ayrica silier disgenezi sendromlari, yabanci cisim
aspirasyonlari, sag orta lob sendromu, immiin yetersizlikler ve iyi kontrol edilmemis astma
bronsiale de bronsektaziyle sonlanabilmektedir (9,29). Yapilan farkli caismalarda brongektazi
etyolojisi vakalarin %40-63’linde saptanabilmistir (11,30).

Ingiltere’den yapilan respiratuar hastalik arastirilmak iizere sevkedilmis ve %1’inde non-
kistik fibrozis bronsektazi saptanan 4000 pediatrik hastayi iceren bir seride hastalarin
%15’inde konjenital malformasyonlar, %17’inde primer silier diskinezi, %27’sinde
immiinolojik anormallikler ve %5’inde de aspirasyon saptanmistir. Brongektazi etyolojisi
vakalarin %63’iinde tesbit edilmistir (13). Karakog¢ ve arkadaglarinin yaptig1 bir ¢caligmada
Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Boliimii’nde takip edilen non-kistik fibrozis
bronsektazi tamli hastalarin %40°nda altta yatan neden saptanmustir. Immiin yetmezlik,
kizamik, silier diskinezi, astim, yabanci cisim aspirasyonu ve trakedzofagial fistiil gibi kronik
aspirasyon sendromlar1 6nde gelen nedenleri olusturmaktadir (30). Dogru ve arkadaslarinin
204 KF-dis1 BE’li cocuk iizerinde yaptiklar1 ¢calismada %49 oraninda etyoloji saptanamadigi
bildirilmistir. Tanimlanan nedenler i¢inde birinci sirada enfeksiyonlar gelirken, astim, primer
silier diskinezi, konjenital immiin yetmezlikler ve yabanci cisim aspirasyonlar1 da diger
etyolojik faktorler olarak bildirilmistir (31).

Ingiltere’de iki ayr iigiincii basamak merkezden bildirilen 136 pediatrik vakay1 iceren bir
calismada, hastalarin 46’sinda immiin yetmezlik, 25’inde aspirasyon ve 20’sinde primer silier
diskinezi saptanmis ve bu ii¢ hastalik vakalarin %67’sini olusturmustur. Hastalarin %25’inde
final tan1 idiyopatik bronsektazidir (32).

Etiyolojinin bilinmesi tedavi ve prognoz agisindan énem tasimaktadir. Bronsektazinin
etyolojik siniflamasi Tablo-1’de goriilmektedir (13,33).
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Tablo-1: Cocukluk ¢cagi1 bronsektazisinde etiyoloji

Post enfeksiyoz

* Kizamik pnémonisi

* Bordatella pertusis trakeobronsiti

* Tlberkiiloz

* Adenovirus pndmonisi

* Respiratuar Sinsityal Virlis (RSV), Paramiksoviriis, Influenza

* Aspergillus fumigatus

* Mikoplazma pndmonisi

* Nekrotizan bakteriyal pnémoni (Stafilococcus aureus, Klebsiella pneumoniae,
Pseudomonas aeruginosa, Haemophilus influenzae)

* Human Immundeficiency Virus (HIV)

Konjenital

* Williams-Campbell sendromu

* Trakeomegali (Mounier-Kuhn sendromu)
* Marfan sendromu

* Sar1 tirnak sendromu

* Alfa-1 antitripsin eksikligi

immiin yetmezlikler

* Hipogamaglobulinemi

- Ig G subgrup eksikligi

- Ig A eksikligi

- Agir kombine immiin yetmezlik

- Yaygin degisken immiin yetmezlik
* Kompleman eksikligi

* Notrofil fonksiyon anomalileri

- Schwachman-Diamond sendromu
- Kronik graniillomat6z hastalik

- Chediak-Higashi sendromu

- Job’s sendromu

Silier anomaliler

* Primer silier diskinezi
*Kartagener sendromu

Post obstriktif

* Yabanci cisim aspirasyonu
* Distan basi
* Endobronsiyal lezyon (6r: tiimor)

Diger

* Astma

* Toksik gaz inhalasyonu

* Kronik aspirasyon sendromu

- Gastroozefageal reflii

- Yutma disfonksiyonu

* Allerjik bronkopulmoner aspergillozis

*Bronsiolitis obliterans

*Swyer-James (Mc Leod) sendromu

*Young sendromu

* Transplantasyon sonrasi (kalp-akciger, akciger, kemik iligi)




1) Enfeksiyonlar

Kistik fibrozis dis1 bronsektazi vakalarinin biiyiik ¢ogunlugunun gegirilmis ciddi
pulmoner enfeksiyonlara bagli oldugu diistiniilmektedir (34,35). Sanitasyonun iyilesmesi,
erken immiinizasyon, antibiyotiklerin yaygin olarak kullanimi (6zellikle gelismis tilkelerde)
gibi gelismeler neticesinde etyolojide immiin yetmezlikler, primer silier diskinezi, konjenital
malformasyonlar gibi intrinsik faktorler daha 6n plana ¢ikmaktayken yapilan son vaka
serilerinde postenfeksiydz bronsial hasarin hala vakalarin biiyiik ¢ogunlugunu olusturdugu
goriilmiistlir (34).

Brongektazi ile sonucglanabilen respiratuar enfeksiyonlar; kizamik, bogmaca, tiiberkiiloz
yaninda HIV, paramiksovirls, adenovir(s, influenza gibi viriisler P. aeruginosa, H.influenzae
gibi gram negatif bakteriler ve atipik mikobakterilerin yol actig1 enfeksiyonlardir (26). Etken
mikroorganizmalarin siklig1 da degismekte olup kizamik, bogmaca ve tiiberkiiloz azalirken
tekrarlayan viral enfeksiyonlar artig gostermektedir (34,36). Viriisler havayolu yiizey
morfolojisine zarar vererek silia hareketlerini birkac hafta siireyle bozmakta, bu da
bakterilerin havayolunda uzun siire kalmalarin1 saglayarak inflamatuar siireci baslatmaktadir.
Bronsektazi, etyolojisinden bagimsiz olarak bronsiolitis obliteransin da bir sonucu olabilir.
(37,38,39). Mikobakteriyel enfeksiyonlar da bronsial obstriiksiyon yaparak bronsektaziye yol
acmakta ve gelismekte olan iilkelerde brongektazinin 6nde gelen nedenlerinden birini
olusturmaktadir (40).

2) Immiin Yetmezlikler

Brongektazi etyolojisinde tanimlanmis hemen tiim faktorler konak immiinitesini bozarak
brongektaziye yol agmaktadir. Patojen mikroorganizmalara kars1 savunma sisteminin ilk
ogeleri mukosilier yapilardir. Mukosilier temizlemeyi bozan havayolu obstriiksiyonu ya da
primer silier diskinezi gibi durumlarda hava yolunda enfeksiyon gelismekte bu da
enflamasyona yol agcarak mukosilier fonksiyonlar1 daha da bozmaktadir. Sonugta kisir bir
dongii neticesinde ilerleyici akciger hasar1 olusmaktadir. Ancak burada spesifik olarak immiin
fonksiyon bozukluklar ele alinacaktir (40).

Brongektazi ile en ¢ok iligkili immiin yetmezlik tipi hipogamaglobiilinemidir.
Hipogamaglobiilinemiler; ortak degisken immiin yetmezlik (CVID) ya da Bruton Hastalig1
gibi IgG seviyelerinin diisiik oldugu hasta grubu veya IgA eksikligi ya da IgG subgrup
eksiklikleri gibi siniflanabilir (41). Bunlardan CVID c¢ocuk ve eriskin bronsektazili hastalarda
en sik goriilen immiin yetmezliktir (40,42). Siit cocuklugunun gegici hipogamaglobiilinemisi
de bu grupta yer almaktadir ve yasamin ilk 3-6 aylar1 arasinda normal olarak goriilen
fizyolojik hipogammaglobulinemi doneminin uzamasi olarak tanimlanir. Rekiirren
enfeksiyonlar ve bir veya daha fazla serum immiinglobiilin seviyesinde diisiikliik ile
karaktarize bu hastalik genellikle 3 yas civarinda kendiliginden diizelir (43).
Hipogamaglobiilinemi, Streptococcus pneumoniae gibi pyojenik bakteri enfeksiyonlarina
yatkinlik olusturur. Bronsektazililerde hipogamaglobiilinemi insidansinin %3 ile %10
arasinda oldugu bildirilmektedir. IgG seviyeleri diisiik olan hastalar replasman tedavisinden
fayda gormektedirler (44,45). IgG subgrup eksiklikleri farkli ¢aligmalarda %2’den %48’e
kadar degisen genis bir aralikta bildirilmistir. IgG subgrup eksikliklerinin enfeksiyonlarla
iliskisi net degildir ve klinik énemi hususunda fikir birligi yoktur (40). Insan immiin
Yetmezlik Virtisii (HIV) de brongektazi etyolojisinde 6nemli bir yere sahiptir ve kazanilmig
immiin yetmezlikler grubunda tanimlanmaktadir. Bronsektazi ile iligkili diger immiin
yetmezlikler; MHC-1 eksiklikleri, TAP-1 eksiklikleri, interferon gama reseptor bozukluklari
ve respiratuar oksidatif burst bozukluklarini icermektedir. Kanserlere sekonder gelisen immiin
yetmezlik durumu da brongektazinin nedeni olabilir. Akut lenfoblastik 16semi nedeniyle



kemoterapi almakta olan ¢ocuklar risk altindadir. Kronik lenfoblastik 16semi seyrinde de
hipogamaglobiilinemi gelisebilir (40,46).

Immiin yetmezligin diinya genelindeki 6nde gelen nedeni malniitrisyondur. Malnutrisyon
ve sosyal dezavantaj yerli toplumlarda ve gelismekte olan iilkelerde immiin fonksiyonlarin
bozulmasi ve bronsektazi gelisiminde anahtar rol oynamaktadir (40). Bronsektazi tanili
cocuklar1 immiin yetmezlik agisindan testlere tabi tutmak hastaligin yonetimi ve prognozu
agisindan dnem tasimaktadir. Iimmiin fonksiyonlarn bazal bir degerlendirmesi; 16kositlerin
diferansiyel sayimini da i¢eren tam kan sayimi, serum total IgG, IgA, IgM, IgE diizeylerinin
dl¢iimii, as1 protein ve polisakkarit antijenlerine kars1 antikor yanitlarini kapsamaktadir. Ozel
durumlarda HIV testleri, notrofil fonksiyon ¢alismalari, lenfosit alt gruplar ve lenfosit
fonksiyon ¢aligmalar1 da yapilmaktadir (22,47).

IgG subgrup dl¢timii de ¢ocuklarda faydalidir. Ancak saglikl bireylerde de diisiik IgG
subgrup diizeyleri saptanabilmekte ve siklikla ancak ge¢ ¢ocukluk doneminde polisakkarit asi
antijenlerine kars1 antikor yanitlar olusmakta ve normal IgG subgrup diizeyleri
saptanmaktadir. Bu nedenle anormal sonuglar immiin fonksiyon bozuklugunun giivenilir bir
gostergesi degildir (22).

3) Yabanca Cisim Aspirasyonu

Havayolunda meydana gelen bir tikaniklik lokalize bronsektaziye yol agmaktadir. Cocuk
hastalarda inhale edilmis bir yabanci1 cisim ihtmali her zaman akilda tutulmalidir (40).
Ozellikle iilkemizde bu 6nemli bir sorun teskil etmektedir.

Karakog ve arkadaglarinin fleksibl bronkoskopi yapilmig 654 hastay1 retrospektif olarak
degerlendirdigi ¢aligmada, hastalarin %4,8’inde yabanci cisim saptanmis olup hastalarin
ortalama yas1 2,5 ve ortalama semptom siiresi de 3 ay olarak bildirilmistir. Basvuruda
hastalarin hicbiri yabanci cisim aspirasyon dykiisii vermemistir. Bu hastalarda en sik yanlis
tan1 da bronsittir (48). Yine ayn1 grubun yapmis oldugu bir ¢alismada yabanci cisim
aspirasyonu ile tan1 arasinda gegen siire uzadikca bronsektazi gelisme riskinin arttigi
gosterilmistir. Tanis1 30 giinden fazla geciken hastalarin %25’inde bronsektazi gelistigi
gosterilmistir (49).

4) Gastroozofagial Reflii Hastahig:

Gastroozofagial reflii sessiz aspirasyonlar neticesinde 6zellikle ndrolojik olarak geri ve
reflekslerin zayifladig1 hastalarda bronsektazinin bir nedeni olmaktadir. Degisiklikler
genellikle bilateral alt loblarda olmaktayken infantlarda ve uzun siire supin pozisyonunda
kalan ¢ocuklarda sag iist lobda, biraz daha biiyiik ¢ocuklarda da sag alt lobun {ist zonunda
goriilmektedir.

Laringeal kleft ve trake-6zofagial fistiiller de aspirasyonlar neticesinde bronsektazi
gelisimine zemin hazirlamaktadir (34,50).

5) Allerjik Bronkopulmoner Aspergillozis

Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozis (ABPA), immiin sistemin kontrolsiiz veya uygun
olmayan ve sonugta bronsektaziye yol agan bir yaniti olarak tanimlanabilir. Aspergillus
fumigatus’a kars1 viicudun gelistirdigi bir tip 3 immiin kompleks reaksiyonudur. Bronsektazi,
fungal tikaclarin yol actig1 obstriiksiyona, havayolu duvarindaki funguslara kars1 gelisen
immiin reaksiyona ve peribronsial dokulardaki eozinofilik enflamasyona bagl olarak
gelismektedir. Immiin sistemin bu kontrolsiiz asir1 yanit1 havayolunda hasara yol agmaktadir
(44). Bronsektazi etyolojisinde ABPA’y1 arastirmak iizere yapilacak tetkikler; Aspergillus
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Fumigatus’a (AF) yonelik cilt prick testi, balgam kiiltiirli, cozinofili agisindan tam kan
sayimi, serum IgE diizeyi 6l¢iimii (>1000ng/ml anlaml1), AF’ye spesifik serum IgE veya IgG
Olctimiidiir (51,52).

6) Kistik Fibrozis

Brongektazinin en sik genetik nedeni Kistik Fibrozis ‘dir (KF) (53). KF, kistik fibrozis
transmembran regulatuar genindeki (KFTR) mutasyonlar neticesinde ortaya ¢ikar ve
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari, pankreatik hastalik ve anormal ter kloriir testinden
olusan klasik tani triadi mevcuttur (54). Hastalik bir cocukluk donemi hastalig1 olarak
bilinmesine karsilik, son yillarda hastalarin uzun siire yagamalar1, hafif mutasyona sahip
hastalarin ilk kez eriskin yasta tan1 almalar1 ile erigkin hastalarin sayis1 giderek artmistir (55).

KFTR gen iiriinii akciger, gastrointestinal trakt ve deri gibi organlarin epitelyal
yiizeylerinde cAMP iliskili klor kanali1 olarak islev goriir. KFTR gen defekti klor
transportunun bozulmasi sonucu dehidrate mukus ve buna bagli olarak mukosilier klirensin
bozulmasiyla neticelenmektedir. En sik tutulan organ akcigerdir. Bronsiyal obstriiksiyon ve
staz kronik enfeksiyon, inflamasyon, fibrozis, bronsektazi ve kistik dilatasyona yol acar (56).
Koyu salgilar nedeni ile tikanan solunum yollarina, balgamin 6zel yapisi nedeni ile bazi
mikroorganizmalar afinite gosterir. KF’li hastalarin solunum yollarina kii¢iik yaslarda
Staphylococcus aureus ve Haemophilus influenzae 6zellikle yerlesirken, ileri yaslarda bunun
yerini Pseudomonas aeruginosa alir ve tiim KF’li hastalar hayatlarinin herhangi bir
déneminde P.aeruginosa ile enfekte olur. Bu kronik enfeksiyona karsi viicudun baslattigi
immiin yanit sonucunda, 6zellikle mukoid koloniler halindeki psddomonaslar etkilenmezken,
16kositlerden salgilanan proteazlar, serbest oksijen radikallari akciger dokusunda hasara neden
olur. Sitokin yanit1 ile enflamasyon bu bolgede giderek artar ve kisir dongii ile doku
hasar1 da artip, sonunda fibrozis ve bronsektazi gelisir. KF’1i hastalarda brongektazi akcigerin
her yerinde goriilmekle beraber en sik iist loblarda ve 6zellikle sag iist lobda yerlesim gosterir.
Hastalarda pansiniizit ve nazal polipler sik goriilen iist solunum yolu bulgularidir. KF’1i
hastalarin %85’inde pankreas yetmezIligi geligir. Pankreas bezinde kanallarin intrauterin
donemde tikanmasi ile pankreasin kendi salgilar ile hasar gérmesi sonucu pankreas
yetmezligi geligir, bunun sonucunda malabsorbsiyon ve biiylime geriligi goriiliir. Genellikle
adolesan yaglarda diyabet ortaya ¢ikar. Barsak salgilarinda koyuluk sonucu intrauterin
donemde barsak tikanmasi ve KF’1i bebeklerin %10’da mekonyum ileusu goriiliir. Karaciger
salgilariin koyulugu sonucu sarilik ve yine addlesan yaslarda ilerleyen karaciger hasari ile
siroz goriilebilir. KF’li erkeklerin %981 vasdefernsleri gelismedigi ve buna bagli azospermi
oldugu i¢in infertildir. (57,58).

Kistik Fibrozis geni ilk olarak 1989 yilinda 7. kromozomun uzun kolunda tanimlanmistir.
Giiniimiizde bu gende 2000°e yakin mutasyon tanimlanmistir (40). Yaklasik 1/25 tasiyici
siklig1 ve 1/2000-3500 canli dogum insidansi ile beyaz irktaki en yaygin letal otozomal resesif
gecis gosteren bozukluktur. Beyaz itk disinda sik degildir (59,60). Beyaz irkta en sik goriilen
mutasyon AF508 ‘dir ve siklig1 %80’e ulasabilir. Ulkemizde de %18,8-%28,4 oraniyla en sik
goriilen mutasyon budur (61). Kistik Fibrozis tanisi tiim bu iliskili mutasyonlarin
gosterilememesi nedeniyle atlanabilir. Tek bir gendeki mutasyon da (heterozigotlarda oldugu
gibi) KFTR protein {iriiniinlin azalmasina bagli bronsektazi riskinde artisa yol acabilmektedir
(40).

Pilokarpin iyontoforezi yontemiyle uygun sartlarda yapilmis ter kloriir testinde 60
mEq/L’nin lizerindeki konsantrasyonlar KF i¢in tan1 koydurucudur (52).

Mortalite oraninin yiiksekligine ve yasam kalitesini kotiilestirici 6zelligine ragmen, son
yillarda yeni ve etkin tedavi olanaklar ile kistik fibrozisli hastalarin yasam siiresi ve
kalitesinde belirgin iyilesmeler olusmustur (61). Akciger hastaliginin progresyon hizi
morbidite ve mortalitenin ana belirleyicisidir (62).
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7) Primer Silier Diskinezi

Primer silier diskinezi (PSD), silialardaki hareket bozukluguna bagli mukosilier klirensin
bozuldugu ve buna bagli olarak sekresyonlarda retansiyon ve rekiirren enfeksiyonlarin
gelistigi nadir goriilen genetik bir hastaliktir. Insanlarda silia, iist ve alt solunum yollarinda,
siniislerde, orta kulakta, beyin ependiminde, fallop tiiplerinde ve erkek genitotiriner
sisteminde vaz deferenste bulunur. Normalde silia yapisinda santral bir ¢ift mikrotiibiiliin
etrafinda dokuz ¢ift mikrotiibiil ve bunlar1 birbirine baglayan i¢ ve dis dynein kollar1 ve radial
spoke’lar bulunmaktadir. Defekt dynein kolundaki protein kaybina baglidir ve silialarin
koordine hareketine engel olur. Elektron mikroskobik incelemede epitelyal silialarda, dynein
kollarinda, mikrotiibiillerde ve radyal kollarda anormallikler goriilmektedir (63,64,65).
Klinik bulgular siklikla 6ksiiriik, pndmoni, kronik orta-kulak enfeksiyonlar1 ve eflizyonlar ile
neonatal donemde baslar (66). Solunum sistemi bulgular1 kronik bronsit, reaktif hava yolu
hastalig1 ve sik pndmoniler ve ardindan gelisen brongektaziler seklindedir. Kronik rinosinuzit
de sik rastlanan bir bulgudur (67,68).

Primer silier diskinezi, otozomal resesif gegisli bir hastalik olup insidans1 15-40000 canli
dogumda birdir. 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 20000-40000
de bir civarinda prevalansi vardir (40,69). Tan siklikla cocukluk ¢aginda konulmakla birlikte,
az da olsa erigkin donemde tani alan olgular da bildirilmektedir (70). Erken tan1
komplikasyonlar1 dnleyerek olgularin hayat kalitesini yiikseltmektedir (71). Hastaligin
tanisinda mukozal biyopsi altin standarttir. Hastalara mukozal biyopsi direk yapilabilir veya
nazal sakarin testi sonras1 ki; 1-2 mm sakarin partikiilii nazal konka {izerine yerlestirilir ve 60
dk icerisinde hastanin tat almas1 gereklidir, tat almada gecikme varsa mukozal biyopsi yapilir.
Son yillarda yapilan ¢aligmalarda nazal nitrik oksit seviyesi, primer silier diskinezili
hastalarda saglikli kontrol gruplarina gore ¢ok diisiik bulunmus ve tarama testi ya da taniya
yardimet bir test olarak kullanilabilecegi bildirilmistir (72,73). Ileri yaslarda, kadinlarda
ektopik gebelik ve fertilitede azalma; erkeklerde ise immotil spermatozoa nedeniyle infertilite
ortaya ¢ikar. Erkek hastalar immotil spermatozoa acisindan degerlendirilmelidir (40).

8) Sar1 Tirnak Sendromu

Sar1 Tirnak Sendromu (STS), otozomal dominant gegisli nadir goriilen bir hastaliktir.
Klasik tirads; sar1 renkli tirnaklarin varligi, lenfodem ve plevral effiizyondur. Bu sendrom ilk
olarak Samman ve White tarafindan 1964 yilinda; yavas biiyliyen, renk degisikligi gosteren
tirnaklar ve periferik 6dem klinigiyle “Sar1 Tirnak Sendromu” adi altinda tanimlanmustir.
Hastalik siklikla puberte sonrasi gelismektedir. Etyolojisi bilinmeyen bu sendromun
patofizyolojisinde en ¢ok, bozulmus lenfatik drenaj sorumlu tutulmustur. Buna gore; lenfatik
drenaj bozuklugunun, lokal enfeksiyon ve inflamasyon gelisimine neden olarak hastaligi
baslattigina inanilmaktadir. Cogu zaman siniizit sesmptomlar1 hastaligin ilk gostergesi
olmaktadir (74,75,76).

Taniya yonelik test olmadig icin tanist klinik dlciitlere dayanmaktadir. Hiiller ve
arkadaslar1 1972’de tan1 koymak i¢in {i¢c semptomdan ikisinin varliinin yeterli oldugunu
bildirmislerdir. Son zamanlarda rinosiniizit ve siklikla bronsektazi STS nin bir pargasi olarak
bildirilmistir. Siklikla yaygin solunumsal, mukozal bozuklukla iligkili olmasina ragmen
brongektazinin patogenezi bilinmemektedir. Bu sendrom immiinolojik defekt, tiroid
hastaliklari, hipogammaglobiilinemi, nefrotik sendrom, protein kaybettiren enteropati gibi
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cesitli hastaliklarla birlikte bildirilmistir. Bronglar 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, dolagan B hiicrelerinin diisiik diizeyi ve
makroglobiilinemi olabilir. Biitiin bu mekanizmalar tek basina ve birlikte yineleyen
infeksiyonlara yol agarak ve hava yollarinin harabiyetiyle bronsektazi gelisimine neden
olabilmektedir (77,78).

9) Williams-Campbell Sendromu

Brongektazinin nadir bir nedeni olan Williams-Campbell Sendromu ilk kez 1960’da
tanimlanmistir. Segmental ve subsegmental bronglarda destekleyici kikirdak dokusunun
yokluguna bagli distal havayollarinda kollaps ve neticede bronsektazi gelistigi gosterilmistir
(12,79). Williams-Campbell Sendromu tipik olarak 4-6. seviye bronslari tutar (80). Trakea ve
ana bronglar normal kalibrededir. Semptomlar ve hastaligin prognozu bronslardaki kikirdak
gelisim bozuklugunun derecesine baglidir. Genellikle 6ksiiriikk, wheezing gibi bronkoobstriktif
semptomlar ve rekiirren pndmoni ile cocukluk ¢aginda presente olur (81).

10) Marfan Sendromu

Marfan Sendromu degisken ekspresyon gosteren otozomal dominant gegisli bir konnektif
doku hastaligidir. Klasik formunda iskelet sistemi, kardiyovaskiiler sistem ve gz
tutulmaktadir (82). 15. kromozom q 21.2 bandinda (D 10S45) lokalize fibrillin geninde (FBN
1) defekt sonucu fibrillin sentezinde kalitatif ve kantitatif bozuklukla karakterizedir. Fibrillin,
bag dokunun 6énemli bir kismini olusturur (83,84). Marfan Sendromlu hastalarin yaklagik
%10’unda pulmoner anormallikler g6zlenmektedir. En sik spontan pndmotoraks ve generalize
amfizem goriiliir. Bronsektazi ilk kez 1952°de Katz tarafindan tanimlanmistir. Katz
bronsektazinin Marfan Sendromunda gozlenen bronsial defekte ya da gogiis kafesi
deformitesine bagl gelisen rekiirren pndmonilere bagli olabilecegini sOylemistir. Marfan
Sendromlu bir hastada koinsidental bronsektaziyi dislamak zor olsa da, bronsektazi
sendromun ek bir pulmoner komplikasyonu gibi gériinmektedir (85).

11) Young Sendromu

Young sendromu (YS), siklikla bronsektaziyle sonlanan rekiirren sinopulmoner
enfeksiyonlar ve normal spermatogenezin oldugu obstriiktif azospermi ile karakterize bir
hastalikltir. Bu hastalarin silier diskinezi ve kistik fibrozisten ayirici tanilar1 yapilmalidir.
Ayirici tant normal ter kloriir testi ve elektron mikroskobisinde normal silialarin goriilmesiyle
yapilir. Young Sendromu normal silier fonksiyon ancak anormal yapiskan mukus ile
karakterizedir. Bu durum nadirdir ve ayr1 bir antite olup olmadig1 konusunda baz1 tartigsmalar
vardir. KF veya PSD olabileceginden siiphelenilen hasta profilinde Young Sendromu da
tanida akilda tutulmalidir (40,52,86). Young Sendromu’nda etyolojik faktoriin cocukluk
caginda civaya maruziyet oldugu varsayilmaktadir. 20. Yiizyilda civa kullaniminin 6niine
gecilmesiyle maruziyet azalmistir. Hendry ve ark, Young Sendromunun azalan prevelansinin
bu duruma bagli oldugunu ileri stirmiislerdir. Obstriiktif azospermisi olan erkek hastalarda
1955°ten 6nce doganlarla sonra doganlar kiyaslandiginda Y'S oraninin, énce doganlarda %50
iken sonra doganlarda %17 oldugunu gozlemlediler. Yani Y S’nin nedeni gergekten civa
zehirlenmesi ise bu hastalik gittikge azalmaktadir (87,88).
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12) Mounier-Kuhn Sendromu (Trakeobronkomegali)

Mounier - Kuhn Sendromu (MKS), trakea ve ana bronslarin belirgin dilatasyonu ile
karakterize, tekrarlayan pulmoner infeksiyonlarla seyreden ve nadir goriilen bir hastaliktir.
1932 yilinda Mounier-Kuhn tarafindan tanimlanmstir. Etyolojisi kesin degildir (89).
Trakeobronkomegali, trakea ve ana brons duvarlarindaki kas ve elastik yapilarin konjenital
atrofisi sonucu hava yollarinda genisleme ile ortaya ¢ikar. Dordiincii veya besinci dallanma
distalindeki hava yollar1 genellikle normal genisliktedir (90). Hastaligin ailesel formu da
tanimlanmistir. Otozomal resesif gegisin olabilecegi bilinmektedir. Hastaligin kazanilmis
formlarinin, erigkinde pulmoner fibrozise, yenidogan preterm bebeklerde ise uygulanan
mekanik ventilasyona bagli olarak gelistigi bildirilmektedir. Olgularin ¢ogunlugu sporadiktir.
Hastalik ¢ogunlukla erkeklerde 3. ve 4. dekadda goriilebilirse de ¢ocukluk doneminde de tani
konabilir. Brongektazi genellikle bilateraldir ve sakkiiler tiptedir. Bronsiyal divertikiiller
trakeobronkomegaliye siklikla eslik eder. Biiyiik hava yollarindaki ¢ap artis1 arka-6n direkt
grafilerde izlense de yan grafiler cap artisin1 géstermede genellikle daha degerlidir (91,92).

13) Alfa-1 Antitripsin Eksikligi

Alfa-1 antitripsin diger serum antipoteazlar1 gibi proteazlara kars1 akcigerleri koruyan
mekanizmanin pargasidir. Akcigerlerde l6kositler ve bakterilerden aciga ¢ikan proteolitik
enzimlerin etkilerini dnlerler. Antiproteazlarin eksikligi proteolitik enzimlerin akcigerlerde
hasara neden olmasina ve sonug olarak amfizem gelismesine neden olur. Homozigot olarak
goriilen alfa-1 antitripsin eksikligi erken baglar ve eriskinlerde siklikla 3-4. dekadda agir
panasiner amfizem’e neden olur. Cocukluk doneminde akciger bulgular1 6n planda degilken,
neonatal hepatit, juvenil siroz gibi karaciger tutulumu daha sik goriiliir. Erken eriskin
donemde goriilen alfa-1 antitripsin eksikligi genellikle PiZZ varyant formundadir, ancak daha
nadir PiSZ veya Pi (null/null) tiplerinde de olabilir. Baglangicinda kronik oksiiriik, dispne,
higilt1 gibi kronik akciger semptomlar1 goriilmeye baslar. Ileri donemde bronsektazi
goriilebilir (93,94). Parr ve arkadaslarinin 74 alfa-1 antitripsin eksikligi olan hasta tizerinde
yaptiklar1 bir caligmada %95 oraninda brongektazi saptanmistir. Klinik olarak anlaml
bronsektazi (dort veya daha fazla lob tutulumu ve devamli balgam ¢ikarma) orani %27 olarak
belirtilmistir. Ayn1 ¢alismada amfizem prevalansi da %81 olarak bulunmustur (95,96). Tan1
icin serum alfa-1 antitrpisin diizeyleri 6l¢iiliir. Normal diizeyleri 180-280 mg/dL’dir.
Elektroferez ile fenotipi saptanabilir (94).

14) Swyer-James (Mc Leod) Sendromu

Swyer James Sendromu (SJS), postenfeksiydz bronsiyolitis obliteransin bir varyantidir.
Cocukluk caginda meydana gelen pek ¢ok olayin bu sendromu tetikleyebilecegi
diisiiniilmektedir. Bu etken olaylar; radyasyon terapisi, kizamik, pertussis, hidrokarbon
aspirasyonu, tiiberkiiloz ve siklikla bir adenoviral enfeksiyondur. Bunlara ek olarak pek ¢ok
yayinda yabanci cisim aspirasyonunu takiben olugan SJS tanimlanmistir. Bu pulmoner
nedenler bronsiyolitis obliterans ve sonunda akciger parankiminin destriiksiyonuna yol agan
bir bronsit ve bronsiyoliti baslatir. Bronslarda ve bronsiyollerde skarlasma ve stenoz meydana
gelir. Interalveolar septalarin fibrozisi ile pulmoner kapiller yatakta obliterasyon meydana
gelir ve major pulmoner arterlere kan akiminin azalmasi, hipoplastik vaskiiler yapi ile
sonuclanir. Pulmoner sirkiilasyondaki azalma, alveoler keselerdeki hasarlanmaya sekonderdir.
SJS’deki iki ana patofizyolojik defekt unilateral brongektazi ve ayni tarafta pulmoner arterin
hipoplazisidir (97,98). Cogunlukla asemptomatiktir, baska nedenlerle ¢ekilen akciger
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grafisinde rastlantisal olarak tan1 konulur. Akciger grafisinde saydamlik artis1 ve karsi taraf
akciger hiperekspansiyonuna ek olarak hipoplastik pulmoner arter glgeleri izlenebilir (99).
Pulmoner anjiyografide; etkilenen taraf pulmoner arter ve dallart normalden kiiciik ve
hipoplastik olarak izlenir (100).Ventilasyon-perfiizyon sintigrafisinde etkilenen akcigerde
anlaml diizeyde azalmis perfiizyon belirlenirken ventilasyon fazinda azalmis gaz aligverisi
izlenir (99).

15) Bronsiolitis Obliterans

Bronsiolitis obliterans akut brons zedelenmesi sonras1 obstriiktif akciger hastaligina ait
semptom ve bulgularin devam etmesi ile karakterize seyrek goriilen bir hastaliktir (101).
Cocukluk caginda bronsiolitis obliterans viral, 6zellikle de adenovirus, mycoplasma, kizamik
ve influenza enfeksiyonu sonrasi olusan bir komplikasyondur (102). Histolojik olarak hava
yolunun hafif enflamasyonundan, brons ve bronsiollerin fibrotik graniilasyon dokusu ile tam
olarak tikanmasina kadar degisen bulgular gosterir (103). Solunum yollarinin kismen veya
tam obstruksiyonu sonucu hava tutulmasina ve atelektazilere neden olur. Hastalarda alt
solunum yolu enfeksiyonu sonrasinda alt1 haftadan fazla devam eden 6kstiriik, solunum
sikintisi, takipne ve hisilti vardir. Akciger grafilerinde asir1 havalanmay1 diisiindiiren bulgular
ile beraber atelektazi ve bronsektaziyi diisiindiiren goriiniimler olabilir. Bronsiolitis
obliteransin tomografi bulgular1 6zellikle ekspiryumda mozaik difiizyon deseni, bronsial
duvar kalinlagsmas1 ve bronsektazidir. Bronsiolitis obliterans tanisi genellikle tipik dykii,
klinik ve radyolojik bulgularin varlig1 ile konur (104).

Bronsiolitis obliteransta tedavi esas olarak destekleyicidir. Hastalara bronkodilatorler,
gbgiis fizyoterapisi ve akut solunum yolu enfeksiyonlari i¢in antibiyotik tedavisi gereken
durumlarda verilir. Teofilin, inhale ve sistemik steroidler de bu hastalarda kullanilmaktadir,
ancak tedavideki yerleri halen tartigmalidir. Bronsiolitis obliteransta steroid tedavisi akcigerde
fibrozisin heniiz olusmadigi ilk donemlerde daha etkindir (101,102). Agir vakalarda akciger
transplantasyonu endikasyonu vardir. Uzun donem izlenen hastalarin en 6nemli bulgusu
obstruktif akciger hastalig1 ve bronsektazilerdir (104).

16) Romatizmal/Kronik inflamatuar Hastaliklar

Brongektazi ile ilskili bagka bir grup hastalik da kronik inflamatuar hastaliklardir. Bu
grupta romatoid artrit, inflamatuar barsak hastaliklari yer almaktadir. Romatoid artrit (RA)
kliniklerinde bronsektazi insidans1 %1-3 olarak bulunmustur. Bazi ¢aligmalarda bu
hastalardaki bronsektazi prevalansinin %30’u buldugu bildirilmistir. Bronsektazi romatoid
artrit baglangicindan 6nce de sonra da ortaya ¢ikabilmektedir (40,44). Tekrarlayan respiratuar
enfeksiyonlar ve bronsektazi inflamatuar barsak hastaliklarinda da yaygin olarak
bildirilmistir. Medikal veya cerrahi tedavi ile kontrol altina alinmis hastalarda dahi
bronsektazi gelisebilmektedir (105).

17) Kronik Piiriilan Bronsit

Kronik piiriilan bronsit, 2 veya daha fazla yilda her yil en az 3 ay prodiiktif 6ksiiriigiin
olmasi olarak tanimlanmustir. Sigara igmek 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
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sekilde cocuklarda da kronik enflamatuar hastaliklarla veya toksik maruziyetlerle pulmoner
epitelde hasar gelisebilir (62).

4.4 BRONSEKTAZIi PATOGENEZI

Normal brons anatomisinin kaybindan birka¢ mekanizma sorumlu tutulmakla beraber
gercek mekanizma tam olarak bilinmemektedir. Hayvan modellerinde havayolu
obstriiksiyonu ve mukus stazina kronik enfeksiyon ve brons duvari enflamasyonu
eklendiginde bronsektazi gelisimi gézlenmistir (12). Tiimor, yabanci cisim, mukosilier
temizlemenin kotii olmasi sonucu gelisen mukus tikaci, eksternal kompresyon nedeniyle
obstriiksiyon gelisebilir. Bordetella Pertusis, kizamik, kizamikgik, togaviriis, Respiratuar
Sinsityal Viriis ve Mycobacterium Tuberculosis’e bagli enfeksiyonlar kronik enflamasyonu,
progressif brons duvari hasarini ve dilatasyonu tetikleyebilir (62). Bronsektazinin cesitli
etyolojileri olmasina ragmen, olay1 baslatan bir faktor neticesinde alt solunum yollarina yogun
ve devamli bir notrofilik infiltrasyonun oldugu kisir bir dongii baglamakta boylece mukosilier
klirensin bozuldugu, rekiirren veya kronik bakteriyel enfeksiyonlarin goriildiigi, koti
kontrollii bir enflamatuar yanit ve progressif akciger hasarinin gelistigi ortak bir yol s6z
konusudur (22). En 6nemli iki olay, hava yolu obstriiksiyonu, buna bagli olarak gelisen
direnaj bozuklugu ve iizerine eklenen tekrarlayici enfeksiyonlardir. Brons obstriiksiyonu ve
direnaj bozuklugu nedeniyle obstriiksiyonun gerisinde biriken mukus uzun siire brong
duvarina temas eder. Bu sirada ortama hiicum eden nétrofillerden salinan proteazlar, toksik
oksijen radikalleri brons duvarindaki diiz kaslarda, elastik dokuda ve kartilaj yapisinda
enflamatuar destriiksiyona, silier yapilarda harabiyete ve glandlardan hipersekresyona neden
olur. i1k destriiktif degisiklik siliali epitel kaybidir ki kiiboidal ya da skuamoz epitel ile
rejenere olur. Bronsektazili hastalardaki enflamasyonun nétrofil agirlikli olduguna iliskin
kanitlar vardir (13,40). Notrofillerin hastalikli bolgeye gogiine neden olan enflamatuar
belirteclerden interleukin-8'in (IL-8) 6zellikle alevlenmelerde yiikseldigi, lokotrien B4
(LTB4) yiiksekliginin ise siirekli oldugu gosterilmistir. Yapilan bir calismada BE'li hastalarin
balgaminda solunum yolu mukozasi i¢in toksik olan elastaz seviyelerinin yiiksek oldugu ve
saptanan degerlerin hastaligin agirlik derecesiyle ve interleukin-8 (IL-8), timor nekrozis
faktor alfa (TNF- ) ve interleukin-1beta (IL-1p) gibi inflamatuar belirteclerle iliskili oldugu
saptanmistir (12,106). Brons biyopsileri alinan bir baska ¢aligmada BE'deki havayolu
inflamasyonunun doku nétrofilisi, T hiicreleri ve makrofajlarin yogunlukta oldugu bir
mononiikleer hiicre infiltrasyonu ve IL-8 ekspresyonunda artis ile karakterize oldugu
gosterilmistir. BE'li hastalarda inhale steroid tedavisinin brons mukozasinda T hiicre
infiltrasyonu ve IL-8+ hiicrelerde azalma ile iliskili oldugu vurgulanmistir (107). BE'li
hastalarda eozinofillerin ve epitelyal hiicrelerin de inflamasyonda rollerinin oldugu
gosterilmistir (40). Brongektazik akcigerde mast hiicresi ve mast hiicre kaynakli triptaz
oranlar1 da yiiksek bulunmustur ve inflamasyonda mast hiicrelerinin ve ondan salinan
medyatorlerin de roliiniin oldugu diistiniilmektedir (13).

Brongektazi patolojisi ile ilgili yapilmis en iyi ¢alisma Whitwell’in 200 akciger
rezeksiyon spesmeni iizerinde yaptig1 calismadir. Bronsial duvarin inflamatuar hiicrelerle
infiltre oldugunu gostermistir. Elastin kayb1 ve bazi agir vakalarda kikirdak ve kas kaybi1 da
oldugunu gostermistir ki bu brongial dilatasyonla ilgkilidir. Whitwell bronsektazinin 3 alt
tipini tanimlamustir; 1)folikiiler, 2)sakkiiler, 3)atelektazik. Bunlardan en sik goriileni folikiiler
tip olup tiibiiler brongektazi ile uyusmaktadir. Bu tip kii¢iik havayollarinda asir1 enflamatuar
infiltrasyon neticesinde lenfoid folikiil formasyonu ve kii¢iik havayollarinin tikanmasiyla
olugmaktadir. Buna karsilik daha biiyiik hava yollar1 elastin, kikirdak ve kas kaybi ile dilate
olmaktadir (40). Brongektazi gelisimi bazen de pulmoner arterlerle anastomoz yapan
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genislemis bronsial arterlerle iliskilidir. Bu durum ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen bir bulgu
olan hemoptiziye yol acabilir. Bronsektazi ile iliskili kronik hipoksi ¢ok nadir olarak kor
pulmonaleye neden olabilir (108).

Konjenital formlardaki bronsektazi gelisme mekanizmalar1 da anormal kikirdak olusumu
ile iliskilidir. Bronsektazi patogenezindeki ortak yol sekresyonlarin atilmasinda giicliik ve
tekrarlayan enfeksiyonlar olmasidir (62).

Cocuklarda bronsektaziyle ilgili son zamanlardaki ¢alismalarda ilk 10 yilda
remodeling‘in (yeniden yapilanmanin) miimkiin oldugu gosterilmistir, bu da hastaligin erken
donemlerinde hava yollarindaki inflamasyonu azaltmaya yonelik yeni stratejilerin
gelistirilmesinde tesvik edici rol oynamaktadir (109).

Azalmig Mukosilier
Temizleme ve
Rekiirren/Kronik Alt
Solunum Yolu Enfeksiyonlari

Havayolu
Hasari
v ¥~

Notrofil Aracili Proteolitik
Enflamasyon <« > Enzimler

Sekil-1:Brongektazi patogenezi (22).

4.5. BRONSEKTAZIDE KLiNiK BULGULAR

Klinik ¢aligmalarin ¢ogu gostermistir ki semptomlarin ortaya ¢ikisi okul 6ncesi donemde
olmaktadir. En sik goriilen semptomlar 6kstiriik ve bol miktarda balgam ¢ikarmadir.
Hastalarin %20’sinde vizing ve gogiis agris1 gozlenmektedir. Hemoptizi eriskinlerde sik
goriilmesine ragmen ¢ocuklarda nadir bir semptomdur. Farkli klinik serilerde hemoptizi
insidansi %14 olarak bildirilmistir ve goriildiigiinde de genellikle hafiftir (13).

Brongektazili hastalarin klinik prezentasyonu bronsektazinin siddetine gore degisir. Agir
brongektazi, siklikla cocukluk yillarindan baslayan tekrarlayici pulmoner enfeksiyonlar, bol
piiriilan balgamin eslik ettigi inat¢1 Oksiiriikle karakterizedir. Hafif bronsektaziler semptomsuz
olabilecekleri gibi tekrarlayan hemoptizilere de neden olabilirler (110).

Fizik muayenede en 6nemli bulgu rallerin varligidir ve hastalarin %60°dan fazlasinda
goriilmektedir. Genellikle bilateral ve alt loblardadir. Bronsektazili ¢ocuklarda gogiis
duvarinin alt {icte birinin lineer depresyonu, lordoz, yuvarlak omuzlar, yumru karin gibi
postlir bozukluklarini igeren ¢esitli gégiis duvari1 deformiteleri tanimlanmistir. Cocuklarin %3-
51’inde ¢omak parmak bildirilmistir ki hastaligin yayginligi, siiresi ve hastalik alevlenme
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sikligi ile iliskilidir. Medikal veya cerrahi tedavi ile geri donebilir (13). Tablo-2 bronsektazide
semptomlar ve olasi muayene bulgularini1 gdstermektedir (27).

Tablo-2: Bronsektazide semptom ve bulgular

Semptom Bulgular

e Kronik okstiriik e Ral

e Balgam ¢ikarma (veya balgam e Vizing
¢ikarmak i¢in ¢ok kiigiik olan e Kaba solunum sesleri
cocuklarda devamli/rekiirren yas o Comak parmak
Sksiiriik dykiisii) e .
.. e (Gogls deformitesi
e Vizing .
NSNS e Siyanoz
e (GOgis agrist
e Hemoptizi
e Dispne
e Biiyiime geriligi

Gegmiste kronik Oksiirtik hisilt1 yoklugunda siklikla ‘6kstiriik varyanti astim’ olarak
tanimlanirdi. Ancak simdi anlasilmistir ki tek basina oksiiriik semptomu olan hastalarin biiyiik
cogunlugu astim degildir. Kii¢iik cocuklarda rekiirren 6ksiiriiglin en sik nedeni rekiirren viral
solunum yolu enfeksiyonlaridir. Her ne kadar komplike olmayan akut {ist solunum yolu
enfeksiyonlarinda ¢ocuklarin %95’inde semptomlar baslangigtan sonra 2 hafta i¢inde
tamamen kaybolsa da kiigiik ¢ocuklarda epizodlarin sikligi nedeniyle bir epizod digeri ile
cakisabilir. Boylece birgok bebek 6zellikle kis aylarinda siirekli oksiirtiyor gibi goriiniir. Bu
cocuklari kronik siipiiratif akciger hastaligi olan ¢ocuklardan ayirmak zor olabilir. Ozellikle
viral enfeksiyonlarin diger bulgular1 olmaksizin rekiirren veya uzamis yas oksiiriik oykiisti,
anlamli endobronsial enfeksiyon olasiligini artirir. Antibiyotik tedavisine hizli bir yanit da
Ozellikle bu durum tekrar tekrar goriiliiyorsa tanida yardimeidir. Tablo-3 kronik oksiirtikle
basvuran bir ¢ocukta dykiideki brongsektazi agisindan anlamli olabilecek ipuglarini
gostermektedir (27).

Tablo-3: Bronsektazi tanisinda ipuglari

e Gegirilmis kanitlanmis pnémoni

Matiir yenidoganda agiklanamayan neonatal takipne (primer silier
diskinezi)

Konjenital akciger hastalig1

Gastroosefageal reflii veya yutma disfonksiyonu oykiisii (aspirasyon)
Rekiirren siiptiratif otitis media (primer silier diskinezi)

Immiin yetmezlik/ immiin supresyon

Astim tedavisine yanitsizlik

Comak parmak

Biiyiime geriligi

Oksiiriik ve balgam ¢ikarma
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4.6. BRONSEKTAZIDE TANI VE TANI TESTLERI
4.6.1. Oykii ve Fizik Muayene

Brongektazi etyolojisi ¢ok genis oldugu i¢in yeni tani alan her hastanin degerledirilmesi,
potansiyel etyolojik faktorleri ortaya ¢ikarmaya yonelik ayrintili bir ykii ve fizik muayeneyi
igermelidir. Bir¢ok sistemik hastalik brongektazi ile iligkili olabileceginden hepsi i¢in
arastirma yapmak dogru olmayacaktir (52). Oykii ve fizik muayenede buldugumuz
ipuclarindan yola ¢ikarak teshise gitmemiz miimkiin olabilir (13).

4.6.2. Radyolojik Bulgular

Bronsektazide radyolojik tan1 amaciyla en ¢ok kullanilan yontem akciger radyografileri ve
yiiksek ¢oziintirliikli bilgisayarli tomografi (YCBT) dir. Gogiis radyografilerinin
bronsektazideki duyarliligi konusunda farkli oranlar bildirilmistir ancak son ¢aligmalar
bronsektazili hastalarin ¢ogunda, dikkatli incelendigi takdirde akciger grafilerinde patolojik
ozelliklerin saptanabildigini gdstermektedir. Ozellikle kistik fibrozis ve silier diskinezi
sendromlarina bagli bronsektazilerde akciger grafileri hemen daima anormaldir (110). Normal
bir akciger grafisi hemen her zaman belirgin BE'yi ekarte ettirir. Akciger grafilerinde
bronslarda genisleme, voliim kaybi, brons duvarinda kalinlasma, kompansatuar fazla
havalanma ve kist olusumu goriilebilir. Akciger grafisindeki anormalliklerin siddeti ile ince
kesitli bilgisayarli tomografide saptanan BE'min derecesi arasinda lineer bir iligski saptanmistir
(12).

Brongektazide direkt radyografilerde su bulgular saptanabilir:

1. Kalinlasmis brong duvarlari tek veya paralel ¢izgisel opasiteler seklinde goriiniir hale
gelebilir.

2. Kalinlagmig brons duvarlar1 anfaz (end on, en face) olarak halkasal veya kiirvilineer
opasiteler meydana getirebilir. Halkasal opasiteler 5-20 mm capinda, ince duvarli, bazen
hava-siv1 diizeyleri igeren kistik lezyonlardir.

3. Genislemis bronslar sekresyonla dolu olduklarinda V, Y veya daha karmasik sekillerde
dallanma gosterebilen bant seklinde opasiteler veya anfaz olarak yuvarlak-oval nodiiler
dansiteler goriilebilir.

4. Komsulugundaki peribronsiyal inflamasyon ve fibrozis nedeniyle vaskiiler yapilar
kalinlagsmis veya konturlar belirsizlesmis olarak izlenebilir.

5. Brongektazide hacim degisiklikleri de goriilebilir. Kistik fibrozis ve silier diskinezi
sendromlarinda oldugu gibi jeneralize bronsektazilerde siklikla genel bir havalilik artisi s6z
konusudur. Ote yandan lokalize bronsektazilere genellikle atelektazi eslik eder. Minimal
atelektaziler damarsal yapilarda bir araya toplanma, fissiirlerde yer degisikligi ve diyafram
konturlarinda silinmeye yol acabilir. Siddetli olgularda hacim kaybi lobun tamamen kollabe
olmasiyla da sonuglanabilir. Nadiren, kollateral hava girisi, distal akcigerin havaliliginin ve
hacminin artmasina da neden olabilir (110).

Gilinlimiizde brongektazi tanisinda tercih edilen yontem YCBT dir. Duyarlilig1 %84,
ozgulligl ise %82 olarak saptanmistir. BT ve YCBT'de brongektazinin en dnemli bulgusu
brons genislemesidir. Brongiyal genisleme i¢in en sik kullanilan 6lgiit brons i¢ capinin
komsulugundaki pulmoner arterden genis olmasidir. Ileri derecede genislemis bronslar
komsulugundaki pulmoner arterle birlikte taglh yiiziik goériiniimii olustururlar. Normal bronglar
perifere dogru gidildikge incelirler. Bronsektazide bu incelme izlenmez. Bronglarin perifere
dogru incelmeden devam etmesi de bronsektazinin YCBT bulgularindandir. Her hastada
goriilmemekle birlikte, brons duvarinda kalinlasma bronsektazinin bir baska YCBT
bulgusudur. Herhangi bir bronsun duvari normal bir bronsun duvarindan en az 2 kat daha
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kalinsa patolojik kabul edilmektedir. Normal olarak YCBT'de kostal ve paravertebral
bolgelerde plevral yiizeye 1 cm kala bronglarin goriillmemesi gerekir. Brons yapilarinin bu
kadar periferde goriiniir hale gelmesi genislemis veya inflame olduklarinin isaretidir (12,110).
Tablo-4 brongektazinin YCBT tan1 kriterlerini gostermektedir.

Tablo-4: Bronsektazide YCBT tani kriterleri (44).

Mayjor Kkriterler Sekonder kriterler |
e Bronslarin anormal genislemesi e Asiri bronsial kalinlasma
(brons i¢ capinin e Bronslarin mukusla dolu olmasi
komsulugundaki pulmoner e Bronslarin bir araya toplanmasi
arterden genis olmasi, tash
yiiziik belirtisi)

¢ Bronslarin perifere dogru
incelen yapisinin bozulmasi

e Brons yapilarinin akcigerlerin
perifer 1-2 cm’lik alaninda
goriilmesi

YCBT'nin bronsektazilerde duyarlilig yiiksek olmasina karsin, brongektazinin nedenini
ortaya koymada basaris1 gorece diisiiktiir. Bununla birlikte brongektaziye yol agan bazi
hastaliklarm 6zgiil YCBT bulgular1 da bulunmaktadir. Ornegin, Swyer-James Mc Leod
sendromu bronsektazinin yanisira etkilenmis akcigerde veya lobda pulmoner arter
kalibrelerinde azalma ve liisensi artis1 ile taninabilir. Benzer sekilde yaygin silindirik veya
varikdz brongektaziye alt zonlarda panasiner amfizemin eslik ettigi olgularda a-1-antitripsin
eksikligi tanis1 konabilir. Allerjik bronkopulmoner aspergillozisteki bronsektazi tipik olarak
iist loblarda ve santral yerlesimlidir; distal bronglar goérece korunmustur. Bronsektazinin zonal
dagilimi altta yatan hastaligin natiirii konusunda kaba bir fikir verebilmektedir. Ornegin,
hipogamaglobulinemili hastalarda alt ve orta zonlarda belirgin duvar kalinlagmasi1 gosteren
silindirik brongektazi tipiktir. Immotil silia sendromunda orta lob, kistik fibroziste iist loblar
daha fazla etkilenmektedir. idiyopatik bronsektazide baskin olarak alt zonlar tutulmaktadir.
Ancak, belli hastaliklarin zonal egilim gdstermelerine karsin, idiyopatik bronsektazi ile
sebebe bagli bronsektaziler arasindaki ayrim ¢ogu olguda miimkiin olmayabilmektedir (110).

Brongektazi beklendigi gibi daha siklikla alt loblarda bulunur. Mukus drenaji daha iyi
oldugundan ve yer ¢ekiminden dolayi iist loblar daha az tutulur. Birden fazla lobun tutulumu
siktir, en sik tutulan loblar sol alt lob, lingula ve sag orta lobdur (12).

4.6.3. Bronkografi

Bronkografi, trakea ve major havayollarina radyoopak kontrast madde verilerek
morfolojilerini gérmek amaciyla yapilan ve dnceden bronsektazi tanisinda kullanilan bir
yontemdi ancak yerini YCBT ye birakmugtir (52).
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4.6.4. Solunum Fonksiyon Testleri

Solunum fonksiyon testleri hastaligin agirlik derecesini gostermek i¢in ¢ok hassas bir
yontem degildir ancak hasta takibinde 6nem tasir. Bronsektazi havayolu obstriiksiyonu ile
karakterizedir. Bronsektazideki havayolu obstriiksiyonunu ortaya ¢ikaran mekanizma kiigiik
havayollarindaki enflamasyondur. Azalmis bir zorlu vital kapasite, havayollarinin mukusla
tikandigini, zorlu bir ekshalasyonla kollabe oldugunu ya da akcigerde konsolidasyon
oldugunu gosterebilir. Havayolu obstriiksiyonunun siddeti orta diizeyde olma egilimindedir.
Bronsektazide havayolu hiperreaktivitesi gozlenebilir. Havayolu hiperreaktivitesi muhtemelen
astima bagli degil kronik bronsial enflamasyonun etkilerine baglidir (44). Hastalarin %45-
69'unda havayolu reaktivitesinde artig saptanmistir. Bu grupta spirometride FEV1 (1. saniyede
zorlu ekspiryum hacmi) ve FVC (zorlu ekspiratuar kapasite) degerlerinde siklikla diistikliik
saptanirken metakolin uyari testleri pozitiftir. Ileri hastalik derecelerinde parankimindeki
yikimdan dolay1 obstriiktif ve restriktif pattern birlikte gozlenebilir (12).

4.6.5. Mikrobiyolojik Inceleme

Bronsektazili hastalarda viral ve bakteriyolojik inceleme tedaviyi yonlendirmede faydali
olur. Bu nedenle tiim hastalarin bakteriyel ve fungal patojenlere yonelik balgam kiiltiirleri
yapilmalidir (12,52). Brongektazili hastalarin balgaminda ¢ok ¢esitli patojenler bulunmakla
birlikte son ¢alismalarda rapor edilen en sik iki patojen H. influenza ve P. aeruginosa’dir.
Diger sik goriilen bakteriler S. pneumoniae, M. catarrhalis ve non-tiiberkiiloz
mikobakterilerdir (NTM). S aureus seyrek goriiliir ve izole edilmesi kistik fibrozisi
diistindiiriir. Balgam kiiltiirlerinin %30-40’1nda da herhangibir ireme olmamaktadir.
Bronkoskopi ile alinan 6rneklerin de %30’unda iireme olmamaktadir. BE’li hastalarda en sik
izole edilen bakteri H. influenza’dir. Roberts ve arkadaslarinin yaptig1 bir ¢alismada hastalarin
%70’den fazlasinin balgam kiiltiiriinde H. influenza tiretilmistir. Bagka bir ¢alismada da
bronkoskopi ile alinan lavaj érneklerinde %55 oraminda H. influenza iiretilmistir. Ikinci sirada
sik goriilen patojen P. aeruginosa’dir. Pseudomonas kotii akciger fonksiyonlari, daha fazla
balgam ve hospitalizasyon, daha ciddi hastalik ve kotii yasam kalitesi ile iliskilidir. Akciger
fonksiyonlar1 azaldik¢a havayolu mikrobiyolojik florasinda da bir degisiklik olmaktadir.
Normal akciger fonksiyonlari olan hastalarda genellikle herhangi bir mikroorganizma izole
edilmez. Havayolunun bakterilerle nasil kolonize oldugu ise bilinmemektedir (40).

Brongektazide viral enfeksiyonlarin rolii tam olarak tanimlanamamistir. Beecroft
adenoviriislerin brongektazi gelisiminde dnemli oldugunu vurgulamistir. HIV etyolojide
onemli bir role sahiptir. Brongektazi alevlenmelerinde de viriislerin roliinii gosteren kesin bir
veri yoktur (40).

4.6.6. Bronkoskopi

Fleksibl fiberoptik bronkoskopi mikrobiyolojik 6rnek alinmasinda, yabanci cisim
olasiligin1 diglamakta, silier calisma i¢in 6rnek alinmasinda ve endobronsial anatomiyi
tanimlamada ¢ok faydali bir yontemdir (12). BT de segmental ya da lober bronsektazi
goriilmesi durumunda tikayici bir lezyonun varligini degerlendirmek amaciyla bronkoskopi
yapilmasi endikedir. Rekiirren hemoptizisi olan hastalarda kaynagi saptamak i¢in de yararl
olabilir (52).
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4.6.7. Diger Testler

Bronsektazili tiim hastalar altta yatan neden acisindan arastirilmalidir. Iimmiin yetmezlik
acisindan tam kan sayimi, serum immiinoglobulinleri ve Ig G subgruplar1 gerekirse notrofil
fonksiyon testleri (NBT, opsonizasyon ve kemotaksis), tetanoz, H. influenza tip b ve S.
pneumoniae asilarina karsi spesifik antikor yanitlari, lenfosit alt gruplari, antijen/mitojen
stimulasyon testleri, stafilokok ve Candida 6ldiirme testleri ve HIV taramasi, kistik fibrozis
acisindan ter testi, tiiberkiiloz agisindan tiiberkiilin deri testi, aglik mide suyu kiiltiirti,
aspirasyon agisindan 24 saatlik pH monit6rizasyonu, silia disfonksiyonunu saptamak i¢in
nazal biyopsi ornekleri, nazal Nitrik Oksit diizeyi, a;-antitripsin eksikligine yonelik a;-
antitripsin diizeyi incelenmelidir (10). Bronsektazi etyolojisi arastirilirken en sik kullanilan
tetkikler ve iligkili hastaliklar Tablo-5’te verilmistir.

Tablo-5: Bronsektazi etyolojisinde kullanilan temel tetkikler ve iliskili hastaliklar (34).

Tetkik Gerekce |

o Ter testi/Kistik Fibrozis Gen e Kistik Fibrozis/Non-Klasik
Mutasyonu Kistik Fibrozis

e Immiinite
-beyaz hiicre sayimi -beyaz hiicre dagilimi
-total immiinglobiilinler, IgG -hipogamaglobiilinemiler
subgruplari
-asilara kars1 antikor yanitlari -fonksiyonel antikor problemleri

(tetanoz, pnomokok. H.

influenza Tip B)

-mannoz baglayici lektin, -kompleman yolunda bozukluk

C3,C4

-periferik lenfosit alt grup

oranlari, izohemaglutinin titresi
e 24 saatlik pH monitorizasyonu/

Baryumulu 6zofagografi e Gastro-Ozofagial Reflii
e Videofloroskopi e Aspirasyon
«  Fleksibl Bronkoskopi e Yabanci Cisim Aspirasyonu.

‘ Malazi, Anatomik bozukluk
e Bronkoalveolar lavaj e Mikrobiyolojik arastirma, Yag
o _ yiiklii makrofajlar-aspirasyon

* Nazal NO=Silier biyopsi e Primer Silier Diskinezi
* y-antitripsin diizeyi e o-antitripsin eksikligi

4.7. BRONSEKTAZI TEDAVISi

BE tanis1 konulur konulmaz tedavisi baslatilmalidr. Erken tan1 ve etkili medikal tedavi ile
cerrahinin tedavideki yeri daha da azalmistir. Tedavinin ana amac1 fazla sekresyonun
uzaklastirilmasi, araya giren infeksiyonlarin tedavisi ve iyi beslenmenin saglanmasidir (12).
Altta yatan nedene gore tedavi bu hastalarda hastaligin prognozunu 6nemli derecede
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etkilemektedir. Kombine degisken immiin yetmezligi ve hipogammaglobiilinemisi olan
hastalarda immiinoglobiilin replasman tedavisi prognozu belirgin derecede etkilemektedir.
Reflii saptanan hastalarda ise asit siipresyonu ve prokinetik ajanlar kullanilmasi, kontrol
edilemeyen hastalarda reflii i¢in cerrahi yaklasim akilda tutulmalidir. Son yillarda KF’de
basarili sonuglar alinan rekombinant deoksiriboniikleaz KF dis1 BE’de de denenmis ancak
yarar1 gosterilememistir (10).

4.7.1. Antibiyoterapi

Enfeksiyon, bronsektazinin olusmasinda énemli bir etken oldugu gibi, ayn1 zamanda
brongektazinin ilerlemesinde de bir etkendir. Mikrobiyal yiikiin ve eslik eden mediatorlerin
azaltilmas1 tedavinin ana noktalarini olusturur. Antibiyotikler akut ataklarin tedavisi,
baskilanma veya floranin eradikasyonu yoluyla tekrarlayan enfeksiyonlari 6nlemek amaciyla
kullanilmaktadir (111).

Brongektazili ¢cocuklar, ates, oksiiriik ve balgamda artma ve akciger radyografilerinde
infiltrasyonun eslik edebildigi akut respiratuar hastalik seklinde tekrarlayan eksarbasyonlar
yasarlar. Akut hastalik tedavisi; hastalik esnasinda alinan balgamdan bakteriyel kiiltiir
yapilmasi, gereginde intravendz antibiyotik tedavisi, oksijen destegi ve etkin bir havayolu
temizleme tedavisini igermektedir (112). Akut enfeksiyoz alevlenmelerde hizli ve etkili
antibiyotik kullanimi 6nemlidir. Kolonize olan bakteriler siklikla H. influenzae, P. aeruginosa
ve daha az siklikla da S. pneumoniae’dir. Ampirik antibiyotik tedavisi verilirken bu patojenler
g6zoniinde bulundurulmalidir (111).115 eksarbasyonun goriildiigii 30 hastay1 igceren bir
calismada hastalarin %35°1 oral antibiyotik tedavisinden fayda gérmemis ve 3-28 giin
hastanede yatis gerektirmistir. Ancak eksarbasyonlarin ¢ogunlugu amoksisilin-klavulonik asit
ile (22,5mg/kg/doz, 2 dozda) basariyla tedavi edilmistir. Akut eksarbasyonlarin oral
antibiyotiklerle tedavi edilmesindeki basarisizligin tek nedeninin profilaktik dozda antibiyotik
verilmesi oldugu belirlenmistir (113). Akut atak tedavi siiresi iyi tanimlanmamakla beraber,
en az 7-10 giin arasindadr. ilag se¢iminde balgam kiiltiiriine gére antibiyotik duyarliliginm
degerlendirilmesi faydali olabilir.

Profilaktik antibiyotik tedavisi genellikle dnerilmemekle birlikte, antibiyotik kesildiginde
semptomlari belirginlesen ve sik enfeksiyon gegiren hastalarda faydali olabilir. Etkin kisa
stireli antibiyotik rejimlerinin hastalarin solunum fonksiyon testleri ve bronsiyal
hiperaktivitesi lizerinde olumlu etkileri oldugu gézlenmistir (10). Makrolidler de
antiinflamatuar ve sekresyonlar1 azaltici etkilerinden dolay1 bronsektazili hastalarda
calisilmigtir. 3 ay boyunca makrolid alan bronsektazili ¢ocuklarin bronkoalveolar
lavajlarindaki enflamatuar sitokin diizeyleri plasebo alanlarinkinden diisiik bulunmustur
(114). Roksitromisin ve Klaritromisinin non- kistik fibrozis bronsektazili ¢cocuklarda 3-6 ay
stireyle kullanildig1 randomize kontrollii klinik ¢alismalar mevcuttur. Bu ¢alismalarda
hastalarin yasam kalitesinin arttig1, havayolu reaktivitesinin azaldigi ancak pulmoner
fonksiyon testlerinde anlamli bir degisikligin olmadig1 goriilmiistiir. Eriskinlerde yapilan bir
calismada azitromisin 6 ay siireyle haftada 2 giin 500mg dozundaverilmis ve akut
eksarbasyonlara bagli antibiyotik kullanim sikligin1 azaltmis ancak akciger fonksiyonlarinda
bir degisiklik yapmamustir (115). Bronsektazide makrolid tedavisi hakkindaki ¢caligsmalar say1,
calisma populasyonunun biiyiikliigii, tedavi ve izlem siiresinin uzunlugu acisindan kisithdir.
Ancak alevlenme siklig1 ve balgam hacminde diisiis olduguna dair tutarl deliller mevcuttur.
Makrolidlerin bronsektazideki roliinii tanimlamak icin, bu bulgularin izlem siiresi daha uzun
olan ve zararli etkilerin daha dikkatli degerlendirildigi daha genis ¢aligmalarda dogrulanmasi
gerekmektedir (116).
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Baska bir pediatrik ¢alismada da amoksisilin tedavisi baglanmasindan sonra bir hafta
icinde balgam miktarinda belirgin azalma oldugu bildirilmistir. Ancak solunum yolu
enfeksiyonlarinin kronik supresyonunda, endobronsial patojenlerin eradikasyonunda ya da
brongektazinin radyografik gériiniimiiniin geri dondiiriilmesinde antibiyotiklerin yerini
gosteren yeterli randomize kontrollii klinik ¢alisma yoktur (112). Nebiilize antibiyotiklerin
cocuklarda da kullanilabilecegi gdsterilmistir ancak yarar1 konusunda yeterli ¢calisma yoktur
(10).

Brongektazili hastalarda Pseudomonas eradikasyonu son derece giictiir. Bu
mikroorganizmaya sahip olan hastalarin, H. influenzae ile karsilastirildiginda, yasam
kalitelerinin daha diisiik, hastane yatis sayilarinin daha fazla ve bilgisayarli tomografide daha
fazla brongektazik alanlara sahip olduklar1 saptanmistir. Siprofloksasin tek etkili oral ajan
olarak goriilmektedir. Ancak iki-ii¢ tedavi siklusundan sonra bu ilaca kars1 da direng
gelismektedir. Tekrarlayan semptomatik ataklarda aerosolize antibiyotik gereksinimi
olabilmektedir (111). Antibiyotikleri aerosol olarak verilmesi oral antibiyotiklere direng
nedeniyle ek ajanlarin evde verilebilmesi i¢in bir segenek olusturur. inhale Tobramisin
tizerinde ¢ok sayida ¢aligma yapilmistir. Giinde iki kez 3 mg’lik dozlarda 6 ay boyunca
alterne aylarda verildiginde balgamdaki Pseudomonas yogunlugu azalmakta, daha az
hospitalizasyon gerekmekte ve pulmoner fonksiyonlarda %10’luk bir diizelme saglamaktadir
(62).

4.7.2. Antienflamatuar Tedavi

Antienflamatuar ajanlar; kortikosteroidler ve non-steroid antienflamatuarlari
icermektedir. Enflamasyonun BE’deki roliiniin gosterilmis olmasina ragmen tedavide
antiinflamatuar ajanlarin yarart heniiz kanitlanamamustir. Allerjik bronkopulmoner
aspergllosis (ABPA) disinda kortikosteroidlerin ¢ocuklarda yararl oldugunu gosteren kanit
yoktur. Kistik fibrozisli ¢ocuklarda 1-2mg/kg/giin oral kortikosteroid tedavisi
degerlendirilmis ancak kortikosteroidlerin yan etkileri FEVi-de gbzlenen iyilesmeyi golgede
birakmustir (112). Yakin zamanda yapilan bir Cochrane derlemesinde, inhale steroidlerin su
anda belirgin bir etkileri gosterilememis olmakla beraber, solunum fonksiyonlarini diizeltici
yonde hafif de olsa bir etkilerinin oldugu vurgulanmistir. Bunun yanisira makrolidlerin de
antiinflamatuar etkilerinin olabilecegini gosteren bulgular mevcuttur (117,118). Eriskin
BE'lilerde flutikazon propiyonat IL-18, IL-8 ve LTB4 gibi enflamatuar gostergelerin
miktarlarini azaltmada etkili bulunmustur. BE'deki inflamasyon iizerine inhale steroid
tedavisinin etkisini degerlendirmek i¢in daha genis ¢calismalara gereksinim vardir (12).

Kistik Fibrozise bagli bronsektazili hastalarda yapilan bir calismada ibuprufenin 4 yillik
kullanimi sonrasi 6zellikle hafif akciger hastalig1 olan geng hastalarda, hastaligin
ilerlemesinde etkileyici bir yavaslama saglamistir. Ancak KF dis1 bronsektazili cocuk ya da
eriskin hastalarda bununla ilgili yapilmis bir ¢alisma yoktur (112) .

ABPA; siklikla astim ve KF’li hastalarin bronslarinda kolonize olan Aspergillus
tarafindan olusturulan kompleks bir hipersensitivite reaksiyonudur. ABPA’nin tedavisinde
temel olan 0.5-1 mg/kg/giin prednizon tedavisidir. Ek olarak hastalar itrakonazolden fayda
gorebilir. Bronsektazi gelismeden Once verilen tedavi kalict hava yolu destriiksiyonunu
Onleyebilir veya geciktirebilir (111).
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4.7.3. Bronkodilatorler

Brongektazi olgulariin biiyiik bir kisminda havayolu obstriiksiyonu mevcuttur. KF dis1
brongektazilerde ekspiratuar hava yolu obstriiksiyonunun mekanizmasi tam agik olmamakla
birlikte; asir1 mukus iiretimi, brons duvar distorsiyonu ve yumusak dokunun
konstriiksiyonunu igerir. Havayolu hiperreaktivitesinin eslik ettigi ve bronkodilator tedaviyle
belirgin yanit alinan bu olgularda hangi bronkodilator tedavinin uygun oldugu yoniinde
yapilmis yeterli arastirma bulunmamaktadir. Kisa etkili ve uzun etkili B2-agonistler,
antikolinerjikler ve oral metilksantinlerle ilgili calismalar yapilmistir (119). FEVi-de %15°lik
bir artis sagladiklar1 gdsterilmistir. Erigkin brongektazililerde tiotoprium gibi antikolinerjik
ajanlarla yapilmis kontrol grubu icermeyen ¢alismalarda giinliilk semptomlarin azaldigi ve
yasam kalitesinin arttig1 bildirilmistir (112). Fakat KF dis1 bronsektazilerde bronkodilator
kullanimu ile ilgili randomize kontrollii ¢alisma yoktur. Bu nedenle bu alanda iyi kaliteli
calismalara ihtiyac vardir (10).Tedaviye hasta bazinda karar verilmesi ve tedaviye alinan
cevaba gore devam edilmesi onerilmektedir (119). Kistik fibrozisli hastalarda da
bronkodilatrler mukus klirensini artirmak ve bronkodilatasyon yapmak icin fizyoterapi
oncesi kullanilabilir ve hastalarda sik goriilen asir1 duyarli solunum yollariin tedavisine de
destek olabilmektedir (120).

4.7.4. Inhale Hiperosmolar Ajanlar ve Mukolitikler

Mukolitiklerin hedefi, hipersekresyon veya bronsektazilerde goriilen balgamin
fizikokimyasal yapisin1 degistirmektir. Boylece transbronsiyal temizligi amaclar. Olivieri ve
arkadaslar1 yaptiklart calismada, brongektazilerde akut infeksiyon ataginda antibiyotige ek
olarak bromeksin giinde 3 kez 30 mg verilen hastalarda ekspektorasyonun, balgam kalitesinin,
niteliginin ve dinleme bulgularinin diizeldigini bildirmistir (121).

Brongektazi olgularinin balgamindaki sodyum ve klor konsantrasyonu plazmadakinden
daha diisiik diizeydedir. Bu olgularin balgaminda salin konsantrasyonu arttirilirsa,
sekresyonlarin elastisitesi ve viskozitesi artar, sonucta mukosiliyer aktivite gii¢lenir.
Hiperozmolar salin veya salinin, solunum fizyoterapisi tekniklerine eklenmesi ile balgam
ekspektorasyonunda artig saptanmustir. Brons hiperreaktivitesi olan olgularda
bronkokonstriksiyon gelisebilecegi icin hipertonik salin nebulizasyonu dncesinde
bronkodilatdr kullanilmasi 6nerilmektedir. Hipertonik salinin uygun olmadig1 veya
ulasilamadig1 durumlarda salin kullanilabilir. Inhale terbutalin ile yapilan ¢alismalarda da
benzer olarak balgam ekspektorasyonunda artig saptanmistir (122).

Mukolitik ajanlardan asetilsistein ile yapilan bir ¢aligmada kistik fibrozisli hastalarda
balgam ekspektorasynunda belirgin yararinin olmadig1 goriilmiistiir (123). Kistik fibrozis dist
brongektazi olgularinda ise asetilsistein kullaniminin yarar1 hakkinda iyi planlanmis bir
calisma bulunmamaktadir.

DNase-o, insan DNase enziminin rekombinant formudur. Kistik fibrozis hastalarinin
mukusundaki nekroza ugramis notrofillerden agiga ¢ikan ¢ok miktardaki serbest DNA’y1
yikarak solunum yolu sekresyonlarinin viskoelastisitesini azaltir ve mukusun klirensini artirir.
Bu ajanla tedavide amag, sekresyonlarin klirensinin artirilip solunum yolu enfeksiyonlarinin
siklik ve siddetini azaltmak yoluyla akciger fonksiyonlarini korumak ya da iyilestirmektir
(124). Kullanimu kistik fibrozisli olgularda belirgin fayda saglarken kistik fibrozis dis1
bronsektazi olgularinda etkin bulunmamuistir.

Son yillarda yapilan olumlu ¢aligmalar inhale mannitolii bronsektazide yeni bir ilag
olarak diisiindiirmektedir. Kullaniminin daha kolay ve daha hijyenik oldugu diisiiniilmekle
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beraber, rutin ve uzun siireli kullanimda etkinligi ve tolerabilitesini degerlendirmek i¢in yeni
calismalara ihtiyac vardir (121).

4.7.5. Gogiis Fizyoterapisi

Kronik oksiiriigii olan ve/veya akciger tomografisinde mukus plaklari saptanan her
brongektazi olgusunun solunum fizyoterapistine yonlendirilmesi dnerilmektedir. Bronsektazi,
kistik fibrozis gibi kronik akciger hastalarina uygulanan konvansiyonel gogiis fizyoterapi
yontemleri, yercekimi yardimli drenaj pozisyonlarinda yapilan manuel perkiisyon, vibrasyon
ve Oksiirmeyi kapsar. Kontrollii ¢alismalarla konvansiyonel yontemlerin ekspektore edilen
balgam voliimiinii ve alveoler ventilasyonu arttirdigi; enfeksiyon frekansini azalttig
gosterilmistir (125).

Postural drenaj, aktif solunum teknikleri dongiisii, pozitif ekspiratuvar basing (PEP),
osilatorlii PEP cihazlar ve yiiksek frekansh gogiis duvari perkiisyonu solunum
fizyoterapisinde kullanilan tekniklerin bazilaridir. Se¢ilen havayolu temizleme teknigine
yardimci metolarin eklenmesi basar1 oranini arttirmaktadir. Salin, hipertonik salin solusyonu,
mukolitik ajanlar ve bronkodilatorlerin nebiilizasyonu bu amagcla kullanilmaktadir (126).

Bu konuda yapilan ¢alismalarin ¢ogunlugu, kisa siireli, kiigiik gruplar1 kapsayan ve hasta
bazli sonug igermeyen ¢aligmalardir. Osilatorlii PEP kullanilan ve kullanmayanlari i¢eren 20
vakalik bir calismada Oksiiriik, balgam miktari, spirometri, egzersiz kapasitesi ve alevlenme
sikligindaki degisiklikler degerlendirilmistir. Osilatorlii PEP kullanan vakalarda oksiiriik ve
balgam miktarinda belirgin azalma, egzersiz kapasitesinde anlamli artis saptanmugtir (127).

Yapilan baska bir ¢aligmada, aktif solunum teknikleri dongiisiine postural drenajin
eklenmesinin, osilatorlu PEP kadar etkin oldugu bildirilmistir (128). Yine ingiltere’de,
bronsektazi olgularinda tercih edilen solunum fizyoterapisi tekniklerin arastirildig: bir
calismada da, fizyoterapistlerin %91 inin aktif solunum teknikleri dongiisiinti kullandiklar1
saptanmigstir. Hangi teknigin veya cihazin kullanilacagina hastanin uyumu, eslik eden
hastaliklar1 iizerindeki etkisi ve maliyetine gore karar verilmelidir (129).

Akciger disfonksiyonunun siddetine bagli olarak g6giis fizyoterapisinin giinde 1 - 4 kez
yapilmasi onerilmektedir. Her bir akciger segmentinin drenajindan sonra 6kstiriik veya zorlu
ekspirasyonlar tesvik edilmelidir. Elde tutulan veya yelek tipi mekanik perkiisorler ergenler
veya geng eriskinler i¢in faydali olabilir. Mukusun temizlenmesi i¢in ek olarak istemli
oksiiriik, pozitif ekspiratuar basingl olan veya olmayan zorlu ekspiratuar manevralarin
tekrarlanmasi, diizenli nefes alip verme ve elde tutulan titresim cihazlarinin kullanilmasi
onerilmektedir. Bronkodilatorlerin fizyoterapiden 6nce kullanilmasi piiriilan sekresyonlarin
atilimini kolaylastirabilmektedir. Rutin aerobik egzersiz pulmoner fonksiyonlarin azalma
hizin1 yavaslatmaktadir (62).

4.7.6. Cerrahi Tedavi

Gegen yiizyilin ortalarina dek cerrahi yaklagim BE tedavisindeki tek yontem olarak
diistintiliirdii. Ancak etkili medikal tedavi ile cerrahi girisim uygulanan hasta sayis1 giin
gectikce azalmaktadir. Bu nedenle hastalarda cerrahi endikasyon ancak ¢ocuk gogiis
hastaliklar1 ve ilgili cerrahi boliimiin ortak karar1 sonrasinda verilmelidir (130).

Brongektazi tek tarafli, segmental veya lober yayilim gosteriyorsa, ilerleyici ise
tekrarlayan semptomlar varsa cerrahi tedavi uygulanir. Cerrahi uygulamada amag hastalikli
tiim akciger dokusunu miimkiin oldugunca uzaklastirmak ve yasam kalitesini artirmaktir
(131). Bu, iki fizyopatolojiyle ac¢iklanir. Birincisi, fonksiyonunu yitirmis bronglardan olusan
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akciger dokusunu uzaklastirmak, ikincisi de lokalize bronsektazi alanlarin1 komsu bolge
yapisini bozmamasi i¢in ortadan kaldirmaktir. Lokalize hastalik varliginda segmental veya
lober rezeksiyon en etkili yontemdir. Arastirmacilarin ¢cogu cerrahi girisim uygulanmadan
once en az 2 yil yogun medikal tedavi uygulanmasi konusunda fikir birligindedirler
(131,132). Cerrahi endikasyonlar Tablo-6'da gosterilmistir (12).

Tablo-6: Cerrahi i¢in kesin endikasyonlar

1.Medikal tedaviye yanit alinamayan agir semptomlarla seyreden lokalize
hastalik

2. Kesin belirlenmis bir odaktan veya lobdan yasami tehdit edecek kanama

3. Biiylime gelisme geriligine yol agan lokalize rezektabl hastalik

4. Persistan fokal enfeksiyona neden olan rezektabl hastalik

Cerrahinin sonuglari, pulmoner tutulumun sebep ve tipine baghdir. Semptomlarin
tamamen ortadan kalkmasi, lokalize lezyonlarda %80’e kadar ¢ikarken diftiiz lezyonlarda
%36’dir. Genellikle morbidite %3-5, mortalite %1’den azdir (133). Bu nedenle lokalize ve
hastanin semptomlar1 kotii ise cerrahi, uygulanabilir bir tedavi yontemidir.

Ameliyatla optimal sonuglarin elde edilebilmesi i¢in, hastalarin iyi se¢ilmesi kritik 6nem
tasir. Kardiyorespiratuar yetmezlikten kaginmak i¢in, miimkiin oldugu kadar fazla akciger
fonksiyonunu koruyarak, tam ve anatomik rezeksiyon yapilmalidir. Sinirli ve tek tarafli
olgularda rezeksiyon, diisiik morbidite-mortalite ve hastanede kalis siiresiyle hastaligi
tamamen ortadan kaldirmaktadir. Rezeksiyon sonrasi takipleri 30 yila kadar siiren iki tarafli
cok segmentli yaygin brongektazi hastalarini iceren serilerde, iyilesme %83, 6liim %1 ve
rezeksiyondan sonra kétiiye gidis %9 iken, yazarlara gore yaygin brongektazi operasyon igin
kontrendikasyon degildir. Ancak yaygin bilateral bronsektazide en az 6 normal (bronkografik,
bronkoskopik ve fonksiyonel olarak) akciger segmentinin geride kalmasi sarttir (134).
Cocuklarda cerrahi sonrasi uzun donem takip ¢alismalarinda hastalarin operasyonlari tolere
ettikleri ve cogunun hayat kalitesinin etkilenmedigi vurgulanmistir. Ote yandan sag
pnomonektomi sol ana brong stenozuna bagli olarak daha agir solunum problemlerine yol
acabilir. Bu da sabit hacimli protez yerlestirilerek tedavi edilebilir. Cocuklarda genisleyebilen
protezler biiyiime ve mediastenin merkez konuma gelmesine izin vermesinden dolay1 daha
avantajlidir (12).

Sonug olarak brongektazi tedavisinde cerrahi en etkin yontemdir. Hastaligin agirligi ve
kapsamu iyi belirlenmeli ve cerrahi endikasyon buna gore diigiiniilmelidir (134).

4.7.7. Korunma

Tiim kronik solunum yolu hastalig1 olan olgularda oldugu gibi bronsektazi olgularinda da
yillik influenza asis1 6nerilmektedir. Pndmokok asisinin influenza asisiyla birlikte uygulandigi
20 brongektazi olgusuyla sadece influenza asist yapilmis olan brongektazi olgularinin
karsilastirildig: bir calismada, pndmokok asis1 yapilan grupta alevlenme sayisinin ilk yil
azaldig1 ancak ikinci yilda farklilik gostermedigi belirtilmistir (119).

Brongektazi olgularinda yapilan ¢alismalarin az olmasi ve bilgilerin kisitli olmasina
ragmen tiim kronik hastalig1 olan olgularda oldugu gibi bronsektazi olgularina da pndmokok
asis1 Onerilmektedir (119).

Rekiirren enfeksiyonlar nedeniyle katabolizma artig1 oldugundan niitrisyonel durumun da
1yi tutulmasi 6nemlidir (10).
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4.8. BRONSEKTAZININ DOGAL SEYRi ve PROGNOZU

Altta yatan nedene bagli olmakla beraber BE’li ¢cocuklarin prognozu genellikle iyidir.
Etyolojide bir neden saptanamayan bazi hastalarda BE nin tamamen diizeldigi de
gbzlenmektedir. Hastali§in tanimina ters diisen bu durum nedeniyle Eastham ve ark. BE’nin
artik tic donemde degerlendirilmesini 6nermislerdir. Buna gore; ilk evre yani pre-bronsektazi
doneminde kronik ve tekrarlayan endobronsiyal enfeksiyonlar ve YCBT de buna eslik eden
brons duvari kalinlagmasi goriilmekte, bu durum tamamen diizelebildigi gibi, aynen
kalabilmekte veya ilerleyebilmektedir. Ikinci evre olan BE’de ise, YCBT de brons
genislemesi saptanmakta ve ayni sekilde gerileyebilmekte veya kotiilesebilmektedir. Son evre
ise YCBT bulgulariin en az 2 y1l sebat ettigi hastalarda yerlesmis BE olarak adlandiriimakta
ve artik lezyon geriye doniisiimsiiz olmaktadir. Persistan endobronsiyal enfeksiyon varligi
hastaligin ilerlemesinde etken olmaktadir (20).

Son birkag¢ on yilda bronsektazili hastalarin prognozunda belirgin iyilesme olmustur.
Bunun olasi nedenleri arasinda yatkinlik olusturan kosullarin erken taninmasi ve 6nlenmesi,
daha giiclii ve daha genis spektrumlu antibiyotiklerin kullanima girmesi ve cerrahi sonuglarin
daha iyi olmasi yer alir (62).

Cocukluk cag1 brongektazilerinde patogenez ve tedaviye iliskin hala cevap bekleyen
problemler bulunmaktadir. Patogenezde inflamasyonun roliiniin daha iyi anlasiliyor olmas1
tedavide antinflamatuar ajanlarin kullanilmasi i¢in firsat yaratacak gibi durmaktadir. Yakin
gelecekte bu '0ksiliz' hastaligin tan1 ve tedavisinde gelismeler beklenmektedir (12).
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5. MATERYAL-METOD

Bu ¢alisma Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi (N.E.U.M.T.F) Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali’nda Meram Tip
Fakiiltesi klinik arastirmalar etik kurul karar1 alinarak Mayis 2012-Eyliil 2012 tarihleri
arasinda yapilmistir.

Calismaya 2008-2012 yillart arasinda hastanemiz Cocuk Gogiis Hastaliklar
polikliniginde BE tanisi ile izlenen yaslar1 5 ay-214 ay arasinda olan 100 ¢ocuk alind1.
Hastalarin dosya kayitlar1 retrospektif olarak degerlendirildi.

(Calismaya alinan hastalarda; kronik oksiiriik, balgam ¢ikarma, tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar1 gibi persistan alt solunum yolu yakinmalarinin yan1 sira mutlaka bilgisayarli
toraks tomografisi veya yiiksek ¢oziintirliiklii bilgisayarli toraks tomografisi ile BE nin
gosterilmesi sartt aranmistir. Hastalarin yasi, cinsiyeti, 6z gegmisi, semptomlarinin baglangi¢
yasl, tani yasi, akrabalik, aile 0ykiisii, bagvuru yakinmalar1 yani sira gomak parmak, gogiis
deformitesi, nazal polip gibi fizik muayene bulgulari, etyolojiye yonelik yapilan tetkikler ve
tedavi yontemleri de degerlendirildi. Etyolojide rol oynayan etmenleri aragtirmak amaciyla
hastalarin 6z gegmisleriyle ilgili; prematiir dogum Oykiisii, hipoksik dogum 6ykiisii, mekanik
ventilatorde kalma, mekonyum aspirasyonu veya yabanci cisim aspirasyonu, tekrarlayan otit,
siniizit, isitme kaybi, hastanede yatis dykiileri sorgulanmuistir.

Boy, kilo 6l¢limlerinin cinsiyete gére belirlenmis persantil egrilerine gore 3 persantilin
altinda olmas1 biiyiime geriligi olarak kabul edildi.

Hastalarimiza yapilan, tam kan sayimi, sedim, CRP diizeyleri, serum IgA, IgM, IgG ve
IgE diizeyleri, IgG subgruplari, lenfosit alt gruplari, izohemagliitinin titresi, ter testi, akciger
grafisi, balgamda mikrobiyolojik incelemeler ve bu tetkikler ile etyolojiye ulasilamamasi
durumunda yapilan, nazal sakkarin testi, nazal smear ve silyer aktivite degerlendirmesi,
ekokardiyogram, siniis grafisi, paranazal sinlis tomografisi, tiiberkiilin testi, alfa-1 antitripsin
diizeyi, solunum fonksiyon testi, akciger sintigrafisi, fleksibl bronkoskopi ve gastrodsefageal
reflii aragtirmasi gibi incelemelerin sonuglar1 kaydedilmistir.

Primer siliyer diskinezi tanis1 oncelikle sakkarin testi ile dislanmis olup tekrarlayan
siniizit ve/veya otit dykiisii ile ailede benzer dykii varlig1 da dikkatle sorgulandi. Primer silier
diskinezi kesin tanis1 nazal biyopsi materyalinin elektron mikroskobuyla incelenmesiyle
konmustur.

Tiberkiiloz i¢in aile Oykiileri, akciger grafileri, PPD, balgam/aclik mide suyu ARB ve
tiiberkiiloz kiiltiirleri, kistik fibrozis i¢in ise ter testi sonuglari dikkate alinmigtir. Ter testi
macroduct yontemiyle yapilmistir ve 60-90mEq/L arasindaki degerler kistik fibrozis i¢in
stipheli kabul edilmistir ve test tekrarlanmistir. 90 mEq/L nin lizerinde sonu¢ buldugumuz
hastalar kistik fibrozis kabul edilmis genetik calisma da yapilmistir.

Beta agoniste yanit veren 3’den fazla higilti atag 6ykiisii varligy, ailesel atopi dykiisti,
pozitif prick testi, yiiksek IgE diizeyi ve akciger fonksiyon testlerinde obstriiktif tipte
bozukluk ve reversibilite astma bronsiale tanisi i¢in kullanilan kriterlerdi.

Bes yas tlizeri uyum saglayabilen ¢ocuklarda, spirometre ile 6lciilen FVC, FEV1, PEF ve
FEF25-75 parametreleri kaydedildi, degerler yasa ve boya gore beklenenin yiizdesi olarak
ifade edildi. FEV1>80, FVC>80, FEV1/FVC>80, FEF25-75>80 normal degerler olarak kabul
edildi.

Immiin yetmezlige yonelik yapilan laboratuar testlerinde; Ig’lere, IgG subgruplarina
izohemaglutinin titrelerine (Anti-A, Anti-B, N:1/10), periferik kan lenfosit alt gruplarina
(CD3, CD4, CD8, CD19 ve CD 16 + 56 seviyeleri) bakildi. Yasa gore normal degerlerin 2 SD
altindaki degerler diigiik kabul edildi.

Hastalara yapilan tam kan sayiminda beyaz kiire sayisinin normal araligi mm®’de 4000—
10000 kabul edildi, mutlak lenfosit say1s1 bir yasin altinda 3000/mm?’den ve bir yasin
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tizerinde 1500/mm?’den diisiik ise lenfopeni ve notrofil sayisi 1500 /mm?*’den diistik ise
ndtropeni olarak degerlendirildi. CRP normal araligi 0-5, eritrosit sedimantasyon hizi normal
aralig1 5-10 olarak kabul edildi.

Hipogamaglobiilinemi, normal antikor yanitlar1 ve lenfosit alt grup oranlar1 olmasi
kaydiyla serum immunoglobulin (IgG, A ve M) diizeylerinden en az birinin yaga gére normal
degerlerin 2 SD’un altinda olmasi olarak tanimlandi.

IgA eksikligi tanisi, serum IgA diizeyinin diisiikliigii yani sira serum IgM ve IgG
degerlerinin normal olmasi ile konur. Serum IgA diizeyinin yasa gore belirlenmis referans
degerlerin 2SD’nin altinda olmasi, parsiyel Ig A eksikligi olarak tanimlandi.

CVID tanis1 European Society of Immunodeficiency (ESID) kriterlerine gére konuldu.
Serum immunoglobulin (IgG, A ve M) diizeylerinden en az bir veya ikisinin yasa gore normal
degerlerin 2 SD’un altinda olmasi, izohemaglutinin titresinin yoklugu ve/veya pndmokok
antikor yanitinin disiikliigii ile diger hipogammaglobulinemi nedenlerinin ekarte edilmesi
tanida esas alindi.

Ataksi-Telenjiektazi tanis1t ESID kriterlerine gore konuldu. Bu kriterlere gore kesin tani
kiiltiir yapilmis hiicrelerde radyasyonla indiiklenen kromozom kiriklarinda artis ve ilerleyici
serebellar ataksisi olan kiz veya erkek hastada ATM geninin her 2 allelinde mutasyonun
gosterilmesi ile konmaktadir.

Gastroozofagial reflii belirti ve bulgulari olan ya da yutma ile ilgili problemi olan
hastalara yapilan baryumlu 6zofagus-mide-duodenum grafisi ya da reflii sintigrafisi tetkikleri
kaydedildi.

Rekiirren/persistan atelektazi veya konsolidasyonu olan hastalara olas1 yabanci cisim
aspirasyonunu ekarte etmek ve mikrobiyolojik ¢alisma i¢in 6rnek almak amaciyla fleksibl
bronkoskopi yapildi.

5 yas lizerindeki hastalarimiza olasi osteopeni veya osteoporozu tesbit etmek {izere Dual
Energy X-ray Absorptiometry (DEXA) ile kemik mineral yogunlugu 6l¢iildii. Z skoru -1_-2
arasinda olanlar osteopenik, -2’nin altinda olanlar osteoporotik, -1 ve iizeri de normal kabul
edildi.

Hastalar diizenli olarak 3 ay araliklarla kontrole ¢agrildi. Kontrollerde respiratuar
semptomlar, tedaviye uyum agisindan sorgulandi. Belli araliklarla balgam kiiltiirleri, solunum
fonksiyon testleri, YCBT leri tekrarland1. Hastalarin medikal tedavisi; balgamda artma, ates,
klinikte bozulma ve akciger grafisinde yeni infiltrasyonun oldugu eksarbasyon donemlerinde
uygun antibiyotik kullanimini, gogiis fizyoterapisi, inhale steroidler ve bronkodilatorlerin
kullanimini i¢ermektedir.

Istatistik yontem: Verilerin istatiksel degerlendirilmesi ‘SPSS for Windows, Version 16.0,
SPSS Inc, U.S.A’ paket programi kullanilarak gergeklestirildi.
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6. BULGULAR

Hastanemiz ¢ocuk go6giis hastaliklar1 polikliniginde 2008-2012 yillar1 arasinda izlenen
toplam 2936 hasta arasindan brongektazi tanisi alan ve yas1 0,4-17,8 (5-214 ay) arasinda olan
100 hasta retrospektif olarak incelenmistir.

Olgularin 58’1 erkek, 42’si kiz olup, simdiki yaslar1 ortalamas1 13,42 +4,38 y1l (dagilim13
ay-249 ay, median 14 yas) idi. Tan1 yas1 ortalamasi 9,81 +4,40 y1l (6 ay-204 ay, median 10,5
yas) idi. Sikayetlerin baslama yas1 ortalamasi 4,02 + 4,64 y1l (dogum-180 ay, median 1,5 yas)
olarak bulundu. Takip siiresi ortalamasi ise 2.13 + 1,18 y1l (1 ay-54 ay, median 2.4 y1l) olarak
saptandi. 11 hastamiz ilk bagvurudan sonra takiplerine gelmemisti (Tablo-7).

Tablo-7: BE'li Cocuklarin Yas Ve Takip Siiresi Bulgular

N | Ortalama (yi)=SD | Min(ay) | Max (ay)
Simdiki yas | 98 | 13,42+4,38 13 249
Sikayet yas1 | 89 | 4,02+4,64 0 180
Tam yas1 931 9,81+4,40 6 204
Takip siiresi | 89 | 2,13+1,18 1 54

Tiirkiye istatistik kurumu 31Aralik 2011 verilerine gore Konya toplam niifusu 2 038
555°dir ve bunun 692 989°u 18 yas alt1 olup bronsektazili hastalarimizin 18 yas alt1 niifusa
orant 100 000°de 14 olarak bulunmaktadir. Bu da bronsektazinin Konya’daki yaklagik
prevalansini vermektedir. Ayrica poliklinigimize bagvuran 2936 hastanin 100’iinde (%3.4)
bronsektazi saptanmigtir.

Hastalarimizin soy ge¢misleri sorgulandiginda %46 oraninda anne—baba arasinda
akrabalik bulundugu, %15 benzer kardes Oykiisii ve %17 oraninda da ailede benzer hastalik
oldugu goriildii. %37 oraninda ailede astim dykiisii vardi. Evinde sigara icilen hasta sayis1 40
(%40) idi. Anne-baba akrabalig1 olan hastalarimiza bakildiginda 16 hastamiz idiyopatik
bronsektazi grubundayken nedeni belli olan bronsektazilerde en yliksek akrabalik orani
primer silier diskinezilerde (%6) goriilmekteydi. Bunu %4 ile CVID, %3 Mc Leod Sendromu,
%?3 gecirilmis pnomoni, %3 bronsiolitis obliterans izlemekteydi.

Dosya kayitlarindan 94 hastanin basvuru anindaki kilo, 89 hastanin da boy dl¢iim
verilerine ulasildi, 18 hastanin (%20,2) boyu, 24 hastanin (%25,5) viicut agirligi ti¢ persentilin
altinda bulundu. VKI normal degerleri 18-25 arasinda kabul edildi. VKI degerleri <18 olan
hasta sayist 56 (%62,9) idi. Hastalarimizin bagvuru anindaki boylarina bakildiginda %11,2’s1
(n=10) %3-10 persantil, %29,2’si (n=26) %10-25 persantil, %14,6’s1 (n=13) %25-50
persantil, %14,6’s1 (n=13) %50-75 persantil, %6,7’s1 (n=6) %75-90 persantil, %2,2’si (n=2)
%90-97 persantil ve %1,1°1 (n=1) %97 persantilin iizerinde idi. Hastalarimizin bagvuru
anindaki kilolaria bakildiginda ise %13,8’1 (n=13) %3-10 persantil, %19,1°1 (n=18) %10-25
persantil, %14,8’1 (n=14) %25-50 persantil, %17’si (n=16) %50-75 persantil, %5,3’1 (n=5)
%75-90 persantil, %3,1°1 (n=3) %90-97 persantil ve %1°1 (n=1) %97 persantilin lizerinde idi.
Yetmis alt1 hastanin son kontroldeki kilo, 75’inin boy 6l¢tim verilerine ulasildi, 16 hastanin
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(%21,3) boyu, 20 hastanin (%26,3) viicut agirligi ii¢ persentilin altinda bulundu. Son
kontrolde VKI degerleri <18 olan hasta sayis1 42 (%56) idi. Hastalarimizin son kontroldeki
boylarina bakildiginda %16’s1 (n=12) %3-10 persantil, %21,3’i (n=16) %10-25 persantil,
%17,3’1i (n=13) %25-50 persantil, %12’si (n=9) %50-75 persantil, %6,6’s1 (n=5) %75-90
persantil, %1,3’1 (n=1) %90-97 persantil ve %1,3’1 (n=1) %97 persantilin tizerinde idi.
Hastalarimizin son kontroldeki kilolarina bakildiginda %10,5’1 (n=8) %3-10 persantil,
%19,7’s1 (n=15) %10-25 persantil, %13,1 (n=10) %25-50 persantil, %18,4’ii (n=14) %50-75
persantil, %6,5°1 (n=5) %75-90 persantil, %2,6’s1 (n=2) %90-97 persantilde idi (Tablo8-9-
10).

Tablo-8: BE'li ¢ocuklarin basvuru anindaki VKI ve viicut agirlig, boy persentilleri

N | Ort+SD Min | Max

Viicut agirhgr | 94 | 29,16+30,34 0,0 |98,0

persentili
Boy 89 |29,11+28,98 0,0 |98,0
persentili

89 | 17,00+3,15 10,4 | 25,7
VKIi

Tablo-9: BE'li ¢ocuklarin son kontrollerindeki VKI ve viicut agirlig1, boy persentilleri

N Ort £SD Min | Max

Viicut agirhg: 76 | 28,72+29,53 0,0 (97,0

persentili
Boy 75 | 27,48+28,13 0,0 |98,6
persentili
VKi 75 | 17,8443,91 11,5 | 33,0

Tablo-10: Hastalarin boy, kilo persantillerinin gruplandirilmasi

Basvuru boy Son boy Basvuru kilo Son kilo

<%3 %20,2 %21,3 %?25,5 %26,3
%3-10 %11,2 %16 %13,8 %10,5
%10-25 %29,2 %21,3 %19,1 %19,7
%25-50 %14,6 %173 %14,8 %13,1
%350-75 %14,6 %12 %17 %184
%75-90 %6,7 %6,6 %S5,3 %6,5
%90-97 %2,2 %1,3 %3,1 %2,6
>%97 %I1,1 %1,3 %l %0

Hastalarin basvuru boy, kilo, VK1’leri ile son boy, kilo VKI’leri karsilastirildiginda,
basvuru anindaki ilk boylar1 ortalama 29,11+28,98 iken, son boylar1 ise 27,48+28,13 olarak
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belirlenmistir. Hastalarin boy ortalamalarinda gézlenen diisiis istatistiksel olarak anlaml

bulunmustur (p<0,05).

Hastalarin bagvuru anindaki ilk kilo ortalamalar1 29,16+30,34 iken, son kilo ortalamalar1
ise 28,72429,53 olarak tespit edilmistir. Hastalarin kilo ortalamalarinda gbzlenen diisiis
istatistiksel olarak anlamlhidir (p<0,05).

Basvuru aninda hesaplanan ilk VKI ortalamalar1 17+3,15 iken, son VKI ortalamalari ise
17,84+3,91 olarak belirlenmistir. Hastalarin ilk VKI ve son VKI degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir farklilik saptanmamustir (p>0,05).

Hastalarin antropometrik verilerinin karsilastirilmasi tablo-11’de verilmistir.

Tablo-11: Ilk Boy-Son Boy — Ilk Kilo-Son Kilo — ilk VKi-Son VKI Karsilastirmalari

Hasta Sayisi Ortalama Standart Sapma
ik Boy 89 29,1124 28,98706
Son Boy 75 27,4867 28,13159
p Anlamlilik Degeri | p<0,0001*
Ilk Kilo 94 29,1698 30,34081
Son Kilo 76 28,7236 29,53469
p Anlamlilik Degeri | p<0,0001*
Ik VKIi 89 17,0058 3,15877
Son VKI 75 17,8461 3,91802
p Anlamhlik Degeri | 0,403

Hastalarimizin boy, kilo ve VKI degerlerine hastalik gruplarina gore bakildiginda; immiin
yetmezlikli hastalarimizin basvuru boy persantilleri ortalamasi 24,54+29,3 ve son boy
persantilleri 24,6+30,18, basvuru kilo 18,1£21,09 ve son kilo 19,8+17,95, basvuru VKi
15,96+2,39 ve son VKI 17,03+2,5 olup aralarinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
saptanmamistir (boy;p=0.050, kilo;p=0,116, VKI;p=0.907). PSD’lerde basvuru boy
persantilleri ortalamasi 19,92+25 ve son boy persantilleri 13,23+24,53, basvuru kilo
23,39+24,37 ve son kilo 16,96+26,95 basvuru VKI 17,22+3,41 ve son VKI 18,1+5,58 olup
aralarinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik saptanmamistir (boy;p=0.637,
kilo;p=0.845,VKIi;p=0.944) ve KF ‘li hastalarimizda da (boy;p=0,999, kilo;p=0,999,

VKIi;p=0.999) anlaml1 bir fark saptanmamustir.

Basvuru aninda VKI<18 olan hastalarn bronsektazi etyolojilerine bakildiginda %28,5 ile
immiin yetmezlikler birinci sirada gelmekteydi. Bunu %14,2 ile gecirilmis pndmoni, %12,5
ile primer silier diskinezi, %8,9 ile astim izlemekteydi. %21,4’{inli idiyopatik bronsektazili
hastalar olusturmaktaydi. Kistik fibrozisli hastalar ise %2,2’sini olusturmaktayd:. Immiin
yetmezlikler, PSD, KF gibi otozomal resesif gegisli kronik hastaliklar birlikte VKi<18
olanlarin %43,2’sini olusturmaktaydi. Bu da bu hastalarin tan1 anindaki bulgularindan biriydi.
Son kontrolde VKi<18 olan hastalarin bronsektazi etyolojilerine bakildiginda ise yine
%21,4°liik orantyla immiin yetmezlikler birinci siradaydi. ikinci sirada %16,6°lik oranla PSD,
liclincii sirada astma bronsiale (%14,2), dordiincii sirada tiiberkiiloz (%7,1) ve gecirilmis

pnémoni (%7,1) gelmekteydi. %19°u ise idiyopatik brongektazili hastalardi.

Hastalarin bagvuru yakinmalarina bakildiginda %91’inde ksiiriik, %79’unda balgam
cikarma, %49°unda tekrarlayan hisilti, %48’ inde nefes darlig1 ve %13’ilinde ates mevcuttu.
Hemoptizi %4, kilo kayb1 %2 oraninda basvuru yakinmalari arasindaydi (Sekil-2).
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Sekil-2: Olgularin bagvuru yakinmalarina gore dagilimi
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Hastalarimizin oykiisiine bakildiginda 60°inda (%60) tekrarlayan pnémoni, 8’inde (%8)
tekrarlayan otit, 6’sinda (%6) nazal polip, 4’linde (%4) isitme kaybi 6ykiisii vardi.

Hastalarimizin dogum oykiileri sorgulandiginda %7’sinde prematiir dogum, %5’ inde
mekanik ventilatdrde kalma, %5’inde hipoksik dogum oykiisii, %3 linde mekonyum
aspirasyon Oykiisii mevcuttu.

Hastalarimizin tantya yonelik sistem sorgusunda %15’ inde reflii semptomlarindan (karin
agrist, kusma, agza aci su gelmesi) herhangi birisi vardi. 1 (%1) hastada yutma bozuklugu, 7
(%7) hastada tekrarlayan ishal dykiisii vardi. Hastalarin 10“unda (%10) basvuru aninda
siyanoz veya oksijen ihtiyact vardi.

Hastalarimizin eslik eden bazi fizik muayene bulgularina bakildiginda 8 (%8) hastada
gogiis deformitesi mevcuttu. Bunlardan 4’1 pektus ekskavatum, 3’1 pektus karinatum, 2’si
skolyoz idi. 1 hastada pektus ekskavatum-skolyoz birlikteligi mevcuttu. 6’sinda da (%6) nazal
polip tesbit edilmisti. %18 oraninda tan1 aninda comak parmak vardi.

Demografik veriler Tablo-12’de gdsterilmistir.

XXXV



Tablo-12: Hastalarin demografik 6zellikleri

n %
Anne-baba akrabaligi 46 46
Benzer kardes Oykiisti 15 15
Ailede benzer hastalik 17 17
Ailede astim oykdisii 37 37
Evinde sigara icilen 40 40
Prematiir dogum 6ykiisii 7 7
Mekanik ventilatorde kalma 5 5
Hipoksik dogum oykiisti 5 5
Mekonyum aspirasyon dykiisii 3 3
Tekrarlayan pndmoni 60 60
Tekrarlayan ishal 7 7
Tekrarlayan otit 8 8
Isitme kaybi 4 4

Hastalarin bagvuruda yapilan tam kan sayimlarinda 28 (%28) hastada anemi
(Hgb<12mg/dl), 3 (%3) hastada nétropeni (ANS<1500/mm”), 9 (%9) hastada lenfopeni
(ALS<1500/mm”*), 26 (%26) hastada Iokositoz (WBC>10000/mm”) saptanirken 48 (%48)
hastanin tam kan sayim1 normaldi. Bir hastada pansitopeni mevcuttu. 40 (%40) hastada
sedimentasyon yiiksekligi (>10), 21 (%21) hastada CRP yiiksekligi (>5) saptandi. Hastalarin
tam kan, sedim, CRP bulgular1 Tablo-13’de verilmistir.

Tablo-13: Hastalarin tam kan, sedim, CRP bulgular

n %
Anemi 28 28
Notropeni 3 3
Lenfopeni 9 9
Lokositoz 26 26
Sedim yiiksekligi 40 40
CRP yiiksekligi 21 21

Kistik fibrozise yonelik hastanemizde macroduct yontemiyle yapilan ter testinde 90’1n
tizerindeki degerler yiiksek olup KF acisindan anlamli kabul edilmistir. Hastalarin 76’sina ter
testi yapilmis olup 4iinde (%4) yiiksek saptanmustir. 3 hastada siipheli degerler saptanmigtir
(60-90 aras1) ancak takibe gelmediklerinden kontrolii yapilamamustir.

Immiinglobulin diizeyleri incelendiginde Ig G %8, Ig M %10, Ig A %10 hastada diisiik
olarak saptandi. Hastalarin 2’sinde IgG ve IgM diisiikliigii, 1’inde IgA ve IgM diistikliigi,
2’sinde IgG, IgA, IgM diisiikliigii birlikte gdzlenmekteydi. Immiinglobiilin diizeylerinin (Ig
G,A,M) ve IgG subgruplarinin yasa gore normal sinirlarinin 2 SD’nin altinda olmasi diigiik
kabul edildi. 29 hastada IgE yiiksekligi saptand1. Immiinglobiilin G subgruplarindan; Ig G,
%2, Ig G2 %1, Ig G3 %2, Ig G4 %3 oraninda diisiik olarak saptand.

Immiinolojik tetkiklerden periferik lenfosit alt grup oranlar1 degerlendirmesi (CD3, CD4,
CDS8, CD4/CDS, CD19 ve CD 16 + 56 seviyeleri) 60 hastada ¢alisilmis 52 hastaninki normal
bulunmus, hastalarin %4’tinde cd4 disiikliigi, %8 inde cd19 diistikligii saptanirken
%6’s1inda cd4/cd8 oraninda tersine donme saptandi. Hastalarin 76’s1na izohemagliitinin titresi
bakilmis olup %12 ‘sinde diisiikliik (1/10’un alt1) saptanmustir.
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50 hastaya nazal sakarin testi yapilmis olup, %7 hastada tat almada gecikme saptandi (40
dakikanin iizerinde).

16 hastaya silier bozukluga yonelik silia biyopsisi yapilmis, 4 hastada (%4) silier
bozukluk, 8 hastada(%38) siliali epitelde kronik enfeksiyona bagl degisiklik saptanirken 2
hastanin (%?2) silia yapis1 normal bulunmustur. 2 hastada da yeterli siliali epitelyum
goriilmediginden degerlendirme yapilamamustir.

Hasta dosya verilerinden 62 olgunun tan1 anindaki, 50 olgunun da takipte yapilan son
solunum fonksiyon test (SFT) sonuclarina ulasildi. Hastalarin tan1 aninda yapilan solunum
fonksiyon testinde FVC ortalamas1 % 77,09 £23,45 (20-120), PEF ortalamasi % 66,69 +19,56
(23-120), FEF25-75 ortalamas1 % 58,9 + 33,06 (6-151) ve FEV1 ortalamas1 % 71,85+ 26,17
(19-123) olarak bulundu. Hastalarin yapilan son SFT’lerinde ise FVC ortalamas1 % 77,2 +
17,96 (43-118), PEF ortalamas1 % 62,87 + 22,6 (27-116), FEF25-75 ortalamas1 % 59,6 +
31,35 (10-125) ve FEV1 ortalamas1 % 71,24 £ 22,9 (29-119) olarak bulundu (Tablo-14,15).

Tablo-14: BE‘li ¢cocuklarin tan1 anindaki Solunum Fonksiyon Testi Bulgulari

N Ort£SD Min Max
FVC 58 77,09+23,45 20 120
PEF 41 66,69+19,56 23 120
FEF25-75 52 58,94+33,06 6 151
FEV, 62 71,85+£26,17 19 123

Tablo-15: BE‘li ¢ocuklarin yapilan son Solunum Fonksiyon Testi Bulgulari

N Ort+£SD Min Max
FVC 50 77,2+17,96 43 118
PEF 33 62,87+22,6 27 116
FEF25-75 46 59,6+31,35 10 125
FEV, 50 71,244+22.9 29 119

FEV1/FVC<80 ise obstriiktif, FEV1/FVC>80 ise restriktif olarak kabul edildi. Tan1
aninda yapilan SFT de hastalarin18’inde restriktif patern 16’sinda ise obstriiktif patern
saptandi. 21 hastanin tan1 anindaki SFT’si normaldi. FEV1<80 hastalarin 36‘sinda, FVC<80
hastalarin 30’unda ve FEF25-75<80 hastalarin 40’1inda saptandi. Hastalarin yapilan son
SFT’lerinde 19 tanesinde obstriiktif patern, 10’unda ise restriktif patern saptandi. 15 hastanin
SFT’si normaldi. FEV1<80 hastalarin 29‘unda, FVC<80 hastalarin 26’sinda ve FEF25-75<80
hastalarin 35’inde saptandi.
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Hastalarin bagvuruda yapilan SFT leri ile son SFT leri karsilastirildiginda; ilk FEV,
ortalamalar1 71,85+26,17 iken, son FEV ortalamalar1 ise 71,24+22,92 olarak belirlenmistir.
Hastalarin ilk FEV 1 ve son FEV 1 degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
saptanmamustir (p>0,05).

Hastalarin ilk FVC ortalamalar1 77,09+23,45 iken, son FVC ortalamalari ise 77,2+17,96
olarak belirlenmistir. Hastalarin ilk FVC ve son FVC degerleri arasinda istatistiksel olarak
anlaml bir farklilik saptanmamistir (p>0,05).

Hastalarin ilk FEF 25-75 ortalamalar1 58,90+33,06 iken, son FEF 25-75 ortalamalari ise
59,6+31,35 olarak belirlenmistir. Hastalarin ilk FEF 25-75 ve son FEF 25-75 degerleri
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik tespit edilememistir (p>0,05).

Hastalarin ilk PEF ortalamalar1 66,69+19,56 iken, son PEF ortalamalari ise 62,8+22.64
olarak belirlenmistir. Hastalarin ilk PEF ve son PEF degerleri arasinda istatistiksel olarak
anlaml bir farklilik yoktur (p>0,05). SFT’ lerin karsilastirmasi Tablo-16’da goriilmektedir.

Tablo-16: ilk FEV 1-Son FEV1 — lk FVC-Son FVC — ilk PEF-Son PEF — {1k FEF 25-75-
Son FEF 25-75 Karsilagtirmalari

Hasta sayis1 Ortalama Standart Sapma
Ik FEV 1 62 71,8532 26,17438
Son FEV 1 50 71,2460 22,92580
p Anlamlilik Degeri | 0,624
Ik FVC 58 77,0948 23,45359
Son FVC 50 77,2000 17,96368
p Anlamlilik Degeri | 0,913
Ilk PEF 52 58,9038 33,06693
Son PEF 46 59,6000 31,35616
p Anlamlilik Degeri | 0,677
Ik FEF 25-75 41 66,6927 19,56150
Son FEF 25-75 33 62,8758 22,64999
p Anlamlilik Degeri | 0,951

Hastalarin 12’sinin a-1 antitripsin diizeyine bakilmis, hi¢birinde -1 antitripsin
eksikligine rastlanmamustir.

11 hastaya bronkoskopi yapilmis,1 hastada (%1) yabanci cisim saptanmustir. 2 hastada da
(%2) bronkomalazi saptanmistir.

BE‘li 100 ¢ocugun altta yatan nedenleri arastirildiginda; 22'si immiin yetmezlik, 13l
primer silier diskinezi, 12'si gegirilmis pndmoni, 9°u astim, 6’s1 Mc Leod Sendromu, 6’s1
gastroozofagial reflii hastaligi, 6’s1 tiiberkiiloz, 4’1 kistik fibrozis, 3’1 bronsiolitis obliterans,
3 hasta mekonyum aspirasyon sendromu, 2 hasta bronkomalazi, 1 hasta yabanci cisim
aspirasyonu, 1 hasta bronkopulmoner displazi olarak bulundu. 29 (%29) hastada etyoloji
saptanamadi ve idiopatik kabul edildi (Sekil-3, Tablo-17).

Etyolojide en sik etkenler akraba evliligi ve otozomal resesif gecisten kaynakli olan
immiin yetmezlikler ve PSD’dir. Immiin yetmezlik, PSD, KF birlikte etyolojinin %39 unu
olusturmaktadir. Ancak gegcirilmis pnomonilerle birlikte Mc Leod Sendromu, bronsiolitis
obliterans ve tliberkiilozu da enfeksiyonlar grubunda toplarsak %23’liik oranla etyolojik
faktorler arasinda birinci siray1 almaktadir.
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Sekil-3: BE‘li Cocuklarin Etyoloji Dagilimi
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Kistik fibrozis tanili 4 hastanin 1’inde (%25), immiin yetmezlikli 22 hastanin 10’unda
(%45,4), primer silier diskinezili 13 hastanin 6’sinda (%46,1) anne-baba akrabalig1 mevcuttu.
Kistik fibrozisli hastalarimizin sikayetlerinin baglama yas1 ortalamasi 0.3+0.57 (0-1 yas), tan1
yas1 ortalamasi 5.25+2.55 (2.2-8.5 yas) idi. Immiin yetmezlikli hastalarimizin semptom
baslama yas1 ortalamasi 3.67+4 (0-9.6 yas) tan1 yasi ortalamasi 10,11+3,91 (2,3-16,2 yas) ,
primer silier diskinezili hastalarimizin semptom baslama yasi ortalamasi 1.26+2.49 (0-7 yas),
tan1 yasi ortalamasi 8.48+4.87 idi.

Primer silier diskinezili hastalarmn 11°i kartagener sendromu idi. Iimmiin yetmezliklerin
8’1 hipogamaglobiilinemi, 5’1 CVID, 3 parsiyel IgA eksikligi, 1 ataksi telenjiektazi, 5’i de
tanimlanmamig immdiin yetmezlikti.

Mc Leod Sendromlu hastalarimizda bu duruma yol agan nedene bakildiginda 2’sinde
gecirilmis pndmoni, birinde tiiberkiiloz, birinde de CVID saptanmisti. 2 hastada Mc Leod
sendromunun neye bagl gelistigi bilinmemekteydi.

Bronsiolitis obliteransli 3 hastamizin da 1’inde tiiberkiiloza bagli bu durum gelismisti ve
diger ikisinde neden bilinmemekteydi.

11 hastamizda bronsektazi etyolojisinde birden fazla etken birlikte rol oynamaktaydi. 2
hastada astim ve gecirilmis pndmoni birlikteligi, 1 hastada tliberkiiloz- bronsiolitis obliterans-
tanimlanmamis immiin yetmezlik, 1 hastada gegirilmis pndmoni- GOR, 2 hastada GOR-
mekonyum aspirasyon sendromu birlikteligi mevcuttu. 1 hastada tanimlanmamis immiin
yetmezlik-astim, 1 hastada tanimlanmamis immiin yetmezlik-Kartagener, 1 hastada
hipogamaglobiilinemi-gecirilmis pnémoni, 1 hastada tanimlanmamis immiin yetmezlik-
gecirilmis pndmoni, 1 hastada parsiyel IgA eksikligi-GOR birlikteligi mevcuttu.
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Tablo-17: BE‘li Cocuklarin Etyoloji Dagilimi1

n %

Enfeksiyonlar 23

-Gegirilmis pndmoni 12

-Mc Leod Sendromu 6

-Tiiberkiiloz 6

-Bronsiolitis obliterans 3
Immiin yetmezlik 22 22
Primer silier diskinezi 13 13
Astim 9 9
GOR 6 6
Kistik fibrozis 4 4
Mekonyum aspirasyon sendromu 3 3
Bronkomalazi 2 2
Yabanci cisim aspirasyonu 1 1
Bronkopulmoner displazi 1 1

Eslik eden hastaliklar agisindan bakildiginda bir hastamiz Down Sendromlu, bir hastamiz
Kabuki Make Up Sendromlu idi. Bir hastamizda Myastenia Gravis mevcuttu. Bir hastamizda
gecirilmis septik emboli ve buna bagli sol hemipleji mevcuttu. 14 (%14) hastada kardiak
patoloji saptandi. Bunlardan 11°1 dekstrokardi, 2°si ASD idi. 1 hastada da mitral valv
prolapsusu-pulmoner hipertansiyon birlikteligi mevcuttu. 4 hastada santral sinir sistemi
patolojisi vardi.

Immiin yetmezlik tanil1 hastalarm smiflandirmasi Tablo-18’de goriilmektedir.

Tablo-18: Immiin yetmezlikli hastalarin siniflandirmast.

n %
Hipogamaglobiilinemi 8 8
CVID 5 5
Tanimlanmamig immiin yetmezlik | 5 5
Parsiyel IgA eksikligi 3 3
Ataksi telenjicktazi 1 1

BE‘li 100 ¢ocugun 89’una tanida balgam kiiltiirleri yapilmis olup 7'sinde tan1 aninda
balgam kiiltliriinde tireme goriildii. Takipte ise 68 hastaya balgam kiiltiirii yapilmis olup 16
hastanin balgam kiiltiiriinde {ireme saptandi. Hastalarin 9’unda (%9) P. aeruginosa, 7’sinde
(%7) Moraxella catharalis, 6°sinda (%6) S.pneumonia, 5’inde (%5) maya mantari, 4’{inde
(%4) Klebsiella pneumonia tiremesi saptandi. 2 hastada (%2) enterobacter, 1 hastada (%]1)
S.aureus, 1 hastada (%1) Candida albicans, 1 hastada (%]1) H.influenzae iiremesi oldu
(Tablo-19). Balgaminda birden fazla patojenin iiredigi hasta sayis1 9 idi. 4 hastada da
balgamda kolonizasyon mevcuttu. Bu 4 hastanin balgaminda kolonize olan bakteri P.
aeruginosa idi. Hastalarin ikisi kistik fibrozis, ikisi CVID tanisiyla izlenmekteydi.

Balgaminda S. pneumoniae iireyen hastalarin ikisi CVID, biri astim, biri
hipogamaglobiilinemi, biri gecirilmis pndmoniye bagli bronsektazi, biri de idiyopatik
brongektazi idi. P. aeruginosa iireyenlerin 4’ii KF, 2’si CVID, 1’1 bronsiolitis obliterans, 1’1
hipogamaglobiilinemiye bagli bronsektazi, 1’1 de idiyopatik bronsektazi idi. P. aeruginosa
tiremesi olan hastalarin yas ortalamasi 9,75+1,06 (9-10,5 yas) idi. Balgaminda M.catarrhalis
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iireyen hastalarin 3’ PSD, 1’1 tiiberkiiloz, 1’1 CVID, 1’1 ge¢irilmis pnémoni, 1’1 de
hipogamaglobiilinemiye bagli bronsektazi idi. Maya mantar1 tiremesi olan hastalarin 2’si
kistik fibrozis, 1’1 CVID, 2’si de idiyopatik bronsektazi idi. Balgaminda K.pneumoniae
tireyen hastalarin 1’1 KF, 1’1 CVID, 1’1 hipogamaglobiilinemi, 1’1 de idiyopatik bronsektazi
idi. Enterobacter iiremesi olan hastalarin 1’1 CVID, 1’1 parsiyel IgA eksikligine bagh
bronsektazi idi. H. influenzae tiremesi olan bir hastada bronsektazi etyolojisi gegirilmis
pnémoni, S. aureus tiremesi olan bir hastada KF, C. albicans tiremesi olan bir hastada da
tanimlanmamis immiin yetmezlik ve astim idi.

Tablo-19: BE‘li Cocuklarin Balgam Kiiltiirii Bulgulari
n Y%

P. aeruginosa 9
Moraxella catharalis 7
S. pneumoniae 6
Maya mantari 5
Klebsiella pneumonia 4
Enterobacter 2
S. aureus 1
H. influenza 1
Candida albicans 1

— o = N B 3o

Hastalarin hepsinden akciger grafisi ve BT istenmisti, hastalarin tlimiinde BE kesin tanis1
BT ile konmustu. Tiim olgularin PA akciger grafilerinde kronik degisiklikler ya da
bronsektaziye ait lezyonlar gézlendi. Bir hastanin akciger grafisinde atelektazi goriilmekteydi.

BE‘li 100 ¢ocugun toraks BT incelemesi sonuglarina gore; her iki akcigerde bilateral
tutuluma 64 hastada (%64) rastlanirken, 9 (%9) hastada yalniz sag taraf, 27 (%27) hastada
yalniz sol taraf tutulmustu. 29 (%29) hastada tek lob, 24 (%24) hastada iki lob ve 38 (%38)
hastada ii¢ veya daha fazla lob tutulumu saptandi (Tablo-20).

Tablo-20: Bronsektazi lokalizasyonuna gore olgularin dagilimi

n %

Bilateral tutulum 64 64
Unilateral tutulum 36 36
-sag akciger 9 9

-sol akciger 27 27

Tek lob tutulumu 29 29
Iki lob tutulumu 24 24
Ug ve daha fazla lob tutulumu 38 38

Tek lob veya diger lob tutulumlari ile birlikte en sik tutulan loblar sirastyla, 62 hastada
(%62) sol alt lob, 40 hastada (%40) sag alt lob ve 39 hastada (%39) sag orta lob. En az
tutulanlar ise 20’ser (%20) kisiyle sag iist ve sol iist loblardi. Lingula 33 hastada (%33)
tutulmustu (Tablo-21). Hastalarin 29° unda bir veya iki lobda konsolidasyon, 8’inde
atelektazi, 22’sinde peribronsial duvar kalinlagsmasi, 13’{inde paratrakeal lenf nodu biiyiimesi,
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9’unda mozaik pattern, 2’sinde akciger hipoplazisi, 2’sinde hiperliisensi saptandi. 11 hastada
da situs inversus totalis saptandi.

Tablo-21: Tutulan loblara gore olgularin dagilimi

Bronsektazi yerlesimi n %
Sol alt 62 62
Sag alt 40 40
Sag orta 39 39
Lingula 33 33
Sag ust 20 20
Sol iist 20 20

Akcigerde yaygin bronsektazisi olan hastalarin (38 hasta) bronsektazi etyolojilerine
bakildiginda, %28,9 oraninda (11 hasta) idiyopatik bronsektazi, %10,5 (4 hasta) ge¢irilmis
pnémoni, %10,5 (4 hasta) hipogamaglobiilinemi, %5,2 (2 hasta) KF, %35,2 (2 hasta)
mekonyum aspirasyon sendromu, %35,2 (2 hasta) bronsiolitis obliterans, %5,2 (2 hasta) astim,
%S5,2 (2 hasta) CVID, %S5,2 (2 hasta) PSD gozlenirken birer hastada da ataksi telenjiektazi,
bronkomalazi, GOR, Mc Leod Sendromu, tiiberkiiloz, yabanci cisim aspirasyonu, parsiyel
IgA eksikligi oldugu goriilmiistiir (Tablo-22).

Tablo-22: Yaygin bronsektazisi olan hastalarin bronsektazi etyolojilerine gore dagilimi

Etyoloji n Y%
Immiin yetmezlik 8 21
-hipogamaglobiilinemi 4 10,5
-CVID 2 5,2
-parsiyel IgA eksikligi 1 2,6
-ataxi telenjiektazi 1 2,6
Gegirilmis pnémoni 4 10,5
Kistik fibrozis 2 5,2
Mekonyum aspirasyon sendromu 2 5,2
Bronsiolitis obliterans 2 5,2
Astim 2 5,2
Primer silier diskinezi 2 5,2
Idiyopatik bronsektazi 11 28,9
Digerleri (bronkomalazi, GOR, YCA, 5 13,1
tiiberkiiloz, Mc Leod Sendromu )

Tek lob tutulumu olan hastalarin etyolojilerine bakildiginda %24,1 (n=7) idiyopatik
bronsektazi, %17,2 (n=5) PSD, %10,3 (n=3) astim, %6,8 (n=2) tliberkiiloz, %6,8 (n=2)
CVID, %6,8 (n=2) hipogamaglobiilinemi, %3,4 (n=1) oraninda da Mc Leod Sendromu,
bronkopulmoner displazi, kistik fibrozis, tanimlanmamis immdiin yetmezlik gézlenmekteydi.
Bir hastada gecirilmis pndmoni-astim, bir hastada tiiberkiiloz- bronsiolitis obliterans-
tamimlanmamis immiin yetmezlik, bir hastada gegirilmis pndmoni-GOR birikteligi mevcuttu.

Hastalarin 52°sine siniizite yonelik siniis waters grafisi 14line de paranazal siniis BT
cekilmis 35 hastanin waters grafisinde siniizit bulgusuna rastlanmis, 11 hastada da BT de
siniizit saptanmugtir. 1 hastanin BT sinde sinonazal polipozis tesbit edilmistir. Paranazal siniis
BT c¢ekilen hastalarin 3’i primer silier diskinezili olup bu hastalara tomografi hastaligin bir
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komponenti olan siniizit ve nazal polipi saptamak icin ¢ekilmistir. 4 hasta idiyopatik
brongektazili olup bunlarin 3’iinde siniizit saptanmistir. Bu 3 hastanin yalnizca birine elektron
mikroskobik inceleme yapilabilmistir ve sonucu kronik enfeksiyona bagl degisiklikler olarak
gelmistir. Siniizit saptanan diger iki hastaya ise elektron mikroskobik inceleme
yapilamamustir. Siniizit saptanan diger 5 hastadan biri CVID, biri KF, ikisi mekonyum
aspirasyon sendromu, biri de gegcirilmis pnoémoniye bagl bronsektazi tanistyla izlenmektedir.

Hastalarin PPD sonuglarina bakildiginda 67 hastanin sonucuna ulasildi; 40 hastada
negatif iken 27 hastada 15 mm {izerinde saptandig1 dikkati ¢cekmistir. Hastalara yapilan aclik
mide suyunda ARB aranmasi tetkikinde 2 hastada pozitiflik saptandi. Bu hastalarin arasindan
6’s1 indeks vaka varligi, spesifik radyolojik bulgular ve mikrobiyolojik dokiimantasyon
destegi ile pulmoner tiiberkiiloz tanis1 almistir. PPD yiiksekligi olan diger hastalar ise
tiiberkiiloz enfeksiyonu kabul edilip izoniyazid profilaksisi almistir.

Hastalarda gastrodzofagial reflii aragtirmasina yonelik 25 hastaya yapilan GOR
sintigafilerinin 9’unda pozitiflik saptanirken, 14 hastaya yapilan baryumlu 6zofagus-mide-
duodenum tetkikinde 1 hastada reflii saptanmuistir.

5 yas lizerindeki hastalara kemik kaybina yonelik olarak yapilan DEXA’da Z skoru -1 _-2
arasinda olanlar osteopenik, -2’nin altinda olanlar osteoporotik, -1 ve iizeri de normal kabul
edilmistir. 53 hastaya DEXA yapilmistir. Hastalarin 10’unda osteoporoz, 17 sinde de
osteopeni saptanmistir. 26 hastanin DEXA’s1 normal bulunmustur (Tablo-23). Osteoporoz
saptanan 10 hastanin 3’ii PSD, 2’si CVID, 2’si gecirilmis pndmoni, 1’1 KF, 1°1 bronsiolitis
obliterans, 1’1 de idiyopatik bronsektazi tanisiyla izlenmektedir (Tablo-24).

Tablo-23: BE’li hastalarin DEXA bulgular1

%
Osteoporoz 10 10
Osteopeni 17 17
Normal 26 26

Tablo-24: Osteoporoz saptanan hastalarin brongektazi etyolojilerine gére dagilin

n Y
Primer silier diskinezi 3 30
CVID 2 20
Gegirilmis pnémoni 2 20
Kistik fibrozis 1 10
Bronsiolitis obliterans 1 10
Idiyopatik bronsektazi 1 10

Hastalarimizin tan1 aldiktan sonra tedaviye uyumlarina bakildiginda gogiis fizyoterapisi
uygulanan hasta sayis1 39 (%39), takibinde her y1l diizenli grip asis1 yaptiranlarin sayisi 47
(%47) ve pnomokok asis1 yaptiranlarin sayisi ise 31 (%31) olarak tespit edildi. 85 (%85)
hastamiz da inhaler tedavi almaktaydi (Tablo-24). Takip siiresi ortalamas1 ise 2.13 = 1,18 y1l
(1 ay-54 ay, median 2,4 yil) olup hastalarimizin %89’u kontrollerine gelmisti. Hastalarin tani
oncesi hastanede yatis sayisi ortalamasi 3,7+4,02 (0-20 kez) iken tan1 sonrasi hastanede yatis
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sayis1 ortalamasi 1,7942,67 (0-10) olup tan1 sonrasi hastane yatislarinin beligin olarak azaldigi
gbzlenmektedir (p<0,05). Influenza asis1 yaptiran hastalarimizin tan1 dncesi ve sonrasi
hastanede yatislarina baktigimizda oncesi ve sonrasinda hastanede yatis sayilarinda anlaml
bir farklilik olmadig1 gortilmektedir (p=0,55). Ayn1 sekilde gogiis fizyoterapisi yapan hasta
grubunda da tan1 6ncesi ve sonrasinda hastanede yatiglarda anlamli bir farklilik goriilmemistir
(p=0,398).

Tablo-25: Hastalarimizin takipte tedavi uyumlariin degerlendirilmesi

n %
GOgiis fizyoterapisi yapan 39 39
Inhaler tedavi kullanan 85 85
Grip agis1 47 47
Pnomokok asisi 31 31

Brongektazi nedeniyle izlenen hastalardan 18’ine (%18) lobektomi veya pndmonektomi
yapilmistir. Opere olan ¢ocuklarin 11°ine unilateral lobektomi, 5’ine bilateral lobektomi,
2°sine sol pndmonektomi yapilmistir (Tablo-25).

Tablo-26: BE’li cocuklara uygulanan cerrahi yontemler

Uygulanan cerrahi yontem %
Unilateral lobektomi 11
Bilateral lobektomi 5
Sol pnémonektomi 2

Opere olan hastalarimizin bronsektazi etyolojilerine baktigimizda 4 hastada
hipogamaglobiilinemi, 3 hastada CVID, 3 hastada PSD mevcuttu. 4 hastamizda
bronsektazinin nedeni saptanamamusti. 1 hastada tiiberkiiloz, 1 hastada Mc Leod Sendromu, 1
hastada mekonyum aspirasyon sendromu, 1 hastada da GOR-parsiyel IgA eksikligi birlikteligi
mevcuttu (Tablo-26).

Tablo-27: Bronsektazi operasyonu olan hastalarin BE etyolojilerinin dagilim1

n %
Hipogamaglobiilinemi 4 22,2
CVID 3 16,6
PSD 3 16,6
Tiiberkiiloz 1 5.5
Mc Leod Sendromu 1 5,5
Mekonyum aspirasyon sendromu | 1 5,5
GOR+Parsiyel IgA eksikligi 1 5,5
Idiyopatik 4 22,2
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Opere olan hastalarimizin 6ncesinde hastanede yatis sayis1 ortalamasi 5,2+5,97 (0-20 kez)
iken sonrasinda hastanede yatis sayis1 ortalamasi 6,67+1,15 (6-8 kez) olup yatis sayilari
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p=0,102). Opere olan hastalarimizin
onceki ve son antropometrik verileri de karsilastirildiginda boy ve kilolarinda anlamli bir fark
saptanmazken (boy;p=0,325, kilo;p=0,474) VKI degerlerinde anlamli farklilik saptanmustr.
Basvurudaki VKI degerleri ortalamasi 16,73+1,92 (14,3-20,9) iken operasyon sonrast son
VKI degerleri ortalamas1 18+2,66 (13,8-24,2) olup istatistiksel olarak anlaml bir artis
saptanmugstir (p=0,044).
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7. TARTISMA

Brongektazi, brons duvarinin anormal kalic1 dilatasyonu ile seyreden kronik enflamatuar
bir hastaliktir. Gelismekte olan iilkelerde yaklasik her 10.000 kiside 10-50 bronsektazi
hastasina rastlanmakla birlikte insidans ve prevalansi hakkinda ¢ok saglikl bilgiler yoktur
(16). ABD’de yapilan son ¢alismalarda 18—34 yas arasinda prevalansin 4.2/100.000 ve 75 yas
tizerinde 271,8/100.000 oldugu rapor edilmistir ancak bu oranin gelismekte olan tilkelerde
daha yiiksek oldugu unutulmamalidir (24,25). Yakin zamanda Yeni Zelanda’da BE insidansi
3.7/100.000 olarak saptanirken Ingiltere’de ise 1/5800 gibi yiiksek bir oranda oldugu
gosterilmistir. Ingiltere’deki bu siklik gelismis iilkelerde de BE’ nin diisiiniildiigii kadar az
olmadigini, YCBT nin yaygin kullanimiyla daha 6nce tan1 almayan hastalarin da teshis
edilebilecegini diisiindiirmektedir (4,20). Gelismekte olan iilkelerle ilgili benzer insidans ve
prevalans verileri olmadig i¢in, gelismis tilkelerin yerli ve diisiik sosyoekonomik seviyeli
popiilasyonu temsili olarak kullanilabilir. Gelismekte olan iilkelerdeki ¢ocuklarda BE
prevalansinin 1/3000 oldugu diistiniilmektedir. Bu ¢ocuklarin 6nemli bir kismi, YCBT gibi
imkanlarin olmamasindan dolayi, tan1 alamamakta ve kronik oksiiriik tanisiyla izlenmektedir
(135). Alaska’da prevalansin 1000°de 11 ile 20,5 arasinda oldugu bildirilmistir (3). Bizim
calismamizda da her ne kadar bélgemizdeki bronsektazili ¢ocuklarin tamamini yansitmasa da
hastanemizden bagka klinikte ¢ocuk gdgiis hastaliklar1 birimi olmadigindan bir fikir vermesi
acisindan bronsektazi prevalanst 100 000°de 14 olarak bulunmustur. Bu degerin daha da
yiiksek oldugunu goz 6niinde bulundurursak bronsektazi prevalansinin gelismis tilkelerden
daha yiiksek oldugunu soyleyebiliriz.

Bu ¢alismada, ¢ocuk gogiis hastaliklari poliklinigimizde izlenmekte olan 2936 hastadan
bronsektazisi bulunan 100 hastanin klinik, demografik ve radyolojik bulgulari
degerlendirilmistir. Bronsektazili hastalar poliklinigimizde takipli hastalarin %3,4 {inii
olusturmaktaydi. Bu ¢alismadaki olgularin %58’1 erkek, %42’si kiz idi. Literatiire
bakildiginda Inal ve arkadaslarinin calismasinda %51 erkek %49 kiz, Gergek ve
arkadaslarinin ¢alismasinda %60 erkek, %40 kiz, Karadag ve arkadaslarinin ¢calismasinda
%50,5 erkek, %49,5 kiz gibi farkli oranlar mevcuttur. Eastham ve arkadaslarinin 93 hasta ile
yaptiklar1 calismada erkek kiz oran1 2:1 idi ve daha belirgin bir erkek cinsiyet hakimiyeti
mevcuttu (11,20,136,137). Bizim ¢aligmamizda da erkek cinsiyet kiz cinsiyete oranla hafif
yiiksektir.

(Calisma grubumuzda bronsektazinin tani yasi ortalamasi 9.814+4.40 (median yas 10,5)
olup literatiirde daha 6nce bildirilen yayinlara kiyasla ytiksektir. Eastham ve arkadaglarinin
calismasinda tan1 anindaki median yas 7,2, Munro ve arkadaslarinin ¢alismasinda 7,3, Twiss
ve arkadaslarmin ¢alismasinda 5,2 olarak bildirilmistir (4,17,18,20,138). Ulkemizde Inal ve
arkadaslarinin yaptig1 ¢alismada bronsektazi tani yasi, ¢alismamiza benzer sekilde dokuz yas
civari, Dogru ve arkadaslarinin ¢alismasinda da 8 yas civari olarak bildirilmistir (136).
Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda da semptomlarin baslangici erken ¢ocukluk
doneminde olmasina kargin hastaneye bagvurunun okul ¢agi yaslarinda (7,4+3,7) oldugu
bildirilmistir (11). Bizim ¢aligmamizda da sikayetlerin baslama yas1 ortalamasi 4,02 + 4,64 yil
olup okul 6ncesi donemde olmaktadir. Ancak hastalarin sikayetlerinin uzun siire devam
etmesi lizerine arastirilmak tizere hekimlerce cocuk go6giis hastaliklar: poliklinigine
sevkedilmisler ve bu nedenle geg tan1 almiglardir. Burada hastaligin erken tanisinda, kronik
prodiiktif oksiiriik ve muayenede sebat eden raller gibi bronsektazi i¢in ipuclari olan
hastalarda hastaliktan siiphelenilmesi ve vakit kaybetmeden bronsektazi a¢isindan gerekli
arastirmanin yapilmasinin 6nemi ortaya ¢ikmaktadir.
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Organizmanin niitrisyonel durumu solunum sistemi fonksiyonlarini etkileyip solunum
yetmezliginin nedeni ya da yetersizligi arttirict bir faktor olarak ortaya ¢ikabilirken, solunum
sistemi hastaliklarinin kendisi de malniitrisyona yol agabilir (139). Kronik akciger hastaligi
olanlarda malniitrisyon gelismesine neden olan patofizyolojik mekanizma; bozulmus
gastrointestinal sistem fonksiyonu, uygun olmayan besin alimi, O, tiiketimini azaltarak
solunum i¢in harcanan giicli minimuma indirmeyi saglayan adaptif mekanizmalar, bozulmus
kardiyak fonksiyon ve hipermetabolik durumu i¢ermektedir. Malniitrisyonun torakopulmoner
fonksiyon iizerine etkileri; respiratuar kas fonksiyonlarinda bozulma, ventilatuvar kontroliin
degismesi, pulmoner enfeksiyon riskinin artmasi ve akciger parankiminde yapisal degisimleri
kapsar. Caligmamizda basvuru aninda 18 hastanin (%20,2) boyu, 24 hastanin (%25,5) viicut
agirhigi ii¢ persentilin altinda bulundu. VKI degerleri <18 olan hasta sayisi da 56 (%62,9) idi.
Son kontrolde 16 hastanin (%21,3) boyu, 20 hastanin (%26,3) viicut agirlig1 li¢ persentilin
altinda, 42 (%56) hastanin da VKI degerleri <18 idi. Hastalarimizin takipleri siiresince VKI
degerlerinde istatistiksel olarak anlaml bir farklilik gelismezken boy ve kilo persantillerinde
diisiis oldugu gozlenmistir. Inal ve arkadaslarinin yaptiklari ¢alismada 55 non-KF BE’li
cocuk hastanin 12’sinin (%21.8) boyu ve 18’inin (%32.7) viicut agirlig1 besinci persentilin
altinda bulunmustur (136).Gergek ve arkadaslarinin ¢alismasinda da hastalarin 8’inde (%16)
biiylime geriligi (agirlik ve boy dl¢iimleri 3 persantilin altinda) saptanmistir (137). Dogru ve
arkadaslar1 ise %46.1 hastanin tani aldiklar1 zaman malniitre oldugunu saptamstir (31). Bu
bulgulara zit olarak Bastardo ve arkadaslari KF dis1 BE‘li hastalarda antropometrik
parametrelerin normal oldugunu bildirmistir (140).

Cocukluk cagindaki hastalarin en sik bagvuru sikayeti oksiiriiktiir. Kronik, inat¢1, balgamli
oOkstiriik daima BE tanisini akla getirmelidir (30). BE’li ¢ocuklarda en sik goriilen semptomlar
oOksiiriik, balgam, nefes zorlugu ve vizingdir. Tiirkiye gibi ¢ocuklarin sik solunum yolu
enfeksiyonu gecirdigi iilkelerde sikayetlerin kronik oldugu dikkati gekmezse tan1 gecikmesine
neden olabilmektedir (11,19). Calismamizda hastalardaki en sik yakinmanin 6ksiiriik (%91)
oldugu gozlenirken, ikinci sirada balgam ¢ikarma (%79) gozlenmektedir. Karadag ve
arkadaglarinin ¢caligmasinda da ¢alismamiza benzer sekilde %96,9’la oksiiriik ilk sirada,
%80,6 ile de balgam ¢ikarma ikinci sirada gozlenen basgvuru yakinmasi olarak bildirilmistir
(11). Ulkemizden Inal ve arkadaslarinin ¢calismasinda ilk sirada oksiiriik (%100) ikinci sirada
balgam ¢ikarma (%81,8) goriiliirken, Cokugras ve arkadaslarinin ¢alismasinda da ayni sekilde
oOksiiriik birinci sirada (%96) balgam ¢ikarma (%46) ikinci sirada gdzlenen semptom olarak
bildirilmistir (28,136). Pediatrik serilerde hemoptizi siklig1 %4-10 arasinda bildirilmektedir
(11,17,141). Calismamizda da hemoptizi 4 hastada (%4) saptanmustir. Inal ve arkadaslarmin
calismasinda hemoptizi siklig1 %5,5, Cokugras ve arkadaslarinin ¢alismasinda da %8 olarak
bildirilmistir (28,136).

49 hastada yineleyen vizing ve 48 hastada nefes darlig1 tanimlaniyordu; ancak bunlardan
sadece 9 olgu bu bulgularla astma bronsiale tanis1 almis ve tedavi edilmekteydi. lyi kontrol
edilmemis astma bronsialenin bir komplikasyonu olarak bronsektazi gelisebilecegi
bilinmektedir. Bizim ¢alismamizda da hastalarin %9’u astima bagl bronsektazi kabul edilse
de baska nedenlerle meydana gelen bronsektazilerin de astma bronsialeyi taklit eden
semptomlara neden olarak, hatali olarak astma kabul edildikleri unutulmamalidir (62,142).
Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda nefes darlig1 %49, vizing %46,9 oraninda basvuru
yakinmalar1 arasinda bildirilmistir. Cokugras ve arkadaslarinin ¢calismasinda da hastalarin
%?36’sinda vizing, %34’ linde nefes darlig1 oldugu bildirilmistir.

1990 yilinda Konya’da yapilan bir saha ¢aligmasinda akraba evliligi %23,3 olarak
bulunmus olup, bilindigi gibi otozomal resesif hastaliklarin orani da akraba evliligine bagh
olarak artmaktadir (143). Bizim ¢alismamizda da akraba evliligi 46 hastada (%46) saptanmis
olup oldukga yiiksek bir orandir ve bu da etyolojide immiin yetmezlikler ve PSD gibi
otozomal resesif gegisli hastaliklarin basta gelmesinin bir nedenidir. 17 hastada da (%17)
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ailede benzer hastalik oldugu goriilmiistiir. Anne-baba akrabalig1 olan hastalarimiza
bakildiginda 16 hastamiz idiyopatik bronsektazi grubundayken nedeni belli olan
bronsektazilerde en yiiksek akrabalik orani primer silier diskinezilerde (%6) goriilmekteydi.
Bunu %4 ile CVID, %3 Mc Leod Sendromu, %3 ge¢irilmis pndmoni, %3 bronsiolitis
obliterans izlemekteydi. Tiim immiin yetmezlikler birlikte degerlendirildiginde akrabalig
olanlarin %10 ’unu olusturmaktaydi. Ailesinde benzer hastalik olanlarin 5’1 immiin yetmezlik,
4’1 idiyopatik, 2’si tiiberkiiloz, 2’si primer silier diskinezi taniliydi. Karadag ve arkadaslarinin
calismasinda anne-baba akrabalig1 %42,6 iken ailede benzer hastalik oykiisii de %14, 7 olup
calismamizla benzerdir (11). Inal ve arkadaslarinin calismasinda da anne-baba akrabalig
%52,7 olarak bulunmugstur (136). Bu yiiksek oran nedeni bulunamayan bronsektazilerin
zemininde olas1 bir genetik nedeni diisiindiirmekte olup daha ayrintili ¢aligmalara ihtiyag
vardir.

Bronsektazili tiim ¢ocuklar altta yatan bir neden agisindan arastirilmalidir. Brongektazi,
kistik fibrozis, enfeksiyonlar, aspirasyon sendromlari, yabanci cisim, astim, primer silier
diskinezi, immiin yetmezlikler ve gelisimsel anomaliler gibi bircok etmene sekonder olarak
gelisebilen bir kliniko-patolojik durumdur (144). Literatiire bakildiginda bronsektazilerin
biiyiik kismini idiyopatik vakalarin olusturdugu gériilmektedir. Ulkemizden Karakog ve
arkadaslarinin ¢alismasinda hastalarin ancak %40’1nda etyoloji tesbit edilebilmistir (30).
Dogru ve arkadaslarinin ¢alismasinda olgularin %51 inde, Inal ve arkadaslarinin ¢alismasinda
%69,1’inde, Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda ise olgularin %62,2’sinde etyoloji
belirlenebilmistir (11,31,136). Yeni Zelanda’da yapilan bir ¢alismada ise ¢ocuklarin
%50’sinde bronsektazi etyolojisi aydinlatilamamugtir (145). Kore’den Kim ve arkadaslarinin
calismasinda hastalarin %85,8’inde, Ingiltere’den Li ve arkadaslarmin yaptig1 calismada da
hastalarin %74,2’sinde etyoloji saptanmistir (32,146). Bizim ¢aligmamizda da bronsektazi
vakalariin % 29’u idiyopatik kabul edilmistir. Calismamizda idiyopatik bronsektazi orani
tilkemizdeki diger ¢alismalara gore daha diisiiktiir ¢iinkii hastalarimiza takipleri boyunca
etyolojiye yonelik olarak yapabildigimiz tetkiklerin hepsi sirayla yapilmigtir. Hastalarimizin
%71’inde etyoloji saptanmustir ve bu oran {ilkemizden Inal ve arkadaslarmin ¢alismasiyla ve
Li ve arkadaslarinin ¢alismasiyla uyumlu idi.

Calismamizda etyolojisi saptabilen bronsektaziler i¢inde en sik enfeksiyonlar (%23,
n=23) ve immiin yetmezlikler (%22, n=22) gériilmekteydi. immiin yetmezliklerin 8’i
hipogamaglobiilinemi, 5’1 CVID, 3 parsiyel IgA eksikligi, 1 ataksi telenjiektazi, 5’1 de
tanimlanmamig immiin yetmezlikti. Hastalarimiza immiin yetmezlik agisindan tam kan, Ig
diizeyleri, IgG alt gruplar, periferik lenfosit alt grup oranlari, izohemagliitinin titresi
bakilmistir. Hastalarimizin %10’ unda IgM, %10’unda IgA, %8 IgG diisiikliigi saptanmustur.
IgG subgruplarindan da Ig G; %2, Ig G, %1, 1g G3 %2, Ig G4 %3 oraninda diisiik olarak
saptanmistir. Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda immiin yetmezlikler i¢inde en sik IgG
diisiikligii (%9) ve ikinci siklikta da IgG subgrup eksiklikleri (%4,5) saptanmistir (11).
Tiirkiye*de immiin-yetmezlik sonrasi1 bronsektazi vakalar1 %15-%20 olarak bildirilmistir. Inal
ve arkadaslarinin ¢aligmasinda ¢alismamiza benzer sekilde etyolojisi saptanan bronsektaziler
arasinda birinci sirada %20°1ik bir oran ile immiin yetmezlikler bildirilmistir. Karadag ve
arkadaslarinin ¢alismasinda ise immiin yetmezliklerin %15,3’liik oranla ikinci sirada
bronsektazi etyolojisinde yer aldigi bildirilmistir (11,31,136) . Kim ve arkadaslariin
calismasinda immiin yetmezlikler etyolojide %8,6, Eastham ve arkadaslarinin ¢aligmasinda
ise ikinci sirada olup olgularin %21’ini olusturmaktadir ve calismamiza benzerdir (20,146).

Calismamizda enfeksiyonlar ve immiin yetmezliklerden sonra {i¢iincii sirada primer silier
diskinezi (%13) etyolojide suglamaktaydi. Primer silier diskinezilerin de 11°1 Kartagener
sendromu olup situs inversus totalisi vardi ve bu da tanimizi1 kolaylastirtyordu. 4 hastada
elektron mikroskobik inceleme ile silia yapisindaki bozukluk gosterilerek tan1 konulmustu.
Tiirkiye‘deki diger ¢aligmalara bakildiginda PSD oran1 Dogru ve arkadaslarinin ¢calismasinda
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%6, Inal ve arkadaslarmin ¢alismasinda %16,4 olarak bildirilmistir (31,136). Li ve
arkadaslarinin Londra’da 136 non-KF bronsektazili hasta iizerinde yaptiklari calismada
%14,7, Kim ve arkadagslarinin Kore’den yaptiklar1 calismada ise %4,3 oraninda primer silier
diskinezi saptandig1 bildirilmistir (32,146).

Ulkemizde yapilan ¢alismalarda nedeni aydinlatilabilen bronsektazilerin etyolojisinde en
sik olarak enfeksiyon bildirilmektedir (11,19,30,31). Spesifik olan ve olmayan enfeksiyon,
Dogru ve arkadaslarinin ¢alismasinda %33 oraninda sorumlu goriiniirken, Karakog ve
arkadaslarinin ¢alismasinda %34.8 oraninda sorumlu bulunmus ve 6zellikle de tiiberkiiloza
bagli bronsektazilerin siklig1 {izerinde durulmustur (19,31). Ancak Inal ve arkadaslarmimn
(2009) daha yakin bir tarihte yaptiklar1 calismada postenfekiy6z bronsektazi oran1 %16,4
olarak bildirilmistir (136). Bizim ¢alismamizda hastalarin %12’si gegirilmig pndmonidir.
Tiiberkiiloz, Mc Leod Sendromu, bronsiolitis obliterans da eklendiginde bu oran %23’e
cikmaktadir. Bununla beraber iilkemizde giderek artan agilanma oranina ve pnomokok ve
influenza asilarinin bronsektazi hastalarina daha yaygin olarak yapilmasina bagli 2001 yilinda
Karakog ve arkadaslarinin, 2005 yilinda da Dogru ve arkadaslarinin yaptig1 calismalarla
kiyaslandiginda postenfeksiydz vakalarin azaldig: diisiiniilebilir.

Calismamizda bu ilk ii¢ sirada gelen etyolojik faktori %9 oraniyla astim, %6 Mc Leod
Sendromu, %6 gastrodzofagial reflii hastalig1, %6 tiiberkiiloz, %4 kistik fibrozis, %3
bronsiolitis obliterans, %3 mekonyum aspirasyon sendromu, %2 bronkomalazi, %1
oranlarinda da yabanci cisim aspirasyonu, bronkopulmoner displazi izlemekteydi. Gergek ve
arkadagslarinin ¢aligmasinda ilk sirada gecirilmis pnomoni yer alirken bunu %22 ile reaktif
hava yolu hastalig1, %20 ile tiiberkiiloz, %8 ile GOR ve %6 ile KF’in izledigi bildirilmektedir
(137). Eastham ve arkadaslarinin 93 bronsektazili ¢ocuk {izerinde yaptiklari ¢aligmada da
%30 tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, %21 immiin yetmezlik veya immiin supresyon, %9
bronsiolitis obliterans, %5 konjenital akciger anomalileri etyolojide saptanmugtir (20).

Mc Leod Sendromlu hastalarimizda bu duruma yol acan nedene bakildiginda ikisinde
gecirilmis pndmoni, birinde tiiberkiiloz, birinde de CVID saptanmust1. iki hastada Mc Leod
sendromunun neye bagl gelistigi bilinmemekteydi. Bronsiolitis obliteransl ti¢ hastamizin da
birinde tiiberkiiloza bagli bu durum gelismisti ve diger ikisinde neden bilinmemekteydi.

Kistik fibrozise bagli bronsektazi olan hastalarimiz poliklinigimize respiratuar sikayetler
ve tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu ile bagvurmus, bronsektazisi saptanmis ve
etyoloji arastirilirken KF tanis1 almig hastalardan secilmistir. Biiylime geriligi, ishal-kusma,
elektrolit imbalansi gibi nedenlerle arastirilirken KF tanisi almis ve sonra bronsektazi gelisen
hastalar ¢alisma dis1 birakilmistir. Kistik fibrozis tanisiyla hastanemizde 50 hasta izlenmekte
olup bunlardan 4 tanesi respiratuar semptomlarla bagvurarak BE ve KF tanis1 almistir. Kistik
fibrozisli bu 4 hastanin birinde anne-baba akrabalig1 mevcuttu. Kistik fibrozisli hastalarimizin
semptom baslangi¢ yasi ortalamasi 0,3+0,57 (dogum-12 ay), tan1 yas1 ortalamasi 5,25+2,55
(2,2-8,5 yil) olup diger diger hasta gruplarindan ¢ok daha erken yasta tan1 almislardu.
Hastalarimizin ikisinde iilkemizde en sik goriilen mutasyon olan, F508 bolgesinde mutasyon
saptanmust1 ve bunlardan biri homozigot digeri heterozigot mutasyondu (61). Iki hastamizda
ise mutasyon saptanmamisti ancak bu durum KF’de 2000°e yakin mutasyonun tanimlanmasi
ve laboratuarimizda tiim bu mutasyonlarin ¢alisilamamasina bagland.

Yabanci cisim aspirasyonuna bagli bronsektazisi olan hastamizin bronkoskopisinde sol
alt lobdan fistik ve ¢ekirdek ¢ikarilmisti. Hastamizin yasi 1,5 yas idi. Mukherjee ve
arkadaslarinin %701 5 yas altinda olan 94 bronkoskopi yapilmis ¢cocuk iizerinde yaptiklar
calismada, hastalarin %78,7’sinden yabanci cisim ¢ikarilmis ve en sik ¢ikarilan yabanci
cisimler kiiciik plastik diidiikler ve gesitli sebzeler olarak bildirilmistir (147). Iversen ve
arkadaslarinin 136 bronkoskopi yapilmis ¢ocuk iizerinde yaptiklari ¢aligmada da 59 hastada
yabanci cisim saptanmig ve en sik saptanan yabanci cisim %34 oraniyla findik olarak
bildirilmistir (148).
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Bronkopulmoner displazi tanili hastamiz 31 haftalik olarak dogmus ve 2 ay siireyle
yenidogan yogun bakim iinitesinde yatarak mekanik ventilatorde kalmistir. Literatiire
bakildiginda 2009 yilinda Amerika’da Hayes ve arkadaglarinin yaptigi ¢alismada, 6 yasinda
sol akciger list lobda varikdz bronsektazi saptanan hastanin 26 haftalik prematiire dogum
Oykiisii olup 38 giin boyunca mekanik ventilatdrde kaldig1 ve bronsektazi etyolojisinde BPD
disinda bir etken saptanamadigini bildirmislerdir. Ayrica BPD’li hastalarin takibinde 6zellikle
akciger grafilerinde kronik degisiklikleri olanlarin bronsektazi gelisimi agisindan periyodik
olarak YCBT ile takiplerinin yapilmas1 gerektigini vurgulamislardir (149).

Tiiberkiiloza bagli brongektazili hastalarimizin tiiberkiiloz tan1 yaslar1 ortalamasi
8,91£5,81 (1,5-14,25 yas) iken brongektazi tani1 yaslari ortalamasi 10,7£2,81 (5,6-14,25) idi.

Hastalarin tiimiinde BE kesin tanis1t BT veya YCBT ile konmustur. Giiniimiizde ince
kesitli, yiiksek ¢oziiniirliiklii BT, BE nin tan1 ve yayginliginin degerlendirilmesinde altin
standart olarak bronkografinin yerini almistir (18,20,62,150). Calismamizda yer alan
tomografi bulgularinin tiimii yiiksek ¢oziiniirliiklii BT ye ait degildir. On tan1 olarak
bronsektazi diigiiniilerek ya da akciger grafisinde kusku duyulan bronsektaziyi gdstermek
amaci ile BT istendiginde yiiksek ¢oziiniirliiklii BT tercih edilmis, bunun disinda kalan
olgularda degisik solunum yolu patolojilerini diisiindiiren sikayetlerinin olmasi nedeniyle
toraks BT istenmistir. Bazi1 hastalarimiz da dis merkezde c¢ekilmis tomografileri ile
hastanemize basvrmuslardir. KF-dis1t BE‘li vakalarda daha siklikla alt loblar tutulmaktadir.
Ust loblarda yer ¢ekiminden dolay1 mukus drenaji daha iyidir. Bilateral ve iist loblardaki
bronsektazi daha ¢ok KF*li hastalarda goriilmektedir (151). Caligmamizda en sik tutulan
loblar sirasiyla sol alt lob, sag alt ve sag orta lobdu. En az tutulanlar ise bilateral iist loblard.
Santamaria ve arkadaglarinin ¢aligmasinda siklik sirasina gore sag alt %65, sag orta %56, sol
alt %51, sag iist %37, lingula %30 ve sol iist lobun %30 oraninda tutuldugu bildirilmistir
(152). Ulkemizden yapilan Dogru ve arkadaslar ile Karadag ve arkadaslarinin ¢alismalarinda
da, en sik tutulumun alt loblarda oldugu belirtilmektedir (11,31). Bilateral tutulum siklig1 inal
ve arkadaglarinin ¢aligmasinda %4 1olarak bildirilmistir (136). Bizim ¢alismamizda bu oran
%064 olarak bulunmustur. Tek lob tutulumu %29, multilobar tutulum (ii¢ ve daha fazla lob
tutulumu) da %38 bulunmustur. Karadag ve arkadaglarinin ¢aligmasinda bilateral tutulum
orani %46,6, tek lob tutulumu %46, multilobar tutulum da %31,9 olarak bildirilmistir (11).
Multilobar hastalik sikligi iilkemizden yapilan Karakog ve arkadaslarinin ¢calismasinda %56,5,
Inal ve arkadaslarmin ¢alismasinda %38,2 olarak bildirilmistir (19,136). Santamaria ve
arkadaslarinin ¢calismasinda hastalarin %30’unda tek lob tutulumu, %44’iinde multilobar
tutulum olup calismamiza benzerdir (132). Kim ve arkadaslarinin ¢galismasinda bilateral
tutulum %359,7, Twiss ve arkadasalrinin ¢alismasinda da %83,8 olarak bildirilmistir (4,146).

Hastalarin % 8’inde gdgiis deformitesi ve %18’inde gomak parmak saptanmistir. Diger
calismalara bakildig1 zaman ¢omak parmak goriilme siklig1 %3-51 aras1 degismektedir
(35,53). Karadag ve arkadaslarinin ¢calismasinda ¢omak parmak %40,9 oraninda bildirilmistir
(11).

Solunum fonksiyon testleri hastaligin agirlik derecesini gdstermek i¢in ¢ok hassas bir
yontem degildir ancak hasta takibinde 6nem tasir. BE’li hastalarin ¢cogunda, 6zellikle agir
olmayan hastalarda obstriiktif bozukluk goriiliir, FEV1 (1. saniyede zorlu ekspiryum hacmi)
ve FVC (zorlu ekspiratuar kapasite) degerleri siklikla diisiiktiir. Agir hastalik derecelerinde
parankimindeki yikimdan dolay1 obstriiktif ve restriktif pattern birlikte gézlenir (10).
Calismamizda tan1 aninda yapilan SFT’de FEV1 ortalamas1 % 71,85+ 26,17 (19-123) , FVC
Ortalamas1 % 77,09 +23,45 (20-120) olarak bulundu. Hastalarin yapilan son SFT lerinde ise
FEV1 ortalamasi % 71,24 + 22,9 (29-119), FVC ortalamasi % 77,2 + 17,96 (43-118) olarak
bulundu. Tan1 aninda ve yapilan son SFT ler arasinda istatistiksel olarak anlaml bir farklilik
saptanmadi. Karadag ve arkadaglarinin ¢alismasinda FEV ortalamasi %63,3+£22,1, FVC
ortalamas1 %67,3+23,1 idi. Caligmamizda tan1 aninda yapilan SFT’ler hastalarin %18’inde



restriktif, %16’sinda ise obstriiktif tipteydi. Son SFT’lerin %19’u obstriiktif, %10’u ise
restriktif tipteydi. Gergek ve arkadaslar1 yaptiklar: ¢aligmada bronsektazili pediatrik
hastalardan SFT yapabilen 20 hastanin 10 tanesinde obstriiktif pattern saptamislar, obstriiktif
pattern olan hastalardan 8’inde primer hastalik olarak astim tespit etmislerdir. Bizim
hastalarimizin ise 9’unda (%9) primer tani astimd.

Mukus klirensinin ve savunma mekanizmalarinin zarar gérmesi sonucu havayollarinda
mikroorganizmalarin persistansi, kalict enflamatuar yanit ve ilerleyici akciger hasaria yol
acan kisir dongliye sebep olabilir (153). Bunun bronsektazi baslangicinin ve ilerlemesinin
temeli oldugu diisiiniilmektedir. Bu yiizden uygun antibiyoterapi ve/veya anti-enflamatuar
tedaviye baslayabilmek ve bu kisir dongiiyii kirmak i¢in havayollarinin sitolojisini ve
mikroorganizmalar iyi tanimak gerekir. Pseudomonas gibi mikroorganizmalarin varligi
bronsektazide yiiksek morbiditeyle iliskilidir (154). Cocuklarda bronsektazide goriilen
mikroorganizmalar tiim diinyada benzerlik gosterir. Cogu ¢alismada balgam veya balgamla
beraber bronko-alveolar lavaj sivisinda mikrobiyolojik dagilimlar aragtirilmistir. Eastham ve
arkadaslarinin ¢aligmasinda en stk Hemophilus influenza ve Stretoptococcus pneumonia
saptanmig, Pseudomonas aeruginosa sikligi %5 olarak bulunmustur (20).

Calismamizda tan1 aninda hastalarin %7’sinde takipte ise %16’sinda balgam kiiltlirtinde
tireme saptandi. En sik iireyen {i¢ mikroorganizma, Pseudomonas aeruginosa (%9),
Moraxella catharalis (%7) ve Streptococcus pneumonia (%6) idi. Pseudomonas iiremesi olan
9 hastanin 4°ii kistik fibrozis, 2’si CVID, 1’1 bronsiolitis obliterans, 2’si idiyopatik
bronsektazi sinifindaydi. Hastalarimizin 4’iinde 6 ay i¢inde arka arkaya 3 balgam kiiltiiriinde
Pseudomonas aeruginosa iiremesi olup kronik kolonizasyon olarak kabul edildi. Bunlarin da
ikisi kistik fibrozis, ikisi CVID tanili idi. Munro ve arkadaslarinin ¢alismasinda Pseudomonas
kolonizasyonu ¢aligmamiza benzer sekilde %4,3 olarak bildirilmistir (138). Cokugras ve
arkadaslarinin ¢aligmasinda %3 hastada balgamda Pseudomonas aeruginosa kronik
kolonizasyonu tesbit edilmis olup bu hastalar da kistik fibrozisli olarak bildirilmistir.
Balgamda en sik iireyen mikroorganizmalar ise Staphylococcus aureus (%12) ve Diplococcus
pneumoniae (%]12) olarak bildirilmistir (28). Hare ve arkadaslarinin 45 Avusturalyali
bronsektazili ¢ocuk tizerinde yaptiklari ¢alismada, hastalarin BAL kiiltiiriinde %47 oraninda
Hemophilus influenza, %20 Moroxella catarrhalis, %18 oraninda da Streptococcus
pneumoniae iiretilmis. Higbir hastada Pseudomonas aeruginosa iiretilmemis ve bunun
sebebinin hastalarin yas ortalamasinin diisiik olmasindan (ortalama yas 2,3 yil) ve BAL ile
alinan kdiltiirlerin balgam kiiltiirlerinden ¢ok daha sensitif olmasindan kaynaklandigini ileri
stirmiislerdir (155). Karadag ve arkadaslarinin calismasinda hastalarin balgaminda en sik
tireyen mikroorganizmalar Hemophilus influenzae (%38.5), Streptococcus pneumoniae (23%)
ve Staphylococcus aureus (%16.9) olarak bildirilmistir. Daha az siklikta da Pseudomonas
aeruginosa (%10.8), Moraxella catarrhalis (%6.2) ve Klebsiella pneumoniae (%4.6)
saptanmugtir (11). Calismamizda Pseudomonas aeruginosa’nin birinci siklikta gériilmesi
kistik fibrozisli hastalarin da ¢aligmaya dahil edilmesinden kaynaklanmaktadir. Bu hastalar
disarda tutuldugunda hastalarimizin balgaminda iireyen en sik iki patojen Moroxella
catarrhalis ve Streptococcus pneumoniae olmaktadir ki literatiirle uyum saglamaktadir.
Ayrica Pseudomonas aeruginosa tiremesi olan hastalarimizin yas ortalamasi 9,75+1,06 (9-
10,5 yas) olup diger patojenlerin iiredigi hastalardan ileridir. Bir¢ok ¢alismada birinci sirada
etken patojen olarak gosterilen Hemophilus influenza ¢alismamizda yalnizca bir hastanin
balgaminda tiremistir (155). Bu da 2006 yilindan bu yana ¢ocuklara Hemophilus influenza
asisinin rutin olarak yapiliyor olmasina baglanmistir (156).

Gecgen yiizyilin ortalarina dek cerrahi yaklasim BE tedavisindeki tek yontem olarak
diisiiniiliirdii. Ancak etkili medikal tedavi ile cerrahi girisim uygulanan hasta sayis1 giin
gectikce azalmaktadir (10). Erken donemde yakalanmuis, silendirik, hatta varrikoz
bronsektaziler postiiral drenaj, fizyoterapi ve antibiyotik profilaksisi altinda medikal tedaviye



1yi yanit verebilmektedir. Tedaviye yanit alinamayan, lokalize ve kistik yapida bronsektaziler
ise segment ya da lobektomiye gereksinme gosterebilirler (28). Calismamizda hastalarimizin
%85°1 diizenli inhale steroid tedavisi almaktaydi ve %39’u diizenli gogiis fizyoterapisi
yapmaktaydi. Hastalarimizin %47°si her yil diizenli grip asis1 yaptirmaktaydi ve %31°1 de
pnomokok asis1 yaptirmisti. Hastalarimizin %89 kontrollerine gelmesine ragmen tedaviye
uyumlarinin diigiik oldugu goriildii. Tedaviye uyumda en yiiksek oran inhale steroid
kullaniminda idi. Tedaviye uyumlar1 diisiik olmasina ragmen hastalarimizin tani sonrasi
hastande yatislar1 tan1 6ncesine oranla belirgin azalmisti. Hastalarimizin 18’1 operasyon igin
gogls cerrahisine yonlendirilmis ve 11 hastaya unilateral lobektomi, 5 hastaya bilateral
lobektomi ve 2 hastaya da sol pndmonektomi uygulanmusti. inal ve arkadaslarmnin
calismasinda 55 bronsektazili hastadan 4’{ine (%7,2) lobektomi yapildig: bildirilmistir (136).
Cokugras ve arkadaslarinin ¢alismasinda da 96 hastanin 15’ine (%16) lobektomi yapildig:
bildirilmistir (28). Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda cerrahi tedavi orani1 %23,4 olarak
bildirilmistir. Hastalarin %78,3’line de inhale steroid tedavisi verildigi bildirilmis olup oranlar
calismamiza benzemektedir. Karadag ve Cokugras’in cerrahi oranlar1 ¢alismamiza benzerdir.
Yurt disindan yapilan ¢aligmalara bakildiginda Kore’de Kim ve arkadaslarinin 92
bronsektazili ¢ocuk iizerinde yaptiklari caligmada hicbir hastaya cerrahi tedavi
uygulanmadigin bildirmislerdir (146). Banjar ve arkadaslarinin 151 pediatrik bronsektazili
hasta {izerinde yaptiklari ¢aligmada cerrahi tedavi orani %15,8 olarak bildirilmistir (157).
Singleton ve arkadaglarinin calismasinda ise cerrahi tedavi %17 olarak bildirilmis olup
calismamiza benzerdir (3).

Kronik hastaliklar ve yogun tedaviler kemik mineral dongiisiinii bozarak kemik
yogunlugunu azaltabilmektedir. Osteoporoz azalmis kemik mineral yogunlugu ile birlikte
mikromimaride yapisal degislikliklerin olustugu ve kirik riskinin arttig1 metabolik bir kemik
hastaligidir (158). Cocukluk ¢aginda kistik fibrozis, astim, bronsektazi gibi respiratuar
hastaliklarin seyrinde salinan proinflamatuar sitokinler, tedavide kullanilan glukokortikoidler,
gecikmis puberte, biiyiime geriligi, inaktivite ve yetersiz kalsiyum ve D vitamini alimi gibi
faktorler neticesinde osteoporoz gelismektedir (159). Calismamizda Dual Energy X-ray
Absorptiometry (DEXA) ile hastalarimizin kemik mineral yogunlugu 6l¢iilmiis olup %10
oraninda asteoporoz, %17 oraninda da osteopeni saptanmistir. Ulkemizde Giiran ve
arkadaslarinin ¢alismasinda 32 non-KF bronsektazili hastanin kemik mineral dansite dlglimii
yapilmis ve kontrol grubuna gore osteopeni ve osteoporoz oranini yiiksek bulmuslardir (160).
Inhale kortikosteroid kullanan astimli prepubertal donemdeki 40 ¢cocuk hastanin kemik
mineral dansite degerlerinin incelendigi bir baska calismada, inhale kortikosteroid kullanimi
ile ila¢ kullanim siiresinin kemik mineral dansitesini olumsuz yonde etkiledigi gosterilmistir
(161). Calismamizda da primer hastaliga bagli nedenlerden hastalarimizda osteopeni ve
osteoporoz gelistigi diisiintildii.

Bunun disinda ¢alismamiz daha 6nce iilkemizde yapilan ¢aligsmalara benzemekle birlikte
bizim etyoloji saptama oranimiz %71 olup diger ¢alismalardan daha yiiksektir. Caligmamiz
bolgemizdeki 18 yas altinda bronsektazi prevalansini yaklasik olarak gostermesi agisindan
anlamlidir. Agir gecirilen enfeksiyonlar sonrasi gelistigini diisiindiiglimiiz Mc Leod
Sendromu ve bronsiolitis obliterans ile tiiberkiilozu ve ge¢irilmis pndmonileri ayni grupta
topladigimizda enfeksiyonlar etyolojinin %23’{inli olusturmaktadir. Bunu akraba evliligi ve
otozomal resesif gecisten kaynakli olan immiin yetmezlikler ve PSD izlemektedir. immiin
yetmezlik, PSD, KF birlikte etyolojinin %39 unu olusturmaktadir. Gelismekte olan ve
gelismemis iilkelerde enfeksiyonlar halen etyolojide ilk siradayken bizim ¢alismamizda da
%23’liik oranla ilk sirada gelmektedir.

Son yillarda Hemophilus influenzae tip B gibi asilarin da rutin olarak yapiliyor olmasi,
brongektazili hastalara pndmokok ve influenza asilarinin uygulanmasinin artmasi, hastalarin
bu mikroorganizmalarla enfekte olmasini azaltmakta ve iyi bir fizyoterapi ile de yasam



kalitesi ve sag kalim artmaktadir. Calismamiz brongektazi etyolojisinde halen akraba evliligi
ile iligkili otozomal resesif gegisli hastaliklarin da sik etken oldugunu gdstermesi bakimindan
onemlidir.

Sonug olarak, birinci basamakta ¢alisan hekimlerin 6zellikle kronik balgamli 6ksiiriik
yakinmasiyla bagvuran, biiylime geriligi olan ¢ocuklarda bronsektaziyi akilda tutmalari
gerekmektedir, bu konuda egitilmeleri ve bdylece taninin gecikmesinin dniine gegilmesi
saglanmalidir.



8. OZET

Amag: Gelismekte olan iilkelerde bronsektazi cocukluk ¢aginin halen en sik morbidite
nedenidir. Bu hastalarin izlemi konusunda sikintilar vardir ve uzun dénem sonuglarla ilgili
calismalar yetersizdir. Bu retrospektif ¢alismanin amaci; brongektazinin genel 6zelliklerini,
altta yatan etyolojik faktorleri ve tedavisini tanimlamaktir.

Metod: Bu ¢alisma Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Hastanesi’nde
Mayis 2012-Eyliil 2012 tarihleri arasinda yiiriitiilmiistiir. Bronsektazi tanili 100 ¢ocuk hasta
calismaya alinmistir. Hasta kayitlarindan genel 6zellikleri ve altta yatan nedenler
kaydedilmistir.

Bulgular: Hastalarin tan1 anindaki ortalama yaslar1 9,81 +4,40 olup, ortalama izlem stireleri
2,13+1,18 yil idi. Hastalarin %42’si kiz, %58’1 erkek idi. %46 oraninda anne-baba akrabalig:
ve %17 oraninda ailede benzer hastalik 6ykiisii mevcuttu. Kronik 6ksiiriik hastalarda en sik
goriilen bagvuru semptomuydu. Hastalarin %71’inde altta yatan neden saptanmisti ve
bunlardan da en sik goriileni %23 ile enfeksiyonlar ve %22 ile immiin yetmezliklerdi. Bunu
%13 ile primer silier diskinezi izlemekteydi. Balgam kiiltiirlerinde en sik izole edilen
mikroorganizma Pseudomonas aeruginosa idi. Tutulan loblarin oranlari su sekildeydi; sol alt
%62, sag alt %40, sag orta %39, lingula %33, sag list %20, sol iist %20 idi. Yogun medikal
tedaviye ragmen hastalarin %18’ine cerrahi tedavi uygulanmisti. Uygulanan cerrahi islem 11
hastada unilateral lobektomi, 5 hastada bilateral lobektomi ve 2 hastada da sol pndmonektomi
idi. Hastalarin inhaler tedavi disinda tedaviye uyumlarinin iyi olmadig1 ve tedaviye ragmen
persantilleri ve VKI’lerinde diizelme olmadig1 goriildii.

Sonug¢: Boliimiimiizde brongektazi tanisiyla takipli hastalarimizda immiin yetmezlikler ve
diger intrinsik anormallikler etyolojide dnde gelen nedenlerdi. Kronik piiriilan respiratuar
sekresyonlar ve persistan raller cocuklarda bronsektazi ihtimalini artirmaktadir ve bu
semptomlar bronsektaziyi akla getirmelidir. Birinci basamak hekimleri kronik oksiirtikle
gelen hastalarda brongektazi agisindan uyanik olmalidir.
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9. ABSTRACT

Background: Bronchiectasis in childhood is still one of the most common causes of
childhood morbidity in developing countries. The management of these patients remains
problematic, and there are few studies of long-term outcome.

Aim:The aim of this retrospective study was to define the general characteristics, underlying
causative factors and treatment of bronchiectasis patients.

Methods: The study was performed between May 2012 and September 2012 in Necmettin
Erbakan University Medical Faculty of Meram. One hundred consecutive children, diagnosed
with bronchiectasis were included in the study. General characteristics and underlying causes
were recorded from the medical records.

Results: Mean age of the patients was 9,81 +4,40 years at diagnosis, and patients had been
followed 2,13+1,18 years on average. Males made up 58% and females 42% of the patients.
In 46%, parents of the patients were relatives. At least one other family member had been
diagnosed with similar disease in 17% of the patients. Chronic cough was the most common
symptom. In 71% of the patients, an underlying etiology was identified, postinfectious
bronchiectasis was the most common (23%), followed by immundeficiencies (22%) and
primary ciliary dyskinesia (13%). Pseudomonas aeruginosa was the most frequently isolated
organism. The percentages of affected lobes were as follows: left lower lobe, 62%; right
lower lobe, 40%; middle lobe, 39%; lingula, 33%; right upper lobe, 20%; and left upper lobe,
20%. In spite of intensive medical treatment, 18% of the patients required surgery. The
surgical intervention was unilateral lobectomy in 11, bilateral lobectomy in 5 and left
pnomonectomy in 2 of the patients. Compliance with treatment among the patients was not
high except inhaler steroids. In spite of medical treatment there was no improvement in
weight and height percentiles and VKI of the patients.

Conclusion: Immunodeficiency and other intrinsic abnormalities account for the majority of
cases of bronchiectasis seen in the current authors’ units. Chronic productive purulent
respiratory secretions and persistent crackles should raise the possibility of bronchiectasis in
children and these symptoms should recognize bronhiectasis to pediatricans.
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