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OZET

Brongiyektazi, brons duvarinin kalici dilatasyonu ile seyreden kronik
inflamatuvar bir hastaliktir. Bu galismada kistik fibrozis digi bronsiyektazi
tanili gcocuk olgularin klinik, laboratuvar ve radyolojik 6zelliklerinin retrospektif
olarak incelenmesi amaclanmistir.

Calismaya Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji Bilim Dal,
Cocuk Gogus Hastaliklari Polikliniginde Ocak 2010-Ocak 2015 tarihleri
arasinda Kkisitik fibrozis digi bronsiyektazi tanisi konularak takip edilen 98
olgu alindi. Olgularin; klinik, laboratuvar ve radyolojik incelemeleri, etiyolojik
faktorler, eslik eden hastaliklarin varliklari degerlendirildi.

Olgularin kiz erkek orani 1,3 idi (69/51). Tani dncesi semptom suresi
ortanca 3 ay (1-14 ay) ve tani yasi ortanca 10 yil (1-16 yil) olarak bulundu.
Olgularda en sik goérilen semptom Oksuriktl (n:91, %92,5) ve ikinci sirada
balgam ¢ikarma yer aliyordu (n:56, %57). ilk basvuru aninda yapilan SFT’ler
hastalarin %18’inde restriktif, %16’sinda ise obstruktif tipteydi. Son
kontrollerdeki SFT’lerin %10'u restriktif %19’u obstriktif tipteydi. Etiyolojik
faktorler icinde en sik nedenler enfeksiyon hastaliklariydi (n:46, %47).
Bronsiyektazilerin en sik akciger sol alt lobda (%53), ikinci sirada sag alt
lobta (%31) saptandigi gorulda.

Sonu¢ olarak, bronsiyektazi Ulkemizde hala 6nemli bir saglik
sorunudur ve tedavi edilmediginde akcigerde geri ddonlisumsuz hasara neden
olmaktadir. Kistik fibrozis disi brongiyektaziler bir cok yonden kistik fibrozise

bagli brongiyektazilerden farkhdir.

Anahtar kelimeler: Bronsiyektazi, kistik fibrozis, kistik fibrozis-disi

bronsgiyektazi, cocuk.



SUMMARY

EVALUATION OF NON-CYSTIC FIBROSIS PATIENTS’ CLINICAL
CHARACTERISTICS

Bronchiectasis is a chronic inflammatory disease characterized by a
permanent dilation of the bronchial wall. We aimed to evaluate
retrospectively the clinical, laboratory and radiological specifications of
pediatric cases diagnosed with non-cystic fibrosis bronchiectasis.

A total of 98 cases that were diagnosed with non-cystic fibrosis
bronchiectasis and were being followed-up between January 2010 and
January 2015 at the Division of Pediatric Allergy and the Clinic of Pediatric
Chest Diseases of the University of Uludag were included in this study.
Clinical, laboratory, radiological evaluations, etiological factors, presence of
accompanying diseases of the cases analyzed.

Female to male ratio of the cases was 1,3 (69/51). Median duration
of symptoms before the diagnosis and age at diagnosis was 3 months (1-14
months) and 10 years (1-16 years), respectively. The most common
symptom of the cases was cough (n:92, 92,5%) followed by sputum
expectoration (n:56, 57%). Respiratory function tests showed restrictive
pattern 18% of patients and obstructive pattern 16% of patients. The most
frequent cause was infectious diseases among the etiological factors (n:46,
47%). Bronchiectasis was seen most commonly in the left lower lobe of the
lung (53%), followed by the right middle lobe (31%).

In conclusion, bronchiectasis is still a major health problem in
developing countries and causes irreversible damage to the lung when
untreated. Bronchiectasis due to non-cystic fibrosis is different from
bronchiectasis in cystic fibrosis in many ways.

Key words: Bronchiectasis, cystic fibrosis, non-cystic fibrosis

bronchiectasis, child.



GIRIS ve AMAG

Bronsiyektazi, bronslarda geri-donisimsuiz dilatasyonu ve siklikla
eslik eden duvar kalinlagsmasini tanimlamak icin kullanilan bir terimdir (1).
Antibiyotik kulanimi ve asi uygulamalari sonucu geligmis ulkelerde
brongiyektazi insidansi azalmaktayken, gelismekte olan Uulkelerde etkin
asllama yapilamamasi, tekrarlayan ya da iyi tedavi edilemeyen alt solunum
yolu enfeksiyonlari ve yuksek akciger tiberkulozu prevalansi nedeniyle hala
yaygin bir hastalik olarak gortlmektedir (2). Brongiyektazi olusumunda birgok
hastalik ve durum rol oynamaktadir, bunlar ;

»  Cocukluk caginda gegcirilen enfeksiyonlar (pnémoni, bronsit, kizamik,
bogdmaca vb).

» Bronsg obstruksiyonu yapan nedenler; yabanci cisim aspirasyonu,
tuberkiloz ve sarkoidoz gibi hiler adenopati ile seyredebilen hastaliklar,
mukoid tikag, astim ve kronik bronsit gibi obstruktif akciger hastaliklari,
neoplazmlar vb.

»  Herediter anomaliler (Kartegener sendromu ve immotil sillia gibi
solunum mukozasinda olugan silliyerr defekt, a1-antitripsin eksikligi, kistik
fibrozis).

»  Konjenital anatomik defektler; bronkomalazi, bronsiyal Kkist,
trekeobronkomegali, sari tirnak sendromu ve sekestrasyon gibi lenfatik ve
damarsal defektler vb.

> Immin yetmezlik durumlar; 1gG ve IgA yetmezligi, lokosit
disfonksiyonu, Ig G subgrup eksiklikleri, kronik grantilamatdz hastalik, yaygin
degisken immun yetmezlik vb.

> Inhaler irritanlar (sigara, talk, silikatlar, deterjanlar, nitrojen dioksit vb),

»  Alkol ve norolojik bozukluga bagli tekrarlayan aspirasyon pnémonileri,

» Romatod artrit ve Sjogren sendromu gibi bad dokusu hastaliklari
bronsiyektazinin olusumunda rol oynayan hastaliklardir (3).

Gelismis ulkelerde bronsiyektazi, genellikle kistik fibrozise bagli
olarak gorulurken, gelismekte olan Ulkelerde kistik fibrozis digi nedenler daha



siktir (4). Gelismis ulkelerde etkili antibiyotik kullanimi tiberktloz enfeksiyonu
sikliginin azalmasi ile kizamik ve bogmacaya kargi yaygin asilama
programlari ¢ocukluk ¢aginda bronsiyektazi insidansinin azalmasinda etkili
olmustur. Hastallk patogenezinde sik gecirilen bakteriyel enfeksiyonlari
takiben brongiyal ve peribrongiyal dokularda meydana gelen enflamatuar
hasar rol oynamaktadir (5). Bronsiyektazili hastalarin baslica yakinmalari
kronik oksurlk, purldlan balgam, hemoptizi, dispne, hisilti, halsizlik, ates ve
bayume geriligidir. Kistik fibrozis-disi bronsiyektazilerde hastaligin siddeti
oldukga genis bir spektrum gosterir. Bazi cocuklarda sadece intermitan
Oksuruk ve seyrek alt solunum yolu enfeksiyonuna (ASYE) rastlanirken,
digerlerinde hemen hergin olan produktif 6ksuriuk, koétd kokulu, purdlan
balgam ve respiratuar alevlenmeler nedeniyle ¢ok daha sik hastaneye
bagvuru gorulur (6). Tekrarlayan ve inatgi pulmoner enfeksiyonlar, bu
semptomlarin belirginlesmesine neden olur.

Gelismekte olan Ulkelerde bronsiyektazilerin olusumunda rol oynayan
etmenlerin basinda cocukluk caginda gegciriimis ve solunum yollarini
etkileyen adenovirls, pnomoni, bogmaca, kizamik ve tuberkuloz gibi
tekrarlayan enfeksiyonlar gelmektedir (7,8). Ayrica silier disgenezi
sendromlari, yabanci cisim aspirasyonlari, sag orta lob sendromu, immun
yetmezlikler ve iyi kontrol ediimemis astimda bronsiyektaziyle
sonlanabilmektedir (1,9).

Cocukluk c¢agr bronsiyektazili hastalarin altta yatan nedenin
saptanmasi tedavi icin dénemlidir (10). Bilgisayarli tomografi kullaniminin
artmasi ile hastaligin daha erken tanisi mimkin olmus, etkin tedavi ile de
prognoz belirgin derecede duzelmistir. Genel olarak, brongiyektazi tedavisinin
amaglari; hastaligin ilerleyisini durdurmak, solunum yolu enfeksiyonlarini
tedavi etmek, blyume-gelismeyi ve solunum fonksiyonlarini normale
getirmektir (11). Standart tedavi yodntemleri arasinda, enfeksiyonlarin
tedavisi, solunum fizyoterapisi, beslenme, psiko-sosyal destek ve
komplikasyonlarin tedavisi yer alir. Brongiyektazide son yillarda erken tani ve

etkili medikal tedavi ile cerrahi tedavinin gerekliligi azalmigtir (10).



Bronsiyektazi ¢ocuklarda ciddi morbiditeye neden olmakta ve bazen
erken 6lume neden olabilmektedir. Bunun igin brongiyektazi tedavi rehberleri
gelistirme ihtiyaci dogmustur (12). Hastalarin dizenli takip edilebilmesi etkin
tedavi icin 6nemlidir. Hastalarin tedaviye uyumlari ve hastaligin seyri 2-3
ayda bir kontrol edilmelidir. Ayrica bu hastalara rutin asilamaya ek olarak
influenza ve pnomokok asilari uygulanmalidir. Rekurren enfeksiyonlar
nedeniyle katabolizma artisi oldugundan nultrisyonel durumun iyi
degerlendiriimesi 6nemlidir (13).

Bu galisma, Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Alerji Bilim Dal,
Gogus Hastaliklari Bilim Dali polikliniginde 2000-2015 tarihleri arasinda
bronsiyektazi (kistik fibrozis digi brongiyektazi) tanisi ile takip edilen olgularin
dosyalarinin geriye donuk taranarak incelenmesi ile yapildi. Bu ¢alismada;
hastalarimizin basta etiyolojik faktorler olmak Uzere hastalarin basvuru
yakinmalarini, demografik Ozelliklerini  tespit etmek, brongiyektazi
olusumunda rol oynayabilecek faktorleri belirlemek, hastaligin klinik seyri,
tani yasi, takip suresi, solunum fonksiyon testi (SFT), yuksek cozunurlukli
bilgisayarli tomografi bulgulari ve akcigerde bronsiyektazinin lokalizasyonunu
tespit etmek amaclanmistir.



GENEL BILGILER

1. Bronsiyektazinin Tanimi

Bronsiyektazi ilk kez 1819 yilinda Laennec tarafindan ve Sir William
Osler ve 1950 de ise Reid tarafindan tanimlanmistir (14).

Bronslardaki anormal dilatasyon; brons duvarindaki muskuler ve
elastik yapilarin destruksiyonuna baghdir (2). Bu durum sik gegirilen
bakteriyel enfeksiyonlar ile bronsiyal ve peribronsiyal dokulardaki enflamatuar
hasar ile iliskilidir (5). Reid tarafindan 1950 yilinda bronsiyektaziler silendirik,
varikoz ve kistik (sakkuler) olarak siniflandiriimigtir (Sekil-1) (13).

Gergek bronsiyektazi: Bronglarin, duvar destruksiyonu ile beraber
kalici dilatasyonu ile karakterize supuratif bir hastahgidir.

Pseudo (yalanci) bronsiyektazi: Atipik pnémonilerde, bronsiyal
obstriksiyon olan hastalarda bronglarda gecici genislemeler meydana
gelebilir. Kapali gogus travmalarindan sonra bronglarda travmatik stenoz ve
ardindan akut kistik brongiyektazi gelisebilir. Stenotik segmentin
rezollUsyonuyla radyolojik dizelme 8 gln, total dizelme bir ayi bulur (4).

Siniflandirma: Gelismis Ulkelerde brongsiyektazi kistik fibrozise ait
nedenler ve kistik fibrozis digi nedenler olarak siniflandiriimistir (5). En ¢ok
kullanilan siniflama Reid’in 1950°de yaptigi anatomik siniflama olup patolojik
bulgulari radyolojik bulgularla korele eden bir siniflamadir (Sekil-1);

a) Silendirik bronsgiyektazi: Brons uniform olarak genislediginde
kullanilan bir terimdir. Brong enine kesit ¢api artmistir yani brons basitce
genislemistir, tibuler brongiyektazi olarak da isimlendirilir (4).

b) Varik6z bronsiyektazi: Bronslardaki irregller geniglemeyi ifade
eder. Brons “bulging” yaparak genisler. Bronglarin bacaklarda goértlen varisli
damarlar gibi hem geniglemis hem de duvarlari duzensiz hale gelmistir (4).

c) Kistik (sakkiler) bronsiyektazi: Bronglar igi puy dolu kistik
yapilar halini almigtir. Bu vyapilar 0zUm salkimina benzer goérinim
yaratabilirler (13). Dilatasyon akciger periferine dogru artar ve bronglar balon

benzeri seklindeki bosluklarda sonlanirlar.



Bu siniflamanin tedavi se¢imi konusunda herhangi bir yonlendirici
etkisi yoktur (13).

Foliktler brongiyektazi tanimi ise histolojik bir tanimdir. En 6nemli
Ozelligi bronsiyal duvarlarda ve cevre akciger parankim dokusunda lenfoid
folikdll ve lenf nodlarinin bulunmasidir (4).

Bronsiyektazi gelismis Ulkelerde insidansi azalmakta ve bazi spesifik
hastaliklarin sonucu goézlenmekte iken, gelismekte olan Ulkelerde yuksek
akciger tuberkulozu prevalansi tekrarlayan ve iyi tedavi edilmeyen alt
solunum yolu enfeksiyonlari nedeniyle hala yaygin bir hastalik olarak
gorulmektedir (16).

Sekil - 1: Reid siniflandirmasinin yuksek ¢6zunurltklu bilgisayarl tomografi
goruntaleri; A) Silendirik (tubdler) bronsiyektazi, B) Varikozbronsiyektazi, C)
Kistik bronsiyektazi

2. Bronsiyektazinin Epidemiyolojisi

Dinya c¢apinda bronsiyektazi prevalansi c¢ocuklarda tam olarak

bilinmemektedir. Arastiricilar tarafindan bu hastalik genellikle ihmal edilmis



oldugundan 'Oksuz' hastalik olarak adlandiriimaktadir.  Prevalans
caligmalarinin azhg1 populasyon arastirmalarinda kullanilabilecek basit,
guvenilir, non-invazif testlerin olmayisina baghdir (17,18). Kizamik ve
bogmacaya kargi asilamanin yayginlasmasi, pndémoni ve tlberkilozun
antimikrobiyal ajanlarla tedavisi brongiyektazi prevalansinda dususle
sonuglanmigtir (18). Bu gelismelere ragmen gelismekte olan Ulkelerde ve
gelismis Ulkelerin sosyoekonomik seviyesi dusuk olan kesimlerinde
bronsiyektazi halen 6nemli bir problemdir (19). Bronsiyektazi, gelismis
ulkelerde kistik fibrozis diginda daha seyrek gorulmekte hatta bu nedenlerle
kistik fibrozis digi nedenler tek bir baslik altinda toplanip kistik fibrozis digi
bronsiyektazi olarak adlandirilmaktadir (1,15,16).

Kronik hastaligi olan gocuklarin toplumda rastlanma sikligi yaklasik
olarak %18’dir. Pifferi ve arkadaglarinin 2004 yilinda yaptiklari bir galismada
genel pediatrik populasyonda bronsiyektaziye rastlanma sikliginin 1/6000
oldugu bildirilmistir (17). Tsang ve Tipoe Yeni Zelanda’da prevalansin 1/6000
oldugunu gostermislerdir (20). Nikolaizik ve Warner solunum yolu problemi
olan 4000 hastadan %Jl’inde kistik fibrozis digi bronsiyektazi tanisi
koymusglardir (21). Bu ulkelerde pndomoni sik oldugundan viral ya da
bakteriyel nedenlere bagli bronsiyektazi de daha siktir.

Gelismekte olan Ulkelerde vyaklasik her 10.000 kiside 10-50
bronsektazi hastasina rastlanmakla birlikte insidans ve prevalansi hakkinda
cok saglikh bilgiler yoktur (16). ABD’de yapilan son ¢alismalarda 18-34 yas
arasinda prevalansin 4,2/100.000 ve 75 yas Uzerinde 271,8/100.000 oldugu
rapor edilmistir ancak bu oranin gelismekte olan Ulkelerde daha yuksek
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 gésterilmistir. ingiltere’deki bu siklik gelismis tlkelerde de
BE’nin disunuldigu kadar az olmadigini, YCBT nin yaygin kullanimiyla daha
once tani almayan hastalarin da teshis edilebilecegini dusundurmektedir
(4,20). Gelismekte olan ulkelerle ilgili benzer insidans ve prevalans verileri
olmadidi icin, gelismis Ulkelerin yerli ve dislk sosyoekonomik seviyeli

populasyonu temsili olarak kullanilabilir. Gelismekte olan Ulkelerdeki



cocuklarda BE prevalansinin 1/3000 oldugu dusunulmektedir. Bu gocuklarin
onemli bir kismi, YCBT gibi imkanlarin olmamasindan dolayi, tani
alamamakta ve kronik oksurik tanisiyla izlenmektedir (135). Alaska’'da
prevalansin 1000’de 11 ile 20,5 arasinda oldugu bildirilmigstir (3).

Bronsiyektazide tanimlayici ¢alismalarin  eksikliginden dolayi
mortaliteyi tahmin etmek zordur. ingiltere’de tahmin edilebilen prevalansi
binde 1-2'dir. Genel prevalans binde 2-5 arasindadir ve erkeklerde daha
siktir. Tim olgularin %40-42’si ilk 10 yasta, %60—69’u yasamin ilk 20 yilinda
gorulmektedir (22).

3. Bronsiyektazinin Etiyolojisi

Yuksek ¢ozunurlukld BT’ nin kullanima girmesi ile bronsiyektazi daha
kolay taninmaya baslamis ve tani alan hasta sayisi artmistir. Kistik fibrozis-
disi bronsiyektazili cocuklarda etiyolojinin bilinmesi tedavi ve prognoz
agisindan 6nem tagimaktadir. Etiyolojide yer alan faktorler kazanilmis veya
konjenital nedenler olarak ikiye ayrilabilir.

Dunyada bronsiyektazinin 6nde gelen nedeni postenfeksiyoz
nedenler iken, gelismis Ulkelerde ve antibiyotiklerin etkin kullanimi ile
tuberkiloz ve c¢ocukluk ¢aglr pndémonilerinin prevalansinin azaldigi bazi
bolgelerde bu durum degismistir. Asilama programlari bogmaca ve kizamigin
bronsiyektazi gelisimine katkisini azaltmigtir. Az gelismis Ulkelerde saghk
hizmetlerine erisimdeki yetersizlik ve ylksek enfeksiyon oranlari nedeniyle
halen postenfeksiyoz nedenler etiyolojide birinci sirada gelmektedir (24-27).
Enfeksiyonlar disinda, Ozellikle gelismis Ulkelerde kistik fibrozis,
bronsiyektazinin olusumunda sik karsilasilan bir etiyolojik faktordur (28).
Eastham ve arkadaslari, 93 Kkistik fibrozis digi bronsiyektazili hastada
yaptiklari bir galismada en sik neden olarak solunum yolu enfeksiyonlarini
gOstermiglerdir(24). Ruberman ve arkadaglari, pnomoni gegiren 1711
cocugun izleminde 29unda bronsiyektazi saptamislardir. Ayrica silier
disgenezi sendromlari, yabanci cisim aspirasyonlari, sag orta lob sendromu,
immun vyetersizlikler ve iyi kontrol edilmemis astim da brongsiyektaziyle

sonlanabilmektedir (9,29). Yapilan farkli ¢caigmalarda brongiyektazi etiyolojisi



vakalarin %40-70'inde saptanabilmigtir (11,30). Gelismis Ulkelerde dabhi
bronsiyektazili hastalarin ancak yaklasik % 70‘inde etiyoloji saptanmakta ve
kalan grup idiopatik olarak adlandiriimaktadir (10). Bunun nedeni post-
enfeksiy6z vakalarin tanimlanamamasi ya da gec¢misteki enfeksiyonlarin
idiyopatik olarak tanimlanmasidir (12).

ingiltere’de yapilan bir g¢alismada solunum sistemi hastaliklari
arastirilmak tzere sevk edilmis 4000 cocuk hastanin; %1’inde Kistik fibrozis
disi brongiyektazi saptanmigtir. Etiyolojik faktorler incelendiginde hastalarin;
%15’'inde konjenital malformasyonlar, %17’sinde primer silier diskinezi,
%27’sinde immunolojik anormallikler ve %5’inde de aspirasyon pnémonisi
saptanmistir. Olgularin %37’sinde etiyolojik faktor tespit edilememigstir (13).
Karako¢ ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada kistik fibrozis digi
brongiyektazi tanili hastalarin ancak %40’inda altta yatan neden
saptanmigtir. Imman yetmezlik, kizamik, silier diskinezi, astim, yabanci cisim
aspirasyonu ve trakedzofagial fistil gibi kronik hastaliklarin 6nde gelen
nedenleri olusturdugu bildirilmistir (30). Dogru ve ark. 204 kistik fibrozis digi
bronsiyektazili cocuk Gzerinde yaptiklari galismada etiyolojinin %49 oraninda
saptanamadigini bildirmigtir. Tanimlanan nedenler iginde birinci sirada
enfeksiyonlar gelirken, astim, primer silier diskinezi, konjenital immin
yetmezlikler ve yabanci cisim aspirasyonlari diger etiyolojik faktorler olarak
belirlenmistir (31). ingiltere’de iki ayri liglincli basamak merkezden bildirilen
136 pediatrik vakayi iceren bir calismada, hastalarin 46’sinda immun
yetmezlik, 25’inde aspirasyon ve 20’sinde primer silier diskinezi saptanmis ve
bu G¢ hastalik vakalarin %67’sini olusturmustur. Hastalarin %25’inde son tani
idiyopatik brongiyektazidir (32). Etiyolojinin bilinmesi tedavi ve prognoz
agisindan onem tasimaktadir. Bronsiyektazinin etiyolojik siniflamasi Tablo-
1'de gorulmektedir (13,33).

3.A. Enfeksiyonlar

Kistik fibrozis disi bronsiyektazi vakalarinin blylUk c¢ogunlugunun

gegciriimis ciddi pulmoner enfeksiyonlara bagh oldugu diastunulmektedir



(34,35). Kizamik, bogmaca, influenza gibi viral enfeksiyonlarin yani sira
mikoplazma, Kklebsiella, stafilokok ve pseudomonas pndmonileri gibi ciddi
enfeksiyonlardan sonra da bronsiyektazi gelisebilir. Antibiyotiklerin yaygin
olarak kullanimi (6zellikle gelismis Ulkelerde), sanitasyonun iyilesmesi, erken
immunizasyon, gibi gelismeler sonucunda etiyolojide immin yetmezlikler,
primer silier diskinezi, konjenital malformasyonlar gibi intrinsik faktérler daha
on plana c¢iksa da yapilan son vaka serilerinde postenfeksiy6z bronsial
hasarin hala vakalarin blyudk ¢ogunlugunu olusturdugu gdsterilmistir (34).
Brongiyektazi, etiyolojisinden bagimsiz olarak brongiolitis obliteransin da bir
sonucu olabilir (37-39). Mikobakteriyel enfeksiyonlar da brongial obstruksiyon
yaparak bronsiyektaziye yol agmakta ve gelismekte olan Ulkelerde
bronsiyektazinin 6nde gelen nedenlerinden birini olusturmaktadir (40).
Gegirilmis tuberkuloz enfeksiyonu ulkemiz igin mutlaka akilda tutulmahdir.
Tlberklloza bagh bronsiyektazide daha ¢ok ust loblarin etkilenmesi beklenir.
Tlberklloza bagli olarak gelisen lenfadenopatiler orta lob bronsunu
daraltarak orta lob atelektazilerine neden olabilirler. Buna “orta lob sendromu”
denir. Non—-tuberkuloz mikobakteri (NTM) enfeksiyonlari nodule brongiyektazi
yapabilir (40).



Tablo - 1: Bronsiyektazide etiyolojik faktorler

Post enfeksiy6z Immiin yetmezlikler
» Adenoviriis pnémonisi » Hipogamaglobulinemi
» Respiratuvar sinsityal virls » g G subgrup veya Ig A eksikligi
»  Kizamik pmononisi » Agir kombine immun yetmezlik
» Bordatella pertussis » Yaygin degisken immun
trakeobronsiti yetmezlik
» Aspergillus fumigatus » Kompleman eksikligi
» Mikoplazma pndmonisi » Notrofil fonksiyon anomalileri
» Nekrotizan bakteriyal pnomoni » Schwachman-Diamond
(stafilokok, klebsiella, sendromu
psédomonas) » Kronik granilomat6éz hastalik
» Tulberkiloz » Chediak-Higashi sendromu
» HIV » Job’s sendromu
Siliyer anomaliler Post obstriktif
» Primer siliyer diskinezi, » Yabanci cisim aspirasyonu
Kartagener sendromu » Distan basi

» Endobronsiyal lezyon

Konjenital Diger
»  Williams-Campell sendromu » Astim
» Trakeomegali (Mounier-Kuhn » Toksik gaz inhalasyonu
sendromu) » Gastrodzefageal refli
» Marfan sendromu » Yutma disfonksiyonu
» Sari Tirnak sendromu » Alerjik bronkopulmoner

» Alfa-1 antitripsin eksikligi aspergillozis
» Transplantasyon sonrasi (kalp-

akciger, akciger, kemik iligi)

HIV: Insan immiin yetmezlik viriisii

3.B. immiin Yetmezlikler
Bronsiyektazi etiyolojisinde tanimlanan tim faktoérler konak

immunitesini bozarak brongiyektaziye yol acabilmektedir. Humoral ve
hicresel immunite bozukluklari, hipogamaglobulinemi, yaygin degisken
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immun yetmezlik (CVID), X-linked agamaglobulinemi, siliyer diskineziler,
izole 1gG2 eksikligi, fagosit, kompleman ve natural killer hiicrelere ait
bozukluklari gibi nedenler bu grupta sayilabilir. Bronsiyektazi ile en ¢ok iligkili
immun yetmezlik tipi hipogamaglobulinemidir. Bunlardan CVID, c¢ocuk ve
erigskin brongiyektazili hastalarda en sik gorulen immun yetmezliktir (40,42).
Sut gocuklugunun gegici hipogamaglobulinemisi de bu grupta yer almaktadir
ve yasamin ilk 3-6 aylari arasinda normal olarak gorulen fizyolojik
hipogammaglobulinemi déneminin uzamasi olarak tanimlanir. Rekulrren
enfeksiyonlar ve bir veya daha fazla serum immunglobilin seviyesinde
duguklik ile karakterize bu hastalik genellikle 3 yas civarinda kendiliginden
duzelir (43). Hipogamaglobulinemi, Streptococcus pneumoniae gibi pyojenik
bakteri enfeksiyonlarina yatkinlk olusturur. Bronsiyektazililerde
hipogamaglobllinemi  insidansinin = %3 ile %10 arasinda oldugu
bildirilmektedir. IgG seviyeleri dusuk olan hastalar replasman tedavisinden
fayda gormektedirler (44,45). 1gG subgrup eksiklikleri farkli galismalarda
%2’den %48’e kadar degisen genis bir aralikta bildirilmistir (40). insan immiin
Yetmezlik Virisude (HIV) bronsiyektazi etiyolojisinde 6nemli bir yere sahiptir
ve kazanilmig immun yetmezlikler grubunda tanimlanmaktadir. Bronsiyektazi
ile iligkili diger immun yetmezlikler; Major histocompatibility class-1 (MHC-1)
eksiklikleri, transporter associated with antigen presentation-1 (TAP-1)
eksiklikleri, interferon gama reseptor bozukluklari ve respiratuar oksidatif
burst bozukluklarini icermektedir (45). Kanserlere sekonder gelisen immun
yetmezlik durumu da brongiyektazinin nedeni olabilir (40).

Sekonder immun yetmezligin dinya genelindeki 6nde gelen nedeni
malnutrisyondur.  Malnutrisyon immun  fonksiyonlarin  bozulmasi ve
brongiyektazi gelisiminde anahtar rol oynamaktadir (40). Bronsiyektazi tanili
cocuklarin immuin yetmezlik agisindan incelenmesi hastaligin tedavi ve

prognozu agisindan énem tagimaktadir.
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3.C. Yabanci Cisim Aspirasyonu

Ulkemizde yabanci cisim aspirasyonlari brongiyektazi nedenleri
arasinda dnemli yer tutmaktadir. Cocuk hastalarda inhale edilmis bir yabanci
cisim ihtimali her zaman akilda tutulmalidir (40). Ozellikle llkemizde bu
onemli bir sorun teskil etmektedir. Karako¢ ve ark. fleksibl bronkoskopi
yapilmis 654 hastayi retrospektif olarak degerlendirdikleri ¢alismalarinda;
hastalarin %4,8’inde yabanci cisim saptamig, hastalarin ortalama yasini 2,5
yil ve ortalama semptom suresi de 3 ay olarak bildirilmigtir (30). Aspire edilen
yabanci cismin uzun sureli kalmasi lokalize bronsiyektazi gelisimine neden
olabilmektedir. Yabanci cisim aspirasyonu tanisi 30 gunden fazla geciken
hastalarin %25’inde bronsiyektazi gelistigi gosterilmigstir (49).

Yabanci cisim aspirasyonuna bagli gelisen bronsiyektaziler sol alt
lobda saga gore 2,7 kat daha az goriulmektedir. Yabanci cisim aspirasyonuna
bagl gelisen bronsiyektazi oranlari %7-25 arasinda degismektedir (30,31).

3.D. Gastroozofagial Reflii Hastaligi

Gastroozofagial refli sessiz aspirasyonlar neticesinde 0zellikle
norolojik problemleri olan ve koruma reflekslerin zayifladigi hastalarda
brongiyektazinin nedeni olmaktadir. Degigiklikler genellikle bilateral alt
loblarda olmaktayken infantlarda ve uzun sire supin pozisyonunda kalan
¢cocuklarda sag Ust lobda, biraz daha blyuk ¢ocuklarda da sag alt lobun Ust
zonunda gorilmektedir (50). Laringeal kleft ve trake-6zofagial fistlller de
aspirasyonlar neticesinde brongiyektazi gelisimine zemin hazirlamaktadir
(34,50).

3.E. Allerjik Bronkopulmoner Aspergillozis
Uzun suredir astimi olan ve tedaviye iyi yanit vermeyen olgularda,

kistik fibrozisli hastalarda dizelmeyen akciger bulgulari ve yeni infiltrasyon

varhiginda Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozis (ABPA) akla gelmelidir.
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Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozis, Aspergillus fumigatus’a kargi vicudun
geligtirdigi bir tip 3 immun kompleks reaksiyonudur(12). Alerjik
Bronkopulmoner Aspergillozis, brong duvarinda lokalize Aspergillus
fumigatus’a karsi immun sistemin kontrolsiiz veya uygun olmayan ve sonugcta
bronsiyektaziye yol agan bir yaniti olarak tanimlanabilir. Bronsiyektazi, fungal
tikaclarin yol actigi obstriksiyona, havayolu duvarindaki funguslara kargi
gelisen immuin reaksiyona ve peribronsial dokulardaki eozinofilik
enflamasyona bagl olarak gelismektedir. Periferik kanda eozinofili, total IgE
yuksekligi (serum total IgE duzeyi >1000ng/ml anlamli), aspergillus spesifik
IgE ve presipite edici antikorlarin varligi tani koydurucudur. Aspergillus deri
testleri pozitif olabilir. Bilgisayarli tomografide santral brongiyektaziler goralir.

Kortikosteroidlere dramatik yanit s6z konusudur (4).

3.F. Kistik Fibrozis

Bronsiyektazinin en sik genetik nedeni Kistik Fibrozis'dir (51-53).
Kistik fibrozis, kistik fibrozis transmembran regulatuar genindeki (KFTR)
mutasyonlar neticesinde ortaya ¢ikar. Klasik triadi; tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlari, pankreatik hastalik ve anormal ter klorur testidir (54). Kistik
fibrozis transmembran regulatuar gen Urunu akciger, gastrointestinal trakt ve
deri gibi organlarin epitelyal yuzeylerinde cAMP (siklik adenozin monofosfat)
iligkili klor kanali olarak iglev gorur. Klor transportunun bozulmasi sonucu
koyu, yapiskan mukus ve buna bagl olarak mukosilier klirensin bozulmasiyla
sonuglanmaktadir. Kistik Fibrozis geni ilk olarak 1989 yilinda 7. kromozomun
uzun kolunda tanimlanmistir. Gunumuzde bu gende 2000’e yakin mutasyon
tanimlanmistir (40). Yaklasik 1/25 tagiyici sikhgi ve 1/2000-3500 insidansi ile
beyaz irktaki en yaygin letal otozomal resesif hastaliktir. Beyaz irkta en sik
gorilen mutasyon AF508 ‘dir ve sikhi %80 civarindadir (54). Ulkemizde de
%18,8-%28,4 oraniyla en sik gortulen mutasyon budur (55).

Kistik fibroziste en sik tutulan organ akcigerdir. Bronsiyal
obstruksiyon ve staz kronik enfeksiyon, inflamasyon, fibrozis, bronsiyektazi

ve kistik dilatasyona yol agar (56). Koyu salgilar nedeni ile ttkanan solunum
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yollarina, balgamin 6zel yapisi nedeni ile bazi mikroorganizmalar afinite
gosterir. Kistik fibrozisli hastalarin solunum yollarina kuglk yaslarda
Staphylococcus aureus ve Haemophilus influenzae ozellikle yerlesirken, ileri
yaslarda bunun yerini Pseudomonas aeruginosa alir ve tum Kistik fibrozisli
hastalar hayatlarinin herhangi bir doneminde Pseudomonas aeruginosa ile
enfekte olur (58). Bu kronik enfeksiyona kargi vicudun baglattigi imman yanit
sonucunda, 0Ozellikle  mukoid koloniler halindeki psddomonaslar
etkilenmezken, I6kositlerden salgilanan proteazlar ve serbest oksijen
radikalleri akciger dokusunda hasara neden olur. Sitokin yaniti ile
enflamasyon bu bolgede giderek artar ve kisir dongu ile doku hasari olugup,
sonunda fibrozis ve bronsiyektazi gelisir. Kistik fibrozisli hastalarda
bronsiyektazi akcigerin her yerinde gorulmekle beraber en sik Ust loblarda ve
Ozellikle sag Ust lobda yerlesim gosterir. Hastalarda pansinuzit ve nazal
polipler sik goérulen ust solunum vyolu bulgularidir. Pankreas bezinde
kanallarin intrauterin donemde tikanmasi ile agiga ¢ikan pankreatik enzimler
ile hasar gérmesi sonucu olgularin %85’'inde pankreas yetmezligi gelisir,
bunun sonucunda malabsorbsiyon ve buyume geriligi goralur (57). Genellikle
addlesan yaslarda diyabet ortaya cikar. Barsak salgilarindaki yogunluk artisi
sonucu intrauterin donemde barsak tikanmasi ve mekonyum ileusu
gorulebilir. Karaciger salgilarinin koyulugu sonucu sarilik ve yine addélesan
yaslarda ilerleyen karaciger hasari ile siroz gorulebilir. Kistik fibrozisli
erkeklerin %98’i vas deferensleri gelismedigi ve buna bagl azospermi oldugu
icin infertildir (57-60). Kistik Fibrozis tanisi tim bu iligkili mutasyonlarin
gosterilememesi nedeniyle atlanabilir. Tek bir gendeki mutasyon da
(heterozigotlarda oldugu gibi) KFTR protein Grdnunun azalmasina bagl
bronsiyektazi riskinde artisa yol acabilmektedir (40). Pilokarpin iyontoforezi
yontemiyle uygun sartlarda yapilmis ter klorir testinde 60 mEQq/L’'nin
Uzerindeki konsantrasyonlar kistik fibrozis icin tani koydurucudur (52).
Mortalite oraninin yuksekligine ve yasam kalitesini kotulestirici ozelligine
ragmen, son Yyillarda yeni ve etkin tedavi olanaklari ile kistik fibrozisli

hastalarin yasam suresi ve kalitesinde belirgin iyilesmeler olusmustur (61).
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Akciger hastaliginin progresyon hizi morbidite ve mortalitenin ana
belirleyicisidir (62).

3.G. Primer Silier Diskinezi

Primer silier diskinezi (PSD), silialardaki hareket bozukluguna bagli
mukosilier klirensin bozuldugu ve buna bagh olarak sekresyonlarin
retansiyonu ve bunlara bagh olarak rekirren enfeksiyonlarin gelistigi nadir
gorulen genetik bir hastaliktir. Otozomal resesif kaltilirlar, insidansi 15-40000
canli dogumda birdir (33). Nazal kaviteden baglayarak silialarin oldugu tum
sistemler etkilenir. Sonug olarak sinlzit, otit, bronsit, bronsiyektazi, ve koku
almada bozukluk ve erkek sterilitesi gibi genis bir klinik spektrumu mevcuttur.
Bu hastalarda spermatozoa vardir ancak hareketsizdirler. Etkilenen
hastalarin yaklasik %50’sine situs inversus veya kartagener sendromu eslik
eder, erkeklerin timi kadinlarin ise %50’si infertildir. Erken c¢ocukluk
déneminden beri kronik bronsiyal enfeksiyon, rinit, nazal polip dykisu olan
hastalarda akla gelmelidir (34). Situs inversus totalis ya da dekstrokardi,
hareketsiz ancak canli spermatozoa, trakeobronsiyal klirens bozuklugu ya da
yoklugu, iletim tipi isitme kaybi, hidrosefali de bu silier bozukluk sonucu
gozlenebilir. Erken tani ile komplikasyonlari o6nleyerek olgularin hayat
kalitesinin yUkskeltiimesi saglanabilmektedir (71).

Hastalara yapilan nazal sakkarin testi sonucunda tat almada gecikme
varsa mukozal biyopsi yapilir. Hastaligin tanisinda mukozal biyopsi
materyalinin elektron mikroskobik incelenmesi altin standarttir.

Son yillarda yapilan galismalarda nazal nitrik oksit seviyesi, primer
silier diskinezili hastalarda saglikh kontrol gruplarina gore ¢ok dusuk
bulunmus ve tarama testi ya da taniya yardimci bir test olarak
kullanilabilecegi bildirilmigtir (72,73).
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3.H. Bronsiyektaziye Neden Olan Nadir Konjenital Hastaliklar

3.H.a. Sar1 Tirnak Sendromu

Sart Tirnak Sendromu (STS), otozomal dominant gegigli nadir
gorulen bir hastaliktir. Ekstremitelerde lenfédem, yineleyen plevral eflizyonlar
ve tirnaklarda kalinlasma ve sararmadan olusan triada sahiptir. Bu sendrom
ilk olarak Samman ve White tarafindan 1964 yilinda; yavas buyuyen, renk
degisikligi goOsteren tirnaklar ve periferik 6dem klinigiyle “Sar Tirnak
Sendromu” adi altinda tanimlanmigtir. Hastalik siklikla puberte sonrasi
gelismektedir. Etiyolojisi bilinmeyen bu sendromun patofizyolojisinde en ¢ok,
bozulmus lenfatik drenaj sorumlu tutulmustur. Buna goére; lenfatik drena;j
bozuklugunun, lokal enfeksiyon ve inflamasyon gelisimine neden olarak
hastaligi baslattigina inanilmaktadir. Bronsiyektazi patogenezi tam olarak
bilinmemektedir, ancak solunum vyollarindaki mukozal bir patolojiden
kaynaklandigi dusunulmektedir. Cogu zaman sinuzit semptomlari hastaligin
Ilk gostergesi olmaktadir (74-76).

Taniya yonelik test olmadigi i¢in tanisi klinik dlgutlere dayanmaktadir.
Huller ve arkadaslari 1972’de tani koymak igin; sar tirnaklar, lenfodem ve
perikardiyal efflizyondan ikisinin varhiginin yeterli oldugunu bildirmislerdir.
Sari  tirnak  sendromundaki  bronsgiyektazinin  bronsiyal lenfatiklerin
hipoplazisiyle iligkili olabilecegi dugsunulmektedir (77,78).

3.H.b. Williams-Campbell Sendromu

Bronsiyektazinin nadir bir nedeni olan Williams-Campbell Sendromu
ilk kez 1960’da tanimlanmistir. Konjenital olarak brongiyal kartilaj eksikligi
mevcuttur, distal havayollarinda kollaps ve neticede brongiyektazi gelistigi
gOsterilmigtir (12,79). Williams-Campbell Sendromu tipik olarak 4-6. seviye
bronslari (brongiyal dallanma 6ncesindeki terminal bronglar) tutar (Sekil-2)
(80). Trakea ve ana bronslar normal boyuttadirlar. Semptomlar ve hastaligin

prognozu bronslardaki kikirdak gelisim bozuklugunun derecesine baghdir.
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Genellikle oksurik, wheezing gibi semptomlar ve rekirren pnémoni ile

cocukluk caginda ortaya gikar (81).
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Sekil - 2: Brons seviyeleri (83)

3.H.c. Marfan Sendromu

Marfan Sendromu otozomal dominant gecisli bir konnektif doku
hastaligidir. Klasik formunda iskelet sistemi, kardiyovaskuler sistem ve goz
tutulmaktadir (82). Onbesinci kromozomda lokalize fibrillin genindeki (FBN1)
defekt sonucu mikrofibrillerin yapisal glikoproteini olan fibrillin sentezinde
kalitatif ve kantitatif bozuklukla karakterizedir. Fibrillin, bag dokunun énemli
bir kismini olusturur. Marfan Sendromlu hastalarin yaklasik %10’unda
pulmoner anormallikler gozlenmektedir. En sik spontan pnomotoraks ve
generalize amfizem gorulir. Brongiyektazi ilk kez 1952’de Katz tarafindan
tanimlanmistir. Katz brongiyektazinin Marfan Sendromunda gdzlenen

bronsial defekte ya da gogus kafesi deformitesine bagli gelisen rekurren
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pnomonilere bagl olabilecegini soylemistir. Marfan Sendromlu bir hastada es
zamanli bronsiyektaziyi dislamak zor olsa da, bronsiyektazi sendromun ek bir

pulmoner komplikasyonu gibi gérinmektedir (84,85).

3.l. Young Sendromu

Young sendromu siklikla bronsgiyektaziyle sonlanan rekirren
sinopulmoner enfeksiyonlar ve normal spermatogenezin oldugu obstriktif
azospermi ile karakterize bir hastaliktir. Klinigi ve patogenezi kistik fibrozise
ve PSD’ye benzerdir. PSD’den ultrastrukturel siliyer anormalligin olmamasi,
kistik fibrozisden ise aile oOykusinin olmamasi ve ter elektrolitlerinin ve
pankreas enzim saliniminin normal olusu ile ayrilir. Hastalik PSD ya da kistik
fibrozis gibi agir seyretmez. Olgularin % 70’inde bronsiyektazi gorulur. Tanisi
elektron mikroskobisinde siliyalarin analiziyle konulur (86-88).

3.J. Alfa-1 Antitripsin Eksikligi

Alfa-1 antitripsin diger serum antiproteazlari gibi proteazlara kargi
akcigerleri koruyan mekanizmanin bir parcasidir. Akcigerlerde I6kositler ve
bakterilerden acgiga cikan proteolitik enzimlerin etkilerini dnlerler (89-92).
Antiproteazlarin eksikligi proteolitik enzimlerin akcigerlerde hasara neden
olmasina ve sonug¢ olarak amfizem gelismesine neden olur. Homozigot
olarak gortlen alfa-1 antitripsin eksikligi erken baglar ve eriskinlerde siklikla
3-4. dekadda agir panasiner amfizeme neden olur. Baslangicinda kronik
okstirlik, dispne, higilti gibi kronik akciger semptomlari gériilmeye baglar. ileri
donemde genellikle bronsiyektazi goralur (93,94). Parr ve arkadaslarinin 74
alfa-1 antitripsin eksikligi olan hasta Uzerinde yaptiklari bir calismada %95
oraninda brongiyektazi saptanmistir. Ayni ¢calismada amfizem prevalansi da
%81 olarak bulunmustur (95-98). Tani igin serum alfa-1 antitripsin duzeyleri
Olculur. Normal dizeyleri 180-280 mg/dL’dir. Elektroferez ile fenotipi
saptanabilir (94).
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3.K. Bronsiolitis Obliterans

Bronsiolitis obliterans akut brons hasari neticesinde obstruktif akciger
hastaligina ait semptom ve bulgularin devam etmesi ile karakterize nadir
gorulen bir hastaliktir (99-101). Bronsiolitis obliterans, c¢ocukluk c¢aginda
ozellikle Adenovirus, Mycoplasma, Kizamik ve influenza enfeksiyonlari
sonrasi olusan agir bir komplikasyondur (102). Hava yolunun hafif
enflamasyonundan, brons ve bronsiollerin fibrotik grantilasyon dokusu ile tam
olarak tikanmasina kadar degisen histolojik bulgular gosterir (103). Solunum
yollarinin kismen veya tam obstruksiyonu sonucu hava tutulmasina ve
atelektazilere neden olur. Alt solunum yolu enfeksiyonu sonrasinda alti
haftadan uzun stre devam eden 6ksuruk, solunum sikintisi, takipne ve hisilti
bulgulari vardir. Akciger grafilerinde asiri havalanma ile beraber atelektazi ve
bronsiyektaziyi dusunduren gorunumler olabilir. Tomografi bulgulari;
ekspiryumda mozaik difzyon deseni, bronsial duvar kalinlasmasi ve
bronsiyektazidir, tanisi genellikle tipik oyku, klinik ve radyolojik bulgularin
varligi ile konur (104).

Bronsiolitis obliteransta tedavi esas olarak destekleyicidir. Hastalara
bronkodilatatorler, gogus fizyoterapisi ve akut solunum yolu enfeksiyonlari
icin antibiyotik tedavisi verilir. Teofilin, inhale ve sistemik steroidlerin
tedavideki yerleri halen tartismalidir. Brongiolitis obliteransta steroid tedavisi
akcigerde fibrozisin henlz olugmadigr ilk donemlerde daha etkindir
(101,102). Agir vakalarda akciger transplantasyonu endikasyonu vardir.
Uzun dénem izlenen hastalarin en énemli bulgusu obstriktif akciger hastaligi

ve bronsiyektazilerdir (104).

3.L. Romatizmal / Kronik inflamatuar Hastaliklar

Romatolojik bir takim hastaliklara bronsiyektazi eglik edebilir. Bu
grupta romatoid artrit, inflamatuar barsak hastaliklari yer almaktadir.

Romatoid artrit (RA) Kliniklerinde brongiyektazi insidansi %1-3 olarak

bulunmustur. Go6gus radyografisinde bronsiyektazinin goéruldugld, bunlarin
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%20-35'inde  YCBT bulgularinin  oldugu gosterilmistir.  Tekrarlayan
respiratuar enfeksiyonlar ve bronsiyektazi inflamatuar barsak hastaliklarinda
da vyaygin olarak bildirilmistir. Sistemik lupus eritematozus’da (SLE)
bronsiyektazi nedeni tam olarak bilinmemektedir. SLE’'de brongiyektazinin

tum zonlari esit olarak etkilenmektedir (28).

4. Bronsiyektazi Patogenezi

Brongiyektazinin nasil gelistigi tam olarak acgikliga kavusmamistir.
Genel gorus; solunum yollarinda mukosiliyer klirensin bozulmasi, sonrasinda
staz olusmasi sonrasinda olusan enfeksiyon ve enflamasyona sekonder
mukozal hasar sonucu kalici bronsiyal dilatasyonun gelistigi ydonundedir (62).
Brongiyektazi gelisiminde en sik bilinen model Cole'un "Kisir Dongu
Hipotezi“dir (Sekil-3) (103).

Tamor, yabanci cisim, mukosilier temizlemenin bozulmasi sonucu
mukus tikaci ve obstruksiyon geligebilir. Bordetella Pertusis, kizamik,
kizamikgik, Togaviris, Respiratuar Sinsityal Virls ve Mycobacterium
Tuberculosis’e bagli enfeksiyonlar kronik enflamasyonu, progressif brons
duvari hasarini ve dilatasyonu tetikleyebilir (62). Bronsiyektazinin gesitli
nedenleri olmasina ragmen, olayi baslatan bir faktor neticesinde alt solunum
yollarina yogun ve devamli bir nétrofilik infiltrasyonun oldugu kisir déngu
baslamaktadir. Boylece mukosilier klirensin bozuldugu, rekurren veya kronik
bakteriyel enfeksiyonlarin goruldigu, kotu kontrollt bir enflamatuar yanit ve
progressif akciger hasarinin gelistigi ortak bir yol s6z konusudur (22). En
onemli iki olay, hava yolu obstriksiyonu, buna bagl olarak gelisen direnaj
bozuklugu ve Uzerine eklenen tekrarlayici enfeksiyonlardir. Brong
obstriksiyonu ve direnaj bozuklugu nedeniyle obstruksiyonun gerisinde
biriken mukus uzun sure brong duvarina temas eder. Bu sirada ortamda
biriken nétrofillerden salinan proteazlar, toksik oksijen radikalleri brong
duvarindaki duz kaslarda, elastik dokuda ve kartilaj yapisinda enflamatuar

destruksiyona, silier yapilarda harabiyete ve glandlardan hipersekresyona
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neden olur. ilk destriiktif degisiklik siliali epitel kaybidir ki kiiboidal ya da
skuamoz epitel ile rejenere olur.

Bronsiyektazili hastalardaki enflamasyonun nétrofil agirlikli olduguna
iliskin kanitlar vardir (13,40). IL-1B, IL-8, TNF-alfa ve l|okotrien B4 gibi
proinflamatuar medyatorler araciligiyla hastalikli bolgeye notrofil gogu
gerceklesmektedir (36-38). Endotelin 1, nétrofil ylzeyinden birer adezyon
molekili olan CD18 ve CD11b'nin salinimini saglamakta, endotel hicreleri
ve bronsiyal duvara noétrofil infiltrasyonuna yardimci olmaktadir. Aktiflesen
notrofiller proteaz salgilayarak (6r: elastaz, katepsin G, proteinaz-3) silier ve
mukozal hasara, mukoz bezlerin sekresyonuna neden olmaktadir.

Bronsiyektazili hastalarda makrofajlarin rolt nétrofillere gore daha az
bilinmektedir. Bronsiyektazili hastalardan alinan bronsiyal biyopsilerde
kontrollere gore makrofaj orani daha yuksek bulunmustur (39). Ayni
calismada makrofaj sayisinin balgam miktari ve dolayisiyla hastalik aktivitesi
ile iligkisinin olabilecegi 6ne surulmugstir. Makrofajlar, TNF-alfa ve endotelin-1
araciliiyla havayoluna nétrofil gogune katkida bulunmaktadir. Makrofajlar
cesitli enflamatuar medyatorler salgilayarak (6r: TNF-alfa, IL-8, LTBA4,
monosit kemotaktik peptid, elastolitik enzimler) dizenleyici hiicre olarak rol
almaktadir. Brong biyopsileri alinan bir bagka calismada brongiyektazideki
havayolu inflamasyonunun doku nétrofilisi, T hicreleri ve makrofajlarin
yogunlukta oldugu mononukleer hticre infiltrasyonu ve IL-8 ekspresyonunda
artis ile karakterize oldugu gosterilmigtir. Brongiektazili hastalarda inhale
steroid tedavisinin brons mukozasinda T hicre infiltrasyonunda azalma ile
iliskili oldugu vurgulanmistir (105-107).

Bronsiyektazili hastalarda eozinofillerin ve epitelyal hicrelerin de
inflamasyonda rollerinin oldugu gosterilmigtir (40). Bronsiyektazik akcigerde
mast hicresi ve mast hiicre kaynakl triptaz oranlar yiksek bulunmustur ve
inflamasyonda mast hicrelerinin - ve  mast hicrelerinden salinan
medyatorlerin de rolinun oldugu dugunulmektedir (13). Whitwell ve ark. 200
akciger rezeksiyon orneg@i Uzerinde yaptiklari galismada; brongial duvarin
inflamatuar hucrelerle infiltre oldugunu, elastin kaybi ve bazi agir vakalarda

kikirdak ve kas kaybinin da oldugunu gdéstermistir (40). Whitwell
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bronsiyektazinin 3 alt tipini tanimlamistir; folikuler, sakkuler ve atelektazik tip.
Bunlardan en sik goruleni folikller tip olup tubuler brongiyektazi ile
uyusmaktadir. Bu tip kiguk havayollarinda asiri enflamatuar infiltrasyon
neticesinde lenfoid folikil formasyonu ve klguk havayollarinin ttkanmasiyla
olugsmaktadir. Buna karsilik daha buyuk hava yollar elastin, kikirdak ve kas
kaybi ile dilate olmaktadir (40).

Bronsiyektazi gelisimi bazen de pulmoner arterlerle anastomoz
yapan genislemis brongial arterlerle iligkilidir. Bu durum cocukluk ¢aginda
nadir gbrdlen bir bulgu olan hemoptiziye yol acabilir. Bronsiyektazi ile iligkili
kronik hipoksi ¢ok nadir olarak kor pulmonaleye neden olabilir (108).

Cocuklarda brongiyektaziyle ilgili son zamanlardaki ¢alismalarda ilk
10 yilda remodeling‘in (yeniden yapilanmanin) mimkuin oldugu gésterilmistir,
bu da hastaligin erken donemlerinde hava vyollarindaki inflamasyonu

azaltmaya yoOnelik yeni stratejilerin gelistiriimesinde tesvik edicidir (109).

*Enfeksiyon

*Konak savunmasimda zayvifhik

Solunum yolu :: ] i Bronslarda

enfeksiyonu enflamasyon

Solunum
yollarmda hasar

llerlevici akciger hastah@

Sekil - 3: Bronsiyektazi patogenezi, Cole‘un ‘Kisir Dongu Hipotezi’ (103)
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5. Bronsiyektazide Klinik Bulgular

Bronsiyektazi tanisinda hikaye ve fizik muayene 6nemlidir.
Calismalarin ¢gogunda tani yasi ilk dekadin son yarisi olarak belirtilse de bu
cocuklarda semptomlar genellikle hayatin ilk yillarinda baglamistir (16).
italya‘da 105 bronsiyektazili gocuk lizerinde yapilan bir kohort ¢alismasinda
tani yagi medyan 7 yil olmasina ragmen, belirtilerin basladigi yas medyan 6
ay olarak saptanmistir (15). Klinik ¢alismalarin ¢odu semptomlarin ortaya
cikiginin okul 6ncesi donemde oldugunu gostermektedir. En sik gorulen
semptomlar oOksurik ve bol miktarda balgam c¢ikarmadir. Hastalarin
%46,9'unda vizing gozlenmektedir (4,36). Turkiye'de yapilan bir ¢alismada
hastalarin basvuru semptomlari arasinda oksurik %80,6, dispne %49 ve
wheezing %46,9 olarak bildirilmigtir. Hastalarin semptomlari hastalik
ilerledikgce degismektedir (4). Hemoptizi bronsiyektazi olan erigkin hastalarda
siklikla rastlanan bir semptom olmasina ragmen ¢ocuk hastalarin %15‘inde
rastlanir ve genellikle hafiftir (13).

Hastalarin klinik prezentasyonu brongiyektazinin siddetine gore
degisir. AQir bronsiyektazi, siklikla gocukluk yillarindan baglayan tekrarlayici
pulmoner enfeksiyonlar, bol puridlan balgamin eslik ettigi inatgl dksurtkle
karakterizedir. Hafif bronsiyektaziler semptomsuz olabilecekleri gibi
tekrarlayan hemoptizilere de neden olabilirler (110).

Fizik muayenede en onemli bulgu rallerin varligidir ve hastalarin
%60’dan fazlasinda goérulmektedir (36). Genellikle bilateral ve alt loblardadir.
Hastalarda go6gus duvari anomalileri ve lordoz gibi postlral deformiteler
gorulebilmektedir. Comak parmak %3-51'inde bildirilmis olup derecesi
brongiyektazinin tipi ve yayginligindan ¢ok hastaligin suresi ve enfeksiyon
sikhigi ile iligkili bulunmustur (19). Comak parmak medikal veya cerrahi tedavi
ile geri donebilir (13). Tablo-2 bronsiyektazide gorilen semptomlar ve olasi

muayene bulgularini gostermektedir (27).
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Tablo - 2: Hastaligin Semptom ve Bulgular

Semptom Bulgular
» Kronik oksurik > Ral
» Balgam c¢ikarma » Ronkus
> Hisilti » Kaba solunum sesleri
» Gogus agrisi » Comak parmak
» Hemoptizi » Gogus derformitesi
» Dispne » Siyanoz
» Gelisme geriligi

6. Bronsiyektazide Tani Testleri

6.A. Radyolojik Bulgular

Bronsiyektazide radyolojik tani amaciyla en ¢ok kullanilan yontem
akciger radyografileri ve YCBT'dir. Gogus radyografilerinin bronsiyektazideki
duyarlhih@i konusunda farkh oranlar bildirilmigtir. Akciger grafisinde bronglarda
genisleme, volium kaybi, brons duvarinda kalinlasma, tash yuzik belirtisi
(bronsun komguluk eden artere gore daha genis olmasi) kompansatuar fazla
havalanma ve kist olusumu gorulebilir. Akciger grafisindeki anormalliklerin
siddeti ile yuksek c¢ozunarlikla bilgisayarl tomografide saptanan
bronsiyektazinin derecesi arasinda dogrusal bir iligki saptanmistir (12).

Gunumizde bronsiyektazi tanisinda tercih edilen yontem YCBT dir.
invaziv olmayan bu yéntemin sensitivite ve spesifitesi sirasiyla %95 ve %98
olarak bildiriimektedir (47). YCBT ile hastaligin yerlesimi, mediastinal
lezyonlarin varligi ve segmental tutulumun boyutu hakkinda bilgi edinilir.
Rezeksiyon sinirlarinin planlanmasinda da kullaniimaktadir (47,48). YCBT'de
bronsiyektazinin en o6nemli bulgusu brons geniglemesidir. Bronsiyal
genisleme igin en sik kullanilan Olgit brons i¢ ¢apinin komsulugundaki
pulmoner arterden genis olmasidir. ileri derecede genislemis bronslar

komsulugundaki pulmoner arterle birlikte tash yuzik gorinumd olustururlar
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(Sekil-4). Normal bronslar perifere dogru gidildikge incelirler. Bronsiyektazide
bu incelme izlenmez. Bronglarin perifere dogru incelmeden devam etmesi de
bronsiyektazinin YCBT bulgularindandir. Her hastada gorilmemekle birlikte,
brons duvarinda kalinlasma bronsiyektazinin bir bagska YCBT bulgusudur.
Herhangi bir bronsun duvari normal bir brongun duvarindan en az 2 kat daha
kalinsa patolojik kabul edilmektedir. Normal olarak YCBT'de kostal ve
paravertebral bolgelerde plevral ylzeye 1 cm kala bronslarin gérialmemesi
gerekir. Brons yapilarinin bu kadar periferde goérunur hale gelmesi geniglemis
veya inflame olduklarinin isaretidir (12,110). Tablo-3 bronsgiyektazinin YCBT
tani kriterlerini gostermektedir.

Sekil - 4: Yuksek ¢cozunurlukli bilgisayarli tomografi’de tagh ylziuk gorinimu
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Tablo - 3: Bronsiyektazide YCBT tani kriterleri

Major Kriterler

Sekonder Kriterler

» Bronslarin anormal

genislemesi (brons i¢ ¢apinin
komsgulugundaki pulmoner
arterden genis olmasi, tasli
yuzuk belirtisi)

Bronglarin  perifere  dogru

Asiri bronsial kalinlasma
Bronglarin  mukusla  dolu
olmasi

Bronslarin bir araya

toplanmasi

incelen yapisinin bozulmasi
» Bronsg yapilarinin akcigerlerin

perifer 1-2 cm'lik alaninda

gorulmesi

YCBT: Yiksek ¢ozundrliklu bilgisayar tomografi

Yuksek ¢oOzunurliklt bilgisayar tomografi'nin  brongiyektazilerde
duyarhligi yuksek olmasina kargin, brongiyektazinin nedenini ortaya koymada
basarisi gorece dusuktir. Bununla birlikte bronsiyektaziye yol acan bazi
hastaliklarin 6zgiil YCBT bulgulari da bulunmaktadir. Ornegin, Swyer-James
Mc Leod sendromu bronsiyektazinin yanisira etkilenmis akcigerde veya
lobda pulmoner arter kalibrelerinde azalma ve lusensi artigi ile taninabilir.
Benzer sekilde yaygin silindirik veya varikdz bronsiyektaziye alt zonlarda
panasiner amfizemin eslik ettigi olgularda al-antitripsin eksikligi tanisi
konabilir. Allerjik bronkopulmoner aspergillozisteki bronsiyektazi tipik olarak
ust loblarda ve santral yerlesimlidir; distal bronslar goérece korunmustur.
Bronsiyektazinin zonal dagihmi altta yatan hastahdin natird konusunda kaba
bir fikir verebilmektedir. Ornegin, hipogamaglobulinemili hastalarda alt ve orta
zonlarda belirgin duvar kalinlasmasi gosteren silindirik bronsiyektazi tipiktir
(99). immotil silia sendromunda orta lob, kistik fibroziste (ist loblar daha fazla
etkilenmektedir. Iidiyopatik bronsiyektazide baskin olarak alt zonlar
tutulmaktadir. Ancak, belli hastaliklarin zonal egilim gdstermelerine karsin,
idiyopatik bronsiyektazi ile sebebi belirlenmis bronsiyektaziler arasindaki

ayrim ¢ogu olguda mumkun olmamaktadir (110).
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Bronsiyektazi beklendigi gibi alt loblarda daha sik bulunur. Mukus
drenaji daha iyi oldugundan ve yer ¢ekiminden dolayl Ust loblar daha az
tutulur. Birden fazla lobun tutulumu siktir, en sik tutulan loblar sol alt lob,

lingula ve sag orta lobdur (12).

6.B. Bronkografi

Bronkografi, trakea ve major havayollarina radyoopak kontrast
madde verilerek morfolojilerini gormek amaciyla yapilan ve YCBT kullanimi
oncesindeki donemlerde brongiyektazi tanisinda kullanilan bir yontemdi
ancak yerini YCBT’ye birakmistir (52).

Daha odnceleri bronsiyektaziyi gostermenin en iyi yolu bronkografiydi
ancak son yillarda bu teknigin uygulanmasinda sedasyon gerekmesi ve
havayoluna kontrast madde veriimesi nedeniyle kullanilmamaktadir. Bu
kontrast maddeler bronslari segmental duzeyde tikayabilecegi gibi alerjik

reaksiyonlara da neden olabilmektedir.

6.C. Solunum Fonksiyon Testleri

Solunum fonksiyon testleri hastaligin agirlik derecesini gostermek igin
sensitivitesi yiuksek bir yontem degildir ancak hasta takibinde énem tasir.
Bronsiyektazili hastalarin ¢ogunda, ozellikle agir olmayanlarda obstruktif
bozukluk goraldr. Bronsiyektazideki havayolu obstriksiyonunu ortaya
cikaran mekanizma kuguk havayollarindaki enflamasyondur . Bronsiyektazili
hastalarin %45-69‘unda havayolu reaktivitesinde de artis saptanmistir (55).
Bu grupta spirometride 1. saniye zorlu ekspiryum hacmi (FEV1) ve zorlu vital
kapasite (FVC) deg@erlerinde sikhkla dusuklik saptanirken metakolin uyari
testleri pozitiftir. ileri evre hastalikta obstriiktif ve restriktif patern birlikte
gozlenebilir. ileri hastalik derecelerinde akciger parankimindeki yikimdan

dolayi obstruktif ve restriktif pattern birlikte gozlenebilir (12).

27



6.D. Mikrobiyolojik inceleme

Brongiyektazili hastalarda viral ve bakteriyolojik inceleme tedaviyi
yonlendirmede faydali olur. Bu nedenle tum hastalarin bakteriyel ve fungal
patojenlere yonelik balgam kultarleri yapilmahldir (12,52). Bronsiyektazili
hastalarin balgaminda c¢ok c¢esitli patojenler bulunmakla birlikte son
caligsmalarda rapor edilen en sik iki patojen Haemophilus influenzae ve
Pseudomonas aeruginosa’ dir (12). Kistik fibrozis disi bronsiyektazide
balgam kulltirinde en sik goértlen patojenler; Haemophilus influenza,
Streptococcus pneumoniae ve Staphylococcus aureus’tur (52). Sekonder
enfeksiyon etkenleri ise Moraxella catarrhalis ve Pseudomonas
aeruginosa’dir (52,56). Kistik fibrozis iligkili bronsiyektazide ise kuguk
yaslarda Staphylococcus aureus daha sonra ise Pseudomonas aeruginosa
enfeksiyonlarina sik rastlanmaktadir (26). Pseudomonas aeruginosa ciddi
akciger enfeksiyonlari, daha fazla balgam ve hospitalizasyon, daha ciddi
hastalik ve kotli yasam kalitesi ile iligkilidir. Akciger fonksiyonlari azaldik¢a
havayolu mikrobiyolojik florasinda bir degisiklik olmaktadir. Normal akciger
fonksiyonlari olan hastalarda genellikle herhangi bir mikroorganizma izole
edilmez. Havayolunun bakterilerle nasil kolonize oldugu ise bilinmemektedir
(40). Bronsiyektazide viral enfeksiyonlarin rolt tam olarak tanimlanamamistir.
Beecroft, adenovirlslerin bronsiyektazi gelisiminde 6nemli oldugunu
vurgulamistir (40). HIV etiyolojide 6nemli bir role sahiptir. Brongiyektazi

alevlenmelerinde de virslerin rolinu gosteren kesin bir veri yoktur (40).

6.E. Bronkoskopi

Brongiyektazi etiyolojisinin belirlenmesi i¢in gerekli durumlarda
kullanilan tanisal bir yéntemdir. Ozellikle idiyopatik bronsiyektazi diistniilen
olgularda dnerilir.

YCBT' de segmental ya da lober brongiyektazi gorilmesi durumunda

tikayici  bir lezyonun varligini degerlendirmek amaciyla bronkoskopi
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yapilmasi gereklidir. Rekurren hemoptizisi olan hastalarda kaynagi saptamak
icin de yararli olabilir (52).

Fleksibl fiberoptik bronkoskopi mikrobiyolojik 6rnek alinmasinda,
yabanci cisim olasiligini digslamakta, siliyer ¢galisma igin 6érnek alinmasinda ve

endobronsial anatomiyi tanimlamada gok faydali bir ydontemdir (12).

6.F. Diger Testler

Bronsiyektazili tim hastalar neden saptanmasi agisindan
arastinimalidir.  immiin yetmezlik agisindan tam kan sayimi, serum
immunoglobulinleri ve Ig G subgruplari gerekirse notrofil fonksiyon testleri
(Nitroblue tetrazolium, opsonizasyon ve kemotaksis), tetanoz, Haemophilus
influenzae tip b ve Streptococcus pneumoniae asilarina kargi spesifik antikor
yanitlari, lenfosit alt gruplari, kistik fibrozis agisindan ter testi, tuberkuloz
agisindan tuberkulin deri testi, aclik mide suyu kultirl, 24 saatlik pH
monitérizasyonu, siliya disfonksiyonunu saptamak icin nazal biyopsi 6rnekleri
ve nazal nitrik oksit duzeyi, al-antitripsin eksikligine yonelik alantitripsin
duzeyi bakilmahdir (10).

Bronsiyektazi etiyolojisi arastirilirken en sik kullanilan yontemler ve

iliskili hastaliklar Tablo-4’te verilmigtir.
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Tablo - 4: Bronsiyektazili hastalarin degerlendiriimesinde kullanilan yéntemler

Enfeksiyon
» Balgam veya BAL’ da bakteri, mikobakteri, mantar kulturleri
» Nazofaringeal suruntt veya BAL’ da viral seroloji
» Cilt testleri (PPD, kandida deri testi)
» Serolojik calismalar (stupheli dyku/bulgu varhiginda)

immiin yetmezlik
» Tam kan sayimi, immunglobulin duzeyleri, Ig G subgruplari
> HIV

» Kompleman ve lokosit fonksiyon testleri (NBT, kemotaksis)

Kistik Fibrozis

> Ter testi
> Genetik testler

Aspirasyon

» Baryumlu 6zefagus grafisi, pH monitorizasyonu

Siliya disfonksiyonu

> Nazal ve trakeal mukoza elektron mikroskobisi incelemesi

Hava yolu anomalisi

» Fleksibl bronkoskopi

BAL:Bronkoalveolar lavaj, HIV:insan immiin yetmezlik viriisii, NBT: Nitroblue tetrazolium

7. Bronsiyektazi Tedavisi

Brongiyektazi tanisi konulur konulmaz tedavisi baglanmalidr. Tedavinin
amaglari; semptomlarin  kontrol altina alinmasi, yasam Kkalitesinin
iyilestiriimesi ve hastaligin ilerlemesinin dnlenmesidir. Bu da bronsiyal
enfeksiyonun ve enflamasyonun azaltiimasi, mukosilier klirensin arttiriimasi
ile  mUmkun olmaktadir. Altta yatan hastaigin tani ve tedavisi
bronsiyektazinin ilerlemesinin dnlenmesinde ¢ok dnemlidir.

Kistik fibrozis digi bronsiyektazinin tedavisinde henlz fikir birligi
yoktur (60). Son yillarda kistik fibrozisde basarili sonuglar alinan rekombinant
deoksiriboniikleaz tedavisi kistik fibrozis digi bronsiyektazide de denenmis

ancak yarari gosterilememistir (153).
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Erken tani ve etkili medikal tedavi ile cerrahi tedavinin yeri daha da
azalmistir. Altta yatan nedene gore tedavi hastaligin prognozunu o6neml
derecede etkilemektedir. Yaygin degisken immin yetmezligi ve
hipogammaglobulinemisi olan hastalarda immunoglobilin replasman tedavisi
prognozu belirgin derecede iyilestirmektedir (60). Refli saptanan hastalarda
ise asit supresyonu ve prokinetik ajanlar kullaniimasi, kontrol edilemeyen

hastalarda refll i¢in cerrahi yaklagim akilda tutulmalidir.

7.A. Antibiyoterapi

Antibiyotikler akut alevienme déneminde ve profilaktik olarak alevlenme
sikligini azaltmak igin kullanilir. Kistik fibrozis digi bronsiyektazide kolonize
olan bakteriler siklikla Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa ve
daha az siklikla da Streptococcus pneumoniae’dir. Kistik fibrozise bagh
gelisen brongiyektazi de ise siklikla Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu
saptanmaktadir. Ampirik antibiyotik tedavisi verilirken bu patojenler goz
onunde bulundurulmalidir. Ciddi ya da persistan bronsiyektazi olan hastalara
hastanede intravendz antibiyotik ve fizyoterapi uygulanmasi Onerilir. Akut
atak tedavi suresi mutlak olmamakla beraber, en az 7-10 gun arasindadir.
ilag seciminde balgam kiltiriine gére antibiyotik  duyarliliginin
deg@erlendiriimesi faydali olabilir. Profilaktik antibiyotik tedavisi genellikle
onerilmemekle birlikte, antibiyotik kesildiginde semptomlari belirginlesen ve
sik enfeksiyon gegiren hastalarda faydal olabilir. Kistik fibrozis digi
bronsiyektazili hastalarin akut alevlienme déneminde balgam kultirinden en
cok izole edilen mikroorganizmalar Haemophilus influenzae, Streptococcus
pneumoniae ve Staphylococus aureus’tur. Ampirik antibiyotik tercihi
potansiyel patojen mikroorganizmalara gore olmali varsa onceki atagin kultar
sonuglari veya yeni atagin balgam veya bronkoalveolar lavaj kulttrlerinde
bulunan organizmalarin tespiti, gram boyamasi ile antibiyotik secimi
yapilmaldir (42,52,53). Makrolidler de antiinflamatuar ve sekresyonlari
azaltici etkilerinden dolay! brongiyektazili hastalarda calisiimigtir. 3 ay

boyunca makrolid alan bronsiyektazili c¢ocuklarin  bronkoalveolar
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lavajlarindaki enflamatuar sitokin duzeyleri plasebo alanlarinkinden dusuk
bulunmustur (111). Roksitromisin ve Klaritromisinin kistik fibrozis digi
bronsiyektazili ¢cocuklarda 3-6 ay sureyle kullanildigi randomize kontrollU
klinik calismalar mevcuttur. Bu galismalarda hastalarin yasam Kkalitesinin
arttigi, havayolu reaktivitesinin azaldigi ancak pulmoner fonksiyon testlerinde
anlamli bir degisikligin olmadigi gérulmustur (112). Cocukluk ¢aginda yapilan
baska bir calismada da amoksisilin tedavisi baslanmasindan sonra bir hafta
icinde balgam miktarinda belirgin azalma oldugu bildiriimistir (98). Ancak
solunum yolu enfeksiyonlarinin kronik supresyonunda, endobronsial
patojenlerin  eradikasyonunda ya da bronsiyektazinin  radyografik
goranimuadnin geri dondurilmesinde antibiyotiklerin yerini gosteren yeterli
randomize kontrolli klinik c¢alisma yoktur (112). Nebdulize antibiyotiklerin
cocuklarda da kullanilabilecegi gosterilmigtir ancak yarari konusunda yeterli
calisma yoktur (10).

Antibiyoterapide siprofloksasin tek etkili oral ajan olarak gérilmektedir.
Ancak iki-U¢ tedavi siklusundan sonra bu ilaca karsi da direng gelismektedir.
Yatis gerektiren agir hastada tedavi parenteral antipseudomonal 3 laktam
antibiyotikler (seftazidim, sefepim, karbapenem, piperasilin—tazobaktam) ile
aminoglikozit kombinasyonudur. Kultar igin balgam &rnegi ahnmalidir.
Genelde tedavi siresi en az 3 hafta olmak Uzere balgam rengi acilana dek
surdaralar. Pseudomonas aeruginosa icin risk faktorii yoksa ilk basamak
tercih Haemophilus influenzae’yr kapsamalidir. Sulbaktam—ampisilin,
amoksisilin—klavulanat, levofloksasin, moksifloksasin, azitromisin,
klaritromisin, 2. veya 3. kusak sefalosporinler ilk tercih antibiyotiklerdir (42).
Tekrarlayan semptomatik ataklarda aerosolize antibiyotik gereksinimi
olabilmektedir (114).

7.B. Antienflamatuar Tedavi
Antienflamatuar  ajanlar; kortikosteroidler  ve non-steroid

antienflamatuar ilaglari icermektedir. Bronsiyektazide inflamasyonun roli

gosterilmis olmasina ragmen tedavide antienflamatuar ajanlarin yarari hentz
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kanitlanamamistir.  Erigkin  bronsiyektazili hastalarda inhale flutikazon
propiyonat, IL-1, IL-8 ve LTB4 gibi enflamatuar goOstergelerin miktarlarini
azaltmada etkili bulunmustur fakat spirometreyle Olgllen akciger
fonksiyonlarina ¢ok etkisi olmamistir (33). Yakin zamanda yapilan bir
Cochrane derlemesinde, inhale steroidlerin su anda belirgin bir etkileri
gosterilememis olmakla beraber, solunum fonksiyonlarini duzeltici yonde
hafif de olsa bir etkilerinin oldugu vurgulanmistir (117). Allerjik
bronkopulmoner aspergillosis (ABPA) disinda kortikosteroidlerin ¢cocuklarda
yararli oldugunu gosteren kanit yoktur. Makrolid tedavisinin BAL‘da diffliz
panbrongiolitli hastalarda noétrofil sayisini, IL-8 ve IL-1f seviyesini belirgin
dusurdigu daha 6nce yayinlanmistir (118). Bunun yanisira makrolidlerin de
antiinflamatuar etkilerinin  olabilecegini gdsteren bulgular mevcuttur
(117,118).

7.C. Bronkodilatorler

Bronsiyektazi olgularinin buyuk bir kisminda hava yolu obstriksiyonu
mevcuttur. Kistik fibrozis disi bronsiyektazilerde ekspiratuar hava yolu
obstriksiyonunun mekanizmasi tam acgik olmamakla birlikte; asiri mukus
uretimi, brons duvar distorsiyonu ve yumusak dokunun konstriksiyonunu
icerir. Brongiyektazili hastalarin onemli bir kisminda solunum fonksiyon
testinde reversibilite vardir. FEV1 ile brongiyektazi yayginhdi arasinda dogru
orantili bir iliski bulunmustur (563,65). Kisa etkili ve uzun etkili B2-agonistler,
antikolinerjikler ve oral metilksantinlerle ilgili ¢alismalar yapimistir (119).
FEV1'de %151k bir artis  sagladiklari  gOsterilmigtir. Erigkin
brongiyektazililerde tiotoprium gibi antikolinerjik ajanlarla yapilmis kontrol
grubu icermeyen calismalarda gunlik semptomlarin azaldigi ve yasam
kalitesinin  arttigi  bildirilmigtir ~ (112). Fakat kistik fibrozis disi
brongiyektazilerde bronkodilator kullanimi ile ilgili randomize kontrollu
caligsma yoktur. Bu nedenle bu alanda yeni ¢galismalara ihtiyag vardir (10).
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7.D. Mukolitikler

Mukolitiklerin ~ hedefi, sekresyonlarin fizikokimyasal yapisini
degistirmektir. Bdylece transbrongiyal temizligi amaclar. N-asetilsistein gibi
mukolitik ajanlarin kullanimi genel olarak basarisizlik ile sonuglanmigtir (51).
Olivieri ve arkadaslar yaptiklari c¢alismada, bronsiyektazilerde akut
infeksiyon ataginda antibiyotide ek olarak bromeksin gunde 3 kez 30 mg
verilen hastalarda ekspektorasyonun, balgam kalitesinin, niteliginin ve
dinleme bulgularinin duzeldigini bildirmistir (121).  Kistik fibrozis disi
brongiyektazi olgularinda ise n-asetilsistein kullaniminin yarari hakkinda iyi

planlanmis bir calisma bulunmamaktadir.

7.E. inhale Hiperosmolar Ajanlar

Brongiyektazi  olgularinin  balgamindaki sodyum ve  klor
konsantrasyonu plazmadakinden daha dusik duzeydedir. Bu olgularin
balgaminda salin konsantrasyonu arttirilirsa, sekresyonlarin elastisitesi ve
viskozitesi artar, sonucta mukosiliyer aktivite gugclenir. Hiperozmolar salin
veya salinin, solunum fizyoterapisi tekniklerine eklenmesi ile balgam
ekspektorasyonunda artis saptanmistir. Brons hiperreaktivitesi olan olgularda
bronkokonstriiksiyon geligebilecedi icin hipertonik salin nebulizasyonu
oncesinde bronkodilator kullaniimasi 6nerilmektedir. Hipertonik salinin (%3
NaCl) uygun olmadidi veya ulasilamadigi durumlarda salin (%0,9 NacCl)

kullanilabilir.

7.F. Rekombinanat Deoksiribonikleaz

Rekombinant deoksiribonikleaz kullanimi ile kistik fibrozisli
hastalarda solunum fonksiyonlarinda dizelme ve akut alevlenmelerde
azalma oldugunu gosteren cgalismalar olmasina ragmen Kkistik fibrozis digi
bronsiyektazide yarari gosterilememistir (60,61). Deoksiribontkleaz-a, insan

DNase enziminin rekombinant formudur. Kistik fibrozis hastalarinin
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mukusundaki nekroza ugramis noétrofillerden agiga cikan ¢ok miktardaki
serbest DNA'yI yikarak solunum yolu sekresyonlarinin vizkositesini azaltir ve
mukusun klirensini artirir. Bu ajanla tedavide amag, sekresyonlarin klirensinin
artirlhp solunum yolu enfeksiyonlarinin siklik ve siddetini azaltmak yoluyla
akciger fonksiyonlarini korumak ve iyilestirmektir (124). Kullanimi Kkistik
fibrozisli olgularda belirgin fayda saglarken kistik fibrozis digi brongiyektazi

olgularinda etkin bulunmamigtir (124).

7.G. inhale Mannitol

Son yillarda yapilan ¢alismalar sonucu elde edilen olumlu sonugclar
inhale mannitolii brongiyektazide yeni bir ilag olarak disundirmektedir (121).
Kullaniminin daha kolay ve daha hijyenik oldugu dusunulmekle beraber, rutin
ve uzun sureli kullanimda etkinligi ve tolerabilitesini degerlendirmek igin yeni

calismalara ihtiyag vardir (121).

7.H. Gogus Fizyoterapisi

Bronsiyektazi, kistik fibrozis gibi kronik akciger hastalarina uygulanan
konvansiyonel gogus fizyoterapi yodntemleri; yercekimi yardimli drena;j
pozisyonlarinda yapilan manuel perkisyon, vibrasyon ve dksurmeyi kapsar.
Kontrolli c¢alismalarla bu konvansiyonel yontemlerin ekspektore edilen
balgam volumini ve alveoler ventilasyonu arttirdigi; enfeksiyon sikhgini
azalttigi gosterilmigstir (125).

Postural drenaj, aktif solunum teknikleri dongusu, pozitif ekspiratuvar
basing (PEP), osilatorli PEP cihazlarn ve yuksek frekanshh gogus duvari
perkisyonu solunum fizyoterapisinde kullanilan tekniklerin bazilaridir. Salin,
hipertonik salin  solusyonu, mukolitik ajanlar ve bronkodilatorlerin
nebulizasyonu bu amagla kullaniimaktadir (126).

Akciger  disfonksiyonunun  siddetine  bagh  olarak  gogus
fizyoterapisinin ginde 1-4 kez yapilmasi oneriimektedir. Her bir akciger

segmentinin drenajindan sonra OkslUruk veya zorlu ekspirasyonlar tesvik

35



edilmelidir. Elde tutulan veya yelek tipi mekanik perkusorler ergenler veya
geng erigkinler icin faydal olabilir. Mukusun temizlenmesi icin ek olarak
istemli Oksuruk, pozitif ekspiratuar basingli olan veya olmayan zorlu
ekspiratuar manevralarin tekrarlanmasi, dizenli nefes alip verme ve elde
tutulan titresim cihazlarinin kullaniimasi Onerilmektedir. Bronkodilatorlerin
fizyoterapiden 0Once kullaniimasi puartlan  sekresyonlarin  atilimini
kolaylastirabilmektedir. Rutin aerobik egzersiz pulmoner fonksiyonlarin

azalma hizini yavaglatmaktadir (62).

7.1. Cerrahi Tedavi

Brongiyektazi insidansindaki azalma ve etkili medikal tedavi ile
cerrahi girisim uygulanan hasta sayisi azalmistir. Hastalarda cerrahi
endikasyon ancak ¢ocuk gogus hastaliklari ve ilgili cerrahi bolumun ortak
karari sonrasinda verilmelidir (130). Amag¢ hastalikli tum akciger dokusunu
uzaklastirmak ve yasam kalitesini artirmaktir (131). Bu, iki fizyopatolojiyle
aciklanir; birincisi, fonksiyonunu yitirmig bronslardan olugan akciger
dokusunu uzaklagtirmak, ikincisi de lokalize brongiyektazi alanlarini komsu
bdlge yapisini bozmamasi igin ortadan kaldirmaktir. Lokalize hastalik
varhginda segmental veya lober rezeksiyon en etkili yodntemdir.
Aragtirmacilarin ¢gogu cerrahi girisim uygulanmadan once en az 2 yil yogun
medikal tedavi uygulanmasi konusunda fikir birligindedirler (131,132). Cerrahi

endikasyonlar Tablo-5'de gosterilmistir (12).

Tablo - 5: Cerrahi igin kesin endikasyonlar

» Medikal tedaviye yanit alinamayan, agir semptomlarla seyreden lokalize
hastalk

» Kesin belirlenmis bir odaktan veya lobdan yasami tehdit edecek kanama

A\

Blylume gelisme geriligine yol acan lokalize rezeke edilebilir bronsiyektazi

» Persistan fokal enfeksiyona neden olan gikarilabilir hastalik
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Cocuklarda cerrahi tedavi sonrasi uzun donem takip ¢alismalarinda
hastalarin operasyonlari tolere ettikleri ve c¢ogunun hayat kalitesinin
etkilenmedigi vurgulanmistir (133).

Sonug olarak, brongiyektazi tedavisinde cerrahi en etkin yontemdir.
Hastaligin agirligi ve kapsami iyi belirlenmeli ve cerrahi endikasyon buna
gore dusunulmelidir (134).

7.J. Korunma

Bronsiyektazili hastalara rutin asilamaya ek olarak influenza ve
pnémokok asilari uygulanmalidir. Tekrarlayan enfeksiyonlar ve enflamasyon
nedeniyle katabolizma artisi oldugundan nutrisyonel durumun da iyi tutulmasi
onemlidir. Pnoémokok asisinin influenza asisiyla birlikte uygulandigr 20
bronsiyektazi olgusuyla sadece influenza asisi yapiimis olan bronsiyektazi
olgularinin kargilastinldigi bir g¢alismada, pnémokok asisi yapilan grupta
alevlenme sayisinin ilk yil azaldidi ancak ikinci yilda farkhlik goéstermedigi
belirtilmigtir (119).

8. Brongiyektazinin Dogal Seyri ve Prognozu

Altta yatan nedene bagh olmakla beraber bronsiyektazili ¢cocuklarin
prognozu genellikle iyidir. Etiyolojide bir neden saptanamayan bazi
hastalarda brongiyektazinin 06zellikle silendirik bronsiyektazide tamamen
dizeldigi de go6zlenmektedir (27). Cocukluk c¢agi brongiyektazilerinde
patogenez ve tedaviye iliskin hala cevap bekleyen problemler bulunmaktadir.
Patogenezde inflamasyonun rolinin daha iyi anlasiliyor olmasi tedavide
antinflamatuar ajanlarin kullanilmasi igin firsat yaratacagi dasunulmektedir.
Yakin gelecekte bu 'Oksuz' hastaligin tani ve tedavisinde geligmeler
beklenmektedir (12).

37



GEREC VE YONTEM

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi; Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Cocuk Allerji Bilim Dali, G6gus Hastaliklari Polikliniginde 2000-
2015 yillari arasinda kistik fibrozis digi bronsiyektazi tanisi konularak izlenmis
olan 98 hasta calismaya alindi. Hastalarin yaslari, tani aldiklan yas,
cinsiyetleri, 6zgec¢misleri, aile dykulleri, basvuru yakinmalari, yakinmalarinin
suresi, fizik bulgulari, etiyolojiye yonelik yapilan tetkikler (ter testi, SFT leri,
PPD vb. testleri, kistik fibrozis gen analizi sonuglari, immunolojik tetkik
sonuglari), akciger grafisi ve bilgisayarli tomografi bulgulari, tedavi ve
tedaviye yanit durumlari vd. retrospektif olarak kaydedildi.

Tdm hastalarin brongiyektazi gelisiminde rol oynayabilecek etiyolojik
faktorleri belilemek amaciyla kizamik, bogmaca ve pnémoni gibi gegcirilmis
akciger enfeksiyonlari ve tuberklloz igin 6zgecmigleri, akciger grafileri,
balgam aside direngli basil surintl 6rnedi (ARB) ve tuberkiloz kulturleri,
kistik fibroz igin ise ter testi, kisitik fibrozis gen analizi vb. test sonugclari
kaydedildi. Yineleyen ekspiratuvar solunum guglugu ataklarinin varligi, atopi
oykilsu, pozitif deri prick testi, yiksek IgE dizeyi ve solunum fonksiyon
testlerinde obstruktif tipte bozukluk ve reversibilite olmasi astim tanisi igin
kullanildi. Olgularin serum IgA, IgM, IgG ve IgE duzeyleri, IgG subgruplari,
lenfosit alt gruplari, ter testi, akciger grafisi, balgamda mikrobiyolojik
incelemeleri, nazal sakkarin testi, nazal smear ve silyer aktivite
degerlendirmesi, solunum fonksiyon testleri incelendi. Gerekli olgularda ise
yapillmig olan ekokardiyografi, sinis grafisi, paranazal sinls tomografisi,
tuberkdlin testi, alfa-1 antitripsin diizeyi, gastro0sefageal refll, bronkoskopi
arastirmasi gibi yapilmig incelemelerin sonuglari kaydedilmigtir.

Bes yas uUzeri uyum saglayabilen SFT vyapilmis cocuklarda,
spirometre ile olgulen FVC, FEV1, PEF ve FEF25-75 parametreleri
kaydedildi, degerler yasa ve boya gore beklenenin yluzdesi olarak ifade edildi.
FEV1> %80, FVC> %80, FEV1/FVC> %80, FEF25-75> %75 normal
degerler olarak kabul edildi (99).
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Hastalarin tedavi ile ilgili kayitlari; balgamda artma, ates, klinikte
bozulma ve akciger grafisinde yeni infiltrasyonun oldugu alevlenme
dénemlerinde uygun antibiyotik kullanimini, goégus fizyoterapisi, inhale
steroidler ve bronkodilatorlerin kullanimini, eger uygulanmis ise cerrahi
tedavileri icermekteydi.

Calisma, Uludag Universitesi Etik Kurulu’'ndan 22 Aralik 2015 tarih
ve 2015-22/7 sayili bagvuru onayi alindiktan sonra baglatildi.
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ISTATISTIKSEL ANALIiz

Sonuglarin istatistiksel olarak degerlendirimesi Uludag Universitesi
Biyoistatistik Anabilim Dal’'nda “SPSS for Windows Version 13,0” istatistik
paket programi kullanilarak yapildi. Kategorik dlgimler sayi ve yuzde olarak,
sayisal Olgimler ise medyan (minimum-maksimum) olarak verildi. Kategorik
Olcimlerin  kargilastirimasinda Ki Kare testi; sayisal dlgumlerin
karsilagtinimasinda varsayimlarin  saglanmasi durumunda Bagimsiz
gruplarda T testi (Student’s T testi), varsayimlarin saglanmamasi durumunda
ise Mann Whitney U testi kullanildi. Bagimsiz iki grubun karsilastiriimasinda
Mann Whitney U testi, kategorik degigkenlerin karsilagtirimasinda ise
Pearson ki-kare ve Fisher’'in ki-kare testleri kullanildi. Tim testlerde p< 0,05

olan degerler anlaml kabul edilmigtir.
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BULGULAR

Calismaya Agustos 2000-2015 tarihleri arasinda kistik fibrozis disi
bronsiyektazi tanisi alan ve takip edilen 98 hasta alind1.

Calismaya alinan hastalarin demografik o6zellikleri incelendiginde;
42'si (%42,5) erkek, 56's1 (%57,5) kiz, yas ortalamasi 12,2 (1-18) yil olarak
hesaplandi. Hastalarin ilk tani éncesi yakinmalarin baglama yasi 2+2,5 yil
olarak saptandi ve ilk tani yagsi medyan 6 (1-17) yil olarak bulundu.
Hastalarin %57’sinde tanidan 6nce hastaneye yatis oykusu ve %42’sinde
tani dncesi pndmoni 6ykusu saptandi. Hastalarin %11’inde hastaneye birden
fazla yatis OykusU bulundu. Hastalarin c¢esitli 6zellikleri Tablo-6’da

Ozetlenmigtir.

Tablo - 6: Hastalarin gesitli 6zellikleri (n:98)

Ozellikler n (%) veya medyan (min-max)
Cinsiyet
Erkek 42 (%43)
Kiz 56 (%57)
Tani éncesi pnédmoni dykusu 41 (%42)
Tani 6ncesi hastanede yatis 56 (%57)
oykusu
Yas ortalamasi (yll) 12 (1-18)
ilk tani yasi (yil) 6 (1-16)
Semptomlarin baslangi¢ yasi (ay) 24 (1-230)
Ortalama takip stresi (ay) 38 (3-140)

Hastalarin Klinik Bulgularinin Degerlendirilmesi

Klinik bulgular agisindan degerlendirme yapildiginda; hastalarda
gorulen semptomlar incelendiginde en sik gorulen semptom 91’'inde (%92)

Oksuruk olarak tespit edildi, ayrica 56’sinda (%57) balgam ¢ikarma, 37’sinde
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(%38) nefes darhgi, 33’'Unde (%33) higilti, 5'inde (%6) hemoptizi saptandi
(Tablo-7). Hastalarin 45’'inde (%46) sik alt solunum yolu enfeksiyonu gecgirme
OykusU saptandi. Hasta ailelerinde 4 hastada (%3) bronsiyektazi dykusu

mevcuttu.

Tablo - 7: Hastalarda gorilen semptomlar

Semptom n (%)
Oksiuirik 91 (92)
Balgam cikarma 56 (57)
Nefes darligi 37 (38)
Hisilti 33 (33)
Hemoptizi 5 (6)

Hastalarin eslik eden fizik muayene bulgularina bakildiginda 6 (%5)
hastada gogus deformitesi mevcuttu. Bunlardan 4’0 pektus ekskavatum, 2’si
pektus karinatum idi. Dinlemekle en sik ral (%52) ve ronkus (%38) saptandi
(Tablo-8).

Tablo - 8: Hastalarin fizik muayene bulgulari

Fizik muayene n (%)
Ral 51 (52)
Ronkis 37 (38)
Kaba solunum sesi 21 (21)
Ates yuksekKligi 10 (10)
Ekspiryumda uzama 7 (6)
Gogus deformitesi 6 (5)
Comak parmak 2 (2)

Hastalarin gecirdigi hastaliklar incelendiginde en sik pnémoni (%55),
bronsit (%42) ve astim (%10) dykusu tespit edildi. (Tablo-9).
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Tablo - 9: Hastalarin gegirdigi hastaliklar

Hastalik oykusii n (%)
Pnoémoni 54 (55)
Bronsit 42 (42)
Astim 10 (10)
Kizamik 4 (3)
TUberkiloz 7 (6)
Sucicegdi 5(4)
Bogmaca 0 (0)

Hastalarin Tani Aninda Laboratuar Bulgularinin ve Goéruntiileme
Tetkiklerinin Degerlendirilmesi

Hastalarin 63’'Unde (%64) ilk posteroanterior akciger grafisinde
brongiyektazi bulgusu saptandi. En sik tutulumun goéruldugu akciger lobu sol
alt lob (%31) ve sag orta lob (%27) olarak tespit edildi. Son c¢ekilen
posteroenterior akciger grafisi incelendiginde %45’inde brongiyektazi bulgusu

saptandi ve en sik tutulan lob sol alt lob (%38) olarak belirlendi (Tablo-10).

Tablo - 10: Hastalarin akciger grafi tutulumlari

Akciger grafisi tutulum n (%)

Ik akciger grafisinde tutulum 63 (64)
> Sol alt > 20(31)
» Sag orta > 17 (27)
> Sag st > 14 (22)
> Sol st > 12 (19)
> Sag alt > 10 (16)

Son akciger grafisinde tutulum 44 (45)
> Sol alt > 17 (38)
» Sag orta > 10 (22)
» Sag alt > 10 (22)
> Sol Ust > 9 (20)
> Sag ust > 9 (20)

43



Hastalarin 83’Unde (%85) ilk YCBT'de brongiyektazi bulgulari
saptandi. En sik tutulumun goéruldugu akciger lobu, sol alt lob (%53) olarak
tespit edildi. Son c¢ekilen YCBT ler incelendiginde %56’sinda tutulum
saptandi ve en sik tutulan lob sol alt lob (%53) olarak belirlendi. Hastalarin
%20’sinde sag alt+sol alt lob, %7’inde sag orta+sol alt lob ve %5’inde sag
alt+sol dst lob tutulum birlikteligi saptanmisti (Tablo-11).

YCBT de bronsiyektazi saptanan hastalarin 56’sinda (%57)
bronsiyektazi siniflamasi belirlenebildi. Hastalarin 36’sinda (%64) silendirik
(tubuler veya fuziform), 11'inde (%23) varikdz veya sakkuler, 15’'inde (%27)
kistik brongiyektazi saptanmisti (Tablo-12).

Tablo - 11: Hastalarin YCBT sonuglarina gore bronsiyektazi bulgularinin
akciger loblarina gore dagilimi

n (%)
ilk YCBT’de bronsiyektazi 83 (85)
» Solalt 52 (53)
» Sag alt 32 (32)
» Sag orta 31(31)
» Sag ust 27 (27)
> Sol Ust 18 (19)
Son YCBT’de bronsiyektazi 55 (56)
» Sol alt 52 (53)
» Sag alt 31 (31)
» Sag orta 18 (18)
> Sol st 16 (16)
> Sag Ust 19 (19)
Son YCBT'de birden fazla akciger lobunda bronsiyektazi 31(31)
» Sag alt+sol alt lob 19 (20)
» Sag orta+sol alt lob 7(7)
» Sag alt+sol ust lob 5(5)

YCBT: Yiksek ¢6zunurlikld bilgisayarl tomografi
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Tablo - 12: Hastalarin YCBT’de saptanan brongiyektazi siniflamalari

Bronsiyektazi Tipi n (%)

Silendirik 36 (64)
Kistik 15 (27)
Varikdz veya Sakkdler 11 (23)
Ayrimi net yapilmamis 38 (40)

YCBT: Yuksek ¢ozunurlukli bilgisayarli tomografi

Hastalarin SFT sonuglari

Hasta dosya verilerinden 72 olgunun ilk basvuru anindaki, 52
olgunun da takipte yapilan son solunum fonksiyon test (SFT) sonuglarina
ulasildi. Yapilan her iki SFT arasinda gegen sure ortalamasi 42+ 5 ay olarak
bulundu. Hastalarin ilk basvuru aninda yapilan solunum fonksiyon testinde
FVC ortalamasi %78 122 (20-120), PEF ortalamasi %68 +19 (22-120),
FEF25-75 ortalamasi %56,9 + 31 (8-148) ve FEV1 ortalamasi %73+ 25 (17-
126) olarak bulundu. Hastalarin yapilan son SFT’lerinde ise FVC ortalamasi
%79 + 18 (53-118), PEF ortalamasi %66 + 19 (22-115), FEF25-75 ortalamasi
%61 + 31 (10-125) ve FEV1 ortalamasi %73 £ 23 (30-117) olarak bulundu
(Tablo-13,14).

Tablo - 13: ilk bagvurudaki solunum fonksiyon testi bulgulari

n Medyan Min Max

(%) (%) (%)
FVC 72 78 20 120
PEF 42 68 22 120
FEF 25-75 50 59 8 148
FEV1 72 73 17 126

FEV1: Zorlu ekspiratuar hacim birinci saniye degeri, FVC: Zorlu vital kapasite, FEF25-75:

Maksimum orta ekspiratuar akim hizi
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Tablo - 14: Hastalarin izlemlerinde kontrollerdeki son solunum fonksiyon
testi bulgular

n Medyan Min Max

(%) (%) (%)
FVC 52 79 53 118
PEF 52 66 22 115
FEF 25-75 52 61 10 125
FEV1 52 73 30 117

FEV1: Zorlu ekspiratuar hacim birinci saniye degeri, FVC: Zorlu vital kapasite, FEF25-75:

Maksimum orta ekspiratuar akim hizi

FEV1/FVC<90 ise obstruktif, FEV1/FVC>80 ise restriktif olarak kabul
edildi. ik tani aninda yapilan SFT’de hastalarin 21’inde restriktif patern
17’sinda ise obstruktif patern saptandi. 19 hastanin tani anindaki SFT’si
normaldi. Hastalarin 36’sinda FEV1< %80, 29'unda FVC< %80 ve 36'sinda
FEF25-75< %80 olarak saptandi. Hastalarin yapilan son SFT’lerinde 23
olguda obstriktif patern, 9° unda ise restriktif patern saptandi. Hastalardan
14’Gn  SFT'si normaldi. FEV1< %80 hastalarin %30‘unda, FVC< %80
hastalarin %28’ inde ve FEF25-75< %80 hastalarin %32’sinde saptandi.

Hastalarin bagvuruda yapilan SFT’leri ile son kontrollerinde SFT’leri
kargilastirildiginda; ilk FEV1 ortalamalarn 73+25 (17-126) iken, son FEV1
ortalamalari ise % 73+23 (30-117) olarak belirlenmistir. Hastalarin ilk FEV1
ve son FEV1 degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farkhlik
saptanmamistir (p>0,05). Hastalarin ilk FVC ortalamalari 78+22 (20-120)
iken, son FVC ortalamalari ise 79+18 (53-118), olarak belirlenmigtir.
Hastalarin ilkk FVC ve son FVC degerleri arasinda istatistiksel olarak anlaml
bir farkhlik saptanmamistir (p>0,05). Hastalarin ilk FEF 25-75 ortalamalari
56,931 (8-148) iken, son FEF 25-75 ortalamalari ise 61+31 (10-125) olarak
belirlenmistir. Hastalarin ilk FEF 25-75 ve son FEF 25-75 degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir farklilik tespit edilememigtir (p>0,05). Hastalarin
ilk PEF ortalamalar 68+19 (22-120) iken, son PEF ortalamalari ise 66+19
(22-115) olarak belirlenmigtir. Hastalarin ilk PEF ve son PEF degerleri
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arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farkhlik yoktur (p>0,05). SFT’lerin

kargilastirmasi Tablo-15'de gorilmektedir.

Tablo - 15: Brongiyektazili gocuklarin yapilan ilk bagvuru anindaki solunum
fonksiyon testi bulgularinin karsilastiriimasi

Hasta Median Standart p degeri
sayisi (%) sapma (%)
Ik FEV 1 72 73 25
SonFEV 1 52 73 23 0,6
Ik FVC 72 78 22
Son FVC 52 79 18 0,9
Ik PEF 42 68 19
Son PEF 52 66 19 0,6
ik FEF 25-75 50 59 31
Son FEF 25-75 52 61 31 0,9

FEV1: Zorlu ekspiratuar hacim birinci saniye degeri, FVC: Zorlu vital kapasite, FEF25-75:

Maksimum orta ekspiratuar akim hizi

Hastalarda saptanan etiyolojik nedenler

Kistik fibrozis digi bronsiyektazi saptanarak bu caligsmaya alinan
hastalarin klinik veriler ve arastirmalar sonucu bronsiyektazi etiyolojisinde
nihai tani olarak postenfeksiybz 41 (%41), nedeni bilinmeyen 25 (%25),
immadn yetmezlik 12 (%12), astim 10 (%10), tiberkiloz 4 (%4), primer siliyer
diskinezi 3 (%3), brongiolitis obliterans 1 (%1), yabanci cisim aspirasyonu 1
(%1), konjenital akciger anomalisi 1 (%1) hastada saptandi (Tablo-16).
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Tablo - 16: Bronsiyektazili cocuklarda saptanan kistik fibrozis digi etiyolojik

nedenler (n:98)

Son Tani n (%)
» Postenfeksiyoz 41 (41)
> idiyopatik 25 (25)
> immin yetmezlik 12 (12)
» Astim 10 (10)
» Tuberkiloz 4 (4)
> Primer siliyer diskinezi 3(3)
> Bronsiolitis obliterans 1(2)
» Yabanci cisim aspirasyonu 1(1)
» Konjenital akciger anomalisi 1(2)

Hastalarda balgam kilturlerinde saptanan enfeksiy6z etkenler

Hastalarin hepsinin samptomatik donemlerinde en az bir non spesifik
balgam kultiri mevcuttu. Balgam kultiriinde tremesi olan 40 (%41) hastada
en sik etken olarak Haemophilius influenzae 31 (%32) saptandi, sonrasinda
siraslyla Streptococcus pneumoniae 11 (%12), Pseudomonas aeruginosa 9
(%10) en sik treyen etkenlerdi. Candida albicans uUremesi ise 2 hastada
(%2) saptandi (Tablo-17).

Tablo - 17: Balgam kultirlerinde Greme saptanan olgularda etkenler (n:40)

Etken n (%)
Haemofilus influenza 31 (32)
Streptococcus pneumoniae 11 (12)
Pseudomonas aeruginosa 9 (10)
Candida albicans 2(2)
Diger 14 (14)
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Hastalarda Kistik fibrozis digi brongiyektaziye eslik eden diger
hastaliklar

Eslik eden hastaliklar agisindan bakildiginda bir hastada Down
Sendromu, bir hastada Kabuki Make Up Sendromu mevcut idi. Bir hastada
ise Myastenia Gravis mevcuttu. Hastalarin 5’'inde (%5) kardiak patoloji
saptandi. Bunlardan 2’si dekstrokardi, 2’'si atriyal septal defekt idi. Bir
hastada da mitral valv prolapsusu ve pulmoner hipertansiyon birlikteligi
mevcuttu.

Hastalarin 17’sinda (%16) GOR sintigrafide refl(i saptandi. Hastalarin
%15'inde prick testinde en az bir allerjene karsi duyarlilik tespit edildi.

Hastalarda klinik izlem ve tedavi

Kistik fibrozis-digi brongiyektazi tanisi ile izlenen toplam 98 hastanin
11’'inde (%11) cerrahi rezeksiyon uygulanmisti. Hastalarin 7’sinde (%7)
unilateral, 4’'Unde (%4) bilateral lobektomi uygulanmis, 2’sinde ise tek tarafli

pnémonektomi uygulanmisti (Tablo-18).

Tablo - 18: Hastalarinda uygulanan cerrahi girisimler (n:98)

Cerrahi yontem n (%)

Unilateral lobektomi 7 (7)

Bilateral lobektomi 4 (4)

Total pndmonektomi 2(2)
- — |

Toplam 11 (11)

Opere olan hastalarimizin etiyolojik dagihmina baktigimizda 6
hastada immun yetmezlik, 3 hastada primer siliyer diskinezi mevcuttu. Diger
2 hastada kistik fibrozis digl brongiektazinin nedeni saptanamamigti.

Olgularin duzenli olarak ya da yilda en az bir kez kullandiklari solunum
sistemi hastaliklarina yonelik ilaglar degerlendirildiginde; %47’sinin (n=47)
tedavisinde aralikli kisa etkili beta 2 agonist, %28’inde (n=28) inhale steroid,
%15'inde (n=15) uzun etkili beta 2 agonist, %45’ inde (n=45) N-asetilsistein
ve %5’ inde (n=6) sistemik steroid kullanimi oldugu saptandi.
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PPD pozitifligi saptanan 28 (%29) hastanin 4'G U¢lu antitiberkuiloz
tedavisi alirken Q'u profilaktik INH tedavisi almaktaydi, 15 hasta ise tedavi
almamaktaydi.

Hastalarin izlemleri siresince 17 hastada (%17) ortalama 3 yillik
izlem sonrasinda YCBT'de duzelme saptanirken, 28 hastada (%28) kismi
dizelme (ortalam izlem sureleri 5 yil) ve 55 hastada (%55) ise ortalama 9
yillik izlem slresince degisiklik saptanmadi.

Klinik olarak iyilesme veya kismi iyilesme hastalarin %60’inda

saptandi.
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TARTISMA

Brongektazi, brong duvarinin anormal kalici dilatasyonu ile seyreden
kronik enflamatuar bir hastaliktir. Bu c¢alismada, kistik fibrozis digi
bronsgiyektazisi bulunan 98 hastanin klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgulari
degerlendirildi.

Calismadaki olgularin  %42'si erkek, %56’st kiz idi. Literature
bakildiginda inal ve arkadaslarinin ¢alismasinda %51 erkek %49 kiz (11),
Gergek ve arkadaslarinin galismasinda %60 erkek, %40 kiz (120), Karadag
ve arkadaslarinin calismasinda %50,5 erkek, %49,5 kiz (136) gibi farkli
oranlar mevcuttur. Eastham ve arkadaslarinin 93 hasta ile yaptiklari
calismada erkek kiz orani 2:1 dir ve daha belirgin bir erkek cinsiyet hakimiyeti
mevcuttur (137). Bizim calismamizda kiz cinsiyet, erkek cinsiyete oranla hafif
yuksektir.

Calisma grubumuzda ilk tani medyan yasi 6 olup literatirde daha
once bildirilen yayinlara benzerdir. Eastham ve arkadaslarinin galismasinda
tani anindaki medyan yas 7,2 (18), Munro ve arkadaslarinin ¢alismasinda
7,3 (20), Twiss ve arkadaslarinin ¢alismasinda 5,2 olarak bildirilmistir (138).
Ulkemizde inal ve arkadaslarinin yapti§i calismada tani yasi, ¢alismamiza
gore daha yiksek olarak dokuz yas civari, Dogru ve arkadaslarinin
calismasinda da 8 vyas civari olarak bildirilmigtir (136). Karadag ve
arkadaslarinin galismasinda da semptomlarin baglangici erken c¢ocukluk
déneminde olmasina karsin hastaneye bagvurunun okul ¢adi yaslarinda
(7,4+£3,7) oldugu bildirilmistir (11). Bizim calismamizda da tani Oncesi
sikayetlerin baslama yasi ortalamasi 2 = 2,5 yil olup okul oncesi donemde
olmaktadir. Hastaligin erken tanisinda, kronik produktif dksurik ve fizik
muayenede sebat eden raller gibi bronsektazi i¢in ipuglari olan hastalarda
hastaliktan suphelenilmesi ve vakit kaybetmeden bronsektazi agisindan
gerekli aragtirmanin yapilmasinin 6nemi ortaya ¢ikmaktadir.

Cocukluk cagindaki hastalarin en sik basvuru sikayeti dksuruktir.

Kronik, inat¢i, balgamh 6ksurik daima bronsiyektazi tanisini akla getirmelidir
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(30). Balgam g¢ikarma ise gocukluk ¢aginda daha nadir olarak rastlanan bir
yakinmadir. Literaturdeki diger yayinlar gibi galigmamizda da en sik gorulen
semptomlar sirasiyla Oksurik ve balgam c¢ikarmadir. Karadag ve
arkadaslarinin c¢alismasinda da c¢alismamiza benzer sekilde %96,9'la
Oksuruk ilk sirada, %80,6 ile de balgam c¢ikarma ikinci sirada gozlenen
bagvuru yakinmasi olarak Dbildiriimigtir  (11). Ulkemizden inal ve
arkadaglarinin ¢alismasinda ilk sirada oksuruk (%100) ikinci sirada balgam
cikarma (%81,8) gorulurken (28), Cokugras ve arkadaslarinin ¢calismasinda
da ayni sekilde oksuruk birinci sirada (%96) balgam cikarma (%46) ikinci
sirada gozlenen semptom olarak bildirilmigtir (136). Pediatrik serilerde
hemoptizi sikligi %4-10 arasinda bildiriimektedir. Calismamizda hemoptizi
bes hastada (%6) saptandi, ancak hicbir hastada masif hemoptizi yoktu. inal
ve arkadaslarinin galismasinda hemoptizi sikhigr %5,5 (136), Cokugras ve
arkadaslarinin galismasinda da %8 olarak bildirilmistir (28).

Sunulan galismada 33 (%33) hastada yineleyen vizing ve 37 (%38)
hastada nefes darligi tanimlaniyordu; ancak bunlardan sadece 10 olgu bu
bulgularla astim tanisi almis ve tedavi edilmekteydi. Karadag ve
arkadaslarinin galismasinda nefes darligi %49, vizing %46,9 oraninda
basvuru yakinmalari arasinda bildirilmistir (11). Cokugras ve arkadaslarinin
calismasinda da hastalarin %36’sinda vizing, %34’Unde nefes darligi oldugu
bildirilmistir (136).

Hastalarin % 6’sinda gogus deformitesi ve % 2’sinde comak parmak
saptanmigtir. Diger calismalara bakildigi zaman ¢omak parmak goérilme
sikhdr %3-51 arasi degismektedir (35,53). Karadag ve arkadaslarinin
calismasinda ¢comak parmak %40,9 oraninda bildirilmistir (11).

Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, bronsiyektazi etiyolojisinde halen
birinci siradaki yerini korumaktadir (11,19,30,31). Eastham ve arkadaslarinin
93 pediatrik olguda yaptiklari g¢alismada; kistik fibrozis digi bronsiyektazi
etiyolojisinde %30 tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, %21 immuin yetmezlik
veya immun supresyon, %9 bronsiyolitis obliterans, %5 konjenital akciger
anomalileri saptanmis olup, %18’i idiyopatik olarak degerlendirilmistir (20).

Ulkemizde vyapilan bir galismada; 141 olguluk seride %56 oraninda
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postenfeksiyoz bronsektazi, %16 astim, %6 kistik fibroz, %5 primer immun
yetersizlik bildirilmigtir (146). Yine Ulkemizde yapilan baska bir galismada;
111 kistik fibrozis disi bronsektazili cocugun yer aldigi hasta grubunda en sik
%29,7 oraninda postenfeksiydz bronsektazi bildirilmigtir (136). Bizim
calismamizda da gecirilmis akciger enfeksiyonlart %41 ile ilk sirada yer
almaktadir. Bununla beraber Ulkemizde giderek artan asilanma oranina ve
pnémokok ve influenza asilarinin bronsektazi hastalarina daha yaygin olarak
yapillmasina bagli olarak 2001 yilinda Karako¢ ve arkadaslarinin, 2005
yiinda da Dogru ve arkadaslarinin yaptigi calismalarla kiyaslandiginda
postenfeksiyoz vakalarin oraninin bir miktar azaldigi dusunulebilir (136).
Astim ve reaktif hava yolu hastaligi, siklikla brongektazi saptanan
hastalarin 6n tanilari olmalarina ragmen sag orta lob sendromu 6rneginde
goruldugu gibi brongektazinin nedeni olarak da karsimiza c¢ikar (16).
Brongiyektazi tanili 23 hastanin degerlendirildigi bir calismada etyolojide %17
oraninda astim sorumlu bulunmustur (20). Bizim ¢alismamizda oran %10
saptanmigtir. Calismamizda besinci sirada tuberkilozun saptanmasi,
tuberkulozun brongiyektazi etiyolojisindeki 6nemini gbz dnine sermektedir.
Brongektazi tanisinda akciger grafisinin sensitivitesi %28 olarak
bildiriimektedir (110). Bizim calismamizda da sadece akciger grafisi ile
bronsektazi tanisi konulma orani %4 saptanmistir. GUinumizde YCBT
brongiyektazinin tani ve yayginhginin degerlendiriimesinde altin standart
olarak bronkografinin yerini almigtir (18,20,62,150). Sunulan c¢aligmalarda
hastalarin timinde bronsiyektazi kesin tanisi BT veya ylksek ¢ozunurlUkIG
BT ile konmustur. Kistik fibrozis digi bronsiyektazili vakalarda daha siklikla alt
loblar tutulmaktadir. Ust loblarda yer gekiminden dolayr mukus drenaji daha
iyidir. Bilateral ve Ust loblardaki bronsektazi daha ¢ok KF'li hastalarda
gorulmektedir (151). Kistik fibrozise bagh bronsiyektazilerde daha sik gorilen
Ust lob tutulumunun aksine, kistik fibrozis digi brongiyektazinin en sik alt
loblari ve 6zellikle de sol alt lobu tuttugu Dogru ve arkadasglari ile Karadag ve
arkadaslarinin c¢aligsmalarinda bildirilmigtir (11,31). Calismamizda en sik
tutulan loblar sirasiyla sol alt lob (%53), sag alt (%31) ve sag orta lobdu

(%18). Bazi yayinlarda da, en sik tutulan sol alt lobun ardindan lingula
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tutulumu ikinci siklikta bildiriimektedir. Ulkemizde vyapilan inal ve
arkadaslarinin calismasinda %41 oraninda en sik tutulumun alt loblarda
oldugu belirtimekte (136). Cesitli yayinlarda bilateral tutulum sikligi %30 ile
%61 arasinda degismektedir. Ulkemizde YCBT’nin kullanildigi iki ayri
calismada, multilobar hastalik sikligi %57, diger bir calismada ise %32 olarak
bildirilmigtir (19,136). Calismamizda da 31 hastada (%31) iki veya daha fazla
lob tutulumu oldugu goérildi. Karadag ve arkadaslarinin galismasinda
bilateral tutulum orani %46,6, tek lob tutulumu %46, multilobar tutulum da
%31,9 olarak bildirilmigtir (11). Multilobar hastalik sikhgr Glkemizden yapilan
Karako¢c ve arkadaslarinin calismasinda %56,5, inal ve arkadaslarinin
calismasinda %38,2 olarak Dbildirilmistir (19,136). Santamaria ve
arkadaslarinin galismasinda hastalarin %30’unda tek lob tutulumu, %44’Gnde
multilobar tutulum olup ¢alismamiz ile benzerdir (132). Kim ve arkadaslarinin
calismasinda bilateral tutulum %59,7, Twiss ve arkadasalrinin ¢alismasinda
da %83,8 olarak bildirilmistir (4,146).

Solunum fonksiyon testleri hastaligin agirlik derecesini gostermek
icin gok hassas bir yontem degildir ancak hasta takibinde 6nem tasir.
Brongiyektazi tanili hastalarin ¢ogunda, ozellikle agir olmayan hastalarda
obstruktif bozukluk géralir, FEV1 ve FVC degerleri siklikla duasuktar. Agir
hastalik derecelerinde parankimindeki yikimdan dolayi obstriktif ve restriktif
pattern birlikte gozlenir (10). Calismamizda ilk basvuru aninda yapilan SFT
testinde FVC ortalamasi %78+22 (20-120), PEF ortalamasi %68+19 (22-
120), FEF25-75 ortalamasi %56,9+31 (8-148) ve FEV1 ortalamasi %73% 25
(17-126) olarak bulundu. Hastalarin yapilan son SFT’lerinde ise FVC
ortalamasi %79 £ 18 (53-118), PEF ortalamasi %66 + 19 (22-115), FEF25-75
ortalamasi %61 + 31 (10-125) ve FEV1 ortalamasi %73 + 23 (30-117) olarak
bulundu. ilk basvuru aninda yapilan ve son SFT’ler arasinda istatistiksel
olarak anlamli bir farkhlik saptanmadi. Karadag ve arkadaslarinin
calismasinda FEV1 ortalamasi %63,3+22,1, FVC ortalamasi %67,3+23,1 idi.
Calismamizda ilk tani aninda yapilan SFT’ler hastalarin %18’inde restriktif,
%16’sinda ise obstruktif tipteydi. Son SFT’lerin %210'u restriktif %19'u
obstruktif tipteydi. Gergek ve arkadaslari yaptiklari ¢alismada brongektazili

54



pediatrik hastalardan SFT yapabilen 20 hastanin 10 tanesinde obstruktif
pattern saptamislar, obstruktif patern olan hastalardan 8’inde primer hastalik
olarak astim tespit etmiglerdir. Bizim hastalarimizin ise 10’'unda (%8) primer
tani astimdi.

Calismamizda immin yetmezlikler 12 hastamizda (%12) sorumliu
faktor olarak saptanmis olup bu oran ulkemizdeki diger ¢calismalarda %5.,4 ve
%15,3 olarak bildirilmistir (31,136).

Calismamizda Kkistik fibrozis disi bronsiyektazi tanili hastalarin
%3’Unde altta yatan neden olarak primer siliyer diskinezi saptandi. Primer
silier diskinezilerin timiu Kartagener sendromu olup situs inversus totalisi
vardi. Tarkiye‘deki diger calismalara bakildiginda PSD orani Dogru ve
arkadaslarinin ¢alismasinda %6, inal ve arkadaslarinin calismasinda %16,4
olarak bildirilmigtir (31,136). Li ve arkadaglarinin Londra’da 136 non-KF
bronsektazili hasta Uzerinde vyaptiklant c¢alismada %14,7, Kim ve
arkadaslarinin Kore’den yaptiklari galismada ise %4,3 oraninda primer silier
diskinezi saptandigi bildirilmistir (32,146).

Mukus klirensinin ve savunma mekanizmalarinin zarar gormesi
sonucu havayollarinda mikroorganizmalarin persistansi, kalici enflamatuar
yanit ve ilerleyici akciger hasarina yol agan kisir donguye sebep olabilir
(153). Bunun bronsektazi baslangicinin ve ilerlemesinin temeli oldugu
dusundlmektedir. Bu yuzden uygun antibiyoterapi ve/veya anti-enflamatuar
tedaviye baslayabilmek ve bu kisir donguyu kirmak igin havayollarinin
sitolojisini ve mikroorganizmalari iyi tanimak gerekir. Pseudomonas
aeruginosa gibi mikroorganizmalarin  varhd bronsiyektazide yuksek
morbiditeyle iligkilidir ~ (154). Cocuklarda brongiyektazide gorilen
mikroorganizmalar tum dunyada benzerlik gosterir. Cogu ¢alismada balgam
veya balgamla beraber bronkoalveolar lavaj sivisinda mikrobiyolojik
dagilimlar arastinimigtir. Eastham ve arkadaslarinin g¢alismasinda en sik
Hemophilus influenzae ve Stretoptococcus pneumonia saptanmis,
Pseudomonas aeruginosa sikhigi %5 olarak  bulunmustur  (20).
Calismamizda hastalarda en sik dreyen ¢ mikroorganizma, olarak

Haemophilius  influenzae %32, Streptococcus pneumoniae %12,

55



Pseudomonas aeruginosa %10 idi. Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda
hastalarin balgaminda en sik Ureyen mikroorganizmalar Haemophilus
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) saptanmigtir (11). Birgok galismada birinci sirada etken patojen olarak
gosterilen Haemophilus influenza ¢alismamizda da ensik tUreyen etken olatak
saptanmigtir. Ancak 2006 yilindan bu yana ¢ocuklara Haemophilus influenza
asisinin rutin olarak yapiliyor olmasi ureme oranlarinda azalma saglamistir
(156). Bronsektazili hastalara pnomokok ve influenza asilarinin
uygulanmasinin artmasi, hastalarin bu mikroorganizmalarla enfekte olmasini
azaltmakta ve iyi bir fizyoterapi ile de yasam kalitesi ve sad kalim
artmaktadir.

Gegen vyuzyilin ortalarina dek cerrahi yaklasim brongiyektazi
tedavisindeki tek ydontem olarak dusundlirdl. Ancak etkili medikal tedavi ile
cerrahi girisim uygulanan hasta sayisi gin gectikge azalmaktadir (10). Erken
donemde yakalanmis, silendirik, hatta varrikoz bronsektaziler postural drenaj,
fizyoterapi ve antibiyotik profilaksisi altinda medikal tedaviye iyi yanit
verebilmektedir. Tedaviye yanit alinamayan, lokalize ve Kkistik yapida
bronsektaziler ise segment ya da lobektomiye gereksinim gosterebilirler (28).
Hastalarimizin 11’inde cerrahi rezeksiyon yapiimig ve 7 hastaya unilateral
lobektomi, 4 hastaya bilateral lobektomi ve 2 hastaya da tek tarfli total
pnémonektomi uygulanmisti. inal ve arkadaslarinin calismasinda 55
bronsektazili hastadan 4’Une (%7,2) lobektomi yapildigi bildiriimigtir (136).
Cokugras ve arkadasglarinin galismasinda da 96 hastanin 15’ine (%16)
lobektomi yapildigi bildirilmigtir (28). Karadag ve arkadaslarinin ¢alismasinda
cerrahi tedavi orani %23,4 olarak bildiriimistir. Kore’de Kim ve arkadaslarinin
92 brongektazili cocuk Uzerinde yaptiklari ¢alismada higbir hastaya cerrahi
tedavi uygulanmadigini bildirmiglerdir (146). Banjar ve arkadaslarinin 151
pediatrik bronsektazili hasta Uzerinde yaptiklari ¢alismada cerrahi tedavi

orani %15,8 olarak bildirilmistir (157). Singleton ve arkadaslarinin
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calismasinda ise cerrahi tedavi %17 olarak bildirilmis olup c¢alismamiza
benzerdir (3).

Sonug olarak sunulan galisma, Ulkemizde c¢ocukluk ¢aginda halen
kistik fibrozis digi brongiyektazi olgularina gecikmeli olarak tani konabildigini,
hastalarin  bir bodlumunde herhangi bir neden bulunamadigini ve
bronsiyektazili gocuklarda yuksek ¢ozunurlikli BT'de elde edilen anatomik
yayginlik derecesi ile solunum fonksiyonlarindaki bozulma arasinda yakin bir
iliski oldugunu géstermektedir. Ozellikle Ulkemiz gibi gelismekte olan
ulkelerde, saglik hizmetlerine ulagsma, asilama ve beslenme programlarinin
iyilegtirilmesi ile bronsiyektazi gelisimini azaltmak mumkundur. Birinci
basamakta galisan hekimlerin 6zellikle yineleyen akciger enfeksiyonu, immun
yetmezlik, astim semptomlari olan kronik balgamli 6ksurik yakinmalari
bulunan, buyime geriligi olan c¢ocuklarda brongektaziyi akilda tutmalari
gerekmektedir. Erken tani ve uygun tedavi, bu hastalarin seyrini ve yasam

kalitesini olumlu yonde etkileyebilmektedir.
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EKLER

Ek-1: Kisaltmalar

ABPA: Alerjik bronkopulmoner aspergillozis
AF: Aspergillus Fumigatus

ASYE: Alt solunum yolu enfeksiyonu

BAL: Bronko alveoler lavaj

BT: Bilgisayarli tomografi

CRP: C-reaktif protein

CVID: Yaygin degisken immun yetmezlik
DEXA: Dual Energy X-ray Absorptiometry
ESID: European Society of Immunodeficiency
FEF25-75: Maksimum orta ekspiratuar akim hizi
FEV1: Zorlu ekspiratuar hacim birinci saniye degeri
FVC: Zorlu vital kapasite

GOR: Gastroozofageal refli

HIV: Human Immundeficiency Virus

IL-1B: interleukin-1beta

IL-8: interleukin-8

KFTR: Kistik fibrozis transmembran regulatuar
KOAH: Kronik obstruktif akciger hastaligi
LTB4: Lokotrien B4

MKS: Mounier - Kuhn Sendromu

NO: Nitrik oksit

NTM: Non tuberkilozis mikobakteri

PLAG: Periferik lenfosit alt gruplar

PSD: Primer silier diskinezi

RA: Romatoid artrit

RSV: Respiratuar Sinsityal Virtis

SCID: Agir kombine immun yetmezlik
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SFT: Solunum fonksiyon testi

SJS: Swyer James Sendromu

STS: Sari Tirnak Sendromu

TBC: Tuberkiloz

TNF-a: Tumor nekrozis faktor-alfa

YCA: Yabanci cisim aspirasyonu

YCBT: Yuksek ¢dzunUrlUkIU bilgisayarli tomografi
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