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Önsöz

Kistik fibrozis, dünyada beyaz rk n en s k görülen kal tsal hastal  olarak bilinmektedir, ancak 
günümüzde yap lan birçok çal ma ve ilerlemelere ra men patogenezi halen tam olarak ayd nlat lamam , 
tan  ve tedavi konusunda tam bir fikir birli ine ula lamam t r. Kistik fibrozisin ülkemizdeki s kl  
konusunda net bir rakam olmamakla birlikte özellikle akraba evilili inin s k olmas , hastal n san landan 
daha s k oldu unu ve bilgi eksikli inden kaynaklanan nedenler yüzünden hastalar n bir k sm n n tan  
alamadan kaybedildi ini dü ündürmektedir. Bugüne kadar ülkemiz için büyük bir eksik olarak 
gördü ümüz ve kistik fibrozis hastalar n n erken dönemde tan s n  ve uygun tedavisini sa lamak 
amac yla haz rlanm  olan bu rehber, ülkemizde bu konuda haz rlanm  olan ilk eserdir. 

Kistik Fibrozis Tan  ve Tedavi Rehberi, Türk Toraks Derne i Pediatrik Akci er Hastal klar  Çal ma 
Grubu’nun ve Çocuk Solunum Yolu Hastal klar  ve Kistik Fibrozis Derne i’nin de erli katk lar yla 
olu turulmu , ülkemizde kistik fibrozis konusunda deneyimli de erli bilim adamlar  taraf ndan 
haz rlanm t r. Bu rehber, kistik fibrozisin sadece akci er hastal  de il, tüm sistemlerin tutulumu ile ilgili 
geni  kapsaml  bilgileri içermekte, hastalar n tan  ve tedavileri ile ilgili günümüzde dünyada bilinen son 
uygulamalar  kapsamaktad r. Tüm bölümlerin ba na “Önemli noktalar” eklenmi  olup, okuyuculara net 
ve pratik mesajlar verilmesi hedeflenmi tir. 

Ülkemizde bir ilk olan “Kistik Fibrozis Tan  ve Tedavi Rehberi”nin bu konuda büyük bir eksikli i giderdi ini 
dü ünüyor ve hastalar m z n erken dönemde tan nmalar  ve uygun tedavilerinin erken dönemde 
ba lanmas  ile birlikte ya am sürelerinin uzamas  ve ya am kalitelerinin art r lmas nda katk s  olaca n  
ümit ediyorum.

Bu rehberin haz rlanmas nda eme i geçen de erli yazarlara özverilerinden dolay  te ekkür ederim. 
Rehberin olu um sürecinde ve bas m nda katk lar  olan Türk Toraks Derne i ile Çocuk Solunum Yolu 
Hastal klar  ve Kistik Fibrozis Derne i’ne ükranlar m  sunar m

Rehberin kistik fibrozis ile ilgilenen tüm sa l k personeline faydal  olmas n  diliyorum.

Prof. Dr. Deniz Do ru Ersöz 
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K saltmalar

AAV:  Adenoasosiye vektör 
ABPA: Alerjik bronkopulmoner aspergillozis 
ASTD:  Aktif solunum teknikleri döngüsü
AT:  Anterior türbinat 
BAL:  Bronkoalveolar lavaj 
BHR: Bron iyal hiperreaktivite
BIPAP: “Bilevel” pozitif havayolu bas nc  
BM : Vücut kütle indeksi
BO: Bron iolitis obliterans
BOS: Bron iolitis obliterans sendromu 
BT: Bilgisayarl  tomografi 
CFU: Koloni olu turucu ünite
CSA: CHROMagar Staph aureus agar
DEXA: “Dual-enerji X-ray”
DHA : Dokosaheksanoik asit 
D OS: Distal intestinal obstrüksiyon sendromu
DNA: Deoksiribonükleik asit 
ENaC: Epitelyal sodyum kanal  
EPAP: Ekspiratuar pozitif hava yolu bas nc  
EYA : Esansiyel ya  asidi
F-aktin: Filamantöz aktin 
FEV

1
: Birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim

FIC: Fraksiyonel inhibitör konsantrasyon
G S: Gastrointestinal sistem
HD : Hastan n (duygu ve duygulan m n ) ifade etti i sonuca göre izlem
HS: Hipertonik salin 
IGT: Bozulmu  glukoz tolerans  
IL: nterlökin
IPAP: nspiratuar pozitif hava yolu bas nc  
IPV: ntrapulmoner perküssif ventilasyon
IRT: mmunreaktif tripsinojen 
V: ntravenöz 
VA: deal vücut a rl
KF: Kistik fibrozis
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KFBD : Kistik fibrozise ba l  geli en diyabet 
KFTR: Kistik Fibrozis Transmembran Regülator 
KKV: Küçük koloni varyantlar  
KMD: Kemik mineral dansitesi
KT : Kuru toz inhaler 
LCT: Uzun zincirli ya  asitleri
MAC: Mycobacterium avium kompleks 
MCBT: Çoklu kombinasyonlu bakterisidal test 
MCT : Orta zincirli trigliserid 
MIC: Minimal inhibitör konsantrasyon 
MRSA: Metisilin dirençli S. aureus
MSA: Mannitol-tuz agar 
NGT: Normal glukoz tolerans  
NIMV: Non-invazif mekanik ventilasyon 
NPF: Nazal potansiyel fark
NSAID: Nonsteroidal antiinflamatuar ilaçlar 
NTM: Non-tüberküloz mikobakteriler
OGTT: Oral glukoz tolerans testi
ÖD : Ölçülü doz inhaler 
PA: Pseudomonas aeruginosa
PCR: Polimeraz zincir reaksiyonu
PEP: Pozitif ekspiratuar bas nç 
PERT: Pankreas enzimi replasman tedavisi 
PF: Potansiyel fark
PGF: Primer graft yetersizli i 
PICC : Periferden sokulan santral kateter
PTLD: Nakil sonras  lenfoproliferatif hastal k 
PUFA : Çoklu doymam  ya  asitleri
REE : Dinlenme s ras ndaki enerji tüketimi 
RSV: Respiratuvar sinsityal virüs 
SF: Serum fizyolojik
SFT: Solunum fonksiyon testi
SYK: Sa l kla ilgili ya am kalitesi 
TEE: Total enerji tüketimi
T S: Tobramisin inhalasyon solüsyonu 
ÜSY: Üst solunum yolu 
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