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Onsoz

Kistik fibrozis, dunyada beyaz irkin en sk gorilen kalitsal hastaligi olarak bilinmektedir, ancak
gunumuzde yapilan birgok calisma ve ilerlemelere ragmen patogenezi halen tam olarak aydinlatilamamis,
tani ve tedavi konusunda tam bir fikir birligine ulasilamamistir. Kistik fibrozisin Glkemizdeki sikligi
konusunda net bir rakam olmamakla birlikte 6zellikle akraba evililiginin sik olmasi, hastaligin sanilandan
daha sik oldugunu ve bilgi eksikliginden kaynaklanan nedenler yiziinden hastalarin bir kisminin tan
alamadan kaybedildigini dustindirmektedir. Bugline kadar ulkemiz icin buyuk bir eksik olarak
gordugumiz ve kistik fibrozis hastalarinin erken donemde tanmisini ve uygun tedavisini saglamak
amaciyla hazirlanmis olan bu rehber, tGlkemizde bu konuda hazirlanmis olan ilk eserdir.

Kistik Fibrozis Tani ve Tedavi Rehberi, Turk Toraks Dernegi Pediatrik Akciger Hastaliklari Calisma
Grubu’nun ve Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar ve Kistik Fibrozis Dernegi'nin degerli katkilaryla
olusturulmus, Ulkemizde Kkistik fibrozis konusunda deneyimli degerli bilim adamlar tarafindan
hazirlanmistir. Bu rehber, kistik fibrozisin sadece akciger hastaligi degil, tim sistemlerin tutulumu ile ilgili
genis kapsamli bilgileri icermekte, hastalarin tani ve tedavileri ile ilgili ginimuzde diinyada bilinen son
uygulamalari kapsamaktadir. Tum bolumlerin bagina “Onemli noktalar” eklenmis olup, okuyuculara net
ve pratik mesajlar verilmesi hedeflenmistir.

Ulkemizde bir ilk olan “Kistik Fibrozis Tani ve Tedavi Rehberi”nin bu konuda biiytik bir eksikligi giderdigini
dusunuyor ve hastalarmizin erken donemde taninmalari ve uygun tedavilerinin erken ddnemde
baslanmasi ile birlikte yasam sirelerinin uzamasi ve yasam kalitelerinin artirlmasinda katkisi olacagini
Umit ediyorum.

Bu rehberin hazirlanmasinda emegi gecen dederli yazarlara 6zverilerinden dolay: tesekkir ederim.
Rehberin olusum sirecinde ve basiminda katkilari olan Tirk Toraks Dernegi ile Cocuk Solunum Yolu
Hastaliklari ve Kistik Fibrozis Dernegi’ne sikranlarimi sunarim

Rehberin kistik fibrozis ile ilgilenen tim saglik personeline faydali olmasini diliyorum.

Prof. Dr. Deniz Dogru Ersdz
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Kisaltmalar

AAV:  Adenoasosiye vektor

ABPA:  Alerjik bronkopulmoner aspergillozis
ASTD:  Aktif solunum teknikleri dongusu
AT: Anterior tlrbinat

BAL: Bronkoalveolar lavaj

BHR: Bronsiyal hiperreaktivite

BIPAP:  “Bilevel” pozitif havayolu basinci
BMI: Vicut kitle indeksi

BO: Bronsiolitis obliterans

BOS: Bronsiolitis obliterans sendromu
BT: Bilgisayarli tomografi

CFU: Koloni olusturucu Unite

CSA: CHROMagar Staph aureus agar

DEXA: *“Dual-enerji X-ray”

DHA : Dokosaheksanoik asit

DIOS:  Distal intestinal obstriiksiyon sendromu
DNA:  Deoksiribonlkleik asit

ENaC: Epitelyal sodyum kanali

EPAP:  Ekspiratuar pozitif hava yolu basinci
EYA:  Esansiyel yag asidi

F-aktin: Filamanttz aktin

FEV,: Birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim
FIC: Fraksiyonel inhibitér konsantrasyon

GiS: Gastrointestinal sistem

HDI: Hastanin (duygu ve duygulanimini) ifade ettigi sonuca gore izlem
HS: Hipertonik salin

IGT: Bozulmus glukoz toleransi

IL: interlokin

IPAP: inspiratuar pozitif hava yolu basinci

IPV: intrapulmoner perkussif ventilasyon

IRT: immunreaktif tripsinojen

\Y& intravenoz

IVA: ideal viicut agirhgi

KF: Kistik fibrozis
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KFBD : Kistik fibrozise bagli gelisen diyabet
KFTR:  Kistik Fibrozis Transmembran Regulator
KKV: Kicuk koloni varyantlari

KMD:  Kemik mineral dansitesi

KTi: Kuru toz inhaler

LCT: Uzun zincirli yag asitleri

MAC:  Mycobacterium avium kompleks
MCBT: Coklu kombinasyonlu bakterisidal test
MCT :  Orta zincirli trigliserid

MIC: Minimal inhibitdr konsantrasyon
MRSA: Metisilin direncli S. aureus

MSA:  Mannitol-tuz agar

NGT: Normal glukoz toleransi

NIMV:  Non-invazif mekanik ventilasyon

NPF: Nazal potansiyel farki

NSAID: Nonsteroidal antiinflamatuar ilaglar
NTM:  Non-tuberkiloz mikobakteriler
OGTT: Oral glukoz tolerans testi

ODi: Olgult doz inhaler

PA: Pseudomonas aeruginosa

PCR: Polimeraz zincir reaksiyonu

PEP: Pozitif ekspiratuar basing

PERT:  Pankreas enzimi replasman tedavisi
PF: Potansiyel fark

PGF: Primer graft yetersizligi

PICC:  Periferden sokulan santral kateter
PTLD:  Nakil sonrasi lenfoproliferatif hastalik
PUFA : Coklu doymamis yag asitleri

REE : Dinlenme sirasindaki enerji tiketimi
RSV: Respiratuvar sinsityal virts

SF: Serum fizyolojik

SFT: Solunum fonksiyon testi

SYK: Saglikla ilgili yasam kalitesi

TEE: Total enerji tiketimi

TiS: Tobramisin inhalasyon soltisyonu
USY:  Ust solunum yolu
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