KISTIK FIBROZISLI HASTALARDA ASILAR

ONEMLI NOKTALAR

= KF hastalari, Glkemizde uygulanan rutin asi progra-
mi ile asilanmalidir.

= KF hastalarina tlkemizdeki rutin asi programi disin-
da Hepatit A, sucicegi ve yillik influenza asilar da
Onerilmelidir.

= Bu hastalarda RSV proflaksisi uygulanmasi ve
P. aeruginosa asisi ile ilgili yeterli kanit bulunma-
makta, halen ¢alismalar devam etmektedir.

Kistik fibrozis (KF) hastalarinin ulusal asilama progra-
mini izlemesi 6nerilmektedir. KF hastaliginin rutin asilama
programi icin bir kontraendikasyon olmadidi akilda tutul-
mali, tetanoz, difteri, bogmaca, ¢ocuk felci, kizamik,
kizamikcik, kabakulaga karsi rutin asilama ile uygun koru-
ma saglanmaldir. Kronik hastali§i olan bir¢cok cocukta
oldugu gibi KF’li hastalar da okula diizenli gidememeleri
ve hastane yatislari gibi nedenlerle ulusal asilama progra-
mini izleyememekte, bu durum da agi ile kontrol edilebi-
lecek hastaliklari gecgirme risklerini artirabilmektedir [1].
KF hastalarinda hirilti veya 6ksurik, asy yapmamak veya
geciktirmek igin bir neden teskil etmemektedir [2].
Yalnizca bazi durumlarda asilamanin geciktirilmesi s6z
konusu olmaktadir. Yakin zamanda ya da halen 2 mg/
kg/giin veya Uzerinde dozda sistemik prednizolon kulla-
nimi asilarin etkinligini engelleyebileceginden ya da canli
asilarla hastalik riskini arttirabileceginden, bu durumda
aslama geciktirilebilmektedir [3]. inhale steroidler ise
asilama icin kontraendikasyon degildir [1].

Transplantasyon dusunulen KF'li hastalarda o zama-
na kadar yapiimis olan agilar gézden gegcirilmeli, eksik
kalan asilar varsa mutlaka tamamlanmalidir [1]. Sucicedi,
oral cocuk felci, kizamik-kizamikcik-kabakulak ve BCG
gibi canli-attenue agilar, bagdisikligi baskilanmis hastalara
uygulanamayacagindan, mutlaka transplantasyon éncesi
yapiimalidir [3].

KF hastalarinda rutin agsilar disinda, hepatit A, influen-
za asisi gibi bazi 6zel asilarin uygulanmasi da sézkonusu
olabilmektedir [1,4,5].

Hepatit A ve B Asilar

KF hastalarinda hepatit A ve B prevalansi ve asilamasi
ile ilgili yeterli veri bulunmamakla birlikte KF’li hastalarda
karacigere ait bulgular gorilebildigi bilinmekte, etken
virtsler ile karsilasiidiginda fatal hepatit A ve B enfeksiyo-

nu riskinin daha ytksek oldugu distuntlmektedir. Bu
nedenle, KF hastalari, rutin asi programinda bulunan
hepatit B agisi ile birlikte hepatit A asisi icin de bir hedef
kitle olarak degerlendiriimektedir. Asilama igin uygun
zamanin kronik karaciger hastaligi tanisi konuldugu
dénem ya da tercihen KF tanisi konuldugu dénem olabi-
lecegi belirtiimektedir [1,6].

Sucicegi Asisi

Sucicegi enfeksiyonu solunum sisteminde kotilesme-
ye neden olabildiginden ve transplantasyon sonrasi KF
hastalari steroid veya diger bagdisikligr baskilayici tedavile-
re ihtiya¢ duyabildiginden KF hastalari sugicegi asisi i¢in
hedef kitlelerden birini olusturmaktadir [7,8]. Rutin uygu-
lamada, sugicegi asisinin ilk dozu 12-18’inci aylar arasin-
da, ikinci dozu ise 4-6 yas arasinda yapilmaktadir. Daha
once bir kez asilanmis olan ¢ocuk ve adolesanlara ikinci
doz agi yapiimasi, hi¢ asilanmamis olanlara da en az 4
hafta ara ile iki doz asi uygulanmasi 6nerilmektedir [9].
Sucicedi gecirme dykusl olmayan ya da asilandigi kanit-
lanmis olmayan tim hastalar transplantasyon bekleme
listesine konulmadan 6nce mutlaka sugicegi asisi ile asi-
lanmaldir [1].

Streptococcus pneumonia Asilan

Amerikan Pediatri Akademisi iki yasindan blyik tim
KF'li hastalarin 23-valanl pnémokok polisakkarit asisi ile
asilanmasini 6nermektedir [1,10]. Polisakkarit antijenlere
karsi gelistirilen immiin cevap T-lenfosit bagimli olmadi-
gindan, polisakkarit asilarin olusturdugu bagisiklik gegici
olmaktadir. Bu nedenle, koruyuculugu devam ettirmek
icin asi tekrarn gerekmektedir. Genellikle, diger agilardan
saglikli olan kisilerde her 5-7 yilda bir, antikor titrelerinde-
ki azalmanin hizli olacagi distnilen ve invazif hastalik
riski yuksek olan hastalarda ise her 3-5 yilda bir agi tekra-
ri Onerilmektedir. Polisakkarid asilar, tam gelismemis
immin sistemleri polisakkarid antijenlere yeterli yanit
olusturamayan iki yasindan kugik cocuklarda etkin olma-
maktadir. Bununla birlikte, guniimiizde polisakkarit-
protein konjuge asilar da bulunmaktadir. Bu asilardaki
protein kismi T-hiicre bagimli immin yanit olusturmakta,
hayatin ilk aylarinda verildiginde bile yuksek miktarda
antikor gelistirilmesini saglamaktadir. Bu konjuge asilar,
2-23 ay arasindaki tim ¢ocuklara ve 24-59 ay arasindaki
risk tasiyan cocuklara dnerilmektedir [1].
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Bu oOnerilerle birlikte, KF’li hastalarin invazif pnémo-
kok enfeksiyonu acisindan yiksek risk tasidigina dair
literatiirde yeterli veri bulunmamaktadir. Ayrica, KF'li
hastalar normal immunkompetan Kkisilere gore daha
genis bir aralikta pndmokokal polisakkarit antikor dizeyi-
ne sahip olabilmektedir. Bu nedenle KF’li hastalarin asila-
ma oncesi antikor diizeyi bilinmedigi takdirde 23-valanl
polisakkarit asilarla yapilan evrensel asilamanin sorun
olusturabilecegi, 6zellikle yuksek antikor diizeyi olan has-
talarda artmis inflamatuar reaksiyona ve akciger hasarina
yol acabilecedi de bildiriimektedir. Buradan yola gikarak
23-valanli polisakkarit asilarla agilamanin yalnizca koruyu-
cu antikorlari olmayan KF'li hastalarda uygulanmasini
Onerenler de bulunmakta, bu durumun 6zellikle akciger
transplantasyonu dusundlen hastalarda daha onemli
oldugu vurgulanmaktadir [1].

Ulkemizde konjiige pnémokok asisi rutin asi progra-
mi dahilinde tim cocuklara uygulanmaktadir.

Haemophilus influenza Asisi

Haemophilus influenza polisakkarid-protein konjuge
asisi KF hastalari dahil tum bebeklerde ve cocuklarda
genel asilama programi icerisinde 6nerilmektedir [1].

Respiratuvar Sinsitiyal Virts'ten Korunma

Respiratuvar sinsitiyal viris (RSV), bebek ve ¢ocuklar-
da viral alt solunum yolu enfeksiyonlarinin en dnemli
nedenidir [11,12]. KF’li eriskin ve ¢ocuklarda viral enfek-
siyonlar akut pulmoner alevlenmeye ve havayolu obstriik-
siyonunun kotulesmesine neden olabilmektedir [13-15].
KF’li hastalarda RSV enfeksiyonunun havayolunda infla-
matuar degisikliklere neden oldugu ve ilk P. aeruginosa
enfeksiyonunun gelismesinde rol oynadigr distinilmekte-
dir [16-19]. KF’li bebeklerin tek bir sezonda normal kont-
rollerle ayni sayilarda RSV enfeksiyonu gegcirdigi, bununla
birlikte, RSV enfeksiyonunun KF’li bebeklerde &nemli
pulmoner morbiditeye, uzun sureli hastane yatislarina ve
mekanik ventilator ihtiyaci, persistan hipoksemi, alt solu-
num yolu enfeksiyonundan sonra birkag ay daha devam
eden akciger fonksiyonlarinda diisuklik gibi komplikas-
yonlara neden olabilecedi gorilmustur [1,13]. KF’li hasta-
larin RSV agisi ile asilanmasi icin yeterli sebep oldugu
disundlmektedir ancak, hentiz etkin bir asi piyasada
bulunmamaktadir. Spesifik hiperimmin immunoglobulin
(RSVIG) veya monoklonal antikor (palivizumab) ile pasif
immunoprofilaksi ise su anda yalnizca bronkopulmoner
displazili bebekler gibi bir grup yiiksek riskli cocukta kul-
laniimaktadir. KF’li cocuklarda palivizumabin etkinligi ile
ilgili yeterli veri bulunmamaktadir. iki yasindan kuguk
KF’li ¢ocuklarda palivizumabin giivenilirligi ve kullanilabi-
lirligi ile ilgili calismalar devam etmektedir [1].

Influenza asisi

Influenza virls enfeksiyonu, KF’li gocuklarda hastane-
ye yatis insidansini arttirmakta, akut hastaliktan sonra
aylarca devam eden solunum fonksiyonlarinda kotiles-
meye neden olmaktadir. Influenza’nin KF’li hastalarda
kronik P. aeruginosa enfeksiyonuna zemin hazirlayan

baslica ajanlardan biri oldugu gosterilmistir [1,20]. Bu
nedenlerle, yillk influenza asisi 6 ayliktan itibaren KF'li
hastalara oOnerilmektedir [1]. Asi, 6-35 ay arasindaki
cocuklara bir ay ara ile iki yanm doz olarak, 3-8 yas ara-
sindaki cocuklara ise ilk kez asilaniyorlarsa en az dort
hafta ara ile iki doz, sonraki yillarda da tek doz olarak
Onerilmektedir. Ancak, farkli influenza asilarinin KF’li has-
talardaki etkinligini inceleyen 4 ayr ¢alismanin derlendigi
bir meta-analizde, influenza asilarinin KF’li hastalarda
yeterli immun cevap olusturdugunun gosterilmesine rag-
men, uygulanan influenza asilarinin bu hastalardaki yara-
r ile ilgili yeterli kanit bulunamamistir [21]. Her ne kadar
influenza agisinin KF'li hastalarda etkinligini gdsteren
randomize plasebo kontrollti bir ¢alisma bulunmasa da,
yillik influenza asisi KF’li hastalarin tedavisinin bir parcasi
olarak dnerilmektedir [4].

P. aeruginosa Asisi

Kronik P. aeruginosa enfeksiyonu gelistikten sonra
organizmanin alt solunum yollarindan eradikasyonu
oldukga glctiir. Bu mikroorganizma ile enfeksiyonun
Onlenmesi hastaligin prognozunda énemli bir yer tutmak-
tadir [1]. Bu amag ile P. aeruginosa enfeksiyonunu 6nle-
meye yonelik asilar gelistirilmistir. Randomize kontrolll
U¢ calismanin sonuglarinin incelendigi bir meta-analizin
sonucunda P. aeruginosa asilarinin bu mikroorganizam
ile kolonizasyonu ©nlemede etkin bulunmadigi ve bu
asilarin dnerilemeyecegdi sonucuna varilmistir [22]. Ancak,
KF’li hastalarda akciger fonksiyonlarinin korunmasi ve
yasam kalitesinin iyilestirilmesi amaci ile P. aeruginosa
enfeksiyonundan koruyucu asilarin gelistiriimesi ve deger-
lendirilmesine yonelik randomize kontrolli prospektif
yeni ¢alismalar devam etmektedir.
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