KISTIK FIBROZIS MERKEZININ OZELLIKLERI

ONEMLI NOKTALAR

= KF multisistemik bir hastalik oldugu icin, hastalarin
bu konuda yeterli tecriibesi olan merkezlerde izlen-
mesi gereklidir.

= KF merkezinde, KF konusunda uzman hekim, hem-
sire, diyetisyen, fizyoterapist, sosyal hizmet uzmani,
psikolog, Klinik farmakolog, mikrobiyolog bulunma-
Ii, ayrica bu ekip gastroenteroloji-hepatoloji, endok-
rinoloji, kulak burun bogaz, radyoloji, kadin dogum,
enfeksiyon hastaliklari, romatoloji, g6z, nefroloji ve
pediatrik cerrahi boltimleriyle isbirligi icinde olmal-
dir.

= Bu merkezin, bir tniversite ya da egitim hastanesi
olmasi ve bu merkezlere uzak yerlerde yasayan
hastalar i¢in hasta sorumlulugunu alan bdlgesel
hastaneler ile isbirligi iginde olmasi gereklidir.

Kistik fibrozisin (KF) multisistemik bir hastalik olmasi
nedeniyle en iyi bakim ve takibinin yapilabildigi bir mer-
kezde izlenmesi gereklidir. Bu nedenle bir KF merkezinin
rutin degerlendirme, izlem ve tedavide belirlenmis stan-
dartlari olmalidir.

KF merkezinde hastalar ayrintili olarak incelenmeli ve
tum KF komplikasyonlarinin tedavisi yapilabilmelidir. Bu
merkezin, bir Universite ya da egitim hastanesi olmasi ve
bu merkezlere uzak yerlerde yasayan hastalar i¢in hasta
sorumlulugunu alan bélgesel hastaneler ile isbirligi iginde
olmasi gereklidir.

KF merkezinde, merkez yoneticisi yanisira hasta say!-
sina uygun sayida KF konusunda uzman hekim, hemsire,
diyetisyen, fizyoterapist, sosyal hizmet uzmani, psikolog,
klinik farmakolog, mikrobiyolog calismalidir. KF merkezi
gastroenteroloji-hepatoloji, endokrinoloji, kulak burun
bogaz, radyoloji, kadin dogum, enfeksiyon hastaliklari,
romatoloji, g6z, nefroloji ve pediatrik cerrahi bélumleriyle
ishirligi icinde olmalidir. Ulusal bir transplantasyon merke-
Zi ile degerlendirme ve sevk etme protokoll olmalidir.

KF merkezinde bilgisayarli tomografi ¢ekebilen, pul-
moner kanamalarda bronsiyal arter embolizasyonu
yapabilen radyoloji bélimi olmalidir. Solunum fonksi-
yon testi laboratuvarn olmalidir. Parenteral girisimler
yapilabilmelidir. Nazogastrik ve gastrik tip yerlestirilebil-
melidir. KF hastalarina 6zel mikrobiyolojik tetkikler,

guvenilir ter testi ve KF mutasyon testleri gibi tanisal
testler yapilabilmelidir.

Hastalar KF merkezine 24 saat telefon ile ya da acil
durumlarda ulasabilmelidirler [1].

KF Takimi Uyeleri

KF merkezinde klinik yonetici, KF konusunda uzman-
lasmis hekim ya da hekimler, yine KF konusunda uzman-
lasmis hemsire, fizyoterapist, diyetisyen, sosyal hizmet
uzmani, psikolog ya da psikiyatrist, klinik farmakolog,
sekreter bulunmalidir. Ekip UOyelerinin sayilar merkezde
izlenen hasta sayisina ve is yukine gore belirlenir. Tim
Uyeler KF'li hasta bakiminin gelistiriimesi amagli mezuni-
yet sonrasi kurs, egitim, ulusal ve uluslararasi konferans-
lar araciligi ile ulusal ve uluslararasi KF dernek Uyelikleri ile
yeterli bilgi ve donanima sahip olmalidir [2].

Merkezin yoneticisi

Kanita dayali optimum KF hasta bakimi ile ilgili bilgile-
rini glincellemeli ve uluslararasi KF calismalarina dabhil
olmalidir. Direktdr multidisipliner takimi yonetir ve hafta-
lik ekip toplantilar ile hastalarin saglik durumlari ve mer-
kez ile ilgili durumlar gdzden gegirilir. Hastalara uygun
tedavinin verilip verilmedigini ve tedavide degisiklige ihti-
yac olup olmadigini kontrol eder. Hastalarin akciger dis
problemlerinin ¢6ztlmesinde diger iliskili bolumler ile ile-
tisim kurulmasini saglar. Merkezin performansini kontrol
eder ve ulusal veritabanina aktarir. KF merkezinin fizik
kosullarinin hastalarin uygun bakim ve konforuna uygun
olmasi igin gereklilikleri yerine getirir. Hastalarin merkezle
iletisimlerini kontrol eder ve geri bildirimleri alir. KF mer-
kezinde meslektaslari ile birlikte arastirmalar baslatir ve
ulusal ¢cok merkezli ve uluslararasi ¢alismalara katki sag-
lar. KF merkezindeki ekibin ulusal ve uluslararas toplanti-
lara katimini destekleyerek egitiminlerinin devamini ve
glincellenmesini saglar [1-4].

KF uzmani

KF merkez yoneticisi en az bir KF uzmani ile klinigin
sorumlulugunu paylasir, ydneticin bulunmadigi durumlar-
da isleri yiratar, arastirmalarin ydritilmesinde rol oynar.
Kanita dayali optimum tedavi pratigine sahiptir.

KF merkez hemsiresi

Tam gln KF merkezinde calisir. Hasta ve hasta yakin-
larinin problemleri ile ilgilenir. Ekibin diger Uyeleri ile ileti-
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sim halindedir. Hasta uygulamalari ile ilgili gtincel bilgi ve
pratige sahip olur, egitim ve ¢alismalara katilir.

KF diyetisyen-beslenme uzmani

KF’'li hastalarda beslenme programini dizenler.
Hastanin beslenme durumu, pankreatik enzim ve vitamin
destegdi ve KF iliskili diyabet durumunu izler. KF hastanin
diyetini kanita dayali, glincel calismalar, rehber ve uzlasi
raporlar dogrultusunda diizenler. Hastanin diyet gunli-
gunun degerlendiriimesi ve diyet ile ilgili gorusme en az
yilda bir kez yapilir. Hastanin yeme problemleri, KF iliskili
diyabet, distal intestinal obstriksiyon sendromu ve diger
gastrointestinal problemler, enteral beslenme ile ilgili bil-
gilenmesini saglar [5].

KF merkez fizyoterapisti

Hastalarin fizyoterapi programini yonetir, uygun, etki-
li ve her hasta icin gerekli optimum fizyoterapi egitimini
olusturarak ailenin ve hastanin uyumunu takip eder.
Fizyoterapi koruyucu bir tedavi oldugundan surekli uygu-
lanmasi ydonuinde aileyi motive eder. KF merkez fizyotera-
pisti, hastalar 1-3 ayda bir ya da her KF merkezine geldik-
lerinde solunum fonksiyond testi sonuclari, solunum sis-
temi bulgulari ve egzersiz kapasitesi, balgam miktari ve
Ozellikleri, dispne derecesi, postur, gogdus hareketleri,
gogus kas gucu, tedavinin kalitesi ve hasta uyumu agisin-
dan degerlendirir. Her hastanin fizyoterapi programini
hastanin yasina, klinigine ve yeni gelisen durumlara
uygun sekilde dizenler. inhalasyon tedavilerinde uygun
cihazin se¢imi ve kullaniimasini saglar. Yeni gelisen fizyo-
terapi programlari konusunda hastayi, aileyi ve var ise
bolgesel KF merkezindeki fizyoterapisti bilgilendirir [6].

Psikolog

Psikolog KF takiminda tedaviye uyum, yasam kalitesi,
beslenme ve davranis problemleri, 6ltim ile ilgili konular-
da hastaya psikolojik destek verir. Hastanin ihtiyaci dog-
rultusunda hastayi ve ekibi yonlendirir.

Klinik Farmakolog

Guvenli, uygun ve etkin ilag, alternatif tedavi se¢enek-
leri ve ilag yan etkileri konusunda takimin diger Gyeleri ile
iletisim halindedir. Evde yapilan intravendz antibiyotik
tedavilerini hemsire ile birlikte izler.

Sosyal hizmet uzmani

Tum KF ekibi ile birlikte hastanin destek ihtiyaci, aile-
lere destek ve yardim konularinda yardimer olur [1-4].

KF Merkezinin Tipleri

BlyUk KF merkezleri

KF konusunda uzmanlasmis, KF ile ilgili 6zel uzmanhg
olan medikal ve paramedikal ekibin calistigi ve en az 50,
siklikla 100’den fazla KF hastasinin izlendigi merkezlerdir.
Uzak bolgelerde yasayan hastalar i¢in bu bélgelerde has-
talarin izlenebilecedi bolgesel KF merkezleri ile hasta
bakim ve izlemini paylasirlar ve bu merkezlerde de hasta
izlemini takip ederler.

Bolgesel KF Klinikleri

Genellikle 50’den az KF hastasinin takip edildigi klinik-
lerdir. Buyik KF merkezi ile iletisim halinde calisirlar.

Diger bir¢ok hastalik grubu ile ilgilenebilmelerine karsin
KF ile ilgilenen galisanlari bulunur.

Rutin kontrolleri buyiik KF merkezinde yapilamayan
hastalarin tedavi ve izlemleri boélgesel KF merkezinde
yapilir. Bu hastalarin yillik kontrolleri buyuk KF merkezin-
de yapiimalidir [2].

Buyuk KF Merkezinin Gorevleri
e Ayni bolgede yasayan hastalarin tedavi ve duzenli
izlemlerinin saglanmasi
e Hastanin 24 saat agik, ulasilabilen bir merkez olmasi
ve bakiminin verilebilmesi, gerekli durumlarda KF
uzmani ile konsultasyon hizmeti ve hasta gittigi her-
hangi bir baska yerde acil durumlarda ulasabilecegi
en yakin KF merkezi ile ilgili hastayr ve merkezi bilgi-
lendirme
» Hastalarda asagidaki yillik rutin taramalarin yapiimasi:
0 Hastanin fizyoterapist, sosyal hizmet uzmani/psiko-
log ile birlikte degerlendirilmesi
o Diyetisyenin diyet igerigi, nazogastrik tip ya da
gastrostomi ile enteral beslenme gereksinimi agisin-
dan degerlendirilmesi
0 Antropometrik degerlendirme, balgam Kkdiltird,
oksimetri, spirometri, idrar tetkiki
o0 Akciger grafisinin incelenmesi
0 Rutin spirometri testi yanisira, bronkodilator yaniti,
pletismografi, CO diffuzyon, egzersiz ve bronkop-
rovokasyon testleri ile ayrintili solunum fonksiyon
testleri
o Gerekli hastalarda kan gazlar
o0 Tam kan sayimi, Ure ve elektrolitler, karaciger fonk-
siyon testleri, (albumin, pihtilasma testleri, A,D,E,K
vitamin dizeyleri), Aspergillus igin RAST ve presipi-
tinler, IgA,G, M, E
o0 Yapilabiliyorsa Pseudomonas antikorlari
0 Endikasyonu var ise ya da 12 yas Ustl hastalarda
achk glukoz ya da glukoz tolerans testi, diyabet
saptanmis hastalarda HbAlc ya da fruktozamin ile
takibi
0 Nontuberkuloz mikobakteriler igin balgam kaltir(
o Kilinik ya da biyokimyasal karaciger bozuklugu olan
hastalarda, abdominal semptomlar olan yuksek
doz pankreatik enzim (10.000 U/kg/giin den fazla)
alanlarda abdominal ultrasonografi
0 Endikasyonu olan eriskin hastalarda EKG
o Kilinik ve laborauvar bulgularr ile intestinal absorbsi-
yonun degerlendirilmesi, eger buyume geriligi ve
intestinal absorbsiyon bozuklugu var ise guinlik yag
alimi ve Ug gunlik gaytada yag malabsorbsiyonun
degerlendiriimesi
= KF merkezine ilk kez basvuran hastalarda:
o Taninin gézden gegcirilmesi: Eger iki iki KF mutasyo-
nu belirlenmemis ise ter testinin tekrar edilmesi
o Yapilmadiysa genotip bakiimasi
0 TUm hastalarda fekal elastaz ile pankreatik yetmez-
ligin degerlendirilmesi
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o Ekip GOyeleri ile tanisma ve merkezin tanitiimasi
Yenidogan KF tarama program ile koordinasyonun
saglanmasi ve tarama ile saptanan hastalarin tetkik
ve izlemi
Evde intravendz antibiyotik tedavisi igin egitim veril-
mesi
inhale tedavi ve kompresorler igin egitim
Enteral tedavilerin organizasyonu
Addlesan yastaki hastalar icin addlesan klinidi ile isbir-
ligi
Hastanin tedavisi, klinik performansinin degerlendiril-
mesi, diger Kliniklerin bulgular ile karsilastirma ve
arastirmalar icin KF hastalarinin klinik ve laboratuvar
bulgularinin saklanmasi
Lokal KF merkezinde izlenen hastalarin yillik izlemleri-
nin yapiimasi
Baska bir merkezle ortak izlenen hastalar icin asagida-
ki durumlarda ilgili merkeze 6neri ve konsultasyon
hizmetinin verilmesi:

o ki haftadan fazla konvansiyonel antibiyotik tedavi-

sine cevap alinamamasi

0 Solunum fonksiyon testlerinde tedaviye ragmen

bozulma

0 Pndmotoraks, anlamli hemoptizi (>20 ml), allerjik

bronkopulmoner aspergillozis, 6nemli ya da sebat
eden atelektazi, solunum ya da kalp yetmezligi,
gastrointestinal kanama, intestinal obstriiksiyon ya
da ciddi karnn agrsi, sarilik, aciklanamayan kilo
kaybi ve istah azligi, glukoz intoleransi, vaskiilit,
artropati, gebelik, ciddi psikolojik problemler
Akciger, kalp-akciger nakli icin refere edilen hastalarin
transplantasyon Oncesi degerlendirilmesi, transplan-
tasyon merkezi ile ishirliginde calisma
KF alaninda ¢alisan diger uzmanlar ile birlikte KF has-
taligi hakkinda duzenli egitim agi ve iletisimin saglan-
masi
KF ile ilgili calismalar yapilmasi, en azindan hasta
kayitlarinin analizi ve bildirilmesi ile deneyimin payla-
silmasi

Buyuk ve Bolgesel KF Merkezinde
Yapilacaklar

Direncli P. aeruginosa, B. cepecia gibi ve diger nadir
mikroorganizma ile enfekte olan hastalarin normal
klinik zamanlari disinda ayr olarak bakilmasi ayrica
cocuk, adodlesan ve eriskin yas grubundaki ayri
zamanlarda goriilmesi gerekir.

Her hasta her 2-8 haftada bir diizenli kontrole gelir.
Sadece uzak mesafede yasayan hastalar 3 ayda bir
gorilebilir. Hastalarin sik rutin kontrole gelmesi daha
iyi bakim verilmesi yanisira anormal durumlarin erken
gozlenebilmesine ve erken tedavi baslanmasina ola-
nak saglar.

Her kontrolde antropometrik 6olgciimler, nabiz oksi-
metre ile oksijen saturasyonu, 5 yas tstindeki hasta-
larda solunum fonksiyon testleri, balgam kulturlerine
bakilir. inhale ilag ve nebulizator kullanan hastalarda
tedavi dogrulugu kontrol edilir, hastanin saptanan
durumlara uygun olarak diyetisyen, fizyoterapist, sos-
yal hizmet uzmani, psikolog gibi ekibin diger uyeleri
ile gorusmesi diizenlenir. Hastalarin tim verileri mua-
yene bulgulari, laboratuvar sonuglari, verilen tedavi
ve Oneriler kaydedilir [3, 7].
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