“Kistik Fibrozis Farkindalik Ay1”

BIRLIKTE

DAYANIKLIYIZ

Kistik fibrozis (KF) otozomal resesif olarak kalitilan
genetik bir hastaliktir. Hastaligin olusumunda, 7.
kromozomda yer alan kistik fibrozis trans memb-
ran regulatér protein (KFTR) geninde olusan mu-
tasyon rol oynar.

Kistik fibrozis (KF), dogumdan itibaren; solunum
sistemi, sindirim sistemi ve Ureme sistemininde yer
alan, akcigerler, pankreas, karaciger, bagirsaklar,
sinUsler ve Ureme organlari gibi birgok organdaki
mukus ve ter bezlerini etkileyen ve organlarin islevi-
ni dnemli derecede bozabilen kalitsal bir hastaliktir.

Bu hastalikta akciger tutulumu hastaligin klinik
agirh@ini, yasam suresi ve kalitesini belirleyen en
o6nemli faktordur. Kronik ilerleyici akciger hasa-
rn zemininde, aralikli kétilesme ile giden ataklar
en 6nemli klinik sorundur. Kistik fibrozis hastaligi
ilerleyici bir hastalik olup bu suregte hastalarin sik
hastane yatislar, yogun bakim yatisi, akciger nakli
gibi daha ileri tedavi ihtiyaclari olabilir. Tani ve te-
davideki ilerlemelerle beraber KF artik ilk dekatta
mortalite ile seyreden cocukluk ¢agdi hastalidi ol-
maktan ¢ikmis ve eriskin hastalar da klinik takibi-
mize girmistir.

Ulkemizde Ulusal Kistik Fibrozis Yenidogan Tarama
Programi, Saghk Bakanhgr tarafindan 2015 yilin-
da baslatilmistir. Tarama programi ile KF hastala-
rn artik daha erken dénemde tani sansini yakala-
maktadir. Tarama programiyla ve klinik bulgularla
KF stphesi olan hastalarda kesin tani; ter testi ve
genetik mutasyon analizi ile yapilmaktadir. Tanida
gecikmeleri 6nlemek icin Glkemizde ter testi yapi-
lan merkezlerin sayisinin artinlmasi ve merkezler-
deki uygulamalarin standardizasyonu igin kayit
ve izlem sistemlerinin gelistirilmesi gerekmektedir.
Erken tani ve tedavi ile hastalik bulgularinin ortaya
cikmasinin yavaslatilmasi ve bu sayede hastalarin
yasam kalitesi ve yasam suresinin arttirlmasi he-
deflenmektedir.

KFTR genindeki fonksiyon bozukluguna yoénelik
modulatér tedavilerin hastalarin solunum fonksi-
yon testi parametrelerinde dizelme, ter testi di-
zeylerinde azalma, kilo alimi, akciger nedenli 6lum
sayisinda azalma ve yasam siresinde uzamaya
neden oldugu calismalarda gosterilmistir. Ancak
Ulkemizde ve diinyada bir¢ok tlkede sosyal gliven-
lik kurumlarinin, saglkla ilgili geri 8demeleri kapsa-
minda degildir ve ylksek maliyetler nedeni ile bu
tedavilere ulasim zordur.

En son tedavi basamagi olarak karsimiza ¢ikan
akciger naklinin dinyada en ¢ok yapildigi hasta
gruplarindan biri KFdir. Daha fazla nakil yapilabil-
mesi icin organ bagisinin tesvik edilmesi ve bu ko-
nuda referans merkezlerin arttinlmasi bu hastalar
icin oGnemlidir.

KF hastaliginin cocukluktan eriskinlige uzanan sey-
rinde, her yas grubu farkli klinik sorunlari beraberin-
de getirmektedir. Her yil, Mayis ayi, diinyanin birgcok
Ulkesinde, KF hastaligina, tani- tedavi yontemleri-
ne ve hastalarn yasadigi sorunlara dikkat ¢ekme
amaci ile KF farkindalik ayi olarak kabul edilerek,
bu kapsamda cesitli etkinlikler dizenlenmektedir.

Bu yilki KF farkindalik ayinin temasi “Dayanikhilik”
olarak belirlenmistir

Hangi yas, Glke ve stattde olursa olsun KF'li birey-
ler bircok beklenmedik engel ve gériinmeyen zor-
luklarla karsi karsiya kalabilmektedir. Ancak KF
toplulugunun gunluk yasamlarinda bu zor anlari
atlatabilmeleri icin dayanikli ve kararli olmalari ge-
rekmektedir. Bu dayaniklihdr arttirmak icin saghk
otoriteleri, saglik calisanlari, egitim camiasi ve top-
lumda KF hastalari ile temas eden her birey destek
saglamalidir.
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