


PRIMER SILIYER DiSKIiNEZi HASTALARINDA UST EKSTREMITE
FONKSIYONEL EGZERSIiZ KAPASITESI KAS OKSIJENIZASYONU
FIZIKSEL AKTIVITE SEVIYESI VE DENGENIN ARASTIRILMASI

Seyma MUTLU

YUKSEK LISANS TEZi
FiZYOTERAPI VE REHABILITASYON ANABILIM DALI

GAZIi UNIVERSITESI
SAGLIK BILIMLERI ENSTITUSU

AGUSTOS 2022



ETiK BEYAN

Gazi Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii Tez Yazim Kurallarina uygun olarak

hazirladigim bu tez ¢alismasinda;

Tez iginde sundugum verileri, bilgileri ve dokiimanlar1 akademik ve etik kurallar
cercevesinde elde ettigimi,

Tiim bilgi, belge, degerlendirme ve sonuglari bilimsel etik ve ahlak kurallarina uygun
olarak sundugumu,

Tez calismasinda yararlandigim eserlerin tiimiine uygun atifta bulunarak kaynak
gosterdigimi,

Kullanilan verilerde herhangi bir degisiklik yapmadigimi,

Bu tezde sundugum calismanin 6zgiin oldugunu,

bildirir, aksi bir durumda aleyhime dogabilecek tiim hak kayiplarin1 kabullendigimi beyan

ederim.

Seyma MUTLU
24/08/2022



PRIMER SIiLIYER DiSKINEZi HASTALARINDA UST EKSTREMITE
FONKSIYONEL EGZERSIZ KAPASITESI KAS OKSIJENIZASYONU FiZIKSEL
AKTIVITE SEVIYESI VE DENGENIN ARASTIRILMASI
(Yiksek Lisans Tezi)

Seyma MUTLU

GAZI UNIVERSITESI
SAGLIK BILIMLERI ENSTITUSU
Agustos 2022

OZET

Primer siliyer diskinezi (PSD) siliya yoklugu veya fonksiyon bozuklugunun mukosiliyer
temizlemenin bozulmasina, tekrarlayan gégiis enfeksiyonlarina yol agan genetik, heterojen
bir hastaliktir. Hastalarda pulmoner ve ekstrapulmoner etkilenimler goriilmektedir fakat
literatiirde degerlendiren calisma sayisi sinirlidir. Calismamizin amacit PSD hastalarinda
solunum fonksiyonlari, solunum kas kuvveti ve enduransi, iist ve alt ekstremite fonksiyonel
egzersiz kapasitesi, kas oksijenizasyonu, kas kuvveti, denge, fiziksel aktivite seviyesi ve
yasam kalitesini degerlendirmek ve sagliklilarla karsilastirmakti. Calismamizda 27 PSD
hastasi ve 26 saglikli karsilastirildi. Hastalarin %FVC, %FEV1, FEV1/FVC, %PEF, %FEFs.
75, 6-DYT mesafesi, iist ve alt ekstremite kas kuvveti (%), Y denge testi sag ve sol alt
ekstremite posteromedial ve posterolateral Olglim degerleri ile sol alt ekstremite
posteromedial ve posterolateral uzanma mesafeleri, 6-12 yas, 13-17 yas hastalarda ve 6-12
yas hasta cocuklarin ailelerinde yasam kalitesi puanlari istatistiksel anlamli olarak
sagliklilardan daha azdi (p<0,05). Hastalarin 6-DYT sirasinda 6lgtilen kuadriseps femoris
ASmO20rt daha fazla, deltoid istirahat SmO; ise azdi (p<0,05). Hasta ve saglikli ¢ocuklarin
MIP, MEP, solunum kas enduransi1, 6-PBRT halka say1s1, kuadriceps femoris ve deltoid kas
oksijen satiirasyonlar1 ve total hemoglobin seviyeleri, statik postiiral stabilite indeksleri, Y
denge testin bazi parametreleri ve fiziksel aktiviteleri benzerdi (p>0.05). Hasta ¢ocuklarin
solunum fonksiyonlar1 kotiilesmis, list ve alt ekstremite kas kuvveti, alt ekstremite
fonksiyonel egzersiz kapasitesi azalmis ve dinamik dengesi azalmisti. Yasam kalitesi
Olceginin bazi alt parametreleri etkilenmisti. Hasta ve sagliklilarin ¢ogunlugu inaktifti ve
solunum kas enduranslar1 benzer sekilde azalmisti. Hastalarin inspiratuar ve ekspiratuar kas
kuvveti, list ekstremite egzersiz kapasitesi ve statik dengesi korunmustu. Hastalarin alt
ekstremite submaksimal aktivite kas oksjien satiirasyonu azalmasi daha fazla, {ist ekstremite
istirahat kas oksijen satiirasyonu ise daha azdi. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklar en
erken donemde rehabilitasyon acisindan degerlendirilmeli ve kardiyopulmoner
rehabilitasyon uygulamalarinin etkileri arastirilmalidir.
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ABSTRACT

Primary ciliary dyskinesia (PCD) is a genetic, heterogeneous disease that is caused by
absence or dysfunction of cilia and results in impaired mucociliary clearance, and recurrent
chest infections. Pulmonary and extrapulmonary impairments are prevalent in patients,
however studies are limited in the literature. The aim of our study was to evaluate pulmonary
function, respiratory muscle strength and endurance, upper and lower extremity functional
exercise capacity, muscle oxygenation, muscle strength, balance, physical activity level and
quality of life in patients with PSD and compare with healthy subjects. Twenty-seven patient
and 26 healthy children were compared. Patients’ FVC%, FEV1%, FEV1/FVC, PEF%,
FEF25.75%, 6-MWT distance, upper and lower extremity muscle strength (%), Y balance test
right and left lower extremity posteromedial and posterolateral scores and left lower
extremity posteromedial and posterolateral reach distances, 6-12 year-old, 13-17- year- old
patients’ and 6-12-year old children families’ quality of life scores were statistically lower
compared with healthy subjects (p<0.05). Quadriceps femoris ASmO2o0rt value was higher
during 6-MWT and deltoid resting SmO> was statistically significantly lower (p<0.05).
Patients’ and healthys’ of MIP, MEP, respiratory muscle endurance, 6-PBRT ring count,
quadriceps femoris and deltoid muscle oxygen saturations and total hemoglobin levels, static
postural stability indices, some parameters of Y balance test and physical activity parameter
scores were similar (p>0.05). Pulmonary function and dynamic balance deteriorated, upper
and lower extremity muscle strength and lower extremity functional exercise capacity
decreased in patients with PCD. Some sub-parameters of the quality of life scale worsened.
The majority of patient and healthy were inactive and respiratory muscle endurance similarly
decreased. Inspiratory and expiratory muscle strength, upper extremity exercise capacity and
static balance of the patients preserved. Decrease in lower extremity submaximal activity
muscle oxygen saturation was higher and the upper extremity resting muscle oxygen
saturation was less in patients. Pediatric patients with PCD should be evaluated at the earliest
period and the effects of cardiopulmonary rehabilitation interventions should be
investigated.
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SIMGELER VE KISALTMALAR

Bu calismada kullanilmis simgeler ve kisaltmalar, aciklamalar1 ile birlikte asagida

sunulmustur.

Simgeler Aciklamalar

% Yiizde

%95CI %95 Giliven Aralig1
< Kiigiik

> Biiyiik

< Kiigiik esit

2 Biiytik esit

cm Santimetre

cmH20 Santimetre su

dk Dakika

dL Desilitre

g Gram

g/m? Gram/Metrekare

Hz Hertz

IQR Ceyrekler Aras1 Aralik
kg Kilogram

kg/m? Kilogram/Metrekare
L Litre

m Metre

ml Mililitre

mm Milimetre

n Birey Sayisi

N Newton

ng/ml Nanogram/Mililitre
p [statistiksel Yanilma Olasilig
sn Saniye

X Aritmetik Ortalama



Simgeler

X+£SS
A

Kisaltmalar

6-DYT
6-PBRT
ATS
COVID-19
CPAP

DKB
ERS
FEFo625-75

FEV1

FEV1/FVC

FVC
KF
KH
KOAH
MBO
MEP
MET
Mip
NO
Ort
PEF
PEP
PSD

S. aureus

XV

Aciklamalar

Ortalama+Standart Sapma

Test Bitis ve Baslangic Fark Degerleri
Aciklamalar

Alt1 dakika yiirtime testi

Alt1 dakika pegboard ve ring testi

American Thoracic Society (AmerikanToraksDernegi)
Koronaviriis hastalig

Continuous Positive Airway Pressure
(Stirekli Pozitif Hava Yolu Basinci)

Diyastolik kan basinci
European Respiratory Society (Avrupa Solunum Dernegi)

Force Expiratory Flow at 25-75%
(Zorlu Ekspirasyon Ortas1 Akim Hizi)

Force Expiratory Volume in the First Second
(Zorlu Ekspirasyonun Birinci Saniyesinde Cikarilan Hava Hacmi)

Force Expiratory Volume in the First Second/Force Vital Capacity
(Zorlu Ekspirasyonun Birinci Saniyesinde Cikarilan Hava
Hacminin Zorlu Vital Kapasiteye Orani)

Force Vital Capacity (Zorlu Vital Kapasite)

Kistik fibrozis

Kalp hiz

Kronik obstriiktif akciger hastalig

Modifiye Borg 6l¢egi

Maximal Expiratory Pressure (Maksimal Ekspiratuar Basing)
Metabolik es deger

Maximal Inspiratory Pressure (Maksimal Inspiratuar Basing)
Nitrik oksik

Ortalama

Peak Expiratory Flow (Tepe Ekspiratuar Akim Hizi)

Pozitif ekspiratuar basing
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1. GIRiS

Primer siliyer diskinezi (PSD) siliya yoklugu veya fonksiyon bozuklugunun neden oldugu
genetik, heterojen bir hastaliktir [1]. Siliyalarin prototipik bozuklugu mukosiliyer
temizlemenin bozulmasina, tekrarlayan akciger enfeksiyonlarina ve akciger yapisinin
ilerleyici hasarina yol agar [2]. Otozomal resesif sekilde kalitilir ve hastaliga neden olan
50’den fazla farkli mutasyon bildirilmistir [3, 4]. Klinik &zellikler arasinda neonatal
“respiratory distress” sendromu, kronik giinliik prodiiktif 6ksiiriik, kronik burun tikaniklig

ve kronik veya tekrarlayan orta kulak iltihab1 yer almaktadir [5].

Akciger fonksiyonlar1 kronik akciger hastaligi olan bireylerde hastalik siddeti, hastalik
kontrol seviyesi ve sag kalimin en 6nemli belirleyicilerinden biridir [6, 7]. Primer siliyer
diskinezi hastalarinda akciger fonksiyonlar1 yasamin erken donemlerinden itibaren etkilenir
ve hem cinsiyet hem de tiim yas gruplarinda referans degerlere kiyasla kotiilesmistir [8].
Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarda solunum fonksiyonlari, hafif-orta derecede
obstriiktif solunum fonksiyon bozuklugu ile karakterizedir. Hava yolu diiz kas hipertrofisi
ve fibrozisi, intraliiminal sekresyonlarin temizlenememesi, tekrarlayan enfeksiyona ikincil
olarak gelisen bronsektazi ve kronik inflamasyonu igeren olas1 patolojik degisiklikler bunu

aciklar [9].

Akcigerlerdeki kronik inflamasyon, sistemik inflamatuar mediyatorler, azalmis oksijen
iletimi, kronik respiratuar asidoz, yetersiz beslenme ve c¢esitli komorbiditelerin etkileri ile
solunum kas kuvveti ve dayanikliligi azalabilir [10]. Kronik akciger hastaligi olan
cocuklarda solunum kas zayiflig1 akciger fonksiyonlarmin koétiilesmesinin sebeplerinden
biridir [11]. Literatiirde PSD hastalarinin solunum kas kuvvetini arastiran ¢ok az sayida
calisma mevcuttur [12, 13]. Inspiratuar kaslarin yasam boyunca submaksimal kasilmasi
gerekir ve solunum kas enduransi degerlendirilmesinin kuvvet 6l¢iimlerinden daha islevsel
olmast miimkiindiir [14]. Literatirde PSD hastalarinin solunum kas enduransini
degerlendiren tek bir ¢alisma vardir [13]. Solunum kas kuvveti ve enduransi solunum

fonksiyonu anormalliklerinden ayirt edilmeli ve ayri olarak degerlendirilmelidir [15].

Fonksiyonel durum ve kapasitenin 6l¢iimii, kardiyorespiratuar hastalifi olan bireylerde
tedavi etkinligini degerlendirilmesinde ve prognozun belirlenmesinde 6nemlidir [16].

Hastalarda kardiyopulmoner kapasitenin degerlendirilmesi pulmoner yetmezligin



degerlendirilmesine katkida bulunabilir [17]. Primer siliyer diskinezi hastalarinin egzersiz
kapasitesini arastiran ¢aligma sayis1 sinirlidir. Yapilan ¢aligmalarda alti dakika yiirtime testi
(6-DYT), Modifiye Mekik Yiiriime testi ve kardiyopulmoner egzersiz testleri kullanilmistir
[7,12, 17-19]. Alt dakika yiiriime testi ekipman veya ileri egitim gerektirmeyen pratik ve
kolay bir testtir ve pulmoner, kardiyovaskiiler ve kas sistemlerinin genel fonksiyonel
yanitlarin1 degerlendirmek i¢in kullanilir. Gilinlik yasam aktivitelerinin ¢cogu maksimum
efor alt1 seviyelerde gergeklestirildigi i¢in bu test giinliik fiziksel aktiviteler i¢in fonksiyonel
egzersiz seviyesini daha iyi yansitabilir [20]. Bu test saglikli ¢ocuklarda egzersiz toleransini
ve dayanikliligin1 degerlendirmek i¢in kullanilan giivenilir ve gecerli bir fonksiyonel testtir
[21].

Kronik obstriiktif akciger hastaliginda akciger fonksiyonlar1 ve ekstremite kas kuvveti
egzersiz kapasitesinin 6nemli belirleyicilerinden biridir [22]. Ekstremite kaslarinda azalmig
kuvvet ve endurans egzersiz intoleransi ile iligkilidir [23]. Primer siliyer diskinezi
hastalarinda st ekstremite kas kuvveti azalmistir [24]. Bu nedenle iist ekstremite egzersiz
kapasitesini degerlendirmek onemlidir. Alt1 dakika “Pegboard and Ring test” (6-PBRT)
KOAH hastalarinda tist ekstremite egzersiz kapasitesini 6l¢mek icin giivenilir ve gegerli bir
testtir [24]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda iist ekstremite egzersiz kapasitesinin

etkilenip etkilenmedigi bilinmemektedir.

Fonksiyonel kayip kronik akciger hastaligi olan hastalarda yaygindir ve iskelet kas
anormallikleri fonksiyonel kapasitenin azalmasi ile iliskilidir [10]. Iskelet kas
anormalliklerinin nedenleri arasinda inflamasyonun kas fonksiyonuna etkisi, kan gazi
anormallikleri, yetersiz oksijen iletimi, elektrolit dengesizlikleri, ilaglar, yetersiz beslenme
ve komorbid durumlar bulunur [25]. Literatiirde yapilan sinirh sayidaki ¢alismalarda PSD
hastalarinin periferik kas kuvvetinin azaldigir gosterilmistir [7, 12, 24,]. Periferik kas
kuvvetindeki azalma ayni zamanda egzersiz intoleransina neden olur [26]. Bu nedenle kas

kuvveti degerlendirmek onemlidir.

Kardiyorespiratuar ve periferik kaslarin oksijen satlirasyonunun incelenmesi ve 6l¢giilmesi,
egzersiz sirasinda oksijen iletimi ve tliiketiminin dinamiklerini anlamak i¢in énemlidir [27].
Kistik fibrozis (KF) hastasi ¢cocuk ve ergenlerin sagliklilara kiyasla periferik kas doku
oksijenasyonunun ve fonksiyonel kapasitesinin azaldigi gosterilmistir [28]. Primer siliyer

diskinezi hastalarinda kas oksijenizasyonu ile ilgili yapilan tek ¢alismada [29] uygulanan



rehabilitasyon programi Oncesi ve sonrasi egzersiz testleri sirasinda kas oksijenizasyon
degisimleri kaydedilmistir. Literatiirde PSD hastalarinin istirahat, test sirasinda ve

sonrasinda kas oksijenizasyon parametreleri ile ilgili ¢alisma yoktur.

Literatiirde solunum hastaliklarinda denge, postiiral kontrol ve reaksiyon zamani arastiran
calismalarin sayisi giderek artmaktadir [30-32]. Dengenin siirdiiriilmesi giinlik yasam
aktivitelerinin tiimiiniin dogru yiirtitiilmesi i¢in 6nemlidir [33]. Kronik obstriiktif akciger
hastalig1 olan bireylerde postiiral kontrol bozulmustur ve kas zayi1fligi, fiziksel hareketsizlik,
ileri yas ve ilave oksijen ihtiyaci bozulmus postiiral kontrole neden olur [32]. Primer siliyer
diskinezi hastalarinda dengeyi arastiran tek bir ¢alisma vardir. Bu ¢ocuklarda denge ve
vestibiiler fonksiyon bozuklugu oldugu ve bu durumun klinisyenler, aileler ve hastalar
tarafindan da farkina varilmadigi gosterilmistir. Vestibiller ve denge fonksiyon
bozuklugunun etiyolojisi bilinmemektedir, ancak ¢ok faktorlii olmas1 muhtemeldir [34].
Cocuklarda dengenin gegerli ve giivenilir 6l¢iim yontemleri ile degerlendirilmesi, giivenli
mobilizasyon ve fonksiyonel aktivitelerde bagimsizligin gelismesini saglamak icin
onemlidir [35]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda da dengenin giivenilir ve gegerli 6l¢iim

yontemleri ile degerlendirmesi 6nemlidir.

Kronik obstriiktif akciger hastalarinda azalan inspiratuar kas kuvveti dispne algisina katkida
bulunmaktadir ve kotiilesen nefes darligi bireylerin fiziksel aktivitelerini azaltmalarina
neden olur [36]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda yapilan bir ¢alismada akciger
fonksiyonlarina bakilmaksizin hastalarin  fiziksel —aktivite seviyelerinin azaldig1
gosterilmistir [17]. Hastalarin fiziksel aktivite seviyesinin objektif 6l¢iim yontemleri ile

degerlendirilmesi 6nemlidir.

Primer siliyer diskinezi hastaliginin, fiziksel ve mental saglik tizerindeki etkisi ilerleyici ve
stireklidir [37]. Yasamin ikinci yarisinda giderek daha fazla etkiye sahip olan hastalik,
onemli morbitide ve yasam kisitlamasina neden olan kronik bir durumdur [38]. Primer
siliyer diskinezi hastalarinda yasam kalitesi ile ilgili caligmalarda Saint George Solunum
Anketi, Kisa Form Yasam Kalitesi Anketi, Primer Siliyer Diskinezi Yasam Kalitesi 6l¢egi
kullanilmistir. Primer siliyer diskinezi hastalarinin azalmis solunum fonksiyonlart ve yasla
birlikte saglikla iliskili yasam kalitesi azalir [39]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda yasam

kalitesinin degerlendirilmesi 6nemlidir.



Calismanin birincil amaci; primer siliyer diskinezi hastalarinda iist ve alt ekstremite
fonksiyonel egzersiz kapasitesi ve kas oksijenizasyonunu saglikli bireyler ile

karsilastirmakti.

Calismanin ikincil amaci; primer siliyer diskinezi hastalarinda solunum fonksiyonlari,
solunum kas kuvveti ve enduransi, periferik kas kuvveti, denge, fiziksel aktivite seviyesi ve

yasam kalitesini saglikli bireyler ile karsilagtirmakti.

Calismanin hipotezi

Birincil amag i¢in hipotezler

Ho: Primer siliyer diskinezi hastalar1 ile saglikli bireylerin iist ve alt ekstremite fonksiyonel

egzersiz kapasitesi ve kas oksijenizasyonu arasinda fark yoktur.

Hi: Primer siliyer diskinezi hastalari ile saglikli bireylerin iist ve alt ekstremite fonksiyonel

egzersiz kapasitesi ve kas oksijenizasyonu arasinda fark vardir.

Ikincil amag i¢in hipotezler

Ho: Primer siliyer diskinezi hastalar1 ile saglikli bireylerin solunum fonksiyonlari, solunum
kas kuvveti, solunum kas enduransi, periferik kas kuvveti, denge, fiziksel aktivite seviyesi

ve yasam kalitesi arasinda fark yoktur.

Ha: Primer siliyer diskinezi hastalar ile saglikli bireylerin solunum fonksiyonlari, solunum
kas kuvveti, solunum kas enduransi, periferik kas kuvveti, denge, fiziksel aktivite seviyesi

ve yasam kalitesi arasinda fark vardir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Tanim

Primer siliyer diskinezi siliya yoklugu veya fonksiyon bozuklugunun neden oldugu genetik,
heterojen bir hastaliktir [1]. Primer siliyer diskinezi tanimi 1933'te ilk olarak Kartagener
sendromuna dayanan siliyer fonksiyon bozuklugu ile iligkili ilk hastaliktir [40, 41]. 1976'da
ise PSD hastalariin “hareketsiz” siliyalara ve “kusurlu silya ultrastriiktiiriine” sahip oldugu
bildirilmistir [42].

Primer siliyer diskinezi hastalarindaki genetik heterojenite degisken siliya morfolojisi ve
fonksiyonuna ve dolayisiyla etkilenen hastalarda dnemli fenotipik degisiklige yol agar ve
coklu organ sistemlerini etkileyebilir [43]. Bozulmus mukosiliyer temizleme ikincil olarak
hastalarda tekrarlayan iist ve alt solunum yolu enfeksiyonlarina yol acar [44]. Klinik
ozellikler arasinda neonatal respiratory distress sendromu, kronik giinliik prodiiktif 6ksiiriik,
kronik burun tikaniklig1 ve kronik veya tekrarlayan orta kulak iltihab1 yer almaktadir [5].
Situs inversus organlarin ayna goriintiisiinde yer degistirmesidir. Hastalarin yaklagik
%50'sinde situs inversus goriiliir. Bununla birlikte PSD hastalarinin bir kisminda klasik situs

inversus tanimini kargilamayan organ lateralite kusurlari vardir [45].

2.2. Epidemiyoloji

Primer siliyer diskinezi epidemiyolojisine iliskin mevcut veriler azdir [46]. Prevelans ile
ilgili caligmalar radyolojik goriintiilerden elde edilen veriler kullanilarak tahmin edilmistir
ve bu ¢alisma ile tahmini prevelansi 1:40.000°dir [46, 47]. Japonya’da yapilan bir ¢caligmaya
gore tahmini prevelans 1:4.100°dir [46, 48]. Yapilan uluslararasi bir inceleme prevelansin
Kibris, Danimarka ve Isvigre'de 1:10.000 ve 1:20.000 arasinda degistigini [49] ve Isvec’te
1:22.000 oldugunu gostermistir [50]. Avrupada yapilan bir ¢alisma sonuglarina gore ise PSD
prevalansi ¢ocuklarda 3-7:100.000 ve yetiskinlerde 0,2-6: 100.000°dir [51]. Yiiksek oranda
akrabalik olan popiilasyonlarda ¢ok daha yiiksek prevalans bildirilmistir [43]. Bu nedenlerle

kiiresel prevalansin en az 1:10.000 olabilecegi tahmin edilmektedir [46].



2.3. Etiyoloji

Primer siliyer diskinezi genetik ve klinik olarak heterojen bir hastaliktir. Hastaliga neden
olan 50°den fazla farkli genin mutasyonlar1 rapor edilmistir ve hastalarin ancak yaklagik
%70'inde genetik bir neden belirlenebilmektedir [4]. Dis dynein kol kusurlar1 PSD
hastalarinda gozlenen en yaygin siliyer kusurdur [52]. Siliyalarin dis dynein kol
kompleksinin bilesenlerini kodlayan DNAII ve DNAHS, PSD ile iligkili en yaygin iki gendir
[53]. Bununla birlikte CCDC39, CCDC40, MCIDAS ve CCNO'daki mutasyonlar dahil
olmak tizere ¢ok daha agir hastalik seyri olan birkag genotip tanimlanmistir [54]. CCNO gen
mutasyonlart olan hastalarda akciger etkilenimi hizla ilerler, siklikla akciger yetmezligi
ortaya ¢ikar ve bu da akciger transplantasyonunu gerektirir [55]. Ayni gen igin farkl

mutasyonlar siliyalarin degisen derecelerde islev kaybina neden olabilir [56].

2.4. Patofizyolojisi

Siliyalar islevlerine gore hareketli ve hareketsiz (primer) siliyalar veya motor ve duyusal
siliyalar olarak smiflandirilir [57, 58]. Siliyalar hareketli “9+2”, hareketli “9+0” ve
hareketsiz “9+0” seklinde ii¢ genel sinifi vardir [40].

Her hareketli siliya dokuz ¢evresel mikrotiibiil ve bir merkezi mikrotiibiil ikilisinden olusur.
Klasik olarak “9+2” mikrotiibiiler diizenlemeye sahiptir [57]. Dynein kollar siliyalarin motor
bilesenlerini saglayan periferik ciftlerin dis ve i¢ tarafinda yer alan karmagik protein
yapilaridir. D1s dynein kollar esas olarak siliyer hareketin frekansina katkida bulunurken, i¢
dynein kollar esas olarak siliyalarin biikiilme sekline (hareketine) katkida bulunur [59].
Hareketli siliyalar anatomik ve islevsel olarak epitel yiizeyi boyunca ritmik olarak atan sivi,
mukus ve bakterileri hareket ettiren organellerdir [60]. Ust ve alt solunum yollarin epitelinin
apikal yiizeyinde, merkezi sinir sisteminin ventrikiillerini kaplayan ependimal hiicrelerde,
disi ireme sisteminin yumurta kanallarinda ve erkek spermatozoanin kamgisi olarak bulunur
[40]. Bu siliyalar partikiillerin epitel boyunca hareketini kolaylastiran igsel siliyer vurus
diizenine ve degisken frekansa sahiptir. Bu 0Ozelligi ile siliyalar solunum yollarinda
mukosiliyer savunma mekanizmasina katkida bulunur [61]. Hava yolu siliyalarmin vurus

frekansi yaklasik 10-30 Hz'e ulasir [57].



Hareketli siliyalarin bagka bir tlirli embriyonik gelisim sirasinda yalnizca gegici olarak
bulunur. Bu nodal siliyalar “9+0” mikrotiibiil diizenine ve rotasyonel harekete sahiptir.
Nodal siliyalar sol-sag viicut oryantasyonunu belirlemede hayati bir rol oynar ve

anormallikler lateralite kusurlarina yol agabilir [62].

Hareketli siliyalarin aksine, hareketsiz siliyalar insan viicudundaki hemen hemen tiim hiicre
tiplerinin yiizeyinden uzanir ve "9+0" diizenlemesine sahiptir. Onceden islevsiz olarak kabul
edilen bu siliyalar gelisme ve doku homeostazi i¢in kritik olan hiicre dis1 reseptorler ve sinyal

iletim yollar1 igeren 6zel hiicresel duyusal yapilardir [58].

2.4.1. Patogenez

Primer siliyer fonksiyon bozuklugunda siliyalarin aksonal yapilarini kodlayan genlerdeki
mutasyonlar yap1 veya fonksiyonu anormal olan siliyalara neden olur. Mutasyonlar dis
dynein kolu kusurlarina, i¢ dynein kolu kusurlarina, merkezi mikrotiibiiler anormalliklere,
radial kol kusurlarina ve diger ultrastriiktiirel anormalliklere neden olabilir. [63]. Nodal
siliyalarin ¢evresel mikrotiibiiler bilesenlerini kodlayan genlerdeki mutasyonlar, PSD
hastalarinin yaklasik %50'sinde lateralite kusurlar1 (situs inversus veya situs ambigus) ile
sonuglanir. Fakat merkezi ¢ift, radyal parmak bilesenlerini kodlayan genlerdeki mutasyonlar
lateralite kusurlarina neden olmaz. Hareketsiz siliyalarin biyogenezi veya islevi i¢in gerekli
proteinleri kodlayan genlerdeki mutasyonlar ise Bardet-Biedl sendromu, nefronofitiz,
retinitis pigmentosa, Joubert sendromu gibi birden fazla organi i¢eren bozukluklara neden
olur [3].

Hareketli siliyalarin yoklugu veya islev bozuklugu PSD’ye neden olur [64]. Mukosiliyer
temizleme solunum yollarini solunan patojenlerden ve partikiillerden koruyan, immiinolojik
olmayan esas koruyucu mekanizmalardan biridir. Her siliyali hiicre, ylizeyinden koordineli
bir sekilde ¢ikan yaklasik 200 siliya igerir ve nazofarenks, orta kulak, paranazal siniisler ve
trakeadan brongiyollere kadar alt solunum yollarin1 kaplar [65, 40]. Primer siliyer
diskinezide etkili mukosiliyer klirensin olmamas1 tekrarlayan kronik hava yolu
enfeksiyonuna yol acan brongektazi, kronik rinosiniizit ve bir¢ok hastada zamk kulak ve
buna bagl isitme problemleri gibi ¢esitli problemlerden sorumludur [65]. Disi iireme
sisteminin yumurta kanallarinda ve erkek spermatozoanin kamgisi olarak hareketli siliyalar

bulunur. Bu nedenle erkek ve kadin hastalarda infertilite siklikla ortaya ¢ikar [63].



2.5. Klinik tablo
2.5.1. Ust solunum yollar1

Rinosiniizit ve otitis media hastaligin temel bulgularindandir ve erken ¢cocukluk déoneminde
PSD ile iligkili morbiditeden sorumludur [66, 67]. Burun tikaniklig1 ve/veya rinore ¢ok
yaygindir ve bazi hastalarda nazal polip vardir. Hastalarda farkli derecelerde olan kronik
otitis media ve kalic1 orta kulak efiizyonlar1 orta kulak hastaligi olarak tanimlanir. Orta kulak

hastalig1 genellikle iletim tipi isitme kaybina yol agar [68].

2.5.2. Alt solunum yollar

Alt solunum yolu belirtileri hastaligin baslica 6zellikleridir ve siklikla yasamin ilk ayinda
ortaya ¢ikar [69]. Oksiiriik en cok sabahin erken saatlerinde belirgindir ancak gece veya
egzersizle birlikte de ortaya ¢ikabilir [70]. Oksiiriik azalmis mukosiliyer temizligi kompanse
eder ve hastalar kronik produktif 6ksiirigii semptom olarak bildirir. Alt solunum yollarinin
bozulmus mukosiliyer klirensi tekrarlayan pnomoni veya bronsit ataklarina yol acar [68].
Kronik hava yolu enfeksiyonu bronsektazi ile sonuglanir [70]. Bronsektazi erken gocukluk
doneminde ortaya cikabilir ve yasla birlikte daha yaygin hale gelirken yetiskin PSD
hastalarinin hemen hepsinde bronsektazi vardir [71]. Primer siliyer diskinezide brongektazi
daha sik orta ve alt loblarda gériiliir [72]. Ust loblarin géreceli olarak korunmasinin nedeni
olarak bu alanlarda yer¢ekiminin mukus klirensini arttirmasi olabilecegi 6ne siirtilmiistiir
[73].

2.5.3. Situs anormallikleri

Dogumda tespit edilebilen PSD'nin klasik bir fenotipik 6zelligi sol-sag lateralite kusurlaridir.
Primer siliyer diskinezi hastalarinin yaklasik %6'sinda kompleks kardiyovaskiiler
anomalilerden dolay1 artan morbidite ile iligkili heterotaksi oldugu gosterilmistir [74]. Situs
solitus torasik ve viseral anatominin normal diizende olmasidir. Situs ambigus genellikle
konjenital anomalilerle karakterize torasik ve viseral anatomi uyumsuzlugu ile i¢ organlarin
anormal yerlesmesidir. Heterotaksi embriyonik gelisim sirasinda normal sol-sag
asimetrisinin olusturulamamasindan kaynaklanan konjenital bozukluklarin bir sinifidir.
Situs solitustan herhangi bir sapmadir [75]. Situs inversus totaliste organlar genellikle

normalin ayna goriintiisii de yerlesmistir [74]. Situs inversus totalis prevalansi yetiskin PSD
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hastalarinda %50 iken ¢ocuk hastalarda %60’ in iizerinde olma egilimindedir. Bu durum situs
anormalliklerinin  hastalik teshisine yardimci olmak igin bir belirte¢ olarak

kullanilabilecegini diisiindiirmektedir [68].

2.5.4. Donemlere gore Kklinik bulgular

Prenatal donem

e Ultrason taramasinda situs inversus totalis veya heterotaksi (Situs inversus totalisi olan
bireylerin %25'inde PSD goriiliir. Heterotaksi i¢in PSD prevalansi bilinmemektedir.)

o  Hafif fetal serebral ventrikiillomegali

Yenidogan donemi

e Zamaninda dogan yenidoganlarin %75'inden fazlasinda giinler veya haftalarca ek
oksijen gerektiren respiratuar distress sendromu

e  Yasamin ilk giiniinden itibaren stirekli rinore

e Ayna goriintiisii organ diizeni ve diger heterotaksi bi¢imleri

e Hidrosefali (PSD hastalarinin bazilarinda ortaya cikabilir ve islevsiz ependimal

siliyalar1 yansitabilir)

Cocukluk dénemi

o Tekrarlayan atelektazi veya pnomoni ile iliskili olan veya olmayan kronik produktif
oOksiiriik

« Tedaviye yanit vermeyen atipik astim (Ozellikle 1slak bir 6ksiiriik varsa)

o Bronsektazi

e Remisyonsuz giinliik rinit (Nazal polipler bu yasta nadir goriiliir.)

o Daha biiyiik ¢cocuklarda siddetli kronik siniizit

« Eflizyonlu otitis media

o Isitme kayb1
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Adolesan Ve vetiskinlik donemi

e Ayni ¢ocukluk doneminde oldugu gibi

e Bronsektazi erigkinlikte daha belirgindir (%83)

e Kronik mukopiiriilan balgam tiretimi yaygindir

e Comak parmak da bulunabilir

e Solunum fonksiyon testleri genellikle ilerleyici obstriiktif veya karisik bir patern
gosterir

o Nazal polipozis ve agiz kokusu

o Erkeklerde sperm hareketsizligine bagl kisirlik (~%50)

o Kadinlarda ektopik gebelik ve subfertilite [76].

2.6. Tam

Primer siliyer diskineziyi teshis etmenin ilk adimi klinik 6zelliklerinin degerlendirilmesidir
[77]. Primer siliyer diskinezi i¢in evrensel olarak kabul edilmis bir altin standart tan1 testi

yoktur [78].

2.6.1. Yasa gore tavsiye edilen tani ol¢iitleri

Yenidogan donemi

e Yasamun ilk giiniinden itibaren siirekli burun akintisi
e Ayna gorlintiisii organ diizenlemesi
e Belirgin bir predispozan neden olmaksizin solunum sikintis1 veya neonatal pndmoni

o Pozitif aile dykiisii nedeniyle tarama ile teshis

Cocukluk donemi

e Kronik prodiiktif veya ‘“islak™ Oksiiriik. Acikca c¢ocukta aymi zamanda PSD'yi
diisiindiiren ayna goriintli diizenlemesi veya diger 6zellikler yoksa, siliyer fonksiyona
sevk edilmeden 6nce KF gibi muhtemel diger nedenlerin ilk olarak uygun testlerle
ekarte edilmesi gerekecektir. Izole kuru oksiiriigiin PSD'ye bagli olmasi muhtemel
degildir.

e Tedaviye yanit vermeyen atipik "astim" (6zellikle 1slak bir okstiriik varsa)
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o "Idiyopatik" bronsektazi (Pozitif aile dykiisii nedeniyle tarama yoluyla bronsektazi
teshisi)

e Rinosiniizit. Giinliik rinit tipiktir, remisyonsuzdur ve bazen daha biiylik ¢ocuklarda
birden fazla cerrahiye ragmen siddetli siniizit goriiliir; nazal polipler nadirdir ve daha
sik olarak KF’ye baglhdir.

o Efiizyonlu otitis media

Adolesan ve eriskinlik donemi

e Cocukluk donemindeki bulgular
o Kadinlarda ektopik gebelik ve subfertilite
o  Erkeklerde infertilite (hareketsiz sperm nedeni ile PSD hastalarinin %50'si infertildir)

Yukaridakilere ek olarak 6zellikle bu bulgulardan birden fazlasi varsa, aile dykiisii veya
hastada PSD’nin bagka ozellikleri varsa, ozellikle lateralite bozukluklari ile kompleks
dogustan kalp hastaligi, polikistik bobrek ve karaciger hastaligi, hidrosefali, biliyer atrezi,
siddetli 6zofagus hastalig1 (6zofagus atrezisi, siddetli reflii), retinitis pigmentosa dahil retina

dejenerasyonu gibi tanilar konuldugunda PSD diistintilmelidir [79].

2.6.2. Tarama testleri

Sakkarin testi

Tarihsel olarak sakkarin testi tarama testi olarak kullanilmistir [80]. Bu test mukosiliyer
fonksiyonu degerlendirir. Daha 6nce bireylerin alt konkalar1 tizerine bir mikro tablet sakarin
yerlestirilir ve tadabilmesi igin gegen siire kaydedilirdi. Normal siliyer fonksiyonu olan
hastalarda gegis siiresi 60 dakikadan azdir [81]. Bu testin 12 yasindan kii¢iik ¢ocuklarda
uygulanmasi zor ve giivenilirligi azdir. Sakkarin testi artik PSD igin bir tarama testi olarak

onerilmemektedir [82].

Nazal nitrik oksit olciimil

Nitrik oksit (NO), viicutta birgok fonksiyona aracilik eden kiigiik, yayilabilir bir gaz
molekiiliidiir. Burun ve solunum yolunda NO siliyer motilitenin diizenlenmesi ve

antimikrobiyal aktivite gibi fonksiyonlar1 bulunur [83]. Nazal NO &l¢iimii burun deligine
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yerlestirilmis ve nazal havayr NO analiz cihazina yonlendiren bir kateter araciligiyla
yapilabilir [84]. Olgiim sirasinda yumusak damagi kapatarak alt solunum yollarindan
solunan hava ile nazal havanin kontaminasyonunu sinirlamak i¢in ¢esitli manevralar
kullanilabilir [83]. Bu teknikler yetiskinlerde ve 5 yasin fiizerindeki ¢ocuklarda
tekrarlanabilir sekilde kullanilmistir ancak genellikle daha kii¢iik ¢ocuklarda bu miimkiin
degildir [3]. Nazal NO diizeylerinin PSD hastalarinda ¢ok diisiikk oldugu gosterilmistir.
Olgiim degerleri KF, panbronsiolit, nazal blokaj ve nazal polipozis dahil olmak {izere diger

hastaliklarda da diisiik olabilecegi i¢in PSD i¢in diagnostik testler yapilmalidir [82, 85].
2.6.3. Diagnostik testler

Nazal fircalama

Siliyar epitel bronkoskopik bir firga kullanilarak basit bir burun fircalama ile kolayca elde
edilir. Islem 2-3 saniye siirer ve okul dncesi gocuklarda nadiren anestezi veya sedasyon
gerektirir. Akut iist solunum yolu enfeksiyonu gegiren hastalarda epitel yenilenmis olmasi
icin 4-6 hafta sonra yapilir. Bu durum enfeksiyona ikincil gelisen siliya hareket
bozukluklarini en aza indirmeyi saglar. Bazi merkezlerde siliyer doku elde etmek i¢in nazal

epitel kiiretaj1 kullanilir [82].

Bronkoskopik érnekler

Bronkoskopik firga kullanilarak bronslardan solunum epitel hiicreleri elde edilebilir. PSD

teshisi i¢in siliyer hiicrelerin elde edilmesi i¢in uygulanan klinik bir tekniktir [86].

2.6.4. Tanisal testler

Genetik

Primer siliyer diskinezi belirgin bir irk veya cinsiyet tercihi olmaksizin ¢esitli etnik gruplarda
rapor edilmistir [71]. Ailede PSD 6ykiisii tan1 koymanin bir gostergesi olabilir [66]. Primer
siliyer diskinezinin altinda yatan heterojen molekiiler kusurlar1 aragtirmaya yonelik genetik
yaklagimlar, genetik baglant1 ve aday gen analizi kullanilarak hastaliga neden olan genlerin
tanimlanmasina odaklanmistir [70]. Genetik testler hastaligin daha derinlemesine

degerlendirilmesinde rol oynayabilir fakat tani testinin ilk parcasi olarak onerilmez. Test


https://erj.ersjournals.com/content/34/6/1264.long#ref-8
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PSD varyantina bagli olarak mutasyonlarin bulunma olasiliginin daha yiiksek oldugu
durumlarda gergeklestirilmelidir [76]. Amerika Birlesik Devletleri'nde tani igin siliyalarin
yapisal anormalliklerini gostermek i¢in yapilan biyopsi genetik testlerle birlikte
kullanilirken, Avrupa'da genetik test ve yiliksek hizli video mikroskopisi ile birlikte

kullanilmaktadir [38].

Siliver vurus paterni ve frekans analizleri

Yiiksek hizli video mikroskopisi (HSVM)

Tani1 testinin bir parcasi olarak yiiksek hizli bir video kamera kullanilarak siliyer vurus
modelinin analizi onerilir. Bu yontem agir ¢ekimde oynatilarak siliyer vurus modelinin
degerlendirilmesine izin verir. Vurug frekansi siliyalari agir cekimde dogrudan
gozlemleyerek de dlgiilebilir. Analiz ayrica siliyer vurus frekansinin dlgiilmesine izin verir.
Ultrastriiktiirel yapinin normal oldugu siliyer fonksiyonlarin bozuk oldugu hastalarin
belirlenmesinde 6zellikle yararhidir. Videolarin kalict bir kayit olarak saklanabilmesi ve

klinik tablo degistiginde yeniden degerlendirmeye izin verilebilmesi 6nemli bir avantajidir
[82].

Transmisyon elektron mikroskopu

Elektron tomografi teknigi transmisyon elektron mikroskopunun bir uzantisidir. Elektron
tomografisi bir dizi transmisyon elektron mikrografinin farkli agilarda toplanmasi ve daha
sonra ii¢ boyutlu modelde yeniden olusturuldugu tekniktir. Ortaya ¢ikan ii¢ boyutlu model
tek bir elektron mikrografina kiyasla {stlin ¢oziintirliige sahiptir ve yapisal diizenleme
hakkinda daha fazla bilgi icerir. Primer siliyer diskinezide yapilan gen calismalarinda
varyantlarin yapisal sonuglarini tanimlamak igin elektron tomografisi kullanilmistir [87].
Primer siliyer diskinezi tanisi i¢in onemlidir ve tanidan sliphe edildiginde yapilir. Ancak,
hastaliktan sorumlu cesitli yapisal kusurlar1 yorumlamak i¢in uzmanlik bilgisi gerektirir.
Ultrastriiktiirel yapmn normal olmasi hastalig1 diglamaz. Siliyer yapmim normal olup fonksiyon

bozuklugu olan hastalar da vardir [76].
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Immiinofloresan goriintiileme

Immiinofloresan, floresan etiketli spesifik antikorlar kullanilarak floresan veya konfokal
mikroskopi ile hedef proteinlerin dolayli olarak goriintiilenmesine izin verir.
Immiinofloresan genetik mutasyonlarin neden oldugu protein yoklugunu dogrulamak icin
PSD aragtirmalarinda yaygin olarak kullanilmistir. Bu yontem tek bir proteinin yoklugu veya
yanlis yerlesimi, ¢coklu genlerdeki mutasyonlarin etkilerinin saptanmasina izin verebilir ve
esas onemi PSD tanisin1 dogrulamak i¢in elektron mikroskobuna gore daha diisiik maliyet
ve daha 1yi yanit siiresidir. Testin maliyeti, temel ekipman ve testin basitligi daha genis hasta

popiilasyonuna erisim saglayabilir [88].
2.6.5. Yasa gore tavsiye edilen tani olciitleri

Minimum PSD tam 6lgiitleri “Genetic Disorders of Mucociliary Clearance Consortium”

tarafindan onerilmistir [77].

PSD tanisi icin major klinik olciitleri

e Lobar kollapsla ve/veya 24 saat siireyle “Continuous Positive Airway Pressure” (CPAP)
ve/veya oksijen ile solunum destegi ihtiyaci ile birlikte agiklanamayan neonatal
solunum sikintisi.

o Herhangi bir organ lateralite kusuru (situs inversus totalis, situs ambigus veya
heterotaksi)

e Yasamin ilk yilindan baslayan giinliik, y1l boyunca devam eden islak Oksiiriik veya
gbgls bilgisayarli tomografisinde bronsektazi

e Yasamun ilk yilindan baslayan giinliik, y1l boyunca devam eden burun tikaniklig1 veya

pansiniizit.

PSD tanisi icin mindr klinik dlcttleri

Yenidogan donemi (0-1 ay)

Situs inversus totalis ve zamaninda dogan bebeklerde agiklanamayan respiratuar distress

durumuna ek asagidakilerden en az biri:
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e Transmisyon elektron mikroskopunda tanisal siliyer yap1
e Primer siliyer diskinezi ile iligkili bir gen mutasyonu
e Birden ¢ok durumda yiiksek hizli videomikroskopide kalic1 ve tanisal siliyer dalga

bi¢imi anormallikleri

Cocukluk donemi (1 ay- 5yil)

iki veya daha fazla major PSD Klinik belirlilerine ek olarak asagidakilerden en az biri (Nazal

NO bu yas grubunda heniiz yeterince test edilemediginden bu yas grubuna dahil degildir.)

e  Transmisyon elektron mikroskopunda tanisal siliyer yap1
e Primer siliyer diskinezi ile iliskili mutasyon varligi
e Birden ¢ok durumda yiiksek hizli videomikroskopide kalici ve tanisal siliyer hareket

bi¢imi anormallikleri
5-18 yas arasi ¢cocuklar ve yetigkinler
Iki veya daha fazla major PSD Klinik belirtilerine ek olarak en az biri:

e Nazal NO iki aydan daha fazla arayla iki kez plato boyunca 77 nl/dk az olmas1 (KF
harig)

e Transmisyon elektron mikroskopunda tanisal siliyer yap1

e Primer siliyer diskinezi ile iligkili gen mutasyon varligi

e Yiiksek hizli videomikroskopide kalic1 ve tanisal siliyer hareket bi¢imi anormallikleri

2.6.6. Hava yolu mikrobiyolojisi

Cocuk ve adolesan PSD hastalarindan alinan solunum kiiltiirlerinde en sik izole edilen
bakteriler Haemophilus influenza, Staphylococcus aureus ve Streptococcus pneumoniae
iken daha ileri akciger hastalig1 olan yash hastalarda daha sik Pseudomonas aeruginosa ve
tiberkiiloz dis1 mikobakterilerdir [67, 69]. Pseudomonas aeruginosa, PSD hastalarinda
yaygindir ve bildirilen prevalanslar %27-44 arasinda degismektedir [89]. Pseudomonas
aeruginosa ve diisiik akciger fonksiyonu arasindaki iligski bazi ¢alismalarda bildirilmis [90,

91] olup sonuglar net degildir [89].
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2.6.7. Pulmoner bulgular

Primer siliyer diskinezide akciger hastaliginin baslangici erken ¢ocukluk ¢aginda ortaya
cikar. Progresyonu ve siddeti bireyler arasinda 6nemli Ol¢lide degisir. Gen mutasyonlari
siliyer iglev yitimine ve bu islev yitimi bozulmus mukosiliyer klirense neden olur ve kronik
hava yolu enfeksiyonu, inflamasyon ve bronsektazi ile sonuglanir [69]. Erken gocukluk
doneminde akciger fonksiyonu normal olabilir, ancak bircok ¢ocukta degisen derecelerde
hava akimi obstriiksiyonu vardir [69]. Yapilan bir ¢alismada PSD hastalarinin her yil FEV1%
degerlerinin yaklasik %0,8’inin azaldig1 gosterilmistir [92]. Hastaliktaki sinirli veriler
bireylerin énemli bir ylizdesinde akciger fonksiyonlarinin nispeten korundugunu ancak

zamanla kotiilesebilecegini ortaya koymaktadir [69].

2.6.8. Radyolojik bulgular

Atelektazi, opasiteler, brons duvar kalinlagmasi, hava yolu kollaps1 ve bronsektazi gibi erken
yapisal degisiklikleri belirlemek i¢in yeterli bilgisayar tomografi goriintiilerine ihtiyag¢ vardir
[69]. Goriintilleme ¢alismalar1 PSD'de akciger hastaliginin bebeklik veya erken ¢ocukluk
doneminde bagladigin1 gostermektedir. Hastalik subsegmental atelektazi, peribrongiyal
kalinlasma, mukus tikanmasi ve/veya hava hapsi ve buzlu cam opasitesi olarak kendini
gosterir. Daha biiyiik ¢cocuk hastalarin yaklasik %50-75’inde ve yetiskin PSD hastalarinin
neredeyse tamaminda orta lob, lingula ve bazal segmentleri tutan bronsektazi vardir [3]. Tani
aninda ve akut solunum yolu alevlenmeleri sirasinda akciger grafisi ¢ekilmelidir [63, 76].
Tipik olarak sinlis radyografileri veya bilgisayarli tomografi goriintiilerinde siniis
semptomlart olmasa bile paranazal siniislerde mukozal kalinlasma ve/veya opaklagma

gortlir [71].

2.7. Tedavi

Taniya benzer sekilde hastaligin mevcut altin standart tedavisi yoktur [63]. Hastaligin
tedavisi hastalik komplikasyonlarin1 énlemeye ve ydnetmeye ydneliktir [54]. Ideal olarak
PSD hastalarinin 3-6 ayda bir diizenli sekilde multidisipliner bir merkezde kontrolleri
saglanmalidir [93]. Hastalar gogiis hastaliklari uzmani tarafindan spirometri ve balgam
kiiltiirleri ile degerlendirilmelidir [63]. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklar yilda 1-2 kez

ve eriskinlerde gerektigi kadar kulak-burun-bogaz uzmani tarafindan degerlendirilmelidir.
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Kronik orta kulak efiizyonlar1 ve buna bagli iletim tipi isitme kaybi1 komplikasyonlari ile
birlikte tekrarlayan orta kulak iltihab1 insidans1 yiiksek oldugu i¢in odyoloji degerlendirmesi
yapilmalidir. Kronik rinosiniizit ve nazal polipleri takip edilmelidir. Bu hastalara belirtildigi
gibi gilinlilk pulmoner rehabilitasyon, grip asisi ve pndmokok asis1 yapilmalidir. Akut
solunum yolu alevlenmeleri i¢in antibiyotikler regete edilmelidir [61]. Primer siliyer
diskinezi tedavisinin temel dayanagi hava yolu temizliginin saglanmasi, enfeksiyonlarin
kontrol altina almip Onlenmesi ve pasif duman da dahil olmak {izere inflamatuar

tetikleyicilere maruz kalmanin ortadan kaldirilmasini igermektedir [94].

2.7.1. Medikal tedavi

Hava vyolu temizligi tedavisi

Mukus retansiyonu bakteriyel enfeksiyon ve inflamasyona yol acar, bu da pulmoner
alevlenmelere ve bronsektaziye yol acabilir [54]. Havayolu temizligini iyilestirmek i¢in
PSD’de kullanilan tedavi secenekleri arasinda mukolitikler, hiperosmolar ajanlar ve hava

yolu temizleme teknikleri yer almaktadir [95].
N-Asetilsistein

Mukolitik ajanlar balgamin daha kolay temizlenmesini saglamak ic¢in artan balgam
viskozitesini hedefler. Inhale N-Asetilsisteinin 6ncelikle mukolitik etkileri yoluyla etki ettigi
One siirilmiistiir fakat diisiik pH siklikla Okstiriik ve bronkospazmi indiikledigi icin
genellikle iyi tolere edilemez [54]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda diizenli kullanim1

onerilmemektedir.
Hipertonik salin

Inhale hiperosmolar ajanlar viskoz hava yolu salgilarini nemlendirerek ve dksiirligii uyararak
hava yolu temizligini iyilestirir [54]. Yapilan rastgelenmis kontrollii bir ¢alismada yetiskin
PSD hastalarinda 12 haftalik inhale hipertonik salin tedavisinden sonra yasam kalitesinde

diisiik ama klinik ve istatistiksel olarak anlamli bir iyilesme goézlemlenmistir [96].
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Rekombinant insan deoksiriboniikleaz (Dornaz alfa)

Dornaz alfa segici olarak DNA'y1 pargalayan rekombinant insan deoksiriboniikleaz I
(rhDNase) enziminin yiiksek oranda saflastirilmis bir ¢dzeltisidir. Solundugunda piiriilan
balgamdaki DNA'y1 hidrolize eder ve bdylece balgamin viskoelastisitesini artirarak hava
yollarindan temizleme kabiliyetini iyilestirir. Primer siliyer diskinezi hastalarinda klinik
caligmalarin olmamasi nedeniyle kilavuzlarda su anda rhDNase kullanim1 6nerilmemektedir
[54]. Cocuk hastalarda rhDNAse tedavisinin baglamasindan sonra solunum semptomlarinda
ve akciger fonksiyonunda iyilesme ve tedavinin kesilmesinden sonra diisiis oldugunu

gosteren birkag vaka raporu mevcuttur [97, 98].

Antibiyotik tedavisi

Akut pulmoner alevlenmelerin oral veya intravendz antibiyotiklerle tedavisi klinik
semptomlarin ciddiyetine bagli olarak PSD yOnetiminin temel tasi olmaya devam etmektedir
[76]. Antibiyotik tedavisi, bakteriyel patojenin tipine ve hastanin semptomatik olup
olmamasma gore yapilir [54]. Intravendz, inhale ve oral antibiyotikler tek basina veya

kombinasyon halinde kullanilir [99].

Primer siliyer diskinezide klinik uygulama i¢in evrensel olarak kabul edilmis alevlenme
tanim1 yoktur. Klinik arastirmalar i¢in PSD'de pulmoner alevlenmeler hakkinda yayinlanan
fikir birligi bildirisine gore alevlenme asagidaki yedi 6geden ii¢ veya daha fazlasinin varligi

ile tanimlanir;

Oksiiriikte artis

Balgam miktarinda ve/veya renginde degisiklik

Hasta veya ebeveyni tarafindan algilanan artmis nefes darlig

Pulmoner semptomlar nedeniyle antibiyotik tedavisini baslatma veya degistirme karar1
Halsizlik, yorgunluk, bitkinlik veya uyusukluk

Yeni veya artmis hemoptizi

N o a k~ wDnh e

Viicut sicakliginin >38°C olmasi [100].
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Bronkodilatorler ve inhale kortikosteroidler
Bronkodilatorler ve inhale kortikosteroidler sadece astimi olan PSD hastalarinda tavsiye
edilmektedir [76]. Pratikte siklikla tekrarlayan hirilt1 (whezing) ile bagvuran PSD hastalarina

regete edilir. Kisa etkili beta2 agonistlerin sagladigi bronkodilatasyon teorik olarak PSD

hastalarinda balgam atilimini iyilestirebilir [54].

Kulak burun bogaz tedavisi

Primer siliyer diskinezi hastalarinin ¢gogunda kronik rinosiniizit goriliir [68]. Tedavisinde
burun tikanikligi ve akintt semptomlarinin giderilmesine odaklanilir [54]. Nazal polip
hastalarin yaklasik yarisinda ortaya cikabilir ve cerrahi igin bir endikasyon olabilir [101,
102]. Hastalarda kulak burun bogaz belirtileri arasinda tekrarlayan otitis media yer alir [76].
Bunun nedeninin genellikle Ostaki borusu ve orta kulaktaki disfonksiyonel siliyalar ve
azalmis mukosiliyer klirens sebebiyle oldugu diistiniilmektedir [103]. Cocuklukta edinilmis
iletim tipi isitme kaybinin en yaygin nedeni efiizyonlu otitis mediadir [104]. Eftizyonlu otitis
medianin isitme cihazlari, otovent veya ventilasyon tiipleri ile zamaninda tibbi olarak
tedavisi isitmeyi iyilestirmek ve buna bagl gecikmis konusma ve dil gelisimini dnlemek igin
onemlidir [103]. Orta ve ileri derecede isitme kayb1 olan ¢ocuklarda isitme cihazlari 6nerilir.
Yiiksek prevalansa ragmen PSD hastalarinda kulak, burun ve bogaz sorunlari hakkinda

bilgiler sinirhidir [54].

Asilama

Primer siliyer diskinezi hastalar1 tiim ¢ocukluk asilarinin yam sira pnomokok ve grip

agilarini olmalidir [76].

Cevresel maruzivyetler

Koruyucu yaklasimlar solunum yolu patojenlerinden, gevresel Kirleticilerden ve aktif-pasif

icicilikten kaginmay1 ve maruziyetin en aza indirilmesini igcermelidir [76].


https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/conductive-hearing-loss
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2.7.2. Cerrahi tedavi

Cerrahi tedavi, medikal tedaviye ragmen akciger bir boliimiinde orantisiz olarak gelisen
brongektazi varlifinda ve hastanin mevcut saglik durumda bir kotilesme oldugunda
diistiniilebilir. Son donem akciger hastaligi olan agir PSD vakalarinda akciger nakli bir
secenek olabilir. Nakil i¢in kriterler ve kanita dayali kilavuzlar bulunmamakla birlikte,
birka¢ akciger nakli merkezi yasam kalitesini etkileyen semptomlar, ek oksijen destegi
ve/veya tlim standart tedavilere yanit vermeme gibi kendi kurumsal kriterlerini gelistirmistir

[105].

2.8. Primer Siliyer Diskinezi ve Pulmoner Rehabilitasyon

Pulmoner rehabilitasyon kapsamli bir hasta degerlendirmesinin kronik akciger hastaligi olan
hastalara fiziksel ve psikolojik durumlarini iyilestirmek ve sagligi gelistirici davraniglara
uzun vadeli aligkanliga tesvik etmek i¢in tasarlanmis egzersiz egitimi, hasta egitimi ve
davranis degisikligini iceren hastaya Ozel tedavilere dayanan kapsamli bir miidahaledir.
Fakat sadece bunlarla siirli degildir [106]. Pulmoner rehabilitasyon kronik obstriiktif
akciger hastalig1 olan hastalarda dispneyi azaltir, egzersiz kapasitesini arttirir ve yasam

kalitesini iyilestirir [107].

Cocuk PSD hastalarinda fizyoterapi ve fiziksel egzersiz kombinasyonlart ile hava yolu agik
kalmasi desteklenmeli ve diizenli olarak uygulanmalidir [76]. Gogiis fizyoterapisi PSD
tedavisinde solunum yonetiminin temel tagidir [95, 108]. Konvansiyonel gogiis fizyoterapisi
Tiirkiye'de oldugu gibi diinyanin bazi bolgelerinde halen en yaygin olarak kullanilan
pulmoner rehabilitasyon yontemidir [109]. Bu teknikler siklikla fizyoterapist, ebeveyn veya
bakici gibi basgka bir kiginin yardimini gerektirir ve geleneksel olarak uygulanan postural
drenaj, perkiisyon, vibrasyon, huffing ve oksiirmeyi igerir [110]. Postural drenaj hastanin
hava yollarindan sekresyonlarin drenajim1 kolaylastiracak sekilde pozisyonlandigi bir
tekniktir [109]. Perkiisyon distal hava yollarinin temizligini kolaylastirir. Oksiiriik etkili bir
temizleme mekanizmasidir. Hastalar Okslirmeye ve Oksiiriigli uyaran egzersiz gibi

aktivitelere katilmaya tesvik edilmelidir. Hastalar ve aileleri oksiiriigiin 6nemi konusunda ve

Oksiiriik baskilayicilardan kaginmalari konusunda bilgilendirilmelidir [71].
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Giinliik hava yolu temizligi PSD tedavisinin temel tagidir [105]. Bu hastalarda uygulanan
hava yolu temizligini arttirmaya yonelik yaklasimlar KF tedavisinde kullanilanlar ile
benzerdir [71] ve yaygin olarak tavsiye edilmektedir. Fizyolojik olarak hava yolu temizleme
teknikleri ventilasyon bolgelerini etkilemeyi, kiigiik hava yollarmin agik kalmasini
saglamay1, kollateral ventilasyonu saglayan kanallar1 kullanmay1, hava akisini arttirmay1 ve
yonlendirmeyi, esit basing noktasinin konumunu olusturmay1 ve havanin hava yollarinda

ossilasyonunu amaglar [72].

Bebek hastalarin ebeveynlerine yercekimi yardimli pozisyonlanma ve aralikli gogiis
perkiisyonu gosterilmelidir fakat bu uygulama i¢in uygun siire ve frekans net degildir.
Cocukluk doneminde hastalar balgami temizlemek igin ziplamali, tiflemeli oyunlara tesvik
edilmeli fakat yas ilerledikge bu uygulamalar aktif solunum teknikleri dongiisii ile
degistirilmelidir [79]. Hastalarin kendi kendine uygulayabilecegi hava yolu temizleme
teknikleri gelistirilmistir. [110]. Bu teknikler aktif solunum teknikleri dongiisii, zorlu
ekspirasyon teknigi, otojenik drenaj, pozitif ekspiratuar basing (PEP) maskesi veya agizligi,
ossilasyonlu PEP cihazlari (acapella, flutter gibi), yiiksek frekansli gégiis duvari ossilasyonu

ve egzersizdir [110-113].

Aktif solunum teknikleri dongiisii solunum kontrolii, torakal ekspansiyon egzersizleri ve
zorlu ekspirasyon teknigini igerir. Huffing teknigi glottis acik ve orta veya yiiksek akciger
hacimlerinde yapilan manevradir. Zorlu ekspirasyon bir ya da iki huffing ve ardindan
yapilan solunum kontroliinden olusur [114]. Otojenik drenaj mukusun mobilizasyonunu
saglamak icin diisiik, orta ve yiiksek olmak iizere farkli akciger hacimlerinde bir dizi
solunum teknigini icerir. U¢ asamasi bulunmaktadir. Bunlar sirasiyla koparma, toplama ve
atma fazlaridir. Bu teknik kendi kendine uygulanabilir. Yardimci veya cihaz gerektirmez
[115]. PEP maskesi veya agizlig1 ekspiratuar hava akigina direnci artiran bir valf igerir ve
hasta 10-20 cm H-O arasindaki pozitif basinca karsi nefes verir [116]. Bu teknik ile hava
yollarinin agik kalmasi saglanarak veya kollateral ventilasyon kullanilarak mukus temizligi
saglanir [117, 118]. Osilasyon yapan pozitif ekspiratuar basincin bronglarin erken
kapanmasini 6nledigi, balgam viskozitesini azalttig1 ve zorlu ekspiratuar teknik ile balgamin
mobilizasyonunu sagladig1 bildirilmistir [119]. Yiiksek frekansl gogiis duvari osilasyonu
hava titresim {Uretecine baglh sisirilebilir bir ceket aracilifiyla gogiis duvarinin
sikistirilmasini saglayan yeni bir mukus temizleme yontemidir. Bu yontem ekspiratuar akista

Okstirik kuvvetinde gecici bir artig iretir ve balgamin viskoelastisitesini azaltarak
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mukosiliyer klirensi iyilestirdigi gosterilmistir [120]. Konvansiyonel gogiis fizyoterapisi ve
yiikksek frekansli gogiis duvarit osilasyon yontemlerini karsilastiran ¢aligmada her iki
yontemin de subjektif olarak esit derecede verimli bulundugu ve yiiksek frekansh gogiis
duvar1 osilasyon yonteminin hastalar tarafindan daha rahat ve iyi tolere edildigi
gosterilmistir. Ayrica bu teknik kronik akciger hastaligi olan ve pulmoner rehabilitasyona
uyumu az olan hastalarda bir secenek olabilir. Ancak, maliyet bu teknigin en biiyiik
dezavantajidir [109].

Kronik akciger hastalig1 olan bireylerde egzersiz egitimi temel olarak aerobik uygunlugu,
kardiyopulmoner yeterliligi ve mukosiliyer temizligi saglar. Ayrica algilanan dispne hissini
azalttig1 i¢in hastalarin egzersiz egitiminden fayda gordiigii gosterilmistir [121]. Fiziksel
aktivite ve egzersiz egitimi kronik akciger hastaligi olan hastalarin klinik y&netiminde
onemli bir rol oynamaktadir ve egzersiz egitimi rehabilitasyon programlarinin 6nemli bir
parcast olarak kabul edilir. Diizenli yapilan egzersiz egitimi aerobik ve anaerobik egzersiz
kapasitesi, pulmoner fonksiyonlar ve hava yolu mukus klirensini arttirir. Bununla birlikte
aerobik kapasitesi yiiksek olan hastalarin sag kalimlar1 da daha iyidir [122]. Diizenli
egzersizin sekresyon temizligine yardime1 olabilecegi ve bronkodilatasyon saglayabilecegi

de digiiniilmektedir [72].

Yapilan bir ¢alismada PSD hastalarinda egzersizin inhale beta2-agonistlerden daha giiglii
bronkodilatasyon sagladig1 gosterilmistir [9]. Fizyoterapiye baslamak igin en uygun zaman,
seanslarin siklig1 ve siiresi her hastaya gore ayarlanmalidir. Alevlenmeler sirasinda ve
produktif 6ksiiriigii olan hastalarda giinliik fizyoterapi onerilir fakat ¢ok aktif olan hastalarda
haftalik seans sayis1 azaltilabilir. Bununla birlikte birka¢ zorlu ekspiratuar manevra
kullanarak giinliik kontrol seansiyla solunumun izlenmesi alevlenmeyi erken asamada tespit
etmeye yardimci olabilir. Hicbir fizyoterapi tekniginin digerinden {istlin oldugu

kanitlanmamuistir. Bu nedenle en uygun teknik fizyoterapist ve hastanin tercihine gore segilir

[108].
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2.9. Primer Siliyer Diskinezi ve Pulmoner Rehabilitasyon Gerekceleri

2.9.1. Primer siliyer diskinezi ve solunum fonksiyonlari

Akciger fonksiyonlart kronik akciger hastaligi olan bireylerde hastalik siddeti, hastalik
kontrol seviyesi ve sag kalimin en 6nemli belirleyicilerinden biridir [6, 7]. Primer siliyer
diskinezide akciger fonksiyonu yasamin erken donemlerinden itibaren etkilenir ve akciger
fonksiyonlart hem cinsiyet hem de tiim yas gruplarinda referans degerlere kiyasla daha
diistiktiir [8]. Bebeklerde ve okul oncesi ¢ocuklarda kooperasyonun saglanamamasi
nedeniyle solunum fonksiyon testleri yapmak zordur [69]. Bes yasindan kiigiik PSD
hastalarinda akim ve hacimler azalmistir, anormal FEV1 ve FVC degerleri alt1 yas ve lizeri
hastalarda erken donemde goriilir [123, 92]. Hasta g¢ocuklarda solunum fonksiyon
bozukluklar1 hafif-orta derecede obstriiktif solunum fonksiyon anormalligi ile
karakterizedir. Hava yolu diiz kas hipertrofisi ve fibrozisi, intraliiminal sekresyonlar ve
tekrarlayan enfeksiyona ikincil olarak degisen akciger mekanigini igceren olast patalojik
degisiklikler bunu agiklar [9]. Yapilan rastgelelenmis kontrollii bir ¢alismada pulmoner
rehabilitasyondan sonra PSD hastalarinin solunum fonksiyonlariin anlamli bir sekilde
iyilestigi gosterilmistir [109]. Bu sonuglar géz oniline alindiginda geng yastan itibaren

akciger fonksiyonlarmin degerlendirilmesi 6nemlidir [69].

2.9.2. Primer siliyer diskinezi ve solunum kas kuvvet ve enduransi

Akcigerlerdeki kronik inflamasyon, sistemik inflamatuar mediyatorler, azalmis oksijen
iletimi, kronik respiratuar asidoz, yetersiz beslenme ve c¢esitli komorbiditelerin etkileri ile
solunum kas kuvveti ve dayaniklilig1 azalabilir [10]. Kronik obstriiktif akciger hastaligi ve
solunum kas zayiflig1 olan hastalarin dispne algis1 daha yiiksek, egzersiz kapasitesi ve
saglikla ilgili yasam kalitesi ise daha diisiiktiir [124]. Kronik akciger hastaligi olan
cocuklarda solunum kas zayiflig1 akciger fonksiyonlarmin kotiilesmesinin sebeplerinden
biridir [11]. Ekspiratuar kas kuvveti azalmis KF hastalarinda akciger fonksiyonlarmnin
kotiilestigi ve egzersiz toleransinin azaldigi gosterilmistir [125]. Ekspiratuar kas zayifligi,
konugma ile ilgili problemlere ve dksiiriik etkinliginin azalmasina bagl sekresyon birikimine
neden olur [15]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda hava yolu obstriiksiyonu, oksiirtik,
artan solunum is yiikii inspiratuar kas kuvvetini yaslanma ile birlikte etkileyebilir. Bu

nedenle bu hastalarda solunum kas kuvvetinin diizenli olarak degerlendirilmesi dnemlidir
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[13]. Literatiirde PSD hastalarinin solunum kas kuvvetini degerlendiren ¢ok az sayida
calisma vardir [12, 13], yapilan bir calismada inspiratuar kas kuvvetinin azaldigi
gosterilmistir [13]. Inspiratuar kaslarin yasam boyunca submaksimal kasilmalar yapmasi
gerekir ve solunum kas enduransi degerlendirilmesinin kuvvet 6lglimlerinden daha islevsel
olmast mimkiindiir [14]. Literatirde PSD hastalarinin solunum kas enduransini
degerlendiren tek bir calisma vardir ve bu ¢alismada solunum kas enduransinin azaldigi
gosterilmistir  [13]. Solunum kas kuvveti ve enduranst solunum fonksiyon

anormalliklerinden ayirt edilmeli ve ayr1 olarak degerlendirilmelidir [15].

2.9.3. Primer siliyer diskinezi ve egzersiz kapasitesi

Kardiyorespiratuar hastaligi olan bireylerde fonksiyonel durum ve kapasitenin Ol¢limii
tedavinin etkinliginin degerlendirilmesinde ve prognozun belirlenmesinde 6nemlidir [16].
Solunum  fonksiyonlarinda bozulma kardiyorespiratuar fonksiyonel kapasitenin
bozulmasina neden olabilir [17]. Kardiyorespiratuar uygunluk kardiyovaskiiler risk
faktorlerinin azalmasi ve daha yiiksek kemik mineral dansitesi iliskilidir [126, 127].
Kardiyorespiratuar uygunlugun artmasinin c¢ocuklarda depresyon, anksiyete, ruh hali
durumu ve 0Ozsaygi ilizerinde genel olumlu etkileri vardir [126]. Aerobik kapasitenin
degerlendirilmesinde zirve oksijen tiiketimi (VO2) dlgiilen ana parametredir [10]. ZirveVO>
kardiyovaskiiler yetenegi yansitir ve kronik akciger hastaligi olan hastalarda standart
solunum fonksiyon testinde elde edilemeyen bilgilere ulagsmak i¢in kullanilmaktadir [128].
Kistik fibrozis hastalarinda zirveVO2 azaldik¢a mortalite artar [129]. Primer siliyer diskinezi
hastasi ¢ocuklarda ayni yas grubundaki KF ¢ocuklarla benzer sekilde zirve VO, 6nemli
Olgiide azalmistir [19]. Primer siliyer diskinezi hastalarinin erken dénemlerden itibaren
anaerobik ve aerobik kapasiteleri azalmistir [7]. Hastalarda kardiyopulmoner kapasitenin
degerlendirilmesi pulmoner yetmezligin degerlendirilmesine katkida bulunabilir [17].
Primer siliyer diskinezi hastalarinin egzersiz kapasitesini arastiran ¢alisma sayist sinirlidir.
Yapilan c¢alismalarda 6-DYT [12, 13], Modifiye Mekik Yiirime testi [7] ve
kardiyopulmoner egzersiz testleri [17-19] kullanilmistir. Alti dakika yiiriime testi ekipman
veya ileri egitim gerektirmeyen pratik ve kolay bir testtir ve pulmoner, kardiyovaskiiler ve
kas sistemlerinin genel fonksiyonel yanitlarini degerlendirmek i¢in kullanilir. Giinliik yasam
aktivitelerinin ¢ogu maksimum efor alt1 seviyelerde gerceklestirildigi icin bu test giinliik

fiziksel aktiviteler i¢in fonksiyonel egzersiz seviyesini daha iyi yansitabilir [20]. Bu test
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saglikli cocuklarda egzersiz toleranst ve dayanikliligi degerlendirmek igin giivenilir ve

gecerli fonksiyonel bir testtir [21].

Kronik obstriiktif akciger hastaliginda akciger fonksiyonlar1 ve ekstremite kas kuvveti
egzersiz kapasitesinin 6nemli belirleyicilerindendir [22]. Ekstremite kaslarinda azalmis
kuvvet ve endurans egzersiz intoleransi ile iliskilidir [23]. Primer siliyer diskinezi
hastalarinda {ist ekstremite kas kuvveti azalmistir [24]. Ust ekstremite egzersiz kapasitesi
azalmis kas kuvvetine bagli olarak azalmis olabilir. Bu nedenle {ist ekstremite egzersiz
kapasitesini degerlendirmek Onemlidir. Alti dakika “Pegboard and Ring” test KOAH
hastalarinda st ekstremite egzersiz kapasitesini 6l¢mek i¢in kullanilan giivenilir ve gegerli
bir testtir [130]. Literatiirde PSD hastalarinda iist ekstremite submaksimal egzersiz

kapasitesini degerlendiren bir ¢aligma yoktur.

2.9.4. Primer siliyer diskinezi ve kas kuvveti

Fonksiyonel kayip kronik akciger hastaligi olan hastalarda yaygindir ve iskelet kas
anormallikleri bu durum ile iliskilidir [10]. Iskelet kas anormalliklerinin nedenleri arasinda
inflamasyonun kas fonksiyonuna etkisi, kan gazi anormallikleri, yetersiz oksijen iletimi,
elektrolit dengesizlikleri, ilaglar, yetersiz beslenme ve komorbid durumlar bulunur [25].
Periferik kas kuvvetindeki azalma egzersiz intoleransina neden olur [26]. Yapilan
calismalarda PSD hastalarinin diz ekstansor [7, 12, 24,], el kavrama [7, 24], dirsek fleksor
[24] ve omuz abdiiktor [24] kas kuvvetlerinin azaldigi gosterilmistir. Literatiirde PSD
hastalarinda periferik kas kuvvetini arastiran az sayida ¢alisma vardir [7, 12, 24]. Pulmoner
ve ekstrapulmoner etkilenimler nedeniyle periferik kas kuvveti etkilenebilmektedir ve
degerlendirmek oOnemlidir. Calismamizda {ist ve alt ekstremite kas kuvveti el

dinamometresiyle degerlendirilerek literatiire katk1 saglanacaktir.

2.9.5. Primer siliyer diskinezi ve kas oksijenizasyonu

Kardiyorespiratuar ve periferik kaslarin oksijen satlirasyonunun incelenmesi ve 6l¢giilmesi,
egzersiz sirasinda oksijen iletimi ve tiiketiminin dinamiklerini anlamak i¢in énemlidir [27].
Primer siliyer diskinezi ve KF hastalarinda kas metabolizmasini arastiran bir calismada her
iki hasta grubunun iskelet kaslarinda oksidatif fonksiyon bozukluguna isaret eden gecikmis

fosfokreatin iyilesme siireleri gosterilmistir [131]. Kistik fibrozis hastasi gocuk ve ergenlerin
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sagliklilara kiyasla periferik kas doku oksijenasyonunun ve fonksiyonel kapasitesinin
azaldig1 gosterilmistir [28]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda azalmig olabilir. Literatiirde
PSD hastalarinda kas oksijenizasyonu degerlendiren bir ¢alisma vardir [29]. Yapilan
calismada Modifiye Mekik Yiiriime testi ve Glittre giinliik yasam aktiviteleri testi sirasinda
giyilebilir laktat esik cihazi (BSXinsight, BSX Athletics, Boston, USA) kullanilmistir.
Primer siliyer diskinezi hastalarinda pulmoner ve ekstrapulmoner etkilenimler nedeniyle

istirahatte ve egzersiz sirasinda oksijen iletimi ve tiikketimini etkileyebilir, arastirilmalidir.

2.9.6. Primer siliyer diskinezi ve denge

Literatiirde solunum hastaliklarinda denge, postiiral kontrol ve reaksiyon zamani arastiran
calismalarin sayis1 giderek artmaktadir [30-32]. Dengenin siirdiiriilmesi giinliik yasam
aktivitelerinin tiimiiniin etkin yiritiilmesi igin 6nemlidir [33]. Kronik obstriiktif akciger
hastaligi olan bireylerde postiiral kontrol azalmistir ve buna sebep olan etkenler; kas
zayifligy, fiziksel hareketsizlik, ileri yas ve ek oksijen ihtiyacidir [32]. Kistik fibrosiz hastasi
eriskinlerde azalan kuadriseps kas kuvvetinin denge kontrolii tizerinde olumsuz etkisi oldugu
gosterilmistir. Postiir bozukluklar1 ve periferik kas fonksiyonunun azalmasinin denge
bozukluklarina neden oldugu gosterilmistir [31]. Kistik fibrozis hastasi ¢ocuklarin KF
olmayan bronsektazili cocuklara ve saglikli kontrollere gore reaksiyon siiresinin daha uzun
oldugu ve dinamik dengesinin bozuldugu gosterilmistir [30]. Primer siliyer diskinezi i¢
kulagin 6zellikle vestibiiler kisimda islev bozukluguna neden olabilecegine dair kanitlar
artmaktadir. Vestibiiler bozuklugu olan ¢ocuklarin dengelerinin koétiilesecegi bilinmektedir
[132]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda denge ile ilgili yapilan tek ¢alismada hasta
cocuklarin klinisyenler, aileler ve hastalar farkinda degilken bile ya denge ya da vestibiiler
disfonksiyonuna sahip oldugu gosterilmistir. Vestibiiler ve denge disfonksiyonunun
etiyolojisi bilinmemektedir, ancak ¢ok faktorlii olmasi muhtemeldir [34]. Cocuklarin
dengesini gegerli ve glivenilir 6l¢liim yontemleri ile degerlendirmesi giivenli mobilizasyon
ve fonksiyonel aktivitelerde bagimsizligin gelismesini saglamak i¢in 6nemlidir [35]. Primer
siliyer diskinezi hastalarinda dengenin etkilenip etkilenmediginin belirlenebilmesi igin

degerlendirilmesi gerekmektedir.
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2.9.7. Primer siliyer diskinezi ve fiziksel aktivite

Kronik obstriiktif akciger hastalarinda azalan inspiratuar kas kuvveti dispne algisina katkida
bulunmaktadir ve kotiilesen nefes darligi bireylerin fiziksel aktivitelerini azaltmalarina
neden olur [36]. Hastalar1 giinliik fiziksel aktivitelerini artirmaya tesvik etmek, akciger
hastaliginin siddetini 6nemli 6l¢iide etkileyebilir ve hastalarin yagam kalitesini iyilestirebilir
[17]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda adolesanlar i¢in Uluslararas: Fiziksel Aktivite
Anketi uzun versiyonu Kkullanilarak yapilan bir calismada akciger fonksiyonlarina
bakilmaksizin hastalarin fiziksel aktivite seviyelerinin azaldig1 gosterilmistir [17]. Baska bir
calismada fiziksel aktivite seviyesi U¢ Giinliik Fiziksel Aktivite Anketi kullanilarak
degerlendirilmistir [7]. Baska bir ¢alismada ise PSD hasta ¢ocuklarin fiziksel aktivite
diizeyleri metabolik holter kullanilarak degerlendirilmis ve toplam enerji harcamalarinin
saglikli cocuklara kiyasla azaldigi gosterilmistir [13].Primer siliyer diskinezi hastalarinda
artmis inaktiviteye bagli olarak egzersiz kapasitesi de azalabilir [133]. Fiziksel aktivite
diizeylerinin artmasi akciger fonksiyonlarindaki azalmayi yavaslattigi gosterilmistir [122].
Fiziksel aktivitenin artirilmasi PSD hastalarinda hastalik yonetiminin ayrilmaz bir parcasi
olmalidir [108]. Hastalarin fiziksel aktivite seviyesinin objektif Ol¢iim yoOntemleri ile

degerlendirilmesi 6nemlidir.

2.9.8. Primer siliyer diskinezi ve yasam kalitesi

Primer siliyer diskinezi hastaliginin, hastalarin fiziksel ve mental sagligi tizerindeki etkisi
ilerleyici ve siireklidir [37]. Primer siliyer diskinezi hastaligi yasamin ikinci yarisinda
giderek daha fazla etkiye sahip olur ve hastalik 6nemli derecede morbidite ile birlikte yasam
kisitlamasina neden olan kronik bir durumdur [38]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda
yasam kalitesi ile ilgili ¢aligmalarda Saint George Solunum Anketi, Kisa Form Yasam
Kalitesi Anketi, Primer Siliyer Diskinezi Yasam Kalitesi 6l¢egi kullanilmistir. Primer siliyer
diskinezi hastalarinin azalmis solunum fonksiyonlar1 ve yasla birlikte saglikla iligkili yasam
kalitesi azalir. Tiim yas gruplari i¢in hastaligin fiziksel, duygusal, sosyal islevselligi ve
tedavi yiikiinii biiyiikk Olgiide etkiledigi bulunmustur [39]. Baska bir ¢alismada PSD
hastalarinin yasam kalitesinin ¢ocukluk doneminde olumsuz etkilendigini ve ergenlik
doneminde ise korundugunu gosterilmistir [13]. Hastalarin yasam kalitesinin klinik

durumlar ile iligkili oldugu ve yasam kalitesinin degerlendirilmesinin tedavi yonetiminin
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onemli bir pargasi olabilecegi yapilan ¢alismada gosterilmistir [134]. Caligmamizda yasam

kalitesi degerlendirilecek ve literatiire katki saglayacaktir.
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. Cahismanin Tasarim

Calisma enine Kesitsel olarak planlandi. Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Bilim Dal1 tarafindan tanis1 konulan ve hekimler tarafindan tibbi 6ykiisii alinan
PSD hastalarinin takipler sirasinda tibbi muayeneleri gerekli medikal, radyolojik takipleri ve
laboratuvar tetkikleri kaydedildi. Calismamiz igin gerekli olan hastalarin tani siiregleriyle
ilgili bilgiler, kullanilan ilaglar, varsa ila¢ dis1 uygulanan tedaviler, solunum fonksiyon testi
sonuclari, hastanede yatis dykiileri hasta dosyasindan kayit edildi. Her hasta degerlendirme
ve uygun rehabilitasyon &nerileri icin Gazi Universitesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon
Boliimii, Kardiyopulmoner Rehabilitasyon  Unitesine  yonlendirildi.  Hastalarm
degerlendirmeleri iki giinde tamamlandi. ilk giin solunum fonksiyon testi, solunum ve
periferik kas kuvveti, solunum kas enduransi, fonksiyonel egzersiz kapasitesi
degerlendirildi. Ikinci giin {ist ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi, statik ve dinamik
denge, yasam kalitesi degerlendirildi. Solunum fonksiyonlar1 spirometre, solunum kas
kuvveti agiz basing 6l¢iim cihazi, periferik kas kuvveti tasinabilir dijital el dinamometresi,
solunum kas enduransi artan esik yiikii solunum kas enduransi testi, fonksiyonel egzersiz
kapasitesi 6-DYT, iist ekstremite egzersiz kapasitesi 6-PBRT, statik denge (postiiral
stabilite) “Biodex Biosway® Portable Balance System”, dinamik denge (postiiral stabilite)
Y denge testi, kas oksijenizasyonu “Moxy® monitor”, yagam kalitesi Hastaliga 6zgii Primer
Siliyer Diskinezi Yasam Kalitesi 6lgegi (PCD-QOL scale version 4.3) Tiirkge uyarlamasi,
fiziksel aktivite seviyesi ¢cok sensorlii fiziksel aktivite monitorii, nefes darligi ve yorgunluk
Modifiye Borg Olgegi (MBO) ile degerlendirildi. Calismamiz COVID-19 pandemi
stirecinde tamamlandi. Calismada degerlendirilen hasta ve saglikli goniilliler COVID-19

tedbirleri kapsaminda alindi.

Calisma Gazi Universitesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu tarafindan, 19.04.2021 tarihinde
kabul edildi (Karar no: 408) (EK 1). Calismaya katilan ¢ocuklara ve ailelerine ¢alismanin

kapsami1 ve amaci anlatilarak, aydinlatilmis onam formu imzalatildi (EK 2).
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3.2. Bireyler

Mayis 2021-Mayis 2022 tarihleri arasinda Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Hastaliklar1 ve Sagligi Anabilim Dali, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali tarafindan tanisi
konulan ve Gazi Universitesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Anabilim Dals,
Kardiyopulmoner Rehabilitasyon Unitesine yonlendirilen PSD hastalar1 ve benzer yas
grubunda saglikli ¢ocuklar ¢alismaya dahil edildi. Calismaya dahil edilecek saglikli
cocuklarin secilmesi igin tiniversitenin giris kapilarina arastirmanin niteligi ve igerigi
hakkinda bilgi veren ilanlar asild1. iletisim numaralarindan bizimle iletisime gecen ¢ocuklar
dahil edildi. Bu ¢ocuklarin Grselenebilir gruptan olmamasi igin 6grenci, ¢alisan yakinlart,
ogrenci vb.’den olmamasina dikkat edildi. Caligmanin ana amaci PSD hastalarinda iist ve alt
ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi ve kas oksijenizasyonu saglikli bireyler ile
karsilastirmakti. Calismanin ikincil amaglari ise PSD hastalarinda solunum fonksiyonlari,
solunum kas kuvveti ve enduransi, periferik kas kuvveti, denge, fiziksel aktivite seviyesi,

depresyon ve yasam kalitesinin saglikli bireyler ile karsilastirmakti.

3.2.1. Hastalarin icleme olciitleri

e  Amerikan Toraks Dernegi (ATS) ve Avrupa Solunum Dernegi (ERS) kilavuzlarina gore
primer siliyer diskinezi tanisi konulan hastalar [78, 135-137]

e 6-18 yas arasindan her iki cinsiyetten hastalar,

e  Kilinik durumu stabil olan hastalar

e (alismaya goniillii olarak katilmay1 kabul eden hastalar ¢calismaya dahil edildi.

3.2.2. Hastalarin dislama olciitleri

e Koopere olmayan hastalar,

e Son bir ay igerisinde alevlenme Oykiisii olan,

e Son 6 ay igerisinde FEV; degerinde %10’dan fazla azalma olan,

e Degerlendirmeleri etkileyecek herhangi bir norolojik, ortopedik saglik problemi
bulanan hastalar,

e Degerlendirme sirasinda pndmoni veya herhangi bir akut enfeksiyonu olan hastalar,

e Sigara dykiisii olan hastalar,

e COVID-19 oykiisii olan hastalar,
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e (Calismaya katilmay1 kabul etmeyen hastalar,
e Degerlendirmelerin saglikli yapilmasii etkileyebilecek goérme, isitme gibi saglik

problemleri olan hastalar ¢alismaya dahil edilmedi.

3.2.3. Saghkh goniilliilerin icleme ol¢iitleri

e 6-18 yas arasinda her iki cinsiyetten ¢alismaya goniillii olarak katilmay1 kabul eden

saglikli bireyler ¢alismaya dahil edildi.

3.2.4. Saghkh goniilliilerin dislama olciitleri

e Koopere olmayan bireyler,

e Degerlendirmeleri etkileyecek herhangi bir nérolojik, ortopedik saglik problemine sahip
olan bireyler,

e Denge degerlendirmelerini etkileyecek gorme, isitme gibi saglik problemlerine sahip
olan bireyler,

e Sigara dykiisii olan bireyler,

e COVID-19 oykiisii olan bireyler,

e (Caligmaya katilmak istemeyen bireyler ¢alismaya dahil edilmedi.
3.3. Yontem
3.3.1. Bireylerin degerlendirilmesi

Bireylerin demografik bilgileri (yas, cinsiyet, egitim durumu), fiziksel 6zellikleri (kilo, boy,
VKI (Viicut kiitle indeksi), tibbi dykiisii (6zgegmis, soygecmis, tanisi, hastalik siiresi, sigara
ve ¢evresel maruziyeti, son bir sene icerisindeki alevlenme durumu, hastaneye basvuru ve
yatis sayisi, kullandigi ilaglar, ebeveynlerin akrabalik durumu, sosyoekonomik durumu,
PSD tanili kardes sayis1, viicut agirligi, boy ve VKI Z skorlart [138, 139]) kaydedildi.
Pulmoner saglik hikayesi i¢in dispne, Oksiiriik, balgam bulgu ve belirtileri sorgulandi.

Bireylerin egzersiz aliskanlari, yardime1 solunum cihazi kullanimi sorgulanip kaydedildi.
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3.3.2. Solunum fonksiyonlarinin degerlendirmesi

Solonum fonksiyon testi ATS/ERS olgiitlerine gore yapildi. Test tasinabilir spirometre
(Cosmed, Class II/Internally Powered Equipment, Italya) ile yapildi. Testte tam
inspirasyondan sonra zorlu ve tam ekspirasyon ile ¢ikan hava hacmi FVC, tam
inspirasyondan sonra zorlu ekspirasyon ile bir saniyede ¢ikarilan hava hacmi FEV4, birinci
saniyedeki zorlu ekspiratuar hacmin zorlu vital kapasiteye oran1 FEV1/FVC, tepe ekspiratuar
akim hiz1 PEF ve zorlu ekspirasyon ortas1 akim hizi FEF25.75 degerlendirildi [140]. Test dik
oturma pozisyonunda yapildi ve yapilan ii¢ manevranin en iyisi analiz i¢in kaydedildi [141]
Solunum fonksiyonlarinin degerlendirmesi sonucunda solunum fonksiyon bozukluguna

(obstriiktif, restriktif veya karma tip) karar vermek i¢in referanslar kullanildi [140-142].

3.3.3. Solunum kas kuvvet degerlendirmesi

Solunum kas kuvvet degerlendirmesi ATS/ERS oOlgiitlerine goére yapildi [143].
Degerlendirmede tasinabilir agiz basing dl¢iim cihazi (Micro Medical MicroRM, Ingiltere)
kullanildi. Maksimum inspiratuar agiz basinci (MIP) ve maksimum ekspiratuar agiz basinci
(MEP) 6l¢iimii yapildi. Basinglar agizdan yapilan birkag saniyelik maksimal inspirasyon ve
ekspirasyon sirasinda dlgiildii; MIP 6l¢iimii igin rezidiiel voliime kadar zorlu ekspiryum
yapildiktan sonra total akciger kapasitesine kadar derin inspiryum yapilmasi i, MEP dl¢timii
icin total akciger kapasitesine kadar derin inspiryum sonrasi rezidiiel voliime kadar derin
ekspiryum yapilmasi istendi. Degerlendirme bireyler oturma pozisyonunda iken yapildi.
Olgiimler sirasinda burun klipsi kullanildi ve agizlik etrafindan hava kagirmamasi igin
bireyler uyarildi. Olgiimler en az 7 defa tekrarlandi. Olgiimler, degerler arasinda 5 cmH>0
veya % 5’ten fazla farklilik varsa tekrarlandi ve cmH20 cinsinden kaydedildi. En yiiksek
deger analiz i¢in se¢ildi ve yas, boy, kilo ve cinsiyete gore beklenilen degerin yiizdesi olarak
ifade edildi. Beklenilen degerin yiizdesi <%80 olmasi solunum kas kuvveti azalmis olarak
ifade edildi [144].

Domenech-Clar ve ark. alinan referans esitlikleri 6l¢timlerin yorumlanmasinda kullanildi
[144].
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Kizlar igin:
MIP (cmH20): -33.854 — (1.814 x yas) — (0.004 x boy (cm) x kilo (kg))
MEP (cmH20): 17.066 + (7.22 x yas)

Erkekler i¢in:
MIP (cmH20): -27.020 — (4.132 x yas) - (0.003 x boy (cm) x kilo (kg))
MEP (cmH20): 7.619 + (7.806 x yas) + (0.004 x boy (cm) x kilo (kg))

3.3.4. Solunum kas endurans degerlendirmesi

Solunum kas endurans degerlendirmesi artan esik yiikleme testi ile yapildi [145]. Bireylere
test dik oturma pozisyonunda iken yapildi ve testte inspiratuar kas egitim cihazi
POWERbreathe Wellness (POWERDbreathe, IMT Technologies Ltd., Birmingham, Ingiltere)
kullanild. Testte esik yiikii bireylerin dlgiilen MIP degerinin %20 unda baslatildi ve her 2
dakikada bir basing sirasityla MIP’in %40, %60, %80 ve %1001 olacak sekilde artirildi.
Bireylerden inspiratuar akisi baslatmak, valfi agmak ve yeterli inspiratuar basing olusturmak
icin cihaz i¢inden derin nefes alip vermeleri istendi. Bireylere nefes darligi, yorgunluk veya
testi devam edemeyeceklerini hissettiklerinde testi bitirebilecekleri anlatildi. Bireylerin en
az 3 kere valfi agamamasi testi bitirme Ol¢iitii olarak kabul edildi. Test Oncesinde ve
sonrasinda oksijen satiirasyonu (SpO2) tasinabilir pulse oksimetre (Nonin Onyx Vantage
9590, ABD) ve kalp hiz1 (KH) kalp hizi monitérii (Polar FT 100, Cin) ile 6lgiilerek
kaydedildi. Testin baslangicinda ve her yiik seviyesinin son 10 saniyesinde katilimcilardan
algilanan nefes darhigint MBO ile derecelendirmeleri istendi. Test sirasinda her seviye igin
soluk sayis1 ve siiresi kaydedildi. Nihai sonug¢ en az bir dakika boyunca siirdiiriilen MIP
ylizdesi olarak ulasilan seviye olarak tanimlandi. Olgiim sonucu yasa gore referans degerleri

kullanilarak beklenen degerin yiizdesi seklinde hesaplandi [146].

Woszezenki ve ark. alinan referans esitligi 6l¢timleri yorumlamak igin kullanildi [146].

Inspiratuar kas enduransi (cmH20): -23,861+[MIP(cmH20) x 0,654] + [yas x 1,493]

3.3.5. Fonksiyonel egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi

Fonksiyonel egzersiz kapasitesi ATS 6lgiitlerine gore 6 DYT ile degerlendirildi [20]. Bu test
saglikli cocuklarda egzersiz toleransini ve dayanikliligini degerlendirmek i¢in giivenilir ve

gegerli fonksiyonel bir testtir [21]. Test 30 metrelik diiz bir koridorda yapildi. Test sirasinda
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doniis noktalar1 koniler ile belirlendi. Test iki kere yapildi ve test yapilmadan 6nce bireyler
30 dakika dinlendirildi. Testler 6ncesi bireylerin KH kalp hiz1 monitoriiyle (Polar FT 100,
Cin), SpO- tagmabilir pulse oksimetreyle (Nonin Onyx Vantage 9590, ABD), kan basinci
sfignomomanometreyle (Erka Perfect Aneroid,Almanya), solunum frekansi bir dakikadaki
soluk say1s1 sayilarak kaydediledi. Bacak yorgunlugu, yorgunluk ve dispne algilamas1t MBO
kullanilarak kaydedildi. Test oncesi yapilan degerlendirmeler test sonrasi ve bir dakikalik
toparlanma sonrasinda da tekrarlandi. Yapilan iki test sonucunda katedilen en uzun olan
mesafe analiz i¢in kaydedildi. Yiriime mesafesi metre (m) cinsinden kaydedildi. Yiiriime
mesafesi beklenen referans degerin yiizdesi seklinde hesaplandi ve bu degerlere gore
yorumlandi [147]. Beklenen referans degerin yiizdesi <%80 altinda olmasi1 fonksiyonel

egzersiz kapasitesi azalmis olarak ifade edildi.
Li ve ark. alinan referans esitlikleri 6l¢timlerin yorumlanmasinda kullanildi [147].

Kizlar i¢in = 526,79 + [kalp hiz1 degisimi x 1.66] + [boy (cm) % 0.62].
Erkekler igin = 554,16 + [kalp hiz1 degimi x 1.76] + [boy (cm) x 1.23]

3.3.6. Ust ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi

Bireylerin st ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi 6-PBRT ile degerlendirildi.
Bireylerden sandalyeye dik bir sekilde oturmalar1 istendi ve viicuttan kol mesafesi uzaklikta
bireylerin oniine “pegboard” yerlestirildi. Omuz seviyesinde ve omuz seviyesinin 20 cm
yukarisinda iki ¢ubuk ve alttaki cubuklarin her birine 10 halka yerlestirildi. Bireylerden alt
cubuklardan her birinden {iist cubuga bir halkay1 getirmek i¢in her iki ellerini ayni anda
kullanmalar1 s6ylendi. Yirmi halkanin tiimii alt gubuklardan {ist gubuklara getirildikten sonra
bireylerden yine tist cubuktaki halkalarin her birini alt cubuga tasimasi istendi. Testten once
bireylerin aligmalar1 i¢in bir dongii yukar1 ve asag1 hareket etmelerine izin verildi. "Bagla"
sinyali ile birlikte bireylerin alt1 dakika boyunca miimkiin oldugu kadar ¢ok halkay1 hareket
ettirmesi gerektigi bireylere anlatildi. Nihai puan, alt1 dakikalik siire boyunca taginan toplam
halka sayisidir. Bireylerin her testten 6nce ve sonra KH kalp hiz1 monitoriiyle (Polar FT 100,
Cin), SpO2 degeri tasmabilir pulse oksimetreyle (Nonin Onyx Vantage 9590, ABD) kan
basinci sfignomomanometreyle (Erka Perfect Aneroid, Almanya), solunum frekansi bir
dakikadaki soluk sayisi sayilarak, algilanan nefes darligi ve yorgunlugu MBO gore

puanlamalar1 istenerek kaydedildi. Her birey testi iki kez yapti. Testler arasinda 30 dakikalik
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dinlenme arasi verildi [130]. Alt1 dakika “Pegboard ve Ring” test beklenilen referans degeri

yoktur, sonug dl¢iimii olarak toplam halka sayilar1 kaydedildi.

3.3.7. Periferik kas kuvvet degerlendirmesi

Bireylerin iist ve alt ekstremite izometrik kas kuvvet degerlendirmeleri taginabilir el
dinamometresi (JTECH Power Track Commander, Baltimore, USA) ile yapildi. Bireylerin
omuz abdiiktorleri ve diz ekstansorleri degerlendirildi. Bireylerin omuz abdiktor
degerlendirmeleri omuz 90 derece abdiiksiyonda iken, diz ekstansorleri diz tam
ekstansiyonda iken oturma pozisyonunda yapildi. Degerlendirmeler sag ve sol taraf i¢in tiger
kere tekrarlandi. Bireylerin 6l¢iim degerleri Newton (N) cinsinden kaydedildi ve en yiiksek

deger analiz igin segildi. Olgiim sonuglar1 yas ve cinsiyete gore beklenen degerin yiizdesi

olarak ifade edildi [148].

3.3.8. Kas oksijenasyonunun degerlendirmesi

Bireylerin kas oksijenizasyon degerlendirmesi Moxy monitor (Moxy, Fortiori Design LLC,
Minnesota, ABD) cihazi kullanilarak yapildi. Moxy, kastaki oksijen seviyelerini 6lgmek igin
kullanilan yakin kizilotesi spektroskopi (NIRS) cihazidir. Moxy kas oksijen monitorii
altindaki kas kilcal damarlarinda lokal oksijen satiirasyonunu (SmO2) ve toplam
hemoglobini (THb) 6lgen kiigiik (boyutlar: 61 % 44 x 21 mm) hafif (42 g) deri lizerine
yerlestirilebilen bir cihazdir. Cihaz dort 151k yayan diyottan 151k dalgalarini (630-850 nm)
altindaki dokuya sirayla gondererek ve geri donen sagilmis 151k miktarini kaydederek ve 12,5
mm ve 25 mm konumlu iki detektdrde geri donen daginik 11k miktarini kaydederek calisir.
Her detektorde alinan 1s181n penetrasyon derinligi, 1s1ik kaynagi ile detektor arasindaki
mesafenin yaris1 kadardir. Sacilan 151k, oksijenli ve oksijeni giderilmis hemoglobine ait
dalga boylarinda emilen 1g1k miktarini belirlemek i¢in doku 151k yayilma modeli ile Beer-
Lambert yasasini birlestiren bir algoritma tarafindan islenir. Cap1 1 mm’den biiyiik olan
mikro damarlara gegen 15181 tamamen emilmesi beklenir, yansiyan 1s18in ¢ogunun kilcal
damarlardan geldigi ve elde edilen dl¢iimlerin goreceli Oz ihtiyacini kaslara kars1 yansittigi
varsayilir [149]. Cihazin giivenilir ve gegerli oldugu yapilan caligmalar ile gosterilmistir
[149, 150]. Olgiimler 6-DYT ve 6-PBRT sirasinda tekrarlandi. Analiz igin en uzun mesafe
ve en ¢ok halka sayist olan test sirasinda ol¢iilen degerler secildi. Cihaz 6-DYT sirasinda

bireylerin dominant bacaginin kuadriseps kas grubunun 1/3 alt motor noktasina, 6-PBRT
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sirasinda dominant kol deltoid kas1 {lizerine yerlestirildi. Temasin bozulmamasi i¢in cihaz
sabitlendi. Sonraki dl¢iimleri igin cihazin bulundugu yer kaydedildi. Istirahat lgiimleri ve
kas oksijen satiirasyonu (SmQ3) sinyali stabilize olana kadar minimum {i¢ dakika beklendi.
Bireylerin test dncesi, sonrasi ve bir dakika sonra toparlanma degerleri kaydedildi. Istirahatte
SMOz, toplam hemoglobin seviyesi (THb) kaydedildi. Bir dakika toparlanma sonrasi SmOz,
ortalama SmO, (SmO2ort) ve THb kaydedildi. Testler sirasinda SmO2, SmOort, THb
degerlerinin  minimum ve maksimum degerleri (SmO2min, SmO2max, ASmOs,
SmOzortmin, SmOort-max, ASmOzort THbmin, THbmax, ATHb) kaydedildi. Istirahat
degerlerine ulasincaya kadar gegen siire de kaydedildi. Veriler uygun sekilde analiz edildi

[150].

3.3.9. Statik denge degerlendirmesi (postiiral stabilite)

Bireylerin statik denge degerlendirmesi “Biosway Portable Balance System”
(BiodexMedical Systems Incorporated, Shirley, New York) kullanilarak degerlendirildi
[16]. Bireylerin agirik merkezini destek yiizeyinde tutabilme becerisini Olgen testtir.
Olgiimlerde medial/lateral (ML) stabilite indeksi, anterior/posterior (AP) stabilite indeksi ve
genel stabilite indeksi olmak iizere li¢c sonug¢ elde edilmektedir. Bireyin bu testteki puani
merkezden sapmalar1 degerlendirmektedir. Bireyler degerlendirme 6ncesi bilgilendirildi ve
destek almadan test siiresinde dengelerini korumalar istendi. Degerlendirmelerde test siiresi
20 sn olacak sekilde ii¢ kere tekrarland1 ve degerlendirmeler aras1 10 sn ara verildi. Test
gozler acik-sert zemin, gozler kapali-sert zemin, gozler agik-yumusak zemin ve gozler
kapali-yumusak zemin kosullarinda tekrarlandi. Test sonunda cihazdan elde edilen
medial/lateral (ML) stabilite indeksi, anterior/posterior (AP) stabilite indeksi, genel stabilite

indeksi ve bunlarin standart deviasyonlari analiz i¢in kaydedildi.

3.3.10. Dinamik denge (Postiiral stabilite) degerlendirmesi

Bireylerin dinamik denge degerlendirmesi Y denge testi ile degerlendirildi. Bireyler 120
derecelik acilarla yere sabitlenen 1ii¢ mezuranin merkez noktasinda durdular.
Degerlendirmeler anterior, posteromedial ve posterolateral yonlerde her iki bacak ii¢ kere
tekrarlandi. Test Oncesi testin nasil olacagi bireylere gosterildi. Bireyler sag taraf tizerinde
tek ayak dururken sol ayak anterior, posteromedial ve posterolateral yonlerde ayakucuyla

mezura istiinde uzanabildigi mesafeye uzandi. Ayn1 durum diger taraf icin de tekrarlandu.
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Ayak uzunlugunun test sonucu etkilememesi i¢in dlgiilen mesafe alt ekstremite uzunluguna
boliindii ve 100 ile carpildi. Bireyler dengelerini koruyamamalar1 durumda, erisim ayaginin
gosterge ile temasin1 koruyamamalar1 durumunda veya durus ayaginin hareket ettirmeleri

durumda test basarisiz sayildi ve tekrarlandi1 [151].

3.3.11. Fiziksel aktivite degerlendirmesi

Fiziksel aktivite seviyesi ¢ok sensorlii fiziksel aktivite monitorii (Sensewear, BodyMedia,
Inc Pittsburgh, ABD) kullanilarak degerlendirildi. “SenseWear Armband” fiziksel aktivite
ve enerji tilkketimini degerlendirmek i¢in ¢ok sensorlii bir monitordiir. Cihaz viicut sicakligi,
181 akis1 ve galvanik cilt tepkileri gibi fizyolojik parametleri ve li¢ eksenli hareketi tespit
eder. Sensorden gelen sinyal modelleri faaliyetin tiirlinii ve yogunlugunu belirlemek icin
birlestirilir [152]. Cihaz bireylerin dominant olmayan kolunun triseps kasi {izerine takildu.
Cihaz ti¢ giin boyunca kesintisiz takildi. Cihaz ile toplam enerji harcamasi (joule/giin),
ortalama metabolik esdegerin (MET) lizerindeki aktif enerji harcamasi (joule/giin), ortalama
MET (MET/giin), adim sayis1 (adim/giin), fiziksel aktivite siiresi (dk/giin), yatarak gecen
siire (dk/giin) ve uyku siiresi (dk/giin) parametreleri 6l¢iildii [153]. Ug giin boyunca 6lciilen
verilerin ortalamasi alindi. Veriler “BodyMedia® SenseWear® 7.0 Software” programu ile
analiz edildi [154].

Cocuklarin adim sayilarina gore fiziksel aktivite seviyesi; kizlar i¢in <7000 adim/giin inaktif,
7000-9499 adim/giin az aktif, 9500-1199 adim/giin biraz aktif, 12000-14499 adim/giin aktif,
>14500 adim/giin ¢ok aktif, erkekler icin <10000 adim/giin inaktif, 10000-12499 adim/giin
az aktif, 12500-14999 adim/giin biraz aktif, 15000-17499 adim/giin aktif, >17500 adim/giin
cok aktif olarak siniflandirilmistir [155]. MET degerlerine gore ise fiziksel aktivite seviyesi;
<1,5 MET inaktif, 1,5-3,99 MET az aktif, 4-5,99 MET orta aktif ve >6 MET c¢ok aktif olarak
siiflandirilmistir [156].

3.3.12. Yasam Kkalitesi degerlendirmesi

Bireylerin yasam kalitesinin degerlendirilmesi i¢in hastaliga 6zgii Primer Siliyer Diskinezi
Yasam Kalitesi 6lcegi (PCD-QOL scale version 4.3) Tiirkge uyarlamasi kullanilarak
degerlendirildi. Olgegin Tiirkge versiyonu giivenilir ve gecerlidir. Olgekte fiziksel

fonksiyon, emosyonel fonksiyon, sosyal fonksiyon, solunum semptomlari, tedavi yiikii,
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kulak ve isitme, siniis semptomlari, rol fonksiyonu, saglik algilamalari, okul islevselligi,
yeme ve kilo problemleri ile ilgili sorular yer almaktadir. Olgek farkl1 yas gruplar dikkate
almarak gelistirilmistir ve farkl1 yas gruplar i¢in farkli alt dlgekler icermektedir. Olgegin
cocuk (6-12 yas), adolesan (13-17 yas), eriskin (18 yas ve iizeri) ve aile uyarlamas1 (6-12

yas) vardir [157] . Hasta ve saglikli goniilliilerin yaslarina uygun uyarlama kullanildu.

Primer Siliver Diskinezi Yasam Kalitesi Olcegi (PCD-QOL scale version 4.3) (Cocuk 6-12
Yas) (Arastiricinin uygulayacagi)

6-12 yas arasindaki ¢ocuklar igin olan lgek fizyoterapist tarafindan uygulandi. Olgek 34
sorudan olusmaktadir. Sorularin cevaplar1 ¢cok dogru/cogunlukla dogru/¢ok az dogru/hig¢
dogru degil veya her zaman/siklikla/bazen ve higbir zaman seklindedir. Olgegin
puanlamasinda alt bagliklar bulunmaktadir. Alt basliklart; fiziksel fonksiyon (1-5. sorular),
emosyonel (6-9. sorular), tedavi (10, 11, 13, 14 ve 20. sorular), sosyal fonksiyon (12, 15, 16,
17 ve 18. sorular), iist solunum semptomlar1 (28, 31, 32, 33 ve 34. sorular), alt solunum
semptomlart (22, 24, 25, 26, 29 ve 30. sorular), duyma semptomlart (19, 21, 23 ve 27.

sorular) seklindedir.

Primer Siliver Diskinezi Yasam Kalitesi Olcegi (PCD-QOL scale version 4.3) (6-12 Yas
Aile Bakicilari) (6-12 vas arasi bireylerin ebeveynlerin uygulayacagi)

6-12 yas arasindaki ¢ocuklarin ebeveynleri i¢in olan 6l¢egi ebeveynler kendi kendine
cevapladi. Olgek 35 sorudan olusmaktadir. Sorularin cevaplari ¢ok dogru/gogunlukla
dogru/cok az dogru/ hi¢ dogru degil veya her zaman/siklikla/bazen/hi¢bir zaman seklindedir.
Olgegin puanlamasinda alt baslhiklar bulunmaktadir. Alt basliklari; fiziksel fonksiyon (1, 2,
3, 4 ve 12. sorular), emosyonel (5, 7 ve 9. sorular), tedavi (11, 14, 18 ve 19. sorular), sosyal
fonksiyon (10, 16 ve 17. sorular), iist solunum semptomlar1 (26, 27, 30 ve 33. sorular), alt
solunum semptomlari (23, 24, 25, 31, 32 ve 34. sorular), duyma semptomlar1 (22, 8 ve 29.
sorular), saglik algist (6, 8, 15 ve 20. sorular), yemek ve agirlik (13, 21 ve 35. sorular)
seklindedir.

Primer Siliyer Diskinezi Yasam Kalitesi Olcegi (PCD-QOL scale version 4.3) (Adolesan
13-17 Yas) (13-17 vas arasi bireylerin kendi kendine uygulayacagi)

13-17 yas arasindaki addlesanlar igin olan dlgegi bireyler kendi kendine cevapladi. Olgek 38

sorudan olugmaktadir. Sorularin cevaplari ¢ok fazla zorluk/biraz zorluk/cok az zorluk/zorluk
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yok veya ¢ok dogru/cogunlukla dogru/cok az dogru/hic dogru degil veya her
zaman/siklikla/bazen/higbir zaman veya oldukga gok/biraz/cok az/hi¢ seklindedir. Olgegin
puanlamasinda alt bagliklar bulunmaktadir. Alt basliklar fiziksel fonksiyon (1, 2, 3, 14 ve
15. sorular), emosyonel (4, 5, 6 ve 10. sorular), tedavi (11-13. sorular), sosyal fonksiyon (16-
19. sorular), iist solunum semptomlart (29, 31, 35, 36 ve 38. sorular), alt solunum
semptomlari (23, 24, 24, 25, 26, 30, 32 ve 33. sorular), duyma semptomlar1 (27, 28, 34 ve
37. sorular), rol (20-22. sorular), canlilik (7-9. sorular) seklindedir.

Primer Siliver Diskinezi Yasam Kalitesi Olcegi (PCD-QOL scale version 4.3) (Yetiskin 18
yas ve lizeri) (18 yas ve lizeri bireylerin kendi kendine uygulayacagi)

18 yas ve iizeri yetiskinler icin olan 6lgegi bireyler kendi kendine cevapladi. Olgek 40
sorudan olugmaktadir. Sorularin cevaplari ¢ok fazla zorluk/biraz zorluk ¢ok az zorluk/zorluk
yok veya c¢ok dogru/cogunlukla dogru/cok az dogru/hi¢ dogru degil veya her
zaman/siklikla/bazen/higbir zaman veya oldukga ¢ok/biraz/cok az/hi¢ seklindedir. Olgegin
puanlamasinda alt basliklar bulunmaktadir. Alt basliklar fiziksel fonksiyon (1, 2, 3, 4 ve 35.
sorular), emosyonel (6, 9, 10, 17 ve 26. sorular), tedavi (11-14. sorular), sosyal fonksiyon
(15, 18 ve 19. sorular), iist solunum semptomlar1 (30, 31, 37 ve 40. sorular), alt solunum
semptomlari (28, 32, 33, 34, 36 ve 38. sorular), duyma semptomlari (29 ve 39. sorular), rol
(16, 20, 21 ve 22. sorular), canlilik (5, 7 ve 8. sorular), saglik algisi1 (23, 24,25 ve 27. sorular)
seklindedir.

3.3.13. Nefes darhg1 ve yorgunluk

Modifiye Borg Olgegi nefes darligi ve yorgunluk degerlendirmesi igin kullamldi. Bu élgek
istirahatte ve/veya aktivite sirasindaki yorgunlugu ve nefes darligini en diisiik 0 puan “hig

yok” en biiyiik 10 puan “cok siddetli” arasinda puanlayan subjektif bir 6l¢ektir [158].

3.4. Istatistiksel Analiz

Istatistiksel analiz Windows tabanli SPSS 15 istatistiksel analiz programi kullanilarak
yapildi. Verilerin normal dagilima uygunlugu “Kolmogorov-Smirnov/Shapiro-Wilk
testleri", histogram, varyasyon katsayisi, detrended plot ile degerlendirildi. Calismamizin
planlama asamasinda %95 gii¢ ve %5 Tip 1 hata ile calismaya dahil edilecek hasta birey

sayist en az 18, saglikli birey sayisi en az 18 olarak belirlendi. Tanimlayici analizler
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kategorik degiskenler i¢in say1 ve yiizde (%) degeri, normal dagilima uygunluk gosteren
sayisal degiskenler icin ortalama ve standart sapma, normal dagilmayan sayisal degiskenler
icin ortanca ve ceyrekler arasi agiklik (IQR) (%25-75) degerleri ile gosterildi. Hasta ve
sagliklilarin normal dagilima uyan degiskenlerinin karsilastirilmasinda (%95 gii¢ ve %S5 tipl
hata ile) Bagimsiz Orneklem t testi (Student t test) kullanildi. Uymayan verilerin
karsilastirilmasinda Mann-Whitney U testi kullanildi. Sayilamayan veriler Ki-kare testi ile
karsilagtirildi. Gli¢ analizi G*Power programinda yapilarak sonuglar yorumlanmistir.

[statistiksel analizde yanilma olasilig1 p<0.05 olarak belirlendi.
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4. BULGULAR

Calismaya Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali tarafindan
takip edilen ve Gazi Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon
Boéliimii, Kardiyopulmoner Rehabilitasyon Unitesine May1s 2021 ve Mayis 2022 tarihleri
arasinda rehabilitasyon i¢in yonlendirilen 36 PSD hastas1 ve yas ile cinsiyet eslestirilmis 27
saglikli cocuk dahil edildi. Hastalardan 27’°si, sagliklilardan 26’s1 analize alindi ve
karsilastirildi. (Sekil 4.1)

Caligmaya-yonlendirilen-primer-siliyer-diskinezi-hastasive-saghkli-cocuklar|

VAN

Primer-siliver-diskinezi-hastalar -(n=36)" Saglikli gocuklar (n=27)

|

K I¢leme dislama ‘\
olciitlerine uymadi
(n=1)
-COVID-19 éykiisti
(n=1)

* Hasta alevlendigi
icin
degerlendirmeleri
tamamlamadi (n=1)
Calismaya katilmak

\ istemedi (n=7) /

-Calismaya katilmak
istemedi (n=1)

Primer siliyer-diskinezi 4 Saghkl ¢ocuklar (n=26)
hastasi (n=27)

Sekil 4.1. Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli cocuklarin dagilimi

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin cinsiyet dagilimi istatiksel olarak

benzerdi (p>0,05 Cizelge 4.1).
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Cizelge 4.1. Primer siliyer diskinezi hastast ve saglikli cocuklarin cinsiyetlerinin
karsilastirilmasi

Primer siliyer diskinezi Saghkli (n=26)

(n=27) P
n % n %
Erkek 14 51,9 16 61,5
0,477
Kadin 13 48,1 10 38,5

Pearson ki-kare testi, p>0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli cocuklarin yas, boy uzunlugu, viicut agirligi, viicut
kiitle indeksi, istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05). Hastalarin boy uzunlugu Z skoru, viicut
agirhig1 Z skoru ve viicut kiitle indeksi Z skorlar1 sagliklilardan daha azdi (p<0,05 Cizelge
4.2).

Cizelge 4.2. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli gocuklarin demografik 6zelliklerinin

karsilastirilmasi
) Prggiri rsl;'g’er Saghkh
Ozellikler XSS/ Ortanca XSS/ Ortanca Ort. fark %95CI1/U p
(IQR) (IQR)

Yas (yil) 14,1143,24 13,1943,84 0,92 (-1,04-2,88) 0,351
Boy uzunlugu (cm) 155 (146-167) 167 ( 142-175) 295 0,319
Boy uzunlugu Z skoru (SD) -0,40+1,37 0,36=1,08 -0,77 (-1,44-(-0,86)) 0,028"
Viicut agirhgi (kg) 48,35+12,05 53,31+17,83 -4,96 (-13,42-3,45) 0,244
Viicut agirhig: Z skoru (SD) -0,64+1,6 0,51+1,02 -1,14 (-1,89-(-0,40)) 0,003"
Viicut kiitle indeksi (kg/m?) 19,62+3,20 20,64+3,51 -1,02 (-2,87-0,83) 0,273
Viicut kiitle indeksi Z skoru ;.0 1 44.077) 046 (-0,25-1,37) 2225 0,022"

(SD)
Bagimsiz 6rneklem t testi, Mann Whitney U testi, SD: Standart deviasyon, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin boy Z skoruna gore siniflandirmalari

benzerdi (p>0,05, Cizelge 4.3).
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Cizelge 4.3. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin boy Z skoruna gore
siniflandirmalarinin karsilastirilmasi

Primer siliyer diskinezi Saghikh (n=26)

Boy Z skoruna gore simiflandirma (n=27)
n % n %
Cok kisa (<-3SD) 0 0 0 0
Kisa (<-3 SD-<-2 SD) 3 111 0 0216
Normal (>-2 SD-<+2 SD) 23 85,2 25 96,2
Uzun (>+2 SD-<+3 SD) 1 3,7 1 3,8

Ki-kare testi, SD: Standart deviasyon, p>0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin viicut agirlign Z skoruna gore

siniflandirmalar1 benzerdi (p>0,05, Cizelge 4.4).

Cizelge 4.4. Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli cocuklarin viicut agirli§i Z skoruna
gore siniflandirmalarinin karsilagtiriimasi

Primer siliyer Saghkh (n=26)

Kilo Z skoruna gore simiflandirma diskinezi (n=27) p

n % n %
Cok zayif (<-3SD) 3 11,1 0 0
Zayif (<-3 SD-<-2 SD) 3 11,1 0 0 0,083
Normal (>-2 SD- <2 SD) 20 74,1 24 92,3
Siiflandirma yok (>2 SD 1 3,7 2 7,7

Ki-kare testi, SD: Standart deviasyon, p>0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin viicut kiitle indeksi Z skoruna gore
simiflandirmalarn istatiksel olarak farkliydi (p<0,05, Cizelge 4.5). Hasta gocuklarin 2’si
(%7.,4) ve saglikli ¢ocuklarin 9°u (%34,6) viicut kiitle indeksi Z skoruna gore hafif sisman
siiftaydi.

Cizelge 4.5. Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢cocuklarin viicut kiitle indeksi Z
skoruna gore siniflandirmalarinin karsilastirilmast

Primer siliyer

Viicut Kiitle indeksi diskinezi (n=27) Saghkh (n=26) 0

Z skoruna gore simflandirma n % n %

Cok zayif (<-3SD) 3 11,1 0 0

Zayif (<-3 SD-<-2 SD) 0 0 2 7,7

Normal (>-2 SD-<+1SD) 21 77,8 15 57,7 0,022"
Hafif sisman (<+1SD-<+2SD) 2 7,4 9 34,6

Sisman (obez) (>+2SD) 1 3,7 0 0

Ki-kare testi, SD: Standart deviasyon, *p<0,05.
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Primer siliyer diskinezi hastast ve saglikli cocuklarin egitim seviyeleri istatistiksel olarak

benzerdi (p>0,05, Cizelge 4.6).

Cizelge 4.6. Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin egitim seviyelerinin

karsilastirilmast
Egitim seviyesi d?szmg;is(lrl:zg;) Saghkl (n=26) p
n % n %
ilkokul 1 3,7 6 23,1
Ortaokul 11 40,7 6 23,1
Lise 12 444 12 46,2 0,197
Universite 2 7.4 2 77
Lise mezunu 1 3,7 0 0

Ki-kare testi, p>0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ailelerindeki akraba evliligi oranlar1 saglikli ¢ocuklardan
istatistiksel anlamli olarak daha fazlaydi. Hasta ¢ocuklarin 12’sinin (%44,4) saglikl
cocuklarin 3’iiniin (%]11,5) ailesinde akraba evliligi vardi (p<0,05, Cizelge 4.7).

Cizelge 4.7. Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin ailelerinde akraba evliligi

oranlari
Primer siliyer diskinezi Saghkh
n % n % P
Var 12 44,4 3 11,5 .
0,008
Yok 15 55,6 23 88,5

Pearson ki-kare testi, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin ailelerinin ¢caligma oranlari istatistiksel
olarak farkliyd1 (p<0,05, Cizelge 4.8). Hasta c¢ocuklarin 21’inin (%80,8) yalniz babasi
calistyor, saglikli ¢cocuklarin 14’iiniin (%53,8) hem anne hem de babasi ¢alisiyordu.
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Cizelge 4.8. Primer siliyer diskinezi hastast ve saglikli ¢ocuklarin ailelerinin ¢aligma
oranlarinin karsilagtirilmasi

Primer siliyer diskinezi Saghikh (n=26)

Aile ¢alisma durumu (n=27)
n % n %
Yalmz anne ¢alistyor 0 0 0 0
Yalmz baba cahisiyor 21 80,8 12 46,2 0.010°
Her ikisi de calistyor 5 19,2 14 53,8
Her ikisi de calismiyor 0 0 0 0

Pearson ki-kare testi, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli cocuklarin annelerinin egitim seviyeleri
istatistiksel olarak farkliydi (p<0,05, Cizelge 4.9). Hasta cocuklarin annelerinin 14’

(%53,8) ilkokul ve saglikli cocuklarin annelerinin 12’si (%48) lise mezunuydu.

Cizelge 4.9. Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin annelerinin egitim
seviyelerinin karsilastirilmasi

Primer siliyer diskinezi Saghkh
(n=27) (n=26) p
n % n %
Anne egitim seviyesi

e  Okumamis 1 3,8 0 0
e Okuryazar 0 0 1 4
e llkokul 14 53,8 5 20 .
e Ortaokul 4 15,4 2 8 0.036
e Lise 5 19,2 12 48
e Universite 1 38 5 20
o Lisansiistii 1 3,8 0 0

Ki-kare testi, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastast ve saglikli c¢ocuklarin babalarmin egitim seviyeleri
istatistiksel olarak farkliydi (p=0,055, Cizelge 4.10). Hasta ¢ocuklarin babalarinin 11’1
(%42,3) ilkokul ve saglikli ¢ocuklarin babalarinin 12’si (%48) lise mezunuydu.
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Cizelge 4.10. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin babalarmin egitim
seviyelerinin karsilagtiriimasi

Primer siliyer diskinezi Saghkl
(n=27) (n=26) p
n % n %
Baba egitim seviyesi

e  Okumamis 0 0 0 0
e Okuryazar 0 0 0 0
o flkokul 11 42,3 4 16 .
e Ortaokul 5 19,2 2 8 0.055
e Lise 5 19,2 12 48
e Universite 4 15,4 7 28
e Lisansiistii 1 3,8 0 0

Ki-kare testi, p>0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi1 ¢ocuk ve saglikli ¢ocuklarin kardes sayilari istatistiksel
olarak benzerdi (p>0,05, Cizelge 4.11). Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuk ve saglikli
cocuklarin evde yasayan toplam birey sayilari istatistiksel olarak farkliydi (p<0,05, Cizelge
4.11). Hasta ¢ocuklarin 6’sinin (%22,2) PSD hastas1 kardesi vardi.

Cizelge 4.11. Primer siliyer diskinezi hastas1 ¢ocuk ve saglikli ¢ocuklarin evde yasayan
toplam birey ve kardes sayilarinin karsilagtirilmasi

Primer siliyer Saghkh
diskinezi (n=27) (n=26)
Ortanca (IQR) Ortanca ; P
(IQR)
Evdeki toplam birey sayisi (s) 5 (4-6) 4 (3-5) 210 0,009"
Kardes sayisi (s) 3(2,3) 2 (2-3) 298 0,317

Mann Whitney U testi, *p<0,05

Primer siliyer diskinezi hastalarinin prenatal sigara maruziyet oranlari saglikli cocuklardan
istatiksel anlamli olarak daha fazlaydi (p<0,05). Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli
cocuklarin pasif sigara maruziyet oranlar1 benzerdi (p>0,05). Primer siliyer diskinezi hastas1
cocuklarin 13’{inlin (%48,1), saglikli gocuklarin birinin (%3,8) prenatal sigara maruziyeti
vardi (Cizelge 4.12).
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Cizelge 4.12. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli cocuklarin prenatal ve pasif sigara
maruziyet oranlariin karsilastirilmasi

Primer siliyer diskinezi Saghkl
(n=27) (n=26) p
n % N %
Prenatal sigara maruziyeti var 13 48,1 1 3,8 <001"
Prenatal sigara maruziyeti yok 14 51,9 25 96,2
Pasif sigara maruziyeti var 8 29,6 3 11,5 0,104
Pasif sigara maruziyeti yok 19 70,4 23 88,5

Pearson ki-kare testi, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin tani yas1 Cizelge 4.13’te verilmistir.

Cizelge 4.13. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin tan1 yasi

Primer siliyer diskinezi

X+SS

Tam yasi (yas) 8,23+3,67

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin sikayetlerinin baglama zamani1 Cizelge 4.14°te

verilmistir.

Cizelge 4.14. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin sikayetlerinin baglama zamani

Primer siliyer diskinezi (n=27)

Ortanca (IQR)

Sikiyetlerin baslama zamani (yas) 0 (0-4)

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin 6zge¢misleri Cizelge 4.15°te verilmistir.

Cizelge 4.15. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢cocuklarin 6zge¢misleri

Primer siliyer diskinezi

n %
Nazal polip cerrahisi 10 37
Kulak tiipii 9 33,3
Situs inversus totalis 9 33,33
Kartagener 8 29,6
Adenoitektomi 3 111
Lobektomi 2 7,4
Tonsillektomi 2 7,4
Hipertansiyon 1 3,7
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Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin kullandiklar ilaglar Cizelge 4.16°da verilmistir.

Cizelge 4.16. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin kullandiklar ilaglar

Primer siliyer diskinezi (n=27)

ilaqlar

n %
Budesonid + mometazon 1 3,7
Demir eksikligi tedavisi 1 3,7
Antihipertansif + B12 vitamin +
proton pompasi inhibitéri + 1 3,7
laktiiloz + demir eksikligi tedavisi
flac kullanim yok 24 88,9

Primer siliyer diskinezzi hastasi ¢ocuklarda kronik enfeksiyon ve kolonizasyon varligi
Cizelge 4.17°de verilmistir. Hastalarin 2’sinde (%7,4) haemophilus influenza ve 1’inde
(%3,7) S. aureus kolonizasyonu vardi.

Cizelge 4.17. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarda kronik enfeksiyon ve kolonizasyon
varlig

Primer siliyer diskinezi (n=27)

n %
Haemophilus influenza 2 74
Staphylococcus aureus 1 3,7
Pseudomonas aeruginosa 0 0
Kronik enfeksiyon 0 0

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin son bir yilda hastanede yatis ve alevlenmesi
yoktu. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin 25’1 (%92,6) pulmoner rehabilitasyon
almisti. Uyguladiklart pulmoner rehabilitasyon modalitelerinin dagilimi Cizelge 4.18’de

verilmistir.

Cizelge 4.18. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢cocuklarin uyguladigi pulmoner rehabilitasyon
modalitelerinin dagilimi

Primer siliyer diskinezi (n=27)

Modaliteler

n %
Threshold PEP® 17 63
Power Breathe® 3 111
Perkiisyon ve ek oneriler (trambolin, balon sisirme vb.) 2 7,4
Acapella® 1 3,7
Threshold IMT® 1 3,7
Threshold PEP® ve Power Breathe® 1 3,7
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Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin aerobik egzersiz yapma oranlari
benzerdi (p>0,05). Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin ¢ogunun diizenli

egzersiz aligkanlig1 yoktu (Cizelge 4.19).

Cizelge 4.19. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin aerobik egzersiz
aliskanliklarinin karsilastirilmast

Primer siliyer diskinezi Saghkh
(n=27) (n=26) P
n % n %
Egzersiz ahiskanhgi var 6 22,2 3 115 0.467
Egzersiz aliskanhigi yok 21 77,8 23 88,5 '

Fisher’s kesin ki-kare testi, p>0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin belirti ve bulgular1 Cizelge 4.20’de verilmistir.

Cizelge 4.20. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢cocuklarin belirti ve bulgular

Primer siliyer diskinezi (n=27)

Belirti ve bulgular n %
Oksiiriik (var/yok) 22/5 81,5/18,5

e  Prodiiktif 20 74,1

e Kuru 2 7,4
Istirahatte dispne (var/yok) 0/27 0/100
Eforla dispne (var/yok) 19/8 70,4/29,6
Ortopne (var/yok) 3/24 11,1/88,9
Balgam (var/yok) 23/4 85,2/14,8

e Mukoid 15 55,6

e  Piiriilan 8 29,6

e  Mukopiiriilan 1 3,7
Gece terlemesi (var/yok) 0/27 0/100
Hemoptizi (var/yok) 0/27 0/100

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli gocuklarin MBO’ye gére efor dispne algilarinin
karsilagtirilmasi Cizelge 4.21°de verilmistir. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin efor

dispne algilar istatistiksel anlamli olarak saglikliklardan yiiksekti (p<0,05).

Cizelge 4.21. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin efor dispne algilarinin

karsilagtirilmasi
Primer siliyer Sashkl (n=26
diskinezi (n=27) aghkh (n=26) P
Ortanca (IQR) Ortanca (IQR)
Efor dispne algis1 (MBO) (0-10) 2 (0-3) 0 (0-0) <0,001*

Mann Whitney U testi *p<0,05
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Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin efor dispne algilarina neden olan aktivitelerin

dagilimi Cizelge 4.22°de verilmistir.

Cizelge 4.22. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin efor dispne algilarina neden olan
aktivitelerin dagilimi

Primer siliyer diskinezi (n=27)

Efor dispne algilarina neden olan aktiviteler

n %
Kosma 7 25,9
Merdiven inip-¢ikma + kosma 3 11,1
Merdiven inip-¢ikma + kosma + yokus ¢ikma 9 33,33

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli cocuklarin solunum fonksiyon testi sonuglarinin
karsilagtirilmas1 Cizelge 4.23’te verilmistir. Hasta cocuklarin FVC (%), FEV:1 (%),
FEV1/FVC, PEF (%), FEF25.75 (%) degerleri sagliklilardan istatistiksel anlamli olarak daha
azd1 (p<0,05). Primer siliyer diskinezi hastas1 ¢cocuklarin 12’sinde (%44,4) obstriiktif tip,
6’sinda (%22,2) karma tip solunum fonksiyon bozuklugu, 15’inde (%55,6) biiylik havayolu

obstriiksiyonu ve 5’inde (%18,5) kii¢lik havayolu obstriiksiyonu vardi.

Cizelge 4.23. Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli cocuklarin solunum fonksiyon testi
sonuglarin karsilastirilmasi

Primer siliyer

diskinezi (n=27) Saghkli (n=26)

X4SS/Ortanca Ort. fark %95CI/U p
X+SS/Ortanca (IQR) (I0R)
FVC (%) 89,40+14,04 99,58+12,64 -10,17 ((-17,55)-(-2,79)) 0,008*
FEV:1 (%) 81,37+15,57 102,69+13,84 -21,32((-29,46)-(-13,19)) <0,001*
FEV1/FVC 79,04+10,08 89,19+7,02 -10,16 ((-14,96)-(-5,35)) <0,001*
PEF (%) 75,96+18,60 91,12+15,11 -15,15 ((-24,52)-(-5,79)) 0,002*
FEF25.75 (%) 70,59+27,40 108,77+21,89 -38,18 ((-51,89)-(-24,47)) <0,001*

Mann Whitney U testi ve Bagimsiz drneklem t testi, FEV1: Zorlu ekspirasyonun birinci saniyesinde ¢ikarilan hava hacmi,
FVC: Zorlu vital kapasite, FEV1/FVC: Zorlu ekspirasyonun birinci saniyesinde ¢ikarilan hava hacminin zorlu vital
kapasiteye orani, PEF: Tepe ekspiratuar akim hizi, FEFe25.75: Zorlu ekspirasyon ortast akim hizi, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin solunum kas kuvveti degerleri Cizelge
4.24te verilmistir. Primer siliyer diskinezi hastas1 ¢ocuklarin MIP, %MIiP, MEP ve %MEP
degerleri istatiksel olarak benzerdi (p>0,05). Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin

4’{iniin (%14,8) %MIP’i, 13’iiniin (%48,1) %MEP’i beklenen degerlerin %80’inden azdu.
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Cizelge 4.24. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin solunum kas kuvveti

degerlerinin karsilastirilmasi

Primer siliyer

diskinezi (n=27) Saghkh (n=26)

[0)
X+SS/Ortanca X+SS/Ortanca Ort. fark %695CI/U P
(IQR) (IQR)
MIiP (cmH:0) 89 (76-112) 100 (78-108) 3315 0,729
MIiP (%) 94,51 (83,56-114,11) 88,46 (77,36-123,20) 332 0,735
MEP (cmH:0) 110,074+33,02 107,15+35,09 2,92 (-15,86-21,70) 0,756
MEP (%) 82,71 (67,71-108,61) 74,35 (61,48-93,17) 325 0,644

Bagimsiz 6rneklem t testi ve Mann Whitney U testi, MiP: Maksimum inspiratuar basing, MEP: Maksimum

ekspiratuar basing, p>0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin solunum kas enduransi ve solunum kas

enduransi testi fark degerlerinin karsilastirilmas: Cizelge 4.25°te verilmistir. Primer siliyer

diskinezi hastasi ve saglikli cocuklarin 6l¢iilen solunum kas enduransi ve beklenilen yiizdesi,

istirahat KH, istirahat dispne, SpO. fark degerleri, dispne fark degerleri istatiksel olarak

benzerdi (p>0,05). Primer siliyer diskinezi hastas1 ¢ocuklarin istirahat SpO2’si sagliklilardan

istatistiksel anlamli olarak daha azdi ve saglikli cocuklarin KH fark degerleri hastalardan

istatistiksel anlaml1 olarak daha yiiksekti (p<0,05).

Cizelge 4.25. Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli cocuklarin solunum kas endurans
degerleri ve solunum kas endurans testi fark degerlerinin karsilagtirilmasi

Primer siliyer

diskinezi (n=27) Saghkh (n=26)

Ort. fark %95

X+SS/Ortanca X+SS/Ortanca Cl/U P

(IQR) (IQR)
Solunum kas enduransi
(cmH:0) 38,8 (21,40-67,20) 41,60 (21,60-61,20) 3345 0,769
Solunum kas enduransi (%) 69,58 (37,88- 70,47 (37-56-

116,30) 108,74) 340 0,845
KH (istirahat) (atim/dk) 88,52+16,01 89,12+12,43 -0,60 (-853-733) 0,880

1cti o)

SpO. istirahat) (%) 97 (96-98) 98 (97-99) 196,5 0,004"
Dispne (istirahat) i i
(MBO) (0-10) 0 (0-0) 0 (0-0) 351 1
AKH (atim/dK) 2 (0-3) 7 (5-15) 135 <0,001"
ASpO2 (%) 0 (-3-1) 0 (-2-1) 315 0,517
ADispne (MBO) (0-10) 3 (1-4) 3(1-3) 327 0,663

Bagimsiz drneklem t testi ve Mann Whitney U testi, KH: Kalp hizi, MBO: Modifiye Borg dlgegi SpO2:

Satiirasyon, *p<0,05.
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Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli cocuklarin 6-DYT istirahat vital bulgulari, test
sonu fark degerleri ve toplam mesafenin karsilastirilmasi Cizelge 4.26°da verilmistir. Primer
siliyer diskinezi hastas1 ¢ocuklarin istirahat SpO2, SpO; fark degeri ve 6-DYT mesafeleri
istatiksel anlamli olarak daha azdi (p<0,05). Alt1 dakika yiiriime testi mesafesine yapilan gii¢
hesaplamasina gore calismanin giicii 1-8=%58,08"dir. Primer siliyer diskinezi hastas1 ve
saglikli ¢ocuklarin istirahat KH, zirve KH, KH fark degerleri, SKB, SKB fark degerleri,
DKB, DKB fark degerleri, SF, SF fark degerleri, dispne, yorgunluk ve kuadriseps femoris
yorgunluk algilar1 fark degerleri benzerdi (p>0,05). Gruplarin 6-DYT yiiriime mesafesi
beklenenin yiizdesi istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05) Hasta ¢ocuklarin 20’sinin (%74,1)
saglikli ¢ocuklarin 17’sinin (%65,4) 6-DYT mesafesi beklenenin %80’inden azdi.

Cizelge 4.26. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin 6-DYT istirahat vital
bulgulari, test sonu fark degerleri ve yiirlime mesafelerinin karsilastirilmasi

Primer siliyer

diskinezi (n=27)  SaEkl (n=26)

X+£SS/Ortanca X+£SS/Ortanca Ort. fark 9695CI/U P
(IQR) (IQR)
KH (istirahat) (atim/dKk) 90,19+16,17 90,46+15,04 -0,28 (-8,90-8,35) 0,949
AKH (atim/dk) 46,41+17,61 54,04+21,94 -7,63 (-18,58-3,32) 0,168
KH (zirve) (atim/dk) 136,59+23,78 144,61+26,95 -8,02 (-22,03-5,98) 0,255
KH (zirve) (%) 66,33+11,53 69,99+13,36 -3,65 (-10,53-3,22) 0,291
SpO: (istirahat) (%) 97 (96-98) 98 (98-99) 2135 0,009"
ASpO:2 (%) -1 (-2-0) 0 (-1-0) 233,5 0,032*
SKB (istirahat) (mmHg) 110 (100-120) 110 (100-120) 324 0,619
ASKB (mmHg) 15 (10-20) 10 (10-20) 309 0,445
DKB (istirahat) (mmHg) 80 (70-80) 80 (70-80) 2855 0,196
ADKB (mmHg) 5 (0-10) 5 (0-10) 3295 0,688
SF (istirahat) (soluk/dk) 20 (16-20) 20 (18-24) 312,5 0,466
ASF (soluk/dk) 10 (8-12) 12 (8-12) 309 0,424
Dispne (istirahat) (MBO) (0-10) 0 (0-0) 0 (0-0) 325 0,161
ADispne (MBO) (0-10) 0,50 (0-2) 1(0-3) 333 0,740
Z)?Ig;mluk (istirahat) (MBO) 0 (0-0) 0 (0-0) 3445 0.870
AYorgunluk (MBO) (0-10) 0,50 (0-1) 1(0,50-3) 251 0,069
QF (istirahat) (MBO) (0-10) 0 (0-0) 0 (0-0) 350 0,977
AQF yorgunluk (MBO) (0-10) 2 (0-3) 2 (0,50-3) 347 0,942
6-DYT mesafe (m) 572,64+61,78 605,22+47,54 -32,57 ((-63,05)-(-2,09)) 0,037"
6-DYT mesafe (%) 75,10 (67,64-80,01) 75,79 (72,68-81,85) 306 0,423

Bagimsiz 6rneklem t testi ve Mann Whitney U testi, 6-DYT: 6 dakika yiiriime testi, KH: Kalp hiz1, SpO2: Satiirasyon, SKB:
Sistolik kan basmci, DKB: Diyastolik kan basinci, SF: Solunum frekansi, MBO: Modifiye Borg 6lgegi, QF: Quadriseps
femoris, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli cocuklarin 6-PBRT istirahat vital bulgulari, test
sonu fark degerleri ve toplam halka sayilarinin karsilastirilmasi Cizelge 4.27°de verilmistir.

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin istirahat SpO2 degerleri daha az (p<0,05), kol
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yorgunlugu algist daha fazlaydi (p=0,051). Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli
cocuklarin istirahat KH, SKB, DKB, SF, dispne, yorgunluk algisi ile fark degerleri, SpOzile
kol yorgunlugu fark degerleri ve 6-PBRT toplam halka sayilar1 benzerdi (p>0,05).

Cizelge 4.27. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin 6-PBRT istirahat vital
bulgulari, test sonu fark degerleri ve toplam halka sayilarinin karsilastirilmast

Primer siliyer Saghkh
diskinezi (n=27) (n=26)

X+SS/ Ortanca X&SS/ ‘E/)ogtSCf?a:;llj P
(IQR) Ortanca
(IQR)
KH (istirahat) (atim/dk) 90,48+16,38 92,58£16,90  -2,10 (-11,27-7,08) 0,649
AKH (atim/dk) 12 (9-16) 11,50 (3-19) 308 0,444
KH (zirve) (atim/dk) 105,33£15,37  105,54+15,65  -0,21(-8,76-8,38) 0,962
KH (zirve) (%) 51,17+7,54 51,06+7,73 0,11 (-4,09-4,32) 0,956
SpO:2 (istirahat) (%) 98 (96-98) 98 (98-99) 205,5 0,005"
ASpO2 (%) 0(-1-0) 0 (-1-0) 348,5 0,963
SKB (istirahat)(mmHg) 110 (100-115) 110 (100-115) 325,55 0,638
ASKB (mmHg) 5 (0-10) 5 (0-10) 331 0,708
DKB (istirahat) (mmHg) 70 (60-80) 77,50 (60-80) 309 0,432
ADKB (mmHg) 4 (0-10) 0 (0-10) 299,5 0,315
SF (istirahat) (soluk/dk) 20 (16-20) 20 (20-24) 253 0,059
ASF (soluk/dk) 4 (4-8) 4 (4-8) 336 0,775
Dispne (MBO) (0-10) 0 (0-0) 0 (0-0) 342 0,752
ADispne (MBO) (0-10) 0(0-1) 0 (0-0) 270 0,087
Yorgunluk (istirahat) (MBO) (0-10) 0 (0-0) 0 (0-0) 340 0,782
AYorgunluk (MBO) (0-10) 0 (0-1) 0,75 (0-3) 301,5 0,352
Kol yorgunlugu (istirahat) (MBO) (0-10) 0 (0-0) 0 (0-0) 286,50 0,051"
AKol yorgunlugu (MBO) (0-10) 3(2-3) 3 (2-4) 306,5 0,411
6-PBRT halka sayisi (s) 312,03+67,32 314,38468,60  -2,35 (-39,83-35,14) 0,900

Bagimsiz orneklem t testi ve Mann Whitney U testi, 6-PBRT: 6 dakika “Pegboard ve Ring” testi, KH: Kalp hizi, SpOz2:
Satiirasyon, SKB: Sistolik kan basinci, DKB: Diyastolik kan basinci, SF: Solunum frekansi, MBO: Modifiye Borg
olcegi,*p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin periferik kas kuvveti karsilagtirmasi
Cizelge 4.28’de verilmistir. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin beklenen degerlerin
ylizdesi diz ekstansér ve omuz abdiiktor kas kuvveti sagliklilardan istatistiksel anlaml

olarak daha azdi (p<0,05). Hasta ve saglikli ¢ocuklarin Olgiilen diz ekstansér ve omuz
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abdiiktor kas kuvveti istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05). Primer siliyer diskinezi hastas1
cocuklarin 10’unun (%37) sag, 9’unun (%33,3) sol diz ekstansor, 7’sinin (%25,9) sag ve

11’1nin (%40,7) sol omuz abdiiktor kas kuvveti beklenenin %80’inden azdu.

Cizelge 4.28. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarda periferik kas kuvvetinin
karsilastirilmast

Primer siliyer

diskinezi (n=27) Saghkh (n=26)

0
X+SS/Ortanca X+SS/Ortanca Ort. fark 9695 CI/U P
(IQR) (IQR)

Omuz  abdiiktorleri

. 140 (110-175 178 (125-214 262,5 0,115
(Sa@) (N) (110-175) (125-214)
%Omuz abdiiktorleri *

o 87,52+18,01 106,48+19,96 -18,72 ((-29,24)-(-8,21 0,001
Sy ) ((-29.24)-(-8.21))
Omuz  abdiiktorleri
(Sol) (N) 138 (110-180) 168 (112-209) 310,5 0,471
(/sog)nzlﬁz) abdiiktorleri o 17,19 63 08.48:19,60  -12,00 ((-22.82)-(-118))  0,030"
Diz ekstansorleri

o 268 (210-338 371,5 (224-488 259 0,102
(Sa@) (N) (210-338) (224-488)
%Diz  ekstansorleri 113,66 (89,78- .
(Sag) (N) 89,85 (66,79-99,64) 137,63) 184 0,003
Diz ekstansorleri
(Sol) (N) 275 (220-330) 376 (206-448) 267 0,135
(/S";)I;Z(N) ekstansorleri g9 35,7776 112,74£30,0  -23,39 ((-39,32)-(-7.46))  0,005"

Bagimsiz 6rneklem t testi ve Mann Whitney U testi, N: Newton *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastast ve saglikli ¢ocuklarin istirahatte, 6-DYT sirasinda ve
toparlanmada Olgiilen kuadriseps femoris kas oksijen satiirasyonu, toplam hemoglobin
seviyeleri ve fark degerlerinin karsilagtirilmasi Cizelge 4.29°da verilmistir. Primer siliyer
diskinezi hastas1 ¢ocuklarin ASmOzort degerleri istatiksel anlamli olarak daha fazlayd:
(p<0,05). Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin SmOzistiranat, SMO2min,
SMO2max, ASmO2, SMO20rt-min, SMO20rt-max, SMO2t0p, SMO2t0p-ort, THDistiranat, THOmin, Thbmax,
ATHDb, THbtop degerleri benzerdi (p>0,05).
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Cizelge 4.29. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin istirahatte, 6-DYT
sirasinda ve toparlanmada Olgiilen kuadriseps femoris kas oksijen
satiirasyonu, toplam hemoglobin seviyesi ve fark degerlerinin karsilastirilmasi

Primer siliyer

diskinezi (n=27) Saghikh (n=26)

X+SS/Ortanca X+SS/Ortanca Ort. fark %635CI/U P
(IQR) (IQR)
SMOazistirahat (%0) 41 (33-48) 49 (37-81) 260,5 0,107
SMO2min (%) 32,07+14,76 32,35+17,60 -0,27 (-9,22-8,67) 0,952
SMO2max (%0) 51,81+12,53 48,85+18,28 2,97 (-5,64-11,58) 0,492
ASmO2 (%) 17 (12-23) 14,50 (9-20) 255,50 0,089
SMOzort-min (%0) 33,59+13,53 33,58+16,82 0,02 (-8,39-8,42) 0,997
SMOzort-max (%0) 50,74+12,45 47,54+15,92 3,20 (-4,66-11,07) 0,418
ASmMOzort (%0) 16 (12-22) 10,50 (8-16) 221,50 0,021"
SMOatop (%0) 52,52+12,46 49,46+15,92 3,06 (-4,81-10,92) 0,439
SMOatop-ort (%0) 52,70+12,15 48,42+15,16 4,28 (-3,28-11,84) 0,261
THbistiranat (g/dl) 12,40+0,37 12,24+0,33 0,16 (-0,31-0,36) 0,977
THbmin (g/dl) 11,94 (11,66-12-27) 11,99 (11,86-12,20) 339 0,831
Thbmax (g/dl) 12,37+0,32 12,33+0,29 0,39 (-0,13-0,21) 0,645
ATHD (g/dl) 0,36 (0,23-0,45) 0,26 (0,18-0,42) 286,50 0,251
THbuop (g/dl) 12,20+0,42 12,18+0,33 0,01 (-0,19-0,22) 0,888

Bagimsiz 6rneklem t testi ve Mann Whitney U testi, SmO,: Kas oksijen satiirasyonu, SmOpistiraat: Istirahat kas
oksijen satiirasyonu, SmOamin: Test sirasinda minumum kas oksijen satiirasyonu, SmOzmax: Test sirasinda
maksimum kas oksijen satiirasyonu, SMOzortmin: Test sirasinda minumum ortalama kas oksijen satiirasyonu,
SMOzor-max: Test sirasinda maksimum ortalama kas oksijen satiirasyonu, SmOap: Toparlanma kas oksijen
satlirasyonu, SmOatop-ort: TOparlanma ortalama kas oksijen satiirasyonu, THb: Toplam hemoglobin seviyesi,
THDistiranat: Istirahat toplam hemoglobin seviyesi, THbmin: Test sirasinda minumum toplam hemoglobin
seviyesi, Thbmax: Test sirasinda maksimum toplam hemoglobin seviyesi, THbwp: Toparlanma toplam
hemoglobin seviyesi, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin istirahatte, 6-PBRT sirasinda ve
toparlanmada 6l¢iilen deltoid kas oksijen satlirasyonu, toplam hemoglobin seviyeleri ve fark
degerlerinin karsilastirilmasi Cizelge 4.30°da verilmistir. Primer siliyer diskinezi hastasi
cocuklarin SmOgistiranat degerleri saglikli cocuklardan istatistiksel anlamli olarak daha azdi
(p<0,05). Gruplarin SMO2min, SMO2max, ASMO2, SMO20rt-min, SMO20rt-max, ASMO200rt,
SMOatop, SMO2top-ort, THDistirahat, THDmin, Thbmax, ATHb ve THbiop degerleri benzerdi
(p>0,05).
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Cizelge 4.30. Primer siliyer diskinezi hastasit ve saglikli ¢ocuklarin istirahatte, 6-PBRT
sirasinda ve toparlanmada Olgililen deltoid kas oksijen satiirasyonu, toplam
hemoglobin seviyesi ve fark degerlerinin karsilastiriimasi

Primer siliyer

diskinezi (n=27) Saghikh (n=26)

X+SS/Ortanca X+SS/Ortanca Ort. fark %635CI/U P
(IQR) (IQR)
SMOazistirahat (%0) 63,81 (55-71) 74 (59-84) 232,5 0,035
SMO2min (%) 52,44+17,80 56,23+16,95 -3,79 (-13,38-5,80) 0,431
SMO2max (%0) 12,05+0,53 12,11£13,38 -0,31 (-7,66-7,04) 0,933
ASmO2 (%) 19 (12-23,48) 19 (15-25) 350 0,986
SMOzort-min (%0) 55 (45-65) 57,50 (50-67) 317,5 0,551
SMOzort-max (%0) 75,12+13,17 74,92+14,26 0,20 (-7,37-7,76) 0,959
ASmMOzort (%0) 17 (11-20,64) 16 (12-24) 3415 0,866
SMOatop (%0) 69,92 (63-77) 47 (37-60) 339,5 0,838
SMOatop-ort (%0) 69 (62-76) 46,50 (35-58) 328 0,682
THbistiranat (g/dl) 12,05+0,53 12,11+0,47 -0,06 (-0,33-0,22) 0,689
THbmin (g/dl) 11,83+0,68 11,95+0,50 -0,12 (-0,45-0,21) 0,479
Thbmax (g/dl) 12,12+0,55 12,26+0,51 -0,13 (-0,43-0,16) 0,365
ATHD (g/dl) 0,16 (0,13-0,31) 0,18 (0,12-0,35) 344,5 0,908
THbuop(g/dl) 11,97+£052 12,13+0,51 -0,16 (-0,45-0,12) 0,253

Bagimsiz 6rneklem t testi ve Mann Whitney U testi, SmO,: Kas oksijen satiirasyonu, SmOpistirahat: Istirahat kas
oksijen satiirasyonu, SmOamin: Test sirasinda minumum kas oksijen satlirasyonu, SmOzmax: Test sirasinda
maksimum kas oksijen satiirasyonu, SMOzortmin: Test sirasinda minumum ortalama kas oksijen satiirasyonu,
SMOzor-max: Test sirasinda maksimum ortalama kas oksijen satiirasyonu, SmOap: Toparlanma kas oksijen
satlirasyonu, SmOap-or: Toparlanma ortalama kas oksijen satiirasyonu, THb: Toplam hemoglobin seviyesi,
THDistiranat: Istirahat toplam hemoglobin seviyesi, THbmin: Test sirasinda minumum toplam hemoglobin
seviyesi, Thbmax: Test sirasinda maksimum toplam hemoglobin seviyesi, THbwp: Toparlanma toplam
hemoglobin seviyesi, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢cocuklarin gozler agik ve kapali, yumusak ve sert
zeminde statik postiiral stabilite indekslerinin karsilastirilmasi Cizelge 4.31°de verilmistir.
“Biodex Biosway ® Portable Balance System” sisteminde 27 kg altindaki bireylerde 6l¢iim
yapilamadigindan 26 PSD hastas1 ve 23 saglikli cocuk verisi sunulmustur. Gruplarin gozler
acik ve kapali sert zemin, gozler agik ve kapali yumusak zemindeki genel stabilite indeksi,

anterior-posterior stabilite indeksi ve medial-lateral stabilite indeksleri benzerdi (p>0,05).
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Cizelge 4.31. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢cocuklarin gozler agik ve kapali,

sert ve yumusak zeminde statik postiiral stabilite indekslerinin
karsilastirilmast
Primer s(i:jyzlgg)diskinezi Saghkli (n=23) ort. fark
X£SS/Ortanca XS8S/Ortanca %95C1/U P
(IQR) (IQR)
Gozler acik sert zemin
e Genel stabilite indeksi (%) 0,85 (0,70-1,00) 1,00 (0,60-1,10) 281,50 0,724
. AP stabilite indeksi (%) 0,60 (0,50-0,90) 0,70 (0,40-0,90) 281,50 0,724
. ML stabilite indeksi (%) 0,30 ( 0,30-0,40) 0,40 (0,20-0,70) 290,50 0,863
. Genel stabilite indeksi SD (%) 0,54 (0,45-0,64) 0,56 (0,38-0,82) 297,50 0,976
e AP stabilite indeksi SD (%) 0,52 (0,40-0,64) 0,50 (0,38-0,75) 288,50 0,833
e ML stabilite indeksi SD (%0) 0,31 (0,27-0,39) 0,28 (0,21-0,51) 255 0,378
Gozler kapal sert zemin
e Genel stabilite indeksi (%6) 1,30 (1,00-1,80) 1,30 (0,90-1,90) 288 0,825
e AP stabilite indeksi (%0) 1,00 (0,70-1,20) 1,10 (0,70-1,50) 274 0,616
e ML stabilite indeksi (%) 0,70 (0,50-0,90) 0,50 (0,30-0,60) 208 0,067
e Genel stabilite indeksi SD (%0) 0,73 (0,56-0,89) 0,75 (0,52-1,06) 281 0,718
e AP stabilite indeksi SD (%) 0,67 (0,55-0,88) 0,83 (0,49-1,13) 258 0,411
e ML stabilite indeksi SD (%0) 0,58 (0,40-0,76) 0,41 (0,27-0,45) 203 0,054
Gozler acik yumusak zemin
e Genel stabilite indeksi (%) 1,35 (1,10-1,70) 1,40 (0,90-2,10) 296 0,952
e AP stabilite indeksi (%) 1,00 (0,80-1,20) 1,00 (0,70-1,80) 293,50 0,912
e ML stabilite indeksi (%) 0,60 (0,50-0,80) 0,70 (0,50-1,00) 297 0,968
e  Genel stabilite indeksi SD (%0) 0,84 (0,68-1,06) 0,78 (0,66-1,29) 278 0,674
e AP stabilite indeksi SD (%) 0,84 (0,66-1,09) 0,76 (0,58-1,21) 273,50 0,609
e ML stabilite indeksi SD (%) 0,56 (0,45-0,69) 0,53 (0,42-0,75) 279,50 0,696
Gozler kapal yumusak zemin
e Genel stabilite indeksi (%6) 2,35 (2,20-2,90) 2,20 (1,80-3,10) 2475 0,301
e AP stabilite indeksi (%) 1,99+0,60 1,85+0,73 0,14 (-0,24-0,53) 0,451
e ML stabilite indeksi (%0) 1,20 (1,10-1,30) 1,00 (0,90-1,50) 2315 0,174
e  Genel stabilite indeksi SD (%0) 1,50 (1,31-1,79) 1,42 (1,02-1,77) 2345 0,196
e AP stabilite indeksi SD (%) 1,50 (1,28-1,79) 1,55 (1,06-1,72) 275 0,630
e ML stabilite indeksi SD (%) 1,01 (0,87-1,14) 0,83(0,72-1,12) 206,50 0,064

Bagimsiz 6rneklem t testi ve Mann Whitney U testi, AP: Anterior-posterior ML: Medial-lateral, SD: Standart deviasyon p>0,05.

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢cocuklarin sag ve sol alt ekstremite dinamik
postiiral stabilite puanlar1 Cizelge 4.32°de gosterilmistir. Hasta ¢ocuklarin sag alt ekstremite
posteromedial ve posterolateral Ol¢iim degerleri, sol alt ekstremite posteromedial ve
posterolateral uzanma mesafeleri ile posteromedial ve posterolateral Olglim degerleri

istatistiksel anlamli olarak daha diisiiktii (p<0,05). Hasta ¢ocuklarin sag alt ekstremite
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anterior, posteromedial ve posterolateral uzanma mesafeleri ile anterior 6l¢tim degerleri, sol

alt ekstremite anterior uzanma mesafeleri ile 6l¢iim degerleri sagliklilarla benzerdi (p>0,05).

Cizelge 4.32. Primer siliyer diskinezi hastast ve saglikli ¢ocuklarin dinamik postiiral
stabilite puanlarin karsilastirilmast

Primer siliyer Saghkh
d)l(sikslgsgr(tr;niz) XiS(Sn/OZrGt)anca Ort. fark %695 CI/U P
(IQR) (IQR)
Sag alt ekstremite
e  Anterior (cm) 73,48+11,34 80,40+18,02 -6,92 (-15,30-1,47) 0,103
e  Posteromedial (cm) 59,15+16,86 67,78+16,68 -8,63 (-17,88-0,62) 0,067
e  Posterolateral (cm) 74,51+14,87 83,11+£18,94 -8,61 (-17,98-0,76) 0,071
e  Anterior dl¢iim 0,90+0,11 0,97+0,12 -0,06 (-0,12-0,01) 0,071
e  Posteromedial lgiim 0,72+0,17 0,83+0,14 -0,10 ((-0,19)-(-0,02)  0,020"
e  Posterolateral dlgiim 0,92+0,16 1,02+0,15 -0,10 ((-0,19)-(-0,01)  0,024"
Sol alt ekstremite
e  Anterior (cm) 71,84+11,04 77,13+£18,41 -5,29 (-13,75-3,17) 0,214
e Posteromedial (cm) 60,67+15,16 69,13+15,43 -8,46 (()((')136)3590)'(' 0,049"
e  Posterolateral (cm) 70,27+16,52 79,79+18,20 -9,52 (-19,10-0,05) 0,051"
e  Anterior dl¢iim 0,89+0,10 0,94+0,14 -0,06 (-0,12-0,01) 0,110
e Posteromedial 6lgiim 0,75+0,17 0,85+0,15 -0,10 ((-0,19)-(-0,02) 0,022~
e Posterolateral 6lgiim 0,87+0,17 0,98+0,15 -0,11 ((-0,20)-(-0,02) 0,016~

Bagimsiz 6rneklem t testi ve Mann Whitney U testi, *p<0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin fiziksel aktivite parametrelerinin
karsilastirilmast Cizelge 4.33’te verilmistir. Gruplarin toplam enerji harcamasi, fiziksel
aktivite sliresi, yatarak gegen siire, aktif enerji harcamasi, adim sayisi, uyku siiresi ve

ortalama MET degerleri istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05).
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Cizelge 4.33. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin fiziksel aktivite

parametrelerinin karsilastirilmasi

Primer siliyer
diskinezi (n=27)

Saghkh (n=26)

Ort. fark %95CI/U p

X+SS/Ortanca X+SS/Ortanca
(IQR) (IQR)

Toplam enerji harcamasi -267,65 (-1687,06-
(joule/giin) 7931,85+2861,31 8199,50+2234,40 151,77) 0,707
Fiziksel aktivite siiresi
(>3MET) (dK/giin) 124 (80-252) 102 (66-171) 263 0,117
Yatarak gecen siire (dk/giin) 515,26+115,84 529,62+109,58 -14,36 (-76,59-47,87) 0,645
Aktf ~ enerji - harcamast )00 11113155 1631 (793-2467) 325 0,644
(joule/giin)
Adim sayis1 (adim/giin) 8886,11+3749,48  8060,0+3149,88 826’235;)12%7 21 0,390
Uyku siiresi (dk/giin) 416,07492,17 432,19+107,33 -16,12 (-71,22-38,98) 0,560
Ortalama MET (MET/giin) 1,74+0,30 1,64+0,24 0,10 (-0,05-0,25) 0,190

Bagimsiz 6rneklem t testi ve Mann Whitney U testi, MET: Metabolik es deger, p>0,05

Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin giinliik adim sayisina gore fiziksel

aktivite seviyesi siniflamalari istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05, Cizelge 4.34). Hastalarin
1371 (%48,1), sagliklilarin 18’1 (%69,2) inaktif, hastalarin 3’1 (%11,1) ve sagliklilarin 2’si
(%7,7) aktifti. Hastalardan sadece 1°i ¢ok aktifti, saglikli grupta ¢ok aktif olan yoktu.

Cizelge 4.34. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin giinliik adim sayisina
gore fiziksel aktivite seviyesi siniflamasinin karsilastirilmasi

Primer siliyer

Saghkl (n=26)

diskinezi (n=27) p
n % n %
Inaktif
¢  Erkekler icin: <10000 adim/giin 13 48,1 18 69,2
e Kadnlar i¢cin: <7000 adim/giin
Az aktif
e Erkekler icin: 10000-12499 adim/giin 8 29,6 4 15,4
e Kadnlar icin: 7000-9499 adim/giin
Biraz aktif
e Erkekler icin: 12500-14999 adim/giin 2 7,4 2 7,7 0,505
e Kadnlar i¢cin: 9500-11999 adim/giin
Aktif
e Erkekler icin: 15000-17499 adim/giin 3 111 2 7,7
e Kadnlar icin: 12000-14499 adim/giin
Cok aktif
e  Erkekler icin: >17500 adim/giin 1 3,7 0 0

e Kadnlar icin: >14500 adim/giin

Ki-kare testi, p>0,05.
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Primer siliyer diskinezi hastas1 ve saglikli ¢ocuklarin ortalama MET’e gore fiziksel aktivite
seviyesi siniflamalar1 benzerdi (p>0,05, Cizelge 4.35). Hastalarin 4’i (%14,8) sagliklilarin
7’s1 (%26,9) inaktifti.

Cizelge 4.35. Primer siliyer diskinezi hastasi1 ve saglikli ¢ocuklarin ortalama MET’e gore
fiziksel aktivite seviyesi siniflamasinin karsilagtirilmasi

Primer siliyer diskinezi Saghkh
n % n % P
inaktif_ (1,5 MET) 4 14,8 7 26,9 0.228
Az aktif (1,5-3,99 MET) 23 85,2 19 73,1 '

Pearson ki-kare testi, MET: Metabolik es deger, p>0,05.

Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin Primer Siliyer Diskinezi Yasam
Kalitesi 0l¢egi puanlarinin karsilagtirilmasi Cizelge 4.36’da verilmistir. 6-12 yas hasta
cocuklarin fiziksel fonksiyon, emosyonel iist solunum ile duyma semptomlari puanlari ile
ailelerin tedavi, list solunum ile duyma semptomlar1 ve saglik algist puanlari saglikli
cocuklardan istatiksel anlamli olarak daha azdi (p<0,05). 13-17 yas hasta ¢ocuklarin fiziksel
fonksiyon, tedavi, iist solunum ve alt solunum semptomlar1 saglikli cocuklardan istatiksel
anlamli olarak daha azdi (p<0,05). 18 yas ve ilizeri hasta ¢ocuklarin fiziksel fonksiyon,
emosyonel, tedavi, rol, canlilik, saglik algisi, sosyal fonksiyon, {ist solunum, alt solunum ve

duyma semptomlar1 puanlari istatiksel olarak benzerdi (p>0,05).

Cizelge 4.36. Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli cocuklarin Primer Siliyer Diskinezi
Yasam Kalitesi 6l¢egi puanlarinin karsilagtirilmasi

Ortanca (IQR) Ortanca (IQR) %95CIU

6-12 yas

Fiziksel fonksiyon (0-100) 60 (50-67,50) 86,66 (80-93,33) 4,00 0,009
Emosyonel (0-100) 66,66 (59,17-75,00) 91,66 (75-100) 4,00 0,009"
Tedavi (0-100) 80 (69,98-93,33) 100 (86,66-100) 14,00 0,177
Sosyal fonksiyon (0-100) 80 (76,66-80) 90 (80-93,33) 13,00 0,137
Ust solunum semptomlart (0-100) 66,65 (56,67-73,33) 83,33 (73,33-93,33) 7,50 0,032"
Alt solunum semptomlart (0-100) 86,10 (69,44-88,88) 94,88 (88,88-100) 12,00 0,111
Duyma semptomlari (0-100) 87,50 (79,16-95,83) 100 (100-100) 10,00 0,052"
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Cizelge 4.36. (devam) Primer siliyer diskinezi hastasi ve saglikli ¢ocuklarin Primer Siliyer
Diskinezi Yasam Kalitesi 6l¢egi puanlariin karsilastirilmasi

Ortanca (IQR) Ortanca (IQR) %95CIU
6-12 yas aile
Fiziksel fonksiyon (0-100) 66,66 (33,33-86,66) 86,67 (80-100) 10,00 0,114
Emosyonel (0-100) 66,66 (66,66-77,77) 83,32 (66,66-100) 12,50 0,183
Tedavi (0-100) 66,66 (50-83,33) 100 (91,66-100) 3,50 0,011"
Sosyal fonksiyon (0-100) 66,66 (44,44-88-88) 88,89 (66,66-100) 11,00 0,145
Ust solunum semptomlari (0-100) 58,33 (50-66,66) 91,66 (75-100) 1,00 0,004"
Alt solunum semptomlari (0-100) 66,66 (50-94,44) 91,66 (72,22-100) 11,00 0,147
Duyma semptomlari (0-100) 66,66 (55,55-100) 100 (100-100) 7,00 0,029"
Saglik algis1 (0-100) 66,66 (50-75) 87,50 (77,77-91,66) 6,00 0,031
Yeme ve agirlik (0-100) 77,77 (33,33-100) 94,44 (66,66-100) 18,00 0,651
13-17 yas
Fiziksel fonksiyon (0-100) 80 (60-93,33) 96,67 (93,33-100) 34 0,009"
Emosyonel (0-100) 87,50 (66,60-100) 83,33 (75-87,47) 76 0,675
Tedavi (0-100) 88,88 (66,66-100) 100 (100-100) 36 0,003"
Sosyal fonksiyon (0-100) 62,50 (50-83,33) 75 (75-83,33) 59,50 0,200
Ust solunum semptomlari (0-100) 66,66 (60-86,66) 86,66 (86,66-93,33) 29 0,004"
Alt solunum semptomlari (0-100) 66,66 (57,14-71,42) 95,22 (85,68-97,62) 9,50 <0,001"
Duyma semptomlari (0-100) 100 (100-100) 100 (100-100) 72,50 0,346
Rol (0-100) 88,88 (77,77-100) 100 (72,22-100) 67,50 0,374
Canlilik-enerji (0-100) 77,77 (66,66-100) 77,77 (61,11-77,77) 65 0,320
18 yas ve iizeri
Fiziksel fonksiyon (0-100) 80 (66,66-100) 80 (60-100) 2,50 0,767
Emosyonel (0-100) 73,33 (73,33-100) 70 (60-80) 2,00 0,554
Tedavi (0-100) 58,33 (41,66-83,33) 100 (100-100) 0 0,076
Rol (0-100) 100 (58,33-100) 87,50 (83,33-91,66) 2,00 0,554
Canlilik (0-100) 77,77 (55,55-88-88) 44,44 (22,22-66,66) 1,00 0,248
Saglik algis (0-100) 75 (66,66-100) 79,16 (75-83,33) 2,50 0,767
Ust solunum semptomlari (0-100) 50 (50-91,66) 87,50 (75-100) 1,00 0,236
Alt solunum semptomlari (0-100) 72,22 (55,55-88,88) 97,22 (94,44-100) 0 0,083
Sosyal fonksiyon (0-100) 55,55 (22,22-66,66)  33-33 (11,11-55,55) 1,50 0,374
Duyma semptomlar (0-100) 100 (66,66-100) 100 (100-100) 2,00 0,414

Mann Whitney U testi, *p<0,05
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5. TARTISMA

Calismamizin en 6nemli sonuglari PSD hastalarin solunum fonksiyonlar kotiilesmis, iist ve
alt ekstremite kas kuvveti, alt ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi azalmis ve dinamik
dengesi kotiilesmisti. Yasam kalitesi 6l¢eginin bazi alt parametreleri (fiziksel fonksiyon,
emosyonel fonksiyon, iist ve alt solunum yollar1 semptomlari, tedavi, duyma ve saglik algisi)
kotiilesmis ve efor dispnesi artmisti. Hastalarin solunum kas kuvveti, list ekstremite
fonksiyonel egzersiz kapasitesi, statik dengeleri korunmustu. Primer siliyer diskinezi hastasi
cocuklarin solunum kas enduransi ve fiziksel aktivite seviyeleri sagliklilarla benzerdi fakat
her iki grubunda solunum kas enduransi ve fiziksel aktivite seviyeleri azalmisti. Hastalarin
istirahat sirasinda oksijen satiirasyonu ve istirahat iist ekstremite kas oksijenizasyonu
azalmisti. Hastalarin boy uzunlugu Z skoru, viicut agirligi Z skoru ve viicut kiitle indeksi Z
skorlar1 daha azdi. Hastalarin %92,6 pulmoner rehabilitasyon almisti fakat pulmoner
rehabilitasyon alan hastalarin %28’i diizenlenen pulmoner rehabilitasyon programini evde

diizenli olarak yapmiyorlardi.

Calismamizin istiin yonleri; PSD hastasi ¢ocuklarin degerlendirilmesi giivenilir, gecerli ve
standart yontemler ile yapilmistir. Caligmaya baslamadan once ve devam ederken
degerlendirmelerinin dogru yontemler ile yapilip yapilmadigi, Ol¢iim cihazlarinin
kalibrasyonlar1 ve cihazlarin kullanim yontemleri belli araliklarla kontrol edilmistir.
Calismamiz PSD hastasi ¢ocuklarda iist ekstremite egzersiz kapasitesinin degerlendirildigi

bununla birlikte kas oksijeni ve hemoglobin seviyesinin dl¢iildiigii ilk ¢aligmadir.

Primer siliyer diskinezi siliya yoklugu veya fonksiyon bozuklugunun neden oldugu genetik,
heterojen bir hastaliktir [1]. Primer siliyer diskinezide akciger fonksiyonlari yasamin erken
donemlerinden itibaren etkilenir ve hem cinsiyet hem de tiim yas gruplarinda referans
degerlere kiyasla kotiilesmistir [8]. Gegici atelektazi, mukus tikaci, akciger biiyiime
doneminde tekrarlayan siddetli enfeksiyonlardan sonra akcigerin yeniden sekillenmesi gibi

farkli mekanizmalar solunum fonksiyonlarinin kétiilesmesine sebep olabilir [8, 159, 160].

Calismamizda hasta ¢ocuklarin solunum fonksiyonlar1 (FVC (%), FEV1 (%), FEV1/FVC,
PEF (%), FEF25.75 (%)) kotlilesmisti. Hasta ¢ocuklarin 12°sinde (%44,4) obstriiktif tip,
6’sinda (%22,2) karma tip solunum fonksiyon bozuklugu, 15’inde (%55,6) biiylik havayolu

obstriiksiyonu ve 5’inde (%18,5) kiigiik havayolu obstriiksiyonu vardi. Literatiirde pediatrik
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ve yetiskin PSD hastalarinda solunum fonksiyonlari degerlendiren ¢alismalar vardir [7, 161,
162]. Caligmalarin bir kismi farkli hastalik gruplari ile karsilastirma yaparken [12] bir kismi1
rehabilitasyon Oncesi-sonrasi degerlendiren ¢alismalardir [109, 163]. Simsek ve
arkadaslarinin yaptigi ¢calismada [7] yas ortalamasi 13,3 yil olan PSD hastalarinin %FEV1
(%83,6+15,3) %FVC (%91,8+11,2), FEV1/FVC (%81,6+10,2) ve %FEF25.75 (%69,5+27,0)
degerleri calismamizla benzer sekilde sagliklilardan daha azdi. Bing6l ve arkadaslarinin
yaptig1 calismada [163] PSD hastalarinda konvansiyonel g6giis fizyoterapisi ve osilator
pozitif ekspiratuar basing tedavisinin karsilastirildigi ¢alismada konvansiyonel gogiis
fizyoterapisi grubundaki PSD hastalarinin (%FVC (%81,13+8,24), %FEV1 (%75,06+9,85),
%PEF (%69,10+16,99) ve %FEF25.75 (%63,10+£19,19)) ve osilator pozitif ekspiratuar basing
tedavisi alan gruptaki hastalarin tedavi oOncesi (%FVC (%82,63+£9,54), %FEV:
(%76,70+9,71), %PEF (%71,86+17,62) ve %FEF2s.75 (%65,60+£19,72)) solunum
fonksiyonlar1 ¢caligmamizla benzerdi. Gokdemir ve arkadaslarinin [109] PSD hastalarinin
konvansiyonel gogiis fizyoterapisi ve yiiksek frekansli gogiis duvari ossilasyon tedavisinin
karsilastirdig1 ¢alismada boy uzunlugu Z skoru (ortancast —1.5 (—5,8-1,0)) ve viicut agirhigi
Z skoru (ortancasi —0.7 (—4,3-2,3)) olan hastalarin konvansiyonel gogiis fizyoterapisi
grubunun tedavi 6ncesi %FVC (%77,0+14,1), %FEV1 (%72,9+14,2), %PEF (%73,8+14,5)
ve %FEF25.75 (%68,6+£27,6)’idi. Yiiksek frekansli gogiis duvari ossilasyon tedavisi grubunun
tedavi Oncesi %FVC (%75,1+£15,3), %FEV:1 (%71,4£16,1), %PEF (%70,9+18,0) ve
%FEF25.75 (%70,5£23,4) degerleri azalmistir. Calismamizda boy uzunlugu Z skoru
(ortancas1t —0,44 (-1,74-0,57)) ve viicut agirligi Z skoru (ortancas1 —0,40 (-1,52-0,33)) daha
yiksek olan hastalarin %FVC (%89,40+14,04) ve %FEV1 (%81,37+15,57) degerleri daha
yiiksekti. Denizoglu-Kiilli ve arkadaslarimin g¢alismasinda [12] %FVC (86,7+17,4) ve
FEV1/FVC (%77,6£16,3) degerleri ¢alismamizla benzer, %FEV1 (%72,6+15,5), %PEF
(%61,9+28,5) ve %FEF2575 (%45,8+26,7) degerleri ise daha azdi. Denizoglu-Kiilli ve
arkadaglarinin ¢alismasinda [12] PSD hastalarinin yas ortalamalart (12,5+3,5 yil)
calismamiz ile benzer, boy uzunlugu (132,9£18,7 cm) ve viicut agirhg ortalamalar
(32,3£13,4 kg) ise daha azdi. Goutaki ve arkadaslar1 yaptigi calismada [164] PSD
hastalarinin erken donemlerden itibaren hem biiylimesinin hem de beslenmesinin kotii
etkilendigini ve her ikisinin de akciger fonksiyonlar: ile giiclii bir sekilde iliskili oldugu
gosterilmistir. Primer siliyer diskinezi hastasi olan 959 hastada FEV1 Z skoru daha yiiksek
olan hastalarin boylarinin daha uzun oldugu ve daha yiiksek VKIi Z skoruna sahip oldugu
bununla birlikte daha yiiksek FVC Z skoru olan hastalarin boy Z skoru ve VKI Z skorunun

daha yiiksek oldugu gosterilmistir. Calismamizda hastalarin boy uzunlugu Z skoru ve viicut
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agirhgr Z skorunun Gokdemir ve arkadaslarinin galismasindan [109] daha yiiksek,
Denizoglu-Kiilli ve arkadaslarinin ¢aligmasindaki [12] hastalarin boylarmin daha uzun ve
daha kilolu olmasi solunum fonksiyonlarinin korunmasina neden olmus olabilir. Shah ve
arkadaslarinin [162] yetiskin PSD hastalarinda yaptig1 ¢alismada solunum fonksiyonlari
(FEVY/FVC  (%69,7+£14,7) ve %FEV1 (%71,5£21,5)) c¢alismamizdaki hastalarin
degerlerinden daha azdi. Literatirde FVC, FEV1 ve FEFy25.75 degerleri yas ile birlikte
anlamli sekilde azalir [165]. Yapilan ¢ok merkezli bir baska ¢alismada ise PSD hastalarinin
yetigkinlik doneminde de akciger fonksiyonlarinin kétiilesmeye devam ettigi gosterilmistir
[166]. Calismamizda hastalarin daha iyi solunum fonksiyonlarina sahip olmasinin nedeni
yas ortalamasinin (14,11+3,24 yil) kiiciik olmasi olabilir. Solunum is yiikiiniin artmasi
nedeniyle harcanan enerjinin artmas1 VKi’nin azalmasina veya yetersiz beslenme hem daha
az VKI’ye hem de akciger fonksiyonlarinin kéotiilesmesine sebep olabilir. Yutulan balgam
veya tekrarlanan enfeksiyonlar nedeniyle istah azalmasi beslenmenin bozulmasina neden
olabilir ve bu akciger gelisimini de bozabilir [167]. Kistik fibrozis hastalarinda yapilan
caligmalarda beslenme desteginin mortaliteyi azaltmaya yardimci oldugunu gosterilmistir
[168, 169]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda da akciger fonksiyonlarinin gelisimi ve
hastaligin prognozu agisindan multidisipliner tedavi yaklasimi bu konuda Onem
tasimaktadir. Hastalarin ileri donem olasi etkilenimler nedeniyle takip edilmesi dnemlidir.
Literatiirde tan1 yas1 ve solunum fonksiyonlarinin arasindaki iliskili ile ilgili sonuglar
celigkilidir. Baz1 caligmalar diizenli tedavi ve fizyoterapi ile akciger fonksiyonlarinin
korunabildigini [170, 171], erken tan1 ve takibin bronsektazi gelisimini engelledigi bununla
birlikte uzun siireli pulmoner morbiditeyi azalttig: bildirilmistir [172]. Ote yandan tan1 yas1
ile akciger fonksiyonundaki kotiilesme arasinda bir iliski olmadigini bildiren ¢aligmalar da
vardir [92]. Hastalarin 25’i (%92,6) pulmoner rehabilitasyon tedavisi almisti. Fakat
hastalarin pulmoner rehabilitasyona uyumu sézel olarak sorgulandiginda (giinde kag defa,
ne kadar siire, haftada ka¢ gilin yaptiklar1) hastalarin yedisinin (%28) diizenli olarak
pulmoner rehabilitasyon yapmadiklarini belirtti. Solunum fonksiyonlarindaki kétiillesme
hastalarin rehabilitasyon programlarim1 diizenli olarak uygulamamasindan da olabilir.
Davranis egitimi ve yasa uygun pulmoner rehabilitasyon yontemlerinin kullanilmasi
hastalarin klinik ve sosyal durumlarinin dikkate alinmasi rehabilitasyona uyumu artirabilir
[109]. Hastalara ve bakim verenlerine pulmoner rehabilitasyon kapsaminda hastalik

yonetimi hakkinda egitim verilmelidir.
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Akcigerlerdeki kronik inflamasyon, sistemik inflamatuar mediyatorler, azalmis oksijen
iletimi, kronik respiratuar asidoz, yetersiz beslenme, kortikosteroid kullanimi ve cesitli
komorbiditelerin etkileri ile solunum kas kuvveti ve dayanikliligi azalabilir [10]. Kronik
obstriiktif akciger hastalig1 ve solunum kas zayiflig1 olan hastalarin dispne algis1 daha c¢ok,
egzersiz kapasitesi ve saglikla ilgili yasam kalitesi ise daha kotiidiir [124]. Calismamizda
PSD hastas1 ¢ocuklarin inspiratuar (MiP (89 (76-112) cmH20), %MIP (%94,51 (83,56-
114,11), ve ekspiratuar kas kuvveti (MEP (110,07+33,02 cmH20) ve %MEP (%82,71
(67,71-108,61)) normaldi. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin 4’tinde (%14,8)
inspiratuar, 13’linde (%48,1) ekspiratuar kas zayifligi vardi. Denizoglu-Kiilli ve
arkadaslarmin [12] yaptig1 ¢alismada hastalarin inspiratuar kas kuvvveti (MIP=74,8+16,6
cmH20) sagliklilarla benzer fakat ekspiratuar kas kuvveti (MEP=73,6+15,9 cmH20)
azalmist1. Sonuglarimizdan farkli olarak Sonbahar-Ulu ve arkadaglarinin yaptigi retrospektif
calismada [173] hastalarin inspiratuar ve ekspiratuar kas kuvveti (MiP=64 (54—85 cmH-0),
%MIP=%76,93 (54,87—88,84), MEP=79,65+19,24 cmH,0 ve %MEP=%64,87 (57—74,29))
azalmigti. Firat ve arkadaslarimin yaptigi c¢alismada [13] inspiratuar kas kuvveti
(MIP=90,89+23,03 cmH20, %MIiP=%119,12+35,2)) normal degerlerde olmasina ragmen
sagliklilardan azdi, ekspiratuar kas kuvveti (MEP=108,07 (50-186) cmH20,
%MEP=%114,19+36,84) normaldi. Sonuglarimizla benzer sekilde hastalarin inspiratuar ve
ekspiratuar kas kuvveti normal sinirlarda idi. Literatiirde PSD hastalarinda solunum kas
kuvvetinin arastirildigi ¢alismalarin sonuglari celigkilidir. Solunum kas zayifligina sebep
olabilecek fizyolojik mekanizmalarin arastirilmasi gerekmektedir. Pulmoner rehabilitasyon
programina alman PSD hastalarinin  solunum kas kuvveti belli araliklarla
degerlendirilmelidir. inspiratuar kaslarin yasam boyunca submaksimal kasilmalar yapmasi
gerekir ve solunum kas enduransi degerlendirilmesinin kuvvet dl¢timlerinden daha islevsel
olmasi miimkiindiir [14]. Solunum kas kuvveti ve enduransi solunum fonksiyon
anormalliklerinden ayirt edilmeli ve ayr1 olarak degerlendirilmelidir [15]. Solunum
kaslarmin islevi hakkinda bilgi edinmek i¢in solunum kas enduransini degerlendirmek

onemlidir [174].

Literatiirde PSD hastalarinin solunum kas enduransini degerlendiren tek bir ¢alisma vardir.
Firat ve arkadaslarinin yaptig1 bu calismada PSD hastasi ¢cocuklarin solunum kas enduransi
((18,10 (15,10-24,60) cmH20, %37,76 (32,37-46,55)) azalmistir [13]. Calismamizda
benzer sekilde PSD hastasi ¢ocuklarin solunum kas enduransi (38,8 (21,40-67,20) cmH20,
%69,58 (37,88-116,30)) sagliklilarla benzer sekilde azalmisti, ve gruplar arasinda
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istatistiksel fark yoktu. Caligmamizda hastalarin efor dispne algilari yiiksekti. Literatiirde
KF hastalarinda efor dispnesini ve solunum kas etkinligini degerlendirmek i¢in solunum kas
enduransinin ilgili bir parametre olabilecegi soylenmistir [175]. Kistik fibrozis hastalarinda
pulmoner hiperinflasyon, havayolu obstriiksiyonu, solunum kas kuvveti, egzersiz kapasitesi
ve beslenmeden bagimsiz olarak solunum kas enduransinin azaldig1 gosterilmistir [145].
Bununla birlikte artan solunum is yiikii endurans egitimine ve zamanla solunum kas
enduransinin artmasina yol agabilir [176]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda solunum kas
enduransinin solunum fonksiyonlari, solunum kuvveti, egzersiz kapasitesi, havayolu
obstriiksiyonu ve beslenme ile iligkisi bilinmemektedir. Solunum kas enduransini etkileyen
etkenler net degildir, arastirllmalidir. Primer siliyer diskinezi hastalarinda solunum kas
enduransi degerlendirilmelidir. Pulmoner rehabilitasyon kapsaminda solunum kas endurans

egitimi verilmeli ve sonuglar aragtirilmalidir.

Kardiyorespiratuar hastaligi olan bireylerde fonksiyonel durum ve kapasitenin Sl¢timii
tedavinin etkinliginin degerlendirilmesinde ve prognozun belirlenmesinde 6nemlidir [16].
Literatiirde PSD hastalarinda egzersiz kapasitesini degerlendiren sinirli sayili ¢alismalarda
6-DYT [12, 13], Modifiye Mekik Yiiriime testi [7] ve kardiyopulmoner egzersiz testi [17-
19] kullanilmistir. Calismamizda primer siliyer diskinezi c¢ocuklarin alt ekstremite
fonksiyonel egzersiz kapasitesi (6-DYT yiirlime mesafesi=572,64+61,78 m) azalmisti.
Ayrica hasta c¢ocuklarin 20’sinin (%74,1) saglikli ¢ocuklarin 17’sinin (%65,4) 6-DYT
mesafesi beklenenin %80’inden azdi. Hasta ¢ocuklarin istirahat SpO2 degerleri daha az, test
sirasindaki azalma ise daha fazlaydi. Literatiirde PSD hastalarinda fonksiyonel egzersiz
kapasitesinin 6-DYT degerlendirildigi ¢alismalarin sonuglar1 ¢esitlilik gOstermektir.
Denizoglu-Kiilli ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada [12] PSD hastalarinda fonksiyonel
egzersiz kapasitesinin (6-DYT=582+65 m) sagliklilar ile benzer oldugu gosterilmistir. Firat
ve arkadaglarinin yaptigi ¢alismada [13] ise PSD hastalarinin alt ekstremite fonksiyonel
egzersiz kapasitesi (6-DYT yiirtime mesafesi=582,64+49,97 m, %77,19+8,02) ¢calismamizla
benzer sekilde azalmisti. Simsek [7], Sonbahar-Ulu ve arkadaslar1 [173] PSD hastalarinin
maksimal aerobik egzersiz kapasitesini saha testi olan Modifiye Mekik Yiiriime testi ile
degerlendirmis ve sagliklilardan daha az oldugu bulunmustur. Sonbahar-Ulu ve arkadaglar
yaptigi ¢alismada [173] hastalarin yiiriime mesafesinin inspiratuar ve ekspiratuar kas kuvveti
ile iliskili oldugu belirtilmistir. Ring ve arkadaslarinin yaptigi1 calismada [19] PSD
hastalariminin egzersiz kapasitesi kardiyopulmoner egzersiz testi ile baslangicta ve 12 ay

sonra iki kez degerlendirilmistir. PSD hastalarinda oksijen tiiketiminin (zirveVO>) kalic1 ve
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onemli dlglide azaldig1 gosterilmistir. Hastalarda anormal derecede azalmis oksijen tiikketimi
daha yiiksek oranda saptanmistir. Valerio ve arkadaslar1 [17] PSD hastalarinin egzersiz
kapasitesini kardiyopulmoner egzersiz testi ile degerlendirdigi ¢alismada hastalarin oksijen
tiketiminin azaldigin1 gostermislerdir. Sagliklilar ile karsilastirildiginda akciger fonksiyonu
azalmis olan PSD hastalarinin oksijen tiiketimi anlamli derecede azalmigken, akciger
fonksiyonlar1 korunmus olan hastalarin oksijen tiiketiminin normal oldugu bildirilmistir
[17]. Calismamizda Firat ve arkadaslarinin ¢alismasmin [13] tersine hastalarin KH
(46,41+17,61 atim/dk), sistolik kan basinci (15 (10-20) mmHg), solunum frekans1 (10 (8-
12) soluk/dk), dispne (0,50 (0-2) (MBO)), genel yorgunluk (0,50 (0-1) (MBO)) ve
kuadriseps yorgunlugu (2 (0-3) (MBO)) degisimleri sagliklilar ile benzerdi. Firat ve
arkadaglarinin ¢alismasinda [13] SpO. azalmasi (% -1 (-3)-0) sagliklilar ile benzerdi fakat
caligmamizda hastalarin SpO: azalmasi (%-1 (-2-0)) sagliklilardan daha fazlaydi.
Calismamizda hasta ¢ocuklarin istirahat SpO2 degerleri (%97 (96-98)) azalmist1 fakat test
sirasinda sadece 2 hasta desatiire oldu. Madsen ve arkadaslar1 yaptigi ¢alismada [18] PSD
hastalarin {icte birinden fazlasinin yas ve cinsiyete bagli olmaksizin FEV1 Z skorlari
azaldikca oksijen tiikketiminin de azaldigi ve aerobik uygunlugun daha koétii oldugu
gosterilmistir. Caligmamizda %FEV: degeri %85’in altinda olan 12 (%80) hastanin
fonksiyonel egzersiz kapasitesi azalmisti. Solunum fonksiyonlarindaki kotilesme
kardiyorespiratuar fonksiyonel kapasitenin kotiilesmesine neden olabilir. Bu sebeple
hastalarda kardiyopulmoner kapasitenin degerlendirilmesi pulmoner yetmezligin
degerlendirilmesine katkida bulunabilir [17]. Wells ve arkadaslarinin kas metabolizmasini
arastirdig1 ¢alismada [177] PSD, KF ve sagliklilarin egzersiz kapasiteleri benzer olmasina
ragmen PSD hastalarinin en diisiik sonuclara sahip oldugu gdosterilmistir. Bununla birlikte
PSD hastalarinin azalmis kas kuvvetinin egzersiz kapasitesinin azalmasina neden
olabilecegini belirtilmistir. Bununla birlikte alt ekstremite kas kuvveti azalmis adodlesan ve
erigkin KF hastalarin 6-DYT yiiriime mesafesinin daha az oldugu gosterilmistir [178].
Calismamizdaki hastalarin zayiflamis diz ekstansor kaslari alt ekstremite fonksiyonel
egzersiz kapasitesinin azalmasina neden olmus olabilir. Saglikli ¢ocuklarda normal viicut
agirliginin daha iyi aerobik performans ile iligkili oldugu gosterilmistir [179]. Calismamizda
hastalarin fonksiyonel egzersiz kapasitesinin azalmasi boy uzunlugu Z skoru, viicut agirlig
Z skoru ve viicut kiitle indeksi Z skorlarinin kétii olmasindan kaynaklanmis olabilir. Bununla
birlikte egzersiz sinirlamasinin  kardiyorespiratuar  sistemin  metabolik talepleri
karsilamadaki bozukluguna m1 yoksa kas anormalliklerine mi dayandig1 tartismasi devam

etmektedir [12]. Fonksiyonel egzersiz kapasitesini belirleyen bir¢ok etken olabilir. Bununla
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birlikte PSD hastalarinda azalmis aerobik performansin cinsiyet, ergenlik doneminde yagsiz
viicut agirligi ile viicut yagindaki cinsiyete bagli degisiklikler, hemoglobin konsantrasyonu
veya hormonal degisiklikler gibi fiziksel gelisim faktorlerine bagl olabilecegi belirtilmistir
[7]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda alt ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitenin
etkileyen faktorler aragtirmalidir. Kronik bir hastalik olmasindan dolayr PSD hastalarinin
egzersiz kapasitesi degerlendirilmelidir ve aerobik egzersiz egitiminin egzersiz kapasitesi

iizerine etkileri arastirilmalidir.

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin {ist ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi
daha oOnce arastirllmamistir. Caligmamizda PSD hastasi g¢ocuklarin st ekstremite
fonksiyonel egzersiz kapasitesi (toplam halka say1s1=312,03+67,32) sagliklilar ile benzerdi.
Hasta ¢ocuklarin istirahat SpO2 degerleri daha az, istirahat kol yorgunlugu algisi artmisti.
Literatiirde benzer yas grubunda {ist ekstremite egzersiz kapasitesinin arastirildigi bir tane
caligma vardir. Leite ve arkadaslar1 [180] saglikli ad6lesanlarla (14,29+2,42 yil) 6-PBRT
sirasindaki  kardiyorespiratuar yanitlari ve saglikli ergenlerde tekrarlanabilirligini
degerlendirmek i¢in yapmustir. Leite ve arkadaslarinin yaptigi ¢calismada [180] ¢alismamiz
ile benzer yas ortalamalarina sahip saglikli ad6lesanlarin birinci ve ikinci testteki toplam
halka sayilar1 (402,5+114,8 ve 432,6+112,1 halka) daha fazlaydi. Leite ve arkadaslarinin
[180] calismasinda adélesanlarin kalp hizi, dispne ve kol yogunluklari artmisti.
Calismamizda da hastalarin kalp hiz1 (12 (9-16) atim/dk) ve kol yorgunlugu (3 (2-3) (MBO))
artis1 vard fakat belirgin bir dispne artis1 (0 (0-1) (MBO)) yoktu. Kronik obstriiktif akciger
hastaliginda solunum fonksiyonlar1 ve ekstremite kas kuvveti egzersiz kapasitesinin dnemli
belirleyicilerindendir [22]. Ust ekstremite giinlilk yasam aktiviteleri sirasinda siklikla
kullanilir. Pediatrik popiilasyonda 6-DYT ve Modifiye Mekik Yiirlime testi Iyi
tekrarlanabilirlik gosterir, ancak {st ekstremiteden daha c¢ok yiirlime kosma gibi alt
ekstremite fonksiyonlarini igeren giinlik yasam aktivitelerini yansitir [181]. Alt1 dakika
“Pegboard ve Ring” test KOAH hastalarinda iist ekstremite egzersiz kapasitesini 6l¢gmek i¢in
kullanilan giivenilir ve gegerli bir testtir [130]. Calismamizin sonuglarina goére PSD
hastalarinin alt ekstremite fonksiyonel kapasitesi azalmigken, iist ekstremite fonksiyonel

egzersiz kapasitesi korunmustu. Bu duruma sebep olan etkenler arastirilmalidir.

Fonksiyonel kayip kronik akciger hastaligi olan hastalarda yaygindir ve iskelet kas
anormallikleri bu durum ile iliskilidir [10]. Iskelet kas anormalliklerinin nedenleri arasinda

inflamasyonun kas fonksiyonuna etkisi, kan gazi anormallikleri, yetersiz oksijen iletimi,
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elektrolit dengesizlikleri, ilaglar, yetersiz beslenme ve komorbid durumlar bulunur [25].
Literatiirde PSD hastalarinin periferik kas kuvvetinin arastirildigi ti¢ ¢alisma vardir [12, 24,
7]. Calismamizda PSD hastasi ¢ocuklarin diz ekstansor (sol: %89,34+27,76, sag: %84,34
(%66,79-99,64)) ve omuz abdiiktor kas kuvveti (sol: %86,47+£19,63, sag: %87,76+18,16)
azalmisti. Hasta ¢ocuklarin 10’unun (%37) sag, 9’unun (%33,3) sol diz ekstansor, 7’sinin
(%25,9) sag ve 11’inin (%40,7) sol omuz abdiiktor kas kuvveti beklenenin %80’inden azdu.
Calismamizla benzer sekilde Simsek ve arkadaslar1 [7] ve Denizoglu-Kiilli ve arkadaslari
yaptig1 ¢alismada [12] PSD hastalarinin diz ekstansér kuvvetinin azaldigini gostermislerdir.
Firat ve arkadaslar1 [13] PSD hastasi ¢ocuklarin diz ekstansor kas kuvvetinin (166,79+68,29
N, %66,21£19,03) calismamiz ile benzer sekilde azaldig1 gosterilmistir. Fakat calismamizda
hastalarin omuz abdiiktor kas kuvveti Firat ve arkadaslarinin ¢alismasimin [13] aksine
azalmisti. Adolesan ve eriskin KF hastalarda iist ve alt ekstremite kas kuvveti arttikca
solunum fonksiyonlar1 daha iyi oldugu gosterilmistir. Ayni1 ¢alismada kuadriseps kas
kuvvetinin arttikga viicut kiitle indeksinin daha yiiksek oldugu gosterilmistir [178].
Calismamizda PSD hastast ¢ocuklarin periferik kas kuvveti azalmasi solunum
fonksiyonlarinin ve viicut kiitle indeksi Z skorlarinin azalmis olmasindan kaynaklanmig
olabilir. Sonbahar-Ulu ve arkadaslarinin PSD hastalarinda aktif video oyunlariin etkisini
arastiran rastgelenmis kontrollii ¢alismasinda [29] gruplarin diz ekstansér kuvvetlerinin
(19,18+5,69 kg/21,85+7,99 kg) rehabilitasyon sonrasi arttigi gosterilmistir. Primer siliyer
diskinezi hastalarinda periferik kas kuvvet degerlendirmeli ve kardiyopulmoner

rehabilitasyon programi kapsaminda direngli egzersiz egitiminin etkileri arastirilmalidir.

Kardiyorespiratuar ve periferik kaslarin oksijen satiirasyonunun incelenmesi ve 6lgiilmesi,
egzersiz sirasinda oksijen iletimi ve tiiketiminin dinamiklerini anlamak i¢in 6nemlidir [27].
Kronik akciger hastaligi olan hastalarda periferik kas doku oksijenizasyonu fonksiyonel
kapasite ile iligkilidir [28]. Calismamizda PSD hastasi ve saglikli ¢ocuklarin istirahatte, 6-
DYT sirasinda ve toparlanmada kuadriseps femoris kas oksijen satiirasyonu, toplam
hemoglobin seviyeleri 6l¢iilmiistiir. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin test sirasinda
SMO2ort degerleri daha fazla azalmisti (ASmOgzort). Hasta ¢ocuklarin istirahat, egzersiz ve
toparlanmadaki kuadriseps femoris kas oksijen satiirasyonlart (SmOz2istirahat, SMO2min,
SMO2max, ASMO2, SMO20rt-min, SMO20rt-max, SMO2t0p, SMO2t0p-ort) Ve total hemoglobin
seviyeleri (THbistirahat, THbBmin, Thbmax, ATHb, THbtop) sagliklilar ile benzerdi. Literatiirde
PSD hastalarinda kas oksijenizasyonu degerlendiren bir ¢alisma vardir [29]. Yapilan

calismada Modifiye Mekik Yiiriime testi ve Glittre giinliik yasam aktiviteleri testi sirasinda
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giyilebilir laktat esik cihaz1 (BSXinsight, BSX Athletics, Boston, USA) kullanilmistir. Aktif
video oyunlarinin PSD hastalarinda etkisini inceleyen ¢alismada iist ve alt ekstremite i¢in
oyunlar se¢ilmis ve tedavi sonrasi kas oksijen satiirasyonlarinin arttigi gosterilmistir. Primer
siliyer diskinezi hastalarinda kas metabolizmasini degerlendirmek i¢in sirtiistii pozisyonda
alt ekstremite bisiklet egzersizi sirasinda manyetik rezonans spektreskopi cihazi kullanilan
calismada iskelet kaslarinda oksidatif fonksiyon bozukluguna isaret eden gecikmis
fosfokreatin iyilesme siireleri oldugu gosterilmistir [131]. Hastalarin test sirasinda kas
oksijen satiirasyon degisimlerinin daha fazla olmasinin birgok nedeni olabilir. Coelho ve
arkadaslarinin yaptig1 ¢calismada [28] KF hastalarinin egzersiz kapasitesini Modifiye Mekik
Yiirime testi ile degerlendirilmistir ve hastalarinda egzersiz testi sirasinda enerji iretmek
icin daha diisiik fonksiyonel kapasiteye sahip olduklari1 ve azalan metabolik verim nedeniyle
oksijen tiiketiminin hizlanabilecegi gozlemlenmistir. Hastalarin ASmO2ort degerlerinin fazla

olmas1 azalmis fonksiyonel kapasite ve metabolik verimden kaynaklanmis olabilir.

Primer siliyer diskinezi hastalarinin {ist ekstremite kas oksijenizasyonu ilk kez ¢calismamizda
degerlendirilmistir. Calismamizda PSD hastast ¢ocuklarin “Moxy monitér” kullanarak
degerlendirilen deltoid SmOgistiranat degerleri azalmigti. Primer siliyer diskinezi hastasi
cocuklarin deltoid kas oksijen satiirasyonu (SMO2min, SMO2max, ASMO2, SMO20rt-min,
SMO20rt-max, ASmO200rt, SMO2t0p, SMO2t0p-ort) ile toplam hemoglobin seviyeleri (THDbistiranat,
THbBmin, Thbmax, ATHb ve THbtp) Ve degisimleri sagliklilarla benzerdi. Akcigerlerde
hastaliga bagli meydana gelen patofizyolojik degisiklikler; artan 6lii bosluk ventilasyonu,
dinamik hiperinflasyon, egzersize bagli ventilasyon-perfiizyon anormallikleri alveolar
hipoventilasyon ve arteriyel desatiirasyon egzersiz sirasinda akcigerin solunum ve gaz
degisimi taleplerini karsilama yetenegini etkiyebilir ve lokomotor kaslara oksijen iletimini
bozabilir [182]. Hastalarin istirahatte kas oksijen satiirasyon degerlerinin azalmas1 meydana
gelen bozulmus oksijen iletiminden kaynaklanmis olabilir. Stabil KF hastalarinda artan
sistemik inflamasyon ve/veya oksidatif strese bagli olarak azalmis antioksidan kapasite
mitokondriyal verimliligi bozabilir [183] ve periferik kas disfonksiyonuna katkida
bulunabilir [182]. Kaslarin pulmoner/sistemik inflamasyon nedeniyle proinflamatuar
mediatorlere maruz kalmasi KF hastalarinda iskelet kas disfonksiyonunun neden olan
durumlardan biridir [184]. Calismamizda PSD hastalarinda azalmis periferik kas kuvveti

istirahatteki kas oksijen satiirasyonunun azalmasina neden olmus olabilir.
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Calismamizda hastalarin 6-PBRT test Oncesi istirahat deltoid SmO; ve 6-DYT testi sirasinda
ASmO2ort degerleri azalmisti. Primer siliyer diskinezi hastalarinda pulmoner ve
ekstrapulmoner etkilenimler istirahatte ve egzersiz sirasinda oksijen iletimi ve tiiketimini
etkileyebilir. Azalmis pulmoner fonksiyon, artan dispne algisi ile birlikte bozulmus oksidatif
kapasite PSD hastalarinda yorgunluk algisinda artisa neden olabilir [173]. Bu durum
hastalarin fonksiyonel egzersiz kapasitesinin azalmasina sebep olabilir. “Moxy®” monitor
yakin kizilotesi spektreskopi cihazlari benzer sekilde kas oksijen satiirasyonu hakkinda bilgi
saglar bununla birlikte “Moxy®” monitér toplam hemoglobin miktarin1 oOlger yakin
kizil6tesi spektreskopi cihazlar1 gibi deoksihemoglobin ve oksihemoglobin miktarini net
olarak 6lgmez [28, 185]. Primer siliyer diskinezi hastalarinda kas oksijenizasyonu 6l¢iim
cihazinin (“Moxy®” monitdr) kullaniminin tekrarlanabilirlik, gecerlilik ve giivenilirligini
aragtiran c¢alismalara ihtiya¢ vardir. Primer siliyer diskinezi hastalarda kas oksijen
metabolizmasi anormalliklerini ve bunu etkileyen faktorleri objektif olarak arastirilmalidir

ve yorumlayabilmek igin referans degerleri belirlenmelidir.

Dengenin siirdiiriilmesi gilinliikk yasam aktivitelerinin tiimiiniin etkin yiiriitiilmesi i¢in
onemlidir [33]. Kronik obstriiktif akciger hastalig1 olan bireylerde postiiral kontrol azalmistir
ve buna sebep olan etkenler; kas zayifligi, fiziksel hareketsizlik, ileri yas ve ek oksijen
ihtiyacidir [32]. Primer siliyer diskinezi i¢ kulagin ozellikle vestibiiler kisimda islev
bozukluguna neden olabilecegine dair kanitlar artmaktadir. Vestibiiler bozuklugu olan
¢ocuklarin dengelerinin koétiilesebilecegi bilinmektedir [132]. Primer siliyer diskinezi hastasi
cocuklarda denge ile ilgili yapilan tek ¢alismada Zwawi ve arkadaglari [34] hastalarin
dengesini gozler agik ve kapali tek ayak iizerinde durma testi ile degerlendirmistir.
Hastalarin altis1 (%23,07) gozler acik 8 saniye boyunca ve gozler kapali 15'1 (%60) 4 saniye
boyunca tek ayak iizerinde duramamistir. Hastalarin tek ayak {izerinde durma testinde diisiik
performans gosterdigi ve bunun sonucunda PSD hastasi ¢ocuklarda vestibiiler ve denge
disfonksiyon prevalansinin yiiksek olabilecegi bildirilmistir. Calismamizda PSD hastas1 ve
saglikli ¢ocuklarin gozler acik ve kapali, yumusak ve sert zeminde statik postiiral stabiliteleri
“Biodex Biosway ® Portable Balance System” sisteminde degerlendirildi ve 27 kg altindaki
bireylerde dl¢glim yapilamadigindan 26 PSD hastas1 ve 23 saglikli ¢ocuk verisi sunuldu.
Hastalarin gozler acgik ve kapali sert zemin, gozler acik ve kapali yumusak zemindeki genel
stabilite indeksi, anterior-posterior stabilite indeksi ve medial-lateral stabilite indeksleri
korunmustu. Kenig-Coskun ve arkadaslarinin yaptigi c¢aligmada [186] KF hastalarinda

azalmis kas oksidatif kapasitesine bagli olarak postural stabilitenin etkilendigi gosterilmistir.
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Calismamizda gruplarin istirahat ve egzersiz sirasinda benzer alt ekstremite kas
oksijenizasyonu statik postiiral stabilitelerinin benzer olmasina neden olmus olabilir.
Penofortes ve arkadaslar1 [33] KF hastasi erigkinlerde denge bozuklugunun baslica anterior-
posterior yonde meydana geldigi ve beslenme, inspiratuar kas kuvveti ve pulmoner diflizyon
kapasitesi ile iligkili oldugunu bildirilmislerdir. Janssens ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada
[187] 6zellikle inspiratuar kaslar1 zayif olan kronik akciger hastalig1 olan hastalarda postural
stabilitenin azaldig1 gosterilmistir. Calismamizda hastalarin statik dengelerinin sagliklilar ile
benzer olmasi korunmus inspiratuar kas kuvvetinden kaynaklamis olabilir. Rimmer ve
arkadaslarinin [132] bes eriskin PSD hastasi ile yaptigi calismada periferik vestibiiler
disfonksiyonu degerlendirmistir ve hastalarin 3’iinde (%60) hem sakkiiler hem de utrikiiler
seviyede otolitik fonksiyonun azaldigimi gostermislerdir. Bununla birlikte otolitik
anormalliklere ragmen higbir hastanin temel postur anormalliklerinden sikdyet etmedigi
belirtilmistir. Postiiral kontrol somatosensoriyel, vestibiiler ve gorsel sistemlerin asenkron
aktivitesini icerir ve viicudun giinliik aktiviteler sirasinda dengesini korumast i¢in gereklidir
[188]. Calismamizda statik dengenin korundugu gosterildi fakat yasamin ilerleyen
donemlerinde PSD hastalarinda da KF ile benzer nedenlerle denge bozukluklar1 gelisebilir.
Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin dinamik dengeleri kétiilesmisti. Hastalarin sag alt
ekstremite posteromedial ile posterolateral Olglim degerleri ve sol alt ekstremite
posteromedial ile posterolateral uzanma mesafeleri ve sol alt ekstremite posteromedial ve
posterolateral 6l¢iim degerleri azalmisti. Hasta c¢ocuklarin sag alt ekstremite anterior,
posteromedial ve posterolateral uzanma mesafeleri ile anterior 6l¢iim degerleri, sol alt
ekstremite anterior uzanma mesafeleri ile Olglim degerleri korunmustu. Dik ve
arkadaglarinin yaptig1 ¢alismada [30] 6-18 yas arasi KF ve KF olmayan bronsektazili
cocuklarin reaksiyon siirelerini ve dinamik dengelerini (fonksiyonel uzanma testi)
degerlenmistir. Hastalarin reaksiyon siirelerinin daha uzun oldugu ve dinamik dengelerinin
daha kotii oldugu gosterilmistir. Calismamizda benzer sekilde hastalarin dinamik denge
parametrelerinden bazilar1 sagliklilardan kotliydii. Lima ve arkadaslarinin yaptig1 calismada
[31] KF erigkinlerde azalan kuadriseps kas kuvvetinin denge bozukluklarina neden oldugu
gosterilmistir. Calismamizda hastalarin diz ekstansor kas kuvvetinin zayiflamis olmasi
dinamik dengenin etkilenmesine neden olmus olabilir. Calismamizda PSD hastasi
cocuklarda statik dengenin korundugu, dinamik denge parametrelerinden bazilarinin
etkilendigi gosterildi. Primer siliyer diskinezi hastalarinda iletim tipi isitme kayb1 [68] ve
periferik vestibiiler disfonksiyon [189] dengeyi etkilenebilir. Cocuklarin dengesini gegerli

ve gilivenilir 6l¢iim yontemleri ile degerlendirmesi giivenli mobilizasyon ve fonksiyonel
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aktivitelerde bagimsizligin gelismesini saglamak i¢in 6nemlidir [35]. Bu sebeple PSD
hastalarin statik ve dinamik dengeleri degerlendirilmeli ve etkilenen hastalarda denge

egitiminin etkileri hastalarda arastirilmalidir.

Kronik obstriiktif akciger hastalarinda azalan inspiratuar kas kuvveti dispne algisina katkida
bulunmaktadir ve artan nefes darlig1 bireylerin fiziksel aktivitelerini azaltmalarina neden
olmaktadir [36]. Hastalar1 giinliik fiziksel aktivitelerini artirmaya tesvik etmek, akciger
hastaliginin siddetini 6nemli 6l¢ilide etkileyebilir ve hastalarin yasam kalitesini iyilestirebilir
[17]. Literatiirde PSD hastalarinin fiziksel aktivite seviyesini anketler ile degerlendiren iki
calisma [7, 17], objektif olarak degerlendiren tek bir ¢alisma vardir [13]. Calismamiz PSD
hastalarinin fiziksel aktivite seviyesini objektif bir yontem olan metabolik holter kullanarak
degerlendiren ikinci ¢aligmadir. Calismamizda PSD hastas1 ¢ocuklarin fiziksel aktivite
seviyeyi (toplam enerji harcamasi, fiziksel aktivite siiresi, yatarak gegen siire, aktif enerji
harcamasi, adim sayisi, uyku siiresi ve ortalama MET) sagliklilarla benzerdi. Simsek ve
arkadaslarmin yaptig1 calismada [7] PSD hastasi1 ¢ocuklarin fiziksel aktivite seviyesini Ug
Giinlik Fiziksel Aktivite Anketi kullanilarak degerlendirilmis ve sagliklilar ile benzer
bulmustur. Valerio ve arkadaslarinin yaptigi ¢calismada [17] PSD hastalarinin adélesanlar
icin Uluslararas1 Fiziksel Aktivite Anketi uzun versiyonu kullanilarak degerlendirilen
fiziksel aktivite seviyelerinin akciger fonksiyonlarina bakilmaksizin azaldigi gosterilmistir.
Firat ve arkadaslar1 bizim ¢aligmamizda oldugu gibi fiziksel aktivite seviyesini metabolik
holter ile degerlendirmislerdir [13], PSD hasta ¢ocuklarin toplam enerji harcamasinin
saglikli cocuklara kiyasla azaldigi gosterilmistir. Firat ve arkadaslarinin calismasinda
hastalarin toplam enerji harcalamalar (6404,17+£2357,67 joule/giin) ¢alismamizdaki
hastalarin toplam enerji harcalamalarindan (7931,85+2861,31 joule/giin) daha azdi. Firat ve
arkadaslarinin  calismasinda adim sayilarina gore hastalarin  %66,7°si  inaktifti.
Calismamizda, adim sayilarina gére hastalarin 13’1 (%48,1) inaktif, ticii (%11,1) aktif ve
sadece biri (%3,7) ¢ok aktifti. Firat ve arkadaslarimin ¢alismasinda [13] ortalama MET
degerlerine gore hastalarin %91,7' si az aktifti. Calismamizda ise hastalarin fiziksel aktivite
seviyeleri sagliklilarla benzer olmasina ragmen 4’ii (%14,8) inaktif, 23’1 (%85,2) az aktifti.
Calismamiz pandemi donenimde gergeklestirildi. Pandemi donemindeki sokaga ¢ikma
kisitlamalari gibi mevcut kisitlamalar saglikli ¢ocuklarinin da fiziksel aktivite seviyesinin
azalmasina sebep olmus olabilir. Kronik akciger hastaligi olan hastalarda solunum,
hemodinamik ve periferik kas anormallikler gibi bir¢ok faktor fiziksel aktivite seviyelerini

etkiler [190]. Fiziksel aktivite diizeylerinin artmasi1 akciger fonksiyonlarindaki kétiillesmeyi
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yavaglattigi gosterilmistir [122]. Hastalarin fiziksel aktivite seviyesinin objektif 6l¢iim
yontemleri ile degerlendirilmesi ve hastalik yonetimi i¢in fiziksel aktivite danigmanliginin

etkilerinin arttirilmasi gerekmektedir.

Calismamizda 6-12 yas hasta ¢cocuklarin fiziksel fonksiyon, emosyonel, iist solunum ile
duyma semptomlari alanlarinda yagam kalitesi kotiilesmisti. Calismamizla benzer sekilde
Firat ve arkadaslarin ¢alismasinda [13] 6-12 yas hasta ¢ocuklarin fiziksel fonksiyon, tist
solunum ve duyma semptomlari alanlarinda yasam kalitesi kotiilesmisti. Firat ve
arkadaslarinin ¢alismasinda ek olarak alt solunum yolu semptomlar1 alaninda da yasam
kalitesinin kotiilestigi gosterilmistir. Calismamizda Firat ve arkadaslarinin ¢alismasina [13]
benzer sekilde 6-12 yas hasta cocuklarin ailelerinin tedavi, iist solunum ile duyma
semptomlart ve saglik algis1 alanlarinda yasam kalitesi kotiilesmisti. Bununla birlikte Firat
ve arkadaglarinin [13] yaptigi ¢alismada 6-12 yas hasta ¢ocuklarin ailelerinin fiziksel
fonksiyon, alt solunum semptomlari ve saglik algisi alanlarinda da yasam kalitesinin
kotiilestigi gosterilmistir. Firat ve arkadaslari [13] PSD hastalarinin yasam kalitesinin
cocukluk déneminde olumsuz etkilendigini ve ergenlik déoneminde ise korundugunu ve 13-
17 yas hasta cocuklarin Olcegin tiim alanlarinda yasam kalitesinin etkilenmedigini
belirtmistir. Caligmamizda bunun tersine 13-17 yas hasta ¢ocuklarin fiziksel fonksiyon,
tedavi, list solunum ve alt solunum semptomlari1 alanlarinda yasam kalitesi kotiilesmisti.
Pifferi ve arkadaslar1 yaptigi ¢alismada [37] hastalarin yasam kalitesine Saint George
Solunum anketi ve SF-36 ile degerlendirmistir. Tanida geciktikge ilerleyen yaslarda yasam
kalitesi daha kotiilesmektedir. McManus ve arkadaslari [38] hastalarin yagam kalitesini Saint
George Solunum anketi ve SF-36 ile aileleri aracilifiyla degerlendirmistir. Yasamin ikinci
yarisinda hastaligin giderek daha fazla etkiye sahip oldugu ve dnemli derecede morbidite ile
birlikte yasam kisitlamasina neden olan kronik bir durum oldugu belirtilmistir.
Calismamizda 18 yas ve lizeri hasta ¢cocuklarin fiziksel fonksiyon, emosyonel, tedavi, rol,
canlilik, saglik algisi, sosyal fonksiyon, iist solunum, alt solunum ve duyma semptomlari
alanlarinda yasam kalitesi normaldi. Hastalarin tedavi ve alt solunum yolu semptomlari
puanlart sagliklilar ile benzerdi fakat daha azdi. Beklenmedik bir sekilde rol, canlilik ve
sosyal fonksiyonlar alanlarinda sagliklilarin puanlar1 daha azdi. Sagliklilarin {iniversite
caginda olduklart diisiiniildiiglinde sinav donemi, gelecek planlamasi gibi kaygilar bu
alanlar etkilemis olabilir. Yapilan sistematik derlemede PSD hastalarinin azalmis solunum
fonksiyonlar1 ve yasla birlikte saglikla iligkili yasam kalitesi azaldig1 ve tiim yas gruplarinda
hastaligin fiziksel, duygusal, sosyal islevselligi ve tedavi yiikiinii biiyiik 6l¢iide etkiledigi
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bulunmustur [39]. Hastalarin yasam kalitesinin klinik durumlari ile iliskili oldugu ve yasam
kalitesinin degerlendirilmesi tedavi yonetiminin 6nemli bir pargasi olabilecegi yapilan
calismada gosterilmistir [134]. Calismamizda hastalarin yasam kalitesi tiim yas gruplarinda
hastaliga 6zgii anket kullanilarak degerlendirilmistir. Calismamiz COVID-19 pandemi
doneminde gergeklestirilmistir. Primer siliyer diskinezi hastalarinda ve ailelerinde yagam

kalitesinin pandemide nasil etkilendigi arastiriimalidir.

Limitasyonlar

Calismamizda COVID-19 pandemisi doneminde gerceklesmistir. Pandemi ve okul
doneminin baglamasi nedeniyle ¢aligmaya katilmak istemeyen hasta ve sagliklilar olmustur.
Pandemideki mevcut kisitlamalar hem hasta hem saglikli ¢ocuklarin egzersiz kapasitesi,
solunum kas enduransi, fiziksel aktivite seviyesi ve yasam kalitesi ile ilgili sonuglarini
etkilemis olabilir. Calismamizda <27 kg olan hasta ve saglikli ¢ocuklarin statik postiiral
stabilite degerlendirmesi yapilamadi. Bununla birlikte sonu¢ lgiimlerimizin fazla olmasi

dolay1 baz1 parametreler i¢in 6rneklem sayisi yetersiz kalmis olabilir.
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6. SONUC VE ONERILER

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin solunum fonksiyonlari, solunum kas kuvveti ve
enduransi, iist ve alt ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi, kas oksijenizasyonu, kas
kuvveti, denge, fiziksel aktivite seviyesi ve yasam Kkalitesini giivenilir ve gecerli
degerlendirme yontemler ile degerlendirilmesi ve saglikli ¢ocuklar ile karsilastirilmasi

hedeflenen ¢alismamizin en 6nemli sonuglari;

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin solunum fonksiyonlar1 kotiilesmis, iist ve alt
ekstremite kas kuvveti, alt ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi azalmis ve dinamik
dengesi kotiilesmisti. Yasam kalitesi Ol¢eginin bazi alt parametreleri (fiziksel fonksiyon,
emosyonel fonksiyon, iist ve alt solunum yollar1 semptomlari, tedavi, duyma ve saglik algisi)
kotiilesmis ve efor dispnesi artmisti. Hastalarin solunum kas kuvveti, iist ekstremite
fonksiyonel egzersiz kapasitesi ve statik dengesi korunmustu. Primer siliyer diskinezi hastasi
cocuklarin solunum kas enduransi ve fiziksel aktivite seviyeleri sagliklilarla benzerdi fakat
her iki grubunda solunum kas enduransi ve fiziksel aktivite seviyeleri azalmisti. Hastalarin
istirahat sirasinda oksijen satlirasyonu ve istirahatte iist ekstremite kas oksijenizasyonu
azalmist1. Hastalari %92,6 pulmoner rehabilitasyon almist1 fakat hastalarin %28’i dnerilen
pulmoner rehabilitasyon programini evde diizenli olarak yapmiyordu. Calismamiz PSD
hastas1 ¢ocuklarda list ekstremite egzersiz kapasitesinin degerlendirildigi bununla birlikte
kas oksijeni ve hemoglobin seviyesinin olgiildiigi ilk ¢alisgmadir. COVID-19 pandemi
stirecinde tamamlanan ¢alismamizda tiim hasta ve saglikli ¢gocuklar COVID-19 tedbirleri
kapsaminda degerlendirmeye alindi. Alti-DYT mesafesine gore caligmanin giicii 1-
3=%58,08"dir.

Calismamizin sonuglarina gore 6nerilerimiz;

1. Caligmamizda PSD hastas1 cocuklarin akciger hacimleri, fonksiyonel egzersiz
kapasitesi, periferik kas kuvveti, solunum kas enduransi ve fiziksel aktivite seviyeleri
azalmis, dinamik dengeleri kotiilesmisti. Hastalarin st ekstremite kas oksijen
metabolizmasinda anormallikleri gozlendi. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin
en erken donemde rehabilitasyon kapsaminda degerlendirilmeli ve pulmoner

rehabilitasyon programina dahil edilmelidir.
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Calismamizda PSD hastast ve saglikli cocuklarin yas, viicut agirligi, boy, viicut kiitle
indeksi ve cinsiyet agisindan benzer dagilim gosterdi. Bu PSD hastas1 ve saglikli
cocuklarin demografik veriler agisindan calismaya uygun Orneklem olusturdugunu
gostermektedir.

Calismamizda PSD hastas1 ¢ocuklarin akciger hacimleri azalmigti. Hasta ¢ocuklarin
12°sinde (%44,4) obstriiktif tip, 6’sinda (%22,2) karma tip solunum fonksiyon
bozuklugu, 15’inde (%55,6) biiylik havayolu obstriiksiyonu ve 5’inde (%18,5) kiiciik
havayolu obstriikksiyonu vardi. Primer siliyer diskinezi hastalarinin solunum
fonksiyonlar1 yetiskinlik doneminde de kotiilesmeye devam edebilir, bu sebeple PSD
hastalarin solunum fonksiyonlarinin diizenli takip edilmesi dnemlidir.

Calismamizda PSD hastas1 ¢ocuklarin inspiratuar (%MIP (%94,51 (83,56-114,11)), ve
ekspiratuar kas kuvveti (%MEP (%82,71 (67,71-108,61)) normaldi. Primer siliyer
diskinezi hastas1 ¢cocuklarin 4’tinde (%14,8) inspiratuar, 13’linde (%48,1) ekspiratuar
kas zayiflig1 vardi. Literatiirde PSD hastalarinda solunum kas kuvvetinin arastirildigi
caligmalarin sonuglar ¢eligkilidir. Solunum kas zayifligina sebep olabilecek fizyolojik
mekanizmalarin arastirilmasi gerekmektedir. Pulmoner rehabilitasyon programina
alinan PSD hastalarinin solunum kas kuvveti belli araliklarla degerlendirilmelidir.
Calismamizda benzer sekilde PSD hastas1 ¢ocuklarin solunum kas enduransi (38,8
(21,40-67,20) cmH-0, %69,58 (37,88-116,30)) sagliklilarla benzer sekilde azalmisti.
Literatiirde PSD hastalarinin solunum kas enduransini degerlendiren tek bir ¢alisma
vardir. Calismamiz solunum kas enduransinin arastirildigi ikinci ¢aligmadir. Primer
siliyer diskinezi hastalarinda solunum kas enduransinin solunum fonksiyonlari,
solunum kuvveti, egzersiz kapasitesi, havayolu obstriiksiyonu ve beslenme ile iligkisi
bilinmemektedir. Solunum kas enduransini etkileyen etkenler net degildir,
arastirtlmalidir.  Primer siliyer diskinezi hastalarinda solunum kas enduransi
degerlendirilmeli ve pulmoner rehabilitasyon kapsaminda solunum kas endurans
egitimi verilmeli ve sonuglar1 aragtirilmalidir.

Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin alt ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi
azalmisti. Hasta ¢ocuklarin 20’sinin (%74,1) saglikli ¢ocuklarin 17’sinin (%65,4) 6-
DYT mesafesi beklenenin %80’inden azdi. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin
istirahat SpO> degerleri daha azdi. Primer siliyer diskinezi hastalarinda alt ekstremite
fonksiyonel egzersiz kapasitenin etkileyen faktorler arasgtirmalidir. Kronik bir hastalik
olmasindan dolay1 PSD hastalarinin egzersiz kapasitesi degerlendirilmelidir ve aerobik

egzersiz egitiminin egzersiz kapasitesi {izerine etkileri arastiriimalidir.
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Calismamizda PSD hastasi ¢ocuklarin iist ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi
sagliklilar ile benzerdi. Hasta ¢ocuklarin istirahat SpO2 degerleri daha az, istirahat kol
yorgunlugu algis1 artmisti. Ust ekstremite giinlilk yasam aktiviteleri sirasinda siklikla
kullanilir. Primer siliyer diskinezi hastasi ¢ocuklarin iist ekstremite fonksiyonel egzersiz
kapasitesi daha dnce arastirilmamistir. Calismamizin sonuglarina gére PSD hastalarinin
alt ekstremite fonksiyonel kapasitesi azalmigken, iist ekstremite fonksiyonel egzersiz
kapasitesi korunmustu. Bu duruma sebep olan etkenler arastirilmalidir.

Calismamizda PSD hastast ¢ocuklarin diz ekstansor ve omuz abdiiktor kas kuvveti
azalmisti. Hasta ¢ocuklarin 10’unun (%37) sag, 9’unun (%33,3) sol diz ekstansor,
7’sinin (%25,9) sag ve 11’inin (%40,7) sol omuz abdiiktdr kas kuvveti azalmigt1.
Literatiirde PSD hastalarinin periferik kas kuvvetinin arastirildigi sinirlt sayida ¢alisma
mevcuttur. Primer siliyer diskinezi hastalarinda periferik kas kuvvet degerlendirmeli ve
kardiyopulmoner rehabilitasyon programi kapsaminda direngli egzersiz egitiminin
etkileri arastirilmalidir.

Calismamiz PSD hastalarinda “Moxy” monitor kullanarak kas oksijenizasyonunu
degerlendiren ilk caligmadir. Calismamizda PSD hastas1 ¢ocuklarin 6-PBRT 6ncesi
istirahat deltoid SmO; degerleri azalmisti. Hastalarin 6-DY T sirasinda SmO2ort degerleri
daha fazla azalmisti (ASmO2ort). Hasta ¢cocuklarin istirahat, egzersiz ve toparlanmadaki
kuadriseps femoris kas oksijen satiirasyonlar1 (SmO2istirahat, SMO2min, SMO2max, ASmO>,
SMO2ort-min, SMO20rt-max, , SMO2top, SMOawport) Ve total hemoglobin seviyeleri
(THbistirahat, THbmin, Thbmax, ATHb, THbiop) ve deltoid kas oksijen satiirasyonu
(SMO2min, SMO2max, ASmO2, SMO20rt-min, SMO20rt-max, ASMO200rt, SMO2t0p, SMO2t0p-ort)
ile toplam hemoglobin seviyeleri (THDbistiranat, THBmin, Thbmax, ATHb ve THbtop) Ve
degisimleri sagliklilarla benzerdi. Literatiirde PSD hastalarinda alt ekstremite kas
oksijenizasyonu degerlendiren bir calisma vardir, ¢alismamiz ikinci c¢alismadir.
Bununla birlikte ¢alismamiz PSD hastalarinda iist ekstremite kas oksijenizasyonunu
degerlendiren ilk calismadir. Primer siliyer diskinezi hastalarinda pulmoner ve
ekstrapulmoner etkilenimler istirahatte ve egzersiz sirasinda oksijen iletimi ve
tilketimini etkileyebilir. Primer siliyer diskinezi hastalarinda kas oksijenizasyon 6l¢iim
cthazinin  (“Moxy®” monitdér) kullaniminin tekrarlanabilirlik, gecerlilik ve
giivenilirligini arastiran ¢alismalara ihtiya¢ vardir. Primer siliyer diskinezi hastalarda
kas oksijen metabolizmas1 anormalliklerini ve bunu etkileyen faktorleri objektif olarak

arastirilmalidir ve yorumlayabilmek i¢in kesme degerleri belirlenmelidir.
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Calismamizda PSD hastalarinin gdzler acik ve kapali sert zemin, gozler agik ve kapali
statik stabilite indeksleri korunmustu. Hasta ¢cocuklarin dinamik dengeleri kotiilesmisti.
Primer siliyer diskinezi hastasi ¢cocuklarda iletim tipi isitme kaybi1 ve periferik vestibiiler
disfonksiyon dengeyi etkilenebilir. Cocuklarda dengeyi degerlendirmek giivenli
mobilizasyon ve fonksiyonel aktivitelerde bagimsizligin gelismesini saglamak igin
onemlidir. Bu sebeple PSD hastalarinin statik ve dinamik dengeleri degerlendirilmeli ve
etkilenen hastalarda denge egitiminin etkileri arastirilmalidir.

Calismamizda PSD hastasi cocuklarin fiziksel aktivite seviyeleri (toplam enerji
harcamasi, fiziksel aktivite siiresi, yatarak gecen siire, aktif enerji harcamasi, adim
sayisi, uyku siiresi ve ortalama MET) sagliklilarla benzerdi. Calismamizda, adim
sayilarina gore hastalarin 1371 (%48,1) inaktif, {i¢ii (%11,1) aktif ve sadece biri (%3,7)
cok aktifti. Hastalarin ortalama MET degerlerine gore 4’1 (%14,8) inaktif, 23’1 (%85,2)
az aktifti. Calismamiz pandemi donenimde gerceklestirildi. Pandemi donemindeki
sokaga ¢ikma kisitlamalart gibi mevcut kisitlamalar hem hasta hem saglikli ¢ocuklarin
fiziksel aktivite seviyesinin azalmasina sebep olmus olabilir. Primer siliyer diskinezi
hastalarinin fiziksel aktivite seviyesinin objektif 6l¢tim yontemleri ile degerlendirilmesi
ve hastalik yoOnetimi icin fiziksel aktivite danismanliginin etkilerinin arttirilmasi
gerekmektedir.

Calismamizda 6-12 yas hasta ¢ocuklarin fiziksel fonksiyon, emosyonel, {ist solunum ile
duyma semptomlar1 alanlarinda, 6-12 yas hasta ¢ocuklarin ailelerinin tedavi, st
solunum ile duyma semptomlar1 ve saglik algis1 alanlarinda ve 13-17 yas hasta
cocuklarin fiziksel fonksiyon, tedavi, iist solunum ve alt solunum semptomlari
alanlarinda yasam kalitesi kotlilesmisti. Calismamizda 18 yas ve tizeri hasta ¢ocuklarin
fiziksel fonksiyon, emosyonel, tedavi, rol, canlilik, saglik algisi, sosyal fonksiyon, {ist
solunum, alt solunum ve duyma semptomlar1 alanlarinda yasam kalitesi normaldi.
Bununla birlikte 18 yas ve iizeri hastalarin tedavi ve alt solunum yolu semptomlari
puanlar1 sagliklilar ile benzerdi fakat daha azdi. Beklenmedik bir sekilde rol, canlilik ve
sosyal fonksiyonlar alanlarinda sagliklilarin puanlar1 daha azdi. Caligmamizda
hastalarin yasam kalitesi tiim yas gruplarinda hastaliga 6zgii anket kullanilarak
degerlendirilmistir. Calismamiz COVID-19 pandemi déneminde gergeklestirilmistir.
Primer siliyer diskinezi hastalarinda ve ailelerinde yagam kalitesinin pandemide nasil

etkilendigi arastirilmalidir.
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Calismamizda PSD hastas1t c¢ocuklarin solunum fonksiyonlar1 kotiilesmis, {list ve alt
ekstremite kas kuvveti, alt ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi azalmis ve dinamik
dengesi kotiilesmisti. Yasam kalitesi 6l¢eginin bazi alt parametreleri (fiziksel fonksiyon,
emosyonel fonksiyon, iist ve alt solunum yollar1 semptomlari, tedavi, duyma ve saglik algisi)
kotiilesmis ve efor dispnesi artmisti. Hasta ¢ocuklarin solunum kas enduransi ve fiziksel
aktivite seviyeleri sagliklilarla benzerdi fakat her iki grubunda solunum kas enduransi ve
fiziksel aktivite seviyeleri azalmisti. Hastalarin istirahat sirasinda oksijen satiirasyonu ve
istirahatte iist ekstremite kas oksijenizasyonu azalmisti. Primer siliyer diskinezi hastasi
cocuklar tibbi ve medikal tedavi, pulmoner rehabilitasyon acisindan transdisipliner sekilde
takip edilmeli ve en erken donemde rehabilitasyon agisindan degerlendirilmeli ve

kardiyopulmoner rehabilitasyon programina dahil edilmelidir.
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| Primer siliver diskinezi hastalarmda iist ckstremite fonksiyonel egzersiz

kapasitesi, kas oksijenizasyonu, fiziksel akrivite seviyesi ve dengenin
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EK-2. Bilgilendirilmis Goniillii Olur Formu

. T
_ . GAzi UNIVERSITESI
KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULU

GAZIi UNIVERSITESINDE
OKULAC‘AGINDAKi COCUK HASTALARDA YAPILACAK
“GIRISIMSEL OLMAYAN KLINIK ARASTIRMALAR” DA
YER ALACAK “COCUKLAR” iCiN
BiLGILENDIRILMiS GONULLU OLUR FORMU ORNEGI

Arastirma Projesinin Adi: Primer siliyer diskinezi hastalarinda iist ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi, kas oksijenizasyonu, fiziksel aktivite
seviyesi ve dengenin arastirilmasi

Sorumlu Arastiricinin Adr: Prof. Dr. Meral Bosnak G
Diger Aragtincilarm Adi: Prof. Dr. Ayse Tana Aslan, Dog.Dr. Tugba Sigmanlar Tyitboglu
Destekleyici (varsa): Yok

Sevgili kardegim;

Benim adim Prof. Dr. Prof. Dr. Meral Bognak Guiglt. Senin su andaki hastahigm olan, primer siliver diskinezi hakkinda bir aragtirma yapiyoruz.
Amacimiz primer siliyer diskinezili siz kardeslerimizin solunum fonksivonlarinda, solunum ve iskelet kaslarinda, cgzersiz kapasitelerinde, kas oksijen
sevivelerinde, dengelerinde, vagam Kalitelerinde ve fiziksel aktivite seviyelerinde etkilenim olup olmadigim belirlemek. Bu degerlendirmeleri
yapudmuzda ve bir sonuca ulagidimizda sizlerin nasil daha sagliklh olabileceBinizi ve y larmiza daha mutlu devam edebileceginizi kesfetmis
olacagiz.

Aragtirmaya ben, Prol. Dr. Meral Bognak Giiglii, baz1 baska doktorlar ve [izyoterapistler katilacaklar. Iger sen de bu araglirmaya katlmay: istersen
yapilacak olan iglem cok basit. Senden egzersiz kapasiteni degerlendirmek igin iki egzersiz testini tamamlanmani isteyecegiz ve viicudundaki kaslarm
kuvvetini degerlendirmek icin sana birkag 6l¢tim yapacagiz. Dengeni degerlendirmek igin bir dlctim ve bir test yapacagiz. Kaslarindaki oksijen seviyesini
Slgmek igin bir olgtim cihazi kullanaca@iz. Sana bazr sorular soraca@iz ve onlan cevaplaman isteyecegiz, Son olarak koluna senin ne kadar aktif bir
¢ocuk oldugunu degerlendirmek igin bir cihaz takaca@iz ve bu cihaz 3 giin boyunca kolundan ¢ikarmaman rica edecegiz. Cihaz sadece banyo yaparken
¢ikartabilirsin onun disinda cihaz 24 saat kolunda takili kalmah. Bu cihaz canim higbir sekilde acitmayacak.

Bu araglirmanin sonuglarim baska doktorlara ve lizyoterapistlere de sdyleyecegiz ancak senin adim ve tahlil sonuglanm kimseye agiklamayacagiz.,
Takibini vapan hekimler tarafindan bu ¢alismava katilmadan hicbir sakinca gortulmemistir. Bu aragtirma hakkinda annc ve babana bilgi verecegiz ve
senin de bu galismaya katihp katilmaman i¢in onlardan izin alacagiz. Sen de bu konuyu anne ve/veva baban ile konusabilirsin. Eger katilmak istemezsen
hi¢ kimse sana kizmaz veya kiismez. Doktorlar sana énceden oldugu gibi iyi davranacak. tedavini aynen sirdirecektir.

Aklina simdi gelen veya daha sonra geleeck sorulart bana sorabilirsin. Benim ve birlikte calistigumiz hekimin telefon numaralart ve adreslerimiz asagida
yaziyor.

Sorumlu Arastiricimin Adi: Prof. Dr. Meral Bognak Giiglii

Iekim Adi: Prof. Dr. Ayse Tana Aslan
A

Bu aragtirmaya kattlmayi kabul cdivorsan lutfen asagiyva adi ve soyadim yazarak imzant at. Daha sonra bu formun bir kopyas: sana ve ailenc
verilecektir,

Cocugun adi- soyadi:

Cocugun imzasi: Tarih:
Velisinin adi- soyadi:

Velisinin imzast; Tarih:
Aragtriemn adi-soyady, mvam

Adres:

Tel:

Imza:

Takip eden hekim adi-soyadi, invani:

Adres;

Lel:
Imza:

Sayfa

BGOF-Girisimsel olmayan-Gocuk hasta )
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T.C.
. . GAZI UNIVERSITESI
KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULU

GAZIi UNIVERSITESINDE
COCUK HASTALARDA YAPILACAK OLAN
“GIRISIMSEL OLMAYAN KLINIK ARASTIRMALAR”
iCiN “EBEVEYN” BILGILENDIRILMiS GONULLU OLUR FORMU ORNEGI

PP TI

Arastirma Projesinin Adi: Primer siliver diskinezi hastalarinda iist ckstremite fonksiyonel cgzersiz kapasitesi, kas
fiziksel aktivite seviyesi ve dengenin aragtirilmas:

Sorumlu Aragtirieinin Adi: Prof. Dr. Mcral Bognak Giicli

Diger Arastincilarin Adi: Prol. Dr. Ayse Tana Aslan, Dog.Dr. Tugba Sigmanlar Eyiiboglu

Destekleyiei (varsa): Yok

Degerli annc ve babalar;

Cocugunuzun, klinigimizde yapilmasi planlanan “Primer siliyer diskinezi hastalarinda iist ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi, kas
oksijenizasyonu, fiziksel aktivite seviyesi ve dengenin aragtirlmasy” isimli bir ¢alismada yer alabilmesi igin sizden izin istiyoruz.
Cocugunuzun bu ¢aliysmaya davel edilmesinin nedeni onda primer siliyer diskinezi hastaligimn gériilmiis olmasidir. Bu ¢alisma, arastirma
amagh olarak yapimaktadir ve katihm goniillilik csasina dayalidir. Cocugunuzun ¢alismaya katilmas: konusunda karar vermeden dnce
aragtirma hakkinda sizi bilgilendirmek istiyoruz. Cahyma hakkinda tam olarak bilgi sahibi olduktan sonra ve sorularimz cevaplandiktan sonra
cger gocugunuzun katilmasin isterseniz sizden bu formu imzalamanz istenceektir. Bu arastirma hakkinda gocugunuza da bilgi verceegiz ve
ondan da bu ¢alismaya katilmasi i¢in izin alacagiz.

Calismanin amaclar ve dayanagi nelerdir, cocugumdan baska kac kisi bu calismaya katilacak?

o Amacwnuz: Primer siliver diskinezili hastalar ile saglikle bireylerin solunum fonksivonu, solunum kas kuvveti, sofunum kas
enduransi, fonksivonel egzersiz kapasitesi, kas oksijenizasyonu. periferik kas kuvveti, denge, fiziksel aktivite seviyesi ve yasam
kalitesini karsdastirmaki

o Eger cocugunuzun bu arastirmaya dahil edilmesine izin verirseniz primer siliver diskinezili hastalarin daha gitvenilir ve basarily
bir sekilde tedavi edilmesine ve rehabilitasvonuna katki saglamis olacakswiz

o Calgmaya saglikl ve primer siliyer diskinezili hasia dahil edilmesini planlyoruz. Calisma Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Hastaliklar: Bilim Dalt ve Gazi Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Kardiyopulmoner Rehabilitasvon Unitesi ishirligi
ile yiriitiilecektir.

Cocugum bu ¢alismaya katilmal ou? (Bu béliim aynen korunacaktir)

Cocugunuzun bu ¢aligmada yer alip almamasi tamamen size baghdir, Eger kaulmasina izin verirseniz bu yazili bilgilendirilmis olur formu
imzalanmak icin size verilecektir. Su anda bu formu imzalasaniz bile istediginiz herhangi bir zamanda ¢ocugunuzu ¢alismadan gekebilirsiniz.
Eger katilmasin istemezseniz veya ¢aligmadan ayrilirsaniz, doktorunuz taralindan ¢ocugunuz igin en uygun tedavi plani uygulanacaktr. Aym
sekilde ¢aligmayt yiiriiten doktor ¢ocugunuzun ¢ahsmaya devam etmesinin yararl olmayacagina karar verebilir ve onu ¢aligma dis1 birakabilir.

Cocugum bu ¢alismaya katilirsa onu neler bekliyor?
(Asagidaki paragraf korunarak ilgili agiklamalar yapilmalidir)

Bu arastrma kapsaminda ¢ocugunuza, tedavisi igin yapilan rutin islemlerin digimda herhangi bir girisim yapilmayacaktir, Cahsma
doktorlarimzin bilgisi dahilinde solunum fonksiyonlar degerlendirilecek, solunum kaslart ve bavi iskelet kaslarmm kuvveti dlgiilecek, iki ayri
egzersiz testi yapilacak, denge deperlendirmesi ve kas oksijeni dlgiimii yapilacak. Bazi anket sorular size ve ¢ocugunuza sorulacak ve
cevaplamaniz istenecektir. Son olarak ¢ocugunuzun ne kadar aktil oldugunu belirleyebilmemiz igin koluna bir cihaz takilacak ve 3 giin boyunca
kolunda takil kalmasi gerecektir. Cihaz 24 saat boyunca kolunda takilt olmalidir ve sadece banyo sirasinda ¢ikarilabilir. Cocugunuzun bu
¢alismada kalma siiresi 1 saat olmak iizere maksimum 2 giin olarak diigtintilmiistiir.

Calismamn riskleri ve rahatsizliklar nelerdir, cocugumun gorebilecegi olasi bir zarar durumunda ne yapilacak?

1. Calsmada kullamiacak degerlendirme yontemlerinin bilinen herhangi bir riski bulunmamaktadir. Raharsizhik olusturacak yontemler
degildir. Yapilacak testler sirasinda her ihtimale karsi gerekli tiim onemler alinacak olup alaminda wzman kigiler degerlendirme
vapacaktir.

2. Arastrmadan dolavi ocugunuzun gorecegi olasi bir zararda gerekli her tirlii ubbi miidahale rarafinuzdan yapilacakur: bu konudaki
tiim harcamalar da tarafimizdan iistlenilecektir.

Not: Takibini yapan hekimler tarafindan bu ¢alismaya katdl, la sakinca goriil

Cocug bu ¢al da yer

yararlar nelerdir?

Lger ¢ocugunuz bu ¢alismaya dahil edilmesine izin verirseniz primer siliyer dikinezili hastalarn daha giivenilir ve basanh sckilde tedavi
cedilmesine ve rehabilitasyonuna katk: saglayacaksiniz.
Cocug bu ¢al ya katil maliyeti nedir? (Bu biliim aynen korunacaktir)
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Cahgmaya katilmakla parasal yiik aluna girmeyeceksiniz ve size de herhangi bir ddeme yapilmayacakurr.
Varsa, goniillilere yaprlacak wlagim, yemek gibi masraflara iliskin ddemeler hakkindaki bilgiler burada verilmelidir.

Cocugumun Kisisel bilgileri nasil kullamlacak? (Bu béliim aynen korunacaktir)

Calisma doktorunuz ¢ocugunuz ile ilgili kisisel bilgileri. aragtwmay1 ve istatiksel analizleri yiritmek igin kullanacaktir ancak ¢ocugunuzun
kimlik bilgileri gizli tutulacakur. Yalmzca geregi halinde, ¢ocugunuz ile ilgili bilgileri etik kurullar ya da resmi makamlar inceleyebilir.
Calismanin  sonunda, sonuglar hakkinda bilgi istemeye hakkimz vardir. Calisma sonuglart tibbi literatiirde yaymlanabileecktir ancak
¢ocugunuzun kimligi agiklanmayacaktr.

Daha fazla bilgi, yardim ve iletisim icin kime bagvurabilirim?

Calisma ilact ile ilgili bir sorununuz oldugunda va da calisma ile ilgili ek bilgiye gereksiniminiz oldugunuzda asagidaki kisi ile liitfen iletisime
gcginiz.

Sorumlu Arastiricinin Adi: Prof. Dr. Meral Bosnak Giiclii

Hekim Adi: Prof. Dr. Ayse Tana Aslan

(Katilimer cocugun ebeveyninin beyant)

Gazi Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Boliimiinde, Prof. Dr. Meral Bosnak Giiglii tarafindan bir arastirma
vapilacag: belirtilerek bu arastirma ile ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarild: ve ilgili metni okudum. Bu bilgilerden sonra bu arastirmaya
“katilimer” olarak davet edildim.

Cocugumun aragtirmaya katilmas1 konusunda zorlayict bir davranigla karsilagmis degilim. Eger cocugumun ¢alismaya katilmasini reddedersem,
bu durumun ¢ocugumun tibbi bakimma ve hekim ile olan iligkime herhangi bir zarar getirmeyecegini de biliyorum, Caligmanmn yiiriitiilmesi
sirasinda herhangi bir neden gostermeden ¢ocugumu aragtirmadan gekebilirim.

Aragtirma igin yapilacak harcamalarla ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir 6deme yaptlmayacakur,

Tster dogrudan, ister dolaylt olsun aragtirma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana gelebilecek herhangi bir saglik sorununun ortaya
¢ikmast halinde, her tiirlii ubbi miidahalenin saglanaca@ konusunda gerekli givence verildi. (Bu ubbi midahalelerle ilgili olarak da parasal bir
yiik aluna girmeyecegim).

Aragtirma siasinda bir saghk sorunu ile kargilasigmizda; herhangi bir saatte. Prof. Dr. Meral Bognak Giiglii'ye Gazi Universitesi Saghk
Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Boliimiinden veya 0505 383 8086 iletisim numarasindan ve Prof. Dr. Ayse Tana
Aslan’a Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dalindan veya 0536 482 6848 iletisim numarasmdan
arayabilcee@imizi biliyorum. Bana yapilan tim agiklamalar ayrtilaryla anlams bulunmaktayim. Bu kosullarla, ¢ocugumun s6z konusu klinik
aragirmaya katilmasim géniilliiliik i¢erisinde kabul ediyorum.

imzali bu form kagidimn bir kopyasi bana verileeektir.
Tarih:
Velisinin adi- soyad:

Velisinin imzasi: Larih:

Arastiricinin adi-soyady, iinvant
Adres:

Tel:

Imza:

Takip eden hekim adi-soyadi.iinvani:
Adres:

Tel:

Imza:

AYDINLATMA ve KATILIMCININ BEYANI KESINLIKLE BIRBIRLERININ DEVAMI SEKLINDE OLACAKTIR. AYRT AYRIT
SAYFALARDA YER ALMAYACAKTIR,
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GAZIi UNIVERSITESINDE
OKUL CACINDAKi COCUK HASTALARDA YAPILACAK
“G/R[S'i.-’l/ﬁ_%?iL OLMAYAN KLINIK ARASTIRMALAR” DA YER ALACAK

“SAGLIKLI COCUKLAR?” iCIiN
BILGILENDIRILMiS GONULLU OLUR FORMU ORNEGI

Aragtirma Projesinin Adi:  Primer siliyer diskinezi hastalarinda iist ekstremite fonksiyonel egzersiz kay
fiziksel aktivite seviyesi ve dengenin aragtirilmasi

Sorumlu Aragtiricmin Adu: Prof. Dr. Meral Bognak Giiglii

Diger Arastiricilarin Adi: Prof. Dr. Ayse Tana Aslan. Dog. Dr. Tugba Sismanlar Eyiiboglu

Destekleyici (varsa): Yok

yonu,

Sevgili kardegim;

Benim adim Prol. Dr, Meral Bognak Giiglii. Senin yaglarinda olup da primer siliyer diskinezi hastalign olan ¢ocuklar hakkinda bir aragtirma
yapiyoruz, Amacimiz primer siliyer diskinezili kardeslerimizin solunum fonksiyonlarinda, solunum ve iskelet kaslarinda, egzersiz kapasitesinde,
kas oksijen seviyelerinde. dengelerinde. fiziksel aktivite seviyelerinde ve yasam kalitesinde etkilenim olup olmadigim belirlemek Bu
degerlendirmeleri yapugimzda ve bir sonuca ulastifimizda da primer siliyer diskinesi hastaligi olan ¢ocuklarm nasil daha saglikh
olabileceginizi ve yagamlarmiza daha mutlu devam edebileceginizi kesfetmis olacagiz.

Bu aragtirmay siirdiirebilmek i¢in hasta ¢ocuklarin yani sira onlarm yaglarma yakm olan saglikh ¢ocuklart da aragtirmaya katmamiz. gerekiyor.
Aragtirmaya ben, Prol. Dr. Meral Bognak Giiglii. bav bagka doktorlar ve fizyoterapistler kaulacaklar. Eger sen de bu araglirmaya katilmayi
istersen yaptlacak olan iglem ¢ok basit. Senden egrersiz kapasiteni degerlendirmek igin iki egrersiz testini tamamlanmani isteyecegiz ve
viicudundaki kaslarin kuvvetini degerlendirmek i¢in sana birkag dl¢iim yapaca@iz. Dengeni degerlendirmek igin bir lgiim ve bir test yapacagiz.
Kaslarindaki oksijen seviyesini dlgmek igin bir dlgtim cihazi kullanacagiz. Sana baz sorular soracagiz ve onlart cevaplamant isteyecediz. Son
olarak koluna senin ne kadar akuf bir ¢ocuk oldugunu degerlendirmek igin bir cihaz takacafiz ve bu cihaa 3 giin boyunca kolundan
¢ikarmaman rica edece@iz. Cihaz sadece banyo yaparken ¢ikartabilirsin onun diginda cihaz 24 saat kolunda takih kalmali, Bu cihaz canm
higbir gekilde acitmayacak.

Bu aragtirmanmin sonuglarim bagka doktorlara da sdyleyceegiz ancak senin adim ve tahlil sonuglarm kimseye agiklamayacagiz.

Lger bu ¢alismaya katilirsan hasta ¢ocuklarin daha giivenilir ve bagarili bir sckilde tam almasina ve tedavi edilmesine katka saglamus olacaksin.

Bu aragtirma hakkinda anne ve babana bilgi vereeegiz ve senin de bu ¢alismaya katihp katilmaman igin onlardan izin alacagiz. Sen de bu
konuyu anne ve/veya baban ile konusabilirsin. Lger katilmak istemezsen hi¢ kimse sana kizmaz veya kiismez.

Aklina simdi gelen veya daha sonra gelecek sorulart bana sorabilirsin. Benim ve birlikte cahistigimiz hekimin telefon numaralari ve adreslerimiz
agagida yaziyor.

Sorumlu Arastirieinin Adi: Prof. Dr. Meral Bosnak Giiclii

Bu arastrmaya katilmay1 kabul ediyorsan liitten asagiya adini ve soyadint yazarak imzani at. Daha sonra bu formun bir kopyas! sana ve ailene
verilecektir.

Cocugun adi- soyad::

Cocugun imzasi: Tarih:
Velisinin adi- soyadi:

Velisinin imzast: Tarih:
Aragtinicinin adi-soyad, tinvam

Adres:

Tel:
Tmza:

BGOF-Girisimsel olmayan-Saglikh gocuk




EK-2. (devam) Bilgilendirilmis Goniillii Olur Formu
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GAZi UNIVERSITESINDE
o COCUKLARDA YAPILACAK OLAN
“GIRISIMSEL OLMAYAN KLINIK ARASTIRMALAR” DA YER ALACAK
“SAGLIKLI COCUGUN EBEVEYNINE” YONELIK
BILGILENDIRILMiS GONULLU OLUR FORMU ORNEGI

Arastirma Projesinin  Adi:  Primer siliver diskinezi hastalarinda iist ekstremite fonksiyonel egzersiz kapasitesi, kas
oksijenizasyonu, fiziksel aktivite seviyesi ve dengenin arastirilmasi

Sorumlu Aragtiricinin Adi: Prof. Dr. Meral Bognak Giiglti

Diger Arastiricilarin Adi: Prot. Dr. Ayse Tana Aslan, Dog. Dr. Tugba Sismanlar Eyiiboglu

Destekleyici (varsa): Yok

Degerli anne ve babalar;

Benim acdim Prof. Dr. Meral Bognak Giigli. Sizin ¢ocugunuzun yaglaninda olup da primer siliyer diskinezi isimli hastahigi olan
¢ocuklarda bir arastirma yapiyoruz. Amacimiz, primer siliyer diskinezili hastalar ile saglikhi birevlerin solunum fonksiyonu, solunum
kas kuvveti, solunum kas enduransi, [onksiyonel egzersiz kapasitesi, kas oksijenizasyonu, periferik kas kuvveti, denge, fiziksel aktivite
ve yagam kalitesini kargilastirmakur ve bu hastah@a sahip olan ¢ocuklarm daha giivenilir ve bagarih bir yekilde tedavi edilmesine ve
rchabilitasyonuna katkr saglamig olacaksimz.

Bu araghirmayn siirdiirebilmek ve sonuglar dogru degerlendirilebilmek i¢in aym yas gruplarinda saghkh ¢ocuklar ile kargilagtinlmalarina
gereksinim vardir,

Araglirmaya ben, Prof. Dr. Meral Bognak Giiglii, baz1 bagka doktorlar ve fizyoterapistler katilacaklar. Lger sizin ¢ocugunuzun da bu
aragtirmaya katilmasim isterseniz ¢ocugunuzdan istenen tek sey bazi degerlendirmeler yapiimasi. Calismada kullamlacak degerlendirme
yontemlerinin bilinen herhangi bir riski bulunmamaktadir. Rahatsizlik olusturacak yontemler degildir. Yapilacak testler sirasinda her
ihtimale karst gerekli tiim dnemler alinacak olup alaninda uzman kisiler degerlendirme yapacaktir. Arastirmadan dolayr ¢ocugunuzun
gbrecegi olast bir zararda gerekli her tiirlti tibbi miidahale tarafimizdan yapilacaktr; bu konudaki tim harcamalar da tarafimizdan
tstlenilecektir. Cocugunuzun; solunum [onksiyonlarr degerlendirilecek, solunum kaslart ve bazi iskelet kaslarmm kuvveti dlgiilecek, iki
ayr cgzersiz Lesti yapilacak, denge degerlendirmesi ve kas oksijeni dlgiimi yapilacak. Baz ankel sorularn size ve ¢ocugunuza sorulacak
ve cevaplamaniz istenceektir,

Bu aragirmanm sonuglarm bagka doktorlara da soyleyece@iz ancak sizin ¢ocugunuzun admi ve tahlil sonuglarmi kimseye
agiklamayacagz.

Eger ¢ocugunuzun bu ¢alismaya dahil edilmesine izin verirseniz primer siliyer diskinezi isimli hastaliga sahip olan akranlarmin daha
glivenilir ve bagarih bir gekilde tani almasina ve tedavi edilmesine katki saglamig olacaksiniz,

Bu aragtirma hakkinda ¢ocugunuza da bilgi verecegiz ve ondan da bu ¢aligmaya katilmasi i¢in izin alacagiz. Aklmiza simdi gelen veya
daha sonra gelecek sorular bana sorabilirsiniz. Telefon numaram ve adresim asagida bulunmaktadir.

Cocugunuzun bu arastirmaya katilmasinu kabul ediyorsaniz litfen asagiya adini ve soyadin yazarak imzamzi atiz. Daha sonra bu
formun bir kopyas: size verilecektir.

Sorumlu Aragtiricinin Adu: Prof. Dr. Meral Bosnak Giiclii

Cocugun adi- soyadi:

Cocugun imzasi: Tarih:
Velisinin adi- soyad:

Velisinin imzasi: Tarih:
Aragtinicimin adi-soyad, tinvani

Adres:

Tel:
Imza:

BGOF-Girisimsel olmayan-Saglikl gocuk ebeveyni
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