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Ozet

Giris: Kistik fibrozis otozomal resesif gecen ve beyaz irkta 1:3000
dogum da bir goriilen mortalitesi ve morbiditesi yiiksek, kronik bir
hastaliktir. Erken tani, hastalarin yasam siiresi ve kalitesini etkile-
mektedir. Tirkiye’de, Ocak 2015 tarihi itibariyle kistik fibrozis
yenidogan tarama testi uygulanmaya baslanildi. Bu ¢alisma; birinci
basamakta ¢alisan aile hekimlerinin kistik fibrozis hastalig1 ve kis-
tik fibrozis yenidogan tarama testi konusundaki bilgi diizeylerini
O0lgmeyi amaglamistir.

Yontem: Calismaya Malatya ilinde calisan ve goniillii olan top-
lam 115 aile hekimi dahil edilmistir. Aile hekimleriyle yiiz yiize
gortismeler aragtirmacilar tarafindan yapildi ve KF hastaligiyla
ilgili 6nceden hazirlanmis anket formu dolduruldu. Calisma igin
Malatya ili Klinik Arastirmalar Etik Kurulu Baskanligi’ndan onay
alinmustir. Istatistiksel degerlendirme SPSS (SPSS for Windows,
Version 20.0, SPSS Inc, U.S.A) paket programi kullanilarak ger-
¢eklestirildi.

Bulgular: Aile hekimlerinin ortanca yasi 42 (30-50) yas olup,
65 (%56,5)’1 erkek idi. Katilimcilarin meslekteki ortanca siiresi
17 yil (5-25) idi. Aile hekimlerinin kistik fibrozis hastaligi konu-
sundaki bilgi diizeylerine bakildiginda; 103 (% 89,6)’1 hastaligin
otozomal resesif gectigini biliyordu. Kistik fibrozisi diisiindiiren
belirtiler soruldugunda; aile hekimlerinin %80,9’u biiyiime geri-
ligi ve %90,4’u tekrarlayan akciger enfeksiyonunun kistik fib-
rozisi distndirdigini belirtti. Katilimeilarin % 96,5°1 kistik
fibrozis tanis1 i¢in ter testi yapilmasi gerektigini bilmelerine
ragmen, ter testi pozitifligi i¢in terdeki Cl konsantrasyonunun
60 mmol/L’nin iizerinde olmasi gerektigini ancak %31,3’l bili-
yordu. Katilimeilarin %84,3’ti Tiirkiye’de yenidogan dénemin-
de kistik fibrozis tarama testinin yapildigmi biliyordu. KF testi
pozitif ¢ikan hastalarin kistik fibrozis merkezine gonderilmesi
gerektigini ise katilimcilarmm %62,6’s1 dogru olarak cevapladi.
Katilimeilara kistik fibrozisli hastalarm izlemi konusundaki bilg-
ileri soruldugunda; sadece 21’1 (%17,3) hastalarin 3-6 ay aralarla
kontrollere gitmeleri gerektigini biliyordu. Katilimcilarin sadece
39’u (%33,9) kistik fibrozisli hastalarin diizenli gogiis fizyoterapi-
sine devam etmeleri gerektigini biliyordu.

Sonug: Birinci basamakta c¢alisan aile hekimlerinin kistik fibro-
zis hastalig1 ve izlemi konusundaki bilgi diizeyleri yetersizdir. Bu
nedenle Kistik fibrozis hastaligi i¢in tip fakiiltelerindeki mezuniyet
oncesi egitime ve mezuniyet sonrasi mesleki egitime 6nem ver-
ilmelidir.

Anahtar kelimeler: Aile hekimleri, kistik fibrozis, bilgi diizeyleri

Summary

Introduction: Cystic fibrosis is a chronic disease with a high mor-
tality and morbidity rate, with autosomal recessive transmission
seen at 1: 3000 births and more common in the white race. Early
diagnosis effects the life survey and quality of the patient’s. In
Turkey, cystic fibrosis As of January 2015 started to be applied to
newborn screening test. This work; aimed to measure the level of
knowledge of cystic fibrosis disease and cystic fibrosis neonatal
screening in family physicians working in primary care.

Methods: A total of volunteered 115 family physicians working in
Malatya province were included into the study. Face-to-face inter-
views were held with family physicians and a survey was complet-
ed. The study was approved by the Ethical Committee Presidency
of Clinical Investigations in Malatya. SPSS SPSS SPSS (SPSS for
Windows, Version 20.0, SPSS Inc, USA) was implemented.

Findings: The average age of the family physicians was 42 years
(30-50 years) and 65 (56.5%) were male. The median duration
of family physicians was 17 years (5-25). When the knowledge
level of family physicians about cystic fibrosis disease was ana-
lyed, 103 (89.6%) physicians knew that the disease was autosomal
recessive. When asked for symptoms suggestive of cystic fibrosis,
they indicated that growth retardation (80.9%) and recurrent lung
infection suggested cystic fibrosis (90.4%). Although 96.5% of the
participants knew that sweat testing was needed for the diagnosis
of cystic fibrosis, only 31.3% knew that the Cl concentration had
to be above 60 mmol/L for sweat test positivity. Of the participants
84.3% stated that in the neonatal period, cystic fibrosis screening
test was performed in our country; 62.6% of the participants knew
that patients with positive CF test should be referred to a cystic
fibrosis center. When the participants were asked about the fol-
low-up of patients with cystic fibrosis; Only 21 (17.3%) pysicians
knew that patients had to be followed-up at 3-6 months intervals.
Only 39 (33.9%) family physicians knew that patients with cystic
fibrosis should continue regular chest physiotherapy.

Conclusion: Family physicians working in a primary care set-
ting have insufficient knowledge of cystic fibrosis disease and its
follow-up. Therefore, pre-graduate education in medical schools
and post-graduate graduation for cystic fibrosis disease should be
given importance.

Key words: primary care physician, cystic fibrosis, knowledge
level
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Giris

Kistik fibrozis (KF) otozomal resesif gecen ve
beyaz irkta yaklasik olarak 1/3000 dogumda bir
goriilen mortalitesi ve morbiditesi yliksek, kronik
bir hastaliktir. Kistik fibrozis, ekzokrin salgi bez-
lerinde yer alan Kistik Fibrozis Transmembran
Regiilator (KFTR) proteini kodlayan gendeki resesif
mutasyonlar sonucu olusur." Ozellikle ¢ocuklari,
yasam surveyin artmasindan dolayr da son do-
nemlerde eriskinleri ilgilendiren multisistemik bir
hastalik olup; ekzokrin salgi bezlerinin fonksiyon
bozuklugundan dolay1 baslica gastrointestinal sis-
tem tutulumu, solunum sistemi tutulumu, pankreas
yetersizligi, terde artmis elektrolit seviyeleri ile
karakterize bir hastaliktir. ¢

Ulkemizde KF hastalig1 2015 yili Ocak ayi iti-
bariyle ulusal tarama kapsamina alinmistir.* Tarama
sonuglart ve takiplerinin ¢ogunlugunu birinci basa-
mak saglik kuruluslarinda ¢alisan hekimler gérme-
ktedir. Bu nedenle de birinci basamakta calisan
hekimlerinin KF hastalig1 ve kistik fibrozis yenido-
gan tarama testi hakkinda bilgi sahibi olmalar1 ve
tarama testi sonucundaki anormal durumlar1 ve
stiphelendikleri vakalar ilgili merkeze yonlendirme-
leri ve ailelere bu konuda gerekli bilgilendirmeleri

yapmalari 6nem arz etmektedir.

Bu calismada; birinci basamakta caligan aile hek-
imlerinin KF hastalig1 ve Kistik Fibrozis tarama, tak-
ip ve tedavisi konusundaki bilgi diizeylerini 6l¢mek

ve bu konuda farkindalik olusturmak amaclanmistir.

Gerec¢ ve Yontem

Calismaya Malatya ilinde calisan ve goniillii
olan toplam 115 aile hekimi dahil edilmistir. Aile
hekimlerine, i1 Halk Saghg Miidiirliigii tarafin-
dan belirli donemlerde verilen kurum ici egitim
programlarinda, primer arastirmacilar tarafindan zi-
yaret edilip, goniilliik esasina gore caligmaya dahil
edilmistir. Aile hekimleriyle yliz yiize goriismeler
aragtirmacilar tarafindan yapildi ve KF hastaligiyla
ilgili dnceden hazirlanmig anket formu dolduruldu.

Anket formu; 19 c¢oktan se¢meli cevaplarin ol-
dugu sorulardan olugmaktaydi. Formda kistik fib-
rozis hastaliginin bulgulari, yenidogan taramasi
ve kistik fibrozis merkezleri ve kistik fibrozis
hastalarinin tedavi, korunma ve asilanmalar ile
ilgileri sorulardan olusmaktaydi. Diger sorularda
ise hekimlerin demografik 6zelliklerini, KF has-
taliginin bulgularini, tan1 koyma metodunu, teda-
visini ve KF merkezlerine yonlendirme becerileri-

ni igeren sorulardan olusuyordu.

Istatistiksel degerlendirme SPSS (SPSS for
Windows, Version 20.0, SPSS Inc, U.S.A) paket
programi kullanilarak gergeklestirildi. Nitel ver-
ilere ait degiskenler say1 ve ylizde olarak, nicel
degiskenlere ait veriler ise, ortanca (en kiiglk-
en biiyiik) olarak verildi. Caligma i¢in Malatya ili
Klinik Aragtirmalar Etik Kurulu Baskanligi’ndan

onay alinmistir.

Bulgular

Caligsmaya, Malatya ilinde ¢aligsan 115 aile hekimi
dahil edildi. Aile hekimlerinin ortanca yas1 42 (30-
50) yas olup, 65 (%56,5)’1 erkek idi. Katilimcilarin
meslekteki ortanca ¢alisma siiresi 17 yil (5-25) idi.
Aile hekimlerinin KF hastalig1 konusunda ki bilgi
diizeyleri sorgulandiginda; 103 (% 89,6)’1i hastaligin
otozomal resesif gectigini biliyordu. Kistik fibro-
zisi dislindiiren belirtiler soruldugunda biiylime
geriligi (%80,9) ve tekrarlayan akciger enfeksiyonu
(%90,4) bulgusunun KF’ yi dislindiirdigiini belirt-
tiler (Tablo 1).

Katilimeilarin % 96,5°1 KF tanist igin ter tes-
ti yapilmasi gerektigini bilmelerine ragmen, ter
testi pozitifligi i¢in terdeki Cl konsantrasyonu-
nun 60 mEq/L’nin iizerinde olmas1 gerektigini an-
cak %31,3’0 biliyordu. Katilimcilarin %84,3’i
Tiirkiye’de yenidogan doneminde KF tarama tes-
tinin yapildigin1 bilmelerine ragmen, testi pozitif
cikan hastalarin KF merkezine gonderilmesi ge-
rektigini ancak katilimcilarin %62,6°s1 biliyordu. Su
an calistiklar1 sehir de KF merkezi oldugunu bilen-
lerin sayisi ise 21 (%18,6) idi (Tablo 2).
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Katilimcilara KF’li hastalarin  izlemi konu-
sundaki bilgileri soruldugunda; Sadece 21 (%17,3)’1
hastalarin 3-6 ay aralarla kontrollere gitmeleri
gerektigini biliyordu. Yine katilimcilarin sadece
39 (%33,9)’u KF’li hastalarin diizenli gogiis fiz-
yoterapisine devam etmeleri gerektigini biliyor-
lardi. Ayrica KF’li hastalarda kullanilan dornaz
alfa ve pankreatin iceren ilaglarin kullanimi ile il-
gili bilgileri de sirasiyla %43,4 (n=43) ve %34,8
(n=40) idi (Tablo 3).

Tablo 1. Aile hekimlerinin KF diigiindiiren bul-
gular konusundaki bilgi diizeyleri

Kistik fibrozisi dlislindiiren n (%)
semptomlar

Kronik ishal 67 (58,3)
BuylUme geriligi 93 (80,9)
Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari 104 (90,4)
Sik tekrarlayan higilti ataklar 88 (76,5)
Ust loblarda bronsektazi 44 (38,3)
Mekonyum ileusu 48 (41,7)
Distal intestinal obstriiksiyon sen- 25 (21,7)
dromu
infertilite-vas deferens yoklugu 34 (29,6)
Nazal polip 38 (33)
Balgam kdiltiirlerinde psédomonas 44 (38,3)
Uremesi
Hipokloremik metabolik alkaloz 40 (34,8)

Tablo 2. Aile hekimlerinin Kistik Fibrozis Yenido-
gan Tarama testi ve KF merkezleri konusundaki
bilgi diizeyleri

I TS

KF’li hastalarin ne siklikta izlenmesi 21 (18,3)
gerektigini bilen

KF’li hastalara gunluk tuz verilmesi 27 (23,5)
gerektigini bilen

KF’li hastalara diizenli gogis 39 (33,9)
fizyoterapisinin yapilmasi gerektigini bilen

Dornaz alfa igeren ilacin KF'li hastalarda 43 (37,4)
kullaniimasi gerektigini bilen

Pankreatin igeren ilacin KF'li hastalarda 40 (34,8)

kullaniimasi gerektigini bilen

Tartisma

flk kez 1960’11 yillarin basinda sadece Fenil-
ketoniiri Hastaliginin taramasi olarak Dr. Robert
Guthrie tarafindan gelistirilen yenidogan tarama-
sina, zaman igerisinde hipotiroidizm, biotidinaz
ve KF gibi hastaliklar da dahil edilmistir. Tara-
mada yer alan hastaliklar iilkelerin kendi yiirtit-
tiigli programlara gore degiskenlik gosterebilmek-
tedir.® Ulkemizde de 2015 yilinda ulusal yenido-
gan tarama programina KF hastaligi dahil edil-
mistir.® Calismaya dahil edilen aile hekimlerin-
in bliylik bir kismi iilkemizde KF tarama testinin
yapildigint bilmekteydi. Bununla birlikte KF’de
tarama testinin pozitif ¢ikmasi halinde hastalarin
KF merkezlerine yonlendirilmesi gerektigini 67 aile
hekimi (%62,6) biliyordu.

Kistik Fibrozis hastaligi ekzokrin salgi bezler-
indeki fonksiyon bozuklugundan kaynakli olarak
meydana gelen ve daha ¢ok gastrointestinal ve solu-
num sistemlerinin tutulum gosterdigi bir hastaliktir.
Kistik Fibrozis de 7. kromozomdaki gen mutasyonu
sonucu Kistik Fibrozis Transmembran Regulator
Proteininin sentezi bozulmaktadir.”” Bundan dolay1
ekzokrin pankreas kanallarinda ve akcigerlerde
mukus tikag¢lar1 olugsmakta ve erken bebeklik done-
minden itibaren kronik ishal ve sik tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari goriilmektedir. Aile hekim-
lerine KF ile ilgili semptomlar soruldugunda 104
kisi (%90,4) tekrarlayan akciger enfeksiyonunun
gorildigint, 67 kisi (%58,3) ise kronik ishalin

Tablo 3. Aile hekimlerinin KF’li hastalarin izlemi
konusundaki bilgi diizeyleri

KF igin yenidogan tarama testini Turkiye'de 97 (84,3)
yapildigini bilen

Tarama testi sonucu pozitif cikan 72 (62,6)
hastalarin KF merkezine yonlendiriimesi

gerektigini bilen

KF merkezlerini Turkiye’de var 68 (59,1)
oldugunu bilen

Su an galistigr sehirde KF merkezi oldugunu 21 (18,6)

bilen
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goriildiiglinii bilmekteydi.

KF tedavisi multisistematik bir yaklasim ile ele
alinmas1 gereken bir konu olup, solunum sistemine
yonelik tedavi stratejileri mortalite ve morbitideyi
belirleyen en onemli faktordiir. Bununla birlikte,
hastalarin sosyoekonomik diizeyleri, biliyiime ge-
lisme geriligi ve nutrisyonel agidan da yakin takip
ve tedavi edilmesi gerekmektedir.® KF’de solunum
yolu tedavileri arasinda 6nemli bir yer tutan mu-
kolitik tedavilerde etkinligi kanitlanan dornaz alfa
(Pulmozyme) ve hipertonik salin uygulamalar1 yer
almaktadir.®-'?

Dornaz alfanin, balgam viskozitesini azaltarak
solunum fonksiyonlarinda diizeltmeye sebep oldu-
gu ve pulmoner atak sayisinda azalma yaptig
icin KF’li hastalarda erken donemlerden itibaren
kullanilmasi1 6nerilmektedir.'? Katilimcilardan 43
kisi (%37,4) dornaz alfa verilmesi gerektigini bi-
liyordu. Bu nedenle de aile hekimlerinin bu konu-
daki bilgi diizeylerinin artirilmasi hastalara uygula-

nacak tedaviler agisindan faydali olacaktir.

KF’de gastrointestinal bulgularin tedavisinde

temel nokta pankreatik enzimlerin 6glinlerden he-

men Once ya da birlikte alinmasini saglamaktir.
Pankreatik enzimleri igeren proteaz, amilaz ve li-
pazdan olusan kapsiiller bu bi¢imde alindiginda
malabsorbsiyon bulgular1 ortadan kalkar, gaita go-
riintlisii ve sayis1t normale doner, hasta hizla kilo al-
maya baglar. Calismamiza katilan aile hekimlerin-
den 40 kisi (%34,8) KF’li hastalarin bu kapsiilleri
kullanmasi gerektigini biliyordu.

Sonuc¢ olarak, calismamiza katilan birinci ba-
samakta calisan hekimler, KF tarama programi
yapildigint ve test sonucu pozitif ¢ikan hastalarin
yonlendirilmesi gerektigini bilmekteydiler. Ancak
bulunduklari ilde KF takip merkezlerinin oldugunu
bilmemekteydiler. Ayrica KF tan1 koyma metotlart,
koruyucu ve medikal tedaviler agisindan yeterli
bilgi sahibi olmadiklar1 goriilmiistiir. KF testi po-
zitif olan hastalarin erken donemde takip merkez-
lerine bagvurmalari, hastali§in tanist ve prognozu
acisindan 6nem teskil etmektedir. Birinci basamakta
calisan aile hekimlerimizin KF konusundaki biling
diizeyini artirmaya yonelik egitim programlariin
yapilmast ve Kistik Fibrozis konusunda multi-
displiner ve c¢ok merkezli ¢aligmalarin yapilmasi
gerekmektedir.
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