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Giris
Bronsektazinin gelismis tlkelerdeki en sik nedeni KF
Daha az gelismis Ulkelerde ise KF disi nedenler
Daha az gelismis tlkelerde ki en sik KF disi nedenleri:
= Enfeksiyonlar

= PlY
= Aspirasyonlar
= PSD
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SUMMARY: Bahceci S, Karaman S, Nacaroglu HT, Yamia S, Girit S, Unsal-
Karkiner §, Can D. Changing epidemiology of non-cystic fibrosis bronchiectasis.
Turk J Pediatr 2016; 58: 19-26.

Non-cystic fibrosis bronchiectasis again becomes a major health problem
due to inappropriate antibiotic use and increasing frequency of protracted
bacterial bronchitis. The aim was to determine the changes in etiology of
bronchiectasis. Patients who admitted to Behcet Uz Children Hospital between
2005 and 2015 (n=110) were retrospectively examined.

The etiology of bronchiectasis was detected as; primary ciliary dyskinesia
26.4%, protracted bacterial bronchitis 22.8%, primary immune deficiency 11.8%,
bronchiolitis obliterans 8.29%, Ilung disease secondary to gastro-esophageal
reflux 3.7%, foreign body aspiration 2.7%, tuberculosis 9%2.7, congenital
malformation 1.8% and asthma 1.8%, respectively. In 15.49% of cases, etiology
was not identified clearly. 919 of the patients were medically treated.

In ten vears, the frequency of asthma and tuberculosis in etiology had
decreased but primary ciliary dyskinesia and primary immune deficiency had
increased. Non-cystic fibrosis bronchiectasis can be followed up for a long
time with medical treatment.

Key words: non-cystic fibrosis bronchiectasis, children, changing epidemiology.




Enfeksiyon hastaliklarinin etkin tedavisi ve tani yontemlerindeki
ilerlemeler, KF disi BE etiyolojisinde degisiklige yol acmistir.

Amac:

KF disi Bronsektazi etiyolojisinde yillar icinde ortaya cikan degisiklikleri
tespit etmek



Materyel ve Metod:

= |zmir Dr Behcet Uz Cocuk Hastanesi, Cocuk Goguis Hastaliklari Bolim
= 2005-2015
= KF disi bronsektazi tanili 110 hasta, retrospektif,

= Tani: Persistan i1slak okstruk, anormal akciger grafisi bulgulari olan ve
antibiyotik tedavisine yanit vermeyen, 2-4 hafta semptomlarda
gerileme gorulmeyen hastalarda tani HRCT ile dogrulandi.



Materyel ve Metod:

Dahil edilme kriterleri:

= Kronik balgamli 6ksuruk, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari gibi alt
solunum yolu sikayetleri

= Ter testi (-) ( secilmis hastalarda genetik mutasyon),
= Radyolog tarafindan HRCT yorumu



mEtiyolojik arastirma icin kullanilan rutin testler:

Tam kan sayimi

Periferik yayma, Total eozinofil sayisi
Balgam kultara

Immunolojik testler :

lgG, IgA, IgM, IgkE

lgG subgruplari,

Asi sonrasi pnomokok antikoru
yaniti,

Lenfosit paneli,

Serum kompleman dizeyi

PPD

al-Antitripsin duzeyi

Sakkarin testi, Mukosilier aktivite

VVVVY YVYVVVVVY



Materyel ve Metod:

mGastroozefageal refll sintigrafisi
=»Bronkoskopi

=BAL incelemesi

Bronsektazi tanisi koyduran :  Klinik ve laboratuvar bulgular
Tedavi yonetimleri
Prognozlari kaydedildi

1995-2004 yillari arasinda ki BE tanili hastalarimizin verilerini iceren calisma*
ile karsilastirildi.

*Gercek H, Can D, Altin6z S, et al. Bronsiektazili 50 pediatrik olgunun degerlendirilmesi. Toraks Dergisi 2006; 7: 101-104.



Materyel ve Metod:

Etiyolojik nedenlerin tanisi

PSD: * Her hastadan nasal siiriint
1. Eelfcstrokardi ol(rjna5| }/EV%\I alinarak i1stk mikroskopisi altinda
artagener sendromlu aile s ¢ STORT
bireyi Gykist silier hareketler degerlendirildi.
2 BE ve kronik sintiziti + * Silier hareketi normal olan
mukosilier hareket yoklugu veya  hastalarda PSD dislandi.

pozitif sakka.rln test * Nasal sakkarin testi 30 dakikadan
3. Dekstrokardi varsa veya yakin

akrabasinda PSD’nin klinik k'sf‘ olanlar normal
bulgulari varsa PSD olarak degerlendirildi.

slg e EneiL * Enfeksiyonsuz donemde en az iki
kez tekrarlandi.



Materyel ve Metod:

Astim ve reaktif hava yolu hastaligi

* mAPI ve GINA 2014

* 4 veya daha fazla tekrarlayan
weezing atagi olan 2-4 hafta
verilen inhaler steroid ve

oronkodilatore yanit vermeyen

hastalara “reaktif hava yolu
nastaligl” tanisi kondu.

PBB

e Antibiyotik tedavisine yanit
alinamayan kronik, yas o6ksuruk

e 2-4 haftadan uzun stre
Okstrdgun devam etmesi

* Diger spesifik oksurik
nedenleri dislandi.

* FOB yapilarak BAL da spesifik
bakteri etiyolojisi saptandi



Materyel ve Metod:

GOR
* PP| tedavisine 2-4 haftada yanit
alinamamasi durumunda

* Gastroenterolog tarafindan
sintigrafi ve endoskopi
yardimiyla tani kondu



Materyel ve Metod:

BO

* Dogumdan agir pndmoni veya agir bronsiolit gecirinceye kadar diger
herhangi bir solunum sistemi hastaligina sahip olmamak.

* Hastaligin baslangicindan en az 60 guin sonraya kadar persistent
obstruktif solunum yolu semptomlarinin varlig

* HRCT'de mozaik patern ve hava hapsi
 Diger tanilarin dislanmasi



Bulgular

e 10 yillik sure

e 110 KF disi tanili hasta

* %50,9 erkek

* Yas ortalamasi: 1671+39 ay
* Tani tasi ort : 102142 ay

* Izlem slreleri ort: 65+41 ay

f T
Primary ciliary dyskinesia 29 20.4
Infection 26* 23.7
Unknown etiology 17 15.4
Primary immune deficiency 13 11.8
Bronchiolitis obliterans d 8.2
Aspiration/foreign body 7 0.4
Tuberculosis 3 2.7
Congenital malformation 2 1.8
Secondary immune deficiency 2 1.8
Asthma 2 1.8
al-antitrypsin deficiency 0 0
Toral 110 100




Bulgular

En sik Etiyolojik Tani : PSD (%26.4)
* %52 ‘sinde (n:15) kartagener (+)
* %48’inde (n:14) situs inversus yoktu

* 9 vakada kiz veya erkek kardesinde
kartagener sendromu

e Kalan 5 hastada
* Kronik sintzitin varhgi
* Diger nedenlerin dislanmasi
* Mukosilier aktivitenin olmamasi

e Sakkarin testinin 30 dakikadan
uzun olmasi



En sik 2. etiyolojik tani: Infeksiyonlar (%26.4)

* %22.8'i PPB PBE- BAL
e %2 7'si TB » Haemophilus influenza type B (9/25 vaka (%36)

e %0.9'y kist hidatik ™ Streptococcus pneumoniae (6/25 vaka %24)
" P.aeroginosa( 6/25 vaka %24)
= Klebsiella (2/25 vaka %8)
= Staphylococcus aureus (1/26 vaka %4)
» Candida (1/26 vaka %4)



En sik 3.Etiyolojik Tani: PIY

Table II. Primary Immune Deficiency Disorders in Non-CF Bronchiectasis Patients (n=13)

1 To

1l disease 8 6l >
Bruton disease 2 15.4
Common variable immune deficiency (cvid) 3 23.1
Iga deficiency 2 154
Igg subclass deficiency 1 7.7

1bined immune deficiency 5 85
Hyperimmunoglobulin E syndrome 2 154
Ataxia telangiectasia 2 154
Nijmegen Breakage syndrome 1 1.7




Table I. Comparison of Twwo Studies From Our Center: Changes in Etiologic Factors For Non-CF
Bronchiectasis by Time

2005-2015 1995-2005

n To n
Primary ciliary dyskinesia f 29 26.4 1 2
Infection- 26* 23.7 18 36
Unknown etiology 17 15.4 0 0
Primary immune deﬂciencyf 13 11.8 1
Bronchiolitis ﬂbliteraﬂsf 9 8.2 0
Aspiration/foreign body 7 6.4 5 10
Tuberculosis ‘ 3 2.7 10 20
Congenital malformation 2 1.8 0
Secondary immune deficiency 2 1.8
Asthma ‘ 2 1.8 11 22
al-antitrypsin deficiency 0 0 1 2
Total 110 100 47 Q4+

*Protracted bacrerial bronchits (22.8%)
** Missing three cases; CF (6%)



Table III. Comparison of Studies About Eticlogy of Non-CF Bronchiectasis With our Study

EIE;‘:::’ZIL Karako¢ et  Karadag et  Dogru er al. Our study
(2014) al. (2009) al. (2005) (2005) (2015)

n To 1 To n To n To n %o
Infection 174 19 9 41 33 207 33 161 Q9*** 264
Primary immunodeficiency 158 17 2 9.1 17 15.3 11 5.4 13 11.8
Aspiration/foreign body 91 10 0 0 4 3.6 7 3.4 7 6.4
Primary ciliary dyskinesia 66 7 1 4.5 7 6.3 24 11.8 29 26.4
Congenital malformation 34 4 0 0 3 2.7 1 0.5 2 1.8
i:%‘f‘:‘l‘:;g mane 20 3 0 0 0 0 0 0 2 1.8
Asthma 16 2 4 18.2 5 4.5 24 11.8 2 1.8
Bronchiolitis obliterans 12 1 0 0 0 0 0 0
Unknown etiology 308 34 o 27.2 42 37.8 100 49 17 154
Other 0 0 0 0 0 0 4* 2 0 0

* 2 radiotherapy and chemotherapy (1%), 1 sulphur inhalation (0.5%), 1 vellow nail syndrome (0.5%)
** 10 of 33 infections are Tuberculosis (4.9%)
#*#* 15 protracted bacterial bronchitis (22.8%), 3 Tuberculosis (2.7%) and a cyst hydatid (0.9%) case



e PSD tanisinda artis (% 2'den% 26.4'e)

* Merkezimizdeki Gogus Hastaliklari Biriminin kurulmasi

» Akraba evliligi dykusu olan kronik sintizit ve bonsektazi hastalarinda PSD
arastiriimasi ile iliskili olabilir.



* TB olarak teshis edilen 3 hastada PIY olarak saptandi.

e Kilavuzla uyumlu PIY orani, immunolojistlerle olan artan isbirligimiz ve
immunoloji laboratuvar testlerimizdeki ilerlemeler ile aciklanabilir.

* Benzer sekilde, radyologlar ile yakin isbirligi % 8.2 oraninda BO
teshisinde faydali olmus olabilir.



* Onceki calismamizda YCA oranimiz daha yuksekti.

* Bronkoskopi kullanimin artmasi, erken tani ve tedavi, BE oranini
disturmausdar.

Astimli hasta oraninda azalma nedeni:

* Cok stk bronkospazm atagi yasayan BE hastalar fazla astim tanisi almis
olabilir.



Sonug

* Ayni merkezde 10 villik streleri kapsayan ard arda iki calisma:
* KF disi -BE'nin etyolojisinde degisiklikler olmaktadir.
* Tani yontemlerinde ilerlemeler
 Klinisyenler arasinda isbirligi
» Hastalik farkindaligindaki artma etyolojik faktorlerin dagilimini degistirmistir

Astim PiY I
Tuberkuloz PSD
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Children with recurrent pneumonia and @ e
non-cystic fibrosis bronchiectasis

Maria Francesca Patra', Benedetta Longhi', Mara Lelii', Claudia Tagliabue', Marinella Lavelli', Carlotta Galeone”,
Micola Principi' and Susanna Esposita'

Abstract

Background: Recurrent pneumaonia (RP) is ane of the most frequent causes of pediatric non-cystic fibrosis (CF)
bronchiecsis (BE) and a consequent accelerated decline in lung function. The aim of this study was to analyse the
clinical records of children with RP in attempt to identify factors that may lead t© an early suspicion of non-CF BE.

Methods: We recorded the demographic and clinical data, and lung function test results of children without CF
attending our outpatient RP clinic between lanuary 2009 o December 2013 who had undergone chest high-resolution
computed tomography =8 weeks after an acute preumonia episode and <6 months before enrolment.

Results: The study invohed 42 patients with RP: 21 with and 21 without non-CF BE. The most frequent underlying
diseases in both groups were chronic rhinosinusitis with post-nasal drip and recument wheezing (81 % and 71.4 %

of those with, and 857 % and 71.4 % of those without BE). FEV; and FEF.s. »¢ values were significantly lower in the
children with mon-CF BE than in those without (7794 178 vs 988 + 124 p=0001 853 + 25 5vs 893 + 219, p= 0048},
Bromnchadilator responsiveness was absenved in seven children with BE (333 %9 and two without (9.5 % o= 0130

Conclusions: Reduced FEV, and FEF.s. ¢ values seem associated with an increased risk of developing non-CF BEin
children with RP. This suggests a need for further studies to confimn the diagnostic usefulness use of spirometry in
such cases.

Keywords: Bronchiectasis, Lower respimtony tract infections, Non-cystic fibrosis bronchiectasis, Pediatric pulmonology,
Preunonia, Recurrent pneunmaonia




e Tekrarlayan pnomoni (TP) pediatrik KF disi BE’'nin en sik gorilen
nedenlerinden biridir

* TP’nin sanayilesmis toplumlarda ki genel pediatrik populasyonda
gorulme orani %6.7-8.2

e TP’li hastalarda BE gelisimi acisindan erken tani 6nemli



Amac:

TP'li cocuklarda erken donemde KF disi BE stiphesine yol acabilecek
faktorleri belirlemeye calismak.



Materyel ve metod

* Retrospektif - kohort
 Milano Universitesi “Cocuk Solunum Hastaliklar’” bélimuinde

* TP nedeniyle (2009-2014) diizenli takip edilen

* TP tanimi: 1 yil icinde radyolojik olarak dogrulanmis en az 2 pnémoni
veya herhangi bir zaman diliminde 3 ve daha fazla, ancak epizotlar

arasi radyolojik bulgu olmamasi .

* 2. Pndmoni atagindan 8-12 hafta sonra tim cocuklara akciger grafisi
cekilmis. Grafide herhangi bir patolojik bulgu olmayanlar calismadan
cikarildu.



Calismaya dahil edilme kriterleri
* KF yok, (ter testi- genetik test negatif)

* TP’ye neden olan son pndmoni atagindan en erken 8 hafta sonra
cekilen HRCT de BE bulgulari olan,

* TP’nin muhtemel sebebinin degerlendirilmesi icin;
e Bagisiklik sistemi bozukluklari (atopi ve alerji dahil);
* Ust hava yolu problemleri (kronik rinosiniizit gibi)
* PNA, tekrarlayan hirilti, tiberkuloz, orta lob sendromu, dogustan kalp hast.
* Primer Siliyer diskinezi (PSD)
» demografik ve klinik veriler de dahil kaydedilmistir.



HRCT skorlamasi (modifiye Bhalla)

1)Bronsektazi (0 = yok, 1 = bir veya kismi brons pulmoner segment dahil, 2 = iki veya daha fazla
bronkopulmonerilg ili bélimler, 3 = genellestirilmis kistik bronsiektazi);

2) Brons dilatasyonunun siddeti (O = normal, 1 =bitisik pulmonerin capinin iki katindan daha azi
arter, 2 = bitisik capin iki katindan fazla pulmoner arter);
3) Brons duvar kalinlasmasinin siddeti (0 = normal, 1 = 0.5 x bitisik pulmonerin ¢api
arter, 2 = 0,5-1,0 x komsu capi pulmoner arter, 3 => 1.0 x komsu ¢capi pulmoner arter);
4) Buyuk mukus tikanikhgi varhgi solunum yollari (0 = yok, 1 = mevcut);
5) Mukus varligi kictik hava yollarinin takilmasi (0 = yok, 1 = mevcut); ve
6) Azalmis zayiflama derecesi (0 = normal, 1 = <% 50 oflobar hacim, 2 =>% 50 lob hacmi)
<5 puandan hafif hastaligin gostergesi olarak kabul edilirken,
6 - 10 orta
> 10 siddetli hastalik,

lIk SFT HRCT cekildigi giin, herhangi bir ila¢ kullanmiyor ve hasta stabil iken yapilarak kaydedildi.



Bulgular

* TP icin duzenli takip edilen 435 hasta arasindan, 42 hasta secildi.
 Toplam 358 vakada KF nedeniyle,
* 35 hasta da HRCT istenen stirede cekilmediginden dislandi.

e KF disit BE’li hastalarin HRCT cekilme yaslari normal gruba gore
daha buyukta.

* Diger demografik 6zellikler acisindan fark yoktu.

( Gestasyonel yas, dogum agirligi, dogumda solunum sikintisi,
entlibasyon, nasal CPAP, O2 tedavisi, anne siutlu alma siresi)



Table 2 Underlying predispasing diseases in children with a history of recurrent preumaonia {BPL with and without non-oystic

fibross bronchiectasis {non-CF BB

Bulgular
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Bulgular

Table 3 Clinical history of lower respiratory tract imvolvernent and lung function test results in children with a history of recurrent

pneumonia (RP), with and without non-cystic fibrosis bronchiectasis (non-CF BE)

HF and non-Cr BE W anne Poniai et CH 95 % O™
Mean age+30 at frdl preumoni episode yeas 2+12 181 16 35 1.07 {151-223)
Mean number of preumani episodss befbe HICT £530D 40 +37 41+ 23 130 (145 (134-125)
Miean rumber of whesling event per yeart 5D 45129 50+ 33 H 090 {45-181)
Fist avalanle hung funcion e malis
A (% of pradicted vabue) 911+ 158 1005+ 106 @13 052 {0M-1.13)
eV B of predcted valus) 19+ 178 WA+ 124 0004 0. 0.07-0.78
FF e s P Of pradicred vakus) 69312548 it 29 QU8 031 0.11-0.84

5 sbindand deviation, HACT high-resolubon mmpuied iomogephy, FIC fored vitl epachy; FEV: fored expiraiony solume in 1 seond, F8F o foreed expiratory
flow from 3 %to 75 % -iﬂnlmp:ty.fahslﬁs et st (categoncal vareble | Wibooon's rank-sum test { mn tnuous vanables) Signifrant dfferenes e v
poried in bold ** ORs from bgistc mgression modds for a inoement equal io 1 50, caltulaied In pabents with AP alone, fier adpustment forage at diagnoss



Sonuc

* Yasamin erken donemlerinde TP'nin BE gelisimi icin major risk faktoru
oldugu gosterilmistir.

* BE gelisimi erken donemde bile goz 6ninde bulundurulmalidir.

* TP li hastalarda FEV1 ve FEF25—75 degerlerinde ki disme KF disi BE
gelisimini ongérmede erken belirtec olarak dnerilebilir.



Turk Gogus Kalp Damar Cerrahisi Dergisi 2017,25(3):412-418 Original Article / C'};g;jn Makale
http://dx. doi.org/doi: 10.5606/tgkdc.denisi. 201712775

The role of current surgical therapy for pediatric/adolescent and
adult patients with bronchiectasis

Bronsektazili cocuk/ergen ve enskin hastalarda meveut cerrahi fedavinin yeri

Halkk Ulutag, Muhammet Reha Celik, Akin Kuzucu

Department of Thoracic Surgery, University of Inonu Faculty of Medicine Turgut Ozal Medical Center, Malatya, Turkey



e KF disi BE'nin klinik bulgulari cocukluk caginda baslar.

* BE icin medikal tedavi yontemleri koruyucu, cerrahi ise major tedavi
yontemidir.

* Bugline kadar konservatif ve cerrahi tedavinin etkinligini karsilastiran
prospektif randomize bir calisma yapilmamaistir.



Amac:
Bu calismada, KF disi BE’li cocuk ve eriskin hastalarda

>

YV V VYV V

klinik bulgular,

cerrahi endikasyonlar,

cerrahi islemler,

ameliyat sonrasi komplikasyonlar

cerrahi tedavi sonuclarinin karsilastirilmasi amaclandi.



Hastalar ve metod

e 2000-2013 villari arasi opere olan BE tanili 99 hasta dosyasi- kayitlari
* Retrospektif

e 18 yas alti BE’li =1. grup( n: 28)

e 18 yas ustu BE'li = 2. grup (n: 71)

* Cerrahi tedavi cogunda en az 2 villik konservatif tedaviden sonra
yvapilmistir.



Hastalar ve metod

Cerrahi endikasyonlar:
1. Lokalize bir hastalik ve uzun sureli agresif tedaviye yanitsizlik

2. Sik alevlenmeler nedeniyle egitimin ve/veya bliiyiimenin olumsuz
etkilenmesi

3. Eriskinde ise mesleki ve sosyal yasamin etkilenmesi

4. Sik hastane yatisi

5. Kalicl veya siddetli hemoptizi, persistan apse olusumu ve
aspergilloma



Hastalar ve metod

* Cerrahi yontem;
* posterolateral torakotomi
 video yardimli torakoskopik cerrahi (VATS).

* Her bir hastada postoperatif durum ve genel saglik durumu:

Klinik muayene bulgulari, hasta ve yakinlariyla gérismelere gore
kategorize edilmistir:
a) Miikemmel: sosyal hayatta ve mesleki / okul yasaminda iyilesme, preoperatif
semptomlarin kaybolmasi

b) lyilesme var: preoperatif semptomlarda belirgin azalma, ancak antibiyotik
gerektirir

c) Degisiklik yok: preoperatif belirtilerin diizelmemesi



Bulgular

Table 1. Clinical manifestations of bronchiectasis in both groups

Symptom Group 1 (n=28) Group 2 (n=71)
il % il y:
Productive cough, sputum 26 929 70 986
Hemoptysis h 10.7 23 324
Growth failure, sputum, cough 1 25 - -
Recurrent infections 9 321 36 507

***Bronsektazinin en yaygin nedeni; akciger enfeksiyonu



Bulgular

Table 2. Surgical procedures performed in both groups

Surgical procedure Group 1 (n=28) Group 2 (n=71)
n % 3| %
Lobectomy 17 60.7 41 57.7
Bilobectomy 3 10.7 3 4.2
Lobectomy + segmentectomy 4 14.3 13 18.3
Segmentectomy 1 3.6 3 4.2
Pneumonectomy 2 7.1 7 9.9
Bilateral lobectomy 1 3.6 ul 5.6




Bulgular

Table 3. Postoperative complications in both groups

Complication Group 1 Group 2
(n=29 operations) (n=75 operations)
n T il T
Atelectasis 4 4
Prolonged air leak 2 3
Bronchopleural fistula - 2
Hematoma 2 -
Lobar torsion - 1
Chylothorax - 1
Subcutaneous fat necrosis - 1
Cerebrovascular accident - 1
Total 3 27.6 18 24

intraoperatif veya postoperatif mortalite yoktu



Bulgular

Mukemmel 23(n) 63 (n)
lyilesme var 5 7
Degisiklik yok 0 1
Ort izlam stiresi 75 ay 57 ay

Ik tani sirasinda buyime geriligi gdsteren 7 cocugun tamami
cerrahi sonrasi beklenen buylime potansiyelini yakalamistir



Sonug

Secilmis olgularda, hastanin yasindan bagimsiz olarak,
bronsektazinin cerrahi tedavisi basarili olarak kabul edilebilir.

Tedavi edemedigi durumlarda dahi, hastanin yasam kalitesini
iyilestirebilir.



Genel Sonuc

* KF disi BE ‘nin etiyolojik faktorleri son yillarda degismektedir.

* |leri tetkik ve arastirma gereken (PSD, PiY, BO gibi) nedenler artmis, Astim
ve TB gibi nedenler azalmistir.

* Ancak enfeksiyonlar ilk sirada kalmaya devam etmektedir.

* Tekrarlayan pnomonili cocuklarda ileride BE gelisme olasiligi solunum
fonksiyon testleri yakindan takip edilerek 6ngorulebilir.

* Cerrahi tedavi etkindir, yasam kalitesine olumlu etkisi vardir.



Tesekkurler



