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* Primer Siliyer Diskinezi (PSD), hareketli siliy/lr'm N
motilitesinde bozulmaya bagl kronik st ve alt solunum
yolu enfeksiyonlari ile karakterize; klinik ve genetik

olarak heterojen bir hastaliktir.

 Hastaligin prevalansi 1:4.000-1:50.000 arasinda
degisiklik gostermekte ve akraba evliliklerinin yiksek

oldugu tlkelerde bu oranin arttigi bilinmektedir.



PSD'de klinik belirti ve bulgular




Primer Siliyer Diskinezi Hangi Hastalarda
Disiindilmelidir?

Situs inversus totalis ve diger situs anormallikleri

Ust hava yolu: Kronik siniizit, rinit, rinore, isitme
problemleri, kronik otitis media, nazal polipozis

Alt hava yolu: Kronik yas oksiirik, atelektazi, brongiektazi,
tekrarlayan pnémoni, kronik bronsit

Yeni dogan doneminde agiklanamayan solunum sikintisi
Ailede PSD oykiisu

Konjenital kalp defektleri (Ust-alt hava yolu hastalgi-
heterotaksi ile birliktelik)



Tarama testi-Nazal Nitrik oksit Olgiimii

 Primer siliyer diskinezi hastalarinda nazal NO
dizeyleri disiktir ve bu nedenle nazal NO

tarama testi olarak kullaniimaktadir.

« 2009 yilindan beri Avrupa'da, PSD tanisi distndlen

hastalarda ilk basamak test olarak kullaniimaktadir.



 Primer siliyer diskinezi
tanisi igin siliyalarin
yapisinin ve
fonksiyonlarinin bozuk

oldugunun gosterilmesi

gereklidir.




Amac¢-Yontem

« Ocak 2013-Aralik 2014 tarihleri arasinda Hacettepe
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v Oyki,

v Klinik bulgulart,

v" Nazal NO,

v' Elektron mikroskopi

v" Nazal firgalama



PSD oldugu distinilen 218 hastanin
v Klinik ozellikleri,
v' Solunum fonksiyon testi,
v' Balgam kiiltird,
v' Bronkalveolar lavaj kiiltird,
v' Akciger grafisi,
v Toraks BT

sonuclar: incelendi.



Tarama Testi

Nazal NO
11.7 ppb
(5-49 ppb) (n=189)




Yiksek Hizli Videomikroskopi













i - U e
& -,

Elektron

Mikroskopi




Bulgular

« Bolimimizde Ocak 2013-Aralik 2014 tarihleri
arasinda klinik izleme gelen 218 PSD hastasi
degerlendirildi

« Erkek/Kiz: 103 (%47,2)/115 (7%52,8)

* Hastalarin yas ortalamasi 12,8 yas, semptomlarin
baslangig yasi ortalama 1,7 yas (1 ay-14 yil) di



Bulgular

Akrabalik oykisi var 164 7%75,2
Kardes 6ykdisd var 46 %21,1
Neonatal respiratuar 123 7%56,2
distres

Situs inversus totalis 55 %25,2
Rinit 152 7%69,7
Siniizit 141 %64,7
Otit 74 %339
Astim 80 %367

Lobektomi oykisi 26 %11,9



Akciger Grafisi
I %

Normal 19
Atelektazi 48 4
Bronsiektazi 22,8
Atelektazi+ 27

Bronsiektazi




Toraks BT -Bulgular

Bronsiektazi

yayginhgi

Hafif 125 104 2.1 17.7 5.2

Orta 6.3 15.6 14.6 3.1 135 104
Ileri 5.2 36.5 30.2 1 21.9 427
Brongiektazi

derecesi

Hafif 15.6 24 219 42 32.3 19.8
Orta 3.1 21.9 16.7 1 10.4 219

Ileri 5.2 16.7 6.3 1 10.4 16.7



Toraks BT

S

Peribronsiyal 67,7
kalinlasma

Atelektazi 64,5
Mukus tikaci 32,3
Tomurcuklanmis 30,2
agag gorindmd

Havalanma artisi 13,5

Infiltrasyon 8,3




Bulgular

Balgam Kiiltiird (n=200) BAL Kiiltird (n=140)
_—_ _-I_
S. aureus S. aureus
S. pneumonia 37 17 S. pneumonia 37 24,6
H. influenza 121 55,5 H. influenza 87 56,9
P. aeruginosa 8 3,7 P. aeruginosa 2 15
M. catarrhalis 5 2,3 M. catarrhalis 7 46

Aspergillus 7 4,6



Solunum Fonksiyon Testi
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Tartisma ve Sonug

Primer siliyer diskinezi hastaliginin farkindaliginin az olusu,
non-spesifik semptom ve bulgulari, tanisal testlerin zorlugu

tanida gecikmeye neden olmaktadir.

Hastaligin erken tanisi, kronik solunum yolu enfeksiyonlarina

bagl brongiektazi gelisimini engelleyebildiginden 6nemlidir.



 Hastalarin bagvuru yasi yenidogan doneminde
solunum sikintisi ile birlikte olabilecegi gibi, erigkin
yasa kadar da gecikebilir.

 Bolimimizde hastalarin tani yasi tani yontemlerindeki
gelismeler sayesinde daha distik bulunmustur.

« Situs inversus totalis %50 olguda bildirilmistir.



« PSD hastalarinda en sik izole edilen mikroorganizmalar

1. sirada H. influenza, 2. sirada S. pneumonia dir.

 Solunum fonksiyon testlerinde erken donemde
obstriksiyon ve hava hapsi, izleminde
obstriiktif+restriktif degisiklikler gorilmektedir



* Hastaligin yayginliginin deg’erlendirilmesinc'i?kulIanlIaf
Toraks BT de en sik akciger orta lob, lingula ve alt
lobun tutulumu hastaligin KF ten ayrilan 6nemli bir

bulgusudur.

« Akcigerde havalanma artisi, brongiyal duvar
kalinlasmasi, segmental atelektazi ve bronsektazi sik

gorulen radyolojik bulgulardir.



Sonug¢ olarak;

« PSD, heterojen bir hastalik olmasina ragmen,
yenidogan doneminde agiklanamayan solunum sikintisi,
kronik balgamli oksiirik, otit, rinit, sinizit, nazal
polip, infertilite, situs inversus ile gelen, balgam
kiltirinde H. influenza iiremesi olan, radyolojik
olarak orta ve alt lobda bronsiektazi ile gelen
hastalarda ayirici tanida disginidlmesi gereken bir
hastaliktir.



TESEKKURLER...



