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oz

Amag: Kistik Fibrozis (KF) hastaliginda pulmoner yapisal degisikliklerin erken dénemde noninvaziv olarak gdsteriimesi ile
tedaviye daha erken baslanarak ve mevcut tedavi gézden gegirilerek komplikasyonlarin dntine gegilebilir. Erken dénem
pulmoner yapisal degisiklikleri, pulmoner alevlenme dncesi ve sonrasi tedavi yanitini géstermede bilgisayarli toraks
tomografisi (BT) ile beraber mediastinal manyetik rezonans gérintileme (MRG) kullaniimaya baglanmistir. Bu ¢alismanin
amaci, klinigimizde KF ile takip edilen ve klinigi stabil hastalarda es zamanli olarak toraks BT ve MRG gekilen hastalardaki
radyolojik bulgularin birbirleri ile karsilastirimasi ve hastalarin bazi klinik ve laboratuar bulgular ile korelasyon yapilarak;
takiplerinde uygun yontemle gérintileme yapmaktir.

Gerec ve Yontemler: Agustos 2018 - Subat 2019 tarihleri arasinda, hastanemiz Cocuk Gdgus Hastaliklar Klinigi’'nde
KF tanisi ile takip edilmekte olan, klinik olarak stabil 14 hastanin ayni gtin gekilen BT ve MRG’leri geriye donitk olarak
Helbich ve Eichinger skorlama sistemine gére incelendi. Hastalarin demografik verileri, klinik ve laboratuar bulgular
kronik kolonizasyon durumu ve genetik mutasyonlari kaydedildi.

Bulgular: KF tanisi ile takip ediimekte olan, pulmoner alevienme sikayeti olmayan 14 hastanin ayni gin cekilen BT ve
MRG’leri geriye donuk olarak degerlendirildi. BT ve MRG bulgulari karsilastiridiginda Helbich skorlama sistemine gére
sadece mozaik atentiasyon paterninde BT ile daha iyi tanmlandigi g&sterildi (p = 0.003). Helbich skorlama sistemine
gbre BT icin ortalama skor 6.6 (1-17), MRG icin 4.7 (0-15)'di. Eichinger skorlamasina gére MRG icin ortalama skor 3
(0-16) di.Hastalarin klinik ve demografik bulgulart karsilastinidiginda Phe508del homozigot mutasyonu olup Raeruginosa
ile kronik kolonize olan hastalann BT ve MRG skorlari diger hastalara gére anlamli olarak daha ytksekti (p = 0.002).

Sonug: KF hastalarinda pulmoner etkilenmeyi goéstermek icin mediastinal MRG toraks BT kadar guvenilir;
radyasyon icermedigi icin de tercih edilebilir bir yontemdir. Mozaik atentasyon gibi erken dénem akciger bulgularinin
degerlendiriimesinde ise BT ile beraber kullanilabilir. Yakin zamanda KF hastalarindaki akciger bulgularini gdstermede
deneyimli personel ve yeni cekim teknikleri ile MRG altin standart haline gelebilir.

Anahtar Sézciikler: Kistik fibrozis, Bilgisayarll tomografi, Manyetik rezonans gérintileme, Puimoner tutulum
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ABSTRACT

Objective: In Cystic Fibrosis (CF) disease, complications can be avoided by noninvasively demonstrating pulmonary structural changes
in the early period by starting treatment earlier and reviewing the current treatment. Computed thoracic tomography (CT) and mediastinal
magnetic resonance imaging (MRI) have been used to show early pulmonary structural changes and treatment response before and after
pulmonary exacerbation.The aim of this study is to compare the CT and MRI findings of CF patients with some clinical and laboratory
findings, and to perform imaging with an appropriate method in their follow-up.

Material and Methods: CT and MRiIs of 14 clinically stable CF patients August 2018 and February 2019 were retrospectively analyzed
according to the Helbich and Eichinger scoring system. Patient’s laboratory findings, chronic colonization status and genetic mutations
were recorded.

Results: According to Helbich scoring, the mean score in CT was 6.6 (score range 1-17), while MRI was 4.7 (score range 0-15). The
mean score in the MRI was 3 (score range 0-16) according to the Eichinger score. There was a statistically significant difference between
CT and MR findings according to Helbich scoring (p=0.003). CT was superior to MRI in demonstrating mosaic attenuation. Four patients
who had Phe508del homozygous mutation chronic colonised with p.aeruginosa and had higher CT and MRI scores than rest of them
(p=0.002).

Conclusion: Mediastinal MRl is as reliable as thoracic CT; to show pulmonary involvement in CF patients and can be preferred to reduce
radiation damage. MRI can be used together with CT in the evaluation of early lung findings such as mosaic attenuation. Recently, MRl may
become the gold standard with experienced staff and new imaging techniques in demonstrating lung findings in CF patients.

Key Words: Cystic Fibrosis, Computed Tomography, Magnetic Resonance imaging, Lung involvement

GIiRIS Tablo I: BT ve MRG icin Helbich skorlama sistemi.
BT* MRG*

Kistik Fibrozis (KH", "2500 canllldogumda bir g(")rUIerlw,I glocul.du.k Brongektazi 0-3 0-3
gggm@ en sk gorulen genetl!k h'astahklarlndan‘b|r|d|r. "KIIIS'[IK Bronsiyal duvarda kalinlasma 0-3 0-3
Fibrozis Transmembran Regulatér (KFTR) geninde gortlen . y

, ) - Bronsektazi yayginigi 0-3 0-3
mutasyonlar ile ekzokrin sekresyonlarin akiskanligr azalir, uzun - - % G
sureli brongiyal obstriksiyon, enfeksiyon ve inflamasyon, skar UKUS plagryayginig 5 . .
(fiorozis) ve brongektazi ile karakterize kalici akciger hasan ~ APse ve sakkulasyon yayginligi 0-3 0-3
olusur (1-3). KF’de safra kesesi, karaciger ve pankreasta da  Bronsiyal bolge tutulumu 0-3 0-3
tutulum olmakla birlikte, pulmoner komplikasyonlar morbidite BUl ciddiyeti 0-3 0-3
ve mortalitenin %95’inden sorumludur (1-4). Yenidogan tarama Amfizem ciddiyeti 0-2 0-2
programlar ile daha erken dénemde tani konulabilmektedir. Mozaik perfiizyon ciddiyeti 0-2 0-2
Pulmoner yapisal degisikliklerin erken ddnemde noninvaziv Kollaps/konsolidasyon ciddiyeti 0-2 0-2
olarak gosteriimesi ile tedaviye daha erken baslanarak ve .

L . ) o (maksimum skor = 27)
mevcut tedavi gbzden gecirilerek komplikasyonlarin éntine
gecilmesi ile bu hastalarin morbidite ve mortalitesi azaltilabilir.
Bu nedenle, ingiltere ve Avustralya KF takip yonergelerinde ilk ~ Tablo Il: MRG icin Eichinger skorlama sistemi.
2 yasta asemptomatik dénemde ve ilk 6 yasta dizelmeyen MRG*
!oullmor.w.e.r. b.L.J|gU|aI’I olllan hastfala.rlda,ldaha éhce yapllmadlysa Bronsektazi/bronsiyal duvar kalinlasmasi 12
||e"r|" g?runtulerrle yontgmlerl Onerilmektedir .(.5’6)' Secilen Mukus tkaci 19
goérintdleme  yontemlerinin - kolay uygulanabilir, radyasyon
. . Apse/sakkulasyon 12
icermeyen, ayni zamanda pulmoner bulgular gdstermede .
hassas olmasi gerekmektedir. Konsolidasyon 5 o 12
Spesifik bulgular (plevral efiizyon, plérezi, 10

BT'nin KF hastalarinda pulmoner bulgularn ayrintii  olarak pnémotoraks)

gosterdigi, klcuk cocuklarda ¢ok erken dénemde bile hava
hapsini gosterebildigi uzun zamandir bilinmektedir (7,8). Uzayan
yasam sureleri ve izlemde sik BT ¢ekilmesi ile beraber hastalarin
maruz kaldigi kimulatif radyasyon dozu artabilemektedir.

*(maksimum skor = 60)

akciger patolojilerinin - mediastinal MRG’de  yorumlanmasi
icin gelistirilmistir (Tablo 1l). Son vyillarda mediastinal manyetik

Bilindigi Uzere; Helbich skorlama sistemi uzun yillardir BT de
akciger patolojilerinin (amfizem, bronsektazi, bronsial kalinlasma
vb.) skorlanmasi (maksimum puan=27) icin kullanimaktadir.
Son vyilllarda mediastinal MRG icin de modifiye edilmistir
(Tablo I.) Eichinger skorlama sistemi (maksimum puan=60) ise
Helbich skorlama sistemine bazi bulgular tam uyarlanamadigi
icin son 10 yida gelistirilmistir. Eichinger skorlama sistemi
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rezonans gorinttleme (MRG)’nin KF hastalarinda erken dénem
pulmoner yapisal degisiklikleri, pulmoner alevlenme 6ncesi ve
sonrasl tedavi yanitini géstermede etkin olarak kullanilabilecegini
bildiren az sayida calisma mevcuttur (9-12). Radyasyon
icermeyen goruntlleme yontemleri 6zellikle ¢cocuklarda daha
sik tercih edilmektedir. KF hastalarinda da pulmoner tutulumu
gbstermekte altin standart kabul edilen BT yerine yeni ¢ekim
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teknikleri ile MRG de tercih ediimeye baslanmistir. MRG ile
BT’'de saptanan bronsektazi ve mukus tikaci gibi pulmoner
parankim bulgularinin saptanabilecegdi bildirilmistir (7,9-12).

GEREC ve YONTEMLER

Calismamizda klinik olarak stabil dénemde olan ve akciger
grafilerinde 6nceki akciger grafilerine gore degisiklik olmayan
hastalann BT ve MRG ile gdrintilemesi yapilmis ve bundan
sonraki takiplerinde akut pulmoner alevlenme gibi klinik gereklilik
halinde veya 5 vyida bir tekrarlanan rutin gdérintulemeleri
esnasinda en uygun yontem ile goruntileme yapimasi
amaclanmistir. Ayrica, toraks BT ve MRG ¢ekilen hastalardaki
radyolojik bulgularin birbirleri ile karsilastirimasi ve bu bulgularin
kronik kolonizasyon durumu ve KFTR mutasyon analizi
sonucu vb. Klinik bulgular ile korelasyonunu degerlendirmek
amaglanmistir.

Calismada KF hastalarinda akciger tutulumu bulgularinin
izleminde MRG ile takip planlanir ise; gelecekte de daha sik
kullanilabileceginden MRG icin spesifik skorlama sistemi olan
Eichinger sisteminin de kullaniimasi uygun bulunmustur. Bu
nedenle; hastalarin BT ve MRG’leri Helbich skorlama sistemi
ile skorlanmis; MRG’ler Helbich skorlama sistemine ek olarak
Eichinger skorlama sistemi ile de skorlanmistir. Sonuclarda her
2 skorlama sistemini bulgular karsilagtirimistir.

Galismamiz icin Ankara Cocuk saghigi ve Hastaliklari Hematoloji
Onkoloji Egitim Arastirma Hastanesi, Klinik Arastirmalar Etik
Kurulu’ndan 16.04.2019 tarih ve 2019-090 karar numarasi ile
onay alinmistir.

Agustos 2018 ile Subat 2019 tarihleri arasinda, hastanemiz
Gocuk Gogus Hastaliklar Klinigi'nde KF tanisi ile takip edilen,
klinik olarak stabil, 18 yas altindaki, toraks BT ve mediastinal
MRG gérintilemesi yapllmis hastalar geriye donik olarak
tarandi. Hastalarin yasi, cinsiyeti, klinik ve laboratuar bulgular,
kronik kolonizasyon durumu KFTR DNA sekans analizi sonugclari
cocuk gdgus hastaliklarn doktorlari tarafindan degerlendirildi.

Hastalarin BT ve MRG goruntuleri, hastalarn Klinigi hakkinda
bilgisi olmayan bir pediatrik radyolog tarafindan Helbich ve
Eichinger skorlan kullanilarak yeniden degerlendirildi (Tablo |
ve ll). Deneyimli pediatrik radyolog 6énce hastalarin BT ve MRG
géruntUlerini Helbich skorlama sistemine goére karsilastirmis;
daha sonra MRG goruntUlerini Eichinger skorlama sistemi
ile degerlendirmigtir. Dederlendirme sonucunda, kontrolleri
sirasinda pulmoner alevlenme déneminde olan hastalar galisma
disinda birakilmigtir.

Tum BT gorinttlemesi, 16 kesitli cihaz ile (Toshiba America
Medical Systems), (100-120 kV; kesit kalinligi <2 mm; matriks
512x512 piksel; gantry acisi 0°) intraventz kontrast madde
kullanilmadan, hasta yasina uygun kV (<2 yas: 100 kV, >2 yas:
120 KkV) segilerek gerceklestirildi. Tum MR goérUntilemeleri
1.5T cihaz ile (GE Healthcare, Milwaukee, WI) ¢ok kanall

sarmal kullanilarak, aksiyel ve koronal T2 agirikli (TR/TE:4500—
6000/90-110 ms) sekanslari kullanilarak solunum tetiklemeli
olarak elde edildi. GéruntUlerin kesit kalinldi 3—4 mm, ortalama
gekim suresi 7 dakikadi. MR goérintulemeler, kligUk ¢ocuklarda
ylUzeyel sedasyonlu (klorohidrat) veya sedasyon kullaniimadan
kendi uykusu altinda gerceklestirildi.

istatistiksel Analiz

Kategorik degiskenler, sayl ve yuzde ile sayisal degiskenler
ortalamazstandart sapma (SD) seklinde verildi. Tum analizler
SPSS ile (versiyon 22.0, SPSS Inc., Chicago, IL) yapildi ve
p<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Calismaya KF tanisi ile takip edilmekte olan pulmoner alevienme
sikayeti olmayan 14 hasta dahil edildi. Hastalarin 10’u (%71.4)
erkek, 4’0 (%28.6) kizdi; yas ortancasi 3.9 yil (1 en klcgUk-18
en bUylk)'dd (Tablo Ill). GCalismaya dahil edilen Klinik olarak
stabil 14 KF hastasina ayni gin veya yakin tarihlerde BT ve
MRG ¢ekilmisti (BT=14, MRG=14). Akut pulmoner alevienme
déneminde olan 3 hasta calisma digi birakiimisti. Noninvaziv
mekanik ventilasyon (NIMV) ile izlenen bir (%7.1) hasta disinda
kronik solunum yetmezligi nedeniyle tedavi alan hastamiz
yoktu. Bir hasta disinda tim hastalarimiz (%92.8) inhale dornaz
alfa tedavisini dizenli kullanmaktaydi. Bes (%35.7) hasta P.
aeruginosa ile kronik kolonizeydi. S.aureus ile kronik kolonize

Tablo llI: Hastalarin klinik ve laboratuar bulgulari.

n=14 %
Yas ortancasi 3.9 (1-18 yas)
E/K 10/4  71.4/28.6
MalnUtrisyon 2 14.2
Yenidogan tarama programi ile tani 2 14.2
Dornaz Alfa kullanimi 13 92.8
P, aeruginosa ile kronik kolonizasyon 5 35.7
Normal spirometri? 3/4 75
NIMV 1 7.1
KFTR DNA Sekans Analizi 14 100
F508del homozigot 4 28.5
Q220X / 2789+5G->A 1 7.1
R334Q / p.Phel152 1 7.1
R1070Q Homozigot 1 7.1
457TAT->G Homozigot 1 7.1
S466X Homozigot 1 7.1
G314E Homozigot 1 7.1
2184delA / 3878 delG 1 7.1
G542 / D58N 1 7.1
G85E Homozigot 1 7.1
€.2657+5G>A Homozigot 1 7.1

E: erkek; K: kadin; NIMV: non invaziv mekanik ventilasyon, KFTR: kistik
fibrozis transmembran regdlatér; min: minimum, max: maksimum.
a(FEV1>%80, FVC>%80, FEF 25-75>%70, FEV1/FVC>80)

Turkiye Cocuk Hast Derg/Turkish J Pediatr Dis / 2022; 16: 53-59
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Tablo IV: KF hastalarinin BT ve MRG bulgularinin karsilastiriimasi.

. BT MRG
Parankimal Bulgular o}
n=14 % n=14 %

Bronsektazi/peribrongial kalinlasma 71.4 10 71.4 >0.05
Tomurcuklanmis aga¢g manzarasl 57.1 8 57.1 >0.05
Mozaik atentasyon 50 1 7.1 *0.003
Mukus tikaci 28.5 4 28.5 >0.05
Lineer-subsegmental atelektazi 28.5 4 28.5 >0.05
Skorlama

Helbich Skoru, ortalama skor + standart sapma 6.6 + 2.2 (skor araligl, 1-17) 4.7+ 2.3 (skor araligl, 0-15) >0.05

Eichinger Skoru, ortalama skor + standart sapma

- 3+ 2.2 (skor araligl, O-16)

olan hastamiz yoktu. KFTR DNA sekans analizi sonuclar
ile 4 (%28.5) hastada Phe508del homozigot mutasyonu
oldugu gosterildi (Tablo Ill). Spirometre de koopere olabilen 4
(%28.5) hastadan R, aeruginosa ile kronik kolonize, Phe508del
homozigot mutasyonu olan NIMV ile izlenen bir hastamizin agir
restriksiyonu mevcuttu. Diger U¢ (%75) hastanin ise spirometre
degerleri normaldi (FEV1>%80, FVC>%80, FEF 25-75>%70,
FEV1/FVC>80) (Tablo III).

BT’ de hastalarin %71.4’Gnde (10/14) bronsektazi ve peribronsial
kalinlasma, %57.1’inde (8/14) tomurcuklanmis aga¢ manzarasi,
%50’sinde (7/14) mozaik atenldasyon, %28.5’inde (4/14)
mukus tikaci, %28.5’inde (4/14) lineer-subsegmental atelektazi
saptand (Tablo III).

Helbich skorlama sistemine gére BT'de ortalama skor 6.6 +
2.2 (skor araligl, 1-17), MRG’de 4.7+2.3 (skor araligi, 0-15)'di.
Eichinger skorlamasina gére MRG igin ortalama skor 3+2.2
(skor araligi 0-16)’di. BT ve MRG bulgulan karsilastiridiginda,
Helbich skorlama sisteminde degerlendirilen kriterler arasinda
sadece mozaik atenUasyon paterninde istatistiksel olarak
anlamli fark saptandi (p = 0.003). Diger kriterlerde anlaml fark
gbrulmedi (p>0.05) (Tablo IV) (Sekil 1).

Hastalarin klinik ve demografik bulgulan karsilastinidiginda F508
delesyonu homozigot mutasyonu olup P. aeruginosa ile kronik
kolonize olan dort (%28.5) hastanin yas ortancasi 8.9 (6.5 en
kicgUk-20 en blydk)'td. Bu hastalarin BT ve MRG skorlari, yas
ortancasi 3.9 (1-20 yas) olan diger hastalara gére anlamli olarak
daha yUksekti (p = 0.002).

TARTISMA

Bu retrospektif kesitsel calismada klinik olarak stabil iken
cekilen BT ve MRG’ de mozaik atentasyon disindaki akciger
bulgularinda istatistiksel olarak anlamli fark olmadigi saptandi.
KF'de erken donemde periferal hava yolu inflamasyonu,
enfeksiyonlar ve bozulmus mukosiliyer klirens ile baglayan
akciger hasari, geri donisumsUz yaygin bronsektaziler ve son
dénemde kronik solunum yetmezIigi nedeni olabilir (13,14). Akut
pulmoner alevienmede solunum fonksiyon testleri etkilenmeden

Turkiye Cocuk Hast Derg/Turkish J Pediatr Dis / 2022; 16: 53-59

once BT'de de klinik ile korele degisiklikler gordldigu, uzun
dénem izlemde de pulmoner alevlenme sayisi arttikga BT
bulgularinin da belirginlestigi gdsterilmistir (8,15).

Merkezimizde de KF hastalanmiz igin rutin BT ¢ekimi yaplimamakta,
gereKliik halinde kontrast madde kullanilarak BT ¢ekilmektedir.
Sikayet olmasi halinde veya yillk kontroller sirasinda rutin akciger
grafisi ¢ekimektedir. Calismamizda Kklinik olarak stabil ddnemde
olan ve akciger grafilerinde 6énceki akciger grafilerine gére degisiklik
olmayan hastalann BT ve MRG ile gorintilemesi yapimistr.
Akciger grafisi ucuz, hizll ve yaygin kullanilan bir ydntemdir; bu
nedenle yilda bir kontrol amagl ve gereklilik halinde daha erken
cekilmesi dnerilmektedir (13). Grafiler atelektazi, konsolidasyon,
plevral eflzyon gibi anormalliklerin  tanisinda  yararldir;
ancak bronsektazi tanisinda hassasiyeti dustktir (16). KF
hastalarinda erken dénemde 6nce geri dontstimli kiguk hava
yolu hastalidl, zamanla brongektazi gelisimi ile kalici akciger
hasarina yol agarak yagsam kalitesini distrmekte; morbidite ve
mortaliteyi arttirmaktadir (17-20). Ki¢Uk hava yolu hastaliginin
erken dénemde tespiti mumkidn oldugunda; etkin fizyoterapi
ve postural drenaj, enfeksiyonlardan korunma ve gerektiginde
dornaz alfa tedavisi ile bulgularda bir miktar diizelme saglanabilir
(21). BT ile tim akciger parankimi ayrintili degerlendirilip,
bronsektazi tanisi konulabilmektedir (22-24). KlgUk hava yolu
hastaliginin gdsteriimesinde en ¢ok bilinen ve sik kullanilan
yontem BT'dir (25). BT ¢ekim sikligi ve endikasyonlari ile ilgili
klinikte bazi gérus ayriliklar gorilmektedir. Bazi merkezler, ilk
bir yildan baslayarak en az 2 yilda bir kontrol BT ¢ekilmesini
Onermekte iken; bazi merkezler ise BT'nin rutin kullanimini
dnermemektedir (17,24). ingiltere’de 27 merkezli 3.basamak
KF takip ve tedavi merkezinde yapilan bir anket ¢alismasinda
klinisyenlerin %93’G BT'yi hastallk progresyonunda (en sik
nontdberklloz mikobakteriler ve allerjik bronkopulmoner
aspergillozis) kullanmis ve %70’ de BT sonuclarinin tedaviyi
yonlendirdigini belirtmistir, ancak sadece %17’si yillk rutin BT
Onermistir (25). Klinisyenlerin %14’ ekspiratuar fazda, %5’i de
intraven®z kontrast ile BT kullanmistir (25). BT ile hastaligin ¢ok
erken déneminde bile hafif pulmoner degisiklikler saptanabilir;
bu nedenle degisken endikasyonlarda siklikta kullanilimaktadir.

CGalismamizda da BT ve MRG bulgulan benzerlik gostermistir.
Yas! kuguk olan gocuk hastalarda kooperasyonun az olmasi



Kistik Fibrozis Hastalarinda Akciger Tutulumunun Manyetik Rezonans Gériintileme ile Degerlendiriimesi 57

Sekil 1: KF hastasinda akciger grafisi, BT ve MRG Gorlntileme Bulgularn KF nedeniyle takipte, Phe508del mutasyonu olan yaygin sol akcigerde
daha bronsektazileri olan 5 yasinda bir hastanin; (A) Akciger Grafisi: Bilateral sol akcigerde daha belirgin parakardiyak peribronsiyal kalinlasma ve
atelektazi mevcut; (B) BT: sol lingller bronsektazi ve atelektazi, bilateral peribronsial kalinlasma ve mozaik atentiasyon mevcut; (C) MRG: BT ile
benzer bulgular mevcut ancak mozaik atentiasyon gosterilemedi.

nedeniyle calismamiza dahil edilen hastalarda ekspiratuar
fazda BT ¢ekimi yapilmamistir. Mozaik atenUasyon, ekspiratuar
fazda elde edilen BT lerde daha belirgin olarak secilebilse de,
inspirasyon fazinda elde edilen BT’lerde de gorulebilmektedir.
BT'nin iyonizan radyasyon igeren bir gorintileme ydntemi
olmasi nedeniyle son vyillarda rutin  kullanimi  tartisimaya
baglanmistir  (26,27). Radyasyon maruziyetinin - olmamasi
nedeniyle KF hastalan icin MRG’nin akciger hasarini gdsterme
basarisi ile galismalar artmistr. MRG’deki tetkik strelerinin hizli
goruntllemeye imkan saglayan sekanslar (Ultra-short TR/TE
2D Steady State Free Precession ile Sequence) ile kisalmasi,
gdruntulerin solunum ile senkron elde edilebilmesi ile akciger
parankimini  degerlendirmek muimkin  olabilmektedir  (28).
Ayrica, KF olan ¢ocuk hastalarda da erigkinlerde oldugu gibi;
inhale 3He ve 129Xse ile MRG ¢ekiminin tolere edilebilir oldugu
ve ik 1 yasta bile kiiglk hava yollarindaki hafif degisikliklerin ve
bdlgesel ventilasyon bozukluklarinin gdérintdlendigi bildirilmistir
(29,30). MR goruntilemede c¢ocuk hastalarda karsilasilan en
biylk problem hasta ile olan kooperasyondur. Ozellikle kiiglk
yastaki ¢ocuklarda ylUzeyel veya genel sedasyon ihtiyaci
olabilmektedir. Literatirde KF hastalarinda MR goérinttleme
kullanimi ile ilgili birka¢ c¢alisma bulunmaktadir. 2014’te Sileo
ve ark. (383), yas ortalamasi 12.5 yil olan 17 KF hastasinin
rutin BT c¢ekimi esnasinda MRG’lerini ¢ekmis, Eisenger ve
Helbich skorlari ile BT ve MRG bulgularini karsilastirmistir. Her
iki skorlama sisteminin birbiri ile korelasyon gdsterdigi; mukus
tikaci, brongektazi, peribrongial kalinlasma skorlarnin BT ve
MRG de benzer oldugu ve en Onemlisi ekspiratuar fazda
cekilen MRG’de T2 agirlikli gérunttlerde mozaik atentiasyonun
g&sterilebildigi bildirilmistir (31). Almanya’da 0-6 yas arasi 50 KF
hastasina stabil dénemde MRG c¢ekilmis; ilk 1 yil dahil olmak
Uzere, bronsial duvar kalinlasmasi, mukus tikaci, bronsektazi
ve perflzyon bozukluklari gdsterilebilmistir (9). Bu calismada
ayrica akut pulmoner alevienmede MRG skorlarinin yUkseldigi

ve tedaviden 1 ay sonra anlamli olarak dustugu de gdsterilmistir
©).

Calismamizda BT’ de mozaik atentasyon saptanan 7 hastadan
sadece 1’inde MRG’de mozaik atenliasyon saptanabilmistir.
Calismamizda elde edilen MR goéruntllerde daha onceki
galismalardan farkli olarak mozaik atentiasyonun BT’den daha
az saptanabildigi gordlmustir. MRG’de normalde havaya
ait sinyal kaydi bulunmamakta olup akciger parankiminde
havalanma artisi gdsteren parankim alaninda da sinyal farklilig
saptanamamaktadir. Akcigerlerde hava hapsi alanlarn gdsteren
parankim ile normal parankim arasindaki sinyal farkinin
saptanabiliriginin, ekspiratuar ve inspiratuar fazlarda alinan
goruntulerin karsilastinimasi ile mumkdn olabilecedi bildirilmistir
(32).

Calismamizda da P aeruginosa ile kronik kolonize olan ve
Phe508del homozigot mutasyonu olan hastalarmizn BT ve
MRG skorlari birbiriyle korele olarak daha yUksekti. Bu durum, KF
hastalarinda genetik faktérlerin etkisi ve sik pulmoner alevienmeler
ile akciger tutulumunun yagla artmasi ile iligkilendirildi.

Bronsektazi (BE) ile ilgili yapisal degisikliklerin yenidogan ve erken
infantil ddnemde BT’de hafif hava hapsi bulgulari ile basladigi ve
inflamasyon ile ilerleme gosterdigi saptanmistir (12,33-35). BT
bulgulari ile yapilan klinik korelasyonlarda bronsektazi gelisiminde,
P aeruginosa enfeksiyonu ve kolonizasyonunun inflamasyonu
ve akciger hasarini arttran en 6nemli faktorlerden biri oldugu
gosterilmistir (18,20,35). P aeruginosa bronsektazi gelisimi ile
yasam kalitesini distrmekte ve son dénem akciger hastaliginda
mortalitenin  en onemli komponentlerinden biri olmaktadir
(14,20). Bu nedenle; akcider hasarnin erken ddnemde
gosterilmesi ve enfeksiyonlarin dnlenmesi ile bronsektazi iliskili
akciger hasarinin yavaglatimasi amaclanmaktadir.

Turkiye Cocuk Hast Derg/Turkish J Pediatr Dis / 2022; 16: 53-59



58  Tugeu GD ve ark.

CGalismamizda solunum fonksiyon testlerinden spirometreye
kooepere olan hasta saymiz radyolojik bulgular ile Klinik
korelasyonyapmakicin yetersizdi. Her ikisi de iyonizan radyasyon
icermeyen, noninvaziv ve kigUk ¢ocuklarda da uygulanabilen
solunum fonksiyon testlerinden lung clearance index (LCl) ve
MRG’nin koordine kullanimi son dekatta giderek artmaktadir
(86). Bilindigi Uzere spirometre FEV1 vylzdeleri dismeden
once Nitrojen Multiple Breath Washout (MBW) teknigi ile LCI
de ventilasyon heterojenitesi saptanabilmektedir. ik olarak,
spirometride FEV1 ylzdeleri normal olan KF hastalarinda da
hafif degisikliklerin 129Xse MRG ile erken dénemde saptandigi
bildirilmistir (36). LCl'in kullaniminin siklasmasi ile; MRG’de erken
parankimal bulgularin LCl ile korelasyonunu gdsteren ¢alismalar
artis gostermektedir. Stahl ve ark. (37) 2017°’de yaptidi bir
calismada, KF hastalarinda stabil ddnemde LCI yUksekligi ile
gortlen ventilasyon heterojenitesinin (VH), MRG’ de bdlgesel
mukus plagdi ve hipoperflizyon ile yikselen ventilasyon defekti
yUzdesi (VDY) ile lokalize edilebildigini bildirmistir. Ayrica bu
hastalarda akut pulmoner alevienme esnasinda LCI ve MRG
global skorlarinin birbirleri ile korele olarak yUkseldigi; uygun
tedavi sonrasinda dustugu de gdsterilmistir (37). 2020’de
Couch MJ ve ark.(38) stabil dénemde ve akut pulmoner
alevlienme ddneminde solunum fonksiyon testlerinden FEV1,
LCI ile goruntileme yodntemlerinden PREFUL ve 129Xse MRG
bulgularini karsilastinimistir. KF hastalarinda stabil dénemde
FEV1 yilzdeleri normal, LCI VH'ni gdsterecek sekilde ylksek
iken; hem 129Xse MRG hem de PREFUL MRG’de VDY benzer
oranda go&sterilebilmistir (39,40). Akut pulmoner alevlenmede
ise; FEV1 dusuk ve LCI yiksek iken 129Xse MRG ve PREFUL
MRG’'de VDY’nin arttig;; uygun tedavi ile FEV1 ve LCI
duzelirken gene her iki MRG’de de dizelme gosterilmistir (41).
Bu yontemlerden normal tidal ventilasyon esnasinda daha az
aplikasyon ile gekilebilen PREFUL MRG’nini kullaniminin teknik
olarak daha kolay oldugu bildirilmistir (41).

CGalismamizin kisttlliklarindan birisi solunum fonksiyon testlerinden
spirometre disinda pletismografi, LCl yapilamamasi ve bu nedenle
6 yas alti hastalarimiz icin gértinttleme yéntemleri ile korelasyon
yapllamamasidir.

Bir diger kisitllik ise teknik sartlar nedeniyle tim hastalarda
ekspiratuar fazda MRG ¢ekilememesidir, ancak mevcut MRG
teknigi ile mozaik atendasyon disindaki parankimal bulgular BT
ile karsilastinlabilmistir

Daha ¢ok hastanin dahil oldugu; KF hastalarinin 1 yastan itibaren
izlendigi, prospektif, randomize kontrollli calismalara intiyag
vardrr.

SONUGC

KF hastalarinda pulmoner etkilenmeyi erken dénemde gostermek
icin MRG guvenilir; radyasyon icermedigi icin de tercih edilebilir bir
yontemdir. Yakin zamanda KF hastalarindaki akciger bulgularini
gdstermede yapllacak daha buylk ¢apl calismalar ile MRG altin
standart haline gelebilir.
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