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Ozet:

Amag: Nadir goriilen otozomal resesif bir hastalik olan primer siliyer diskinezinin(PCD)
egzersiz kapasitesine etkisi konusundaki bilgiler stmirlidir. Bu ¢alismada, PCD olan ¢ocuklar
ve saglikli bireylerde aerobik kapasitenin karsilastirilmast amaglandi.

Gereg ve yontemler: Calismaya PCD tanist alan 15 ¢ocuk (13.1£3.1 yil) ve onlarla yas ve
cinsiyet agisindan uyumlu 15 saglikly cocuk (13.3+3.2 yil)alindi. Olgulara solunum fonksiyon
testi ve modifiye mekik yiiriime testi yapildi. Egzersiz testi oncesinde ve sonrasinda kalp hiz,
kan basinci, oksijen satiirasyonu (SaQ0;) ve yorgunluk kaydedildi.

Sonuglar: Iki grubun fiziksel ozellikleri birbirine benzerdi (p>0.05). PCD’li olgularin zorlu
vital kapasite(FVC),birinci saniyedeki zorlu ekspirasyon voliimii (FEV;), zorlu ekspiratuar
akimin %25-75"1 (FEFq35.75),z0rlu ekspiratuar akimin %25°i(FEFq;s), zorlu ekspiratuar
akimin %50°si(FEFq,50), zorlu ekspiratuar akimin %75 i(FEF ¢75),tepe akim hizi(PEF),mekik
yiirtime testi mesafesi ve egzersiz sirasindaki zirve egzersiz kalp hizi veSaQO, degerleri saglikli
olgularin degerlerinden anlaml olarak daha diisiiktii (p<0.05).

Tartisma: PCD’li olgularda erken domemde solunum fonksiyonlar: ve maksimal aerobik
kapasite olumsuz etkilenmektedir. PCD’li hastalarin egzersiz egitiminin, egzersiz kapasitesi

ve havayolu temizlenmesine etkileri arastirilmalidir.

Anahtar kelimeler: Primer siliyer diskinezi; Solunum fonksiyon testi; Egzersiz testi; Fiziksel

aktivite; Cocuk.



Abstract:

Purpose: Information regarding the effects of primary ciliary dyskinesia (PCD), a rare
usually autosomal recessive disease, on exercise capacity is limited. In this study, we aimed to
compare aerobic capacity of children with PCD those with age-and sex matched healthy
counterparts.

Material and Methods: Fifteen patients with PCD (13.1+3.1 years) were participated, and
15age- and sex-matched healthy children (13.3%3.2 years) were enrolled as controls. Patients
underwent pulmonary function testing, a modified shuttle walk test was performed. Heart
rate, blood pressure, oxygen saturation (Sa0;), and fatigue were recorded before and after the
exercise test.

Results: Physical characteristics of the two groups were similar (p>0.05). The PCD subjects’
forced vital capacity (FVC),forced expiratory volume in one second (FEV;), forced expiratory
flow between 25% and 75% (FEF»s.759,), forced expiratory flow at 25% (FEF>sq,), forced
expiratory flow at 50% (FEFsoq).forced expiratory flow at 75% (FEF;sq,), peak expiratory
flow (PEF), shuttle walk test distance, and peak exercise heart rate, Sa0, values during
exercise were significantly lower than those of healthy subjects (p<0.05).

Discussion: Pulmonary function and maximal aerobic capacity in patients with PCD are
negatively affected at an early stage. The effects of exercise training, exercise capacity and
airway clearance in PCD patients should be investigated.

Key Words: Primary ciliary dyskinesia; Pulmonary function test; Exercise test; Physical

activity, Children.
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Primer siliyer diskinezi (PCD), otozomal resesif bir hastaliktir. Hareketli siliyalarin
yapt ve fonksiyonunda konjenital bozukluk vardiwr. Mukosiliyer temizlenmede bozulma
infertilite ve situs inversus insidansinda artis ile karakterizedir. PCD 'de iist ve alt solunum
yolu enfeksiyon siklig1 artmigtir (Cordier, 2011; Boon vd., 2014b). PCD, ortalama her 20.000
canli dogumda bir goriilen nadir bir durumdur (Cowan, Gladwin&Shelhamer, 2001; Knowles,
Daniels, Davis, Zariwala, Leigh, 2013; Boon, Jorissen, Proesmans, De Boeck, 2013a).Erken
donem, tekrarlayan iist ve alt havayollart enfeksiyonlari, kronik akciger hastaligina neden
olur (Schidlow, 1994; Bush vd., 2007). Hastalik, yasamin ikinci yarisinda saghgi olumsuz
etkiler, yasam bicimini kisitlar ve moribiditeye yol acar (McManus, Mitchison, Chung,
Stubbings &Martin, 2003).

PCD’de solunum fonksiyonlarinin, morbidite, hastalik siddeti ve hastaligin kontroliinii
bagimsiz olarak tahmin ettigi gosterilmistir. Solunum fonksiyonlar: aerobik uygunluk
iizerinde de etkilidir (Madsen, Green, Buchvald, Hanel, Nielsen, 2013).Kronik akciger
hastaliklarinda aerobik uygunlugun degerlendirilmesi, prognozun tahmini ve hastalik
siddetinin degerlendirilmesinde onemli bir arag¢ olabilmektedir (Valerio vd., 2012). Maksimal
kardiyopulmoner egzersiz testi sirasinda olgiilen zirve oksijen tiiketimi (VOipeax)aerobik
uygunlugun ve kardiyopulmoner fonksiyonel kapasitenin belirlenmesinde altin standarttir
(Hawkins, Raven, Snell, Stray-Gundersen&Levine, 2007). Kronik akciger hastaliklarinda ve
saglikli kisilerde morbidite ve mortalitenin prognostik ol¢ciimiidiir (Madsen, vd., 2013 ).

Modifiye mekik yiiriime testi, kardiopulmoner egzersiz testleri ile karsilastirildiginda,
daha az teknik bilgi ve donanim gerektiren, ucuz ve kolay uygulanabilir bir egzersiz testidir.
Egzersiz kapasitesini degerlendiren, yiiriime ve kogma aktivitelerini iceren saha testidir.
Testin kistik fibrozisli ¢ocuklarda gecerli ve giivenir oldugu gosterilmistir (Rogers,
Prasad&Doull, 2003).

Astim ve kistik fibrozis gibi ¢ocukluk caginda sik goriilen solunum hastaliklarinda,
aerobik uygunlugun degerlendirilmesi ile ilgili cok sayida ¢aliyma bulunmasina ragmen,
nadir goriilen bir hastalik olan PCD ile ilgili kisitli bilgi bulunmaktadir (Brown, Pittman,
Leigh, Fordham&Davis, 2008; Valerio, 2012).Bu nedenle, bu ¢calisma PCD olan ¢ocuklarda
aerobik kapasitenin olciilmesi ve saglkli akranlarinin aerobik kapasitesi ile karsilastirilmasi
amaci ile planlandi.

Gereg ve Yontem

Calismaya, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gégiis Hastaliklart Bilim
Dali’nda PCD tanisi alan ve fizyoterapi ve rehabilitasyon agisindan degerlendirilmek tizere
Hacettepe Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Béliimii ne
gonderilen 15 PCD’li ¢cocuk (8 erkek, 7 kiz) ve onlar ile yas ve cinsiyet agisindan uyumlu olan
15 saghkli cocuk (8 erkek, 7 kiz) alindi. En az ii¢ hafta siire ile ilag degisikligi yapilmamig
olan, yapilan degerlendirmelere koopere olabilen, yaslart 6-18 yil arasinda olan, klinik
olarak stabil PCD’li olgular c¢alismaya dahil edildi. Saghkh grup igin, yapilan
degerlendirmelere koopere olabilme ve sonuglart etkileyecek bilinen bir saglik sorunu
bulunmama kosullart arandi. Son alti ay iginde alt ekstremiteye ait incinme, burkulma veya
kartk gibi yaralanma gegirmis olan, ortopedik veya nérolojik hastaligi olan bireyler ¢alismaya
dahil edilmedi.

Olgularin yas, cinsiyet, boy, viicut agirligi ve egitim durumu kaydedildi. Viicut kitle
indeksi (VKI); viicut agirhigi/boy? (kg/m?) formiiliinden hesapland. Viicut kitle indeksi diisiik,
normal ve yiiksek olarak siniflandirildi (Ozturk vd., 2011). Olgularin demografik ozellikleri,
eslik eden sorunlar, kullandiklari ilaglar, hastalik siiresi ve semptomlar kaydedildi.

Solunum fonksiyon testi, spirometre (Spirobank, MIR, Italya) kullanilarak oturma
pozisyonunda yapildi. Teknik olarak kabul edilebilir en az ii¢ ol¢iim elde edildikten sonra, en



iyi test analiz igin se¢ildi. Solunum fonksiyon testi parametreleri yas, boy, viicut agirligt ve
cinsiyete gore beklenen degerlerin yiizdesi olarak ifade edildi. Zorlu vital kapasite (FVC),
birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar voliim (FEV;), zorlu vital kapasitenin % 25-75°i (FEF 5.
7s),zorlu vital kapasitenin % 25°i, (FEF q;s),zorlu vital kapasitenin % 50°si (FEFq,s9) vezorlu
vital kapasitenin % 75°i (FEF q,75) ve akim hizlart ve tepe akim hizi (PEF) degerleri kaydedildi
(Miller vd., 2005).

Aerobik performanst degerlendirmek icin, modifiye mekik yiiriime testi kullanild.
Modifiye mekik yiiriime testi, hizi disaridan sesli uyaranla belirlenen ve giderek hizlanan bir
testtir. Onbes asamadan olusan test, 9 metre uzaklikta iki koni ve konilerden sonra 0.5
metrelik doniis mesafesi ile birlikte 10 metrelik mesafede gidis gelis turu olarak
uygulandi. Giderek hizlanan bu mekik turlarinda bireyin dayanabilecegi en son tur metre veya
tur sayisi olarak belirlendi. Iki koni kagirma, nefes darhigi, yorgunluk ve oksijen
satiirasyonu(SaQ;) degerlerinde asiri diisme oldugunda test sonlandirildi. Test baslangicinda,
bitiminde ve toparlanmanin birinci ve besinci dakikasinda oksijen satiirasyonu, kalp hizi ve
kan basinct olgiildii; modifive Borg Skalasi ile dispne ve quadriceps yorgunlugu
degerlendirildi (Bradley, Howard, Wallace &Elborn, 2000). Tamamlanan mekik numarasi ve
kosmaya baslama numarasi, bitirme nedeni kaydedildi (Bradley vd., 2000).Calismaya katilan
hasta, saghkli ¢cocuk ve ailelerine ¢alismanin kapsami ve amaci anlatilarak aydinlatilmis
onam formu imzalatildl.

Istatistiksel analizler, Windows tabanli SPSS 15.0(SPSS Inc Chicago, ABD) istatistik
paket program kullamilarak gerceklestirildi. Olgiimle belirlenen tim degiskenler icin
ortalamazstardart sapma (X£S) hesapland:. Iki grubun karsilastirilmasinda Mann-Whitney u
testi kullamlds. Istatistiksel analizde yanilma olasiligi p<0.05 olarak belirlendi (Alpar, 2012).

Sonuclar

PCD olan ve saglikli olan olgularin yag, boy, viicut agirligt ve viicut kitle indeksi
degerleri birbirine benzerdi (p>0.05,Tablo 1). PCD’li olgularin solunum fonksiyon test
parametreleri sagliklt grubun degerlerinden anlamli olarak daha diisiiktii (p<0.05, Tablo
1).PCD’li ve saglikli olgularimizin hepsi modifiye mekik yiiriime testini tamamladi. Olgularin
mekik yiiriime testi sonuglari Tablo 2’de verilmistir. PCD’li olgularin mekik yiiriime testi
mesafesi, zirve egzersiz kalp hizi ve oksijen satiirasyonu degerleri saghkli olgularin
degerlerinden anlamli olarak daha diisiik oldugu belirlendi (p<0.05,Tablo 2).

Tablo 1. Primer siliyer diskinezili ve saglikli olgularn fiziksel ozellikleri ve solunum
fonksiyon testi sonuglarinin karsilastiriimast



Degiskenler PCD (n=15) Saghkl (n=15) )4
Yas (yil) 13.1+3.1 13.3+3.2 0.870
Boy (cm) 150.2+14.6 156.9£14.7 0.187
Viicut agirligi (kg) 49.3+14.6 50.4+15.3 0.713
Viicut kitle indeksi (kg/m’) 21.444.7 20.14£3.7 0.187
FVC (%) 91.2+12.5 113.9+14.3 <0.0001 *
FEV; (%) 82.3+11.8 110.3£12.8 <0.0001 *
PEF (%) 88.3+£19.9 98.349.7 <0.0001 *
FEFq,5.75(%) 68.3+18.7 104.6£17.4 <0.0001 *
FEFq,,5(%) 66.3+£19.7 96.7+14.6 <0.0001 *
FEFq.50(%) 70.1+19.9 105.5£20.5 <0.0001 *
FEF ,75(%) 69.5+£26.3 87.6+20.0 0.098

*p<0.05. PCD: Primersiliyerdiskinezi, FVC: Zorlu vital kapasite, FEV: Birinci saniyedeki
zorlu ekspirasyonvoliimii, PEF: Tepe akim hizi, FEF>s 759,: Zorlu ekspiratuar akimin %25-

75’1, FEF5sq: Zorlu ekspiratuar akimin %25°i, FEFsoq: Zorlu ekspiratuar akimin
%50’si, FEF754,: Zorlu ekspiratuar akimin %75'i.

Tablo 2. Primer siliyer diskinezi ve saglikli olgularin modifiye mekik yiiriime mesafesi testi
sonucglart

Degiskenler PCD (n=15) Saghklh (n=15) )4
Yiiriime testi mesafesi (m) 676.0£221.9  968.7+163.0 <0.0001*
Zirve kalp hizi (atim/dk) 172.0+26.6 189.7+19.0 0.037%
ASistolik kan basinci (mmHg) 29.3821.5 29.3 £13.3 0412
ADiastolik kan basinci (mmHg) 5.349.9 4.0.46.3 0.1000
Oksijen satiirasyonu (%) 95.1£2.6 96.7+2.3 0.033*
Dispne-Borg (0-10 puan) 3.5+1.4 2.4+1.6 0.089
Yorgunluk-Borg (0-10 puan) 4.2+1.8 3.3+1.7 0.106
*n<0.05.

Tartisma

Caliysmamizda, PCD olan ¢ocuklarin mekik yiiriime testi ile degerlendirilen aerobik
kapasitelerinin ayni yastaki saglikli bireylerin degerlerinden belirgin olarak diisiik oldugunu
belirledik. PCD’li olgularimizin solunum fonksiyon parametrelerinin de saglkli olgularin
degerleri ile karsilastirildiginda olumsuz yonde etkilendigini saptadik.

Kronik ~ solunum  hastaligi  olan  c¢ocuklarda aerobik kapasitenin  azaldig
bilinmektedir.(Klijn, van der Net, Kimpen, Helders&van der Ent, 2003). Onceki calismalar,
daha ¢cok astimli ve kistik fibrozisli ¢ocuklarda, laboratuar kosullarinda kardiyopulmoner
egzersiz testi kullanilarak gergeklestirilmistiv (Valerio vd., 2012). Calismamiz PCD ’de
¢ocuklarda aerobik kapasitenin bir saha testi ile degerlendirildigi(modifiye mekik yiiriime
testi), literatiirdeki ilk ¢calismadir. PCD ’de, aerobik kapasiteyi kardiyopulmoner egzersiz testi
ile degerlendiren ¢alismalar bulunmaktadir (Valerio vd., 2012; Madsen vd., 2013).

Calismamizda, PCD’li ¢ocuklarin mekik yiiriime testi ile degerlendirilen aerobik
kapasitesinde belirgin azalma oldugunu belirledik. PCD’li ¢cocuklarin degerleri ile saglikli
olgularin yiirtime mesafeleri arasindaki fark 292 m olarak bulundu. Cocuklarda ve ozellikle
de PCD’de modifive mekik yiiriime testinin minimal klinik anlamhilik degeri
bilinmemektedir.Evigkin kronik obstriiktif akciger hastaligi olan olgularda 47.5 m olarak



belirlenmistir.Kistik fibrozisli cocuklarda modifiye mekik yiiriime mesafeleri arasindaki farki
60 m olarak bulunmugstur (Coelho vd., 2007). Bronsektazili kisilerde ise, alti dakika yiiriime
mesafe farki 77m bulunmugtur (Ozalp vd., 2012). PCD’li ¢ocuklarin aerobik kapasitesinde
mekik yiiriime testi ile belirlenen bu fark; solunum fonksiyonlarinda azalma veya yetersiz
beslenmeden kaynaklanabilir, bu da yiiriime mesafesinde azalmaya yol acabilir.

Egzersiz egitimi, kronik solunum hastaliklarinda, aerobik uygunluk, kardiyopulmoner

veterlilik  ve  mukosiliyer temizlenmede gelisme ve dispne algisinda azalma
saglamaktadir(Wilkes vd., 2009). Egzersizin PCD’li ¢ocuk ve ergenlerde beta 2-
agonistlerinden daha etkili bir bronkodilatatér oldugu gosterilmistir (Phillips, Thomas,
Heather& Bush, 1998). Ayrica fiziksel aktivite, solunum fonksiyonlarinda gerilemeyi
vavaslattigi  ve mortalite de azalma saglamaktadir (Pianosi, Leblanc&Almudevar,
2005; Williams, Benden, Stevens&Radtke, 2010). PCD ’de egzersiz egitiminin modifiye mekik
yiirtime testi ile belirlenen aerobik uygunluga etkileri arastirilmalidr.
PCD’li olgular ve saghkli ¢ocuklarin solunum fonksiyon testi degerlerini karsilastiran
calismamiz; FVC,FEV,, FEFq, 55.75,FEFq,5 FEFqs9) ve PEF degerlerinde iki grup arasinda
belirgin fark oldugunu ortaya koydu. Literatiirde, PCD’li ¢ocuklarda yas, cinsiyet,viicut kitle
indeksi, diisiik FEV(FEV,<% 85) ve siddetli fiziksel aktivitede gegen siire, zirve oksijen
tiikketimi ile iligkili oldugu gosterilmistir (Valerio vd., 2012; Madsen vd., 2013).
Calismamizin - bazi limitasyonlart  bulunmaktadir. PCD nadir goriilen bir hastalik
oldugundan, orneklem biiyiikliigiimiiz azdwr. Sonuglar bu dogrultuda degerlendirilmelidir.
Buna ragmen, ¢ocuk yas grubunu temsil eden ve her iki cinsiyetin de benzer dagilima sahip
oldugu bir orneklemin alinmis ve saglikli kontrol ile karsilastirilmis olmast ¢calismamizin yine
de PCD konusunda onemli bilgiler sagladigini diisiindiirmektedir.

Sonug¢ olarak, modifiye mekik yiiriime testi, PCD’li ¢ocuklarda aerobik kapasiteyi
degerlendiren ve giivenle uygulanabilen bir testtir. Yas ve cinsiyetleri benzer saglhkli ¢cocuklar
ile karsuastirildiginda PCD’li ¢ocuklarin aerobik kapasitesindeki farkliliklari ortaya
koyabilmektedir. PCD’li ¢ocuklarda solunum fonksiyonlari erken donemde etkilenir. Ileri
calismalarda ¢cocuklarda aerobik kapasiteyi etkileyen faktorler arastirilmalidir.
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