rﬁegtmzz Denetim Kurulu

Uyesz Kidemli Hasta
9 EMJNE
- CAYIROGLU

UNIVERSITE
DIR HASTALIK
- KULUPLERI

-PAH Tedavisinde
_ ng Bir Umut




GECMIS OLSUN TURKIYE...

ADANA, ADIYAMAN, DiYARBAKIR, GAZIANTEP, HATAY, KAHRAMANMARAS,
KILiS, MALATYA, OSMANIYE, SANLIURFA, ELAZIG

Aykut Inciler Uye, Ismet Danig Olcay Soykan
Ankara Bolge Temsilcimiz Mardin Biiyiiksehir Belediyesi Baskan Yardimcimiz
Arama Kurtarma Ekip Uyesi

Depremzedelerimiz i¢in hastaliklarini bir kenara
wrakarak canla, basla, buiytik 6zverilerle calisan
Deprem Koordinasyon Kurulumuza

Meltem Ak mutrightans Asya Arhan

IPF Hasta Temsilcimiz lyi ki varsimz... istanbul Bélge Temsilcimiz

Sera Ekin Inciler Uye, Zihni Ceylan Hatice Erdogan
Goniulluimiiz AFAD Gonilliisi Sosyal Medya
Sorumlumuz

Kimi telsiz basinda, kimi telefonda, kimi enkaz altinda calisan iiyelerimiz.

PAHSSCc

Pulmoner Hipertansiyon ve
Skleroderma Hasta Dernegi




ICINDEKILER

1-KUNYE
2-EDITOR YAZISI
3-KIDEMLI PAH HASTASI EMINE CAYIROGLU

8-COCUK VE GENCLERDE SKLERODERMA:
PROF. DR. OZGUR KASAPCOPUR

23-DUNYA TIBBINDA PH'NIN ONCULERINDEN: PROF. DR. SEAN GAINE
27-HASTA YAKINI: ELiF DINCER
30-AMERIKA’'DAN Bi3 CESARET ORNEGIi: ALEX FLIPSE
35-PAH TEDAViSiNDE..Y-EINi BiR UMUT: SOTATERCEPT

37-ACIBADEM UNiVERSITESi NADiR HASTALIKLAR KULUBU ACUNADIR

i B -

-

40-BiRUNI I“JNiVERSi\'I"‘EqS‘_jWNADi-R HASTA-'L’I"'KLAlR TOPLULUGU
43-AVRUPA PULMONEM_EDERASYONU
48-PAH'TA HEMSIRELERIN ONEMi: DR. OGRETIiM UYESi DILEK SEZGIN
51-PULMONER HiPERTANSIYON SOZLUK

53-SKLERODERMA SOZLUK

Pulmoner Hipertansiyon ve
Skleroderma Hasta Dernegi

XPAHSSC



01| KUNYE

Editor
Ayse Kora Akersoy
IPAH 2017

Yaz: Isleri Kurulu

Begiim Fulya Adizel Olcay Soykan Deger Kesimoglu
PAH 1995 Skleroderma 2019 PAH 2018

Hacer Sanci Oztiirk Kamil Hamidullah
PAH 1998 PAH 1995
Cift Akciger Nakilli 2009

Katkida Bulunanlar
Mebrule Bilge Adizel

XPAHSSC

Pulmoner Hipertansiyon ve
skleroderma Hasta Dernegi www.pahssc.org.tr :,‘ -

Stireli yayin (3 ayda bir yayinlanir.)
PAHSSc Dernegi resmi yayinidir.

Kir amaci giitmeyen Pulmoner Hipertansiyon ve Skleroderma Hasta Dernegimiz,
hasta ve yakinlari tarafindan kurulmus bir sivil toplum kurulusudur.

TCDNS tcednsmedya.com :’§
Grafik Tasarim: TCDNS Medya Ajans
Dilara Almaz



https://tcdnsmedya.com/
https://www.pahssc.org.tr/

Herkese merhaba,

Sizler bu satirlar1 okurken 6 Subat gecesi baslayan o korkung
gunlerin tzerinden en az bir buguk ay ge¢mis olsa da
felaketin izlerini bazilarimiz bedeninde ama hepimiz
ruhumuzda yasamaya devam ediyoruz. Deprem sonrasi hasta
arkadaslarimizdan aldigimiz bilgiler maalesef deprem
¢antasinin romantik bir fikir oldugunu, o kadar kisa stire
icerisinde canini kurtarmaya c¢alisirken kimsenin deprem
cantasi dusunecek likst olmadigini gostermis olsa da hasta
ve hasta yakinlari i¢in yine de bir hatirlatma yapmak istedim.

- Basimiz sagolsun!

Normal bir deprem ¢antasinda bulunmasi gereken su, gida, fener, dezenfektan, kalin
lastik eldiven, didik vs.’ye ek olarak:

e En az 5 ginlik sarf malzemeleri

e Son tahlil sonuclari —

e Tim recetelerin fotokopileri — & —/ —/

e Kullanilan ilaglar: ve kullanim diizenini gosteren bir liste

e Minik bir oksijen tiipt

e Kisa hastalik ge¢misi

e Rapor fotokopileri

e Tedavi gordiginiiz merkezin telefonu ve doktorunuza en kisa yoldan ulagma
bilgileri

e Acil durum irtibat kisisi (doktor disinda)

Ayse Kora Akersoy
iPAH 2017



3]
EMINE CAYIROGLU

PH Eisenmenger Sendromu Hastasi (1996)

Cocuklugundan beri PAH ile mticadele
eden bir PAHramanin hikayesini simdi
kendi ciimleleriyle dinleyecegiz:

Merhaba Emine Hanim, roportaj
teklifimizi kabul ettiginiz igin
tesekkiir ederiz. Once sizi
taniyalim m1?

Merhaba, ben Emine Cayiroglu, 43
yasindayim, bekarim, pulmoner
hipertansiyon Eisenmenger
sendromu hastasiyim. Ordu’nun
Akkus Ilcesi Akpinar Kéyti'nde
dogup buyudim. Akkug, Ordu’nun
en zor il¢elerinden biridir. Soguk ve
ormanliktir. Karadeniz bolgesine
has her yer yamag ve engebeli
arazilerden olusur. Bu hastalikla
miicadele ediyorsaniz boyle bir
cografyada dogmaniz hayatinizi
daha da zor bir hale getiriyor. Eger
icinizde mucadeleci bir ruhunuz
yoksa bastan kaybettiniz demektir
¢linki hayat size ¢cok comert
davranmayacaktir. Benim
micadelemin meyvesi de su an
Igigleri Bakanligi Kaymakamlik
blinyesinde gorev yapiyor olmam.

Zor bir cografyada diinyaya
geldim, cocuklugum ‘kalbi
delikti, degildi’ sozleriyle

gecti...

PAH’1n ¢ocukluktan tani alan
Eisenmenger Sendromu
grubundasiniz ve bu hastaligi
kiiciik yaslardan beri taniyorsunuz.
Peki ilk belirtiler neydi ve kag
yasinda teshis aldini1z?

Zor bir cografyada diinyaya
geldigimi séylemigtim.

Sene 1979. Benim kii¢tik koytim
doktordan uzak, 6lime yakin degilseniz
doktora gidemeyecegimiz bir yermis.
Annemin anlattiklarindan hatirladigim
kadariyla, aglayamayan, emerken bile
yorulan, zayif ve mor bir bebekmisim.

6 aylik oldugumda ¢ok hastalanmigim.
Zaten bir kizin1 kaybeden annem beni
kar kig demeden yiiriiyerek Unye Devlet
Hastanesine gotirmis. Geng bir doktor
kalbimde delik bulundugunu, yedi yasina
kadar kapanma ihtimali oldugunu,
kapanmadig1 takdirde ameliyat olmam
gerektigini sdylemis. Nakliyecilik yapan
babamla annem tesadiifen Unye’'de
karsilagmiglar ve babam beni Samsun’da
0zel bir cocuk doktoruna gotirmis.
Doktor kalbimde delik olmadigini, sadece
bronsit oldugumu soyleyip géondermis.
Cocuklugum ‘kalbi delikti, degildi’
sOzleriyle gec¢ti. Onbir yasina kadar
hi¢bir sikintim yokken maalesef soguk
alginligina yakalanip iki ay okula
gidemedigimi hatirliyorum.



Iyilestigimde okula giderken yolda
bir kez dinlenme ihtiyaci duymaya
baslamistim. Bir yil sonra yine iki ay
iyilesemedigim bir soguk alginlig:
daha gecirdigimde okula giderken
daha fazla dinlenme ihtiyaci
duymaya baslamis ve nihayetinde
artik okuluma gidemez olmustum.

Hastaligin daha az bilindigi
donemlerde teshis almis olmak
cevrenizde nasil karsiland1? Bir
bilin¢ olusturmak kolay
olmamistir.

Koyde dogmak ve kdoy ¢ocugu olmak
hi¢ kolay degildir. insanlar
hastaliginizin teshisiyle
ilgilenmezler, sonuca bakarlar. Ben
maraz bir cocuktum onlar igin. Iyice
yurtyemez hale geldigimde ve
morarmalarim arttiginda nihayet
ogretmenlerimin de destekleriyle,
babam beni (Ankara Hacettepe diye
hatirliyorum) doktora gotirdd.
Ameliyat olmaktan korkmuyordum,
hatta iyilesecegim ic¢in ¢ok mutlu
olmustum. Anjiyo olduktan sonra
doktorum bana “Seni tedavi
edecegimiz makine su an elimizde
yok, iki y1l sonra gel biz seni o
zaman tedavi edecegiz” dedi ve
iyilesme umudum iki yil daha
ertelendi. $imdi anliyorum ki
doktorum beni hayal kirikligiyla
gondermek yerine bir umutla
ugurlamak istemis.

En sevdigim arkadasimla
hareketli oyunlara katilamamak
beni c¢ok uzerdi

Hastalig1 cocukken tanimak o
yaslari, 6zellikle ergenlik donemini
nasil etkiliyor? Akran zorbalig:
yasadiniz mi1?

Doktora gotirilmesem de evde hep
kalbimde bir delik oldugu
konusulurdu.

Ama ben yorulmadigim ya da
yorulmadigimi géostermeye caligtigim
icin bizce kalbim delik degildi. Okulda da
dgretmenlerim dikkat ederdi. Ilkokul
doneminde her oyuna katilamazdim,;
kisin en sevdigim sey karda kizakla
kaymakti, agabeyimle yamag bir yere
giderdik, tabii agabeyim beni kizaga
bindirir, beni ¢eke ¢eke gotiriurdi, sonra
birlikte kizakla kayardik.

ilkokul ddneminde akranlarimdan pek
geri kalmadim ama ortaokul doneminde
neredeyse hi¢ okula gidemiyordum,;
ogretmenlerim bana gelirdi, sinavlarima
evde girerdim. Arkadaslarim beni
ziyarete gelir, okula gittigimde de bana
karsi kotii muameleleri olmazdi. Sadece
beden egitimi dersine girememek, en
sevdigim arkadasimla hareketli oyunlara
katilamamak beni ¢ok tizerdi.

Egitim siireciniz nasil etkilendi?
Ozellikle yasadiginiz bolgenin daglik
olmasi sizi zorlad:1 m1?

Egitim hayatim ortaokul doneminde
bitmisti. Sonradan duyduguma gore bana
iki yillik émiir bigilmisti. Ogretmenlerim
ben tzllmeyeyim diye eve gelir
sinavlarimi oyle verirdim ya da beni kar
kiireme araciyla okula gotururlerdi oyle
sinav olurdum, kisaca belediye yardimeci
oluyordu.



Hasta olduguma tziilmedim de
okula gidemedigime tzildim hep.
Ortaokul sonrasi hayatim bir gesit
duraklama dénemine girdi, ta ki 27
yasinda, hi¢ vazge¢medigim egitim
hayalimi gerc¢eklestirene kadar.
Koyde yasam alanimin olmamasi
sebebiyle, 14 yasindan sonra her yil
Istanbul’da yasayan agabeyimle
ablama gider, orada kalirdim. Tedavi
stirecimin baglamasiyla birlikte
yarim kalan egitim hayatima
acikogretimden devam etme gansini
yakaladim. 26 yasinda doktora
gittigim zaman bir tedavimin
oldugunu soylediklerinde,
hayatimda da bir seyler degismeye
basladi. Kendim gibi ayn1 hastalikla
micadele eden bagka
arkadaglarimin olmasi yagsamimda
inanilmaz degisikliklere sebep oldu.
Onlardan biri de Omer Birinci'ydi.
Ben ona hastaligimiz sebebiyle
engelli saghk raporu alabilecegini,
boylece kendisine maas
baglanabilecegini sdylemistim, o da
beni dernegimizin kurucusu ve
baskani olan Kamil Hamidullah ve
skleroderma hastalarina 6nderlik
yapan Sibel Ercan ile tanistirarak
farkli bir miicadelenin i¢cinde yer
almama vesile olmustu. Omer o
donem hentiz lisede okurken ben
acik 6gretimden liseye kayit
yaptirmistim. Omer tiniversiteyi
bitirip memur oldugunda da, ben
memur olma hayalleri kurmaya
baslamigtim. Birbirimizin hayatini
olumlu yonde etkilemigtik. Artik
kiiciik bir koyli kizi olmaktan
¢ikmistim.

Hasta cocuklarin egitim hayat
ne olursa olsun bitirilmemeli

Hastaliga ragmen aktif bir caligsma
hayatiniz olmus. “PAH’la da yasarim
kariyer de yaparim” demissiniz. Bize
biraz is hayatinizdan s6z edebilir
misiniz?

Azimle liseyi bitirmeye ¢alisirken
etrafimdaki herkes bana “Bu yastan
sonra okuyup da ne olacaksin?” demisti.
Kimseye sdylemiyordum ama memur
olma hayalleri kuruyordum. Ailemin
koyli olmasina ragmen benim hayatima
karigsmamalar: ve beni 0zgur birakmalari
oldukca isime yariyordu. Bir taraftan
kurdugumuz ilk Pulmoner Hipertansiyon
Dernegi sayesinde hem hastalikla hem
sosyal yasamimla ilgili hayatimda ciddi
degisiklikler yasiyordum. Liseyi
bitirmistim ama atanamamistim. Ozel
sektorde santral memuru olarak yogun
tempolu bir ise bagladim, artik
Acikogretim Fakultesinde okuyordum.
Sirkette santral memurlugundan satig
planlama kadrosuna gec¢mis, tistelik
uzman olmustum. Kartopu gibiydim,
yuvarlaniyordum ama yuvarlandikc¢a
biytyordum kendime gore. 3 yil stiren
0zel sektor deneyimimden sonra
tniversite mezunu olarak Engelli KPSS
sinaviyla memur olarak atandim. 27
yasinda kurdugum hayalim 35 yasinda
gerceklesmigti.



Yine de bana sorarsaniz ben hala
ortaokul donemindeyim ¢tnki o
donemde yarim kalan seyler ne
yaparsam yapayim
tamamlanmayacak. O yiuzden hasta
¢ocuklarin egitim hayati ne olursa
olsun bitirilmemeli. Bu hastalikla is
hayatinda olmak kolay degil, tstelik
yetiskin insanlara kendinizi hig
anlatamiyorsunuz. Hele benim gibi
is hayatina ge¢ baslamigsaniz daha
da zor. Hep kendinizi ispatlamak
zorundasiniz, siz géstermeden sizin
yapabileceklerinize inanmiyorlar.
Atanmada bile sikint1 yasiyorsunuz.
Kurum sizi ige yaramaz olarak
goruyor. Sizin neler basarip
basaramadiginizi bilmiyor ama ben
vazgececek birine benziyor muyum?
Hayatimin ad1 miicadele, nelerle
savasmisim, neler yasamisim, bir
ben biliyorum, bir Allah, bir de beni
yakindan taniyanlar.

PAHSSc Derneginin en eski
iyelerinden birisiniz, ayni
zamanda kurulusunda da yer alan
isimlerdensiniz. Dernekle ortak bir
maziniz var desek yeridir.
Derneklesme siirecini sizden
dinleyebilir miyiz?

O zamanlar imkanlarimiz daha
kisitliyd: ama biz yine de bir dernek
kurmay: basarmistik. Kamil
Hamidullah ve Sibel Ercan beni
sevgili Omer ile tanigtirmisti. Onlar
benim hayatima dokunmuslar, bizi
miucadelelerinin i¢cine ¢cekmisgler,
bize miicadele etmeyi 6gretmislerdi.
Hastalikla ilgili bir sey bilmezken
¢ok sey 0grenmistik. Derneklesmek
icin verdigimiz micadele ile farkh
bir diinyaya girmistik. Ayn1 hastalik
teshisi konulmusg farkli insanlarla
tanigmak bize farkli deneyimler
kazandiriyordu.

Dernek benim i¢in bir okul olmustu
sanki. [s hayatimda bile dernekte aktif
gorev almamin faydalarini géordigumu
soyleyebilirim.

Bizi en iyi biz anlariz

PAHSSc Dernegi’'nin sosyal medya
hesaplarinda uzun siiredir canl
yayinlar yaparak PAH'l1, sklerodermali,
IPF'li, akciger nakilli veya nakil aday1
hasta ve hasta yakinlarini konuk
aliyorsunuz. Bu kadar ¢ok hayat
hikayesini dinlemek size neler katt1?
Farkli zamanlarda farkli yerlerde hep
ayni muicadeleyi vermisiz, hikayelerimiz
birbirine benziyor. Herkes kendi
hikayesinin PAHraman’t ve hep dedigimiz
gibi “Bizi en iyi biz anlariz.” Kendimiz
gibi birini tanimak, kendi yasadiklarimizi
bir baskasinin da yasadigini bilmek bize
iyi geliyor. O yuzden bu ‘Hasta
Hikayeleri’ programini yapiyoruz ve ben
de bu sayede farkli bir deneyim kazanmig
oldum.

PAH disardan goriinmeyen bir hastalik
ve bu sebeple bazi tuhaf olaylar
yasayabiliyoruz. Sizin géoriinmez
engellilikle ilgili bir anini1z var m1?
Olmaz mui, bir stri var. Hastanede ayni
hastaliga sahip bir bagka arkadagimla
birlikte tictiinct kata ¢ikmak i¢in asansor
bekliyorduk. Ugtlincii asansor geldiginde
ancak sira bize gelmisti ve biz de bindik.
Sonra tekerlekli sandalye ile bir anne kiz
geldi ve “Gencler insin” dediler. Iki
arkadas birbirimize baktik, bir sey
demedik ama inmedik de. Sonra anne kiz
bize “Allah sizi bizden beter etsin”
dediler. Belki onlar sadece bir stiphe ile
kontrol amacl hastaneye yatmiglardi, biz
ise dogustan caresiz bir hastalikla
mucadele ediyorduk.



Size iyi gelen seyleri
kesfetmenizde fayda var

PAH tedavisinde kullandi1gimiz
ilaclar bazen ¢ok yan etki
yapabiliyor. Siz bu yan etkilerle
nasil basa ¢ikiyorsunuz?

Uyku diizenime ¢ok dikkat
ediyorum. Ilacimi ayni saatte
almaya ve bol su i¢cmeye
calisiyorum. Bu surecte kendinizi
¢ok iyi tanimaniz ve takip etmeniz
onemli ¢iinki ilaglarin yan etkileri
herkesi zayif noktasindan vuruyor.
Size iyi gelen seyleri kesfetmenizde
fayda var.

Eisenmenger sendromu olan
hastalarda sadece akciger nakli
yeterli gelmeyebiliyor.
Kalp+akciger nakline ihtiyac
duyulabiliyor. Siz organ bagisiyla
ilgili ne dusiniyorsunuz?
Varsayilmis Onam Sistemini
destekliyor musunuz?

Kan nakline ve canlidan boébrek
nakline evet deyip organ nakline
hayir diyenleri anlamiyorum. Ustelik
bir¢ok organ nakli beyin 6limu
gerceklestikten sonra yapilabiliyor
ve Oldikten sonra o organlar
¢urimeye mahkum. Hayati
meselelerde bazi kararlar insanlarin
inisiyatifine kalmamali, o ylizden
kesinlikle Varsayilmig Onam
Sistemini destekliyorum.

Onemli olan elindekinin
Riymetini bilmek

PAH'l1 olmanizin hayata karsi
durusunuzla ilgili nasil bir katkisi
ya da goturisu oldu? PAH
olmasayd: da ayn1 insan olur
muydunuz?

PAH'lh olmasaydim, dogdugum
cografyadan otirt kendimde parlak
bir gelecek gormuyorum.

Hatta bana katkilar: bile var
diyebiliyorum. Miicadele etmemde ve
hayat standartlarimi degistirmem
konusunda bana oldukc¢a faydasi
oldugunu soyleyebilirim ama benim
ruhumdaki miicadele azmini de
kicimsememek lazim. Tabii tam tersi
de olabilirdi, saglikli olsam daha
fazlasini da yapabilirdim, bilemeyiz
ki. Onemli olan elindekinin kiymetini
bilmek.

Hastaliginizi ortadan kaldirabilseydiniz
yapacaginiz ilk sey ne olurdu?

Turkiye turuna ¢ikmak isterdim. Mesela
Trabzon’daki Stimela Manastiri’ni
gormeyi ¢ok istiyorum ama
yuriyemedigim i¢in gidemiyorum. Bir de
anne olmay1 ¢ok isterdim, gerci artik yas
olarak da anne olma sansim azaldi. Su an
tek istegim, aldigim nefes daha fazla
azalmasin. Gerisi 6nemli degil bence.

Hastaliginizin en zor yani nedir sizce?
Tabii ki en basta yliriyememek ve zor
nefes almak. Ilacglarin yan etkileri de beni
¢ok zorluyor diyebilirim.

Eklemek istediginiz baska bir sey var
mi1?

Keske kendim i¢in sadece ben micadele
etmek zorunda kalmasaydim, keske biri
de benim i¢in miicadele etseydi. O
zaman hayata daha erken atilir, daha az
yorulmus olurdum.

Sevgili Emine Cayiroglu, cesaretinizi
kutluyor, bize miicadeleci ruhunuzu
asiladiginiz icin ¢ok tesekkiir ediyoruz.
Umariz yakinda Siimela Manastiri’'na da
c¢ikarsiniz.



istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
Dahili Tip Bilimleri Bolumii Cocuk Saglig: ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Cocuk Romatoloji Bilim Dal1 Baskani

Biyografi

Prof. Dr. Ozgiir Kasapgopur, tip
fakiiltesi 6grenciligini, uzmanlik
egitimini ve akademik yasaminin
timinu Cerrahpasa Tip Fakiltesi,
Cocuk Saglig: ve Hastaliklar:
Anabilim dalinda strdirdi.
Cocuk Romatoloji Dernegi kurucu
genel sekreteri, 2010-2014 yillar:
arasindaki ve su andaki bagkani

2013-2021 arasinda Cerrahpasa Tip

Fakiltesi, klinik aragtirmalar etik
kurul baskani

Tirk Pediatri Kurumu yonetim
kurulu tyesi

Avrupa Pediatrik Romatoloji
Dernegi / Pediatric Rheumatology
European Society (PReS) Avrupa
juvenil skleroderma c¢aligma grubu
sekreteri

Pediatrik Romatoloji Uluslararasi
Arastirmalar Organizasyonu /
Pediatric Rheumatology
International Trials Organization
(PRINTO)’da aktif gorev

2018 yilinda diizenlenen “Tip
Bilimine y6n veren 100 Turk”
arasinda

2020 yili Istanbul Tabip Odas,
Tirkan Saylan Bilim Odiili sahibi
Turkish Archives of Pediatrics bas
editori

Cok sayida uluslararasi bilimsel
derginin yardimeci editori ve
editoryel kurul tyesi

e 84 Turkce kitap bolimiu yazari ve
uluslararasi indekslerde yayinlanan
299 uluslararasi yayin sahibi

e Uluslararas: dergilerde 1450’yi askin
bilimsel ¢alismada hakem (peer-
review)

e H faktori: Google Scholar’da 52, web
of science’ta 42

e Web of science’ta 8200’in tizerinde
atif sahibi.

Hocam... Eksi Sozliik’te sizin icin
yazilan ¢ok giizel bir ifade var:
“Mutluluk eksenli niikleer reaktor gibi”
demigler. Giiler yiiziiniiz,
ogrencilerinize ve hastalariniza
verdiginiz giiven, kuvvetli hafizaniz ve
bitmek bilmeyen enerjiniz dillere
destan. Oncelikle bize bu reaktériin
sirrini anlatir misiniz?

Eksi Sozlik’'ten ayrilan bir arkadasimiz
da “100-200 y1l 6nce yasasa kesin evliya
olur” diye yazmisti benim icin. Tabi beni
¢ok mutlu ediyor bunlar. Bunlarin bir
sirr1 yok. Bana da hep soruyorlar neden
boyle oluyor diye. Yapilmas: gerekeni
yapmis olmak zaten bunlari getiriyor.
Hepimiz her seyi ¢ok iyi biliyoruz aslinda
ama bunlari yasama gecirmek ¢ok
onemli, hayata gec¢irdiginiz anda ¢ozmus
oluyorsunuz. Bence ictenlik, ¢caligkanlik
ve Ozveri ile bir isi yaptiginizda zaten
bunlarin timu gercgeklesmis oluyor,
timind de hayata gec¢iriyorsunuz.



Cocuklugumdan beri ne gerekiyorsa
yapmaya c¢alistim ben. Bunlar1 yapmak,
insanlar1 sevimek, dogrudan yana olmak,
gerektiginde haksizliga tepki gostermek,
bunlar insani farkl kilan noktalar.

Hasan Yazici hocamiz romatolojiyi
secmenizde rol oynamis. Gogiis
hastaliklarini se¢me imkaniniz da
varmis aslinda. Cocuk hastaliklar1
bolimiinde kadro acilmasayd: da siz
yine ¢ocuk hastaliklarina yonelir
miydiniz?

Hasan Yazici hepimizin hocasidir.
Hepimizi yetistiren, Turkiye’de bilime
inanilmaz katkilar1 olan, tilkemizin
yetistirdigi en 6nemli bilim insanlarindan
biridir. Keske 30-40 tane daha Hasan
Hoca olsaydi, o zaman Ttirkiye'nin kaderi
farkli olurdu. insan hep kendine bir rol
model belirler. Dilin kemigi yok derler,
bir seyler soylemek ¢ok kolay, Tirkiye'de
insanlarin en ¢ok sevdigi sey ogit
vermek ama dogru olan 6giit vermekten
¢ok 6git vermekte kullandiklarinizi
yasamin i¢cinde géstermek, yani rol
model olabilmek. Ben hayatim boyunca
hep rol model olan insanlar: izledim.
Gogis hastaliklarinda Miizeyyen Erk
hocam vardi, ona buradan saglk ve
esenlikler diliyorum, inanilmaz 6rnek bir
insandi. Ogrencilere davranisi, hayat
icinde durusu... Cocuk kliniginde
hocalarimiz vardi. Ozdemir Ilter, Siikran
Yal¢indag... Bu hocalarimizi rahmetle
anmak istiyorum, ikisini de kaybettik ne
yazik ki. Inanilmaz iyi insanlardi. Bir
insanin, bir ekibin nasil olabilecegini
ogrenebileceginiz, size yol gosteren
hekimlerdi. Rol modelleri izlemek ve
hayatta rol model olmak, yaptiklarinizin
degerlendirilmesi daha dnemli. Bununla
birlikte ilerlediginizde her sey daha iyi
oluyor.

En ¢ok kayith jiivenil skleroderma
hastasini dinyada Cerrahpasa Cocuk
Romatoloji olarak biz izliyoruz

84 milyonu asan niifusa sahip
ilkemizde sizce yeterli sayida cocuk
romatoloji poliklinigi ve cocuk
romatoloji uzmani var mi? Mevcut
durum nedir?

Su anda egitim goren arkadaslarimizla tg¢
dort yil icinde ¢ocuk romatoloji uzman
sayis1 200’e gelecek. Aslinda bir fazlalik
da var, bence belli bir siire sonra bu
say1y1 korumak, daha da kaliteli
uzmanlari yetistirmek i¢cin uzman
sayisinin birazcik da kisitlanmasi
gerekiyor. Ote yandan su anda yeterli
sayida ¢ocuk romatoloji merkezi var,
ayrica ¢ok sayida hasta da yok. Hele
sklerodermaya bakarsak, diunyada tim
sistemik sklerozlu hastalarin toplandigi
bir veri tabani var. Yaklagik 200-250
dolayinda ¢ocuk topland: burada.
Dogentimiz sevgili Amra Adrovic’in de
katkisiyla oraya en ¢ok hasta vermenin
gururunu Cerrahpasa Cocuk Romatoloji
olarak yasiyoruz. En ¢ok kayitli hastayi
da diinyada Cerrahpasa Cocuk
Romatoloji olarak biz izliyoruz.

Daha fazla doktorun yan dal olarak
romatolojiyi secmesi i¢in hasta
dernekleri olarak bizim bir katkimiz
olabilir mi?

Soyle mutlu bir sey sOylemek isterim,
pediatri i¢cinde yaklasik 20 yan dal var ve
pediatrinin yan dal uzmanlik sinavinda
en yuksek puani alan biitin
arkadaslarimiz hep ¢ocuk romatolojiyi
seciyorlar. Cerrahpasa Cocuk
Romatolojide c¢alisan butin yan dal
uzmanlik 6grencisi arkadaslarimiz hep
ilk i¢ icinden. Bunda bizim de katkimiz
var tabi, bunlar1 her yerde anlatiyoruz.



“En 6nemlisi gozlem; bircok seyi
hastalarimizdan 6greniyoruz.”
diyorsunuz. Bunu biraz acar ve ilgili bir
aninizi paylasir misiniz?

Bilim béyle bir sey. insanligin ilk bilimsel
bulusu ates. Atesi deneyerek bulmus,
sonra tekerlegi bulmus. Bunlar1 hep
hayattan 0greniyoruz. Hele ki tipla
ugrasan, bizzat hasta ile ugrasan klinik
hekimler olarak bir¢cok seyi
hastalarimizdan 6grendik. Biliyorsunuz
‘abdallik’ Anadolu’daki en 6nemli
gelenektir. Igine bagl, isini severek
yapma anlamina gelir. Ben de
ogrencilerime goyle sOyliyorum,
“Isinizin abdali olursaniz, bir
verdiginizde o is de size binler vererek
doner”. O ylizden de birgok seyi,
yaptigimiz bir¢ok ¢aligsmayi, birgok veriyi
hastalarimizdan 6g8rendik ve her seyi
bize hastalarimiz 6gretti. Hastalarimizla
ilerledik. Bizim olmazsa olmazimiz, en
kiymetlilerimiz hastalarimiz ve bize en
¢ok onlar yardimeci oluyorlar.

Cok anim var ama hep ogrencilerime
anlattigim 6rnegi paylasayim sizinle de.
Yillar 6nce asistandim. Sene 1987-1988.
Damar iltihabi olan bir ¢ocuk yatiyordu
bizde. Henoch-Schonlein (HSP) diye bir
hastalikt: bu damar iltihabi ve ¢ocuk bir
turli dizelmiyordu. O zaman internet
yok, dergilerden okuyoruz. Biraz da
gercekten iddia etmek, kegiler gibi inat¢i
olmak lazim. Hocalara dedim ki “Bakin bu
¢ocugun FMF’i var, FMF’i anlatiyor bu
cocuk”. Basta kabul etmediler, ama hem
birka¢ kaynak, hem de kendime en iyi
dayanak olarak Hasan (Yazici) Hoca'yl
buldum. Hasan Hoca'y1 ikna ettim ve
¢ocuga FMF'in ilac1 olan kolsisini
baslayinca ¢ocuk diizeldi. 7-8 yil sonra
biz bunu ¢ok 6nemli bir tip dergisinde
yayinladik ve bugiin artik ¢ok iyi bilinen
bir klasik bilgiye dontsti.

Bu sekilde hastalarimizdan 6grenip
yasama gec¢irdigimiz ¢ok sayida
c¢aligmamiz var ve bunlarin hepsiyle
birlikte ilerledigimizde daha degerli
oluyor.

Romatizma alaninda birgok hastalikla
ilgileniyorsunuz. Sklerodermay1 sizin
icin ilging kilan yénler var m1?

Tabi ki var. Bizim Amra (Adrovic) ile olan
hikayemizi anlatayim size. Amra bizim
asistanimizdi. Sklerodermada bir¢ok seyi
bilmiyorduk. Hala birc¢ok seyi bilmiyoruz
aslinda. Bir¢ok seyi biz ilk kez bu gilizel
tlkenin glizel ¢ocuklariyla yaptigimiz
caligmalarla gosterdik. Pulmoner
hipertansiyon (PH) biliyorsunuz eriskin
hastalarda 6nemli bir bulgu. Cocuklarda
bu konuyla ilgili hi¢bir veri yoktu ve biz
bunlarla ¢aligmaya basladik. Bu sorularin
da yanitini bulmak bilim insani olarak
bizim gorevimiz. Bu noktada ¢aligmaya
basladik ve bir¢ok sorunun yanitina art
arda sevgili Amra ile ulastik.

Bu giizel iilkede bilim adina Atamizin
soyledigi “En hakiki miirsit ilimdir”
sozuniin takipgileri olarak bizler, tiim
diinyadaki bilim insanlar: ile ortak
bircok soruyu yanitlamaya
calisiyoruz...



Ben ayni zamanda Avrupa Pediatrik
Romatoloji Dernegi PReS’te Avrupa
Juvenil Skleroderma (jS) ¢aligma grubu
sekreteriyim. Ivan Foeldvari, Francesco
Zulian gibi dinya ¢apinda ¢ok 6nemli jS
arastirmacilari ile birlikte ¢alisityorum.
Ayni zamanda jS ile ilgili ABD’de ¢alisan
ve orada CARRA (Childhood Arthritis &
Rheumatology Research Alliance /
Cocukluk Cag1 Artrit ve Romatoloji
Arastirma Birligi) adin1 verdigimiz bir
grupta yer alan Suzanne C. Li, Kathryn S.
Torok gibi arastirmacilarla da ortak
calismalarimizi sturdiruyoruz. jS ¢ok
bilinmeyenli denklem gibi hala ve
yaptigimiz arastirmalarla jS'nin bir ¢ok
bilinmezine 151k tutmaya, ¢ocuklarimizi
daha iyi tedavi etmeye, daha giizel
gunlere, daha iyi bir erigkinlige
ulagtirmaya calisiyoruz.

Sklerodermada genetigin bir roli yok
diyoruz ama Tiirkiye’den daha fazla
hasta ¢ikiyor olmasinin akraba
evlilikleriyle bir ilgisi var m1?

Bu soruya romatizma 0zelinde
yaklastigimizda Turkiye'de akraba evliligi
hala %25’e yaklasan oranda. Hala
distremedik. O ytzden genetik geg¢isli
hastaliklar ya da nadir hastaliklar ¢ok
fazla. Basta romatizmal hastaliklar...
Ailevi Akdeniz Atesi (FMF) ve ona
benzeyen hastaliklar. Metabolik
hastaliklar ¢ok fazla. Ozellikle metabolik
hastaliklar ¢ok ciddi sorun yaratiyor,
bunlar ¢ogunlukla da tedavisi olmayan
hastaliklar. Ayrica norolojik hastaliklar
¢ok fazla. Ama skleroderma 6zelinde
genetik gecisi kanitlayabildigimiz bir veri
yok. Anne ve ¢ocuk skleroderma olan
hastalarimiz oldu ama skleroderma
Ozelinde dinyada da gosterilebilmis bir
genetik gecis s6z konusu degil.

Tirkiye'de kag juvenil skleroderma
hastas1 var bilginiz var mi1? Hastaligin
formlarina gore nasil bir dagilim var?
Juvenil (¢cocukluk ¢agi baslangicli)
skleroderma ¢ok nadir bir hastalik
gercekten, nadirden de ote diyebiliriz.
Sistemik skleroderma ve yerel (lokalize)
skleroderma olarak ikiye ayiracak
olursak (erigskinde ‘bolgesel’ derler ama
biz ‘yerel’ diyoruz lokalize
sklerodermaya), kayith olarak yerel
sklerodermal1 100’e yakin hastamiz var,
sistemik sklerodermal: olarak da
uluslararasi veri tabanlarina
sundugumuz 40’a yakin hastamiz var.
Tim Cerrahpasa Cocuk Romatoloji'de
kayitli olarak da 70’e yakin jS hastamiz
var. Lokalize skleroderma daha fazla
tabi, onlarda i¢ organ tutulumu hicg
olmuyor, deriye yerlesik oluyor.

Farkl1 yas gruplarinda teshis, tedavi,
takip farkliliklari, zorluklar: var m1?
Ayrica yetiskin ve ¢ocuk skleroderma
hastalarini kiyasladigimizda aralarinda
nasil benzerlikler, farkliliklar, teshis ve
tedaviye yansiyan zorluklar var?
Sklerodermanin tanisi gercekten gug.
Cocuklarda bir¢cok hastalik
sklerodermay:1 taklit edebiliyor. Ornegin,
yenidogan taramalariyla yok ettigimiz
fenilketontri hastaligi var. Bizim
asistanligimizda fenilketontri
sklerodermayi taklit eden bulgularla
gelirdi. Taramas1 yoktu ama sit
¢ocuklugu doneminde hasta
sklerodermaya benzerdi, buna karsin biz
artik biliyorduk, boyle bir hasta
geldiginde kanda hemen fenilalanin
bakardik ve tanilandirirdik.



Skleroderma daha gec¢ yaslarda bashyor.
3-4 yaslarinda baslamis ¢ok hastamiz yok
bizim. 7-8 yasindan sonra baslayabiliyor
ve sonra ilerleyerek kargimiza
¢ikabiliyor. Bu noktada da ayirici tanida
bitin klinik denemelere katiliyoruz.
Bir¢ok yeni ilacin kullanimini biz de
yapiyoruz. Ornegin, bir biyolojik ajan
olan Tocilizumab’t diinyada ilk kez biz
kullandik hastalarimizda sevgili Amra ile
birlikte. Bunun da yazisini yayinladik.

Yerel (lokalize) sklerodermada
orkestray:1 yoneten ne zaman
dermatolog ne zaman romatolog olmal1?
Dermatolog arkadaslarimizla ortak
olarak izliyoruz, onlarla birlikte
degerlendirip birlikte yol aldigimiz
hastalar olarak karsimiza ¢ikiyorlar.
Dermatologlarla birlikte ilerlemek hem
hastalarimiz hem de bizler i¢in daha
yararl oluyor.

Yerel sklerodermada hastaligin
ilerleyisi bir miiddet sonra duruyor.
Tamamen iyilesme s6z konusu mu?
Metotreksat ve steroid tedavisi ¢ok
onemli. Bu sekilde kontrol altina
alabilme sansimiz oluyor. Kontrol altina
alinirsa da ek bir veri ortaya ¢ikmiyor,
onunla birlikte degerlendiriyoruz ve
geriliyor. Ana kural degil bu tabi,
ilerleyenler de oluyor ama ¢ogunlukla
geriliyor. En 0nemlisi ytzi tutan “en
coup de sabre” (kili¢ darbesi/yarasi) var
yerel sklerodermada, onlarda ciddi hasar
kalabiliyor, mandibula dedigimiz alt ¢ene
kemigi etkilenebiliyor, ytizde
etkilenmeler olabiliyor.

Hastalik nedeniyle viicutta kalan
arazlara yonelik kozmetik miidahaleler
icin diisiincelerinizi alabilir miyiz?
Yurt disinda izledigimiz hastalarimizdan
birkac¢ aile yapti bunu ama ¢ok iyi
deneyimlerimiz olmadu.

Genellikle 18 yas sonrasina birakmak
istiyoruz. 18 yas dncesinde biytime
surdugi icin kozmetik operasyonlarda
oldukga sikintili bir stireci de
yasayabiliyoruz, bunun i¢in biraz
otelemek istiyoruz bu tarz girisimleri.
Baska bir deyisle 18 yas sonrasinda
bliyiime tamamlandiktan sonra kozmetik
operasyonlarin yapilmasi daha etkin
oluyor cunki buytme stirerken sikinti
yaratabiliyor.

Cocuklarin egzersiz yapmas, hareket
etmesi ¢cok cok onemli

Ortak yazarlarindan oldugunuz 2021
tarihli uluslararasi bir makalede ellerde
tutuluma bagli duyusal ve fonksiyonel
bozukluklarin hastalarin ginluk
faaliyetlerini sinirladigindan ve
ellerinin kullanimini olumsuz
etkilediginden bahsediliyor. Bu durum
skleroderma hastalarinda
fizyoterapinin 6nemine de dikkat
¢ekiyor. Bu konuda neler séylemek
istersiniz? Ulkemizde fizyoterapi
imkanlari nasil? Hastalar kendileri mi
bu imkanlar: arastiriyor yoksa
doktorlar: tarafindan yoénlendiriliyorlar
mi1?

Biz Istanbul Universitesi Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Bolimi ile ¢alisiyoruz.
Oranin bolim baskani olan Ela Tarakci
Hocamiz ve arkadaslari ile yaklasik 15
yildir biitiin romatizmali ¢ocuklarimizin
rehabilitasyonunu birlikte strdiriyoruz.
Tabii ki sklerodermali ¢ocuklarin
ellerinde olusan kozmetik bozukluklar ve
diger verilere yonelik olarak da ciddi
dizeltmeler yaparak ilerliyoruz.
Fizyoterapi destegi almak inanilmaz
onemli ve bu destekten ¢ocuklarimizi
mahrum birakmamaya c¢alisiyoruz.



Turkiye'de bir¢ok yerde fizik tedavi ve
rehabilitasyon bolimleri var, bu sayede
¢ocuklar bir¢cok yerde bu olanaga
kavusuyorlar. Cocuklarin egzersiz
yapmasi, hareket etmesi ¢ok ¢ok dnemli.

Sistemik sklerodermada farkli organ
tutulumlari s6z konusu olabildigi i¢in
baska dallardan uzmanlarla da yakin is
birligi icinde tedaviyi organize etmek
gerekiyor. Hastanenizde bunu nasil
sagliyorsunuz? Tirkiye genelinde
uygulanan bir yontem mi sizinki?
Cerrahpasa ¢ocuk romatolojide soyle bir
sey yapiyoruz. Yerel sklerodermada ayda
1 kez 1 giin yaklasik 2 saat dermatoloji ile
ortak hasta goriyoruz. Hastalar:
ayarliyoruz ve hangi giinlerde
geleceklerini bildiriyoruz. Geldikleri
anda ortak olarak hazirlayip ortak olarak
bu hastalari goruyoruz. Sistemik
sklerodermada ise biliyorsunuz en biytk
sorunumuz akciger tutulumu, kalp
tutulumu, 6zofagus olabiliyor. Bagka
bulgular da olabiliyor. Onlar1 da ¢ocuk
kardiyoloji, cocuk gogis hastaliklari,
¢ocuk gastroenteroloji gibi bizdeki diger
¢ocuk bolumleri ile izliyoruz. Onlarla
ayni bina i¢inde oldugumuz i¢in hasta
geldigi anda gotirip konusuyoruz ama
gerekirse ortak toplanti yapiyoruz tabii
ki.

Skleroderma ¢ok nadir oldugu i¢in ¢ok
az merkezde karsilarina ¢ikiyor.
Cogunlukla da bitin skleroderma
hastalar1 bize Cerrahpasa’ya geliyorlar,
orada izliyoruz. Oyle oldugu igin de
bizde olan hastalarin hepsini birlikte
izlemeye calisiyoruz. Diger yerlerde de
meslektaslarimin ayni sekilde
degerlendirdikleri kanisindayim.

Cocuklar kac yasina kadar sizin
takibinizde kaliyor? Ergenlikten
yetiskinlige gecen hastalarin yetiskin
polikliniklerinde takibe baslanmasi icin
hastanenizde nasil bir gecis sistemi
uygulaniyor?

Sairin dedigi gibi ayrilik her zaman
acidir. Herkes i¢in acitici bir strectir. Bu
strecte hepimiz etkilenebiliyoruz ve bu
nedenle biz 18-21 yas arasinda gecis
sagliyoruz. Tabi skleroderma 6zel bir dal
oldugu ic¢in bu gecisi skleroderma ile
ilgili olan bolimlere saghiyoruz ve
hastalarimizi arkadaglarimiza 6zel olarak
devrediyoruz. Yine de bu tamamen
kopuyoruz anlamina gelmiyor, yine arada
hastalarla goriusmelerimiz, iletisimimiz
suriyor. Bu iletisim icinde davranmaya
devam ediyor ve tedavilerini izliyoruz.

Sistemik formda cocuklarda en cok
karsilasilan i¢ organ tutulumlar:
hangileri? Juvenil skleroderma
hastalarinda ilerleyen yaslarda PAH
gozlenme olasilig1 nedir?

Ilk calismamizda PAH1n ¢ocuklarda ¢ok
nadir oldugunu gostermistik. 2015’te
sevgili Amra’nin da uzmanlik tezidir
aslinda. Ama biz o yaziy1 yayinladiktan
sonra PAH olan hastalarimiz oldu,
bunlar1 da sonra diizeltici olarak
yayinladik. Pulmoner hipertansiyon
oluyor, akciger tutulumunu, interstisyel
akciger hastaligini goriiyoruz. Yine
o0zofagus tutulumunu, kardiyak
sklerodermay1 gorebiliyoruz ama
tedaviyle bunlar: geriletmemiz soz
konusu, bunun i¢in de elimizden gelen
cabay1 gosteriyoruz. Ancak yerel
sklerodermanin jeneralize morfea
dedigimiz bir tipi var, erigkin donemde
bunun sistemik hale dontsmesi s6z
konusu olabiliyor ama ¢ocukluk ¢aginda
bunlar ¢cok nadir. Genel olarak hastalik
yerel basladiysa yerel gidiyor diyebiliriz.
Sistemik basladiysa da kontrol altina
alabilme olasiligimiz ytksek.



2021 tarihli ortak yazarlarindan
oldugunuz uluslararasi makalede
overlap karakteristikli hastalarla
overlap olmayanlar arasinda 6nemli
farklar oldugu, overlap hastalarin daha
fazla iAH ile karsilastig1 ve kesinlikle
“hafif hastalik” olarak
nitelendirilmemesi gerektigi
belirtiliyor. Cocuk skleroderma
hastalarinda en ¢ok hangi hastaliklarla
overlap yasaniyor?

Dermatomiyoziti ¢ok sik goriiyoruz.
Sistemik lupus eritematozus (SLE),
juvenil idiopatik artrit (JIA)
gorebiliyoruz. Hepsi bir arada oluyor.
Var olan antikor diizeylerine gore miks
bag dokusu hastalig: dedigimiz bir grup
geliyor, overlap de gelebiliyor. Birlikte
olan olgularimiz da var tabi.

Skleroderma icin hazirlanan
Rilavuzlar

2012-2015 yillar:1 arasinda yiriitiilen
“Avrupa'da Pediatrik Romatoloji i¢in
Tek Merkez ve Erisim Noktas1” (SHARE
/ Single Hub and Access point for
paediatric Rheumatology in Europe)
projesinden bahseder misiniz? SHARE
benzeri yeni bir caligma var mi1?

Bu proje ¢ercevesinde hem yerel hem
sistemik skleroderma icin kilavuzlar
yazildi. Bunlar jS'nin hem lokalize hem
sistemik formu i¢in uzmanlarin tGzerinde
fikir birligine vardigi teshis ve tedavi
tavsiyeleri. O kilavuzlarin yazimina biz
de katkida bulunduk. SHARE'den ¢ikan
bu kilavuzlar halen gecerli ve
gincellendi. Simdi ABD’deki Cocukluk
Cag1 Artrit ve Romatoloji Arastirma
Birligi (CARRA) ile ortak yaziyoruz. Onlar
da sanirim 1 yi1l i¢inde ¢ikar.

Gocukluk caginda baglayan Sistemik skieroz hastaliginda hangi klinik bulgular olabilir?
Prof. Dr. Ozgiir KASAPGOPUR

Klinik arastirmalar ve otolog kemik
iligi nakli

Cocuklarla yiritilen klinik
arastirmalar hakkinda ne
soyleyebilirsiniz?

Klinik ¢alismalarin kilavuzlari var.
Tirkiye'de o kilavuzun yazilmasina ben
de katki sunmustum. Bunlarin bize ¢ok
katkilar: var. Hasta bulmak ¢ok kolay
olmuyor ama yapiyoruz, ¢ok sayida
caligma yurutiuyoruz.

Cocuklarini yurt ici veya disindaki
klinik arastirmalara dahil etmek
isteyen hasta yakinlari ne yapmal1?
Hasta dernekleri bu konuda nasil
katkida bulunabilir?

Birlikte paylagmakta ve yirumekte, hasta
dernekleriyle uzmanlik derneklerinin
ortak, elele gitmesinde yarar var.

Juvenil sistemik sklerodermada otolog
kemik iligi nakli hakkinda biraz bilgi
verir misiniz? Cocuk hastalarda bu
givenli bir se¢cenek mi?

Otolog kemik iligi ile birlikte olan
deneyimler ¢ok fazla degil. Bunlari
tilkemizde takip etmek ¢ok kolay degil.
Biraz sikintili bir stire¢ diyebilirim.
Eskiden sistemik JiA’da falan
kullaniliyordu, bir¢ok hastalikta denendi
ancak kemik iligi ile cocuk hematolojide
veya ¢ocuk immunolojide saglanan
yararlari burada elde edemiyoruz. O
yuzden de kemik iligi bir se¢cenek degil
¢linku biyolojik ilaglarin yerini tutan bir
etkinligi gosterilemedi.



Tam da bu noktada soralim o zaman...
Sizin en umut verici oldugunu
diistiindiigiiniiz arastirmalar /¢aligmalar
hangileri? Ornegin, Abatacept
kullanmaya baslayan hastalar oldugunu
biliyoruz. jS tedavisinde gelecek
biyolojik ajanlar ve kisiye 6zel
tedavilerde mi?

Biyolojik ilaclarla aldigimiz etkinlik
gercekten ¢ok fazla. Ozellikle jS'de
Tocilizumab’la aldigimiz yanitlar ¢ok
etkileyici. Uzerinde calisilan yeni ilaglar
var. Ozellikle PH ile ilintili ilaclar
mevcut. Bunlarin ¢alismalar: stirtyor,
bazilarina biz de katilacagiz. Ama bu
noktada sunu séylemek isterim. Bilim
dinamik bir stire¢. On y1l énce sorsaniz
bir¢ok ilaci bilmiyorduk. Bundan on yil
sonra da daha iyi noktaya gelecegiz.
Gergekten bilim sayesinde diinyada
harikulade isler oluyor ve ¢ok daha iyi
yerlere gelecegine inaniyorum.

Yetiskin skleroderma hastalarimizda,
romatologlar tarafindan endikasyon
dis1 olarak yazilan ilaclarin
yazdirilmasinda zorluklarla
karsilasiliyor son donemlerde. jS’de
kullanilan ilaglarin durumu nedir?
Juvenil sklerodermada Tocilizumab dahil
bir¢ok ilaci endikasyon dis1 kullaniyoruz
ama bence iliskiler cok énemli. Iligkiyi
dogru kurdugunuz zaman bir¢ok seyi
asiyoruz. Geg¢tigimiz donemde
sklerodermayla ilgili ¢ok ciddi bir
sikintimiz olmadi. Bir¢ok sorunu iletigim
kanallariyla birlikte ¢O0zip ortadan
kaldirabiliyoruz.

Turkiye ¢ok biiyiik bir cografya. SHARE
kapsaminda da kabul edilen kapsayici
bir prensip var: “jS’den siiphelenilen
tiim cocuklar pediatrik romataloji
alaninda uzman merkezlere
yonlendirilmelidir”. Ulkemizde ne
derece uygulaniyor?

Bircok skleroderma vakasini biz
goruyoruz arkadaslarla da ortak.

Baska merkezlerde olanlar1 da gerekirse
konusuyoruz onlarla. Turkiye'nin diger
illerindeki hastalar1 dizenlediginiz
zaman belli araliklarla gidip geliyorlar
bize. Istanbul'un sdyle bir avantaji
oluyor, herkesin burada akrabasi var.
Geldigi zaman kalacak yer sorunu
olmuyor, dayanigma hala suriyor gizel
tilkemizde. Cerrahpasa’da baslayan
hastalar1 burada takip etmeyi tercih
ediyoruz, geliyor da hastalarimiz zaten.

Sizin dalinizda tele-tip kullanimi
hakkinda ne dustiiniiyorsunuz?

Tele-tip kullandik. O konuyla ilgili de bir
yazimiz var. Pandemi insanligin karsi
karsiya kaldig1 en buytk tehditti.
Korkung giinlerdi. Umarim bir daha dyle
gunler yasamayiz. O zaman kullandik
tele-tip. Etkin mi derseniz, bence ¢ok
etkin degil. Hastay1 gormediginiz,
muayene etmediginiz durumda,
ekrandan “elini goster”, “kolunu goster”,
“bacagini goster’le hekimlik olmuyor.
Yine de uygun olmayan durum ve
kosullarda tabi ki kullanilabilecek bir
yontem.




Skleroderma ile yasamak

Siz 15 yasindayken sizden 3 yas kiigiik
kardesinizi beyin timoérinden
kaybetmeniz hem sizi ¢ok etkilemis
hem de hayatinizi sekillendirmis. Hasta
ve ailesiyle teshisi nasil
paylasiyorsunuz? Hastanenizde ailelere,
kardeslere yonelik rehberlik /
danigmanlik / psikolog hizmetleri var
mi1?

Cok zor bir stire¢ bu. Tabi psikiyatristler
de var birlikte ¢aligtigimiz. Thtiyacimiz
oldugunda onlardan da destek aliyoruz
ama gercekten zorlu bir sireg.
Cogunlukla taniy: bilerek, “boyle bir
siphe var” diye geliyor bize hastalar.
Ozel bir yonlendirme sistemimiz yok,
ihtiyac¢ halinde mutlaka psikiyatri ile
ortak c¢alisip onlara yonlendiriyoruz. Ama
juvenil sklerodermada yapmamigtik
simdiye kadar, bu da eksigimiz. Lupus’ta,
JiA’da, FMF'te yaptik ama sklerodermay1
da ¢caligmamiz gerektigini not olarak
buradan simdi gorev olarak aliyorum.

Biz elimizden geldigince ¢ocuklar:
eglendiriyoruz, guldiruyoruz,
sevindirmeye c¢alisiyoruz. En son
yilbasina dogru POPSAV (Popiler Muzik
Sanat Vakf1) ile birlikte ¢ocuklar: aldik
Hupalupa’daki NBA deneyim sergisine
goturdik. Bircok sanat¢i arkadasimiz da
geldiler. Metin Oziilki, Yonca Evcimik...
Boyle yerlere en ¢ok hasta olan ¢ocuklar:
goturmeye dikkat ediyoruz. Dayanisarak
blyutiuyoruz. Guzel ilkemizde insanlar
dayanigmayi iyi beceriyorlar bence.

Ozellikle ergenlik dénemindeki
hastalar, hastaliklar: hakkinda
konusmakta/duygu paylasiminda
¢ekingen davranabiliyorlar.
Hastaliklarinin bilinmesinden,
dillendirilmesinden hoslanmiyorlar.
Sklerodermada psikolojik durum da ¢ok
onemli oldugu icin hastalar1 ¢ok
istelememek gerek diyoruz ancak
ilerleyen yaslarda hastaligin etkin
yonetimi icin sizce ergen hastalarla
nasil bir yol izlenmeli?

Ergenlik ayr1 bir sey. Buyumek her
zaman acitir insanin canini. Cocuk olmak
gluizeldir. Keske hep ¢ocuk kalabilsek.
Cocuklar ergenlige gectikleri anda ¢ok
farkli noktalara geliyorlar. Igine kapanan
oluyor, reddeden oluyor, tedaviyi
aksatan oluyor. Cocuk hastalarda tedavi
aksamaz bizde ama ergenken biitin
tedavi aksiyor. Biz her zaman ailelere
tedavileri aksatmayin diyoruz ama ¢ok
yogun bir ortam tabi. Ailelerden istek
oldugu anda ¢ozliyoruz. Ailelere tedaviyi
anlatiyoruz, tedaviyi izliyoruz. Bunlarla
birlikte gayet iyi sekilde ilerlemeye
calistyoruz ama hastaliktaki her
ilerlemede baz1 sikintilar kargimiza
¢ikabiliyor.

Beslenme konusunda hastalara
onerileriniz var mi1?

Saglikli beslenmek her seyden onemli.
Akdeniz tipi beslenme tim romatizmal
hastaliklarda etkinligi kanitlanmig bir
beslenme gekli.

Hekim olmak caresiz bir hastaya care
olmak, nefes alamayan bir cocuga
nefes olmaktir. Vazge¢cmediginiz
zaman sonunda kazaniyorsunuz...



Her firsatta bir hekimin her zaman
hastasinin yaninda olmasi gerektiginin
ve onun i¢in imkansiz1 istemesinin
onemini vurguluyorsunuz. Hastaya
umut olmak, umudu hastanin kutup
yildi1z1 yapmak olarak yorumluyorum
bunu. Skleroderma hastalarinizla ilgili
icimizi umutla dolduracak bir
hikayenizi paylasir misiniz?

Bir hastamiz vardi, Anadolu’dan gelmisti.
Lineer skleroderma hastasiydi. Bir bacag
tamamen etkilenmisti. Cocuk aksiyordu,
yuriyemiyordu. Fizyoterapist
arkadaslarimizla birlikte bu hastamiza
hem egzersizler yaptirdik, hem de
yurattik. Ayakkabisini birazcik
biiyiiterek yaptik. Ozel ayakkabi ile
¢ocuk yuridiginde “ben ylriyorum
Ozgiir Amca” diyerek kosarak geldi
sarildi. Cocuklarin kogmasi, mutluluklari
her seyden onemli.

Hep hastalar olarak konusuyoruz,
sizlerin ¢6ziim bekleyen sorunlariniz
var mi1?

Daha c¢ok birlikte olmamiz lazim
hastalarla bizim. Daha iyi mekanlarda
calisgmamiz lazim. Tip fakiltelerinde,
kamu hastanelerinde bizim i¢in en aci
sey cok dar mekanlarda calisiyor
olmamiz. O dar mekanlarda inanilmaz
mucizeler yaratmaya calisiyoruz.

Cocuklarimiz da hekimlerimiz de daha iyi
mekanlar1 hak ediyor. Daha iyi olanaklara
kavusmamiz gerekiyor, bunun i¢in de
mekan sorununun tilkemizde ivedilikle
¢Ozulmesi gerekiyor.

Skleroderma teshisi koyulan ¢ocuk
hastalarin yakinlarinin doktorlar ve
tedavi gordiikleri merkezler tarafindan
hasta derneklerine yonlendirilmesi
konusundaki goriislerinizi alabilir
miyiz?

Yaptiginiz aktivitelerin hepsini
izliyorum.

Gercekten ¢ok buytk etkinlikler
yapiyorsunuz. Hasta dernekleri 6zveriyle
ve c¢abayla ¢alisiyorlar. Biz de o ¢abalara
her zaman elimizden geldigince katki
sunmaya c¢alisiyoruz. Hastalarin hasta
dernekleriyle iletisime ge¢melerinde
fayda var. Bir¢cok arkadasimin da
gecmesini sagliyorum. Bunu yapmak
lazim ¢lnkid her seyi dayanigma ile
buyttebiliriz.

Internette kirli bilgiler olabiliyor. En
biiyiik tehlike tabii “su bitkiyi
kRaynatin icin” seklindeki
yaklasimlar...

Hasta yakinlar1 ¢ocuklarinin iyilesmesi,
hayat kalitelerinin yiksek kalmasi icin
her seyi yapmaya hazir savasqilar.
Dolayisiyla eriskin hastalara gore
hastalikla ilgili detaylar ve gelismeler
hakkinda bilgi sahibi olmak konusunda
daha israrlhilar. Saghikli bir hasta/hasta
yakini-doktor iligkisi ve etkin hastalik
yonetimi acisindan “merakli” hasta
yakinlar: hakkinda goriisleriniz,
tavsiyeleriniz nelerdir?

Merakli hastalar1 ¢ok seviyoruz. Merakl
hasta ¢ok iyidir. Onlara her seyi
anlatiyoruz, onlarla birlikte olmak bize
katki saghiyor, ufkumuzu agiyor o
insanlarin varligi. Ote yandan internette
kirli bilgiler olabiliyor. En biytik tehlike
tabii “su bitkiyi kaynatin i¢in” seklindeki
yaklasimlar. Bitkiler zararl olabiliyor, biz
bu tip sikintilar yasadik. Guncel olmayan,
belli bir mecradan desteklenen, hacamat,
sulik, kupa ¢ekme gibi hi¢bir bilimsel
karsiligi olmayan yontemler var.
Skleroderma tedavisinde yaptiran
hastalarimiz oldu. Bunlarin tipta hi¢bir
yeri yok ve tamamen zarar verici,
giiniumizle hi¢bir iligkisi olmayan,
¢agdas olmayan tedavi secenekleri
bunlar.



Saglik sistemimizde doktorlarimiza
hasta basina 5 dakika diisiiyor. Yeni bir
hastaya nasil vakit ayiriyorsunuz, nasil
yetisiyorsunuz herkese?

Yetistiriyoruz, bazen gerekirse yarim
saat bakiyoruz. Cerrahpasa Cocuk
Romatoloji’de ¢ok iyi insanlarla
calistyorum. Mikemmel bir ekibimiz var.
Bu bir ekip isi. Her seyi arkadaslarimizla
birlikte yapiyoruz. Atasozi “bir elin nesi
var, iki elin sesi var” der, ekip ruhuyla
birlikte yaptiginiz zaman bir goz kacgirsa
bir g6z kagirmiyor. Biitiin hastalar:
birlikte goriyoruz, birlikte takip
ediyoruz. Dosyay1 bir kez daha gézden
geciriyoruz. Bir sonraki vizitte ayni ekip
degil baska bir arkadas goriiyor sonra
tekrar birlikte goériiyoruz. Insaniz,
hepimizin géziinden bir sey kacgabilir, bu
yontemle gdozden kacan bir sey olursa
yakalamis oluyoruz.

Cocuk romatoloji alaninda ‘Hocalarin
hocas1’ olarak aniliyor ve 6grencileriniz
tarafindan ¢ok seviliyorsunuz. Son
aylarda baska iilkelere go¢ eden cok
sayida hekim var. Kendi 6grencilerinizi
disundiuguniizde ¢ocuk romatoloji
acisindan iilkemizde gelecek ne
gosteriyor?

Iginde yagsadigimiz mesleki sorunlar ve
guclikler var. Caligma kosullarinin
hekimler i¢in, insanlarimiz i¢in daha
iyilestirilmesi, daha giizel seylerin olmasi
gerekiyor. Bunun icin de elele
blyiutmemiz ve genclerimizin umudu
yurt disinda degil burada aramasi
gerekiyor. Giden arkadaslarimizin hepsi
yerden goge kadar haklilar. Mesleki
acidan kolay c¢aligma kosullari, diger
kosullar ortada. Saglikta siddet
¢ozilemeyen bir sorun bu tilkede ve
neden ¢ozilemiyor bilmiyorum.

CERRAHPASA Trp F.-U(ULTFSI—
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Bunlar ortadan kaldirilirsa elele daha
guzel bir ortamda, gizelliklerle dolu bir
yasami1 hayata gecirebiliriz diye
disuntyorum. Ama bunlar da hep elele,
ozellikle meslek orgitleriyle, uzmanlik
dernekleriyle birlikte mimkiin. Bu
sekilde hem hastalarimiz hem
hekimlerimiz i¢in daha iyi ve insancil bir
saglik ortami yaratilabilir kanisindayim.

Cok yogun calisan bir hekim ve
akademisyensiniz. Bircok sapkay: ayni
anda takiyorsunuz. Katildiginiz sayisiz
klinik arastirma, SCI ve SCI Expanded
indekslerine giren dergilerde
yayinlanan bircok makaleniz var.
Hekimlik ve 6zel hayatinizi nasil
dengeliyorsunuz?

Bir torunum var. O benim yasam iksirim.
Kiigiik Ozgiir Boran. Onunla vakit
geciriyorum. Tabi ¢aligmak zorundayiz.
Bu gtzel tlke bizi yetistirdi. Ona
borcumuzu 6demek zorundayiz. Ne
yapsak bu borcu 6deyemeyecegimizi de
biliyorum. Bu tilkeye ¢ok sey katmalk,
iyilikten ve giizellikten yana durarak hep
borcumuzu 6demek icin ¢cabalamak
zorundayiz.



Ozgiir Hoca ve siir

Son olarak Ozgiir Kasapcopur
ile gorissme yapip siirden
bahsetmemek olmaz. Kendiniz
siir yaziyor musunuz?
Okuyucularimizla bir siir
paylasirsaniz miitesekkir
oluruz.

Ben yazmiyorum ama ¢ok siir
okuyorum. Orhan Veli'nin Dalga
siirinin son bolimi ile
sOylesimize son verelim
isterseniz.

$OCUK SAGLIGI
e
HASTALIKLARI A.D.

Ne kagrt yeter ne kalem

Mesut sanmam igcin kendimi.
Bunlarin hepsi... Hepsi fasafiso.
Ne takayim, ne tekneyim.

Oyle bir yerde olmaliyim,

Oyle bir yerde olmaliyim ki,

Ne karpuz kabugu gibi,

Ne 151k, ne sis, ne bugu gibi,
Insan gibi.

Gercekten bu tlkede en ¢ok ihtiyacimiz
olan insan gibi olmak, insanlikla birlikte
elele olmak. Bitln arkadaglariniza
saygilarimi sunuyorum.

Orhan Veli

Sonsuz minnet ve siikranla hocam...

|Department of Child Health an 4 Disension’




Bu bolimde yer alan bilgiler, https://www.printo.it/pediatric-rheumatology /TR /intro
adresinden alinmistir. S6z konusu internet sitesi, kisa adi PRINTO olan Pediyatrik
Romatoloji Uluslararas: Arastirmalar Organizasyonu (https://printo.it/) ile kisa ad1
PReS olan Avrupa Pediyatrik Romatoloji Dernegi (https://www.pres.eu/) arasindaki bir
isbirliginin neticesi olup SHARE adiyla bilinen “Avrupa’'da Pediyatrik Romatoloji i¢in Tek
Merkez ve Erigsim Noktas1" isimli Avrupa Birligi projesinden elde edilen fon araciligi ile
hayata gecirilmistir. SHARE projesinin amaci her tlkeye, romatizmal hastaliklar: olan
¢ocuklarin bakimlar: hakkinda tavsiyelerde bulunmaktir.

1. SKLERODERMA NEDIiR? https:/ /www.printo.it /pediatric-
rheumatology /TR /info/pdf/5/1/Skleroderma

1.1 Nedir?

1.2 Ne kadar yaygindir?

1.3 Hastaligin nedenleri nelerdir?

1.4 Kalitsal midir?

1.5 Onlenebilir mi?

1.6 Bulasict midir?

2. FARKLI SKLERODERMA TiPLERI

https://www.printo.it/pediatric-rheumatology /TR /info /pdf/5/2 /Skleroderma
2.1 Lokalize skleroderma

2.1.1 Lokalize skleroderma nasil teshis edilir?

2.1.2 Lokalize sklerodermanin tedavisi nedir?

2.1.3 Lokalize sklerodermanin uzun donemde gelisimi nasildir?
2.2 Sistemik skleroz

2.2.1 Sistemik skleroz nasil teshis edilir? Baglica belirtileri nelerdir?

2.2.2 Cocuklarda sistemik sklerozun tedavisi nedir?

2.2.3 Sistemik sklerodermanin uzun donemde gelisimi nasildir?

3. GUNLUK HAYAT
https://www.printo.it/pediatric-rheumatology /TR /info /pdf/5/3 /Skleroderma

3.1 Hastalik ne kadar sirer?

3.2 Tamamen iyilesmek mimkin muduir?

3.3 Standart olmayan/tamamlayici tedaviler hakkinda ne sdylenebilir?

3.4 Hastalik, cocugun ve ailenin ginlik hayatini ne sekilde etkileyebilir ve hangi tir
dizenli kontroller gereklidir?

3.5 Okul hayati nasil etkilenir?

3.6 Spor yapmasini etkiler mi?

3.7 Beslenme nasil olmalidir?

3.8 Iklim hastaligin seyrini etkiler mi?

3.9 Cocuk asilanabilir mi?

(*) Tek bir dosyada indirmek icin: https://www.printo.it/pediatric-
rheumatology/TR/info/pdf/5/Skleroderma


https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/TR/intro
https://printo.it/
https://www.pres.eu/
https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/TR/info/pdf/5/1/Skleroderma
https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/TR/info/pdf/5/2/Skleroderma
https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/TR/info/pdf/5/3/Skleroderma
https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/TR/info/pdf/5/Skleroderma

21|

Juvenil sistemik skleroz hastalarinin
hastalik siddetine gore tedavisi i¢in akis semas1

(British Society for Rheumatology’ye ait Rheumatologynin Nisan 2021 sayisinda yayinlanan Kasim 2020 tarihli “Juvenil
sistemik sklerozun yoénetimi icin fikir birligine dayal éneriler” basliklt makaleden alinmigtir.)

Klinik Degerlendirme
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Biyolojik ajanlar: rituksimab, tocilizumab, abatacept //DDKS: Disiik dozlu kortikosteroidler // J4S: Juvenil Sistemik
Skleroz Siddet Skoru //MMF: Mikofenolat Mofetil // MTX: Metotreksat // OKHN: Otolog kék hiicre nakli // Semptomatik
ilaclar: kalsiyum kanal blokerleri, fosfodiesteraz tip-5 inhibitérleri, anjiotensin-konverting enzim inhibitérleri, proton
pompast inhibitérleri, prokinetikler // SF: Siklofosfamid



https://academic.oup.com/rheumatology/article/60/4/1651/5956234
https://academic.oup.com/rheumatology/article/60/4/1651/5956234
https://academic.oup.com/rheumatology/article/60/4/1651/5956234
https://academic.oup.com/rheumatology/article/60/4/1651/5956234
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Yeni teshis almis ya da tedaviye cevap vermeyen juvenil lokalize (yerel)
skleroderma hastalarinin klinik alt tiplere gore tedavileri icin akis semasi

(Annals of the Rheumatic Diseases - BMJ/Eular’da 2 Mart 2019’da yayinlanan “Juvenil yerel sklerodermanin yénetimi icin
fikir birligine dayali dneriler” baglikli makaleden alinmigtir.)

LOKALIZE (YEREL)
SKLERODERMA

Klinik Degerlendirme
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iT: infrared (kizilétesi) termografi) // KS: Kortikosteroid // LoSCAT: Lokalize skleroderma deri degerlendirme araci //
MMF: Mikofenolat Mofetil // MRG: Manyetik rezonans goriintiileme // MTX: Metotreksat // US: Ultrason



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30826775/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30826775/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30826775/

Tip diinyasinda PH 6nciilerinden, Avrupa

Kardiyoloji ve Solunum Toplulugu tyesi,
Samuel P. Asper Odiilii sahibi, irlanda
Olimpiyat Konseyi'nin Atina, Pekin ve
Londra’da Olimpiyat Oyunlar: temsilcisi:

Kendiniz hakkinda biraz bilgi verebilir
misiniz? Var olmayan bir alanda, bu
konuda hicbir sey bilinmedigi halde,
solunum tibbina olan ilginizi tetikleyen
ne oldu?

Dublin’de dogdum. irlanda Trinity
College’de okudum. Mezun olduktan kisa
bir stire sonra egitimimi ve deneyimimi
ilerletmek i¢in ABD’deki Johns Hopkins
Universitesine gittim. Buradaki harika
doktorlar ve bilim adamlari, geng bir
doktor olarak hayatimda 6nemli rol
modeller haline geldi. Ozellikle yogun
bakim tnitesini ve kardiyorespiratuvar
sistemin fizyolojisini sevdim. Ik
pulmoner hipertansiyon hastamla
tanigmam da yogun bakim tnitesinde
oldu. O giinlerde pulmoner
hipertansiyon haberlerde ¢ok sik yer
aliyordu, zira kalsiyum kanal blokerlerin,
bu hastalarda faydali oldugu ortaya
¢ikmisti. Ayni zamanda,
ekokardiyografinin poptlaritesi
artiyordu. Bu durum pulmoner
hipertansiyon tanisi alan hasta sayisinda
artiga neden olmugtu. Pulmoner
dolasimin fizyolojisini daha iyi
anlayabilmek icin arastirma yapmaya
karar verdim. Pulmoner dolagimdaki
endotelin farmakolojisini inceleyen bir
laboratuvarda c¢alistim. Bu da sonunda
Maryland Universitesindeki tinlii bir PH
uzmanit olan Prof. Lewis Rubin’in
caligmalarina katilmama neden oldu.

Turkiye’den 2-3 hasta icin
15 bin kilometre...

isinize bagliliginiz sinir tanimiyor.
Profesor Lewis Rubin ile ortak
calismalariniz ve Tirkiye’den hastalarla
olan iliskiniz hakkinda bilgi verir
misiniz? 1999 yilinda Tirkiye'den 2-3
hastanizi yoklamak i¢in 15 bin
kilometrenin iizerinde yol
katetmissiniz...

Profesor Lewis Rubin pulmoner
hipertansiyon tizerine ¢ok 6nemli bir
ders kitab1 yazmigti ve prostasiklin
gelistirilmesi ¢aligmalarinda onctiydu. Bu
nedenle gidip onunla ¢aligmaya ve
elimden geldigince ¢cok sey 6grenmeye
karar verdim. Prof. Rubin ile ¢alisirken
ABD’nin her yerinden ve dinyanin dort
bir yanindan hastalar gordum. Nitekim,
Tirkiye’den prostasiklin tedavisine
baslamak tizere olan ve her ikisi de
pulmoner hipertansiyon hastasi Kamil
(Hamidullah) ve Fatima ile ilk kez bu
donemde calistim. Profesér Rubin’den
inanilmaz bilgiler edindim. Cok faal bir
hasta yogunlugumuz ve prostasiklin
kullanan bir¢cok hastamiz vardi. Profesor
Rubin, Maryland Universitesinden
ayrildiginda John Hopkins’e dondim ve
yeni pulmoner hipertansiyon merkezini
kurdum. Birkag yil sonra ise Irlanda'ya
geri donerek aileme yakin olma ve
Irlanda’da yeni bir pulmoner
hipertansiyon boliimi kurma firsatim
oldu.



Gecmiste pulmoner hipertansiyon
tanis1 almak zordu. Teshiste hala
gecikmeler var mi, varsa sebebi nedir?
Ne yazik ki PH teshisinde her zaman bazi
gecikmeler olacagina inaniyorum.
Farkina vardirmadan, yavascga
ilerleyebilen bir hastalik. PH’li bir¢ok kisi
baslangicta nefes darliginin
formsuzluktan kaynaklandigini distintr
ve bir¢ok doktor, hastaliga asina degildir
veya taniy1 dogrulamak icin gerekli olan
arastirmalara erigmeyi zor bulabilir. Son
yillarda pulmoner hipertansiyon
konusunda farkindaligin artmasi tibbi
kliniklerin ¢ogunun o kadar yogun hale
gelmesine neden oldu ki, teshis
konulduktan sonra bile en uygun uzmani
gormek ve tedaviye baslamak i¢in
gecikme yasaniyor. Umarim hasta
savunuculugunun yardimiyla bu durum
tim dinyada iyilestirilebilecektir.

irlanda’da PH hastalari i¢in bir kayit
sistemi var m1?

Pulmoner hipertansiyon gibi nadir bir
hastalig1 olan hastalarin yonetimi i¢in
kayit altina alinmalari1 ¢cok énemlidir.
Ancak, hastaligin teshisindeki ve
sonuc¢larindaki egilimlerin kolayca
gozden gecirilebilmesi i¢in, insanlarin
kayit defterine gerekli bilgileri girmesine
ve raporlar olusturmasina da
gereksinimimiz var. Bu sadece Irlanda’da
degil, diinyanin bir¢ok tlkesinde de bir
eksikliktir.

Hasta destek gruplarinin kayit tutulmasi
icin devlet fonunu artirma savunuculugu
yapmalari ¢ok 6nemli bir nokta olmaya
devam ediyor.

irlanda pulmoner hipertansiyon
biriminin baskanisiniz. Sizinkinden
baska multidisipliner anlamda
merkezler var m1? Ulkenin daha uzak
bolgeleri s6z konusu oldugunda, ilk
basamak merkezleri tani, tedavi ve
hasta takibinin iistesinden
gelebiliyorlar mi1?

irlanda’da, Dublin’'deki Mater
Hastanesinde kalp ve akciger nakli de
yaptigimiz bir ana PH merkezimiz var.
irlanda nispeten kiiciik bir iilke ve sonuc
olarak, Irlanda’daki ¢esitli uzmanlar ile
Ulusal Merkez’e sevk islemi arasinda iyi
bir iletisim var. irlanda’nin daha biiyiik
sehirlerinde PH ile ¢ok ilgilenen ve
ekokardiyografi, sag kalp
kateterizasyonu gibi en énemli
arastirmalara iyi erigim saglayan bir dizi
merkez var.

Pulmoner hipertansiyon hastalari icin
evden takip edilebilen ve Dr. Ciara
McCormack onderligindeki
rehabilitasyon programi hem ¢ok
etkileyici, hem de cok faydali. ikinci bir
asama diistiniiliyor mu? On haftalik
programin sonuclar: hakkinda bir
yorum yapabilir misiniz?

Dr. Ciara McCormack yakin zamanda,
pulmoner hipertansiyonlu hastalar i¢in
evde uygulanan bir rehabilitasyon
programi tuzerine ¢ok guzel bir ¢aligma
yayinladi.



Ik arastirma énerisinin Covid nedeniyle
durdurulmasi gerekti. Ancak Dr.
McCormack, modern teknolojiyle
hastalarin evde egzersiz yapmalarina
yardimci olmanin, genel kapsamda,
saglik ve egzersiz toleransi iizerinde
onemli bir etkisi oldugunu ortaya
¢ikardi. Kisa bir siire 6nce de Mater
Hastanesinde pulmoner hipertansiyon
boélimiine geri donmek ve bu konuda
daha fazla arastirma yapmak i¢in bir hibe
aldi. Bu nedenle, bu rehabilitasyon
alanini genisletip alanin daha da
buytutilip buytltilemeyecegini géormek
beni ¢ok heyecanlandiriyor.

Besinci yolak bile s6z konusu
olabilir...

Son otuz yilda kaydedilen ilerleme ile
baglantili olarak, dordiincii bir yolagin
yakin olduguna inaniyor musunuz? Biz
hastalar icin bir ¢are olacak mi1?

Son otuz yilda terapilerde iyi bir ilerleme
kaydettigimize inaniyorum. Ancak
onumuzdeki on yilda, belki de son otuz
yilda gordigimizden daha fazla ilerleme
gorecegiz. Son olarak Sotatercept’in
bulunmasiyla gercekten de ontimtiizde
dordinct yolak var. Ayrica buytime
faktori yolaklarini hedefleyen
inhalasyon tedavilerinden ortaya ¢ikan
ve ¢ok ilgin¢ On verilerle yakinda
kesfedilebilecek besinci bir yolak bile
olmasi s6z konusu.

Artik bircok ilag sirketi gerceklestirmeye
calistigi yeni trtnlerle PH ile ilgileniyor.
Eninde sonunda, pulmoner
hipertansiyonun tedavisi olacagina
inaniyorum. Oraya ulagmak asamali
olacak ancak ben hayattayken bulunacagi
konusunda hala ¢ok umutluyum.

Genel olarak PH’li hastalar iizerinde
Covid-19’un etkisi nasil oldu?

Pandemi donemi 6zellikle sokaga ¢ikma
yasaklari, aile irtibatina getirilen
kisitlamalar ve hastane takiplerine
erisimin azalmasiyla herkes i¢in zordu.
Genel olarak, pulmoner hipertansiyonu
olan hastalar halk saglig: talimatlarini
izlediler ve ilk birka¢ dalga sirasinda
virisiin bulagmasindan kag¢indilar. Neyse
ki, Dublin’deki pulmoner hipertansiyon
hastalarinda ¢ok az sayida siddetli Covid
vakasi gordik. Artik viriis Omicron
sekline dontistuginden, su anda
enfeksiyon nedeniyle hastaneye ¢ok fazla
yatig gormuyoruz.

Hastalar klinik deneylere katilmaya
istekli...

Hastalara klinik deneylerde yer verme
firsatiniz oldugu icin sansli oldugunuzu
soylilyorsunuz. irlanda’da klinik
arastirmalara katilmaya istekli ¢cok
sayida hasta var m1?

Artik PH ic¢in ilag gelistirmeyle ilgilenen
bircok ilag sirketi var. Bununla birlikte,
klinik deneyleri yuritmek son derece
uzun surer ve ¢ok dikkatli yapilmalidir.
Tecrubelerime gore, hastalar genellikle
klinik deneylere katilmaya ilgi
duyuyorlar. Yeni bir aktif ilagtan ziyade
plasebo alma sanslarinin oldugunu
anliyorlar ancak kendilerine simdi yararh
olmasa da gelecekte bagkalarina faydasi
olabilecegini bildikleri i¢in, yardim
etmeye cok istekliler.



Hasta derneklerinin ve destek
gruplarinin 6nemine iliskin ne
dustniiyorsunuz? Hasta savunuculugu
konusunda fikirleriniz nelerdir? 2022
Avrupa Kardiyoloji Dernegi ve PH icin
Avrupa Solunum Dernegi
kilavuzlarinda, hasta olarak Pisana
Ferrari’'nin gorislerine yer verildi.
Bunun hekimlerin fikirleri iizerinde
olumlu bir etkisi olacak m1?

Pulmoner hipertansiyonda hasta destek
ve savunuculuk gruplari birinci derecede
onemlidir. Yeni hastalarin tanilarini
kabullenmelerine yardimc: olmak ve
ayrica bir stredir hasta olanlara destek
olmak i¢in ¢ok gereklidir. Ayni derecede
onemli olan, hastalikla ilgili farkindaligi
artirmak, hizmetleri iyilestirmek ve
finansman erisimine yardimc: olmalari
icin politikacilarla konusurken, klinik
ekiplerle birlikte calisabilme
becerileridir. Yeni kilavuzda
savunuculugun onemini gormek ¢ok
tesvik edici.

PH’de gelecek hi¢bir zaman bu kadar
parlak olmamast

Yakin zamanda PH tanis1 almis bir
hastaya ne gibi tavsiyelerde
bulunursunuz?

Yeni bir hastaya PH’yi aciklamak ve
uygun oneride bulunmak her zaman
zordur. Her hasta farkhdir.
Kabullenmeleri ve etkin tedavilerin
bulundugunu anlamalar:1 ¢cok énemlidir.
PH ile ¢ok tatmin edici bir hayat
yasamanin, ¢evrelerindekilere ve
ozellikle onlara bagimli olanlara gergek
bir esin kaynagi olmanin nasil mumkin
oldugunu anlatmak da ¢ok dnemlidir.
Yeni tedaviler de geliyor. Bu nedenle
PH’de gelecek hi¢ bu kadar parlak
olmamaigti.

Akciger ve akciger-kalp naklini PH icin
bir ¢are olarak diisiinir misiuniz?
Tirkiye’'de belli bir yas iizerindeki
hastalar nakil adayi olarak kabul
edilmemekte. irlanda’daki durum nasil?
Organ bagis¢is1 bulma konusunda
sikint1 yasaniyor mu?

Son yirmi yilda akciger naklinin hayal
kiriklig1 yaratan alanlardan biri oldugunu
soylemeliyim. PH hastalari i¢in hazir bir
secenek degil ve dinya ¢apinda her yil
nakil yapilan hasta sayisi yeterince
artmadi. Tibbi tedavilerden nakile
gecmek icin en iyi vaktin ne zaman
olduguna karar vermek yillar boyunca
¢ok zor oldu. Aday kisinin nakil
zorluklarina dayanamayacak kadar zayif
olabilmesinin disinildigi durumda
nakil programi tarafindan geri ¢evrilmesi
alisilmadik bir durum degil. Bu nedenle
akciger nakline giuvenmek yerine,
mevcut tibbi tedavileri en etkin diizeye
¢ikarmak icin ¢abalarimizi stirdirmemiz
gerektigini disiniyorum.

Solunum tibb1 en tatmin edici
uzmanliklardan biri....

Solunum hastaliklar: hekimligine yeni
baslayan geng bir doktora ne gibi
onerilerde bulunursunuz?

Solunum tibbi, tiptaki belki en iyi
uzmanlik alanidir. Covid-19 sirasinda,
ciddi akciger hastalig1 olan hastalar i¢in
can alici nitelikte 6nemli olan pnomoni,
disik oksijen ve ventilator kullanimi
konusunda doktorlara egitim vermenin
ne kadar 6nemli oldugunu gordik. En
tatmin edici uzmanliklardan biri ve
ayrica bazi doktorlarin biraz daha
uzmanlasarak akcigerdeki kan akisina ilgi
duymalari, dolayisiyla mevcut pulmoner
hipertansiyon uzmani sayisinin gelecekte
artma ihtimali ¢ok olumlu.

Doktor Gaine size vaktiniz ve emeginiz
icin cok tesekkiir ederiz.



Elif Hanim, oncelikle bize zaman
ayirdiginiz icin tesekkiir ederiz.
Annenizin tani1 alma siirecinin en yakin
sahitlerinden biri sizsiniz. Belirtiler
nasil baslad: ve teshisi nasil kondu?
Herkese merhaba! Oncelikle bana da yer
verdiginiz i¢in ben tesekkir ederim.
Annem Sibel Ercan’t herhalde dernekle
ve sklerodermayla ilgili cogu kisi
taniyordur. Uzun stredir bu hastalikla
birlikte. O dénem c¢ok kii¢iiktim, fazla
detay verebilecegim kadar kendi
hafizama ait ¢ok bilgi yok; ama c¢esitli
sorunlar yasadigini, ¢esitli doktorlarla
goristigini ve sorunlarin giderek
siddetlendigini, ¢caresiz bir streg
oldugunu animsiyorum. 2 yil gibi bir
zaman aldi annemin hastaliginin adini
ogrenebilmesi. O donemde daha da
nadir bir hastalik olmasi, bilgi ¢aginin
parlak gtinleri olmamasi gibi
sebeplerden sanirim hastaligin adini
bilen doktor dahi bulmak zordu. Bizim
en biyik sansimiz, babamin doktor
olmasiydi. Hastaligin teshisi i¢in dogru
doktora bir sekilde ulasildi ve stire¢ hizli
bir sekilde devam etti.

Anneniz teshis aldiginda heniiz
ortaokula gittiginiz icin, bir ¢ocuk
olarak annenizin hasta olmasi sizi nasil
etkiledi?

Kicgiktim, dikkatimi dagitan pek ¢ok
sey vardi, tam ergenlik baslangici bir
donemdi. Yillara yayilan teshis stirecini
bana yansitmamaya ve benden
gizlemeye caligtilar ama kotu bir seyler
oldugunun farkindaydim.

Mutsuz olmak da, mutiu olmak kadar
hayatimizin bir gercegi...

Sakin mizacgl bir insanimdir, kendi
duygularimla ilgili ketumumdur, 6zellikle
o yaslar1 tahmin edebilirsiniz... Annem
icin ne kadar zor bir stire¢ olsa da benim
icin caresiz bir siire¢ oldu sanirim. Tim
dinyaniz anneniz ve babaniz iken feci
bir sey oluyor, bilmiyorsunuz,
anlamiyorsunuz ¢unku sizden saklaniyor.
Sonug olarak bu siirecin baglangicini tek
basima yasadim diyebilirim... idrak
edemeseler dahi ¢ocuklardan bir sey
gizleyemezsiniz; hele ki boyle buytk
seyleri ¢ocuklar anliyor, hissediyor, fark
ediyorlar... 2 yillik bir anne olarak,
¢ocuguma, onemli olabilecegini
distindigum, etkilenebilecegi her seyi
anlatiyorum, ¢inki hissediyor. Mutsuz
olmak da mutlu olmak kadar hayatimizin
bir gercegi ve ne yazik ki
mutsuzluklarimizi daha fazlaymig gibi
hissediyoruz.



Annenizin hastalig1 kabullenmesi kolay
oldu mu? Siz bu durumu
kolaylastirmak adina neler yaptiniz?
Hayir, elbette ki ¢ok zor oldu. Zaten
teshis donemi sanciliydi, hastalik
hakkinda dogru doktor, dogru kaynak,
destek olacak bir sosyal olusum,
tecribelerini 6grenebilecegi, ulasilabilir
baska hasta yoktu. Teshis sonrasi donem
sanirim annemin atak donemlerinin
ilkiydi ve ¢ok hizli ilerledi. Ben uslu bir
¢ocuktum diye digstiniyorum. O
donemde yapabilecegim tek sey
duygularimi gostermemek, ailemi
izmemekti sanirim...

Hasta yakini olarak kendiniz psikolojik
ve fiziksel destek ihtiyaci duydunuz
mu? En biiyiik destegi kimlerden
aliyorsunuz?

Hayattaki deneyimlerimiz bizi biz
yapiyor. Yasadigimiz travmalar (herkesin
kendi travmalari var, kimi buyuk, kimi
kiiciik) olmadan farkli bireyler olamayiz
belki de... O dénem psikolojik bir destek
almam dogru olabilirdi, suphesiz.
Hepimiz ¢ekirdek ailemiz disinda en
blytlik destegi anneannemden
aliyorduk... Artik aramizda degil.

Skleroderma dncesinde ve sonrasinda
hayatinizda neler degisti? Oncesine
dair 6zlediginiz bir sey var m1?
Annem ¢ok neseli, giicld, sosyal, hayatin
tadini cikarabilen bir kadindir. Ama en
zor sey psikolojik etkileri. Sabirsizligi,
duygularinin yogunlugu kimi zaman
zorlayici oluyor. Sanirim biraz daha iyi
ve huzurlu hissetmesini 6zledim.
Sabahlari agrisiz kalkabilmesini,
yaralarinin ufacik bir temasla
acimamasinit 6zlememek de mimkiin
degil.

Biz hastalar zor donemlerden gegcerken
en yakinimizdakileri iizebiliyoruz.
Nazimizi bir tek onlar cekiyor.
Annenizin de boyle zamanlar1 oldu mu?
Olduysa nasil karsiladiniz?

Bir 6nceki sorunun cevabinin devami gibi
olacak... Annemin psikolojik olarak
yasadigi seyin disa vurumunu
kabullenebilmek de ayr1 bir stire¢ oldu
benim icin. Annem beni izmedi aslinda.
Bana karsi nazli da olmadi ama benim
acimdan, onun genel ruh haline
alismanin ve tepkisiz gorinmenin kolay
olmadigini da eklemek isterim. O
ilaclarla biraz sakinlesti, idare ettik.
Hepimiz blyudik artik.

Baska hastalar ve hasta yakinlari ile
iletisime gecgtiniz mi?

Annem, bir 6nce kurulan dernek
etkinliklerinin toplantilarini, babamin
muayenehanesinde diizenlerdi. Zaman
zaman orada bulunurdum, diger hasta ve
hasta yakinlariyla tanisirdik. Daha sonra
Facebook’ta Skleroderma

Tirkiye /Scleroderma Turkey isimli bir
grup kurdum. Dernekten bagimsiz, kapali
bir grup. Su an 1300 kadar tyesi var.
Hicbir olusuma bagh degil. Bazi
kurallarimiz var, bunlara uyarak
hastalikla ilgili her sey konusulabiliyor.



Annenizin doktor kontrolleri ve
hastaneye yatis donemlerinde yaninda
siz mi oluyorsunuz? Doktor kontrolleri
zamanini takip ediyor musunuz?
Annem, kendini iyi takip eden bir hasta.
Doktorlariyla da iyi iligkileri var. Uzunca
bir stire yaninda olmaya caligtim.
Kontrollerinde, yatislarinda, eger okul
ve isle ilgili bir engelim olmadiysa hep
beraberdik. $imdi ayr1 sehirlerde
yasamamiz ve ¢ocugumu anneannesine
birakamamam gibi bir engelden otiru
babamla birlikte veya kendisi halletmeye
calisiyor.

Annem ic¢in dernegin kendi yiuizlestigi
engelleri agsmasi ¢cok onemli bir
misyon!

Anneniz Sibel Hanim PAHSSc
Dernegi’'nin kurulusundan itibaren
emek veren ve var olan biri. Sizin
dernekten beklentiniz nedir?

Evet, annem icin dernegin hastalara
ulagmasi, onlarin kendi yasadigi
zorluklar1 yasarken ytzlestigi engelleri
asmalarini saglamasi, hastalara tek
baslarina olmadiklarinin gosterilmesi
¢ok onemli bir misyon. Dernegin
yuriticitlerinin de ginlerinin kolay
gec¢cmedigini biliyorum. Herkesin
Ozveriyle ve hevesle bir seylerin
ucundan tuttugunun farkindayim. Daha
fazla hastaya ulagsmak, daha fazla
hastaya destek olabilmek ve elbette
daha fazla hekimle, saglik ¢alisaniyla is
birligi yaparak ortak fayda saglanmasini
temenni ederim. “Daha fazla” dedigimi
gozden kagirmayalim ;)

Sklerodermal: hastalar soguktan da
ginesten de korunmak zorundalar.
Bunun disinda annenizin kendini daha
iyi hissetmesi adina aldiginiz 6nlemler
ya da dikkat ettiginiz hususlar var m1?
Evet, fiziksel olarak oldukc¢a narin bir
insan annem. Soguk ve gines disinda,
gindelik hayattaki bazi isleri de
yaparken ona yardim etmeye dikkat
etmemiz gerekiyor. Agir kaldirmamasi,
ellerini yoracak, asindiracak, yipratacak
islerden kag¢inmasi gerekiyor. Su anki
durumunda el ve ayak parmaklarina
gelecek yumusak bir darbe bile korkung
acilar cekmesine sebep oluyor...

Eklemek istediginiz bir sey var m1?
Emegi gecen herkese tesekkir ediyorum.

Biz de size ¢ok tesekkiir ediyor ve
pandemi oncesinde yaptigimiz son
dernek toplantimiz icin hazirlamis
oldugunuz sandviglerin lezzetini hala
unutamadigimizi eklemek istiyoruz.



iste Karsimizda Yeni Bir Cesaret
Ornegi ve Deli Dolu Bir Anne

Biraz kendiniz hakkinda bilgi verir
misiniz? Hastaliginiza ilk teshis
konuldugunda kac¢ yasindaydiniz?
Doktora testler icin hangi nedenle
basvurmustunuz ve teshis almaniz ne
kadar surda?

Geng yasta evlendim ve kii¢iik yasta
¢ocuklarim oldu. Son hamileligimde,
26 yasindaydim. Sirekli nefes nefese
kaliyordum ve yorgundum, kisacasi
iyi degildim. Ugtlinct kizim dogduktan
sonra bir pratisyen hekime gittim.
Yorgun oldugumu ve kendimi
psikolojik olarak ¢ok iyi
hissetmedigimi soyledigimde, doktor
Fluoksetin recete etti ve giderek
dozunu artirdi. PH semptomlarimi
depresyona, asir1 kiloya ve Los
Angeles’in bir ilgesinden ¢ok kii¢ik
bir kasabaya tasinmama bagliyordum.
Biiytik bir kiiltiir sokuydu. ilk kez
bayildigimda, ambulans ¢agrildi.
Gorevliler acil servise gitmek
istersem gotirebileceklerini
soylediler. Ailemin saglik sigortasi
olmadigi i¢in reddettim. Pratisyen
hekim bana Fluoksetin ve bagka
antidepresan ilaglar: yiiklemeye
devam ediyordu. Kiz kardesim benim
bayildigimi gérene kadar durumum
ciddiye alinmadi. O gin doktorun
muayenehanesini aradim. Genelde
beni goren doktor orada olmadigi
icin, nobet¢i doktora gorinmem
gerekti.

Bu doktor benden O6nce skleroderma ve
PH’si olan geng¢ bir hanimi muayene
etmigti. O giin beni gormis olduguna
sikrediyorum. Beni ekokardiyografi
cektirmeye gonderdi. Belirtilerimden,
problemimin, strekli belirttigim gibi
kafamda oldugu seklinde degil, onun
distindugu gibi kalbimde

oldugunu anlamisti. Teshis
konuldugunda, 28 yasindaydim. Bir
onceki doktora, durumum konusunda
benim ne distindigumu belirtmeden
once, onun sodyleyeceklerini dinlemisg
olsaydim belki de, teshisin daha erken
konulmus olacagini distintiyorum. Kim
bilir?

Yataktan kalkmanizin dort yil
sirdigiuni soyliilyorsunuz. Nedenini
aciklayabilir misiniz?

Tekrar diigindigimde, bu durumun o
kadar uzun oldugundan stiphe ediyorum.
Igime kapanmis gibiydim. Ancak okul
doneminde ¢ocuklarima yemek ve
kahvalti hazirliyordum, okula gidis
gelislerinde de onlara eslik ediyordum.
Bu arada gercgekten kotu bir kaza
gecirmis ve yaralanmistim. Minivanim
tamamiyle tahrip olmustu. Bu nedenle o
kadar uzun stiire yatakta kalmam
olanaksizdi. Ancak teshis konuldugunda,
ruhsal durumum daha da kotilesti.



Size neden “Deli Dolu Anne” lakabi1
takildi1?

PH teshisimin konulmasi ve ayni
zamanda anne olmak bayag1 bir
meydan okumaydi sanirim. “Deli Dolu
Anne” lakabini kayinpederim koydu;
mekani cennet olsun. Lakabimin ¢ok
seker oldugunu distintyorum. Komik!

Hastalig1 ilk duydugunuzda, nasil tepki
verdiniz? Aileniz ve arkadaslariniz
o6grenince ne oldu?

Is yerine saglik muayenesi igin izin
almam gerektigini sOyledim. Muayene
gunu beni ise ¢agirmak i¢in aradilar.
Hemgsireye o anki durumumun iyi
olup olmadigini sordum. “Madem ki
ayakta duruyorsun, iyisin!” diye cevap
verince patronuma telefonu
kapatmam gerektigini soyledim. Son
maasimi almaya gitmemin disinda
isyerine bir daha ayak basmadim. O
giin arkadasim ve kayinvalidem ile
oraya gittim. Bana destek olacagini
disintyordum. Ancak hi¢ de oyle
olmadi. Kalbimi kontrol ettiklerini
biliyordum. Korktum. Agliyordum.
Bana daha ne kadar 6mrim kaldigini
sorunca, aklimdaki baska her seyi
bloke ettim.

Kizkardesiniz Debbie Drell, NORD-
Ulusal Nadir Hastaliklar Orgiitii’'ne
sizin teshis edilmenizden sonra mi
katild1?

Debbie, Amerika’da Pulmoner
Hipertansiyon Derneginde ¢alismaya
basladi. Bana teshis konulduktan alti1 yil
sonraydi. Dernegin ofisindeki listede
diger kisilerin arasinda benim ismimi de
gorince dogru yerde oldugunu anlamis.
NORD’da ise 2017 yilinda, PHA'dan
ayrildiktan sonra goérev aldi.

Ben savasci degilim, yapmam
gerekeni yapiyorum!

Nicgin kendinizi PH savasgisi1 ve PH
aktivisti olarak tanimliyorsunuz?

Ben savasci degilim; yapmam gerekeni
yapiyorum ama kendimi bir savasci
olarak gérmiyorum. Ancak bir aktivist
olduguma gercekten inaniyorum ¢unkiu
insan konuyu ne kadar ¢ok bilirse, o
kadar iyi anlayabilir. Bu ¢ogunlukla
aileler i¢in gecerli. Cocuklarim
kiicikken, anlamaya caligtilar.
Yapabilecegimin en azini yaptigimi
gordiler, ¢iinkt ancak bu kadarini
yapabiliyordum. Hepimiz birlikte ¢aligtik.
En biyik kizim kendini genc¢ yasta,
ebeveyn sorumluluklar: i¢cinde buldu.
Bunun icin hala bana kiziyor. Ancak
yapabilecegim tek sey buydu. Ona ¢ok
fazla sirtimi yaslamak zorunda kaldim.
Bu nedenle arkadaslarimizin ve
sevdiklerimizin ailelerinin micadelemizi
ve 1stiraplarimizi bilip anlamalarina
yardimci olmak i¢in sorular soruyorum
ve resimler yapiyorum.

Doktorlar ilaglarimiz hayati
olduklar: i¢in recete ediyorlardi...

ilaglariniza gelirsek, Amerika'da
onaylanmalari zor mu? ilaclardan
herhangi birinin size yan etkisi oldu
mu?

1998 yilinda PH icin tek tedavi
Epoprostenol Sodyum idi. Bulunmasi zor
degildi zira, doktorlar, hayati oldugu i¢in
recete ediyorlardi. Bosentan ve
simdilerde Sildenafil i¢cin durum ayni.
Eger sigorta sirketimiz degisirse, 6n
onay gereksinimimiz oluyor. Bu ¢ogu
hasta i¢in gecerli.



Tim ¢abalarim diger PH’lilere
yardim icgin...

ilk destek grubunuzu ne zaman ve
nerede kurdunuz? Basladiktan sonra
insanlara ulasabildiniz mi?
Duygulariniz nasildi?

Ik destek grubuma 2000 yilinda, o
zaman yasadigim Victoria, Teksas’ta
basladim. Bayagi inanilmazdi. Esasinda
daha fazla PH hastasiyla tanigabilmek
icin kurdum. Gergekten de
bekledigimden daha fazlasini buldum.
Hastalar toplantiya katilabilmek ic¢in iki
veya l¢ saat arabayla yolculuk
yaptiklarini ve onlara ne kadar yardimeci
oldugumu soyliyorlardi. Bu durum
gercekten beni iyi hissettirdi. TUm
¢abalarim diger PH’lilere yardim etmek
icin basladi.

PH’nin her bir parcamiza etkisi
olduguna inaniyorum...

Psikolojik yardimin hastalara yararh
olduguna inaniyor musunuz? Sizce
hasta destek gruplari ve dernekler
hastalara faydal1 m1?

Degisik alanlarda ne kadar fazla yardim
olursa, PH hastalarina o kadar fazla
oranda yardimc1 olacaktir. Pulmoner
hipertansiyon hayatimizin sadece bir
kismi degil. PH, gelirimizden ailemize ve
fiziksel olarak viicudumuzun her bir
noktasina kadar bizi etkiliyor. Telefonda

konusurken bile nefes nefese kalirsiniz...

Oturup dinlenirken kalbiniz gégstintizde
kit kiit atmaya baslar. PH'nin her bir
parcamiza etkisi olduguna inaniyorum...

Bir PH aktivistisiniz. Diizenlediginiz
farkindalik ¢alismalarina bir ka¢ 6rnek
verebilir misiniz?

Yillarca pulmoner hipertansiyon
konusunda resimler yaptim.

Bir tedavi yolu bulabilmek i¢in dua
etmekten tutun, yerel, eyalet ici ve
ulusal diizeyde temsilcilerimizi aramaya
kadar, bir¢cok cevrimici etkinlikler
dizenledim. Diinyanin neresinde
olursaniz olun, farkindalik
yaratabilecegimizi ve yasam
micadelesinde birbirimize yardim
edebilecegimizi biliyorum.

Nadir oldugumun farkindayim...

“Nadir oldugumun farkindayim!”
diyorsunuz. Bu séylemi olumlu mu
yoksa olumsuz olarak m1
distuniiyorsunuz?

Bu konuda butintyle olumluyum. Cok
kisi bunu soyleyemez. Ancak agik olmak
gerekirse, bu PHAware (PH
farkindaligi)’nin da logosu. Ornegin, logo
basili t-shirtler daha fazla farkindalik
yaratiyor.

Bagis toplama etkinlikleri konusunda,
ne soyleyebilirsiniz? Bildigimiz
kadariyla cok basarilisiniz. Bize birkag
ornek verebilir misiniz?

Gecmis yillarda birkag etkinlik
dizenledim. PH i¢in pizza, PH i¢in resim,
merhum Ornah Levy'ye yardim igin
parkta dizenledigim konserler...
Organizasyonlar: planlamaktan ¢ok,
mumkin oldugunca icinde yer alarak
yardim ediyorum.

Yeni tan1 konmus bir PH hastasina
tavsiyede bulunacak olsaniz, ne
dersiniz?

Bagka PH’li hastalar ile iletisime gecin.
Destek gruplar: bulun ve hastaliginiz
konusunda kesinlikle uzman olan
doktorlara basvurun.



Gorinmez engellilik...

Malum, hastaligimiz gériinmez. ilging
ve inanmasi zor bir deneyim yasadiniz
mi1?

Maryland’de yasarken toplu tasima
kullaniyordum. Engelli ya da yaslilarin
kullandig1 otobis kartim vardi. Bir
otobts soford biuytkannemin kartini
izinsiz alip almadigimi sordu. Kartin
bana ait oldugunu sdyledimse de
inanmadi. Hastalikl1 akcigerimi mi, yoksa
genislemis kalbimi mi gérmek istedigini
sordum.

Akciger ve kalp nakli konusunda
fikirlerinizi alabilir miyim?

Kalbimin derinliginden nakil
olamayacagimi biliyordum. Yagsamam
icin, bagka birinin hayatini kaybetmisg
oldugunu distinmek benim i¢in zor
olurdu. Nakil olmam gerekmedigine
sukrediyorum. Nakil olmus olanlar adina
¢ok mutluyum.

Tatile ¢ikarken ne gibi 6nlemler
alirsiniz?

Epoprostenol sodyum kullanirken,
ilaclarimi karigtirmak i¢in birkag torba
epoprostenol sodyum malzemesi
aliyorum. Bosentan ve Sildenafil’i
ihtiyacim oldugu kadar ve her ihtimale
kars1 bir kag tane fazladan aliyorum.
Ayrica durumumu ag¢iklayan bir dosyam
var ¢inki PH benim tek nadir hastaligim
degil.

Kendi hizinizla gitmek kaydiyla,
islerinizi yapabilirsiniz...

Eklemek istediginiz baska yorumlariniz
var mi1?

Vicudunuzu taniyin. Etrafinizdaki
insanlara kendinizi anlatamiyorsaniz,
bunu kabullenmeye ¢alisin. Boyle
yapmanin zor oldugunu biliyorum. Ancak
insanlari bizi anlamaya veya
onemsemeye zorlamak daha zor.
Elinizden geleni yapin, fakat hayatinizin
degistigini anlayin. Ne yazik ki, eski
hayatiniz geri gelmeyecek. Kendi
hizinizla gitmek kaydiyla, islerinizi hala
yapabilirsiniz. Arkadaslar gelir gider.
Onlar: ytizustu biraktigimizi diistinurler,
ama d6yle olmadigini biliyoruz. iste bu an
omur boyu sizin yaninizda olacak gergek
insanlar1 bulacaginiz zamandir.

Sevgili Flippy Mom, nadir oldugunuzun
tamamiyle farkindayiz ve bize zaman
ayiwrdiginiz icin tesekkiir ederiz.
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Flippy Mom
6 DAKIKA SOLUNUM :
YORUYUS TESTI EKO FONKSIYON UYKU TESTI
TESTI

KAN GAZLARI

SAG KALP
KATETERIZASYONU (SKK)

SAG KALP
KATETERIZASYONU, PH
TESHiISINDE ALTIN
STANDART OLUP,
SADECE SKK iLE DOGRU
BASINC OLCULUP KESIN
PH TANISI

[ KONULABILIR.

<.
o

SINTiGRAFi
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PAH TEDAVISINDE YENI BiR UMUT:
SOTATERCEPT

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), akciger arterlerindeki kan akisini azaltan ve
damar basincini artiran nadir gorilen bir hastalik. Hastaligin hentiz kesin bir tedavisi
olmasa da ilerleyisini yavaslatacak ve hastanin yasam kalitesini artiracak ilaglar
mevcut. Bu ilaglara giin gectik¢e bir yenisinin eklenmesi, kalici tedavinin bulunmasi
icin hastalara umut veriyor.

Sotatercept, hastalara yeni bir umut kaynagi olmak i¢in ila¢ pazarina girmeye
hazirlaniyor. PAH hastalarinda her i¢ haftada bir cilt altina verilen bir enjeksiyon ile
kullanilmasi planlanan bu yeni ilacin ¢alisma mekanizmasi ise su anda onaylanmig tim
ilaclardan tam anlamiyla farklilik gosteriyor. PAHta akciger damarlari i¢inde iyi ve
kotii sinyaller bulunmakta. Iyi bir sinyal olan BMPR2, aktive edildiginde saglikli
pulmoner arter gelisimine katki sagliyor. Koti sinyal olan ‘aktivin’ ise BMPR2'ye karsi
calisan bir molekil. Sotatercept, aktivini bloke ederek etki ediyor. Eger kan
damarlarinda yeterli BMPR2 yoksa bu durum asir1 aktivin sinyaline yol acarak PAH
gelismesine sebebiyet verebiliyor. Sotatercept, aktivini baglayarak yol boyunca sinyal
seviyesini etkili bir sekilde distriyor. Bu “yeniden dengelenme” olay1 sonucunda,
pulmoner arterlerin aldig1 sinyaller nispeten daha normal hale geliyor. Bu sayede
akciger damarlarinin daha az sertlesmesi ve pulmoner arterdeki basincin diigmesi
bekleniyor.




Sotatercept’in, oksijenlenmis kani kalpten akcigere tasiyan ana damar pulmoner artere
ait basinci (pulmoner arter basing) ve pulmoner arterden sol atriyuma kan akigina karsi
olusan direnci (pulmoner vaskiler diren¢) distrmede etkili oldugunu gosteren iki
caligma yapildi. Bu ¢aligmalarla ilacin iyi tolere edildigi ve basar: vaadettigi sonucuna
varildi. Faz 2 ¢alismasinda hastalarda gorilen en 6nemli iki yan etki, kirmizi kan
hiicrelerinin (hemoglobin) sayisinda artis ve trombosit (kan pulcuklari) sayisinda
azalma oldu. Hastalar bu yan etkileri cogu zaman hafif-orta siddette gecirdi ancak bu
yan etkilere bagl olarak, doktorlarin hastalarin kan sayimlarini izlemek icin diizenli
kan testleri istemeleri bekleniyor. Birka¢ hastada telenjiektazi adi verilen deride kii¢gtik
yeni kan damarlarinin olustugu az sayida raporda belirtildi. Faz 3 ¢aligmalarinda ise
Faz 2 caligmalarina benzer bulgular elde edildi. Aragtirmacilara gore dnimuzdeki alti
ay boyunca, Faz 3 ¢alismasinin raporunun tamamlanmasi sonrasi veriler gozden
gegirilmek tizere FDA'ya sunulacak. Ilacin onaylanma ihtimali yiiksek goriintiyor.

PAH hastalarinin Sotatercept’i yaygin olarak kullanacaklar: tahmin ediliyor. Faz
calismalarinda ilaci deneyen hastalar, ayni zamanda diger PAH ilaclar: ile tedavi goren
ve orta derecede yiksek bir pulmoner vaskiiler dirence sahip olan kisiler.
Arastirmacilar, ¢calismaya dahil edilen hasta tiplerine dayanarak, Sotatercept’in diger
PAH ilag¢larini kullandig1 halde pulmoner arter basinci ve pulmoner vaskiler direnci
normale donmemis hastalarda kullanilmasini planhiyorlar. Ayrica, ilacin pompa bazh
tedavi alan PAH hastalarinin pompa bazli olmayan bir tedavi diizenine ge¢mesine
(subkutan treprostinil veya intravendz treprostinil/epoprostenol kullanan bir hastanin
inhale bir ilaca gecisi ve tedaviye Sotatercept eklenmesi gibi) yardimci olabilecegini
distintyorlar.

Ayrintil1 bilgi i¢in bakiniz:
https://www.nejm.org/doi/full /10.1056 /NEJMo0a2024277
https://pulmonaryhypertensionrn.com/uncategorized /3027 /?
fbclid=IwARO0e33Yuk2g6BCFaY71JYzg1TsNsheWkgfhCAc9GVekoOhcTZDcTnCuixys



https://www.nejm.org/doi/full/10.1056/NEJMoa2024277
https://pulmonaryhypertensionrn.com/uncategorized/3027/?fbclid=IwAR0e33Yuk2g6BCFaY71JYzg1TsNsheWkgfhCAc9GVeko0hcTZDcTnCuixys

Acibadem Universitesi Nadir Hastaliklar
Kuliibii, kisaca ACUNADIR olarak
bilinmektedir.

ACUNADIR, nadir hastaliklar alaninda
Tirkiye’de kurulmusg olan ilk 6grenci
kulibtdir. Kulip kurucularimiz
tarafindan nadir hastaliklar ile ilgili
Turkge ¢ok az kaynak bulunmasi
sebebiyle tulkemizde nadir hastaliklar
farkindaliginin yeterince gelismemis
oldugu ancak bu alanda yapilabilecek
bir¢ok sey oldugunun fark edilmesiyle
kulibimizin temelleri 2017 yilinda
atilmigtir. Bir yil stiren arastirma ve
hazirlik agamalarindan sonra 10 Ekim
2018 tarihinde Acibadem Universitesi
Nadir Hastaliklar Kulibi kurulmus ve
faaliyet gostermeye baglamistir.

ACUNADIR olarak, diizenledigimiz cesitli
etkinliklerle basta tniversitemizde olmak
tuzere toplumun tim kesimlerinde nadir
hastaliklar bilinci olugsturmayi
amaclamaktayiz. Okulumuz binyesindeki
Nadir Hastaliklar ve Yetim ilaclar
Uygulama ve Arastirma Merkezi ile ortak
caligsarak nadir hastaliklar i¢in Turkce
kaynak olusturulmasinda goérev almakta,
Nadir Hastaliklar Ag1 ve bir¢ok hasta
dernegiyle gontllua ¢aligmalar
dizenlemekte ve nadir hastaliklarla ilgili
arastirma projelerinde yer almaktayiz.

Bunlarin yaninda her yil Nadir
Hastaliklar Glini’'nde sempozyum veya
etkinlik diizenleyerek bir¢cok dernek
temsilcisini, hastayi ve yakinlarini,
ogrencileri ve konunun uzmanlarini bir
araya getirmekteyiz.

Ayni zamanda 2021 ve 2022 yillarinda

muzigin gicline inanarak Diinya Nadir
Hastaliklar Farkindalik Gint'ne dikkat
cekmek amaciyla Nadir Mizik adli bir
proje baslattik.

Kuliip olarak vizyonumuz:

 Universitemiz vizyonu gercevesinde,
ulusal ve uluslararasi alanda nadir
hastaliklar bilincinin yayilmasini
saglamak;

e Erisilebilir, kapsamli ve giincel bir
Tirkge nadir hastaliklar kaynagi
derlenmesini saglamak;

e Paydaslar arasindaki iletisim ve
projelerde kopri olmak;

e Nadir hastaliklarda stratejik ve
yenilik¢i arastirma, proje ve
girisimlere Oncilik ederek tlkemizin
ihtiyaclarini karsilamak ve tlkemize
katma deger saglamaktir.



Degerlerimiz ise:

Hedeflerimizi; gonullilik, duyarlilik,
samimiyet ve 0zveriyi esas alarak;
savunuculugu bilimsel diustnce ve
sorgulayicilik onciliginde, karsilikl
sevgi ve saygi ¢cercevesinde, etik ve
insani degerlerin bilincinde,
strdurtlebilir ve uyumlu bir gsekilde
birlikte ¢aligmak 6n sartlariyla
gerceklestirmektir.

Kultibimiz 2018-2019 egitim 6gretim
yilinda 45 tyeye sahipken 2022-2023 yili
itibari ile 64’1 aktif olmak tizere 148
tiyeye sahiptir. Kulibtimizde 6grenciler,
mezunlar ve bu alanda farkindalik
yaratmaya gontl vermis bir¢ok meslek
grubundan tiye bulunmaktadir. Uye
olmak i¢in 6grencilik sartimiz
bulunmamaktadir. Sadece kultpler
yonetmeligi geregi yonetim kurulunda
olmak i¢in Actbadem Universitesinde
aktif 6grenci olma zorunlulugu vardir.
Kulibtimiuzin kapilar: bu alanda
farkindalik yaratmak isteyen herkese
aciktir :)

Kulibimiiz egitim 6gretim yili igerisinde
her zaman tye alimina aciktir. Bu
nedenle her yil bir¢ok tiye kulibe
katilmaktadir. Yonetim Kurulu
tyelerimiz ayrilmak istediginde ya da
se¢im zamani geldiginde tim aktif
uyelerimizin aday olabilecegi secimler
yapilmaktadir. Bu se¢imlerde aktif
uyelerimiz oy kullanarak yeni Yonetim
Kurulu tiyesi veya tyelerini se¢mektedir.
Yonetim Kurulundan ayrilan tyeler yeni
tyelere devir teslim yapmakta ve bu
sayede kulibin strekliligi mimkiin
oldugunca az eksikle saglanmaktadir.

Tum etkinlik ve projelerimizde almig
oldugumuz Acibadem Universitesi
destegi yadsinamaz bir gercek. Danigman
hocamiz Prof. Dr. Ugur Ozbek basta
olmak tzere tim hocalarimiz yaptigimiz
islerde bizi desteklemek ve yol
gostermek icin ellerinden geleni
fazlasiyla yapmaktadir. Bu nedenle yil
icinde farkindalik yaratabilecegimiz
birgok etkinlik ve proje diizenleme
firsatimiz olmaktadir.

ACUNADIR olarak tiim tiyelerimiz
kulibiimuziin amacini ¢ok net sekilde
benimsedigi i¢in karsilagtigimiz sorunlar
aninda ¢ozilebilmektedir. Kulibimiizin
yasamis oldugu en buytk sorun
dinyadaki herkesi etkilemis olan
pandemi olmustur. Pandemi stirecinde
tyelerimizin motivasyonunu yiiksek
tutmak ic¢in sik sik kaynasma etkinlikleri
dizenleyerek bu sorunun etkilerini en
aza indirgemeye calistik. Istedigimiz her
etkinligi uzaktan diizenleyemiyor olmak
bizi zaman zaman tzse de, etkinlik
fikirlerimizi mimkin oldugunca
cevrimici etkinlige ¢evirip aktifligimizi
koruyarak, hatta arttirarak bu
sorunumuzu da elimizden geldigince
¢ozdik.

Kulip olarak diger tiniversitelerin nadir
hastaliklar kultpleriyle aktif olarak
iletisim halindeyiz. Ulkemizde bu alanda
calisan kulip sayisinin az olmasi
sebebiyle aktif iletisimde olmaya deger
vermekte ve birbirimize gereken destegi
her zaman sunmak i¢in ¢abalamaktayiz.
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Ogrenci kuliiplerinin yani sira Nadir
Hastaliklar Ag1 basta olmak tizere 18
nadir hastalik dernegi ile aktif olarak
iletisim halindeyiz. Ozellikle pandemi
stirecinde iligkilerimizi giiclendirmek
icin iletisimde oldugumuz tim
derneklerle zoom toplantilari
dizenledik. Hatta dernek
temsilcilerimizden gelen fikirler
dogrultusunda Doga icin Cal
konseptinden esinlenerek yaptigimiz
Nadir Mizik Projesi'ni Subat 2021’de
yayinladik.

Projenin sozleri, miizigi, klibi ve
yayinlanmasi gibi her agsamasini
derneklerle birlikte yurtttik. Bir sonraki
ay da ¢ikardigimiz sarkiyi farkl dillere
¢evirmis oldugumuz klibimiz i¢in yine
derneklerimizden ¢okc¢a destek aldik.
Ayni sekilde Subat 2022’de
yayinladigimiz ikinci Nadir Muzik

klibimizde de projemizin ana paydaslari
olan derneklerimizin kamera ontinde ve
arkasinda ¢okca katkist bulunmaktadir.
Nadir Mizik vesilesiyle kurmus
oldugumuz baglar1 WhatsApp grubumuz
araciligiyla korumakta ve aktif iletisim
kurmaya devam etmekteyiz.



https://youtu.be/cJpK4oyfguQ
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BIRUNI

(INIVERSITESI

Kisin kardan adam yapmayi1 kim sevmez? Gokylizinden yagan minik taneler, insani ne
kadar sakinlestirir, huzurla doldurur. Bu essiz taneleri yakindan inceledigimizde her
birinin birbirinden oldukg¢a farkli hatta egsiz oldugunu goértyoruz. Oysa ki odunlarin
citirtilarinin doldurdugu, huzurun hakim oldugu sicak yuvamizdan disaridaki bu gtizel
manczaray izledigimizde; birbirinden farkli milyonlarca kar kristallerinin hepsini ayni
gormez miyiz? Biz insanlar da ayni bu sekilde birbirimizden farkli, egsiz ve 6zel
varliklariz. Yeri geldiginde bir fazlalikla, yeri geldiginde bir eksiklikle farklilik
gosteririz. Bu gesitlilik bizi ¢esitli basarilara gotiurecektir. Glinin sonunda hepimizin
mutlu olmasi ic¢in bu ¢esitliliklerimizin farkinda olmamiz gerekmektedir.

Biruni Universitesi Nadir Hastaliklar Toplulugu olarak biz de tam olarak bunu
amacliyoruz. Cogunluga gore bir fazlalik insani digerlerinden ayri kilar. Toplum olarak
bu kisiler hakkinda bilgi sahibi olmaliy1z. Diinyada kabul edilen verilere gére 2000
kiside 1 goriilen gesitlilikler hakkinda tim dinyayi bilgilendirmeyi amacliyoruz. Nadir
hastaliklarin az bir kesime hitap etmesi, ihtiya¢larinin saglanmasi s6z konusu
oldugunda ne yazik ki bu insanlar1 dezavantaja sokuyor. Biz de bu durumlarda araya
girip onlara megafon olmak istiyoruz. Onlarin sesini herkese duyurmayi amacliyoruz.
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Bu kigilere 6zel ilaclar gerekmektedir, toplum i¢inde diger kisilerin rahatlikla
yapabilecegi giindelik isleri yapmakta zorluk ¢cekebilmektedirler. Bu yizden
doktorundan molekiiler biyologuna, mihendisinden mimarina, trafik polisinden
sokaktaki halka herkesin bu kigilerin farkinda olmasi bir zorunluluk. Nadir
bireylerimizin sesini duyurmak, onlara yol arkadas: olmak, onlara bu diinyada yalniz
olmadiklarini hissettirmek i¢in elimizden geleni fazlasiyla yapmaya calisiyoruz.
Farkliliklarin hastalik ¢ikigh olarak nitelendirildigi glinumuzde onlar i¢in
sempozyumlar yaparak bu hastaliklar hakkinda daha fazla kisinin bilgi sahibi olmasini
amaclhiyoruz. Gelecegin doktorlarina, eczacilarina, mihendislerine, annelerine,
babalarina farkindalik katmayi hedefliyoruz.

Yaptigimiz sempozyumlardan birkagini sdylemek gerekirse: Cok buytk bir kitleye
ulagtigimiz Serebral Palsi Farkindalik Etkinligi, Spina Bifida Sempozyumu, Glikojen
Depo Hastaliklar1 Sempozyumu, ALS Farkindalik Sempozyumu, deprem nedeniyle bu
yilki ertelenen Nadir Hastaliklar Sempozyumlar: gibi daha nice etkinlikler diizenledik,
dizenlemeye de devam edecegiz. Bu etkinliklerin arkasinda 100 kisilik bir emek
olduguna da deginmeliyiz.




Toplulugumuzda takimlara ayrilarak daha ayrintili ¢alismay: benimsiyoruz. Sempozyum
gibi buiyiik etkinliklere ek olarak giintimiiz insanlarinin oldukg¢a zaman gegirdigi sosyal
medyayi1 da aktif kullaniyoruz. Bunun i¢in blyik 6zen gostererek calisan sosyal medya
takimimiz her hafta bir hastaligin genetik tabanini, belirtilerini, tedavi yollarini ele
alarak, bu hastalikla ilgili gunliik hayatta bilmemiz, bu hastaliga sahip bireylerin hayat
kalitesini yikseltmek icin her bireyin farkinda olmas: gereken bilgileri bir araya
getirerek sosyal medyada insanlari bilin¢lendirmeyi amacliyor. Sosyal medya takimimiz
haricinde bilimsel programlama, mentor, iletisim, sponsorluk ve dergi takimimiz da
mevcuttur. Bilimsel programlama takimimiz sempozyum gunu gelecek olan
konuklarimizi ayarlarken mentor takimimiz etkinlik giint gelen katilimcilarimizla
ilgilenmekte, sponsorluk takimimiz bu etkinlik i¢in sponsor bulmak i¢in
cabalamaktadir. iletisim takimi ve dergi takimimiz toplulugumuza yeni katilmistir.
fletisim takimi nadir hastaliga sahip bireyler veya derneklerinin baskanlariyla
YouTube’da yayinlanacak réoportajlar yaparken, dergi takimimiz da nadir hastaliklarin
sesini duyurmaya yardimci olacagini inandigimiz, hem topluma bu hastaliklar hakkinda
bilgi verecek hem de bu hastaliga sahip bireylerin okurken eglenmesini saglayacak bir
dergi amachyorlar. Gin gegtik¢ce yegane amacimiza bir adim daha yaklasiyoruz ama biz
adim atmak degil kogsmak istiyoruz. Bunun i¢in sizi de farkindaliga davet ediyoruz
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EU-PFF Sekreterya Genel Mudiria LIAM
GALVIN federasyonlarini tanitiyor ve
misyonlar1 konusunda bizleri
bilgilendiriyor.

Kendinizi tanitabilir misiniz? Avrupa
Pulmoner Fibrozis Federasyonu ile
iletisime ge¢meniz ve bu
organizasyonda gorev almaniz nasil
oldu?

Ilk olarak irlanda Akciger Fibrozis
Dernegi (ILFA)'nde gonilla olarak
caligmaya basgladim. Sonra, Avrupa
Pulmoner Fibrozis Federasyonunda 6nce
Sekreter, akabinde Genel Mudir
gorevlerine getirildim. Halen de bu
gorevi yurutmekteyim. Egimi, kiz kardesi
ve erkek kardesini IPF’den kaybettikten
sonra aileme destek olmuslardi. Bu
nedenle gorevimi, bana ve ¢ocuklarima
gosterilen nezaket ve sefkati karsiliksiz
birakmamak icin bir firsat gibi gérdiam.

Avrupa Pulmoner Fibrozis
Federasyonunun misyonu nedir?
Federasyonun misyonu, ilerleyici bir
hastalik olan pulmoner fibrozisten
etkilenen hastalar ve aileleri i¢in birlegik
bir ses olusturmaktir. Avrupa kitasinda
on bes farkli iilkeden on dokuz hasta
organizasyonunu bir ag ¢ercevesinde bir
araya getiriyoruz.

Ne zaman kuruldu?

Federasyon resmi olarak 2016'nin
Temmuz ayinda kuruldu. Ancak kurucu
tyelerimiz 2013’ten beri resmi olmadan
birlikte ¢alisiyorlardi.

Federasyonun yapisindan bahseder
misiniz?

Uyelerimiz, tilkelerinde kar amaci
gutmeyen kuruluslar veya pulmoner
fibrozise odaklanan veya akciger
sagligina daha kapsamli bir ilginin
parcgasi olarak PF ile ilgilenen hayir
kurumlari olarak kayitl ulusal
kuruluslardan olugur. Ayrica kismi
tyelerimiz var ve diger bir¢cok paydas ve
ulkeyle de baglantimiz bulunuyor.

Federasyonun, sorumluluklar: ve
hedefleri agisindan bir dernekten farki
nedir?

Ulusal gruplarimiz hastalara ve ailelere
dogrudan yerel destek ve bilgi saglarken
federasyon, hasta derneklerine tavsiye,
egitim ve destek verir. Givenilir bilgiler
icin aracilik gorevini ytrutmeyi hedefler.
Arastirmacilar ve endistri icin bir irtibat
noktasi olarak faaliyet géstermeyi, ayni
zamanda tim tlkelerdeki hastalar i¢in
politika belirleyici diizeyde daha iyi
bakim, destek ve tedavileri tegvik edici
birlesik bir gii¢ rolint tstlenmeyi
amaclar.

idiopatik Pulmoner Fibrozis tam olarak
nedir?

Federasyon her tir progresif (ilerleyici)
pulmoner fibrozis veya akciger
skarlagmasina odaklanir. IPF, hastaligin
en yaygin seklidir. Onaylanmig olan iki
tedavi seklinin skarlagmayi
yavaslatmasina ragmen, halen tedavisi
olmayan, yasami sinirlayici ve kronik bir
hastalik olmaya devam etmektedir.



iPF’ye iligkin etkin biyobelirtecler
nelerdir?

IPF, bilinen nedeni olmayan ¢ok
karmasik bir hastalik. Bu nedenle
idiopatik (bilinmeyen) terimi kullanilir.
Jenerik (cinse bagli) bir 6geye sahip
oldugu distnilmesine karsin heniz,
etkin bir genetik (kalitimsal) unsur
kesfedilmemistir. Belirleyici en 6nemli
teshis testi, olagan interstisyel pnomoni
(OIP / UIP - Usual Intersistial
Pneumonia) paternini gosteren ytksek
¢ozunturlikla bilgisayarli tomografi
(YCBT / HRCT - High Resolution
Computerized Tomography) taramasidir.

Hastalarin ¢ikarlarini nasil
koruyorsunuz?

Federasyon, gelismis destek arayisinda
olan tyelerin savlarina ulusal diizeyde
yardimci olmak adina, tyeler ve bilim
kurulu ile yakin bir sekilde ¢aligir. Ayrica
Hasta Beyannamesi'ne destek olmak i¢in
Avrupa Birligi dizeyinde bir¢ok etkinlik
dizenlemistir. S6z konusu beyanname,
haklarin bir ¢erceve altinda toplanmasini
gerektirir ve IPF magdurlarina ve diger
ilerleyici pulmoner fibrozis hastalarina
destek verir.

IPF ile miicadelede hasta katilimina
inaniyor musunuz?

Hastalar ve savunucular olarak,
hastalarin, bakim ve tedavi
seceneklerinde esasli bir katilimlar:
olmasi gerektigine inaniyoruz ve
hastaligin 6z yonetiminin, hastalara
sadece fiziksel degil, ayn1 zamanda
psikolojik olarak da yardim edebilecegi
distincesindeyiz. Hastalar umutlarini
yitirmemeye, pes etmemeye tesvik
edilmeli, ayni1 zamanda tedavi se¢imi
veya pulmoner rehabilitasyon benzeri
girisimlere erisim gibi se¢geneklerle
desteklenmelidir.

Hasta katilimi olursa bu onlarin
hayatini kolaylastirir mi?

Tim tyelerimiz bize, hastaliga 6zel
pulmoner rehabilitasyon, bir hasta
dernegine katilmanin destek ve faydalar:
ile diger 6z yonetim teknikleri gibi
girisimlerin faydalarini soyliyorlar,
ancak bunlar ayn1 zamanda arastirma,
bilimsel yayinlar ve ¢alismalarla da
desteklenmektedir.

Hastalar i¢in ne tiir bakim programlari
dizenleniyor?

Organizasyonlarimizin ¢ogunda ister yiz
yuze ister ¢cevrimici olsun akran destegi
saglanir. Egitmen yonetiminde pulmoner
rehabilitasyon, egzersiz, yoga, akciger
sagligi icin sarki sdyleme veya bagka
saglikli yasam girisimleri gibi bir¢ok
egzersiz videosu da var. Pulmoner
fibrozis ¢ok izole (tecrit) edici bir
hastalik olabilir. Bu nedenle hastalarin
givenilir bilgi ile pratik tavsiye almak ve
endiselerini giderebilmek i¢in diger
hastalarla tanigabilmeleri énemli.

Evden izlenmenin nasil bir etkisi oldu?
Evden izlenme uzun yillardir var ve
kullanim1 Covid-19 sirasinda buytk
ol¢tiide yayginlasti. Teknoloji daha
hatasiz ve uygun fiyath hale geldi. Ancak
evden izlenmenin klinik deneyler ve
tedavide kullanimi i¢in hentiiz erken.
Federasyon, evden izlenme se¢enegini
kullanan hastalarda (hastaneye daha az
ziyaret vb.) buyuk faydalar gorse de, bu
secenegin yuz ylize danigmanligin yerini
almasini arzu etmez. Teknolojiyi ve
kullanimini dogrulamak i¢in bir¢ok
arastirma yapiliyor. Bu baglamda
hastalarin (verileri) okumalarindaki
degisiklikler vs. konusunda
endiselenmemelerine 6zen
gosterilmelidir.



Tedavi yonergeleri Avrupa’daki her iilke
icin ayn1 m1?

Degil, tium tlkeler farkli yonerge izleme
egiliminde. Ancak ¢ogunlukla tip
kurumlar: tarafindan ortaklasa
yayinlanan tavsiyeler takip ediliyor.

Pulmoner fibrozis icin farkindalig: nasil
organize ediyorsunuz?

Ister muhasebecimize igimize iligkin bilgi
vermek olsun isterse de, her eyliil
ayindaki Dinya Pulmoner Fibrozis
Farkindalik Ay1 kapsaminda yillik
farkindalik kampanyamiz: yirtitmek
olsun, yaptigimiz herseyi ilerleyici
pulmoner fibrozis konusundaki
farkindalig: artirmak i¢in bir firsat olarak
goriiyoruz. IPF ve diger fibrozis
hastaliklar: o kadar az biliniyor ki,
federasyonun olmasi bile farkindalig:
artirmanin bir yolu. IPF, iki kanser tiiri
haricinde, diger kanser tirlerinden daha
yiksek 6lim orani gostermesine ragmen
¢cok sasirtici bir sekilde taninmiyor. Bu
nedenle sosyal medya, etkinlikler ve
yayinlar araciligiyla bu durumu
degistirmek icin elimizden geleni
yaplyoruz.

“Yasam icin Nefes 2022” kampanyasinin
amaci neydi?

2017 yilindan beri yillik bilin¢lendirme
etkinlikleri diizenliyoruz ve diger
yillarda oldugu gibi, hastaligin, hastalar
ve aileleri tiizerindeki etkisini vurgulamak
ve hasta olmayanlar1 mimkin olan en
kisa sirede semptomlarini kontrol
etmeye tegvik etmek icin farkindalik
faaliyetleri gerceklestiriyoruz. 2022 yili,
oncelikle birinci basamak doktorlarina ve
ayni zamanda hayattan zevk almaya
odaklanan hastalarin hikayelerine
yOnelik giicli mesajlar vermenin
hedeflendigi bir yildi. Bu yikici bir
hastalik ama biz hastalar: yasamlarindan
en iyi sekilde yararlanmaya tesgvik
ediyoruz.

Steve Jones EU-PFF Baskani

Etkinliklerimiz kesin verileri vurgularken
ayni zamanda 0z yonetim ve umudu da
yureklendiriyor. Ayrica EU-PFF’'nin
pulmoner fibrozis konusunda farkl
dillerde yazilmig iki yeni bilgilendirme
kitapc¢igi yayinlandi, kampanya sirasinda
bunlarin da tanitimi yapildi.

Avrupa Pulmoner Fibrozis
Federasyonunun tizigi hakkinda biraz
bilgi verir misiniz?

Hasta Tiuzugd, tyelerimiz, hastalarimiz
ve bilimsel danigsma kurulumuzu
olusturan uzmanlarin ortak ¢abasiydi.
Temel olarak, semptomlar: gosteren veya
ilerleyici “akciger fibroz” teshisi konulan
kisilere saglanmasi gereken teshis, bakim
ve tedavi konusunda tavsiyelerde
bulunuyor. Teshisten palyatif bakima
kadar uzanan bir haklar beyannamesidir.

IPF Deklarasyonu hangi amacla
hazirlandi1?

IPF’ye iliskin yazili bildiri, iiyelerimiz ve
klinik paydaslar: birlestirmek i¢in
hazirlandi. Amac, daha genis bir kitlenin,
ozellikle de Avrupa dizeyinde dnemli
siyaset¢ilerin dikkatini IPF ve PF'ye
cekme cabasiydi. 2016’da 388 Avrupa
Parlamentosu tyesinin lehte oylamasiyla
kabul edildi. Baglayici bir politika
olmamasina karsin ¢abalarimizi
birlestirdi ve o zamandan beri PF’ye
iligkin ulusal dizeyde halkin ve
siyasetc¢ilerin dikkatini ¢ekmek icin
kullandigimiz becerileri gelistirdi.



IPF hastalar1 icin AB iilkeleri
kapsaminda ¢ok uluslu bir kayit sistemi
var mi1?

Hayir, her ne kadar boyle bir kayit
olusturmak i¢in ¢abalar devam etse de,
bir¢ok tlkenin kayit sistemi bulunmuyor.
Bazi tlkelerin kayitlar: var ancak bunlar
devlete ait degil. Dataya sahip olan bazi
kisi ve kurumlar sinir otesi veri paylagma
konusunda isteksizler. Temel olarak,
kayitlar bulunduklar: sekilleriyle bir
karmasa, ancak bir¢ok tilkenin bundan
sonra kayitlar gelistirecegine ve var olan
kayitlarin ¢ok uluslu ve arastirma i¢in
acik kaynak haline gelecegine iligkin
umut var. Federasyon bunu
gerceklestirmeye ¢alisan projelere son
derece dahil oldu. Bir PF kayit sisteminin
gercege donismesini saglamak amaciyla
AB tarafindan duyurulacak kayit sistemi
finansmanina paydas olmay: imit
ediyoruz.

iPF neden kadinlardan cok erkeklerde
goriiliyor?

Kimse bilmiyor, bu sadece istatiksel bir
aksaklik olabilir veya erkeklerin
pulmoner fibrozis i¢in kadinlardan daha
fazla tetikleyiciyle karsilastiginin bir
gostergesi olabilir, ancak bu hastalik
grubuyla ilgili bir¢ok seyde oldugu gibi,
nedeni bilinmemektedir veya
kanitlanmamaistir.

Son arastirmalarla ilgili olarak, IPF icgin
bir care bulunmasi umudu var mi1?

Son iki Avrupa Pulmoner Fibrozis Hasta
Zirvesi toplantisinda, uzmanlarimizin
¢ogu tam da bu konuyu konustu ve ¢ogu
su anda IPF ve PF’ye iligkin ¢ok fazla
arastirma olmasi nedeniyle on yil i¢inde
bir ¢are veya en azindan etkin bir PF
tedavi ve bakim sistemi olacagini
belirttiler.

Idiopatik Pulmoner Fibrozis




Arastirma ve klinik deneylerdeki bu
bilytk artig nedeniyle, bir federasyon
olarak mumkin oldugu kadar ¢ok hastayi
bilgilendirmeye calisiyor ve
arastirmalara katilmalarini tesvik
ediyoruz. Ne yazik ki, hastalardan
bazilar1 dogrudan kendileri
faydalanamayacaklar, ancak
arastirmalara katilarak bir giun bir ¢are
bulunacagina kesin timit var.

Daha erken bir asamada teshis,
hastanin iyilesmesine yardimci olur
mu?

Erken ve dogru teshis son derece
onemli. Cogu hasta dogru teshisten once
aylarca hatta yillarca belirtilerden
muzdariptir. PF tedavileri sadece
hastaligin ilerlemesini yavaslattigindan,
erken teshis hastaligin mimkiin
oldugunca erken donemde
yavaglatilmasinda 6nemlidir. Ayrica
hastalarin miimkiin olan en kisa strede
pulmoner rehabilitasyon ve yasam tarzi
degisiklikleri gibi diger girisimleri
arastirmalarina olanak tanir.

"Organ Bagis1 icin Varsayilmis Onam
Sistemi” tim AB iilkelerinde
uygulaniyor mu?

Hayir. Ornegin, irlanda, varsayimsal
onam yasasini daha yeni yasalastirma
stirecinde. Ancak ¢ogu tlkede gercekten
de bu tir yasalar var. Yine de durum
evrensel degil.

Ingiltere birkag yil dnce varsayilmis
onami uygulamaya koydu, fakat bagisci
sayisini hizli bir sekilde artirmadi. Yasayi
degistirmenin yani sira ilgilenen herkesi,
aileleriyle, 6limlerinden sonra
organlarinin ne olmasini arzu ettiklerine
iliskin konusmalarina tesvik etmeliyiz.
Bagisc¢i olmak istiyorsaniz,
sevdiklerinizin bunu bildiginden emin
olun.

Liam Galvin, federasyonunuza iligkin
vermis oldugunuz bilgiler ve 6zellikle
de degerli zamaniniz i¢in ¢ok tesekkiir
ederiz.




Dokuz Eyliil Universitesi
Hemsirelik Fakiiltesi, ic Hastaliklar1
Hemsireligi Ana Bilim Dal1

Nadir bir hastalik olan pulmoner
hipertansiyonda tedaviye yon veren
saglik personeli de hastaligin kendisi
gibi nadirdir. Hemsirelik alaninda
pulmoner hipertansiyon konulu
calismalariyla 6ne cikan az sayidaki
akademisyenden biri olan Sayin Dr.
Ogr. Uyesi Dilek Sezgin ile PAH"1
konustuk. Degerli hocamiza bu kiymetli
roportaj icin tesekkiir ediyor ve hemen
sorularimiza bashyoruz.

Sayin hocam bize biraz kendinizden
bahseder misiniz?

Merhabalar, ben Dilek Sezgin. Dokuz
Eyliil Universitesi Hemsirelik Fakiiltesi Ig
Hastaliklar1 Hemsireligi Anabilim Dali
ogretim uyesiyim.

Hocam, 6zel olarak pulmoner
hipertansiyonlu hastalar ile
calistiginizi biliyoruz. Ne kadar siiredir
PAH hastalariyla calisiyorsunuz? Bu
konu nasil ilginizi ¢ekti?

Ben 2011 yilindan bu yana PAH hastalari
ile birlikteyim. Doktora egitimim
stirecinde kalp yetersizligi olan
bireylerle tez ¢caligmami yaparken PAH
hastalar ile karsilagmistim. Hastalarin
izlemeleri, PAH hastalarina 6zel
poliklinikte yapilmaktaydi. Baglangicta
benim de PAH ile ilgili bilgim kisitliydi.
Hastalarla karsilastikca literatirden
hastalikla ilgili makaleleri okudum.
PAH’1n nadir bir hastalik oldugunu ve
tedavisinin de 6zellikli oldugunu
ogrendim.

PAH polikliniginde hastalari izleyen
hekimlerle goriismelerimde bazi
tedavilerin yonetiminde hemsgirelerin
¢ok onemli roller tiistlenmesi gerektigini
distindiim. Boylelikle PAH hastalariyla
caligma strecim baslamig oldu.

Genel anlamda hasta iligkilerinizde en
dikkat ettiginiz noktalar neler?

Etkin hasta-hemgsire etkilesiminin
saglanabilmesi i¢in bence en dnemli
nokta giiven ortaminin
olusturulabilmesidir. Hastalar, saglik
profesyonelleri tarafindan anlasilmak
isterler. Anlasildiklarini hissettikleri
zaman, yasadiklar: sorunlar: dile
getirmektedirler. Sorunun ¢6zimi ic¢in
desteklendiklerinde kendilerini giivende
hissetmektedirler. Onerilen ¢6ziim
tavsiyeleri hastalarin ginlik yasamlari
dogrultusunda planlandiginda tedavinin
kabul edilme durumu da artmaktadir. Bu
baglamda hastalarin tedavilerinin
hastalarla birlikte planlanmasi ve
hastalarin kendi tedavilerine aktif
katilimlarinin saglanmasi 6énem
tasimaktadir benim igin.



Cok farkli demografik 6zelliklere sahip
hastayla birebir iletisim kuruyorsunuz.
Bu farkliliklar: kisisel olarak tolere
edebilmek i¢in nasil bir yol
izliyorsunuz?

Saghk profesyonellerinin egitimlerinde
yer alan ilk 6gretilerden biri, her bireyin
farkli oldugudur. Hemsirelik meslegine
yonelik aldigim egitimde bana 6gretilen
ve benim de 6grencilerime
benimsetmeye c¢alistigim ilk nokta her
bireyin farkli oldugu ve
gereksinimlerinin de birbirinden farkh
olacagidir. ilk karsilasmalarda hastayla
saglik profesyonellerinin giiven
iligkisinin kurulmasi biytk énem
tasimaktadir. Bu nedenle hastalarla ilk
karsilagmalarimiz daha ¢ok onlari
tanima, degerlendirme ve
gereksinimlerinin belirlenmesi seklinde
yonetilmektedir. Gereksinimlerin
belirlenmesi sonrasi girisimler hastalara
0zgu olarak planlanmaktadir. Girisimler
planlanirken hastalarin yasam
bi¢cimlerine uygunlugun da
saglanabilmesi, hastalarin tedavilerini
stirdirmelerinde 6nemli bir faktordir.

COVID siirecinin ¢aligmalariniza ve
hasta iliskilerinize nasil bir etkisi oldu?
COVID-19 pandemisi tim diinyay: etkisi
altina alan bir stireci icermekte. Bu
durum PAH hastalarinin bakim, izlem ve
egitim sureclerini de etkilemistir.
Ozellikle pandeminin ¢ok yogun
yasandigi ve sokaga ¢ikma kisitlamasi
surecinde hastalarin poliklinik
hizmetlerine erisim saglayamadigi
donemlerde hastalarla iletisimin
saglanmasinda bazi gli¢likler
yasanmistir. Poliklinik hizmeti
verilemeyen zamanlarda telefonla
iletisim saglanmaya calisildi. Tedavileri
ile ilgili yasayabilecekleri sorunlar bu
yolla azaltilmis oldu.

Yine hastalar bizlere telefon araciligiyla
ulagsarak danigmanlik alabildiler.
Poliklinik hizmetlerinin kontrolli
saglanabildigi zaman araliklarinda da
mutlaka hastalar aranarak rutin
kontrolleri yapilmaya ¢alisildi.

Hasta ile baglantinin online
kurulabilmesi olas1 m1?

Pandemi siirecinde online kanallar
hastalarla iletigimin saglanmasinda ¢ok
yararli oldu elbette. Ozellikle cihaz
kullanimi gerektiren PAH 6zgiil
tedavilerin uygulanmasinda gerek
pandemi strecinde gerek pandemiden
onceki stireclerde online kanallar
araciligiyla hastalar ev ortamlarindan
ayrilmadan yasanan sorunlar
¢Ozimlenebilmektedir.

PAH hastalarinin bakimi ve tedavisi
konusunda saglik personellerini yeterli
buluyor musunuz? Gelistirilmesi
gereken hususlar oldugunu diisiiniiyor
musunuz? Bunlar nelerdir?

PAH hastaligi nadir bir hastalik ve saglik
profesyonelleri arasinda hastaliga iligkin
farkindaligin artirilmasina genis ol¢tide
gereksinim oldugunu distiniyorum. PAH
ozgil tedavinin saglanabildigi
hastanelerin sayilar1 kisitli. Bu kisith
hastanelerin PAH tedavisinin saglandigi
birimler digindaki alanlarinda bile,
farkindaligin distk dizeyde oldugu
birimler bulunmakta. Bu nedenle
gelistirilmesi gereken ilk alanin
farkindaligin artirilmasina yonelik
girigsimlerin planlanmasi oldugunu
distintiyorum. Farkindaligin
artirilmasina yonelik cesitli meslek
derneklerinin yaptiklar: kongre, kurs,
sempozyum ve egitimler bulunmakta,
ancak bunlarin sayilarinin artirilarak
daha genis kesimlere ulasilmasi
hedeflenmelidir.



Bir hastanin prostanoid grubu ilag
tedavisine baslama siireci nasil
gerceklesiyor?

Hastalarin tedavilerine karar verilmesi
multidisipliner bir ekip yaklasimi
gerektiriyor. PAH hastalarinin tedavisi
icin uygun ilag tedavileri, hekimler
tarafindan belirlenmektedir. Tedaviler
belirlenirken 6zellikle evde cihaz
yOnetimi gerektiren prostanoid
tedavilerinin planlanmasi ayr1 bir 6neme
sahiptir. Bu tedaviler hastalarin hekim ve
hemsirelerden egitim alarak evde
surdirmeleri ve yonetmeleri gereken
tedavi yaklasimlarini icermektedir. Bu
nedenle hastalar hastanede yattiklar:
sirecte yogun bir egitim almalidirlar.
Hastalara cihaz kullanimi, ila¢ hazirhigi,
yan etkilerle bas etme, tedaviye uyumun
onemi ve bunun gibi evde dikkat
etmeleri gereken bir¢cok konuda egitim
saglanmaktadir. Tedaviyi ve cihaz
yOnetimini evde surdurebilir dizeye
geldiklerinde taburculuklar:
planlanmaktadir. Taburcu olunduktan
sonra da hasta ve yakinlarinin hekim ve
hemsireyle stirekli iletisim halinde
olmalar1 gerekmektedir. Evde
beklenmedik bir durumla
karsilastiklarinda hizli bir sekilde ekip
tyelerine ulagmalar: ve sorunun ¢ézime
kavusturulmasi, hasta ac¢isindan
yasamsal oneme sahip olabilmektedir. Bu
baglamda hastalarin danigsmanlik
alabilecekleri bir sistemin olmasi,
ozellikle prostanoid tedavilerinin
uygulandig1 merkezlerde bu
yapilanmalarin olusturulmasi
gerekmektedir. Hastalarin tedaviyi
sirdirme ve yonetmelerinde
hemsirelerin sagladiklar: bakim, izlem,
egitim ve danigmanlik hizmetleri,
hastalarin yasamlarinda konforun
olusturulmasina yardimc: olmaktadir.

PAH o6zgil tedavi alan hastalar ile
yasadiginiz bir aniy1 bizimle
paylasabilir misiniz?

Yaklasik 3 yildir izledigimiz, hastaligin
semptomlarini yogun olarak yasayan bir
hastamiza surekli subkutan treprostinil
tedavisi baslanmigti. Treprostinil
tedavisi dncesinde hastamizin sik sik
oksijen tedavisine gereksinimi oldugu
icin zorunlu olmadikg¢a evden
¢itkamadigini ifade ediyordu. Tedavinin
yaklasik altinci ayinda hastamiz kontrole
geldiginde kendisini ¢ok iyi hissettigini
ifade etti. “Hemsire Hanim, ben oksijen
kullanmadigimda nefes darligim oluyor
diye disari ¢ikmiyordum hi¢. Ama artik
¢ok fazla oksijen kullanma ihtiyacim
olmuyor. Gegen hafta evime yakin bir
cay bah¢esinde arkadaslarimla bulustum,
4-5 saat orada kalabildim ve
arkadaslarimla sohbet ettim, oksijen
kullanmadim bu arada ama hig
gereksinim de olmadi. Disariya
¢ikabilmek, temiz hava alabilmek ne
kadar giizelmis, kendime guvenim geldi.
Bundan sonra hep ¢ikmaya calisacagim
arkadaslarimla, ne kadar 6zlemisim...
Bana bu tedaviyi uygulamayi 6grettiginiz
ve destek oldugunuz i¢in ¢ok tesekkir
ederim...” seklinde kendini ifade etmigti.

Yaptigimiz egitimlerle hastalarimizin
yasamlarina katkida bulunabilmek bana
da ¢ok iyi gelmekte...

Sayin Dilek Sezgin, daha nice hastanin
yasamina dokunmanizi ve katkida
bulunmaniz: dileriz.



Kan Gazlari ABG: Atardamardan kan alarak kandaki oksijen ve karbon dioksit
seviyesini 0lgen test. Akcigerlerin nasil ¢aligtigini gosterir.

Akciger Toplardamari: Oksijenlenmis kani cigerden sol kalbe tasiyan damar.

Alt1 Dakikalik Yaruyus Testi: Hastanin alti dakikada ne kadar yurtyebildigini ve
kandaki oksijen seviyesinde degisiklik olup olmadigini 6l¢en test. Hastaligin iyiye veya
kotuye gittigini gésteren en dnemli gosterge.

Amfizem: Akcigerlerdeki keseciklerin zarar gormesi.

Apne: Uyurken nefes almanin durmasi.

ASD: Kalbin sag ve sol kulakgiklarini ayiran duvarda delik.

Atriyal Fibrilasyon: Genelde sol kalp hastaligina bagl olsa da PAH'da da gortlebilen
kulakgiklardaki hizli kalp atisi. Carpinti, diizensiz nabiz, bas donmesi ve bayginliga yol
acabilir.

Bag Dokusu Hastaligi: Genelde bagisiklik sistemi sorunlarindan kaynaklanir ve eklem,
kemik, kikirdak ve i¢ organlar: tutar. Genetik veya viicudun kendi kendine saldirdig:
otoimmiun bir stiregtir. PH ile birlikte rastlananlar genellikle lupus, skleroderma ve
romatoid artrittir.

Balon Anjiyoplasti: Bir balonun kateterin genellikle koroner damarin ¢apini artirmak
icin gigirilmesi.

BMPR2: PH geni.

Bradikardi: Kalbin yavag atmasi. (dakikada 50'nin altinda)

Carpinti: Kalbin hizli veya diizensiz atisi.

Cor Pulmonale: Sag kalbin akciger hastaligina bagl olarak biiytimesi.

Diiiretik: Idrar miktarini artirarak viicudu su atmasini saglayan kimyevi madde.
Dispne: Nefes darlig1.

Entravenoz (IV): Kateter yardimiyla damar icine ilag verilmesi.

Eisenmenger Sendromu: Dogustan gelen bir kalp arizasinin diizeltilmediginde ortaya
¢ikan komplikasyonlari.

Emboli: Bir piht1 veya baloncugun damari tikamasi. PH'ye yol agma riski vardir.
Fonksiyonel Sinif: PH hastaliginin ne kadar ilerlemis oldugunu gésteren siniflandirma.
Yaygin olarak kullanilan NYHA o6lc¢egidir. Sinif 1 hastalar belirti gostermezler. Cogu
hasta sinif 2 veya 3 iken tani alir. Sinif 4'te ise hasta dinlenme halinde de belirti
gosterir.

Hemodinamik: Sag ve sol kalp kateterizasyonunda elde edilen basing 6l¢imiu. PH'de
hemodinamik pulmoner basing, kalp endeksi, pulmoner rezistansi kapsar.

Hipoksemi: Kanin noksan oksijenlenmesi.

Hipoksiya: Ugakta veya ytlksek irtifada oldugu gibi havadaki diisik oksijen.
idiyopatik: Nedeni bilinmeyen.
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IPAH: Nedeni bilinmeyen pulmoner arteriyel hipertansiyon. Diinya iizerinde milyonda
2-5 araliginda gorulir.
Kalp Endeksi: Kalbin dakikada pompaladigi kan miktari. Saglikl kisilerde dakikada 5-6
litre olan bu miktar, ciddi PH hastalarinda 2-3 litreye disebilir.
Konjenital Kalp Hastalig1 (CHD): Dogustan gelen kalp hastalig.
Kronik Obstruktiv Akciger Hastalig1 (KOAH): Cigerdeki keseciklerin sigmesi sonucu
gelisen nefes alma zorlugu.
Kronik Tromboembolik Pulmoner Hipertansiyon (KTEPH): Akcigerde kronik kan
pihtilarindan kaynaklanan bir PH cinsi.

Nebiilizatér: ilaglarin soluma yoluyla alinmalarina yardimer alet.

Nitrik Oksit (NO): Gaz halinde gii¢li bir damar acici.

NT-proBNP/BNP: Kalp yetersizligini gosteren biyobelirteg, kandan olgulir.
Oksimetre: Kandaki oksijen konsantrasyonunu 6lgen alet.

Oksijen: Hayatin devami i¢in gereken element, kandaki oksijen miktar1 distiaginde
hastalara gaz halinde verilir.

Odem: Viicut dokularindaki ekstra suya bagli sisme. Genellikle ayak bilekleri, karin ve
bacaklarda gorilir.

Pulmoner Tromboendarterektomi (PTE): Ciger damarlarindan pthti alma operasyonu.
Pulmoner Vaskiiler Diren¢ (PVR): Kardiyak kateterizasyonu sirasinda yapilan kalbin
cigerlere kan pompalamasindaki gicligi 6lgen islem.

Sag Kalp Kateterizasyonu (SKK): Bir kateterle kasiktan, boyundan veya bilekten sag
kalbe girilerek pulmoner tansiyonun Ol¢tilmesi. PH tanisini kesinlestiren altin standart.
Siyanoz: Deri veya mukozanin oksijen eksikligine bagli olarak morarmasi. Genellikle
tirnak, yiz, dil ve dudaklarda gorulir.

Sol Kalp Kateterizasyonu: Sol kalbe yapilan, bazen kontrast madde de kullanilan
anjiyo.

Solunum Fonksiyon Testi (SFT): Cigerlerin ne kadar hava alip verebildigini ve oksijen
gibi gazlarin bedendeki dolagimini 6lgen test.

Subkutan: Deri alti. Baz1 PH ilaglar1 deri altina verilir.

Senkop: Beyne yeterli kan gitmemesi sonucu bayilma.

Sistemik: Tim bedeni etkileyen.

Vazodilatér: Kan damarlarini rahatlatip genisleterek basinci distrir.

VSD: Kalbin odaciklarini ayiran septumda dogustan olan delik.

Yetim Hastalik: PAH gibi nadir hastaliklara verilen ad.



ANA (Antiniikleer Antikor) Testi: Viicudun saglikli hiicrelere karsi olusturmus oldugu
antikorlari 6lgen bir tetkik. Sistemik romatizmal hastaliklarin ve otoimmiin
hastaliklarin tanisinda tarama amacli kullanilir.

Anamnez: Doktorun, teshis koyma amaciyla hastaya sordugu sorular sonucu elde
ettigi hasta oykitst.

Bag Dokusu: Hiicreler arasi bosluklar: doldurur, hiicreleri birbirlerine baglar,
enfeksiyonlara karsi koruma saglar ve hasarlanmalari durumunda onarilmalarini
gerceklestirir.

Cilt Ulseri: Ciltte krater benzeri acik bir yaradir. Dokuda bir parcalanma oldugunda
gelisir.

Dermatoskop: Cesitli deri hastaliklarinin teshisi ve derinin muayenesinde kullanilan
bir arag.

Diffiiz: Yaygin.

Disfaji: Yutma giclagu.

Eklem Kontraktiiri: Eklemlerin sabit bir pozisyonda kalmasina baglh hareket kisitliligi.
Ergoterapi: Anlamli ve amacl aktivitelerle saglig1 ve refahi gelistiren kisi merkezli bir
saglik meslegi.

Fibrozis: Nedbelesme. Bir dokudaki ya da organdaki yogun bag dokusu artigina bagh
olarak ortaya ¢ikan katilagmadir. Artan bag dokusu kolajen liflerden zengindir.
Pratikte iyilesemez bir stire¢ olarak kabul edilir.

Fibroz: Bag doku liflerinden meydana gelmis.

Fleksiyon Kontraktiiri: Bikiik pozisyonda kalma.

Hipoksemi: Kandaki anormal derecede diisik oksijen seviyesi.

immiinosiipresif ilac: Bagisiklik baskilayici ilac.

iskemi: Yerel kanlanma eksikligidir.

Kalsinozis: Doku kireclenmesi. Viicuttaki bask: noktalarinda veya eklemlerin
cevresinde ortaya ¢ikan anormal kalsiyum birikmesi.

Kapilleroskopi: Bir mikroskop araciligiyla tirnak yataginda kapiller ad1 verilen kii¢iik
damar yapilarinin gorintilenmesi islemi.

Kolajen: Viicudumuzda bol miktarda bulunan bir protein ¢esidi.

Kontraktur: Kasin devamli kasilma halinde olmasi, hareket kisitlilig:.

Kiitan6z: Cilde/Deriye iligkin.

Lezyon: Hastalik veya travmadan dolayi1 tahrip olmus anormal herhangi bir hasarh
dokuya verilen genel isim.

Mikrostomi: Agzin anormal ufakligi.

Ortez: Kemikteki bi¢cim bozuklugunu dizelten, bozuklugun ekleme verecegi ytuki
azaltan veya felcgli kasa destek veren, iglevini yerine getiremeyen uzvu destekleyerek
fonksiyon kazandiran tibbi cihaz.

Otoantikorlar: Viicudun bagisiklik sistemi tarafindan mikroplar ya da virtisler yerine
vicudun kendi hiicrelerine karsi gelistirilen antikorlar.



Otoimmiin Hastalik: Bagisiklik sisteminin yanlighikla viicudun normal dokularini
yabanci olarak algilayip onlara saldirdig: bir durum.

Ozofagus: Yemek borusu.

Parmak Ucu Ulseri (Dijital Ulser): Parmaklarda goriilen acik, agrili yara.

Pulmoner: Akcigerle ilgili.

Pulmoner Rehabilitasyon: Uzun siiren solunum hastaligi olanlar i¢in uygulanan bir
saglik programi. Hasta kisi, dogru nefes alma teknikleri sayesinde nefes darligi ile basa
¢ikabilmeyi 6grenir ve kontrolli egzersiz tedavisi ile ayni zamanda kendisini daha
gucli ve saglikli hisseder.

Reflii: Midede bulunan asit, safra ve pankreas sivisini igeren gida karigiminin yemek
borusuna (6zofagus) gelerek temas etmesiyle hasar neden olmasi ile gelisir.

Renal: Bobreklerle ilgili.

Sistemik Hastalik: Tim viicudu etkileyen, sistemle ilgili olan hastalik.

Siyanoz: Kandaki oksijen eksikligine bagli morarma.

Skar Dokusu: Nedbe. Yaralarin iyilesmesi stirecinde belirir. Kiigtik zedelenmeler
disinda bir kaza, bir ameliyatla agilmis her yara bir skarin olugsmasina yol agar.
Sklerodaktili: Parmaklarda gorilen cilt kalinlagmasi.

Skleroz: icindeki katilgan dokunun artmasindan dolay1 bir organ veya dokunun
patolojik sertlegmesi.

Spirometre: Gogus hastaliklarinin tanisi i¢in yapilan, akcigerlerin kapasitesini ve
fonksiyonel durumunu objektif olarak 6l¢meye yarayan solunum fonksiyon testinde
kullanilan test cihazi.

Striktiir: Darlik, daralma.

Subkutan(6z): Deri altinda bulunan.

Telenjiektazi: Derinin veya mikoz membranlarin ylizeyinde bulunan kiigtk, kirik veya
genisleyen kan damarlari. Genellikle yiz, burun, ¢cene ve yanakta ortaya ¢ikarlar.
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