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Bunu okuduguna gore, sen de bizden birisi olmalisin!

Doktorunla konusgtun degil mi? Sana her seyi anlatmis olmalu...

Kafan karmakarigik olmali. Belki de kendini yalniz hissediyorsun.

Ustelik kimsenin seni anlamadigim diistiniiyor olmalisin...

Ama artik yalniz degilsin! Giinkii bizi en iyi yine “BIZ” anlariz.

Hayat ¢ok guizel ve yasamaya deger. Bunu sen de kesfedeceksin.

Bizler yikilan hayallerimizin tizerine yeni yasamlar kurmay1 basardik.

Bizler, senin elinden tutacak yeni dostlarin, yeni kardesleriniz.

“Kaderdaslariniz”. Bil ki biz hep yanindayiz!

Teshis ile hayatina yeniden baslhiyorsun; tstelik daha getin bir hayata.

Karsimiza ¢ikan herkesin, hastaligimizi bilmesini beklememeliyiz. Nadir rastlanilan bir
hastaligimiz var. Hayatimizi, hastaligimiza gore yeniden yapilandirmaliyiz. Hastaligimizi
kabullenip, o giint bir “milat” olarak belirlersek, sonrasinda ileriye dogru kaydettigimiz her
adim, bizim kazancimiz olacaktir. Belki bu dediklerimizi anlaman zaman alacak.

Ancak sunu unutma, her seyi en basindan kesfetmenin bir anlami yok!

Biz bunu yaptik zaten.

Gel sen de katil bize. Umut ol hepimize.
Gelecegimizi hep birlikte insa edelim.
icinde bulundugumuz topluma “Biz de variz!” diyelim.

Bitiin Turkiye'yi kucaklamayi istiyoruz. Bu da ancak hasta ve hasta yakinlari ile bizlere
gonul veren doktorlarimizin ve saglik ¢calisanlarinin destek ve katilimlari ile olabilir.

Ancak “biz” oldugumuzda, biz beraber oldugumuzda, bir glicimiiz olur ve bu gticle daha
glizel yarinlari birlikte inga edebiliriz.

PAHSSc

;:-- Pulmoner Hipertansiyon ve
4 skleroderma Hasta Dernegi

Kar amaci glitmeyen Pulmoner Hipertansiyon ve Skleroderma Hasta Dernegi'miz,
hasta ve yakinlar: tarafindan kurulmus bir sivil toplum kurulusudur.
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g Hosgeldiniz. Bizler de hogbulduk! Sizlere bir nebze de olsa
. nefes olmaya geldik.

NEFES... Her sey ilk nefesle bagliyor ve son nefesle bitiyor.
Ancak, biz PH, IPF, akciger tutulumlu skleroderma hastalar1 i¢in
~ herkesin hig tizerinde durmadan, yari bilingle tiikettigi aradaki
nefesler de ¢ok dnemli. Stirekli daha rahat bir nefes i¢in
¢abaliyoruz, nefesimiz bizi yari yolda birakabiliyor ve zaman
icerisinde yarim nefesle yasamayi 6greniyoruz. Iste o zaman,
rahatcga ice gekilen tek bir nefesin degeri ¢ogaliyor ve hayattaki
en buytk beklentimiz haline gelebiliyor. Ailemize, yakinlarimiza,
isverenimize nefessizligin ne oldugunu anlatmaya ¢aligiyoruz.
Kimimiz, onlara birer pipet vererek burunlarini mandallayip
Ayse Kora Akersoy nefes almalarini istiyor ama efor halinde 5dk'da zorlanyorlar.
IPAH 2017

Oysa bizler stirekli burnumuzdaki hayali mandal ile dudaklarimizin arasindaki hayali
pipetten nefes aliyoruz; evde, iste, sokakta, uyurken, konusurken...

Bazen geceleri dort nala giderek bizi uyutmayan kalbimizi sokup atmak, kendi
bedenimizden ka¢gmak istiyoruz; bazen kullandigimiz ilaclarin yan etkileri bizi daha da
hasta ediyor. Hastaligimiz nadir, belirsiz, tedavisi yok; yapilanlar sadece hayat kalitemizi
biraz olsun artirmak ve yagamimizi uzatabilmek i¢in.

Yine de, ilk teshisi takip eden calkantili zamanlar gecince, sinirlarimizi tantyarak, yapip
yapamayacaklarimizi kabullendikten sonra, bize verilmig yasamin ne kadar degerli ve giizel
oldugunu tekrar hatirliyor ve kendimizi besleyebilecegimiz yiginla sey bulabilecegimizi
goruyoruz. Bir anlamda kendi giicimiizii kesfediyoruz ve hastalik bize viz geliyor.

Bu ytizden yeni tani alan hastalara 'biz buradayiz' demek istedik. Ayni zamanda deneyimli
hastalar, hasta yakinlari, aileleri, bu dallarda ¢alisan doktorlar ve bu dallarda
uzmanlagmayan fakat her an bizlerden birileri ile karsilagma ihtimali olan aile hekimleri,
acil servis ¢aliganlari, saglik personeli ve tiim paydaslariyla saglik endtstrisini de hedef
almak istiyoruz.

Bu ilk sayimiz uzman doktor soylesileri, ilk agizdan hasta hikayeleri, diyetten hasta
haklarina ¢ok genis bir yelpazede bilgiler ile dopdolu.

Umuyoruz, siz okuyucularimizin da katki, tegvik ve yonlendirmeleriyle dergimiz ¢ok uzun
soluklu olacak.

Hepimizin nefesi bol olsun.
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SOYLESI

PROF. DR. S. LALE TOKGOZOGLU

Tirkiye’de pulmoner hipertansiyon
hastalig1 sayenizde ve cabalarinizla
tanindi. Bu hastaliga yonelmenizin 6zel
bir sebebi var m1?

Sizi biraz taniyabilir miyiz lutfen?

Hacettepe Tip Fakiiltesi'ni bitirip ic
Hastaliklar: ihtisasimi yaptiktan sonra
ABD'de Baylor College of Medicine-
Methodist'te Kardiyoloji tist ihtisasi
yaptim. Orada aterosklerotik kalp-
damar hastaliklar: ve goruntileme asil
ilgimi ¢eken konulardi. O donemde PH
icin ila¢ tedavisi yoktu. Methodist,
transplantasyon i¢in 6nemli bir merkez
oldugundan akciger nakli hastalarini
takip etme sansim oldu ve PH ile
tanigtim. Mevcut bilgi ile yetinmeyip
modern tedavilere yonelme, arastirma
yapma ve analiz-sentez yetenegi
acisindan o egitimin bana ¢ok faydasi
oldu. Hacettepe'ye dontp ilk PH
hastasini gordigiimde ABD’de yeni
baslayan bir tedaviyi hastama
uygulamaya c¢alisma ¢abasi ile PH
macerasi basladi.

Hacettepe’de PH merkezi kurduk. Daha
sonra konunun bilinirligini artirmak
acisindan tlke ¢apinda orgilitlenme ve
egitim ¢abalarim basladi. Bagkanligini
yaptigim Tirk Kardiyoloji Dernegi
blinyesinde ¢aligma grubu kurduk ve
deneyimleri bitin yurda yaydik.
Onceleri birkag kisinin ilgilendigi
konuda su anda yuzlerce uzman var. Bir
yandan da aterosklerotik kalp
hastaligina ilgim devam etti ve Avrupa
Ateroskleroz Dernegi'ne Bagkan olmamla
sonuclandi.

Ulkemizde pulmoner hipertansiyon
hastalarina eskiye nazaran daha kolay
tan1 konulabildigini disiiniiyor
musunuz? Tan1 konulmasinda ni¢in
problemler yasaniyor?

Ulkemizde PH bilinirligi konusunda son
yillarda 6nemli bir gelisme var. Stiphe
yiksek olursa tani daha fazla koyuluyor.



Yillardir yapilan egitim programlar:
sonucunda hem bilinirlik hem de
ilgilenen hekim sayisinda artig var.
Eskiye nazaran bu konuda olumlu
gelismeler var. Kesin tani sag kalp
kateterizasyonu ile koyuluyor. Bunu da
Turkiye'nin her yerinde kardiyologlar
uygulayabiliyor.

Tirkiye'’de pulmoner hipertansiyon
icin tutulan ulusal bir kayit sistemi var
mi1?

Tirk Kardiyoloji Dernegi'nin Pulmoner
Vaskiler Hastaliklar Calisma Grubu
yillardir ¢cok merkezli kayit ¢caligmalari
yapiyor ve yayinhyor ancak ulusal bir
kayit sistemi yok.

Birinci basamak saglik kuruluslarinda
pulmoner hipertansiyonun zamaninda
teshisi i¢in ne gibi iyilestirmeler,

egitimler, yonlendirmeler yapilabilir?

Egitim ile bilinirlik artarsa nefes darligi
ayirici tanisinda birinci basamak
hekiminin aklina bu tani gelir ve gerekli
merkezlere yonlendirir. Her seyin
basinin egitim oldugunu disiniyorum.
Farkindalik projeleri de yararl olabilir.
Hasta farkindaliginin ytiksek olmasi: da
onemli bir faktor.

Cok hasta goren merkezlerde
multidisipliner bir yaklasimla takip
edilmek PAH hastaliginin daha iyi
yonetilmesini saghyor. Tirkiye'nin
cografi buyukligi ve ekonomik
konjonktiir de goz oniinde
bulunduruldugunda, konunun uzmani
tarafindan siurekli takip edilme sans1
olmayan bir hasta, hastaligini en iyi
sekilde yonetebilmek icin nasil bir yol
izlemeli?

Aslinda tlkemizde her cografi bolgede
PH ile ilgilenen hekim ve merkez var.

Uzman hekimler il¢celerde bile
bulunuyor. O ylizden ideali hastanin
uzman tarafindan veya teletip ile
izlenmesi; hastanin kendi basina karar
vermesi dogru olmaz.

Bir hastanin hastaligi hakkinda detaylh
bilgi sahibi olmas1 konusunda neler
diustiniyorsunuz? Bazi hekimler ¢ok
soru soran, detaylar:1 merak eden
hastadan hoslanmayabiliyor. Bir uzman
olarak bir PAH hastasinin hastaligini
dogru yonetebilmesini saglayacak
denge nasil kurulabilir?

Kronik hastaliklarda hastanin kendi
hastaligir hakkinda bilgi sahibi olmasini
¢ok 6nemli buluyorum. Hekimler ¢ok
soran hastadan hoslanmaz gorisine
katilmiyorum. Ancak sistem zorunlu
kildigindan giinde 50-100 hasta bakmak
zorunda kalan bir hekim buna vakit
bulamayabilir.

PAH hastaliginin ilkemizdeki ilk
hekimlerinden birisiniz. Tanisini
koydugunuz ilk hastay1 acaba
anims1yor musunuz?

Tan1 koydugum ilk hastayi asla
unutmuyorum ¢linku tilkemizde tani ve
tedavisi ilk yapilan hastaydi. Hastamla
birlikte o kadar ¢ok ugras verdik ve yol
aldik ki kendisini evladim gibi
goruyorum.

Bunlari biliyor musunuz?

PAH hastalarinin %13t
carpintidan sikayetci.



Hastalara umut olacak bir hasta
hikayenizi paylasabilir misiniz?

Ik tan1 koydugum geng hasta, kardesini
bu hastaliktan kaybetmisti. Tirkiye’'de
hi¢bir tedavi yontemi yoktu, ABD’de bir
kisi yeni bir tedavi yontemini
yayinlamigti. O kisi ile temasa gectik.
Damardan strekli verilen bu zor tedaviyi
buytk giclikle tlkemize getirip yillarca
uyguladik. Her agsamada ¢ikan zorluklari
hastam da ben de yilmayip astik. Baska
care olmayinca diinyada kimsenin
vermedigi yiksek dozlara ¢ikarak ilagla
devam ettik. Sonunda hastam organ
nakli olarak kurtuldu. Kendi iradesi ve
kararlilig1 bu basarida ¢ok rol oynadi.

PAH hastalarini size en ¢ok hangi
bolimler yonlendiriyor?

Hastalarin kendisi de gelebiliyor, i¢
Hastaliklar: ve Gogus Hastaliklar: da
yollayabiliyor.

Diinya capinda PAH tedavisi icin
yapilan arastirmalarda son gelismeler
nedir?

Insan genom haritasinin ¢ikmasi ile
genetikte muthis ilerlemeler kaydedildi
ve hastaliklara yol acan genler bir bir
ortaya ¢ikiyor. Gen belli olunca da bunu
bastirmaya yonelik tedaviler
geligtiriliyor. Bir yandan da farkl
yolaklar kesfedilip bunlara yonelik
tedaviler arastiriliyor.

Dr. Lale Tokgézoglu’nun ilk tani koydugu hasta bugiin
PAHSSc Dernegi’nin baskani olan Kamil Hamidullah

Nadir hastalarin sayis1 diger hastalara
oranla az oldugundan ilag sektoriiniin
yetim ilaglara ¢ok fazla yatirim
yapamadigini duyuyoruz. Bunu
o6zendirebilmek icin acaba nasil bir yol
izlenmeli?

Ila¢ sektérii nadir hastaliklarla cok
ilgileniyor ¢unki bunlarin tedavisi
bulunursa bu tedaviler daha sonra sik
gorilen hastaliklara da yansiyor.
Ornegin, milyonda bir gortilen genetik
kolesterol yliksekligine yonelik
gelistirilen bir tedavi bugiin koroner
kalp hastaliklarinin tedavisi haline geldi.

Bunlar1 biliyor musunuz?

Tedavi edilmeyen uyku
apnesi PAH’a yol acabilir.



Bulunan yeni ilaglarin piyasaya
¢ikabilmesi icin hiikiimetten onay alma
prosediiri zor mu?

Her tlkede geri 6deme kurumlarinca
ince elenip sik dokunarak bu prosedir
oluyor. Etkinlik, guvenilirlik ve maliyet
yararlanim tartisiliyor, ona gore karar
veriliyor.

Covid-19 hastalig1 nedeniyle
toplantilarin online gerceklesmesi
olagan oldu. Sizce avantajlar: ve
dezavantajlari neler?

Daha ¢ok kisiye online ulagmak ve
etkilesimin sinirli olmasi.

Yine hekimlerin online hasta
muayene/gorismesinden bahsediliyor.
Sizce faydali m1?

Ilk muayenesi yapilan hastanin bazi
izlemleri online olabilir. Ancak bu,
hastaliga ve duruma gore degisir.

PAH hastaligini kontrol altinda
tutabiliyor muyuz?

Guntumizdeki modern tedaviler ile
sagkalimi1 uzatmak ve hastalik
ilerlemesini yavaslatmak miamkin.

Organ nakli bir ¢6ziitm mu?

Organ bulmak ¢ok zor, nakil de zahmetli
bir islem. Ancak basarili organ nakli
hastayi ¢ok rahatlatiyor. Umarim
gelecekte buna gerek kalmayacak
tedaviler gelisir.

Ailesinde PAH hastalig1 olanlarin
diizenli olarak kontrol altinda
tutulmasi konusunda ne
distuniiyorsunuz?

Genetik PH var ise aile taramasi
yapilmasinda yarar var.

PAH hastalarina yonelik 6zel beslenme
izlenmeli mi?

Saglhikli beslenme, kilo almama, asir1 tuz
tiketmemek 6nemli.

Ayni sekilde fiziksel hareket olarak
siirekli bir program izlenmeli mi? En
¢ok dikkat edilmesi gereken nokta
nedir? Ornegin, maksimum kalp atis1
gibi.

Uzman bir fizyoterapist tarafindan 6zel
egzersiz programi ¢ok yararli olur.
Hastaligin derecesine gore bigilmis
tedavi planlanmali; herkese uyacak bir
oneri yok.

PAH teshisi konulan hastalarin
doktorlar ve tedavi gordiikleri
merkezler tarafindan hasta
derneklerine yonlendirilmesi
konusunda ne diisiniyorsunuz?

Ben hastalarima destek i¢in boyle
derneklerin varligindan bahsediyorum.
Yalniz olmadigini bilmek hastaya gug
katiyor. Cogu hasta zaten haberdar
oluyor.

Sizin eklemeyi arzu ettiginiz bir nokta
varsa ¢ok memnun oluruz.

Hastalarin umudunu yitirmemesini ve
modern tibba giivenmesini 6neriyorum.
Bir yilda COVID asis1 bulunabiliyorsa
elbet PH de bir gin ¢ozulecektir.
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PULMONER HIPERTANSIYON (PH): GERGEKLERI OGRENIN

YASAMI TEHDIT EDEN KALP VE AKCIGER HASTALIGIDIR,

PH, akcigerleri besleyen damarlardaki
yiiksek kan basincidir. Arterlerin daralmasi
veya tikanmasi sonucunda ortaya cikar.?

PULMONER ARTERIYEL
HIPERTANSIYON BELIRTILERINI
I¥ILESTIRMEK ICIN CESITLI TEDAVI
SECEMEKLERI BULUNUR,

Daralmis arterlere 3 sinyal yolag:
neden olabilir.* Farkh tedavi
secenekleri degisik yolaklar: hedefler. .

NO (Nikrik Oksit) Yolagt /E
-PDES inhibitdrieri I mnunmhd?:.ewrn-blk
-sGe uyancilan weya bir fog kombi

adilebilir.
Endotelin Yolog:
~ERxor T,

haitalkar igin aksiger veya

Prostasiklin Yolage: kalp - ckeider nekl bir tedevi
-PCAlar sagenedi ohabilir,
-1P reseptér antogonistiern

PAHSSc

Pabmarar Hipitamdyen ve
Shlereetarmma Hazts Dortiagh

EN ETKILI TEDAVIY] BELIRLEMEK IGIN DOBRU VE ERKEN TANI SARTTIR.!

Ancak hastaligin kendisine §zgii belirtileri
olmadigs igin yanls tani yaygimdir.
siddetli

nefes
darhg

Ayak bileklerinde, kollarda ve
karinda Sdem

Her 5 hastadan 11, 2yl
M;amwﬂm

KRONIK TROMBOEMBOLIK
PULMONER HIPERTANSIYON
(KTEPH) HASTALARINDA ISE 3
TEDAV] SEGENEGI BULUNUR.!

Pulmoner endarterektomi (PEA)
ameliyat: hastalarin %28'i igin kesin
gare olabilir. Hastalarin %35'i® bu
tedaviden yanit alamaz. Kalan %377
hasta ise bu ameliyata uygun degildir.
llag tedavileri belirtileri iyllegtirebilir,

ngmk ‘igin bir diger tedavi segenedidir.

Balon"- !
uygu:

Daha fazla bilgi, destek ve oneri icin www.pahssc.org.tr'yi ziyaret edebilirsiniz.
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PULMONER HIPERTANSIYON ILE YASAMAK

PULMONER HIPERTANSI YON (PH) ARAZLAR| GENELLIKLE DIFARIDAN GOROINMEDIMN IGIN,
HASTALAR KENDILERIN] YALNIZ VE TOPLUMDAN SOVUTLANMIS HISSEDEBILIRLER.

PH'li hastalarin kendilerini yalmz
hissetmelerinin ana nedenleri:

wmmm

: anlagimiyor.
g:faﬂﬁ W?m

emaoL KTEPH) IGIN
BIRGOK TEDAVI SECENES! BULUMUR.

Medikal Tedaviler
mtamnyutm ay .mpuvﬁu‘: Jiy

Pulmoner Enddrteuktomi (PEA)
Ameliyat:
Ameliyata uygun KTEPH hastalan igin

BPA

PEA'ya uygun olmayan KTEPH hostalan
igin Balon pulmoner anjiyoplosti

Alu:lﬁer / Kalp - Akciger Nakli
nakil igin

b

a

TR

b ol oy

uygun hastalar Igln

PAHSSc| |

Pubmaner Niparianlyen va
Ehlarseierme Havia Dornedl |

am ki o
m mnm&?mﬂmm

bir orani agagidaki kriterlerde
urlukqnhildlrlnl billﬂlt '

KENDINGE MASIL HISSETTIGINIZLE YETINMEYIP DAMA FAZLA BIR SEYLER YAPABILMEY]
T EDEBILIRSINIZ HASTA DERNEKLER] VE SACGLIK EKFRINIZ SIZE YARDIMCI GLARILIR.

Tedavi dinlenirken, caligirken ve bir fiziksel aktivite
yaparken kendinizi daha iyi hissetmenizi
sajlamalidir, Aklimzdaki sorulari hig gekinmeden

saglik ekibinizle konusun.
7] w(mnsscgnmmw psikolojik
destek saglayabilecek hasta kuruluglan vardir,
lietigime gecin.
T
YASAM KALITENIZ] MASIL ARTIRABILIRSINIZ?

Aktivitelerinizi, lyilegtirerek sizi nefessiz
birakmayocak bir bigime uyariaymn.

Sadhkh bir kiloda kalmaya ve mimkin
oldudunca hareketli cimaoyo gayret edin.

Hislerinizi bagkalornina agn,

Seyahat ederken llaglannizi ve hastalikla
ilgili bilgileri yaniniza alin.

Cinsel hayat

bu

da bir digiig hissed]
par 4

et b

Givenilir bir dogum kontrokd kullanin glnkd
hamilelik PH'li kadinlar igin risk yarotir.

Daha fazla bilgi, destek ve Gneri igin saglik ekibinize damsabilir veya www.pahssc.org.tr'yi ziyaret edebilirsiniz.
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ik konugumuz bir cok nedenden dolay:
¢ok 6zel bir konuk. Her seyden 6nce
aile olarak PAH hayatlarin1 darmadagin
etmis. Agabeyini 90’1 yillardaki ilag
yoklugundan 3 yil icerisinde
kaybetmis, kendisi de ayn1 hastaliktan
tan1 almigs ve ailesinin destegiyle her
tir tedaviyi deneyip, sonunda da gift
akciger nakli olmus. Yeni cigerleriyle
tasasiz bir hayat yasamak yerine,
varini yogunu bu hastaligin tanitimina
harcamis, dernekler kurmus, tam
anlamayla elini tasin altina koymus ve
hayatin1 PAH ile ilgili farkindalig:
yikseltmek ve organ naklini tesvik
etmeye adamis ¢ok degerli bir kisi.
Hem hasta, hem hasta yakini, hem
dernek kurucusu ve baskani hem
aktivist hem de diger hastalarin
umudu.

Hastalik nasil basladi1?

Agabeyim subaydi, operasyonlara gitti,
daglara ¢ikti, tatbikatlara katildz;
biliyorsunuz subay olabilmek i¢in
bedenen tim saglik kosullarini yerine
getirmek gerekiyor. Agabeyim O rakim
izmir'den 2000 rakimli Sarikamig’a
naklolunca hastalig1 ortaya ¢ikti. 45 giin
icerisinde tani aldi. Hekimlerimiz tanida
¢ok basariliydilar ama hastaligi
yonetecek bilgi yoktu. Hastalik hakkinda
literatiirde bile bilgi yoktu. Diger
hastalar ne durumdalar diye
aragtirmalara bagladik. Ankara’da
yasadigimiz i¢in SGK, Saghk Bakanligi'na
ulasabiliyorduk ve agabeyim tanidiklar:
tek hastaydi. Bu bir avantajdi.

BEN TURKIYE'DE iLK PAH
SPESiFiK TEDAVIYE

BASLAYAN HASTAYIM.
SANSLIYDIM, CUNKU BIiR
YOL GOSTERICIiM VARDI,
AGABEYIM.

Hastaligin ilk 6 ay1 ¢ok iyi gecse de
sonrasinda ilerlemeye basladi. Cok
sikintili bir stiregti. Dustntn, koskoca
subay 100 metre yirtyemiyor, bizler de
bilgisiz oldugumuz i¢in hareket etmesi
icin 1srar ediyoruz, sorunun psikolojik
olabilecegini diistinlyoruz.

Sonra yurtdisinda tedavi olanaklarini
arastirmaya basladik. Amerika, israil bir
¢ok yere basvurduk. Dogru yerleri
bulmak, raporlarin ingilizceye
cevrilmesi, vs. ¢ok vakit aldi, herkes
diger hastaliklar: elemeye calisirken
maalesef agabeyimi kaybettik, caresizce
gozlerinin i¢cine bakarak 6limunt
izledik, elimizden hicbir sey gelmedi.



Agabeyim istatistikleri hakli ¢ikararak
tedavisizlikten 3 yil icerisinde vefat etti.
Bunun tizerine babam “Ben yasadigim
stirece pulmoner hipertansiyondan hig
kimse 0lmeyecek.” dedi ve o da
nefesinin sonuna kadar bizler i¢in
miicadele etti.

Agabeyim vefat ettiginde tiniversite
o0grencisiydim; 6nce bunalima girdim,
hayatla ilgili bir strt planim
bozulmustu. Okulu birakmayi
disindim. Sonra, o bunalimi asinca
kendimi derslere verdim ve
performansim ¢ok ytkseldi. Temmuz
ayinda mezun oldum ve ise basladim, 2-
3 ay sonra da hastalandim. Bu arada
lisansisti sinavi icin de bagvurmustum,
birincilikle kazandim ama o kisacik
stirede merdiven ¢ikamamaya basgladim.

Tabii ki doktor doktor gezmeye basladik.

Bir ay 6ncesine kadar hicbir sikayetim
yoktu, hali sahada mag¢ yapiyordum.
Hantallagtim, kilo aldim gibi bahanelerin
arkasina siginsam da bu stirecte taniyi
neredeyse kendi kendimize koyduk.
Pulmoner hipertansiyon o zamanki
sayilarla milyonda 1 iken genetik olani
onun da %6's1. inanilmaz diisiik bir
olasilik.

Doktor ziyaretleri devam ederken, farkh
hastaliklar: teshis eden Hacettepe'de
Dr. Lale Tokgozoglu'nu tavsiye ettiler.
Bazen i¢inde bulundugumuz duruma
kiissek de hayat bize farkli kapilar
acabiliyor.

Lale hoca merakli bir hoca oldugu i¢in
bu isin pesine disti, 6grenmek istedi.
Spesifik PAH tedavisi i¢in diinyada o
zamanlar bu isin otoritesi sayilan
Amerika’da Dr.Lewis Rubin’le iletisime
gecti. O donemler milyonda bir goriilen
bir hastalik oldugu i¢in PAH ile
ilgilenmek doktorlar icin delilikti;

hasta sayisi ¢ok az oldugu i¢in endistri
ilgilenmiyor, tedavi yok, hastayi
yasatmak ¢ok zor, emekleri para
etmiyordu. Fakat, o ¢ilginlar sayesinde
bu tedaviler gelisti. 1996’da Dr. Rubin’le
yazigmalar devam etti, o bize
hastaligimin genetik olma ihtimalinin
¢ok distik oldugunu, ayni jenerasyonda
¢ikma olasiliginin daha da disuk
oldugunu ve baska bir hastaliktan
stiphelendigini soyledi. Yine de hem
hasta hem de ailede ikinci nadir hasta
olarak doktorun ilgisini ¢ektim ve Subat
ayinda yeniden Amerika’ya ¢agirdilar.
Kendi imkanlarimla gittigim Amerika’da
maalesef teshisim kesinlesti. Sonraki 4
ay kullanacagim ilaglar1 yazdirdiktan
sonra Tirkiye'ye dondim. O yilin
Temmuz ayinda Ankara’da yapilan sag
kalp kateterizasyonu sonucu
hastaligimin kontrol altina alinamadigi
belli oldu.

Dr. Rubin bu sefer prostasiklin tedavisi
icin beni Amerika’ya ¢agirdi. Ancak
maliyetler ¢ok yiksek oldugundan
(ginde yaklasik 500 dolar) SSK’ya
basvurduk. Tirkiye ekonomik krizden
yeni ¢ikmis. Yurtdisinda tedavi olmak
vatan hainligi gibi addediliyor. Burada
mucadele basladi. Normalde 3
hastaneden heyet raporu gerekirken,
nasil olsa olecek diye 10 hastaneden
rapor istediler. Bu raporlar1 SSK’ya
sunduk.

Bu arada bir hasta daha ¢ikti. SSK 2
kisiyi birden yollayamayacagini bildirdi.
Yine sanshiydim, diger hasta dil
bilmedigi i¢in birbirimize destek olalim
diye bizi birlikte yollamaya karar
verdiler. Nisan 97°de Manisa’dan gelen
diger hasta ile Amerika’ya giderken
durumum ¢ok agirdi, tekerlekli
sandalyeye bagimliydim. Allah kimseyi
distirmesin, diisenin gercekten dostu
olmuyor.



Bir seye ihtiyaciniz oluyor, gidip alacak
durumda degilsiniz, ¢ogu aligveris
merkezi biz engellileri distinerek
yapilmamisg, kat kat merdivenler. Neyse,
Amerika’da yapilan anjiyoda kalbimin ¢ok
hasar aldigini ve baslanacak prostasiklin
tedavisinin bir mucize olmadigini
soylediler.

Tedaviye gec¢ kaldigim icin akciger nakli
olmama karar verdiler, yine de kalbime
dogrudan ilaci verecek olan Hickman
portunu yerlestirip prostasikline
basladilar. Bu deneysel tedavinin ikinci
haftasinda yirimeye bagladim. Bu benim
mucizemdi. Tirkiye'ye kendi ayaklarimla
donebildim.

Sanshiydim c¢lnki genetik mutasyonlu
hasta sayist Amerika’da bile ¢ok azdi ve
bu strecin i¢inde yer aldigim ve
gelismesine katkida bulundugum igin ¢ok
mutluyum. Sizin su anda eczaneden
aldiginiz ilaclar, kanla, tirnakla kazinarak
elde edildi.

Tirkiye'ye dondiikten sonra?

Turkiye'ye dondigiumde, tedavi igin
Amerika’da oldugumdan dolay1 asistan
olma imkanimin kalmadig: sdylendi.
Sanki Amerika’ya Disneyland’e gezmeye
gitmisim gibi ve ¢ok sinirlendim. Hayal
kirikligim buytkti. O sirada hastalik da
ilerlemeye basladi.

Tedavi i¢in Tiurkiye'de ¢cok savas
vermemiz gerekti. 1990’ yillarda
internet hentz baslangi¢ asamasinda, is
hayatinin %901 daktilo kullaniyor.
Bilgisayar hentiz hayatimiza giriyor.

Dr. Lale hocamizin dogru
yonlendirmeleri ile erigebildigimiz IV
Epoprostenol Sodyum tedavisini
Turkiye’de duyurmak kolay is degil.

Lale hocamizin, Dr. Rubin’in uluslararasi
tibbi dergilerde yayinlanan makalelerini
referans alarak IV Epoprostenol
tedavisini anlattig1 6n yazisiyla birlikte
Turkiye’de saglik otoritesine bagvurduk.

Kurum bu tedavinin gercekten PAH icin
yararli olabilecegi yoniinde Ankara’daki
blytk hastanelerden gelen onaylarin
ardindan, Saghk Bakanligi'nin oluruyla
ilac1 getirtmek ic¢in kollar: sivadi ama
tedavi onlarin karsilastig: en karmagik
tedavi oluverdi. ila¢ dahil 24 kalem sarf
malzemesi vard: ve hepsi de olmazsa
olmazdu.

Toz halinde ilag var, onun diluent ad:
verilen ¢Oziiclisi var. Pompa var, kaset
var. Kirmizi kor tipa vb. sarf
malzemeleri var. Bunlar olmadan ilaci
kullanamiyorsunuz. Daha uygun
fiyatlisina bakalim diye hemen kurum
arastirmaya c¢alisiyor ancak bunlar nadir
hastalik ilaglari. Blitiin o sarf malzeme o
sistem ic¢in uygun olmak zorunda. FDA’in
onayladig1 dozajlamay1 yapan pompa, o
pompaya uygun kasetler, tubing denilen
setler.

Bu kalemlerin bir¢cogu hepimiz i¢in yeni.
Kurum tedavide pazarlik yapiyor. Onu
almazsak ne olur? Kaseti her giin
degistirmezsen ne olur? vb. Tim bu
strecin sonunda gerek Amerika’dan Dr.
Rubin’in, gerekse Dr. Lale Hoca’nin
¢abalariyla ilacin bir bitin olarak
tedarigi gerektigi konusunda kurum
karara varda.

O zamanlar bu ila¢ hasta sayisina gore
uretilen bir ilacti. Hastalar sisteme kayit
oluyor, kurumlarinca ¢denecegi garanti
ediliyor ve ancak ondan sonra sizin i¢in
de ilag tiretimi gergeklesiyor. 1996 Subat
ayinda basladik. 1997 yilinin Kasim
ayinda stire¢ tamamlandi. 30 Kasim
1997'de de Amerika’dan taburcu oldum.
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Gunuamiuzde bile, belirli bir tedavide
kullanilan ilacin uygulanabilmesi i¢in
uretilmis bir cihazin hastaya temini
konusunda devletin resmi kurumlarinda
sikint1 yasaniyorken, bu isler o
donemlerde ¢ok daha zordu.

Ilag tedarik edilse bile giimriige
takiliyordu. Giumrik ilaca izin veriyor
ama sarf malzemeye takiliyordu. Bagka
bir deyisle ilacin getirilmesine olur
veren devlet, kendi gimriglne
takiliyordu. Sonug itibariyle dosya takibi
yapan memurlarin bakig agisiyla bir
hastaneye yetecek miktarda malzemenin
tek bir hastaya verilmesi tabii ki ¢ok
garip ve siiphe uyandiran bir iglem.

Eskiler bilir, 51 ekran tiipli televizyon
kutusu boyutunda 15-16 koli malzeme, 6
aylik kullanim karsiliginda geliyordu.
Tek bir hastaya! O ytizden hep goz
ontinde oldum. Hep incelemelere
takildim ve her 6 ayda bir sistem
degistigi i¢in micadelesiz ila¢larimi
temin edemedim. Her seferinde yeniden
yeni sisteme gore ila¢ temini i¢in
kuruma bagvurduk.

2005 yilina kadar ilaglarimi o zamanki
adiyla SSK getirirken 2005 yilinda
kurum yetkilerini Ttrkiye Eczacilar
Birligi'ne (TEB) devretti. TEB beni tam 6
ay ilag¢siz birakti.

2009 yilina geldigimizde dinyadaki en
yiksek dozlu Epo hastasi bendim.
160mg /kg tizerinde bir doza ulagtim.
Yumusak dokulara sahip organlarda
ciddi 6demler meydana geldi. Epo’ya
ulastiktan sonra bu hastaligin
Turkiye’deki tanitimini Gstlenmigtim.
PAH hastasi oldugumu ve epoprostenol
tedavisine eristigimi duyuran bir yazi ile
gezmeye basladim Ankara sokaklarinda.
Radikal gazetesi tam sayfa ayirdi, yeni
hastalar da bana ulagmaya basladi.

Devam Edecek... 2.Boliim Aralik sayimizda.




HACETTEPE UNIVERSITESI’NIN
DEGERLI HEKIMLERINDEN i¢
HASTALIKLARI ABD ROMATOLOJI
BILiIM DALI OGRETIM UYESI

DOC. DR. ALI
AKDOGAN ILE
SISTEMIK SKLEROZ
UZERINE SOYLESI

Neden romatolojiye yoneldiniz?

Aslinda I¢ Hastaliklari uzmaniyim.
Romatoloji, i¢ hastaliklari Ana Bilim
Dali'nin bir yan dali. Romatolojik
hastaliklar, birden ¢ok organ sistemini
ayn1t anda ve bircok farkl: sekilde
etkileyebilen, bir doktor icin gercekten
ilging hastaliklar. Hocam Dr. Meral
Calgtineri yillarca bu hastalara emek
harcamaig, bilgisinin disinda gozlem
yetenegi de ¢ok ytksek, ongorileri mithis
bir doktordu; bazen mucizeler
yaratabildigini diistintrdim; bir sekilde
sizin de konuya olan ilginizi artiran bir rol
modeldi. Ayrica halen ¢alistigim
Hacettepe Universitesi Romatoloji
Klinigi'nin disiplinli ancak bir aile ortami
icinde 6zgilirce ¢alismanizi mumkin kilan
niteliklere sahip olmasi da bu dali ¢ekici
kiliyordu. Bir de annem sistemik skleroz
hastasiydi.

“Amacimiz romatoloji uzman
sayisinin artirilmast yaninda
multidisipliner yaklasim
yapabilen kiiltiire, ekip ve
ekipmana sahip merkez
sayisinin artirilmas
olmalidir.”

Sizce iilkemizde yeterli sayida
romatoloji poliklinigi ve romatoloji
uzman doktoru var m1?

Romatoloji uzman sayisi giderek artiyor
tabii. Ancak romatizmal hastaliklarin ¢ok
genis bir yelpazeyi iceren hastalik
grubunu temsil ettigini aklimizdan
¢ikarmamaliyiz. Ornegin, halk arasinda
“kireclenme” olarak bilinen tibbi adiyla
“osteoartroz” veya “osteoartrit” en
yaygin gorilen romatizmal
hastaliklardan biridir ve romatoloji
uzmanlarindan ¢ok Fizik Tedavi ve
Rehabilitasyon veya Ortopedi
bolimlerince takip edilen bir hasta
grubunu olusturur. Hatta bu hastaligin
yayginligi distntildiginde tim
doktorlarin bir sekilde bilgi sahibi
olmasi gerekir. Hastalarin tedavilerini
dizenleyebilmeli, hastaligin siddetine
gore hastayi dogru
yonlendirebilmelidirler. Konumuz olan
sistemik skleroz, tipki romatoid artrit
veya SLE gibi inflamatuvar romatizmal
hastalik grubundan, takibinde romatoloji
uzmanina ihtiya¢ duyulan
hastaliklardandir. Sayisal olarak daha
nadir gorulseler bile gercekte tim
hastalara yetecek sayida romatoloji
uzmanina sahip olmak ne mimkindir
ne de akilcidir.



Ana Bilim Dallar1 igerisinde yer alan Yan
Dallar, hizla artan bilgi birikiminin uygun
takibi, bu bilginin bir elekten gecirilerek
guncel hayatta kullanilabilir nitelikte
olanlarinin yayginlastirilabilmesi amaciyla
kurulmuslardir. Bir romatoid artrit
hastasinin erken tanisi, bir gut hastasinin
uygun tedavisi ancak bu amaca uygun
hareket edilebilirse mimkiin olabilir.
Oncelikle I¢ Hastaliklar1 uzmanlik
egitimini tamamlayan her doktorun bu
vasiflara sahip olmasini saglamaliyiz. Yan
dallarin diger bir varolus nedeni ise nadir
hastaliklar olarak adlandirdigimiz grubun
tedavi ve takip kalitesinin artirilmasidir.
Sistemik skleroz bu hastalik grubu i¢inde
yer alabilir. Bu noktada ana sorun,
romatoloji uzman sayisindan ziyade
multidisipliner yaklagimin yapilabildigi
merkezlerin sayisidir. Ornegin, iyi bir
radyolog, gogis hastaliklari, kardiyoloji
uzmani, ortopedist varlig: sistemik skleroz
hastalarinin uygun sekilde takip
edilebilmesi i¢cin onemli unsurlardir.
Kisaca diger amacimiz romatoloji uzman
sayisinin artirilmasi yaninda
multidisipliner yaklasim yapabilen kiiltiire,
ekip ve ekipmana sahip merkez sayisinin
artirilmasi olmaldir.

T1p 6grencileri romatolojiyi tercih
etmeleri i¢in nasil tesvik edilebilir?
Hasta dernekleri bu konuda katkida
bulunabilir mi?

Doktorlugun aslinda her is gibi sevilerek
yapilmasi gerektigine inanirim.
Ogrencilerime daima tavsiyem hangi dalda
calismak istiyorlarsa, seviyorlarsa o dala
yonelmeleri olmustur. Meraklanmayin
yeteri kadar1 da romatolog olmayi
istiyorlar.

“Sistemik sklerozlu bir kisi ile
yasadigim icin hastalarin
sorunlarint daha ivyi
anlayabiliyorum ve onlara
yardimct olmaya calisiyorum.”

Romatoloji alaninda farkl: hastaliklarla
ilgileniyorsunuz. Sklerodermay1 sizin
icin ilging kilan yonler hangileri?

Sistemik skleroz da diger inflamatuvar
romatizmal hastaliklar gibi hemen her
organi etkileyebilen bir hastalik.
Digerlerinden farkli olarak fibrozis
(nedbelesme) olarak adlandirdigimiz bir
cesit doku iyilesmesinin asir1 olustugu
bir hastalik. Aslina bakarsaniz kalp
yetmezligi, siroz gibi hastaliklar da
onemli oranda fibrozis nedeniyle
gelisiyor. Sistemik sklerozda bu durum
nedensiz ve erken yaslarda basliyor, bu
yonden ilging¢ bir hastalik. Klinikte ise,
sanirim daha once sistemik sklerozlu bir
kisi ile yasadigim ic¢in hastalarin
sorunlarini daha iyi anlayabiliyorum ve
onlara yardimci olmaya ¢alisiyorum.

internetteki cesitli yazilara,
makalelere baktigimizda birgok yerde
‘Skleroderma’ ve ‘Sistemik Skleroz’
ifadelerinin es anlamli1 kullanildi1gini
goriyoruz. Oysa sklerodermanin
lokalize ve sistemik diye 2 ana tiirii var
degil mi?

Doktorlar hastaliklar: tanimlamaya
yonelik hemen her zaman bir¢ok farkl
siniflandirma sistemleri kullanirlar.
Burada bahsettiginiz de bunlardan biri.
Sklerodermanin anlami ‘sert deri’. Sert
deriye sahip bir hastada i¢ organ
tutulumu yoksa ‘lokalize’, i¢ organ
tutulumu varsa ‘sistemik’ skleroz olarak
adlandiriyoruz. Lokalize skleroderma
formalar: daha ¢ok ¢ocukluk ¢caginda
ortaya ¢ikiyor, erigkinlerde ise en ¢ok
morfea olarak adlandirdigimiz hastaligi
goruyoruz. Sistemik skleroderma ve
sistemik skleroz ise eg anlamli.
Hastaligin yemek borusu, akciger, kalp,
bobrekler gibi i¢ organ tutulumu
oldugunu ifade ediyor.



Deri tutulumunun yayginligina gore

sistemik skleroz da iki ana gruba ayriliyor.

Sinirli deri tutulumu olana ‘limitli’, daha
yaygin deri tutulumu olana ise ‘diffiiz
sistemik skleroz’ diyoruz. Limitli ve
lokalize adlandirilmalar: bazen karisikliga
neden olabiliyor

“Hastaligain i¢ organ
tutulumlar: ile baslamas:,
Raynaud fenomeninin ve
cilt bulgularinin silik
olmasi veya gec baslamas
tant asamasinda sorun
yaratabiliyor.”

Ulkemizde skleroderma hastalarinin
kolay tani alabildigini diisiiniiyor
musunuz?

Sistemik skleroz dncelikle Raynaud
fenomeni olarak adlandirdigimiz, el ve
ayak parmaklarinda sogukta
belirginlesen beyaz-mor renk
degisiklikleri ve eslik eden deride
sertlesme, kalinlagsma, gerginlik
sikayetlerine yol ag¢tig1 icin hastalarin
daha ¢abuk doktora bagvurmalarina
neden olan bir hastalik. Benzer deri
degisikliklerinin hastalarin ytiziinde
olmasi, birlikte telenjiektazi olarak
adlandirdigimiz dizensiz damar
genislemelerinin varlig1 hastalarin kolay
tan1 almasinin diger bir nedeni.

Bir kez sistemik skleroz hastasi ile
karsilagmis bir doktor, bir digerine
rahatlikla tani koyabilir bence. On yil
kadar once yaptigimiz bir ¢aligmada,
tilkemizde sistemik skleroz hastalarina
tani konulmasinda kaybedilen siirenin
Avrupa tlkelerinden farkli olmadigini

Ulkemizde skleroderma hastalar1 igin
tutulan ulusal bir kayit sistemi var m1?
Bu tiir bir kayit sistemin faydalari
nelerdir?

Kay1t sistemleri, veri tabanlari
hastaliklarin gézden kacgirdigimiz
yOnlerini fark etmemiz, tedavi
basarimizi degerlendirmemiz i¢in
oldukca fayda saglayan metotlar.
Ulkemizde de yillar énce sistemik
skleroz icin ulusal bir veri tabani
olusturma c¢abasi vard: ancak bu tip
caligmalar: siirdirmek oldukca emek ve
para istiyor; sanirim 2 yil sonrasinda
kayit sistemi sonlandirildi. Ankara,
Istanbul, izmir, Adana, Elazig ve daha
bircok ilimizdeki merkezlerde bu
hastalarin kayitlarinin halen dikkatle
tutuldugunu biliyorum ancak su an icin
ulusal bir veri tabani var diyemem.

Bunlar1 biliyor musunuz?

Skleroderma vakalarinin yaklasik %95’inde
gortlen ilk semptom Raynaud sendromu.
Bununla birlikte Raynaud olan hastalarin
¢ok azinda skleroderma ortaya ¢ikiyor
(Kadinlarin %2’sinden, erkeklerin
%6’sindan daha azinda).

gormustik. Ancak bir grup hastada,
hastaligin i¢ organ tutulumlari ile
baslamasi, Raynaud fenomeninin ve cilt
bulgularinin silik olmas1 veya gec
baslamasi tan1 asamasinda sorun
yaratabiliyor.



“Raynaud fenomenli
hastalarin iyt takip
edilmesi onemli.”

Nadir bir hastalik olan sklerodermaya
sahip hastalarin neredeyse %95’inde
Raynaud fenomeni 6n belirti oldugu ve
Raynaud genel popiilasyonda oldukca
s1k karsilasilan bir rahatsizlik oldugu
halde hastalar neden ge¢ tani
alabiliyor?

Daha 6nce de bahsettigim gibi hastalar
¢ok gec¢ tani aliyor demek pek miumkin
degil ancak daha erken tani konulmasi
ve tedaviye erken baslamak basari
sansini artirabilir. Bu nedenle Raynaud
fenomenli hastalarin iyi takip edilmesi
onemli. Otuz yasindan sonra Raynaud
fenomeninin baslamasi, sikayetin yil
boyu sicak havalarda dahi siddetinin
azalmadan devam etmesi, ellerde
yaralarin olugmasi, eklem gislikleri, deri
kalinlagmas1 gibi diger sikayetlerin
varligi hasta ve doktor icin uyarici
olmali.

Eurordis verilerine gore diinyada
6000’in iizerinde nadir hastalik mevcut
ve nadir hastaliklarin sayis1 her gecen
giin artiyor. Doktorlarimizin tiim nadir
hastaliklar hakkinda bilgi sahibi olmas1
miimkiin degil. Skleroderma 6zelinde
konusursak, bir doktorun hastasinda
sklerodermadan siiphelenmesini
engelleyen en 6nemli yaniltici
faktorler nelerdir?

Her hastalik gibi sistemik sklerozun
siddeti de degiskenlik gosteriyor. Bazi
hastalarda deri bulgularinin ¢ok hafif
olmasi doktoru yaniltabiliyor. Bir kisim
hastada ise deri bulgular: hi¢ olmayip
akciger, bagirsak gibi organ tutulumlar:
hastaligin ilk semptom ve bulgularina
neden olabiliyor. Ancak bir¢ok hastada
deri bulgularinin tipik 6zellikleri kolay
tani konulmasini saghyor.

Birinci basamak saglik kuruluslarinda
sklerodermanin zamaninda teshisi icin
ne gibi iyilestirmeler /egitimler /
yonlendirmeler yapilabilir?

Bu sorunun cevabi Raynaud fenomeni
tani ve ayirici tanisinin yapilabilmesi
olabilir.

Skleroderma nadir bir hastalik ve
hastaligin en iyi yonetimi ¢ok hasta
goren merkezlerde multidisipliner bir
yaklasimla takip edildigi zaman
gerceklesiyor. Ancak iilkemiz cografi
acidan cok biiyik, ekonomik zorluklar
da malum. Konunun uzmani tarafindan
siirekli takip edilme sans1 olmayan bir
hasta, hastaligini en dogru sekilde
yonetmek i¢in nasil bir yol izlemeli?

Bence tlkemizde deneyimli merkez
sayist artmakta ve hemen her
boélgemizde mevcutlar. Bircok merkez de
aslinda birbiriyle iletisim halinde ve
tecribelerin paylasimi ile daha iyi hasta
bakimi saglanabilmekte. Tabii ki sizin
bahsettiginiz zorluklar: olan hastalar da
var. Bu hastalar en azindan bir i¢
hastaliklar1 uzmani tarafindan takip
edilmeliler ve bu kisi bir merkezle
iletisim halinde olmal.

“Hastaligin kRronik bir
hastalik oldugu
diisiniuldiiginde, buna
uygun yasamay:1
o6grenebilmek, arastirma
yapmaktan ¢cok daha
onemli.”

Bunlari biliyor musunuz?

Skleroderma hastalarinin
PAH gelistirme orani %8-12
arasinda.



Bir hastanin hastalig1 hakkinda detayl
bilgi sahibi olmas1 konusunda neler
diisiiniiyorsunuz? internet
doktorculugu hastanin moralinin
bozulmasina, yanlis bilgilerle hareket
etmesine neden olabiliyor. Ote yandan
bazi doktorlar ¢ok bilgi sahibi olan, ¢ok
soru soran, detaylar1 merak eden
hastadan hoslanmayabiliyor. Doktor
goziiyle bir skleroderma hastasinin
hastaligini dogru yonetebilmesini
saglayabilecek denge nasil kurulabilir?

Benim kanaatim hastalarin arastirma
yapmasinin zarar verici olabilecegi
yoniunde. Hastalik ¢ok farkh
seyredebiliyor, ¢ok hafif seyirli bir hasta
ciddi hastalar hakkinda bilgi edindiginde
“Ben de boyle olacak miyim?” sorusu ile
yillarca mutsuz olabiliyor. Durumlari
ciddi olan hastalar, tedavinin basarisiz
olacag: diistiincesiyle ilaglarini
birakabiliyor ve zarar goriiyorlar. Daha
kotisu kendi kendilerini hi¢ de uygun
olmayan yontemlerle tedavi etmeye
calisiyorlar. Bunlar:1 6nlemenin en iyi
yolu doktorun hastaya durumunu dirtst
sekilde anlatmasi ve tedavi ile ne elde
etmek istedigini aciklamasi. Hastadan
istedigimiz yasam tarzi degisikliklerinin
bile uygulanmasi oldukc¢a zor olabiliyor.
Ornegin genc bir hastanin soguktan
korunmasi zor olabiliyor; ¢zellikle
hastalarin ¢ogunun kadin oldugunu
distindigumiizde ayni zamanda kilik
kiyafetine dikkat etmesi gerektigini
soyliyoruz. Beslenme aligkanliklarini
degistirmesi, az ve sik 0gtlnler
tiketmesi gereken hastalar var,
soylemesi kolay ancak uygulamasi zor.
Hastalarin gereksiz korkular
edinebilecekleri arastirmalardan ¢ok
tedavilerini uygulamaya odaklanmalar:
bence ¢ok daha dnemli. Sikayetlerini
doktora dogru anlatabilmeleri daha
uygun tedavi almalarini saglayabilecek
diger bir nokta.

Kisaca hastaligin kronik bir hastalik
oldugu disuntldiginde, buna uygun
yasamayi 6grenebilmek, arastirma
yapmaktan ¢ok daha 6nemli. Hasta-
doktor iligkisinin iyi kurulmasi gerekli.
Hasta derneklerinin de bu agsamada
katkis1 gozden kacgirilmamali; hastaya
dogru ve ise yarar bilgiler aktarilmasi
gerekli.

Skleroderma teshisi koydugunuz ilk
hastay1 hatirliyor musunuz?

En yakindan takip ettigim annemdi.

“Umutsuz hasta yoktur.
Hastali1g1r ile barisik olan,
tedavisine uyumlu her
hastanin yasam kalitesini
artirmak mimkin.”

Skleroderma hastalarina umut olacak
bir hasta hikayenizi paylasir misiniz?

Bence umutsuz hasta yoktur. Hastaligi
ile barisik olan, tedavisine uyumlu her
hastanin yasam kalitesini artirmak
mumkin.

Skleroderma hastalarini size en cok
hangi boliimler sevk ediyor?

Hastalik seyrinde hemen her organda
tutulum gortlebilir ve hastalar ilgili
doktorlarca romatolojiye
yonlendirilebilirler. En karakteristik
ozellik deri ve Raynaud fenomeni. ig
Hastaliklar: disinda Dermatoloji, Kalp
Damar Cerrahi gibi boéliimler ilk bagvuru
noktalari olabiliyor. Akciger tutulumu
olan bir kisim hasta Gogis
Hastaliklarina bagvurabiliyor.



Diinyada sklerodermanin tedavisi i¢in
siiren arastirmalarda son geligsmeler
nelerdir? Bildigimiz kadariyla bazi
genler ve biyobelirtecler ile ilgili
caligsmalar siiriyor. Tiurkiye’de bu
gelismeler dogrultusunda siirdiriilen
calismalar, tedavi yaklasimlar: var m1?

Bizim biyolojik ajanlar olarak
adlandirdigimiz bazi ilacglar ile umut
verici sonuclar elde edildi. Yine
antifibrotik ila¢ grubu ile benzer
sonuglar alindi. Eski ve yeni hemen
hemen tum tedaviler tlkemizde
uygulanabiliyor diyebilirim.

Tirkiye’de skleroderma tedavisine
yonelik ar-ge calismas1 / klinik
arastirma yapiliyor mu?

Sistemik skleroz ile ilgili caligmalar tabii
ki tilkemizde de yapiliyor. Ilag gelistirme
anlaminda ise tulkemiz teknolojisi hentiz
yeterli degil ancak merkezlerimiz
uluslararasi ¢aligsmalarda yer aliyorlar.
her hastaya 0zel, kendi 6zelliklerine
uygun olarak tedavi dizenlenmesi
gerekir. Hastanin katkisi agisindan ise
tedaviye uyum ¢ok 6nemli bir nokta.

“Sistemik skleroz
hastalarina basarila
akciger, bobrek nakli
yapilabilir. Ancak
hastalarda birden fazla
organ tutulumu oldugu icin
her hasta bir nakil adayr
degildir.”

Skleroderma hastalarinda organ nakli
bir ¢6ziim olabiliyor mu? Hangi
organlar icin nakil mimkiin ve
hangilerinde basar1 sans1 daha yiiksek?
Tirkiye’'de bir skleroderma hastasina
nakil yapild1 m1?

Sistemik skleroz hastalarina basarili
akciger, bobrek nakli yapilabilir.

Ancak hastalarda birden fazla organ
tutulumu oldugu i¢in her hasta bir nakil
adayi degildir. Ulkemizde de bu organ
nakilleri yapilabiliyor. Yurt disinda
akciger nakli yapilmig sistemik skleroz
hastalari oldugunu biliyorum. Ulkemizde
de genc bir hastaya yapildi ancak
maalesef basarili olmadi. Burada hasta
seciminin 6nemini bir kez daha
vurgulamak isterim. Ornegin, akciger
nakil aday1 olan bir hastada ciddi yemek
borusu tutulumu olasiligi, sik
tekrarlayan el ve ayak yaralar1 varligi
veya kalp, bobrek gibi organlarda ciddi
tutulumlar varsa nakil yapilamaz.

Sklerodermada otolog kemik iligi nakli
hakkinda bilgi verir misiniz?

Otolog kemik iligi nakli, yaygin cilt
tutulumlu ve ciddi i¢ organ, 6zellikle
akciger tutulumu olan hastalar i¢in bir
secenek. Ancak burada da hasta sec¢imi
¢ok onemli ¢iinki tedavi sirasinda
hastalarin %10’a kadar varan kismi
kaybediliyor. Otolog kemik iligi nakli
konusunda “Hangi hastaya?”, “Hangi
rejimle?” sorularinin cevabi net degil.
Gluntumizde tedavide yeni gelismeler
var; bu sorularin cevaplari strekli
degisiyor. Kisaca etkili fakat riskli bir
tedavi secenegi. Her naklin basarili
olmadig1 da unutulmamali, hastalik
tekrar edebiliyor. Ulkemizde de basarili
uygulamalar yapildi ancak her hastanin
bu tedavinin aday1 oldugu sdylenemez.

Bunlari biliyor musunuz?

Skleroderma, bulasici bir
hastalik degildir.



Romatolojide hastadan detayl1 anamnez
almak oldukg¢a 6nemli diye biliyoruz.
Ancak doktorlarimiz ¢ok sikisik
siirelerde hasta gormek zorunda
kalabiliyorlar. Hastalar bu konuda nasil
daha bilincli davranabilir? Hangi
bilgileri vermeyi unutmamalilar?

Sikayetlerini iyi tanimlamalilar. Ne
zaman basladi? Nasil ilerledi veya
geriledi? Bunlar: yazabilirler. Doktor
mutlaka hastalarin hangi tedavileri
kullandiklarini ve kullanmakta oldugunu
bilmek ister. Ilaclarini kullandiklar: siire
ve dozlarini yazabilirler. Bagka
hastaliklari, gecgirdikleri operasyonlar,
alerjileri bilinmesi gereken diger 6nemli
noktalar.

Ayrica ailesinde romatizmal veya
otoimmiin hastalig: olanlarin rutin
kontrollerinde diizenli olarak
yaptirmalarinda fayda olan tahlil ve
tetkikler var mi1?

Sistemik skleroz nadir bir hastalik.
Hasta yakinlar: i¢in risk artmis olsa da
bu ¢ok yiksek degil. Onlar da herkes
gibi en az yilda bir kez doktor tarafindan
degerlendirilmelidir. Sikayetleri varsa
gerekli testler doktor tarafindan
istenecektir. Bu kisileri degerlendirecek
doktor romatolog olmak zorunda degil
hatta olmamali diyebilirim.

Sklerodermanin nedenleri tam olarak
bilinmiyor ancak ¢evresel faktorlerin
de rol oynayabilecegi belirtiliyor.
Tirkiye'de sklerodermanin cevresel
faktorlere baglh gorilmesiyle ilgili
bilgimiz var m1?

Sistemik sklerozun sikliginda ¢ografi
bolgeler arasinda farkliliklar oldugu
biliniyor.

Bu nedenle genetik disinda cevresel
faktorlerin de hastalik gelisimine
katkida bulundugu distniliyor. Maden
tozlarina maruziyet, bazi ilaglar, besin
maddeleri ve enfeksiyon ajanlarinin
sistemik skleroz benzeri tabloya yol
acabilecekleri diigiintiliyor. Ornegin,
uzum ¢ekirdegi yag tiketildiginde
sistemik skleroz benzeri bir duruma yol
acabildigi biliniyor ancak diger etkenler
ile ilgili nedensellik bazi ilaglar disinda
tam olarak agiklanmis durumda degil.
Tirkiye'de cevresel faktorler konusunda
yapilmig bir arastirma yok. Benim birkag
tane mermer, komir is¢isi olan hastam
oldu ancak bu hastalarin klinik gidisi
klasik hastaliktan biraz farkli; 6rnegin,
akciger tutulumlar: daha farkl 6zellikler
gosteriyor.

“Kaliteli beslenme cok
onemli.”

Skleroderma hastalari beslenme
konusunda nelere onem vermeliler?

Her hastalikta oldugu gibi kaliteli
beslenme ¢ok dnemli. Bazi
hastalarimizda hastaligin baslangig
doneminde ciddi kilo kayb1
gorilebiliyor. Hastalarin beslenmesinin
bozulmasi bizim tedavi planimizi
olumsuz yonde etkiliyor. Agiz acikliginin
daralmasi, tikurik salgisinin azalmasi,
yemek borusu ve bagirsak sistemi
tutulumu, hastalarin dengeli ve kaliteli
beslenmelerine engel olabiliyor. Az ve
sik 6gtnler seklinde besin tiketimi,
reflt sikayetlerini artirabilecek gazh
icecek, asir1 yagh ve kalorili besinlerin
¢ok miktarda tiketiminden kaginilmasi
onemli. Yine refld sikayeti olan
hastalarin gece yatmadan bir saat 6nce
gida tiketmemeleri, yatak basini
yukseltmeleri aklima ilk gelenler.



Ag1z-dis bakiminin iyi yapilmasi gerekli.
Tukurtk salgisit azalmig hastalarda
uygun miktarda sivi ile gida alimi
yapilmali. Kabizlik yine sik karsilasilan
ve beslenme sorunu yaratabilen
sikayetlerden biri. Uygun sekilde tuvalet
aligkanlig1 kazanilmali. Sigara
kullanilmamasi ¢cok dnemli. Her seye
ragmen bazi hastalarimizda emilim
bozuklugu gelisebiliyor. Bu hasta
grubunda beslenme destegi veya dizenli
antibiyotik tedavisi doktor tarafindan
dizenlenmeli.

“Hastalar icin umut
olabilecek 6rnekler aslinda
derneklerde mevcut.”

Skleroderma teshisi konulan hastalarin
doktorlar ve tedavi gordiikleri
merkezler tarafindan hasta
derneklerine yonlendirilmesi
konusundaki goriislerinizi alabilir
miyiz?

Bu 6nemli bir nokta. Bizim tilkemizde
hasta dernegi kavrami pek yerlesmis
durumda degil. Ancak geleneksel olarak
birbirimizin saghk sorunlarina ¢areler
tiretmek konusunda oldukg¢a deneyimli
oldugumuz asikar. Komsunun ilaci bizde
daima daha iyi kabul edilir. Bu
geleneksel 6zelligimizin dogru amaclar
icin kanalize edilmesinde hasta
derneklerinin katkisinin biiytiik olacagini
distinuyorum. Hasta derneklerinde,
sizin derneginizde de oldugu gibi, bir¢cok
zorluklari agmig ve basari ile tedavi
olabilmis hastalar 6nemli rol
tstleniyorlar. Bu insanlarin genel
ozelligi yasama bagli, yasamdan zevk
alan ve vazge¢meyen karakterde
olmalar1 bence.

Dernekler, hastalikla basa ¢ikmayi, hasta
olsalar da insanlara bu durumla birlikte
nasil yasanabilecegini ve yasamdan nasil
zevk alinabilecegini canli 6rnekler ile
gosterebilecek kuruluslar. Hastalar igin
umut olabilecek 6rnekler aslinda
derneklerde mevcut. lyi organize olmus
derneklere hastalarin
yonlendirilmesinde en 6énemli nokta bu
bence.

Bunlar:1 biliyor musunuz?

Diinya Skleroderma Giint olan 29
Haziran, hem hayatini bu hastalik
nedeniyle kaybeden tnli ressam
Paul Klee'nin, hem de Raynaud
sendromunu kesfeden Fransiz
doktor Maurice Raynaud'nun vefat
tarihidir.

ABD’de nadir hastaliklarin
simgesi olarak zebra kullaniliyor.
Neden zebra? Cinkdi tip
fakiltesi 6grencilerine,
hastalarina tani koyarken ilk akla
geleni diisinmemeleri 6gitlenir.
Ornegin, nal sesi
duydugumuzda, yaklagsanin
hemen bir at oldugunu
varsayariz degil mi? Halbuki,
gelen hayvan bir zebra da
olabilir.



Skleroderma, bag dokusu hastaliklar1 arasinda sayilan, bagisiklik sisteminin belirsiz bir
nedenle diizgin ¢calismamasi nedeniyle gelisen (otoimmiin) kronik ve nadir bir
hastaliktir. Viicut sebepsiz yere kendi saghkli dokularina tepki gosterir. Bunun
sonucunda, derinin ve organlari ¢cevreleyen bag dokularinin temel yap: tasi olan
kolajen normalin tzerinde turetilir. Aslinda viicudun kendini onarmasini ve
yenilemesini saglayan ¢ok énemli bir protein olan kolajen, skleroderma hastalarinda
saglikli dokularin i¢inde ve ¢evresinde yaygin olarak birikerek sertlesme ve
kalinlagmaya yol acar.

¢ Kadinlarda skleroderma gorilme sikligi erkeklere gore 4 kat fazladir.
® Her yas grubunda gorilmekle birlikte genellikle 25-55 yas arasinda ortaya cikar.

Hastaligin i¢ organlar: tutup tutmadigina bagh olarak iki ana grupta incelenir:

¢ LOKALIiZE SKLERODERMA: Temel olarak lineer skleroderma ve daha cok
erigkinlerde rastlanan morfea olarak bazen birlikte de gézlenebilen iki tipe ayrilir.
Genellikle i¢ organ tutulumu bulunmaz ve gorece olarak hafiftir.

¢ SISTEMiK SKLERODERMA (ya da SISTEMiK SKLEROZ): Derinin yani sira cesitli i¢
organlarda da tutulum gozlenir. Farkli alt gruplarda incelenir. Bunlarin baslicalar:
limitli sistemik skleroz, yaygin (diffiiz) sistemik skleroz ve cilt bulgular: olmaksizin i¢
organ tutulumu ile seyreden sklerodermasiz sistemik skleroz (Sine Skleroderma)’dir.

Sklerodermanin kesin bir ¢aresi bulunmamakla birlikte organ bazinda basarili tedavi
girisimleri mevcuttur. Ilag tedavisi, fizik tedavi, ameliyat, 6z yonetim teknikleri gibi
farkh tedavi kombinasyonlari sayesinde semptomlarin hafifletilmesi, hasarin minimum
dizeyde tutulmasi, hastalarin uzun ve verimli bir yasam sirmesi mimkiin
olabilmektedir.

Sklerodermanin belirtileri kisiden kisiye degismektedir. Bu semptomlarin ciddiyeti
hastaligin her bir kisiyi nasil etkiledigine baghdir. Hi¢bir skleroderma hastasi bir
digerine benzemez. Hastalik viicudun bitintnde bulunan bag dokusunu etkiledigi i¢in
saglikli hiicrelerin yerini alan sert ve kalin doku, viicuttaki en biiyik organ olan derinin
yani sira farkli sistem ve organlarda belirtiler ortaya ¢ikabilir. Tipik semptomlar deride
kalinlagma, el ve ayaklarda sisme, eklem agrilar: ve sertlesmelerdir. Kolajenin bol
miktarda bulundugu damarlar, kaslar ve eklemler de dokulardaki sertlesme ve
kalinlagmadan etkilenir. Ayrica hastalarin %90-95’inde ilk gortilen belirti Raynaud
(Reyno) Fenomeni’'dir. Raynaud, sklerodermanin diger semptomlarindan yillar 6énce
ortaya ¢ikabilir.
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Nadir bir kronik
otoimmiin hastalik-
vmutkendin& aair,lnr

PULMONER
HIPERTANSIYON VE
'SKLERODERMA
HA&TA nERNEﬁi

(sir) SCLERODERMA
Uik) & RAYNAUD’S UK

Bu garsel Scleredema & Raynaud's UK'ye aittir.

PAHSSc

Pudmened Hiperiansiyon ve
Skisrodurma Hasts Dermefi
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SOYLESI
BEGUM FULYA
ADIZEL

PAH 1995
Seni taniyabilir miyiz?

Merhaba, ben Begiim Fulya Adizel. 1990
dogumlu bir PAH hastasiyim. 3-4
aylikken baslayan kardiyoloji poliklinigi
serivenim devam ediyor. Donemin iyi
sayllacak hastanelerinde (kimseyi
suc¢lamadan ve donemin sartlarini goz
onunde bulundurarak) aslinda tedavisi
olan ama bana ge¢ konan PDA (Patent
Duktus Arteriozus) teshisi PAH’a sebep
oldu. 1995 yilinda PDA operasyonla
kapatild: ancak kisa bir zaman sonra
PAH gelistigini 6grendim. O yillar PAH
icin ¢ok karanlik yillardi... Zaman i¢inde
ilaclar gelistirildik¢ce 6nce ERA grubu
ilaclar1 ve Tadalafil'le, daha sonra
Ventavis ve Treprostinil grubu ilacglarla
tanistim. Su anda normal bir hayatim var
diyemem ama ilaglarimla ve yasam
tarzimla normallestirmeye caligtigim bir
hayatim var demek daha mimkiin
gorunuyor.

Hastaligin boyunca egitimine ara
vermemissin, miicadelene ara
vermemissin ve evlenmissin...

Evet... Hasta olsam da olmasam da hayat
akiyor. Dogrusu hastaligimi ¢ok yogun
hissettigim bir ¢cocukluk gecirmedim.
Sadece zaman zaman efor
kisitlamalarina ve insanlarin beni
anla(ya)mamasina neden oldu. Bu da
benim bir gorinmez engelli olusumla
ilgiliydi.

En basindan itibaren
hayatimin bircok onemli
noktasini hastaligima gore
sekillendirmeye calistim,
calisiyorum. Yasadigim
sehir, yaptigim isg, evimin
diizeni, arkadas
secimlerim, hobilerim..
Sansliyim, bu konuda
bilingli anne-babaya ve
destek¢ci bir ese sahibim.




Tim egitim hayatim boyle gecti.
Ilkokulda ¢ok net hatirliyorum, beden
egitimi hocasiyla ciddi bir gt¢lik
yasamistim ¢inkd o bol hareket etmenin
bana iyi gelecegine inaniyordu ve
okulun c¢evresinde birka¢ tur kogmami
bekliyordu. Raporlarimi gétiirmeme
ragmen kosamayinca notumu kiriyordu.
Yillar sonra 6grendim ki ingilizce hocam
surekli beni savunur ve hasta oldugumu
anlatmaya calisirmis.

Gortunmez engellilik durumu
universitede de beni ¢ok etkiledi.
Ornegin, 6grenci aracglarini fakiiltemin
oldugu yerleskeye almiyorlardi.
Yerleskenin ici ¢ok yokusluydu ve ciddi
guclik yasiyordum. Defalarca fakiltenin
st yonetimiyle konustum, bana
yurtuyebilecegimi soylediler. Hatta ayni
mantikla hareketin bana iyi gelecegini
savundular. Bir stire sonra dekanin
degistigini 6grendim ve hemen tekrar
sansimi denedim. Durumumun
ciddiyetini anlad: ve saskinlikla neden
daha o6nce izin alamadigim: anlamaya
caligti. 10 dakika i¢inde benim ic¢in bir
belge hazirlayip hemen fakilte
giivenligine de bilgi verdi. Ustiinden 10
yildan fazla stiire gecti ama aklima
geldik¢e hala minnet duyuyorum. Okula
arabayla girip ¢ikabilmek egitim hayatim
icin verdigim micadele adina biytk bir
destekti. Bu hayatta bir PAH'1 olarak
herkes beni anladi destekledi demek ¢ok
zor ancak yanimda olan insanlari asla
gormezden gelemem. Lisans hayatimin
son yilinda 2 saatte bir nebulizatorle
almam gereken bir ila¢ kullaniyordum.
Kimi zaman ila¢ saatim dersin ortasina
denk geliyordu. Aslinda dersin diizenini
bozacak bir cihaz degildi, sesi bile yoktu
ama bazi hocalarim izin vermedi,
bazilari ise hi¢ sorun etmedi.

Buradan ‘hastaligimizi gizlememeliyiz’
gibi bir mesaj da ¢ikiyor!

Evet, oyle. Hastaligimiz: gizlemeyip,
cevremizle paylagmaliyiz. Bazi insanlar
hastaliklariyla anilmak istemeyebiliyor
veya hastalik bilinsin ama benim hasta
oldugum bilinmesin diye
distnebiliyorlar. Ancak eger bir nadir
hastaliga sahipseniz bagira ¢agira
defalarca anlatmak zorundasiniz. Bunun
icin de hastalikla barisalim, kendimizle
barigalim ve elbette PAH1n getirdigi
sinirlarimizla barigalim.

Su an siirekli izerinde tasidigin bir
ila¢ pompan var. Bundan utaniyor
musun?

Baslarda belki biraz ama su an asla
utanmiyorum. Bana verdikleri dyle
kiymetli ki alnimin ortasinda da tasirim,
deger. Nefes aliyorum, yirtyorum, igime
gidip geliyorum, sokak hayvanlarina
yardim etmeye ¢alisiyorum...Kimi
durumlarda pompamin ve kateterimin
daha gorinir olmasina bile ugrasiyorum
aslinda.




Soyle bir durum olmustu mesela; yiuksek
lisans sinavina girerken kateterimi
ozellikle koluma taktim ve kolsuz bir
elbise giydim. Eger kazanabilirsem
gorevlendirme ile orada hem ytksek
lisans yapacaktim hem de bolumde
arastirma gorevlisi olarak ¢aligsacaktim.
Milakatta sordular ben de agikga her
seyi anlattim. Birlikte calisacaklar:
asistanin bu yonu de vardi ve saklamak
sadece kendime giuicliik tretecekti.
Sorun yasadigim durumlari
anlamdiramayacaklardi. Belki bambagka
seyler distuneceklerdi. Zaten gorinmez
bir engelim varken bir de kendimi
gizlemek hi¢ mantikli gelmiyor.

Psikolojik destek aldin m1?

Ben zaman zaman psikolojik destege
ihtiya¢ duyuyorum. Oyle durumlarda da
terapistimle gorugsiiyorum. Hastaligin
beraberinde getirdigi psikolojik
durumlar: yonetmek konusunda destek
almanin hayatimi kolaylastirdigini
distniyorum.

Engelli raporun var mi1?
Yok, ancak yakin zamanda alacagim.

Hastaligini iyi tanidin ve ydnettin.
Kabullenmissin ve hayatini da ona gore
sekillendirmissin, bu tabii ¢ok biiyiik
bir avantaj.

En basindan itibaren hayatimin bir¢ok
onemli noktasini hastaligima gore
sekillendirmeye c¢aligtim, ¢alisityorum.
Yasadigim sehir, yaptigim is, evimin
dizeni, arkadag secimlerim, hobilerim...
Sansliyim bu konuda bilin¢li anne-
babaya ve destekgi bir ese sahibim.

Sosyal hayatin ile ilgili soyleyeceklerin
var mi1?

Ozellikle pandemi déneminde zaten
sade olan hayatimi daha da minimal
yasamaya basladim. Daha az insan, daha
az esya, daha az sosyallik. Ancak her
PAH hastas1 i¢in bu boyle olmali
demiyorum. Benim tercihim bu yonde.
Hayatta keyif aldigim ve sinirlarimin izin
verdigi hemen her seyi yapmaya
calistyorum. Dogada vakit gecgirmeyi ¢ok
seviyorum. Kisa da olsa esimle ailemle
ya da arkadasglarimla tatiller yapmaya,
elimden geldik¢e sokak hayvanlarina
yardimci olmaya g¢alisiyorum. Bir bagka
canin sorununu giderebilmek ¢ok iyi
hissettiriyor. Beni kendimden
uzaklastiriyor.




Pulmoner hipertansiyon hastaligiyla
¢ok uzun siiredir hayatta kalmay:
basaran Tess de Guzman deneyimiyle
bize 151k tutuyor.

‘Doktorunuzun direktiflerine uyun!
Randevularinizi kacirmayin! Kendinize
iiziilmeyin!’ diyerek biz hastalara
tavsiyelerini aktarip yol gosteriyor.
iste, 123 iilke dolasan ve seyahat
konusunda PAH teshisi konulduktan
sonra daha da cesaretlendigini séyleyen
Tess de Guzman’in deneyimi...

Bize biraz kendinizden bahsedebilir
misiniz?

Sekiz ¢ocuklu bir ailenin en buytk
¢ocuguyum. Ortaokuldayken beden
egitimi derslerinde burun kanamasi
gecirmeye bagladim. Doktorlar sebebini
anlayamadilar. Lise son sinifta beden
egitimi dersinden muaf tutuldum.
Filipinler’in en zor Giniversitesinin
Hemsgirelik Egitim Boliimi'ne akademik
olarak hi¢ zorlanmadan kabul edildim
ancak zorunlu olan beden egitimi
derslerine katilmamak icin uluslararasi
dans ve bale derslerini sectim.

Anneannem, annem 8 yasindayken daha
34 yasinda 6lmius. Doktorlar sonradan
pulmoner hipertansiyon hastaligi
oldugunu dustndiler. Bana PAH teshisi
konmadan O6nce golf, masa tenisi, tenis
oynuyor ve dalis yapiyordum.

Hastaliginiza kesin tani1 konmasi1 ne
kadar siirdi ve tani ne zaman kondu?

Teshis edilmem iki yil stirdi. 1987'de
kardesimle dalarken nefes nefese
kaldim. 28 Aralik 1989’da hastanede acil
servis odasinda bayildim ve bir hastanin
ayaklar: tizerine dustium. Glney Carolina
T1p okulunda bir kalp cerrahini géormem
onerilince korktum. Son iki yilda 8
doktora muayene olmustum.
Elektrokardiyogram testindeki teknisyen
doktora telefon edip atardamar
basincimin yiksek oldugunu ve hayatimi
kaybedebilecegimi soylemis. Sag kalp
kateterizasyonu sirasinda 47 tiup kan
ornegi alinmig. Tamamiyle uyaniktim
¢unku anestezi yapsalard: hayatimi
kaybedebilirdim. Diagintimiuzden alt1
hafta dnce 28 Agustos 1991'de teshisim
kondu. 13 Ekim 1991’de hazirlik
yapamayacak kadar hasta oldugum igin,
bir arkadagimizin evinde evlendik. Esim
bana ¢ok destek oldu. Uluslararasi
pulmoner hipertansiyon toplantilarinin
ikisi hari¢ hepsinde bana eslik etti.



Tani1 aldiginizda kendinizi nasil
hissettiniz?

Diinyanin paramparc¢a oldugunu
hissettim. Bana hastaligin nadir
oldugundan bahseden (diunyada
milyonda bir) ve hastalik hakkinda az
bilgi iceren bazi dokiimanlar verildi.
Ozellikle “eve gidin ve iglerinizi diizene
koyun, size verebilecegiz hicbir sey yok”
dediklerinde ne yapacagimi bilemedim.
Iki ay yasayabilecegimi ve bu hastaligin
hi¢bir ¢aresi olmadigini soylediler.

Aile bireyleriniz ve arkadaslariniz
hastaliginizi duyduklarinda nasil bir
tepki verdiler?

Annem ve babam tzildiler ancak ne
kadar hasta oldugumu bilmiyorlardi. Bu,
annemin benimle kendi annesinin kalp
ilaclar1 kullandigini ve nasil 34 yasinda
6ldiigiinii paylastigi zamandu. Iki ay
sonra iki aylik oglu 6lmis ve yine bir iki
ay sonra 15 yasinda kizi 61lmis. Ailem
Kaliforniya'da yasiyordu. Yedi yil sireyle
yatarken oksijen aldim. Annemler
oksijen aldigimi hi¢ bilmediler. Hafta
sonlar1 esim beni evden uzaklagtirmak
icin sergilere gotiurdi. Son derece
pahali olan ilaglarima katkida
bulunabilmek i¢in is arkadaslarim
aralarinda para topladilar. Topladiklar:
miktar ¢ok fazla degildi ama anlami
buyukti.

Hasta oldugunuzu 6grendikten sonra
evde hareketsiz kalmak yerine tam zit
bir karar almanizda ne etken oldu?
Sadece bir seyahate ¢cikmayip diinyay1
bastan basa gezen bir kisi oldunuz. Kag
ilke ziyaret ettiniz? Ziyaret edeceginiz
ilkeleri nasil se¢tiniz?

Tim dinya ¢apinda hastalar: ya ben
aradim ya da onlar beni aradu.

1992 Haziraninda esimle Pekin’e gittik.
Yola ¢ikmadan 6nce kardiyologum her
ihtimale karsi cenaze tOreni
dizenlemelerini yapmamizi 6énerdi. Egim
sehir disinda c¢aligtig1 icin genelde tek
basima yolculuk yaptim ve bir surt
ilging tilkeye gittim. Hindistan, Tibet,
Antarktika, Azerbaycan, Gturcistan,
Ermenistan gibi. Gecen yil
Mogolistan’da bir tura katilacaktim fakat
pandemi nedeniyle iptal oldu. Ekim
ayinda otuzuncu evlilik yildonimuimiuzu
izlanda’nin bagkenti Reykjavik'te
kutlayacagiz. Bu benim seyahat ettigim
124. iilke olacak. Ulke secerken dzel bir
tercihim yok. Eger ilgimi ¢ekiyorsa ve
vize almak zor degilse gidiyorum.

Seyahatlerinize hangi nedenden 6tiiri
Tirkiye'’den basladiniz? Cheese cake’in
ozelligi neydi?

Tum dinya ¢apinda bir e-posta
grubumuz vardi. Kamil Hamidullah beni
bu yolla, mihendis olan bir hastayla
tanistirdi. Birbirimize 34 yasinda
hayatini kaybeden, PAH teshisi konmus
ve Turkiye’'de ilk iloprost tedavisini
goren Dr. Ahmet Karabacak’i taniyip
tanimadigimizi sorduk.



Kamil Hamidullah ve ben 2000 yilinda
Uluslararas: Hipertansiyon Kongresi'nde
yuzyuze tanigtik. Kocami ve beni bizzat
Istanbul’a davet etti. 2003 yilinda
Istanbul’da bulustuk. Ucakla ilk
uluslararasi ugusumu Istanbul’a yaptim.
2014 yilinda, dort eski Sovyetler Birligi
ulkesine yolculugumdan sonra tekrar
ugradim. Bu kez arkadasimin kiziyla
yolculuk yapiyordum. Beni tlkenize
davet eden Kamil Hamidullah Amerikan
usuld hazirlanmig cheese cake’e
bayiliyordu. Johns Hopkins
Hastanesi'nde tadina bakmis ve o kadar
begenmis ki hastaneden taksiyle
lokantalara gidip yiyormus. Bu nedenle
ilk gelisimde, iki bliyiik donmusg cheese
cake’i elimde getirdim. Amerika’daki 11
Eylil terdr olaylarindan dnce ugaklarda
el bagaji konusunda siki
davranmiyorlardi.

Diinya gezgini olmaktaki kararliliginiz
hastaliga bir baskaldiri, hastaligin
reddi, durumu kabullenmeme veya
6zsayginizin ispati1 miydi?

Bana uzun sireli bir yagam tmidi
verilmeyince, yapmayi sevdigim hobilere
odaklanmaya karar verdim.

Yirmili yaglardan beri seyahat ettigim
icin bunu yapabilecegime inandim.
PAH’la tanigtiktan sonra ¢ok daha cesur
oldum. Eskiden u¢aga binmeye iznim
olmadigi i¢in balayimizda Porto Riko’ya
gemi seyahati yaptim. Sevdigim bir seyi
yapmak beni mutlu etti. Bu arada
mumkin oldugunca birisiyle seyahat
ediyorum. Ancak Namibya, Misir,
Myanmar, Tibet ve Antarktika'ya ¢ok
gitmek isteyen olmuyor. Arkadaglarla
grup olarak yolculuk yapmanizi
oneririm.

Duydugumuza goére o zamanlar
hastaliginiz 6ksiiz hastalik olarak
addediliyormus. Yolculuga ¢ikmadan
once nasil bir hazirlik yapiyordunuz?

Yolculuk i¢in simdi bile, yanimda
doktorumdan aldigim ilaglarin listesini
ve bagimlilik saglamadigini gosteren bir
rapor gotiriyorum. Ayrica gerekirse
diye oksijen almak i¢in recete
tagiyorum. Onceden rezervasyon yapma
kaydiyla ek bir 6deme yapilmiyor.

ilaclariniza erisimde zorluk yasadiniz
mi1? flaclarinizin dicreti devlet
tarafindan mi karsilaniyor?

Hastaligimin ilk dort buguk yilinda
kullandigim ‘Sildenafil’ i¢in t¢ ayda bir
4400 ABD dolarini bulan masrafi 6demek
zorundaydim. Devletten emekli
oldugumda, saglk sigortam sadece
erkeklere uygun oldugu gerekgesiyle bu
ilac1t kapsamiyordu. Daha sonra yapilan
konstltasyonda onay aldim. Saghk
raporumun bir kopyasi elimde
Temsilciler Meclisi iyemizin ofisine
gittim. Dort buguk yi1l reddedildikten
sonra bir hafta i¢inde onay verildi. Simdi
sadece kismi 6demede bulunuyorum.



Birinci Uluslararas: Pulmoner
Hipertansiyon Konferansi'nda pompayla
damardan verilen bir ilaci ticretsiz
almama onay verildi. O zamanlar ilacin
yillik tutar1 250.000 ABD dolari idi.
Amerikan hikimetinden emekliligim
nedeniyle esim ve kendim i¢in aylik 700
ABD dolarlik saglik sigortasi
alabiliyorum.

ilaclariniza iliskin hicbir yan etki
yasadiniz mi1?

Cok fazla ilag aldigimdan Tip 1 Diyabet
hastasi oldum. Giinde dort kez insilin
ignesi oluyorum. Ayrica, bir kalp ilacina
basladigimda kalp krizi gecirdim. 28 yil
boyunca aldigim bir ila¢ nedeniyle her
hafta kan testi yaptirmam gerekti. Dis
etlerim ve kollarim kaniyordu.
Pihtilagsma yapacak yiyeceklere dikkat
etmek zorundaydim.

Hasta destek grup ve dernekleri
konusunda goriisleriniz nasil?

Grup destegi toplantilar: ¢ok yardimeci
oluyor. Ocak 1992’de esim ile Florida'da
United Patients’ Association for
Pulmonary Hypertension (UPAPH) PAH
hasta dernegi kuruculariyla tanistik.
Gidebildigimiz her toplantiya katildik.
Maalesef Tampa’daki grubumuz ben
hari¢ herkes hayatini kaybettigi i¢in
dagild.

Covid-19 pandemisi siiresince
doktorlarinizla iletisim kurmada veya
ilaglariniza erisimde zorluk yasadiniz
mi1?

Doktorlarim ile iyi iligki icinde oldugum
icin pandemi streci beni etkilemedi.
Esas doktorumun bende cep numarasi
var. Onunla mesajla veya arayarak
iletisim kurabilirim.

Akciger doktorum ¢ yil 6nce emekli
olmasina ragmen gerektiginde onu
arayabilir veya evinde ziyaret edebilirim.

Diger PAH hastalarina ne gibi
tavsiyelerde bulunmak isterdiniz?
Hastalikla nasil basa ¢iktiniz?
Faydalandiginiz en etkin “tiiyo” nedir?

Hastalik hakkinda 6grenebileceginiz
herseyi 6grenin. Mimkin oldugu kadar
cok arastirmaci, hekim, klinik tedavi
uzmaniyla tanisin. Katilmis oldugum tim
kongrelerde arastirma yapilabilmesi i¢in
kan ornegi bagisladim. Hastaligimin
tizerinde cok fazla durmadim. Hasta
oldugumu sik sik unutuyorum. Golf ve
tenis oynayamama, dalamamama ragmen
fotograf cekiyor, kaligrafi kullanarak
yazilar yaziyor ve bah¢emle
ugrasiyorum. Birgeylerle ugrasiyorsaniz
birakmayin. Arkadaslarinizdan
vazgecmeyin. Size verilen tim destek ve
yardima ihtiyaciniz var, yoksa
telefonunuz o kadar sik ¢calmayacak.
Facebook’a girin. Ayrica viicudunuzu
dinleyin, nefes nefese kaliyorsaniz
yavaglayin ve dinlenin. Bu arada o kadar
gizli olmayan tiiyomu da vereyim. Sansh
olup hastalariyla ilgilenen bir doktor
bulun. Bu konuda ¢ok sansliyim. Tim
doktorlarim bana ¢ok iyi baktilar.
Saglhigimla ilgilendiler. Her zaman
stikrediyorum.

Yeni teshis konmus ve heniiz sokta
olan bir hastaya nasil tavsiyelerde
bulunurdunuz?

Doktorunuzun talimatlarina uyun.
Randevularinizi kagirmayin. Uziilmeyin.
Depresyona girmeyin. Bagkalariyla
baglantinizi kesmeyin. Arkadaslarinizla
dolasin.



Uyguladiginiz 6zel bir diyet var m1?

Az yaglh ve az tuzlu bir yemek sistemim
var. Yogun sekerli yiyeceklere yer
vermiyorum. Diyabetik oldugum i¢in bol
sebze ve meyve tiketiyorum.

Akciger ve kalp nakli konusunda ne
distuniiyorsunuz?

Eger doktorunuz nakile ihtiyaciniz
oldugunu distinuyorsa kuvvetli
oldugunuz sirecte durumu
degerlendirin.

o EER—

ESKIDEN

Her alt1 ayda bir, sekiz yil boyunca
Florida Universitesi'ne testler icin
gittim. Saglikli gérindigim i¢in higbir
zaman listeye alinmadim.

Eklemek istediginiz baska bir
yorumunuz var mi?

Vazge¢meyin. Umidinizi kaybetmeyin.
Yardim istemeye ¢cekinmeyin. Kendinize
acimayin. Yapmaktan hoslandiginiz
seyleri yapin. Herkesi memnun etmeye
¢alismayin. “Hayir” demeyi 6grenin.

PULMONER HIPERTANSIYONUM
VARDI DEMEK ISTERIM.
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(Skleroderma Hasta Yakini)

ilkim’in hastalig ile ilgili ilk belirtiler,
sikayetler nelerdi?

ilkim 2 yasindayken viicudunda
kizarikliklar meydana geldi ve doktora
goturdugumuzde alerji denildi. Daha
sonra eli sismeye basladi, strekli
antibiyotik kullandi. Hem Ankara hem
Istanbul’'da bir ¢ok hastaneye gittik.
Viral enfeksiyon, l6semi gibi bir ¢ok
hastalik diistintldi; on bes ay gibi uzun
bir siire sonunda biyopsi yapilip
skleroderma tanisi kondu. Hastanede
blytdi sayilabilir. Strekli bir kaygi
icindeydim, hep benim ¢ocugum ne
olacak diye distindim. Adini bile
bilmedigim bu hastalik ilk defa bu kadar
kii¢ctik bir ¢cocukta goruluyordu.
Kabullenme biiytik miicadele gerektirdi.

16 EYLUL 1992 ANKARA
DOGUMLUYUM. iLK VE
ORTA OGRENiIMiMIi CEBECI
ILKOKULU'NDA, LIiSEYI
BASKENT LiSESI'NDE
TAMAMLADIM. KIRSEHIR
AHI EVRAN UNIVERSITESI
BiYOLOJI BOLUMU
MEZUNUYUM. YUKSEK
LiSANSIMI DA BiYOLOJIDE
YAPTIM. KIZIMIN
HASTALIGI SEBEBIYLE
KENDIi MESLEGIiMI
YAPAMADIM. SU ANDA BIiR
ECZANEDE CALISIYORUM.
ESIMLE ANLASAMAYIP
AYRILDIK. KIZIMLA
BiRLIKTE YASIYORUM. TEK
EBEVEYN OLMAK ZOR OLSA
DA ONUNLA ILGILENMEK,
GULMEK, AGLAMAK,
YASAMA HAYATA
DIiRENMEK COK GUZEL.

Hastalikla ilgili bilgileri nereden
aldiniz?

Hastalikla ilgili bilgilerin ¢ogunu
internetten 6grendim. Diger tlkelerde
yapilan ¢aligsmalari kendi dilimize ¢evirip
arastirdim. Diger hastalarla konustum
ama herkeste farkli semptomlar
gosterdigi icin ve ilkim heniiz bir gocuk
oldugu i¢in bizdeki belirtiler onlarla ayni
degildi.

Bunlar: Biliyor musunuz?

Cocuk hastalarda genellikle
sklerodermanin daha hafif
formlarina rastlanir ve ¢cogunlukla
sadece cilt tutulumu olan lokalize
skleroderma tanisi alirlar.



ilkim’e bu durumu nasil
anlatiyorsunuz? Cocugunuzu hastalikla
ilgili nasil bilgilenirdiniz?

'Yenecegiz biz bunu’ diyorum. Ilkim ¢ok
iyi bir savasci, enerjisi ¢ok yiksek.
Iyilesecegine dair hep timidi var. 11k

zamanlardan bu yana hastaligini biliyor

ancak tam olarak ne anlama geldigini, ne

gibi sorunlarla karsilacagini pek
bilmiyor. Tamamen iyilesecegine,

ellerinin diizelecegine ve normal bir
cocuk olabilecegine o kadar ¢ok

inaniyor ki onun bu umudunu kirmak
istemiyorum. Umarim bir mucize

gerceklesir ve gercekten istedigi sey

olur.

Siz ne gibi zorluklar yasiyorsunuz?

Kendi meslegimi yapamadim ¢inkt
stirekli hastanelerde geziyorduk,
haftanin her gini gittigimiz zamanlar
oluyordu. Simdilik bir eczanede
calisiyorum. Hastalig1 ¢cevremdeki
insanlara anlatirken en ¢ok sdylenmesi
ve anlasilmasinin zor olmasi nedeniyle,
ayni zamanda insanlarin sklerodermayi
daha once hi¢ duymamis olmasindan
Otird zorlaniyorum.

ilkim ne gibi zorluklar yasadi?

Kicik ¢ocuklar bazen acimasiz
olabiliyorlar, onlarla ilgili problem
yasiyoruz. Arkadaslar: ‘Senin ellerin
neden cadi eli gibi?’, ‘Ellerin yandi1 m1?’,
‘Neden maske takiyorsun?’ tarzinda
sorular sorup onu tuizebiliyorlar. Giizel
bir iletigim kurarak, bunun yanlis bir sey
oldugunu anlatarak basa ¢ikmaya
calisiyorum. Allahtan okul yénetiminin
bilgisi var ve onlarla herhangi bir sorun
yasamadim. Pandemi siiresince okula
gidememesi de ¢cok zor oldu tabii.

Bir skleroderma hastasiyla yasamanin
yasam diizeniniz acisindan getirdigi
zorluklar nelerdir?

Her konuda ¢ok dikkat etmek gerekiyor.
Glitensiz ve laktozsuz beslenmeye
calisiyoruz. Bu da yeme i¢me
aliskanlhiklarinda zorluk yasamamiza
sebep oldu. Ayni zamanda bu urtinlerin
pahali ve ulasilmasinin zor olmasi da
bizi maddi a¢idan zorluyor.

Hasta psikolojisi bazen zorlayici
olabiliyor, inisleri ¢ikislar1 olabiliyor.
Bu anlamda hastanizi idare etmekte
zorlandiginiz durumlar oluyor mu?

Bazen biz ergenlige erken mi girdik diye
diistiintiyorum. Ozellikle hastanede
tedavi aldiktan sonra davranislari ¢ok
zorluyor. Yetigkin bir insan bile
kabullenmekte sikinti yasiyor. Cocuk
¢ok daha zorlayici oluyor.
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Hastaliktan sonra sizin hayatinizda
neler degisti? En cok neyi
o6zliyorsunuz?

Hastane, hayatimizin merkezinde yer
almiyordu. Artik her seyi hastane
kontrollerine, ila¢ alim giinlerine, fizik
tedavinin saatlerine gore ayarlamak
zorundayiz. En bulytk degisiklik bu
galiba. Hastalik bize ne kadar izin
verirse o kadar yasayabiliyoruz.
Kalabalik ortamlardan uzak durmaya
calistyoruz. En ¢ok 6zledigim kizimla
rahatca dolasip eglenebilmek.

Kimlerden destek aliyorsunuz?

En biuytk destek¢im annem. Ayni
zamanda ¢alistigim icin ben isteyken
Ilkim’le hep annem ilgileniyor. Okuluyla
ve fizik tedavi almasiyla da o ilgileniyor.
Bana ve kizima destegi ¢ok buytk. Aile
bireylerinin hepsi de kizimin tzerine
daha ¢ok titremeye basladi. Cok
tztldiler ve onun en iyi bicimde
yasamasini ve sagligina kavusmasini
istiyorlar.

insanlardan ne bekliyorsunuz?

Hastalikla ilgili anlayisli olmalarini
bekliyorum. Cocugun yaninda “vah, vah,
tih, tih” yapmamalarini istiyorum. Cogu
kisi bu hastaligin adini1 dahi duymadigi
icin daha ¢ok insanda farkindalik
yaratilmasi gerekiyor. Doktorlarin da bu
hastaligi daha ¢ok 6nemsemelerini
bekliyorum ¢inki nadir bir hastalik
oldugu i¢in hasta sayis1 az ve maddi
olarak doyurucu olmayacagi i¢in bu
hastaliga egilmiyorlar. Cocuk
hastaliklar:1 izerine ¢ok az arastirma
yapiliyor, dolayisiyla hastaliginin nasil
ilerleyecegine dair hi¢bir fikrimiz yok.
Cocuklarin yasam umudunun ellerinden
alinmamasi lazim. Cocugunuz
gozliniuzin oninde erirken, elleri kollari
taslasirken caresiz kalmak ¢ok zor.

Psikolojik destek aldiniz m1? Bu
konudaki diisiinceleriniz?

Ben psikolojik destek almiyorum ama
kizim i¢in pedagoga gidiyoruz. Psikolojik
destek almaya yeni basladik ¢tinki artik
hastaligiyla ilgili bir gelisme goremedigi
icin hastaneye gitmek istemiyor. Yasi
ilerledikce kabullenmeyi reddediyor.

Bulunacak yeni ilag ve tedavileri haric
tutarsak, ne olsa sizin hayatiniz
kolaylasirdi?

Hastanedeki aksakliklar ve doktor
eksiklikleri giderilse eminim hayatim
daha kolaylasirdi. Ctinki bazen oyle
zamanlar oluyor ki ‘bugiin halledemedik
yarin gelin’, ‘hocamiz yarin gelecek,
yarin gelin’ diyorlar ve ben devaml gidip
gelmek zorunda kaliyorum. Caligmasam
problem olmayacak ama devamli izin
almak problem oluyor.



ilkim’le nasil vakit geciriyorsunuz?

El becerilerinin kaybolmamasi i¢in
makas kullanmak, yerden diigme veya
madeni para almak, esnek bilyelerle
oynamak baslica aktivitelerimiz.

Kizinizin klinik deneye katilma
ihtimali olsa destekler miydiniz?
Neden?

Tedavisi olmayan hastaliklarda bu tir
deneyleri desteklemek ve gelecek icin

birseyler yapmak ¢ok 6nemli yere sahip.

Simdiye kadar bu kadar kic¢iik yasta
gorilmemis ama bizden sonra
gorilmeyecegi anlamina gelmiyor.
Bizden sonraki hastalara bir umut
olabilmek ¢ok giizel. Umarim ileride bu
tur hastaliklara daha ¢ok yatirim ve
zaman harcayip yeni tedavi yontemleri
gelistirebilirler.

Diger hasta yakinlari ile iliskiniz var
mi1?

Hastanede ilag tedavisi alirken tanisip
telefonla gorustiklerimiz var ancak
¢ogu yetiskin; kizim kadar kiguk bir
hastayla karsilagmadim hentiz.

Yeni tani1 almis hastalara ne séylemek
istersiniz?

Doktor tavsiyelerine uysunlar, ilag¢larini
dizenli kullansinlar ve morallerini hep
yuksek tutsunlar.

Bunlar: Biliyor musunuz?

Skleroderma teshisi almak
ortalama 3 yil surebilmektedir.

Mutluluk Kimyasallar
ve Onlara Ulasabilme Yontemleri

Dopamin

Odillendirme

« Bir gorevi tamamlamak.

« Kisisel balam aktivite

m

yapmak.
« Yemek yemek.
« Kiictik basarilari
kutlamalk.

Serotonin

Duygu Durumu Duzenle

» Meditasyon yapmak.
+ Kosmak.
= Dogada ylariimek.
» Yluzmek,
s Bisiklete binmek.

leri

yici

v,

Oksitosin

Mutluluk Hormonu
« Bir eveil hayvan ile
oynamak.
« Bir bebekle oynamak.
« El ele tutugmak.
« Ailene sarilmak. :
« iltifat etmek. };i‘

Endorfin
Agn Kesici

« Kahkaha egzersizi yapmak.
= Kokusunu sevdiginiz ugucu

vaglardan faydalanmak.
« Komedi filmi izlemek.
« Bitter ¢ikolata tiiketmek.E &
+ Egzersiz yapmak.

=i

T ——88



35|

)
| oo
2
30. YILIMIZ
1991 yiinda $Samil Hamidullah’in tani
almasiyla Ankara'da ilk Pulmoner Hipertansiyon
Hasta Dayanigma Grubu kuruldu.
:
© DALISSE 0000
www.pahssc.org.tr Skleroderma Hasta Dernefi /pahsscdernegi

-

hitps://www.pahssc.org.tr/bagis
:,R



41 YASINDAYIM.
iSTANBUL’DA
YASIYORUM. GRAFIiK
TASARIM MEZUNUYUM.
EVLiIYiM, 10 YASINDA
BiR KIZIM VAR. KIZIM
DOGDUKTAN SONRA isS
HAYATINI BIRAKTIM.

Merhaba Eylem, bize hastaligindan
bahseder misin?

Skleroderma nadir bir hastalik, genelde
30'lu yaslarda ortaya ¢ikiyor. Cogunlukla
Raynaud Fenomeni ile bashyor, el ve
ayak kilcal damarlarinin soguga karsi
hassas olmasi, ellerde morarma ve his
kayb1 olusabiliyor. Skleroderma bir

bag dokusu hastaligi. Viicudun bagigiklik
sistemi viicudun kendisine saldiriyor.
Degisik gesitleri var, sistemik, yaygin,
sinirli olabiliyor. Neticesinde i¢ organ
tutulumlar: ya da deride sertlesme,
degisiklikler gortlebiliyor. Hastalar
sicak ve sogukla bas edebilmek icin
epey ugrasiyorlar.

Sen bu hastalikla nasil tanistin? Ne gibi
sikayetlerin vardi1?

Hastalig: ilk fark ettigimde ellerim
morarmaya baslamisti. Sklerodermanin
adini1 dahi duymamigtim, ilk baslarda
tam idrak edemedim. Zamanla yagsam
boyu bu hastalikla yasamam gerektigini
ogrendim ve kabullendim. Onceleri
demirim dustd, vitamin eksikligim var
gibi bahaneler buldum. Ge¢medigini
gorunce internette arastirdim ve
Raynaud Fenomeni ile tanistim.

Bunun tzerine dahiliye doktoruna
gittim. Gittigim doktor tahliller ve
romatizma testleri istedi ve bir seyin
yok deyip vitamin takviyesi yapacagini
soyledi. Ellerim sis oldugu ic¢in fizik
tedavi onerdi. Ben rahat etmedim.
Tesadif ayni1 hastanede kayinvalidemi
kardiyoloji doktoruna gotirmiustim,
muayene esnasinda ona sordugumda, bu
arazlar bagka bir hastaligin tetikleyicisi
olabilir diyerek Capa’ya gitmemi onerdi.
Orada dahiliye bolimunde yapilan
detayli testler sonucu skleroderma
oldugum ortaya ¢ikt: ve 3 yildir
romatoloji bélimunin takipli hastasi
oldum.

Bunlar: Biliyor musunuz?

Skleroderma hastalarinin %80’i
kadin! Kadinlarda skleroderma
gorulme siklig1 erkeklere gore

4 kat fazla.



Hastalik dncesi gecirmis oldugun her
hangi bir sikinti, stres var miyd1?
Hastalik genetik de olabiliyor,
kimyasallara maruz kalmaktan da
olabiliyor, ¢evresel ve duygusal
faktorlere de bagh olabiliyor. Cocukken
bir romatizma ge¢misim oldu ama gecti.
Hayatimizda kimi zaman kayiplar
yastyoruz, Uziluyoruz, sikintilar
yasiyoruz. Ben aslinda her seyi ¢ok
takan bir insan degilim, bazi arazlarin
gec¢ici oldugunu disindim. Ama
hastalig1 6grendikten sonra ve ge¢mise
bakinca bazi seyleri daha iyi
anliyorsunuz.

Hastalig1 kabullenme asamasi1 nasil
gecti?

Her saglikli insan gibi kendimi ¢ok
saghkli hissediyordum. Hastalig1 benden
once esim arastirmig, ¢cocugum da
oldugu i¢in hi¢bir zaman kendimi
birakmadim. Tabii yasantimiz degisti,
evde her sey bana gore yapilmaya
basladi. Duygu degisiklikleri ve stres
hastalig1 daha da tetikledigi i¢in fazla
uziulmemeye caligtim, ¢tinkd tzintd
hastaligin gidisatini etkiliyor. Hastalig1
ailecek gogislemeye calisiyoruz, ben
onlara destek oluyorum, onlar bana.
Birlikte hastalikla micadele ediyoruz.

Yakinlarimiz da hastalig: bizlerle
yasiyorlar, onlar bizim icin ¢ok
onemliler ciinkii hastanin en
yakinlarinin desteklerine ihtiyaci var.
Onlara ¢ok tesekkiir ediyoruz.

Tedavi siirecinde neler yasiyorsun?

Bu hastalik multidisipliner bir hastalik;
kalp, akciger, i¢ organlar etkilesime
girebiliyor. Dolayisiyla, hastanede
bir¢cok bolime gitmeniz lazim. Bolumler
arasi git-gel’de ¢cok zorlaniyorum. Keske
bu hastaliga 6zel, tim bolimlerin
birlikte oldugu bir hastane olsa. Her
kontrolde oradan oraya nasil gidecegim
diye kara kara disinmem gerekiyor.

Bunun disinda bir sikintim olmadi ¢inki
teshis biraz nokta atis1 gibi kolay ve
cabuk oldu.

Yasaminda ne gibi sikintilar
yasiyorsun?

Sosyal yasantiniz dogal olarak
etkileniyor. Eskisi gibi sicak ve soguk
havalarda ¢ikmam zor. Ozellikle kiglari
tamamen eve kapaniyorum, ¢iksam bile
kayak montu, botlar, el 1siticilari ile
¢ikmam lazim. Arkadaslarimla biraraya
gelemiyorum. Zamanim evde gegiyor.
Allahtan pandemi suresince sosyal
yasamin online’a ge¢mesi bliytik kolaylik
oldu. Ben pandemi 6ncesi de
enfeksiyonu 6nlemek icin zaten maske
takardim ve etrafa hassas oldugumu
anlatmam zor olurdu. Simdi artik herkes
bizler gibi maskeli ve bizleri daha iyi
anlayabiliyorlar.

Beslenmen ile ilgili nelere dikkat
ediyorsun?

Bitkisel desteklerle ¢cok fazla hasir negir
degilim ¢iinkud onlar ilacglarla birlikte
alindiginda koti sonuclar dogurabiliyor.
Asitli ve kafeinli iceceklerden uzak
duruyorum, aksam sekizden sonra hi¢bir
sey yememeye ¢alistyorum. Kendinize
iyi bakmadiginiz takdirde hastalik daha
da siddetlenebiliyor. Sut Grunlerine
karsi biraz hassasiyetim var ama
biliyorsunuz her hasta farkl.

Hastaligini diisiindigiinde yasaminda
neyin degismesini isterdin?

Oncelikle, keske hic hasta olmasaydim.
Hastalik beni ¢ok zorlamadi, ailem
yanimda. Ben ¢ok kahkahaci bir
insandim, artik bizim ev daha
kahkahasiz ¢tinki ciger kapasitem daha
distik. Eskisi gibi kahkaha atmak
isterdim.



Hastalikla ilgili ne olsa hayatin
kolaylasir Eylem?

Tabii ki tedavilerin daha hizl ilerlemesi
hayati daha kolaylastirir. Yine ayni seyi
sOyleyecegim ama hastalarin tedavi
olduklar: merkezde boliimlerin daha
kolay ulasilabilir olmasi lazim.

Ornegin, solunum fonksiyon testi bir
binada kan testleri baska binada. Bize ait
bir bina olsa, erisim daha kolay olsa, ¢ok
rahat ederdik.

Pandemi siirecinde hastaneye hig
gidememek de hastaligimin ilerlemesine
neden oldu, okstrik sikayetlerim artti
¢linki telefonla doktor gorismeleri
dogal olarak ¢ok verimli olmada.

Bizim hastaliklarimiz disaridan
bakildiginda pek goriiniir degiller.
Senin goriunmez engellilikle ilgili bir
anin var mi1?

Bu hastalikta cilt gerginlestigi i¢in bazi
insanlar estetik yaptirip yaptirmadigimi
sordu, bu bana ¢ok ters geldi. Engelli
kartimla hastaneye basvurdugumda
derdimi anlatmam ¢ok kolay olmadi
¢unki insanlar otoimmiun hastaliklar:
bilmedigi i¢in anlamiyorlar, senin bir
seyin yok, tim organlarin yerinde
diyorlar.

Topluma bir mesajin var mi1?

Oncelikle toplum ényargili oldugu ve dis
goriunise ¢ok 6nem verdigi i¢in insanlari
hastaliklarimizla ilgili bilin¢lendirmek
lazim. Dolayisiyla, hasta derneklerinin
seslerini duyurmas: énemli. insanlar
ancak hastalig: bilirse empati kurabilir.

Sklerodermada i¢ organlarda tutulum
oldugunda hastalik organ nakline dogru
gidebiliyor. Organ bagis1 i¢in ne
dustniyorsun?

Ben Belcika modelini savunuyorum.

Aksi belirtilmemisse beyin 6lumu
gerceklestiginde kisinin organlari
alinmali.

Varsayilmisg riza sistemine ge¢memiz
lazim. Organlarin toprak olmasi hi¢bir
ise yaramiyor.

Organ bagisini artirmak icin neler
yapabiliriz?

Bunu kulaktan kulaga gibi distnelim,
birbirimize 6énemini anlatarak ve biraz
da egitimle, her kisi ¢cevresinden bir
kisiyi bu ¢cemberin i¢ine ¢ekebilse...

Bir kisi en az 8 kisiye hayat verebiliyor,
akcigerden korneaya birilerine timit
olabilmek ¢ok onemli.

Yeni tani1 almig hastalara ne séylemek
istersin?

Bu, dinyanin sonu degil demek isterim.
Oniinilizde yasayacaginiz uzun bir hayat
var. Dogru doktorlarla, dogru tedaviyle,
dogru psikolojiyle ve dogru bir ¢evreyle
bu is daha da kolaylasabilir. Sonugta
hastalik bizi 6ldirmiyor, tabii ki
sikintilar oluyor ama onlari
yOnetebiliyoruz. Hatta ilk 5 yil sonrasi
hastalik uykuya yatabiliyor.

"Tagidigimiz bir can var ve ona iyi
bakmamz gerekli.
Hayata dort elle sarilalim ki

o da bize sarilsin."



39] YENI BIR UMUT: CAN10 ANTiKORU

CANTARGIA’NIN CAN10
PROJESINDEKI ON
CALISMALAR,
PLANLANAN KLINIK
DENEYLERI
DESTEKLEYEN
NIiTELIKTE UMUT VAAT
EDEN SONUCLAR VERDI.

Isvecli ila¢ firmasi Cantargia'nin,
skleroderma ve miyokardit (kalp kasi
iltihabi1) i¢in gelistirdigi deneysel tedavi
CANI10, preklinik calismalara gore
iltihabin ve miyokarditin azaltilmasi
anlaminda givenli ve etkin gozikuyor.
S0z konusu bulgular, CAN10'un her iki
hastaligin da tedavisinde kullanilmak
tzere gelistirilmesi planlarini destekler
nitelikte.

Cantargia’nin CEO’su Goran Forsberg
yaptigl basin agiklamasinda
“Miyokarditte preklinik kavram kaniti ve
imit vaat eden toksikolojik sonuclar
sayesinde CAN10’'un gelistirilmesi glzel
ilerliyor” dedi.

Forsberg, “Cantargia’nin ikinci irin
aday1 CAN10’la ilgili klinik ¢aligmalarin
baslamasini takiben, kalan 6nemli
donim noktalarina da ulasmay: dort
gozle bekliyoruz” diye ekledi.

Sirket, ontimtzdeki aylarda
dizenlenecek bir bilimsel konferansta
bu Gimit vaad eden preklinik ¢aligma
bilgilerini sunmayi, 2022’nin basinda da
tedavinin givenirligi ve etkinligini
Olcecek klinik deneyleri baglatmay1
planhyor.

Cantargia’'ya gore CAN10’la ilgili strecler
planlandigi gibi ve tedavinin iretimini
de ustlenecek olan Biolnvent firmasi ile
is birligi icinde devam ediyor.

CANI10, t¢ 6nemli pro-enflamatuvar
molekilden (IL-1, IL-33 ve IL-36) gelen
sinyalleri baskilama yontemi olarak
ozellikle interlokin-1 reseptor aksesuar
proteininin (IL1IRAP) aktivitesini
engellemeyi hedefleyen ve dogrudan kan
dolasimina verilen bir monoklonal
antikor. Sinyal ileten 11 molekil iceren
IL-1 ailesi, enflamasyonlarda ¢ok 6nemli
rol oynuyor ve bundan 6nceki ¢aligmalar
bu molekiillerden bazilarinin immiin
cevaplar ve sklerodermada karsilagilan
fibroziste (skarlagsma) rol oynadigini
ortaya koyuyor.

‘eantargia




Sirket yayinladigi basin biilteninde, bu
nedenlere bagh olarak, IL-1, IL-33 ve IL-
36 sinyal iletiminin engellenmesi “bazi
otoimmiin veya enflamatuvar
hastaliklarin tedavisinde 6nemli bir rol
oynayabilir” diye belirtti.

Preklinik bulgular, Cantargia tarafindan
gelistirilen 100’den fazla antikor
arasindan segilen CAN10’un farelerde
etkili ve 6zgin bir enflamatuvar etkiye
neden oldugunu gosterdi.

Isvecli biyoteknoloji firmasi, CAN10’un
kalp kasindaki enflamasyonun kalbin
fonksiyonlarinin azalmasina neden olan
miyokardit ve sklerodermanin tedavisi
icin gelistirilmesine odaklanmis
durumda.

Bu 6zel ilgi, s6z konusu antikorun
yaklasik 150 otoimmiin ve enflamatuvar
hastaligin potansiyel tedavisinde
kullanimina iligkin bagimsiz bir analiz
tarafindan destekleniyor.

Yeni acgiklanan preklinik sonuclar,
CAN10’un miyokardit hayvan modelinde
hastalik gelisimini 6nemli oranda
onledigini gosteriyor.

Ote yandan hastalik geligimi ve
biyobelirteclerin degerlendirmesi, bu
tedavinin ayrica, ¢esitli enflamatuvar
hastalik modellerinde de guglu sekilde
baskilayici rol oynadigini ortaya koydu.
Bu calismalarin, tedavinin etki
mekanizmasini aydinlatmasi bekleniyor.
Romatoid artrit de dahil olmak tizere
bazi otoimmiin ve enflamatuvar
hastaliklarin tedavisinde kullanilan diger
IL-1 baskilayici tedavilerle
karsilastirildiginda CAN10 daha ytksek
bir etki gosterdi.

Firma, CAN10’un ilk toksikoloji
c¢alismasinin da tamamlandigini
duyurdu.

L J"% 3

S6z konusu calisma CAN10'un
(50mg/kg’a kadar) tek seferde farkl
dozlarda uygulanmasi halindeki
givenligini ve farmakokinetigini
(viicutta emilimi, dagilimi, donisimi,
atilmasi) degerlendirmek icin
tasarlanmigti.

Bu preklinik ¢alismanin sonuglart CAN10
tedavisinden sonra herhangi bir
toksisite ve givenlik endigesi olmadigini
gosterdi ve kandaki antikor da beklenen
seviyedeydi.

CAN10’un giivenlik programi planlandigi
gibi, iyi laboratuvar uygulamalari
toksisite ¢aligsmasina dogru ilerliyor.
Caligmanin bu yilin sonuna dogru
baslamasi ve klinik ¢aligsmalarin
baglatilmasini talep eden ila¢ diizenleme
kurumlarina yapilacak basvurulari
desteklemesi bekleniyor. Iyi laboratuvar
uygulamalari toksikoloji ¢caligmalari, bir
ilacin belli bir dozunun neden oldugu
toksik ya da olumsuz etkilerin
baslangicini, stresini, siddetini ve
dizelebilirligini anlamak amaciyla
gerceklestiriliyor.

*) Scleroderma News’un 23 Mart 2021 tarihli haberi:
https://sclerodermanews.com/2021/03 /23 /canl0-shows-promise-in-early-studies-supporting-planned-clinical-trial /?cn-reloaded=1
Ayrica, firmanin kendi agiklamasi igin:
https://cantargia.com/en/press-releases/cantargia-reports-positive-preclinical-safety-and-efficacy-results-in-the-canl0-project


https://sclerodermanews.com/2021/03/23/can10-shows-promise-in-early-studies-supporting-planned-clinical-trial/?cn-reloaded=1
https://cantargia.com/en/press-releases/cantargia-reports-positive-preclinical-safety-and-efficacy-results-in-the-can10-project

41| 25.KURULUS YILINI KUTLAYAN ALMAN HASTA
DERNEGI PULMONALE HYPERTONIE E.V. (PHEV)'NIN
10 YILLIK BASKANI HANS-DIETER KULLA,
DERNEKLERI HAKKINDA BIiLGI VERDI.

Kendisi hasta olmayan Hans-Dieter Kulla, 2012 yilindan bu yana Alman PHeV Hasta
Dernegi'nin bagkanligini yirttiyor. Derneklerindeki diger gorevliler gibi o da gonulli
ve kuruluslarina stratejik olarak destek veriyor.

PHeV Hasta Dernegi'nin Almanya’nin hemen hemen tiim kirsal kesiminde bolgesel
gruplar: var. Bu bolgesel gruplar, 6 tiyeden olusan bir heyet tarafindan ve halihazirda
1400 tyenin bir kisminin katildig: yillik toplantilarda yapilandiriliyor. Bolgesel
baskanlar yilda iki kez egitim aliyor. Covid-19 pandemisi ortaya ¢iktigindan beri kirsal
bolgede ancak 3-5 tane hasta toplantisi diizenlenebilmis. Dernegin ana hedefi
hastalarin yaninda olmak ve onlara destek saglayabilmek.

Hans-Dieter Kulla, bir hasta derneginin varliginin neden 6nemli olduguna iligkin
sorumuzu hastalara ginlik sorunlarinda destek verdiklerini belirterek yanitladi. Hasta
dernegi olarak hastalarin ve onlarin bakimini tstlenenlerin hayatlarina katkida
bulunmak i¢in hastalarla internet, sosyal medya ve yilda iki kez yayinlanan dergileri
araciligiyla iletisim kurduklarini belirtti. Dernek, hastalara yonelik olarak genellikle
yilda bir kez tiye toplantisi diizenliyor. Bu organizasyonda seminerler ve hekimlerle
sunumlarin yani sira hastalarin birbirleriyle sohbetine de imkan saglaniyor. Kulla,
derneklerinin kurulus asamasinda herhangi bir problemle karsilagmadiklarini, bununla
birlikte tiye sayisini artirmak konusunda her zaman buyuk zorluk yasadiklarini soyledi.
Dernegin disik bir yillik tiyelik aidati var (Yaklasik 300TL). Ayrica endistriyel
paydaslarindan destek aliyorlar. Ancak Kulla, gerek yurt ic¢i gerekse yurt disindan
sponsor bulmanin zorluguna degindi.
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Kurumlar: ve bireyleri derneklerine yardimda bulunmaya ikna edebilmek i¢in 6zel bir
strateji izleyip izlemedikleri sorumuzu, radyo ve internet araciligiyla dis diinyaya
acildiklarini ve 6zellikle 5 Mayis Diinya Pulmoner Hipertansiyon Ginid'niin (WPHD)
farkindalik yaratabilmek i¢in iyi bir firsat oldugunu belirterek cevapladi.

Kulla’nin verdigi bilgiye gore dernek etkinlikleri ulusal medyada kismen de olsa yer
aliyor. Farkindalik yaratabilmek i¢in Diinya Pulmoner Hipertansiyon Gini’nin yani
sira bolgesel ve ulusal toplantilar da firsat olarak kullaniliyor. Ote yandan Fransa ve
Isvicre ile birlikte Diinya Pulmoner Hipertansiyon Giinii i¢in uluslararasi diizeyde
etkinlikler de dizenliyorlar.

Kulla’dan edindigimiz bilgilere gore PHeV Hasta Dernegi hukuki agcidan merkezi bir
yapiya sahip olsa da islevsel olarak merkezi degil. Hasta sorunlarina daha yakin
olabilmek igin yerinden yénetimi tercih ediyorlar. Ote yandan diger ulusal gruplarin
¢oguyla ve Avrupa Nadir Hastaliklar Hasta Dernekleri Birligi EURORDIS ile
baglantidalar.

Yuzde doksani hasta ve hasta bakimiyla ilgilenen kisilerden olusan tyelerin hepsi
dernege gonilli olarak katkida bulunuyor. Baskan Kulla, kii¢tik hasta gruplarinin
yasadiklar: problemler konusunda birbirleriyle dertlesmelerinin, uygulamalarinin bir
parcasini olusturdugunu, ancak dernegin kurucu tyeleri arasinda hekim veya psikolog
bulunmadigini sdyledi. Bununla birlikte, hastalara psikolojik ve finansal destek
saglanabildigini de sozlerine ekledi.

Almanya icinde veya uluslararasi diizenlenen bilimsel toplantilar ile ilag¢ sirketlerinin
organizasyonlarina katilmak da PHeV Hasta Dernegi icin olagan bir uygulama. Katilim
kararlarini kendilerine ulasan talepleri degerlendirerek veriyorlar.

Hans-Dieter Kulla soylesimizi, 2021 yilinin Alman PHeV Hasta Dernegi'nin 25. kurulus
yildénimi olmasi vesilesiyle bir film hazirlamay:1 hedeflediklerini belirterek noktaladi.

Sayin Kulla ve ekibine, son derece iyi yapilandirilmis dernekleri konusunda bizi
aydinlattiklari i¢in ¢ok tesekkir ediyor, 25. yil kutlama filmlerini izlemeyi sabirsizlikla
bekliyoruz.
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HASTALARIMIZDAN

DERIN BIR NEFES

Derin bir nefese hasret kaldr
cigerlerim

Ontimde uzayan yollara bakar
gozlerim

Oksijensizlikten comaklasmis
parmaklarim

Rengini unutmus, mora boyanmas
dudaklarim

Kosmak nedir bilmez ayaklarim
Merdivenler ise en buyik dismanim
Yokus derseniz o benim 1zdirabim
Bu yolda yalnizlik benim yoldasim

Ne para, ne mal, ne milk isterim
Derin bir nefes almak tek hayalim
Organlar toprak olup ¢urumesin
Hayaller toprak altina gomilmesin

Baktiginda bana géoruinmez engelim
Bir bilsen ne kadar yarali kalbim
Sagliklr goruniyor belki bedenim
Oysa yarim her aldigim nefesim

Sevdigini kaybetmek act verir
Istersen bir baskasina hayat verir
Giden geri gelmez veda zor gelir
Bir bagis sekiz cana hayat verir

Emine Cayiroglu
(VSD'ye bagli Pulmoner Hipertansiyon Eisenmenger 1993)



44| NADIR HASTALIKLAR AGI (NHA) SOZCUSU
DENIiZ YILMAZ ATAKAY ILE
ULKEMIZDE NADIR HASTALIKLARA
YAKLASIM VE TOPLUMSAL FARKINDALIK
HAKKINDA KONUSTUK.

Dokuz farkli nadir hastalik temsilcisi dernegi 2018’in Aralik ayinda NHA’y1 kurmak
izere bir araya gelmeye ve birlikte hareket etmeye iten nedenlerden bahseder
misiniz?

2010’1u yillarda bu alanda faaliyet gosteren 2-3 dernek vardi, zaman icerisinde bu
dernekler ¢ogaldi. Farkli zamanlarda, ayri kisiler ve dernekler olarak ayni sorunlar:
¢o6zmek icin ayni kapilar: ¢aliyorduk. Ortak olan sorunlar: ¢6zmek i¢in hastalarin hem
tedaviye, erken taniya ve ilaca erisimine hem de yasam kalitelerini artirmaya yonelik
tek bir ses olma karari aldik. Gerek saglik politikasina yon verebilmek gerekse
dernegi olmayan nadir hastaliklarin da konusgulabilecegi bir platform olmasi a¢isindan
kurucular olarak Nadir Hastaliklar Ag1 isminde mutabik kaldik. 26 Subat 2019
tarihinde de bir basin toplantisi ile kurulusumuzu resmi olarak duyurduk. Hali
hazirda yeni derneklerin de katilimiyla tGye sayimiz 16’ya ulasti. Bu say1 6ntimizdeki
donemde daha da artacak.

Size ulasan nadir hastalara nasil destek veriyorsunuz?

Acikcasi bunun cevabi degisken. Kimileri, tedavisi olmadigi i¢in sadece dinlenme ve
anlasilma ihtiyaci hissederken, kimisi de kendisiyle ayni taniy: alan birini bulma
ihtiyaci hissediyor. Kimisi farkindalik a¢isindan sesini duyurmak isterken, kimisi
otorite ile goriismek istiyor. Nadir Hastaliklar Ag1 olarak iletilen bu taleplere cevap
vermeye c¢alisiyoruz. Calisiyoruz dedim ¢inki NHA, tlkemizde nadir yasamlar
alaninda saniyorum tek hasta dernegi olusumu, bu nedenle de ytizlerce mesaj
aliyoruz.



Saglik otoritesiyle hangi kademelerde nasil bir iletisim icindesiniz? Otorite
karsisinda ag olmanin getirdigi avantajlar nelerdir?

Bastan beri otorite ile beraberiz diyebilirim ¢tinkit NHA'nin kurulusu ile Saghk
Bakanlig1 binyesindeki Saglhik Hizmetleri Genel Mudurliga altinda Otizm, Zihinsel
Gereksinimler ve Nadir Hastaliklar Dairesi Bagkanligi’'nin ag¢ilma tarihleri yakindi.
Otorite, bizleri daha oncede de ayri ayr1 dernekler olarak bildigi i¢in, planlama, 6zel
ginler ve ilerleme anlaminda ¢ok zorlanmadik, aksine is bolimi yaparak kolaylastirici
olduk. Bizlerin sahadan gercek verileri alip derleme sansimiz var. Temel ve genel
basliklarimiz kapsaminda bu hayatlar: yasamanin getirdigi agir ve zaman zaman tztcu
sonuclar: tek ve ortak bir ses olarak aktarabiliyor olmamiz taraflar i¢in bir avantaj.

“Bu hastaliklar yasamin her alanin etkiliyor. Nadir hastalarin yasam boyu devam eden
bir sisteme ve elbette sadece hasta odakl degil, ona bakan aile bireyi icin de cok
yonlii desteklere ivedilikle ihtiyaclari var.”

Nadir hastaliklar insan hayatini1 saglik disindaki boyutlarda da etkiliyor. Saglik
otoritesi disinda devletin hangi kurumlarindan destek gerekiyor?

Cok yerinde ve giizel bir soru. Cunki hastaliklar: konustugumuzda tek muhatabimizin
Saglik Bakanligi olmasi gerektigi diustinaliyor. Oysa buylk resme bakmak gerek. Bu
hastaliklar yasamin her alanini etkiliyor. Bu nedenle yerel yonetimlerden Milli Egitim
Bakanligr'na, iskur’dan RTUK’e kadar ¢cocugun oldugu her alanda biling, egitim ve
farkindalik sart. Cocugun dedim, ¢liinkd hasta ¢ocuklarin ¢ogu gelecegini yasayamadan
ne yazik ki, kaybediliyor. Yetigkin yasa gelecek kadar sansl olanlar ise, toplum ve
sistem nedeni ile zaman i¢inde hayattan kopuyor ve o giine kadarki tani, tedavi
cabalari bosa gidiyor. Kronik, genetik hastaliga sahip bireylerin yasam boyu devam
eden bir sisteme ve sadece hasta odakli degil, ona bakan aile bireyi i¢in de ¢ok yonli
desteklere ivedilikle ihtiyaglar: var. Ctunku bir hasta, en az bes alt1 kiginin hayatini
etkiliyor.

“Genglere ortak tavsiyemiz cocuk sahibi olurken bilingli davranmalar”

Nadir hastaliklar konusunda toplumsal bilin¢ diizeyimiz hangi seviyede? Ailelere ve
yeni aile kuracaklara tavsiyeleriniz ne olurdu?

Ozellikle dogum sayisi yiiksek olan iilkelerde genclerin ve her bir ebeveyn adayinin,
bilingli bir sekilde ¢ocuk sahibi olmas1 gerekiyor. Bu ytizden hasta derneklerinin, ilgili
tim bakanliklarin ve kurumlarin ¢alismalarinda, reklamlarda, TV programlarinda,

afiglerde, kisaca her mecrada bilin¢lendirici mesajlar verilmesi gerekiyor. ( .
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Ancak bu sekilde, egitimlerinin yani sira ¢ocuklarimizi gelecek icin hazirlamais,
bilin¢lendirmis oluruz; ancak boylelikle yeni bir tan1 ya da farkli bir yasam sekli ile
karsilastigimizda hem ne yapacagimizi biliriz hem de hasta kisilere vebali gibi ve
aciyarak degil ne yapacagimizi bilerek yaklasiriz. Gencglere ortak tavsiyemiz aile
gec¢mislerinde, ¢ok uzak donemde bile olsa, bir hastalik hikayesi varsa “bizim basimiza
gelmez” diye disinmemeleri; artik ¢ok yayginlasan genetik tarama yontemlerine
bagvurmalari; akraba evliliklerinden kaginmalari... Kisaca ¢ocuk sahibi olurken bilingli
davranmalari.

Eklemek istediginiz baska bir sey var mi1?

Tirkiye'de bilinmeyen ve fark edilmeyen nadir yasamlara dikkat ¢ekmek, toplumda
empati ve biling yaratmak amaciyla NADIR CAGRI KAMPANYASI baslattik. “Saglikli
birey, saglikli toplum icin siz de ses verin” diyerek tim nadir hastaliga sahip bireyleri
bu 6zel projemize katilmaya davet ediyoruz. Iigilenenler daha fazla bilgiye
https://www.nadirhastaliklaragi.org.tr /nadir-video adresinden ulasabilirler.

Avrupa Nadir Hastaliklar Hasta Dernekleri Nadir hastaliklar, Avrupa ve diger gelismis
Birligi EURORDIS verilerine gore dinyada ulkelerdeki tanimi ile, 1/2000 ya da
6000'in tizerinde nadir hastalik, 300-350 2000’den daha az siklikla goriilen, cogu
milyon nadir hasta var. Tani almasi yillar ilerleyici, metabolik, kronik ve bazilari
siren ve %801 genetik gecisli olan bu oliumciil olabilen hastaliklardir.

hastaliklarin sadece %6’sinin caresi var,
bunlarin ise %70’inin baglangici
cocukluk ¢caginda.
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Merhaba Pinar Hanim, sizi taniyabilir
miyiz?

Merhaba, ben Uzman Diyetisyen Pinar
Polat. Hacettepe Universitesi Beslenme
ve Diyetetik Bolimi’'nden 2013 yilinda
mezun oldum. Mezun oldugumdan beri
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve
Arastirma Hastanesi'nde ¢aligmaktayim.
Caligma hayatim devam ederken ytliksek
lisans egitimimi de tamamladim. Halen
doktora egitimime devam etmekteyim.

Mutfakla, yemekle araniz nasild1?
Diyetisyen olmaya nasil karar verdiniz?
Mutfagi, saglikli ve lezzetli yemekleri
hep cok severdim. Diyetisyen olmaya
karar verirken beslenmenin bu kadar
genis kapsamli, hastaliklar ve
metabolizmanin her alanina bu kadar
nifuz etmis oldugunu bilmiyordum fakat
beslenme ile insan sagligina katkida
bulunma fikri kulagima ¢ok hos gelmisti.
Su anda ise sunu net olarak
soyleyebilirim ki saglikli veya hastaliga
uygun beslenme, hastaliklarin dnlenmesi
ve kontrol altina alinmasinda son derece
onemli ve elzemdir.

Saglikl1 beslenmek sizin icin ne ifade
ediyor?

Saglik beslenme yeterli ve dengeli
beslenmeyi ifade ediyor. Bu iki kavram
saglikli beslenmeyi kabaca 6zetliyor.
Yasimiza, boyumuza, kilomuza,
hastaliklarimiza ve metabolizmamiza
uyacak sekilde ne az ne de ¢ok, “yeterli
beslenirken diger yandan da
beslenmemizde besinlere “dengeli” ve
cesitli bir sekilde yer vermeliyiz.

”

Pulmoner hipertansiyon oldukca nadir
goriilen bir rahatsizlik. Dogrusu bu
hastalikla ilgilenen bir diyetisyenle
karsilagmak her zaman miimkiin
olmuyor. Pulmoner hipertansiyonlu
bireyler 6zelinde saglikl1 bir beslenme
dizeni nasil olmalidir? Hem kalbi hem
de akcigerleri etkileyen pulmoner
hipertansiyonda hastalarin kaginmasi
ya da kisitlamasi1 gereken besinler
nelerdir?

Diyet modifikasyonu kardiyovaskiiler
hastaliklarin tedavisinde ilk
basamaklardan biridir. Sistemik arteriyel
hipertansiyonun rutin tedavisi butin
hastalar i¢in diyette bazi miidahaleleri
gerektirir. Bu miidahaleler tuz ve alkol
kisitlamasi, taze sebze-meyve, tam tahil,
lifli besinler, balik, yagl tohumlar ve
zeytinyaginin daha fazla, kirmizi et ve
kat1 yaglarin daha az tiikketimi, distk
yagl siit irtnlerinin tercih edilmesi
seklinde siralanabilir. Pulmoner
arteriyel hipertansiyon 6zeline biraz
daha inecek olursak, bu hastalikta
gorilebilen kalp ve iskelet kasi
blytmesi gibi durumlarin 6nlenmesi
acisindan protein, bir aminoasit olan
16sin, balik yagi ve lifli gidalardan zengin
beslenme dnermekteyiz.



Ayrica pulmoner arteriyel
hipertansiyonlu hastalarda demir
eksikligi daha sik goruldigi ve bu
durum oksijen ve egzersiz kapasitesini
azalttigi icin kan demir ve depo
dizeyleri rutin olarak takip edilmeli,
gerekirse demir takviyesi ile eksiklik
yerine konmalidir. Bu hasta grubunda
eksikligine rastlanan bir diger énemli
parametre ise D vitaminidir. D vitamini
seviyeleri de rutin takip altinda olmal
ve eksikligi sonucu olusabilecek kemik
sagliginin bozulmasi gibi diger
komplikasyonlar: da énlemek adina @
gerekirse takviye alinmalidir. Yapilan
arastirmalar pulmoner arteriyel
hipertansiyonlu hastalarda insilin
direncine daha sik rastlandigini
gostermistir. Hastaligin ilerleyisinin
yavaslamasi ve yasam kalitesinin artmasi
adina insilin direncini azaltacak
beslenme miudahaleleri de bu hastalikta
onemlidir. Bu miidahaleler 6zellikle kan
sekerini hizli yikselten rafine
karbonhidratlardan ve paketli
gidalardan kag¢inmayi, lif tiketimini
artirmayi, yeterli protein ve saghkh
yaglar tiketmeyi gerektirmektedir. Kalp
sagligini korumaya yardimeci olan C
vitamini ve polifenollerin tiketimini

tiketimi artirilmalidir.

artirmak adina taze sebze ve meyve %

Cesitli diyet miudahalelerinin fayda
getirecegi acik goriniiyor. Peki,
disarida yemek yeme zorunlulugunun
gelistigi durumlarda siire¢ nasil
yonetilmelidir?

Hazir yemek tiketiminde kontrol
edemedigimiz faktorlerden bir tanesi
yemekteki tuz miktaridir. Ozellikle
fastfood zincirlerinde kullanilan
malzemeler bozulmaya dayanikli ve
lezzetli olmasi acgisindan daha fazla tuz
ve katki maddesi icermektedir.

Bu baglamda yemek yiyecegimiz yerleri
iyi se¢memiz Onemlidir. Digsarida yemek
yerken de agirlikli olarak sebze, yeteri
kadar protein, az miktarda tam tahil ve
az yagl st irtnlerinden olusan saglikl
beslenme tabagi modelini olusturmaya
caligmaliyiz.

Odem sorunlarina yatkin olan
pulmoner hipertansiyonlu bireylerin
6dem kontrolii i¢cin dnerileriniz
nelerdir?

Pulmoner arteriyel hipertansiyonlu
hastalarda kalbin fonksiyonel
kapasitesinin azalmasinin bir sonucu da
sivl tutulumunun artmasidir.
Bobreklerden suyun geri emilimini
azaltmak icin tuz tiketiminin azaltilmasi
oldukca 6nemlidir. Bunu bagarabilmek
icin yemeklerimize ekstra tuz atmamalk,
hazir paketli gidalardan uzak durmak,
tursu, zeytin, salgam suyu gibi salamura
besinlerin tiketiminden kaginmak
gerekmektedir. Hem 6¢dem sikayetini
azaltmak hem de bobrekleri korumak
adina kisith tuz tiketimine 6zen
gosterilmelidir.

Bu hastalikta normalden fazla yah

disiik kilolarda olmak ile nasil basa
¢ikilmalidir?

Pulmoner arteriyel hipertansiyonda
genellikle kas kitlesinde kayip ve kilo
kaybi1 goriilmekle beraber idealden
disik veya fazla kilolarda olmak
hastaligin gidisatini olumsuz
etkilemektedir. idealden fazla kilo
beraberinde insilin direncini de
getireceginden hastalik icin risk
faktorudur. Dusuk kilolu olan hastalarda
kas kitlesini korumak, gerekli protein ve
enerji diizeylerine ulagmak adina
gerekirse oral beslenme soliisyonlarina
basvurulabilir.



Bu hastaligin tibbi beslenme tedavisinde
hem ideal kiloya ulagsmak hem de
hastaliga uygun beslenmek adina
mutlaka alaninda uzman bir diyetisyen
ile goriusiilmesi gerekmektedir.

Efor kapasitesi sinirli olabilen
pulmoner hipertansiyonlu bireylerin
ideal kilolarina erigmesi i¢in
onerdiginiz beslenme programlarina ek
olarak egzersiz destegine nasil
bakiyorsunuz?

Gegmiste pulmoner hipertansiyon
hastalarina egzersiz 6nerilmezdi. Efor
kapasitesi zaten kisitli olan hastalarda
egzersizin kan akisinin artmasi, kalp
debisinin azalmasi, aritmi ve
oksijenlenmenin azalmasi gibi riskler
nedeniyle buytk bir risk olabilecegi
disiuntlmekteydi. Bununla beraber,
giderek daha fazla ¢alisma, alaninda
uzman fizyoterapistlerle yapilan uygun
egzersiz programlarinin, pulmoner
hipertansiyonu olan hastalarin egzersiz
kapasitesi, oksijen kapasitesi, sistemik
pulmoner arter basinci, kalp hizi ve
yasam kalitesi i¢in gercekten givenli ve
faydali olabilecegini gostermektedir.
Ayrica egzersiz, hastalar: psikososyal ve
duygusal acidan da desteklemektedir.
Dikkat edilmesi gereken nokta
bilin¢sizce yanlig ve asir1 egzersiz
yapilmamasidir.

Pulmoner hipertansiyonlu danisanlarla
calisan bir diyetisyen olarak aktarlarda
ya da farkli platformlarda 6zellikle
“bitkisel” sloganiyla pazarlanan
irinler ve bu iirinlerin pulmoner
hipertansiyon ilaglari ile olan
etkilesimleri hakkinda ne
distniiyorsunuz?

Literatirde pulmoner hipertansiyonu
tedavi edebilecek herhangi bir bitkisel
Urtine henliz rastlanmamigtir.

Beslenme tedavisi bir bitindir. Bu
nedenle hastalarimiza bu tarz pazarlama
stratejilerine kanmamalarini, aldiklar:
ilaclarla etkilesime girebilecek trunleri
bilingsizce kullanmamalarini ve igin
uzmani olan diyetisyenlere danigmalarini
tavsiye ediyorum.

Pinar Hanim verdiginiz kiymetli
bilgiler i¢in ¢ok tesekkiir ederiz.
Pulmoner hipertansiyonlu okurlarimiz
icin bir tarif paylasir misini1z?

Ara 6giin alternatifi olarak protein
shake tarifi:

- 1 su bardag:1 (200 ml) yuksek
proteinli az yagli yogurt

- 1 yemek kasi1g:1 sekersiz sade
fistik ezmesi

- 1 kugik boy muz

- 7-8 tane yaban mersini

- 2 tatl:1 kasi1g1 yulaf ezmesi
- 1 tatl: kasig1 kakao

Bitin malzemeleri blenderdan
gecirdikten sonra kaseye aldigimiz
karisimin tizerini birka¢ yaban mersini
ile stisleyelim. Afiyet olsun.
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Sarimsagin uzun zamandir tibbi
ozelliklere sahip oldugu
distuntlmektedir. Bilimsel ¢aligmalar
insanlarda sarimsak takviyesinin c¢esitli
bi¢imlerde tedavi siireglerine yardimeci
olabilecegini ileri sirmekle birlikte kimi
noktalarin karanlik oldugunu ve daha
¢ok arastirmaya ihtiya¢ duyuldugunu

P

belirtmektedir. Ao

Igeriginde barindirdigi "allicin” etken
madde ile pulmoner hipertansiyon
arastirmalarina da konu olan sarimsak,
2005 yilinda San Diego'daki Deneysel
Biyoloji Toplantisi’'nda sunulan bir
arastirmaya gore farelerde siddetli bir
pulmoner hipertansiyon formunun
onlenmesinde etkili olmustur.
Arastirmanin sorumlu yuruticist Dr.
David D. Ku, iki grup ile t¢ hafta
boyunca caligmistir. Iki gruba da
monokrotalin maddesi verilerek
pulmoner hipertansiyon gelistirmesi
beklenirken gruplardan yalnizca birine
allicin takviyesi yapilmigtir. Yurttilen
deneyin sonuglarina gore ilk grup farede
beklendigi gibi, belirgin sekilde artmig
pulmoner arter basinciyla birlikte kronik
pulmoner hipertansiyon geligmigtir.
Ancak allicin alan ikinci grupta boyle bir
artig yasanmamig ve hastalik
gelismemistir. Dr. Ku, ikinci gruptaki
fareleri hastaliga yakalanmaktan
koruyanin takviye edilen sarimsak degil,
allicin oldugunu vurgularken aktif
metaboliti ¢ikarilmig veya 1s1 ile inaktive
edilmig sarimsak tiketen hayvanlarda
hi¢bir fayda gorilmedigini eklemigtir.

]

Konu ile ilgili bagka bir ¢aligmada ise Dr.
Ku'nun sonuclarinin yani sira allicinin
farelerde pulmoner hipertansiyonun
ciddi yan etkilerini azaltabilecegine
iliskin kanitlar da sunulmustur. Ancak
tiim bunlarla birlikte, Dr. Ku, kismen
aktif sarimsak metabolitini dogru bir
sekilde tespit etmenin ve
nicellestirmenin zor olmasi nedeniyle,
bu iddialarin ¢ogunu dogrulamak i¢in
somut bilimsel veriler elde etmenin giig
oldugunu da belirtmistir. Ayrica
arastirmacilar allicinin insanlar
tizerindeki tedavi ve yan etki
mekanizmalarini gormek adina yapilacak
caligmalara ihtiya¢ oldugunu da
vurgulamigtir.

Uyari: Derleme yazilarimiz bilimsel
literatiiri takip edebilmeyi
amaclamakta olup kesinlikle tedavi
onerisi vermemektedir.

Ayrintili bilgi i¢in;
https://www.eurekalert.org/news-
releases /704365
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Insan haklari; irk, renk, cinsiyet, dil, din, siyasi veya diger goriisler, ulusal veya sosyal
koken, milk, dogum veya bagka bir statii bakimindan hi¢bir ayrim olmaksizin tim
insanlarin dogustan sahip oldugu haklardir. Engelli bireylerin ve ailelerinin, ayrimciliga
ugramaksizin temel insan haklarina erigebilmesi i¢in i¢in dncelikle insan haklari
konusunda biling¢li olmas1 gerekir. Ulusal mevzuatta tanimlanmis yazili haklarin her
zaman ayrimciligi ortadan kaldirmadigi, esitligi ve adaleti saglamadigi bilinmelidir. Bu
nedenle, taraf oldugumuz ve hukuk biliminde hiyerarsik olarak en tst dlizeyde yer alan
sozlesmeleri biliyor olmak gerekir. Bu yazida, engellilerin insan haklar: belgesi olan
“Birlesmis Milletler (BM) Engelli Kisilerin Haklar: S6zlesmesi’ne yonelik farkindaligin
artirilmasi i¢in Sozlesme’nin, ilke ve yikumlilikleri ele alinmigtir.

Engelli Kisilerin Haklar1 S6zlesmesi’'nin kabulii: 21'inci ytzyilin ilk insan haklar:
sOzlesmesi olan BM Engelli Kisilerin Haklar1 S6zlesmesi, BM Genel Kurulu'nda, 13
Aralik 2006 tarihinde kabul edilmis ve 3 Mayis 2008’de ytururlige girmistir. 30 Mart
2007 giunt imzaya acgilan Sozlesme, ayni1 gin aralarinda Turkiye'nin de oldugu 81 ulke
tarafindan imzalanmistir. S6zlesme’nin Tirkiye'de yurtrlik tarihi 28 Ekim 2009’dur.
Turkiye'nin Sozlesmeye iliskin bir ¢ekincesi ya da beyani s6z konusu degildir.

Engelli Kisilerin Haklar1 So6zlesmesi’'nin Anayasa’ya gore hiyerarsisi: Sozlesme,
yururlige girmesi ile birlikte i¢ hukuk metni haline gelmis ve S6zlesme’nin tstinligi,
Anayasa’nin 90'inct maddesinin 5’inci paragrafi ile giivence altina alinmistir.

Buna gore; “Usuliine gore yurirlige konulmus milletlerarast antlasmalar kanun
hiikmindedir. Bunlar hakkinda Anayasa’ya aykirilik iddiast ile Anayasa Mahkemesi'ne
basvurulamaz. Usuliine gore yururlige konulmus temel hak ve ézgurliiklere iliskin
milletlerarast antlasmalarla kanunlarin ayni konuda farkl hiikiimler icermesi nedeniyle
cikabilecek uyusmazhiklarda milletlerarast antlagma hiktimleri esas alinir”.



Sozlesme'nin dayandigi ilkeler, yol gosterici temel ilkelerdir: Engellilerin, kendi
secimlerini yapma o6zgiurlikleri ve bagimsizliklarini da kapsayacak sekilde, insanlik
onuru ve bireysel 6zerkliklerine saygi gosterilmesi, ayrimcilik yapilmamasi, engellilerin
topluma tam ve etkin katilimlarinin saglanmasi, farkliliklara saygi gosterilmesi ve
engellilerin insan cesitliliginin ve insanligin bir pargasi olarak kabul edilmesi, firsat
esitligi, erisilebilirlik, kadin-erkek esitligi ve engelli cocuklarin gelisim kapasitesine ve
kendi kimliklerini koruyabilme haklarina sayg: duyulmasi; S6zlesme’nin ilkeleridir
(madde3).

Devletin genel yikimlilikleri: Engellilige dayali herhangi bir ayrimciliga izin
vermeksizin tum engellilerin insan hak ve temel 6zgurliklerinin eksiksiz olarak yasama
gecirilmesini saglamak ve engellilerin hak ve 6zgtrliklerini giiglendirmek amaclari
dogrultusunda Devlet;

a) Sozlesme'de taninan haklarin uygulanmasi i¢in gerekli tiim yasal ve idari tedbirleri
almayai,

b) Yirturlikte mevcut, engelliler aleyhinde ayrimcilik tegkil eden yasalar,
dizenlemeler, gelenekler ve uygulamalar: degistirmek veya ortadan kaldirmak ic¢in
gerekli olan, yasama faaliyetleri dahil uygun tim tedbirleri almayi,

c) Tuim politika ve programlarda engellilerin insan haklarinin korunmasini ve
glclendirilmesini dikkate almayi,

d) Bu Sozlesme ile bagdasmayan eylemler veya uygulamalardan kaginmayi ve kamu
kurum ve kuruluslarinin bu Sézlesme'ye uygun davranmalarini saglamayi,

e) Kisiler, orgiitler veya 6zel tesebbislerin engellilige dayali ayrimci uygulamalarini
engellemek i¢in gerekli tim uygun tedbirleri almayi,

f) Standartlar ve rehber ilkelerin gelistirilmesinde S6zlesme'nin ikinci maddesinde
tanimlandig: gibi evrensel tasarimdan yararlanilmasi ve engellilerin 6zel ihtiyac¢larini
karsilamak tzere evrensel olarak tasarlanmis ve mimkin oldugunca az degisikligi ve
disik maliyeti gerektiren trlinler, hizmetler, ekipman ve tesislerin arastirilmasi,
gelistirilmesi, temini ve kullanilabilirligini saglamayi1 veya desteklemeyi,

g) Maliyeti karsilanabilir teknolojilere dncelik vererek bilgi ve iletisim teknolojileri,
hareket kolaylastirici araclar, yardimeci teknolojiler gibi engellilere yonelik yeni
teknolojilerin arastirilmasi, gelistirilmesi, temini ve kullanilabilirligini saglamay1 veya
desteklemeyi,

h) Engellilere yeni teknolojiler dahil hareket kolaylastirici araclara, yardimci
teknolojilere ve diger yardimci ve destekleyici hizmet tesislerine iliskin erigim
bilgilerinin saglanmasini,

i) Engellilerle caligsan meslek sahipleri ve isyeri personelinin bu S6zlesme'de taninan
haklara iligkin egitiminin gelistirilmesi ve boylece bu haklarla giivence altina alinan
destek ve hizmetlerin iyilestirilmesini;

taahhtit eder.Devlet, engellilere iligkin tim karar alma stireclerine engelli ¢ocuklar da
dahil engellileri temsil eden orgitleri bu sureclere dahil etmekle yakumludir.

Sozlesme’nin tamami, ayrimcilik karsitidir: Bu Sozlesme ile devlet, engellilik
politikalarinda ve uygulamalarinda, ayrimcilik karsiti olacagini ve engellilige dayali her
tirld ayrimciligr yasaklayacagini taahhtit eder. Bu taahhit, Anayasa’nin 10’uncu
maddesindeki “...6ztrliler i¢cin alinacak onlemler, esitlik ilkesine aykiri sayilmaz”
ctimlesi ile de garanti altina alinmistir.



Sozlesme’nin izlenmesi, denetlenmesi ve ulusal raporlama: S6zlesme geregi,
Sozlesme’nin uygulanmasi, izlenmesi ve denetimi icin Aile ve Sosyal Hizmetler
Bakanlig1 tarafindan 2013 yilinda Engelli Haklar1 izleme ve Degerlendirme Kurulu
(2013 /08 sayil1 Genelge ile) kurulmus ancak bu Kurul, sadece bir kez toplanmistir.
Sozlesme’'nin denetim organi Engelli Haklar1 Komitesi'dir. Devlet, S6zlesme’'nin
gereklerinin yerine getirilmesi i¢in alinan 6nlemler ve kaydedilen gelismeler hakkinda
kapsamli raporu, belirli donemlerde Komite'ye rapor sunmakla ytkimliadir. Tirkiye,
ilk raporunu gecikmeli olarak 2015 yilinda gondermistir. Bu rapor, 2019 yilinda
Cenevre’de “Engelli Haklar1 Komitesi Tlrkiye Toplantisi’nda gortsilmis, toplanti
sonrasi Komite, hazirladig:1 Nihai G6zlem Raporunu Tirkiye'ye gondermistir. Raporu
okumak icin bakiniz: https://www.esithaklar.org /2019 /04 /bm-engelli-haklari-
komitesi-nihai-gozlem-raporu-2019/

Komite, Tirkiye'nin ikinci, Gi¢linct ve dordinct periyodik raporlarini birlestirerek
timinu en geg¢ 28 Ekim 2023 tarihi itibariyle gondermesini talep etmektedir.

Engelli orgitleri de, tilke raporuna alternatif olarak Komite'ye golge rapor sunabilir.
Kuskusuz, engelli 6rgiitlerinin en 6nemli gérevlerinden biri, Nihai Gézlem Raporu'nda
yer alan tavsiyelerin yerine getirilip getirilmedigini izleyerek gélge raporlamaya katki
saglayacak verileri simdiden toplamak ve raporlamaktir.

=== INOGENONE

INOGENONE G5

TASINABILIR
OKSIJEN KONSANTRATORU

Oksijen Akisi Nabiz dozu uygulama sistemi
Alti debiayari: 1-6

Adirlik 2,2 kg. (4,7 lbs.) (Tek pil igerir)

Boyut Uzunluk: 18,26 cm. (7,19 ing)

Geniglik: 8,28 cm. (3,26 ing)

YUkseklik: 20,7 cm. (8,15 ing) (tek pil icerir)
INTERMED

GUrlltu seviyesi 38 dBA
Pil 6,5 saate kadar tek pil, 13 saate kadar cift pil

3

Gug AC Gug Kaynagi 100-240V, 50-60Hz (dunya capinda kullanima

iNTERMED MED[KAL izin vermek icin otomatik algilama).

Rasimpasa Mah. Orgeneral Sahap GUrler Cad.
Emek Apt. No: 16/A Kadikdy / Istanbul
T. +90 216 34817 17 M. 0542 471 45 39

www.intermedmedikal.com.tr

DC Gug Kablosu: mobil kullanimigin.

Operasyon Basit kontrol fonksiyonlari ve ckunmasi kolay LCD ekran.
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Kan Gazlari1 ABG: Atardamardan kan alarak kandaki oksijen ve karbon dioksit
seviyesini 6lgen test. Akcigerlerin nasil ¢aligtigini gosterir.

Akciger Toplardamari: Oksijenlenmis kani cigerden sol kalbe tasiyan damar

Alt1 Dakikalik Yiiriyiis Testi: Hastanin alt1 dakikada ne kadar ytrtiyebildigini ve
kandaki oksijen seviyesinde degisiklik olup olmadigini 6lgen 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 kulakg¢iklarini ayiran duvarda delik

Atriyal Fibrilasyon: Genelde sol kalp hastaligina bagh olsa da PAH'da da gorilebilen
kulakg¢iklardaki hizli kalp atisi. Carpinti, diizensiz nabiz, bag donmesi ve bayginliga yol
acabilir.

Bag Dokusu Hastalig1: Genelde bagisiklik sistemi sorunlarindan kaynaklanir ve eklem,
kemik, kikirdak ve i¢ organlari tutar. Genetik veya viicudun kendi kendine saldirdigi
otoimmin bir surectir. PH ile birlikte rastlananlar genellikle lupus, skleroderma ve
romatoid artrittir.

Balon Anjiyoplasti: Bir balon kateterin genellikle koroner damarin ¢apini artirmak icin
sisirilmesi.

BMPR2: PH geni.

Bradikardi: Kalbin yavas atmas1 (dakikada 50’nin altinda)

Carpinti: Kalbin hizli veya dizensiz atisi

Cor Pulmonale: Sag kalbin akciger hastaligina bagl olarak buytimesi

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

Entravenoz (IV): Kateter yardimiyla damar ic¢ine ilag verilmesi

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

Emboli: Bir piht1 veya baloncugun damar: tikamasi. PH'ye yol a¢gma riski vardir.
Fonksiyonel Sinif: PH hastaliginin ne kadar ilerlemis oldugunu gosteren siniflandirma.
Yaygin olarak kullanilan NYHA 6l¢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¢timi. PH'de
hemodinamik pulmoner basing, kalp endeksi, pulmoner rezistansi kapsar.

Hipoksemi: Kanin noksan oksijenlenmesi

Hipoksiya: Ucakta veya ytksek irtifada oldugu gibi havadaki diisik oksijen.
idiyopatik: Nedeni bilinmeyen.



IPAH- Nedeni bilinmeyen pulmoner arteriyel hipertansiyon. Diinya iizerinde milyonda
2-5 araliginda gorulir.

Kalp Endeksi: Kalbin dakikada pompaladig: kan miktari. Saglikl kisilerde dakikada 5-6
litre olan bu miktar, ciddi PH hastalarinda 2-3 litreye disebilir.

Konjenital Kalp Hastalig:1 (CHD): Dogustan gelen kalp hastalig.

Kronik Obstruktiv Akciger Hastalig:1 (KOAH): Cigerdeki keseciklerin sismesi sonucu
gelisen nefes alma zorlugu.

Kronik Tromboembolik Pulmoner Hipertansiyon (KTEPH): Akcigerde kronik kan
pthtilarindan kaynaklanan bir PH cinsi.

Nebiilizatér: ilaclarin soluma yoluyla alinmalarina yardimci alet

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

NT-proBNP/BNP: Kalp yetersizligini gosteren biyobelirtec, kandan ol¢ulir.
Oksimetre: Kandaki oksijen konsantrasyonunu 6lgen alet

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

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

Pulmoner Tromboendarterektomi (PTE): Ciger damarlarindan pihti alma operasyonu
Pulmoner Vaskiiler Direng¢ (PVR): Kardiyak kateterizasyonu sirasinda yapilan kalbin
cigerlere kan pompalamasindaki gic¢ligi olcen islem

Sag Kalp Kateterizasyonu (SKK): Bir kateterle kasiktan, boyundan veya bilekten sag
kalbe girilerek pulmoner tansiyonun 6l¢tlmesi. PH tanisini kesinlestiren altin standart.
Siyanoz: Deri veya mukozanin oksijen eksikligine bagl 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: Tum bedeni etkileyen

Vazodilator: 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 6l¢cen bir tetkik. Sistemik romatizmal hastaliklarin ve otoimmiin
hastaliklarin tanisinda tarama amacli kullanilir.

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

Bag Dokusu: Hiicreler arasi bosluklar: doldurur, hiicreleri birbirlerine baglar,
enfeksiyonlara kars1 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 gucligu

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

Fibrozis: Nedbelesme. Bir dokudaki ya da organdaki yogun bag dokusu artisina 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 Kontraktiriu: Biikiik pozisyonda kalma.

Hipoksemi: Kandaki anormal derecede disik oksijen seviyesi.

immiinosiipresif ilag: Bagisiklik baskilayicr ilac.

iskemi: Yerel kanlanma eksikligidir.

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

Kapilleroskopi: Bir mikroskop araciligiyla tirnak yataginda kapiller ad1 verilen kigik
damar yapilarinin goriintilenmesi islemi.

Kolajen: Viicudumuzda bol miktarda bulunan bir protein ¢esidi.

Kontraktiir: Kasin devaml kasilma halinde olmasi, hareket kisitliligi.

Kutanoz: Cilde/Deriye iliskin.

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

Mikrostomi: Agzin anormal ufakligi.

Ortez: Kemikteki bicim bozuklugunu dizelten, bozuklugun ekleme verecegi yuki
azaltan veya felcli kasa destek veren, iglevini yerine getiremeyen uzvu destekleyerek
fonksiyon kazandiran tibbi cihaz.

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



Otoimmiin Hastalik: Bagisiklik sisteminin yanliglikla 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 darlig1 ile basa
¢ikabilmeyi 6grenir ve kontrolli egzersiz tedavisi ile ayn1 zamanda kendisini daha
gicli ve saglikli hisseder.

Refli: Midede bulunan asit, safra ve pankreas sivisini igeren gida karigiminin yemek
borusuna (0zofagus) 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. Ki¢ik zedelenmeler
disinda bir kaza, bir ameliyatla agilmis her yara bir skarin olusmasina yol acar.
Sklerodaktili: Parmaklarda gorilen cilt kalinlagmasi.

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

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

Striktiar: Darlik, daralma.

Subkutan(6z): Deri altinda bulunan.

Telenjiektazi: Derinin veya miikéz membranlarin ylizeyinde bulunan kiigiik, kirik veya
genisleyen kan damarlari. Genellikle yliz, burun, ¢ene ve yanakta ortaya ¢ikarlar.
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