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Kistik fibrozisli bebekte diizelmeyen hisilt1 nedeni olarak
Sitomegaloviriis pnomonisi

Cytomegalovirus pneumonia as cause of persistently wheezing in an infant with
cystic fibrosis
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OZET

Kistik fibroz ¢ocukluk yaslarinda ortaya ¢ikan ve tim ek-
zokrin bezlerin fonksiyon bozuklugu ile seyreden kalitsal
bir hastaliktir. Prematiire dogan iki aylik bebek solunum
sikintisi ile bagvurdu. Oksijen saturasyonu %80, beyaz k-
resi 23.000/mm?3 idi. Ter testinde klor dlgimleri 88 mEg/I
ve 103 mEq/I bulundu. Kistik fibrozis tanisi konuldu. Bas-
lanan tedaviye yanit vermeyen hastada CMV DNA pozitif
saptanarak gansiklovir tedavisi baslandi. Tedaviye cevap
vermeyen Kkistik fibrozisli olgularda altta yatan baska ne-
denlerin de olabilecegi akilda tutulmalidir. Klin Deney Ar
Derg 2011,2(2):235-7

Anahtar kelimeler: Kistik Fibrozis, CMV pnémonisi, gan-
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GIRIS

Kistik fibroz genellikle ¢cocukluk yaslarinda ortaya
c¢ikan ve tiim ekzokrin bezlerin fonksiyon bozuklu-
gu ile seyreden kalitsal bir hastaliktir.! Mekonyum
ileusu ve peritoniti, rektal prolapsus, invajinasyon,
uzamis sarilik, beslenme yetersizligi ya da yetersiz
kilo alimu, steatore, hipokloremik metabolik alkaloz,
K vitamini eksikligi ve hipoproteinemi varliginda
kistik fibrozis diistiniilmelidir. Yenidogan ve erken
bebeklik doneminde akciger bulgular1 nadir goriiliir
ve siklikla yukarida belirtilen bulgular saptanmasi-
na ragmen yas artisi ile beraber akciger bulgulari 6n
plana ¢ikar.? Bu olguda Kistik fibrozisli (KF) bebek-
lerde diizelmeyen hisilti ve patolojik solunum siste-
mi bulgularini tamamen altta yatan hastaliga bagl
diisiinmenin eslik edebilecek enfeksiyoz, kardiyak,

gastroozefageal reflli gibi hastaliklarin gdzden kag-
masina sebep olabilecegini hatirlatmay1 amagladik.

ABSTRACT

Cystic fibrosis, presenting in childhood, is a hereditary dis-
ease that proceeds with the dysfunction of all exocrine
glands. Two months infant who was born premature ad-
mitted with respiratory distress. The infant's oxygen satu-
ration was 80% and white sphere was 23.000/mm?3. Clor
levels were found as 88 mEq/l and 103 mEg/l by sweat
chloride test. Cystic fibrosis was diagnosed. The patient
not responded to treatment and was positive CMV-DNA
was detected. The patient responded well to ganciclovir
treatment. When a case with cystic fibrosis does not re-
spond to treatment, another underlying causes should be
considered. J Clin Exp Invest 2011,2(2):235-7
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OLGU

Yirmi bir yasindaki annenin ikinci gebeliginden ikiz
esi olarak 30 haftalik 1600 gr dogmus. Apgar 1.dk;7,
5.dk;8 puan olarak degerlendirilmis. Prematiirite
ve solunum sikintisi nedeniyle yeni dogan yogun
bakim {initesinde takibe alinmis. RDS diisiiniiliip
stirfaktan tedavisi uygulanmis. Takibinde pndémoni
gelisen, 15 giin respiratdrde takip edilen hastaya in-
travendz ampisilin-sulbaktam ve 3.kusak sefalospo-
rin tedavisi baglanmis. Genel durumu diizelen ancak
36 haftalik olmasina ragmen oksijen ihtiyaci devam
eden hastada bronko pulmoner displazi (BPD) ge-
listigi diistiniilmiis ve BPD tedavisi baglanmaisti.

Tedavi sonrasi genel durumu iyi olan ve ok-
sijen ihtiyac1 kalmayan hasta taburcu edilmis. Iki
hafta sonra morarma, solunum sikintisi ve higiltt
sikayetleri ile tekrar bagvuran hastanin interkostal,
subkostal ¢ekilmeleri, takipnesi, akcigerlerinde si-
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bilan ronkiisleri, ralleri ve hisiltis1 vardi. Oksijen
saturasyonu %80 idi. Kan gaz1 degeri; pH: 7,28,
p0O,:20 mmHg, pCO,: 51 mmHg o&lgiildi. Beyaz

Resim 1. Olguya ait akciger grafisi goruntuleri

Salbutamol, steroid inhalasyonu ve intravendz
antibiotik tedavileri verildi. Baryumlu o&zefagus
grafisi ve 24 saatlik pH monitorizasyonu yapildi ve
normal olarak degerlendirildi. Solunum sikintisinda
kismi diizelme saglanan hastanin terde klor 6l¢iim-
leri 88 meq/l ve 103 meq/l olarak bulundu. Kistik
fibrozis tanisi alan hastanin tedavisine dornase alfa
eklendi. Hastanin annesin kronik akciger hastalig
oldugu, sik sik solunum sikintisi nedeni ile hastane-
ye bagvurdugu 6grenildi. Annede terde klor 6l¢iimii
88 mEq/l, ikiz kardesinde 20 mEq/l tespit edildi,
anne gdgiis hastaliklar ve gastroenteroloji polikli-
niklerine gonderildi. Takibinde hisiltisi, ralleri ve
okstiriigli diizelmeyen hastaya akciger filmi ¢ekildi
ve viral seroloji gonderildi. Akciger filminde yaygin
infiltrasyon alanlar tespit edildi (Resim 1). CMV
IgM(+) olan hastadan PCR ile CMV DNA calisildi
14400 kopya tespit edildi. Annenin ve ikiz karde-
sinin CMV serolojisi negatifti. G6z muayenesinde
koryoretinit izlenmedi. Kranial BT sinde kalsifikas-
yon izlenmedi. Gansiklovir 7,5 mg/kg/glin 3 doza
boliinerek ve IVIG 400 mg/kg’dan baglandi. Genel
durumu diizelen hasta kontrole gelmek {izere tabur-
cu edildi.
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kiiresi:23.000/mm?®, periferik yaymasinda %70

notrofil, %25 lenfosit, %5 monositi mevcuttu.
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TARTISMA

Kistik Fibrozis (KF), kompleks bir ¢oklu organ has-
taligidir. Ter bezleri ve pankreas gibi ekzokrin bez-
ler ile respiratuar, gastrointestinal ve genital trak-
tiisteki miikoz bezlerin fonksiyon bozukluguyla ka-
rakterizedir. Akciger hastaligi mortalitenin yaklasik
%85’inden sorumludur.® Kistik fibrozis otozomal
resesif gecig gosteren 7.kromozomun uzun kolunda
yer alan kistik fibrozis transmembran iletim protei-
nini (CFTR) kodlayan gen mutasyonu sonucu olu-
sur. Yedi ylizden fazla gen mutasyonu bildirilmesine
ragmen en fazla delta F508 mutasyonu saptanir. Be-
yaz irkta 1/3500 canli dogumda goriiliir. Hastalarda
kronik progresif bronkopulmoner hastalik, pnémo-
toraks, pnomomediastinum ve irreversibl akciger
hasart ile sonlanan kronik tekrarlayan sinobronsiyal
ve bronkopulmoner infeksiyon vardir.*

Bizim hastamizda CMV’ye bagl yaygin pm-
némoni mevcuttu. Bazi hastalarda tekrarlayan pno-
monilerden ziyade kusma, hiponatremi, hipoklore-
mi, hipokalemi, metabolik alkaloz mevcut olabilir.
Bunlarin yaninda gastrointestinal, hepatobiliyer ve
iirogenital sistemde karekteristik bulgular olusabilir.
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Hastaligin tanisinda en dnemli yol hastaliktan siip-
helenmektir. En giivenilir tan1 metodu klinik bul-
gular, aile anemnezi ile birlikte gibson ve cooke’un
pilokarpin iontoforez metoduyla yapilan ter testinde
klorun 60 meg/I’nin tizerinde bulunmasidir.® Bizim
olgumuzda aile anemnezi, klinik bulgular ve ter testi
sonuglar kistik fibrozisle uyumluydu. Son yillarda
PCR teknigiyle genetik materyalin tespitiyle daha
kesin tantya gidilebilmektedir.>

Son yillarda hastaligin tedavisinde yenilikler
olmustur. Sik gdriilen psddomonas infeksiyonlarin-
da siprofloksasinin etkili oldugu 6ne siiriilmektedir.
Solunum yolu epitelini etkileyecek amilorid, ATP/
UTP ve DNA se enzimi ile ilgili calismalar mevcut.
Mutant CFTR genini aktive edecek ilaglarla ilgili
calismalar arastirma agamasindadir. Hastaligin ge-
netik 6zellikleri aydinlatildikca gelecekte gen teda-
visi miimkiin olacaktir.>

Pulmoner infeksiyonlarin tekrarimi onlemek
icin IV immiinoglobiilin 6nerilmektedir.® CMV
herpesviriis ailesinde yer alan bir DNA viriisiidiir.
Bir yasindan sonra toplumdaki siklig1 %50-80 ola-
rak tahmin edilmektedir. CMV enfeksiyonu siklik-
la asemptomatik seyrettigi halde nadiren hepatit,
mononiikleaz benzeri tablo yapabilir. Siklikla im-
miinsiiprese hastalarda, konjenital olarak CMV’den
etkilenen ¢ocuklarda ve konjenital anomalili hasta-
larda pnomoni tablosuna yol agabilir.”® Bizim has-
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tamizda da CMV IgM ve idrarda CMV DNA pozitif
saptanmas1 ve uygulanan gansiklovir tedavisine iyi
yanit vermesi hastanin akut CMV enfeksiyonu ge-
¢irdigini gosterdi.

Sonug¢ olarak, kistik fibrozis tanisi ile takip
edilen hastalarda standart tedavilere ragmen klinik
diizelme olmuyorsa viral etkenler gibi diger etken-
lerinde akilda tutulmasi gerekmektedir.
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