MPS LH DERNEGI

| Merhabalar,

olmak bizleri cok mutlu ediyor ve heyecanlandiriyor.
Her sayida bu heyecan ve mutluluk daha da artiyor.
Bu da saninimiartik kenetlenmis bir aile olmamizdan,
her turlt problem karsisinda tek bir yiirek olarak
miicadele etmemizden, umutlarimiza birlikte sarilmamizdan
kaynaklaniyor.

Evet, bir 6nceki sayimizdan bu yana oldukca yogun, bir o kadar
da basarili sonuglar aldik. Biltenimizde ayrintili bir sekilde bunlari
anlatmaya calistik. /

MPS Diinya Farkindalik Giinii'nde kéti hava sartlarina ragmen
Istanbul’'un en ug noktalarindan (ki Istanbul da yasayanlar bilir,
iki damla yagmur distii mi hayat felg olur) ve Tirkiye'nin her
kdsesinden lyelerimiz, hastalarimiz ve aileleri ile goniilliilerimiz

etkinligimize katildilar ve birbirimize nasil kenetlendigimizi .

gosterdiler.

Bu dénemde beni etkileyen bir konu da IQ diizeyi %60'in altinda
oldugu icin ilaci kesilen ve tedavisi durdurulan ¢ocuklarimizin
simdilik haklarini almis olmalaridir. Ozellikle tiyemiz ve Eyiipcan’in
babasi Ercan Ozkaya'ya katkilari icin tesekkir ederiz. Eylil ayinda
yayinlanmasi beklenen yeni SUT'da (Saglik Uygulama Tebligi)
tedavinin devami icin aranan zekd dizeyi sinirinin kaldirilmasini
bekliyoruz. Bu konuda dernek olarak hasta cocuklarimizin haklarinin
takipgisiyiz.

Sizi biiltenimizin sayfalarindaki bilgilerle, haberlerle bas basa
birakirken yakin zamanda kaybettigimiz ve artik yildizlardan bizi
izleyen MPS'li cocugumuz Reyhan'in siirlerini dzellikle okumanizi
arzu ediyorum.

Hepinizi saygiyla ve sevgiyle kucakliyorum.
Saglicakla kalin.

Ayfer Ergiizel :
MPS LH DERNEGI Yénetim Kurulu Uyesi
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Diinya MPS Farkwndalik Gtinti

Etkinligimiz

Bu yilki etkinligimizde de MPS hastalarinin sorunlarini
dile getirirken MPS'ye toplumun dikkatini cekmeyi
ve MPS hastaliginin toplumdaki farkindaligini artirmayi
amacladik, ¢tinki farkindaligr artirmanin MPS'yle bas
edebilmede ilk adim oldugunun bilincindeyiz.

Bu yil Bakirkdy Yunus Emre Kiiltlir Merkezi, Misfik
Kenter Sahnesi’nde gerceklestirdigimiz Diinya MPS
Farkindalik Giinii etkinligimize hastalarimiz, aileleri,
yakinlari, hekimlerimiz, MPS dostlari ve gonillileri
ile basin mensuplar katildilar.

Eglenceyle egitimin harmanladig: etkinlik, MPS LH
Dernegi baskani Nalan Cetin’in konusmasiyla acild:.
Nalan Cetin, MPS ve benzeri Lizozomal Depo
hastalarinin son bir yil icinde karsilastiklar haksizliklari
dile getirerek basladigi konusmasinda, tedavi icin IQ
duzeyinin en az 60 olma kosulunun ve rapor siiresinin
bir yildan alti aya indirilmesinin insan haklarina,
yasama hakkina aykir oldugunu belirterek birlik ve
beraberlikle sorunlarin asilabilecegini vurgulad:. Nalan
Cetin, haklarini almak icin tiim yasal yollari
deneyeceklerini belirterek katilimcilara tesekkiir etti.

Etkinlikte ikinci konusmayt, ayni zamanda programin
sunuculugunu da Ustlenen Faruk Eroglu yapti.
Konusmasina kendisinin de bir MPS’li oldugunu
soyleyerek baslayan Faruk Eroglu da karsilastiklar

Diinya MPS Farkwindalic Giinii, her yil 15 Mayts’ta, tiin Dilnya’da
MPS hastaligina, hastalarina ve sorunlarnna diklkat cekmek amacwyla
etkinlikler yapulan bir giindiir.

haksizliklari vurguladiktan sonra etkinlikte sosyolog
egitimci Nurdogan Arkis'i ve sair, yazar Sunay Akin'
dinleyecegimizi belirterek sézlerini bitirds

MPS LH Dernegi Yonetim Kurulu Gyesi Ayfer Ergize
ise dernegin ¢ yilini 6zetleyen gorsel sunu
konuklarla paylasti ve katkilarindan dolay: Bakirkes
Belediye Baskani Ates Unal Erzen'e ve Sayin Ayne
Kulaksizoglu’'na dernek adina tesekkiir et®

Nurdogan Arkis'in, sunumu “gliven, dzgliven ve seve
kavramlar tizerineydi. Aileye, anneye, babaya giive
kendine giiven ve aileyi ayakta tutan sevginin Gzeli
hastalikla birlikte yasamadaki 6nemini vurguls
Nurdogan Arkis, sorunlarla bas etmede &rglitlilig
dnemine de deginerek tim hastalarin ve aileles
dernegi sahiplenmesi ve dernege giiven du
gerektigini belirtti.

Daha sonra sahneye gelen Sunay Akin, her zamz
akici, 6gretici ve eglendirici tarziyla tiim izleyes
hem gildiirdii hem dustindiirdd. Gésterisi bittilg
sonra hasta cocuklarimizla bol bol fotograf ceks
ve sohbet eden Sunay Akin, zeka diizeyi 60'in al&
olan cocuklarda tedavinin kesilmesinin biyk
haksizlik oldugunu; yasama hakkinin ihlali oldug
soyleyerek dernegimize, hastalarimiza ve ailelerin
destek verdi.®



Dernek Baslkani Nalan Cetin’in

Acilis Konusmast

Degerli Konuklarimiz,

Diinya MPS Farkindalik Giinii etkinligimize hos
geldiniz.

Sevgili anne babalar ve cocuklarimiz, etkinlige katilmak
icin bazilariniz cok uzaklardan geldiniz, maddi ve
manevi zorluklara ragmen bugiin burada, diger
MPS'lilerle bulusmanin, dayanismanin ve MPS'lilerin
seslerini duyurmanin énemini bilerek buradasiniz.
Katiliminiz icin hepinize yurekten tesekkirlerimi
sunuyorum.

Bugiiniimiizde bizi yalniz birakmayan sevgili MPS
dostlary; sizler de bu tatil giiniinde, ailelerinizle birlikte
gezmek, eglenmek veya dinlenmek yerine bizimle
olmay: tercih ettiniz, sesinizi sesimize, yiireginizi
yiiregimize kattiniz. Ne kadar tesekkiir etsek azdir.
Sag olun var olun.

Ve sevgili hekimlerimiz, hocalarimiz. Her gin
bikmadan usanmadan sorunlarimizi dinleyen,
dertlerimizi dertleri bilen, acilarimizi dindirmek icin
careler arayan degerli bilim insanlari. Sizin buglin
burada olmanizin anlami ¢ok daha farkli. Varliginizla
yiregimizi soguttunuz.

Degerli konuklarimiz, MPS tiim diinyada nadir
hastaliklar sinifinda bir hastaliktir. Her ne kadar
ilkemizdeki rastlanma siklig) diinya ortalamasinin
tstiindeyse de bizim icin de nadir bir hastaliktir.

Nadir hastalik demek bir bakima yok sayilmak
demektir.

Sesinizi duyuramamak demektir.
Dertlerinizle bas basa kalmak demektir.

Sorunlarinizin biiyiikler tarafindan pek kaale
alinmamasi demektir.

Ne kadar goz 6niinde olsaniz da fark edilmemek
demektir.

iste "Diinya MPS Farkindalik Giinii"niin nedeni de
budur. Bugin, "biz de variz" demek, sesimizi duyurmak,
toplumun MPS'yi fark etmesini saglamak icin
gdsterdigimiz cabalarin yogunlastigi bir giindir.

Biz de, tiim diinyadaki MPS'liler gibi bugiin bu
amaglarla toplandik. Hep birlikte sorunlarimizi daha
yiiksek perdeden dillendirerek herkese duyurmak
arzusunday!z.

Istiyoruz ki, zeka diizeyi diisiik bulunan ¢ocuklarimizin
ilaclari kesilmesin. Bilimsel olarak %100
dogrulanmamis arastirma sonuclan dikkate alinarak
zeka geriligi yasayan cocuklarimiz acilariyla bas basa
kalmasin.

istiyoruz ki aileler rapor almak icin yilda iki kez,
giinlerce evlerinden uzakta, hasta cocuklanyla hastane
koridorlarinda stirinmesin. 4.

istiyoruz ki, nadir olmak, insan haklarindan
yararlanamamak anlamina gelmesin.

istiyoruz ki, yasama hakkimiz elimizden alinmasin.

Sevgili Dostlarimiz, bugtin bizim icin cok énemli.
Sesimizi duyurmak icin, farkindalik saglamak icin
dnemli. inanir misiniz, medyada iki satirla bile olsa
haber olmak bizim icin ¢cok ama cok dnemli.

iste bu nedenlerden dolay! bugiin burada, bize destek
veren dostlarimizin bulunmasi kelimelerle ifade
edilemeyecek kadar cok anlamli ve cok 6nemli.

Hepinize tekrar en icten, en yiirekten saygilarimi
sunuyorum.

Tesekkir ederim. B



Faruk Eroglu Tiim MPS'li
Arkadaslart Adina Konuklara

Seslendi

MPS LH Dernegi olarak diizenledigimiz "Diinya
MPS Giini" etkinligimize hos geldiniz.

Bir MPS'li olarak, nasil fark edilmedigimi
anlayamiyorum. Nadir rastlanan ama 6zel biri
oldugumu distintiyorum. Ttim MPS'li arkadaslarim
da benimle ayni goriisteler.

Bu (ilkenin vatandaslariyiz. Her vatandas gibi
anayasal haklarimiz var. Her insan gibi de insan
haklarimiz var.

Saglik hizmetlerfne ulasma hakkimiz...
Kaliteli yasama hakkimiz...

Sizlerden tek farkimiz, bazen her hafta, bazen
daha sik hastaneye gitme, bir kac saat ya da yarnim
giin hastanede gecirme zorunlulugumuz olmast.
Neden gidiyoruz hastaneye? Okulda, evde veya
sokakta degil de neden hastanede geciriyoruz
dnemli bir stireyi. Clinkii biz nadiriz, biz farkliyiz,
biz MPS liyiz. Sorarsaniz eger sikayetci miyiz diye,
degiliz. Allah bizi boyle yaratmis, neden sikayet
edelim ki...

Ancak sikayet ettigimiz baska seyler var.

Bazi arkadaslarimiza, nadir olduklari dikkate
alinmadan zeka testi uygulaniyor. Daha zor
duyduklari, daha az gordikleri, bazen daha yavas
algiladiklari dikkate alinmadan zeké diistikligl
teshisi konuveriyor. Sonra da zekas: geri diye
ilaclari kesiliyor.

Eskiden her yil rapor almak zorundaydik, ilag
kullanabilmek icin. Simdi bu siireyi alti aya indirdi
biyiiklerimiz. Diistinebiliyor musunuz, MPS'li bir
arkadasimiz, uzak bir ilden, annesinin babasinin
kucaginda biiytk kentteki hastaneye geliyor. Rapor
almak kolay degil. Bircok doktor muayene ediyor.
Bu giinlerce strebiliyor. Kalacak yer, yeme icme
hepsi sorun. Ama raziydik. Yilda bir kez bu eziyet
cekilirdi. Ama simdi yilda iki kereye cikarildi. Yazik
degil mi MPS'li arkadasima, onun annesine
babasina?

it .
Dernek baskanimiz bu sorunlarimizi dile getirdi.
Baskanimiz bir MPS'li annesi olarak yastyor
sorunlari, biz MPS'li olarak. Ama sorun aile icinde
herkesin sorunu oluyor, ailenin sorunu oluyor.

Bugiin, "MPS Farkindalik GiinGi". Bu nedenle zaman
zaman sorunlarimizi anlatacagiz. Ancak faydali
seyler, eglenceli seyler de yapmaliyiz. Bugiini
unutulmaz kilmaliyiz.

Etkinligimizde bugiin 6nce Nurdogan Arkis
agabeyim hem biz MPS'lilere ve ailelerine hem
de MPS dostlarina seslenecek. Yararlanacagimiz
bir konusma yapacak.

Ardindan Sunay Akin agabeyim, unutulmaz
gosterilerinden biriyle karsimiza gelecek.
Eglendirirken diistindiirecek.

Nurdogan Arkis agabeyime ve Sunay Akin
agabeyime katkilari icin yiirekten tesekkdrlerimi
sunuyorum. lyi ki varlar ve bugiin bizimleler.

Sizlere de sevgilerimi, saygilanmi sunuyorum.

Giizel vakit gecirmenizi ve bugiinii unutmamanizi
diliyorum.

Saglicakla kalin.m



Nurdogan Arlas:

“Insann once kendisine inanmast

btiytikc onem taswyor”

Hangi Temel Ozellikler?
Arastirmalar herhangi bir ortamda

sahip olunmast gereken ti¢ temel
ozelligi séyle sualwyor:

1. Ozgiiven: Her insanin kendisinin neler
yapabilecegine dair inanci, onun en dnemli
sermayesidir. “Ben neleri yapabilirim, neleri
basarabilirim, neleri dgrenebilir, neleri anlayabilirim,
hangi problemleri ¢ozebilirim?” sorularina kisinin
verdigi cevaplar onun &zgilivenini olusturur.

Diyelim ki bir derdim var. Ben eger o konuda “hicbir
sey yapilamaz” dersem, neler olur? Oncelikle kendi
olanaklarimi ¢dziim iiretmeye yoneltmem, adeta
késeme cekilir, kadere boyun eger, kiiser ve
beklerim.

Simdi bir de “eger ben ugrasirsam, bir seyleri
degistirebilirim, etkileyebilirim” dedigimi diistinelim.
Bu durumda kdseme cekilmem, neler yapilacagini
arastirmaya baslarim, benim gibi dertleri olanlarla
bir araya gelirim, onlara omuz veririm.

Arastirmalar gosteriyor ki diinyadaki tiim dertlerin
¢éziimiiniin arkasinda 6zgtiven sahibi insanlar var.
Dolayisi ile bir insanin 6nce kendisine inanmasi
cok biiytik dnem tastyor.

2. Herhangi bir ortamda sahip olunmasi gereken ikinci
dzellik “glven”dir. Guven, karsimizdaki ile
aramizdaki, “biz birlikte neleri basarabiliriz, neleri
gerceklestirebiliriz, hangi problemleri asabiliriz,
karsimdaki kisiye glivenebilir miyim, o bana
glivenebilir mi?” sorularina verilen cevaplardir.

Diyelim ki karsimdakine glivenmiyorum, o zaman
onunla yakin isbirligine girmez, kendi basima kalirm,
sahip oldugum imkanlari ortaya koymam. Ayni
sekilde karsimdaki de bana glivenmiyor olsun, o
da bana yakin durmaz, imkanlarini benimle birlikte
kullanmaz.

Bir de ikimizin de birbirimize glivendigimizi
diistinelim. Bu durumda da imkanlarimizi ortaya
koyar, birbirimize yaklasarak, sorunlarimizi cézmeye
ugrasiriz. Birbirimizle ugrasmayi birakir, derdimizi

*

halletmeye yéneliriz. Ozellikle dertlerin biytk
oldugu ailelerde, eslerin birbirlerine glivenmeleri
sarttir. Bunun icin esler birbirleriyle sohbet icinde
kalmaya 6zen gostererek, birlikte gelecege iliskin
adimlarini tasarlamaya ¢abalamalidirlar. Gegmiste
yasanmis sorunlar: stirekli olarak glindeme getirerek
gelecek insa edilemez.

. Bir ortamda olmasi gereken tgtincli temel ézellik

“sevgi”dir. Sevgi, insanlarin birbirlerini 6nemli
bulmasi, degerli bulmasi, 8nemsemesi, duygusal
olarak sevildigini hissetmesi ve géstermesi, onu
oldugu gibi anlamasi ve anlamaya ¢aba sarf etmesi
ve onun gelisimi icin emek ve hizmet vermesidir.

Sevginin olmadig ortamlarda motivasyon ve
dayanma giicii kalmaz. Karamsar bir ortam icinde
insanlar bir arada olabilirler, ama bu zorunluluktan
olur. Kimsenin daha iyi bir seyler ortaya koymak
icin caba sarf etme arzusu olmaz. :

Sevginin gosterildigi ve paylasildigi ortamlarda ise
cosku olur, enerji olur. Sorunlar daha kiiciik géziikiir
ve katlanilmasi daha kolay hale gelir. Bu nedenle
ortamdaki kisilerin, karsisindakiler olumlu bir seyler
yaptiklarinda onu sézleri ve davranislari ile takdir
etmeleri, onun olumlu yodnlerini siirekli olarak
ylzlerine karsi sdylemeleri, onun kendini &zel
hissetmesini saglayacak bicimde davranmalari cok
onemlidin M. e —

enzim



Destelleriniz Icin Teselkkiu Ederiz

Diinya MPS Farkindalik Giinii etkinligimizde bize destek
olan, Yunus Emre Kiiltiir Merkezi Misfik Kenter Sahnesi'ni
kullanimimiza acan Bakirkdy Belediye Baskani Sayin Ates
Unal Erzen’e; etkinligin 6ncesinde ve siiresince yardimlarini
esirgemeyen Sayin Aynur Kulaksizoglu’na, Sayin Nilgtil
Unal Ceyhan’a; etkinligimize sunumlariyla katilan Sayin
Sunay Akin’a ve Sayin Nurdogan Arkis'a tim MPS'liler,

aileleri ve MPS LH Dernegi adina tesekkiirlerimizi sunariz.m




12. MPS Sempozyumut
ollanda’da Yapudt

Bu yil on ikincisi diizenlenen sempozyumda
hastalar, hasta aileleri ve bilim insanlari bir araya
gelerek son gelismeleri tartistilar, deneyimlerini
paylastilar.

MPS Hastalari ve aileleri bu yil 28 Haziran-1
Temmuz 2012 tarihleri arasinda Amsterdam’da
bulustular. Bizim de (yesi oldugumuz MPS
Network tarafindan diizenlenen sempozyum,

bilimsel toplantilar ve aile toplantilar olmak tizere
iki boliimden olustu.

Bilimsel toplantilarda, dinyanin cok degisik
tlkelerinin {niversitelerinden, arastirma
kurumlarindan ve ilag firmalarinin AR-GE
bslimlerinden gelen bilim insanlart,
arastirmalarinin en son bulgularini meslektaslartyla
paylastilar.

Hasta toplantilarinda ise, hastalar ve aileleri farkl
iilkelerden ayni sorunlar yasayanlarla tanisma
olanag! buldular ve deneyimlerini paylastilar.

Toplantilarda ve toplanti disi saatlerde birlikte
gecirilen zaman, farkli toplumlardan gelen
hastalarin, ailelerin ve bilim insanlarinin bilgi
alisverisinde bulunmalarina ve yararli goriismeler
yapmalarina olanak saglad.®




Almanya’nin Mainz Sehrinden

Sevgiler, Selamlar...

Aynur Uguz =
MPSLH Dernegi Yonetim Kurulu Uyesi

Hayatta ii¢ sey bize mutluluk verir; yapacak bir sey,
sevecek birisi ve umut. Kizim Ayse Nihan ile umuda
yolculugumuz 20 Subat giinii basladt. Ustelemek
basarinin temel unsurudur. "Kapiy! yeterince uzun
siire ve yiiksek sesle calarsaniz, birilerini
uyandiracaginizdan emin olabilirsiniz” prensibinden
hareket ederek uzun stiren miicadeleler sonucu
buraya gelmeyi basarmanin da onurunu ve
mutlulugunu yasamaktayim.

Kizim Almanya’nin Mainz sehrinde Johannes
Gutenberg Universitesi Uluslararasi Metabolizma
Klinigi”'ﬁae Faz 4 calismasina goniilld olarak katildr.
Turkiye'deki ve tiim diinyadaki MPS IVA kardeslerine
bir 1sik, bir umut oldu.

Bugiin sizinle yaklasik alti aydir yasadiklarimi
paylasmak istiyorum. Bir seyi gercekten istiyorsan,
biitiin engelleri asip ona ulasilabilecegine bir kez
daha inaniyorum.

Burada en ¢ok hosuma giden enzim odasinin
mikemmel olmasi ve her yas gurubu)qa uygun bir
3 &

sekilde diizenlenmesi. Kiictik cocuklar icin sayisiz
oyuncaklar, boyama ve okuma kitaplar, televizyon,
videolar; yetiskinler icin dergiler, kitaplar ve her
tiirlii icecekler bulunmakta. Enzimi yatarak almak
isteyenler icin de yeterince yatak bulunmakta.

Orada sicak bir ev ortami hissedebilirsiniz. Her farkli
metabolik hastalik icin farkli hemsire egitilmis.
Hemsireler calar saatlerini kuruyorlar ve he 15
dakikada bir hastalarin tansiyonlarini ve ateslerini
8lciip, herhangi bir sikintilarinin olup olmadigini
soruyorlar. Olaganustii ilgililer. Ben onlara beyaz
kelebekler diyorum.

Kuctiklerin tim yaramazliklarina ve kaprislering
ragmen doktorlarin ve hemsirelerin yaklasimlari
son derece sicak ve sevecen.

Oraya degisik sehirlerden ve (lkelerden gelen
insanlarin hepsinin umudu ayni. Hayat bazen ne
kadar acimasiz da olsa glilmesini, ne kadar dramatik
de olsa mutlu olmasini ve umut etmesini bilmeliyiz
Riizgarin yéniini tayin edemeyiz ama umutlanimiz
geminin yoninu degistirebilir.

Her seyin cok giizel olacagina ve en kisa zamanda
bu calismanin Tiirkiye'de de baslayacagina yiirekien
inantyor ve “"gen”in de umutlari var diyorums



illa Metabolica

letabolik Hastalarin Villa’si

ite Hastanesi, Cocuk Saglik ve Hastaliklar Boltimii

‘Lizozomal Depo Hastaliklarina cok nadir rastlanilir
- we semptomlarin sunumunda buytik cesitlilik arz
eder. Bu karmasik alanda deneyim kazanmak icin
— tani, tedavi ve arastirma gibi tiim yonlerini
kapsayan bir kalite (ekselans) merkezi kurulmaliydi.
Mainz Universite Hastanesinin Cocuk Saglik ve
Hastaliklar boliimiinde, bilinen 50 lizozomal depo
hastaliginin herhangi birine tani koymay: ve
bunlardan etkilenen tiim hastalara disiplinler arasi
hizmeti saglayan “Villa Metabolica” Metabolizma
Gnitesidir kuruldu. Bu kisa giristen sonra tinitemizin
faaliyetlerini kisaca sizlere sunmak istiyoruz.

Yaklastk 50 lizozomal depo hastaligs bilinmektedir.
Tek tek bakildiginda cok sik rastlanilmaz. Degisen
prevalansi Gaucher hastaligi icin 60.000 canli
dogumda 1, kisi basina Sialidosis icin ise 4.2
milyon canli dogumda 1 gériiliir. Fakat bu gruba
topluca bakildiginda, yani biitiin prevalanslar
birlestirilirse, yayginligi 7.700 canli dogumda 1
olacagi tahmin edilmistir."

Villa Metabolica (Lizozomal Depo Hastaliklari
Calisma Grubu) Mainz Universite Hastanesinin
Cocuk Saglik ve Hastaliklari bolimiinde (Anabilim
Dali Baskani Prof. Dr. F. Zepp) bu genetik
hastaliklara bakan bir merkezdir. Villa Metabolica,
lizozomal depo hastaliklartyla ilgili teshis konmasi,
hastalarin yénetimi ve ilgili departmanlara
yoénlendirilmesi, enzim replasman tedavisinin
uygulamasi, klinik deneyler ve arastirma yapilmasi

icin hizmet eder. Almanya'nin biitiin bolgelerinden
gelen yaklasik 850 lizozomal depo hastasi icin
doktorlar, hemsireler ve bir fizyoterapist 6zenle
calismaktadir. Fenilketoniri ve ileri diizey
metabolik hastalar bu sayiya dahil degildir. Ayrica
Villa Metabolica’nin bir alt birimi olarak
biyokimyasal tanilarin teshisi icin bir laboratuvar
daha mevcuttur. Ayni zamanda Universite
Hastanesinin metabolik hastalik 6n tanisi alan
hastalar ve metabolik hastaliklardan siiphe
edilenler gériilmekte, metabolik hastalikli oldugu
kanitlanan vakalar izlemeye alinmaktadir.

Mainz'dan ve Almanya’nin diger kliniklerinden
gelen hastalar bizim merkezimize yillik takip
(check-up) icin gelmektedir. Gaucher, Fabry,
Pompe hastaligi, MPS |, Il ve VI ile enzim
replasman tedavisi alan hastalarimiz, her 6 ayda
bir takibe gelir. Olagan klinik takipler standardize
edilmistir:

Mesela Gaucher hastalarinda, hematolojik
parametrelere ek olarak Kitotriozidaz aktivitesi
diizenli olarak o6lculr.




Fabry hastalari icin, ekokardiyografi ve bobrek
fonksiyon 6lcimi blytk 6nem tasimaktadir.

Enzim replasman tedavisinin etkisini degerlendirmek
icin MPS |, If ve VI hastalarinin genel dayaniklilig)
6 dakika yiirime testine (6-Minute-Walk-Test),
ekokardiyografi, akciger fonksiyon testine (Lung
function) tabi tutulmanin yani sira, omuriliginin
sikismasini gézden kagirmamak amaciyla
narofizyolojik testlerden ve kraniyoservikal Manyetik
Rezonans Gériintiilerinden (MRI) gecmektedir. Her
hasta igin simdiye kadar diizenli olarak haftada bir
ya da iki haftada bir infizyonu aldigina dair biitiin
bilgileri iceren ve kontroliin kolaylasmasini saglayan
bir dokiiman bulunmaktadr.

Lizozomal depo hastaliklan multisistemik
oldugundan, bu hastalarin yénetimi ve ilgili
departmanlara yonlendirilmesi, bunun icin de
nefrolog, kardiyolog, beyin cerrahlar, ortopedi, gbz
doktoru ve kulak burun bogaz (KBB) hekimlerinden
olusan diger disiplinler ile yakin isbirligi
gerekmektedir.

Bu yakin isbirligi genis bir donemde kurulduktan
sonra gecmis yillarda daha da genisledi. Bunun da
dtesinde diger merkezler ile de, 6rnegin Manchester
Universitesi (Prof. Dr. E. Wraith), Londra Universite
(Prof. Dr. A. Mehta) ve University of Brezilya Porto
Alegre’de (Prof. Dr. R. Giugliani) tecriibe alis verisi
saglandi.

Enzim replasman tedavisi mimkin olan tim
lizozomal depo hastaliklari icin, tedavi altinda
bulunan ve bulunmayan tiim hastalarin klinik ve
laboratuvar verileri kaydedilerek bir veri tabani
(registry) kurulmustur.”* Villa Metabolica bu
projelerin gelismesine ve stirekliligine, gesitli calisma
gruplarina tyelig ile ve danismanlik komisyonlarinda,
gecmiste ve halen aktif calismalariyla, katki
saglamaktadir.

Villa Metabolica'nin bilimsel faaliyetleri daha ziyade
Klinik deneylere odaklanmistir; uluslararasi, ¢ok
merkezli klinik deneylere katilarak bircok enzim
replasman tedavisinin ilag onaylarnin saglanmasinda
gecmiste ve halen yer almaktadir. Giinlimiizde
6rnek olarak mukopolisakkaridoz tip IV (Morquio
hastalig) icin enzim replasman tedavisinin klinik
deneyleri diinyadaki 5 merkezden biri olarak devam
etmektedir. Ayni zamanda glikogenoz tip Il (M.
Pompe hastalig) icin insulin-reseptorli yeni bir
enzim tedavisinin deneyleri baslamistir. Bu merkez,
ayni zamanda Avrupa Birligi'nin 6. ve 7. bilimsel
arastirma projelerinin bir parcasidir. Ayrica bilimsel
projeler agirlik olarak Fabry hastalarindaki kalp
fonksiyonunu, MPS hastalarinin goz bulgularini ve
nérosiriirjik midahalenin etkisini ve Niemann-Pick,
Mannosidosis ve Mukopolisakkaridoz tip IV
(Morquio) hastaliklarinin dogal seyrini (natural
history) gdzlemlemeyi konu edinmistir.

Villa Metabolica 2009 yilinda bas gosteren
Cerezyme® enziminin kitiginda, Almanya'daki agir
Gaucher hastalarina merkezi dagitimi yonetmistir.

Ozetle, bu merkez lizozomal depo hastaliklarinin
Klinik seyrini anlamaya ve yeni ilaglarin (enzim
replasman tedavisi) gelismesine Gnemli katkilar
saglamistir.

Kadro:

11 Doktor

7 Uzman Cocuk Doktoru

1 Nérolog

1 Cerrah

1 Kardiyolog

1 Fizyoterapist

1 Diyet Asistani (Metabolik hastaliklarda u
7 Hemsire

2 Saglik Teknisyeni (Biyokimya laboratuvari
Sekreter

15 Tip talebesim
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Hastalarda Anestezi

Anesteziden saglik
durumu ne olursa
olsun tiim hastalar
cekinir ve trker. Bu
firsatla oncelikle
anestezinin risk
oranlarini goézden
gecirelim. Amerikan
‘Anesteziyoloji
Dernegi’nin (ASA)
~ risk siniflamasi
 yaygin kabul gormiis
lama sistemidir. Tim anestezistler ASA
2 gore hastalarina anestezi risklerinin ne
pu anlatir ve birbirlerine hastanin durumunu
en bu bilgiyi kullanirlar.

t Tamamen saglikli kisi

Orta derecede sistemik hastaliklan
pertansiyon, diyabet vs.) olan kisi

A Il Agir sistemik hastaliklari olan hasta

IV: Hayati surekli tehdit eden ve kisitlayan
stalig) olan hasta

\SA V: Cerrahi olsa da olmasa da 24 saatten fazla
asayamayacak hasta

u siniflamaya gore ASA | grubu yani saglikli bir
riskinde anestezi sirasinda veya sonrasinda
omplikasyon olasiligi her 10.000 anestezi
ygulamasindan 4'tinde goriltirken ASA IV grubu
astada bu oran 96'ya ylikselir. Eriskinler icin olan
u siniflamanin cocuklara uyarlanmasi glic
Imaktadir. Cocuklarin anestezisi eriskinlerin kiigtik
ir modeli olmamalari nedeniyle ozellik arz eder,
u nedenle anestezi uzmanlari arasinda cocuk
nestezisi uzmanlar da giderek branslasmaktadir.

im anestezi uzmanlari 6 yillik tip egitiminden
onra 4 yil anestezi ihtisast yapmakta ve bu dénemde
ocuk eriskin, genel cerrahi, beyin cerrahisi, ortopedi,
ulak, burun, bogaz, goz, kadin dogum, cocuk
errahisi, kalp damar cerrahisi vs. tim cerrahi

m
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branslarda belli stirelerde bulunarak her tiirlii hastaya
anestezi uygulamayi 6grenmektedir. MPS sizlerin
de bildigi gibi nadir gériilen hastaliklardan olup
anestezi uzmaninin egitim sirecinde hic
karsilasmadig) hastaliklardan biri olabilir ancak
cagimizda bilgiye erisimin kolayligi sayesinde
anestezi uzmani 6nceden planlanan ameliyatlarda
(acil cerrahi olmadiginda) anestezi uygulamasi ve
Gzellikleri konusunda bilgilenebilir.

Anestezi uygulamas! iki ana baslikta toplanir; birincisi
genel anestezi digeri ise bélgesel (reyonla)
anestezidir. Her ne tiir olursa olsun tiim hastalar
ameliyat 6ncesinde anestezi uzmani tarafindan
muayene edilir, cerrahi nedeni olan hastaliklar
disindaki saglik problemleri, kullandig ilaglar
kaydedilir, gerektiginde diger branslardan
konstiltasyon istenir ve hasta ve yakini anestezi
hakkinda bilgilendirilir.

Genel anesteziyi, genel olarak uyuma olarak
tamimlariz ve bu uygulama icin hastanin damar
yolu acilip buradan uyutan, kaslarin gecici stireyle
hareketine engel olan, agriy! yok eden ilaclar
verildikten sonra solunum yoluna bir tiip
yerlestirilerek (entiibasyon islemi) cerrahi islem
stiresince solunum anestezist tarafindan saglanir
ve hastanin tiim hayati fonksiyonlari heg.an
monitorler de kullanilarak birebir takip edilir.

MPS'li cocuklarda anestezi 6zellikleri nelerdir?
Oncelikle anestezi dncesi yapilan muayenede
hekime verecegimiz bilgiler cok 6nemlidir. Hastanizi
takip eden hekimlerden aldiginiz epikriz muhakkak
anesteziste iletilmelidir. Bu epikriz disinda da anestezi
doktorunun gocugunuzu muayene etmesi gerekir.
Anestezi icin 6zel olan bulgulari bir cocuk doktoru
veya ilgili baska bir hekim anesteziste sunamaz.
Hastanin kullandig ilaclarin ve enzim tedavilerinin
anestezist tarafindan bilinmesi cok énemlidir. Tip
fakiiltesinden mezun olduklari halde anestezide
kullanilan ilaclar, cok 6zel olmalari nedeniyle, pek
cok hekim tarafindan bilinmez. Anestezik ilaclarin
kullanilan ilaclarla etkilesimi cok 6nemli sorundur.
Cok az sayida ilacin ameliyat &ncesinde kesilmesi
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gerekmektedir. Bazen hayati 6nem arz eden bu
ilactarin da kesilmeyip kullanimina devam edilir
fakat anestezi sirasinda bu ilaclarla etkilesime girecek
anestezik ilaclarin kullanimindan kaginilmasi ve
altematif ilaclar veya yontemlerin kullanimi planlanir.
Asagida anlatilacag gibi MPS hastasinin anestezisi
sirasinda ana sorun havayolunun anatomisi olmasina
ragmen bazi MPS tiplerinde kalp ile ilgili sorunlar
ve zeka problemleri anestezi sirasinda yénetimi
gliclestirmektedir. Zeka problemi olmayan
cocuklarimiza cerrahi islemi ve ameliyathane ve
anesteziyi anlatmak ebeveynin bu konudaki korku
ve anksiyetesini cocuguna yansitmamasi da ok
dnemlidir. Anestezi uzmanlan genellikle cocuk ile
iletisim kurup onlarin korkularini en aza indirmek
icin caba sarf edecek ve kosullar uygun ise hasta
ameliyathaneye gelmeden 6nce sakinlestirici ilaclar
verecektir. Solunum problemi cok ileri diizeyde olan
hastalarda sakinlestiricilerin kullanilmasi da sakincali
olabilir. Ozellikle 1-4 yas arasi ¢ocuklarla iletisim
kurmak giictiir ancak MPS li hastalarin yakinlarinin
da bildigi gibi bu cocuklar kiiclk yaslarda daha
iyiyken yas ilerledikce mukopolisakkaridlerin birikimi
ile daha kétii hale gelmektedir. Bugiine kadar olan
deneyimlerime gére (10 kadar MPS'li hastaya
anestezi uygulama deneyimi) MPS'li cocuklarin
hastane deneyimlerinin cok fazla olmasi ve akili
olmalari nedeniyle 4 yastan itibaren cok iyi iletisim
kurulmakta ve anestezi ekibine uyum
_saplayabilmektedir. Burada tekrar vurgulamak isterim
~ ki ailenin uyumu da cok dnemlidir.

Anestezi 6ncesinde en az 6 saat tam aclik saglanmasi
“hayati énem tasir. Susuzluga dayanamayan
cocuklara 2-3 saat 6ncesine kadar su verilebilirken
MPS'li cocuklarda buna izin verilmemesi gerekir.

Anestezi sirasinda kusma ve akcigerlerine kusmu
kacmasi cok ciddi komplikasyonlara neden olu
Anestezi icin en 6nemli sorun havayol
saglanmasidir. MPS'li hastalarin pek cogunda norm:
kosullarda bile solunum problemi &zellikle gec
uykusunda da ortaya cikmaktadir. Burun, damal
dil, boyun eklemleri ve nefes borusu cevresind
mukopolisakkaridler birikmektedir. Hasta sirtust
diiz yatarken horlamasi veya nefessiz kalmasi b
nedenledir. Anestezi icin uyutucu ilaclar verildigind
bu bolgedeki kaslar da glictinii kaybetmektedi
Entiibasyon saglanana kadar hastaya oksijer
anestezi uzmani bir maske aracilig ile suni solunur
yaparak vermektedir. Havayolunun bu yapilardal
sisliklerde kapanmasi kas giictiniin de yetersizlij
nedeniyle daha k&t hale gelmektedir. Hasta)
uyutan ancak kaslart cok gevsetmeyen ilaclar verere
ve sirtini destekleyerek veya yan yatinr halde oksije
saglamaya calisilir. Anestezide her giin kullanila
gereclerle tiiptin nefes borusuna yerlestirilmesi ¢c¢
glic olur; farkll yéntem ve gereclerle ve ekip haling
calisilarak bu tiip yerlestirilir. Entiibasyo
saglandiktan sonra tiim hastalarin her dakik
solunumu, oksijen dizeyi, karbondioksit diizey
kalp atimlan, tansiyonu, viicut isisi ve idrar ciki
cok yakindan izlenir. Kalp problemi olan hastalarc
ameliyat sirasinda da gerekli kalp ilaclari verili
Ameliyathanelerde gelisebilecek herhangi b
komplikasyonu tedavi etmek icin her tiirlii imké
bulunur ve gereginde miidahale edilir. MPS
hastalarin uyandinlmast da ozellik arz eder, hastan
solunumu en iyi idame ettirecegi kadar uyanmadz
tlip havayolundan cikartiimaz. Bu olay cok sevirr
gozitkmese de ancak hastanin tiim kaslari hareks
eder ve cok iyi dksiiriir hale gelince tiip ¢ikartil
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cikartildiktan sonra da hasta
ser hastalardan daha uzun stire
I I(alp beyin cerrahisi gibi biiyiik
izun siiren ameliyatlar sonrasinda
,_f yogun bakimda takip edilir.

ara pek cok radyolojik tetkik, kemik
lemler icin ameliyathane disinda da
sulanmaktadir. Saglikli kisiler de dahil
eliyathane ve yogun bakim icinde
girisim yapilmasi en giivenlidir.
e disinda anestezi cevrenin uygun
, ekibin yetersiz olmasi (en fazla bir anestezi
ve anestezi teknisyeni bulunur, acil durumda
yardimc olabilecek kapasitede kimse
az), ekipmanin yetersiz olmasi nedeniyle
idir. Bu nedenle bu tip islemlerin tam
hastanelerde ve miidahalenin en kolay
i merkezlerde yapilmasi tercih edilmelidir.
radyolojik gériintiileme islemi yapan
nidan anestezi uzmani getirten kurumlara

memelidir. MR, tomografi, g6z, kulak muayenesi
i islemlerde cocugun ailesi tarafindan ikna
imesi, bir 8diillendirme ydntemi kullanilmasi
sva islem sirasinda aileden birinin elini hig¢
rakmayacag seklinde iknada bulunularak
anestezisiz yapilmasi ok daha giivenli olacaktir.

el anestezi disinda yukarida bahsettigimiz

esel anestezi de baska bir alternatiftir. Cilt kesisi,

e biyopsisi, botoks uygulamas: gibi kiiciik

islemlerde o bélgeye lokal anestezikler verilir. Belden

.~ asagida yapilacak ameliyatlar (kasik fitig), kalca ve

- bacaklar, ortopedi ameliyatlar vs.) icin beyin omurilik
sivisi veya daha disindaki alana lokal anestezikler
verilerek birkag saat siireyle belden asagidaki bolgede
agri duyusu ve hareket engellenir. Bu islem de MPS'li
hastalarda sagliklilara gore farklilik géstermekle
birlikte genel anestezi kadar cok sorun
olusturmamaktadir.

Bir anestezi uzmani acisindan MPS'li hastalarin
ailelerine diisen gorevler;

1. MPS'li hastada anestezinin ¢ok dzel ve giic
oldugunun bilinmesi.

2. Zorluklarin bilincinde olurken kendilerinin korku
ve anksiyetelerini cocuklarina yansitmamalari.

3. Cocuklarina bilincli bir sekilde egitim verip
korkularini azaltmalari.

4. Anestezi uzmanina ilgili hekimin verdigi tim
dokiiman ve bilgileri iletmeleri, hasta ile ilgili
kendileri icin 6nemsiz bile olsa tiim bilgileri
vermeleri; 6zellikle kullanilan ilaclar ve alerjileri
bildirmeleri.

5. Doktorlari tarafindan &zel olarak
yonlendirilmedilerse radyolojik tetkik, ézel
muayene i¢cin her zaman tam tesekkiillii
hastanelere (birden ¢ok anestezi uzmani ve
teknisyenin calistigr) basvurmalari.

6. Anestezi teknisyeni ve teknikeri anestezi
konusunda lise ve yiiksek okul diizeyinde egitim
almis yardimai saglik personelidir, bu konuda
bilgileri hemsireden fazla olmakla birlikte MPS
gibi 6zel durumlara asla yalniz baslarina anestezi
uygulamasi yapamazlar, bu nedenle en kisa
anestezi uygulamasi icin bile kesinlikle anestezi
uzmani bulunmasini talep etmeleri.

7. Tek anestezi uzmani bulunan saglik
kuruluslarinda anestezi uygulanmasini her ne
kadar uzman cok yetenekli ve deneyimli olsa
da kabul etmemelerini 6neririm. Bu- 6zellikli
durumda sorunlarla bas etmenin tek yolu ekip
calismasidir. Teknolojik yontemlerin ve yogun
bakim imkanlarinin bulunmasi da cok 6nemlidir.

8. Enzim tedavisi alan MPS'li hastalarda cok belirgin
iyilesme saglamasina ragmen, bunlanranestezi
agisindan farkli sorunlar gelistirdigini zaman
icinde goérdiikge anestezistler arasinda
paylasmaktayiz, zaman gectikce daha farkli
sorunlar da gelisebilir. Enzim tedavisiyle iyilesen
hastalarimizda da anestezi risklerinin olacagi
unutulmayip yukarida belirtilen konulara titizlik
gosterilmelidir.

MPS'li hastalarin yakinlarinin kendilerini cocuklarina
adamis olduklarini hastalarimdan ve derneginizin
calismalarindan gozlemekteyim. Anestezi konusunda
sizlerin gerekli ilgiyi esirgemeyeceginize de eminim,
biz hekimler de, anestezi derneklerinin de katkisiyla -
sozlii ve yazili olarak deneyimlerimizi paylasmaya -
ve genc anestezistlerimizi egitmeye caba
harcamaktayiz.

‘enzim




Hindistan’dan

Vinit Jain’in Hikayest

By

(o

Jain Ailesi; Vinit Jain, btk ogullar Vivaan, kitglik ogullari Devvarsh ve esi Reetika

Vinit Jain'le 12. Uluslararast MPS Sempozyumu’nda tarustik.
Oglunun tedavisi igin Hindistan’da baslayip simdilikk Hollanda’da
devam eden hikayesini biiltenimiz icin yazdt.

9 Eylil 2010'da ikinci oglumuzu kucagimiza aldik.
3 Yasinda saglikli bir erkek evlatla ve bir firmanin
{iretim biriminin basinda CEO olarak iyi bir isle,
anne ve baba olarak hayatin ve iki erkek evladin
birlikte blyiimesinin normal sorunlariyla
yastyorduk. Ancak kader, sevgili oglumuz icin
basimiza gelecegini hi¢c tahmin etmedigimiz
fedakarliklari heybesinde sakliyormus.

2011 Yilinin Mart ayinda yeni dogan bebegimizin
&zel bir cocuk oldugunu fark ettik. Doktorumuz,
sans eseri asi icin gerceklestirdigimiz rutin bir
muayene sirasinda bebegin omurgasinda bir
kamburluk oldugunu ve réntgen gerektigini
soyledi. Bu olay hayatimizin acili, sorunlu ve en
zor bir yilinin baslangici oldu. Nisan ayinda, cok
nadir goriilen ve dogustan gelen genetik bir

hastalik oldugunu belirleyen raporu aldigimizda,
tam anlamiyla sanki diinya ayaklanmizin altindan
kaydt. Ailemiz icin nese ve umut kaynag olmasi
gereken bebegimizin, bir anda normal hayatini
siirdiiremeyecek bir hastaliga sahip oldugunu
dgrenmis olduk.

Hicbir hastalik belirtisi gdstermeyen, emeklemeye
baslayan, oturabilen ve normal gelisim gosteren
6 aylik bebegimizin nadir bir hastaligr oldugunu
kabul etmek cok zordu. Buna ragmen tiim llkede
ulasabildigimiz doktorlara danismaya ve cesitli
testler yaptirmaya devam ettik. Korktugumuz
basimiza geldi ve metabolik hastalik teyit edildi.
Ve de asil bityiik sorun olan hastaligin tedavisiyle
ilgili olanaklarin arastinilmasi ve bulunmasi
asamasi basladi.




bu hastalikla ilgili secenekler
ini ve ilik naklini anlamay is
glinahsiz oglumuz ylriimeye
hala basimiza gelen bu derdi
orduk. En biytik sanssizligimiz,
ntem olan enzim tedavisinin
2 uygulanmiyor olmasiyd:. Diger
i yontemi olan ilik nakli ise hayati
ordu ve Ulkemizde bu hastaliklari
2debilecek deneyime sahip doktor yoktu.

izerine ikinci asama calismalara basladik.
4z icin ilik naklinin en iyi nerede ve kim
2n yapilabilecegini arastirdik. Amerika,
Almanya, Brezilya, Avustralya, Singapur
anda’daki hastanelerde 25 doktora
Bktan sonra ilik nakline karar verdik, ¢linki
orlar ilik naklinin erken yapilmasinin
piski azalttigini hem de iyi sonuc verdigini
gdiler. Kasim ayinda, tim secenekleri
erlendirdikten sonra Hollanda’'daki
Eorumuzu ziyaret ederek tedaviye baslamaya

di hastaligi da tedavisini de biliyoruz. Fakat
asik on ay sirecek ve sonucu kesin olmayan
tedavi icin ailemizin 6deyecegi duygusal ve
grasal maliyet ne olacakti? Ttm tasarruflanmizi

harcayacaktik. Ayrica ben isimden istifa edecektim
ve biiyiik oglumuzun egitimi de zarar gorecekti.
Hicbir saglik sigorta sistemi dogustan gelen
hastaliklari kapsamadigi gibi devletin sosyal
glivenlik sistemi de pahali olan bu tedavileri
desteklemiyordu. Bu olumsuz durumlar karar
vermemizi cok zorlastirdi.

Yirekten biliyorduk ki, eger saglikli, egitimli,
saygin iki erkek evlada sahip olma hayalimizi
gerceklestireceksek bu zor karari vermeliydik ve
bu karari vermenin zamani da bu andu.

Simdi, deneyimlerimi yazdigim bu giinlerde,
ogluma ilik nakli yapildigindan bu yana gecen
bes aydir Hollanda’da bulunuyoruz. Hayatimizin
son bir bucuk yilini anlatmam gerekirse, gercekten
ciddi yol kat ettigimizi dustintiyorum, fakat sunu
da soylemeliyim ki aslinda yola yeni cikiyoruz.
Tedavi devam ediyor ve bu siirec, aileler olarak
cocuklarimiza giizel bir gelecek hazirlama
hayalimiz ve ailelerimizin hayranlik uyandiran
destekleriyle asilacak ve biz orta yas hayallerimizi
askiya alip ginliik sorunlarla miicadele etme
glictini bulacagiz. Umuyorum ki oglum sizlerin
de dualariyla ve iyi dilekleriyle hizla iyilesecek ve
hak ettigi hayata kavusacak. =
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Diyarbalkur’dan Giines Ailest

Billtenimize Konulk Oldu

Yonetim Kurulu iilyemiz Muteber Eroglu’'nun Diyarbakur’da
Hanife Giines ve oglu Baran Giines’le sohbetini sunuyoruz.

15 Kasim'da Diyarbakir'da diizenledigimiz,
hastalarimizin ve ailelerinin katildig! toplantida
tanistigim Hanife Gines hanimefendi ve onun
yakisikli oglu Baran'la yaptigimiz giizel sohbeti
sizlerle paylasmak istedim. Sizlere Diyarbakir'dan
selamlar génderdiler.

Muteber Eroglu: Merhaba. Bize kendinizi ve
yaninizdaki yakisikli delikanliyr tanitir misiniz?

Hanife Giines: Merhaba. Ben Hanife Giines. 2
cocuk annesiyim. Ev hanimiyim. 22 yasinda bir
kizim var. Yanimdaki yakisikli delikanli 8 yasinda,
adi Baran.

(Sohbetin bundan sonraki balimdi icin Baran’dan
miisaade istedik. Annesiyle sohbet ederken Baran
yanimizda degildi.)

ME: Baran'in tanisi nedir?
HG: Baran MPS Tip VI hastasl.
ME: Birde ablasi var demistiniz.

HG: Evet 22 yasinda Universite 6grencisi.
O saglikli cok stikdr.

ME: Esinizle akraba misiniz?

HG: Evet. Esimle teyze cocuklaryiz.

ME: Tani konuldugunda Baran kag yasindaydi?
HG: Tani konuldugunda Baran 1 yasindaydt.
ME: Tanisi hangi hastanede konuldu?

HG: Ankara’da Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi Hastanesi'nde tani konuldu.




tepe’ye hangi sikayetle gittiniz?

once kaybettigim 4 tane cocugum

= MPS tanisi konulmustu, diger
ulamamisti. Baran dogdugunda
iiyordu ama ben hemen anladim.
7a ragmen esime Israr ettim ve
/e gittik. Maalesef korkulanmda hakli
laran’a MPS tanisi konuldu.

larinizin tizerine bdyle cesurca gittiginiz
| kutluyorum. Peki, MPS tanisini itk
inuzda neler hissettiniz?

k kotii oldum. Cok biiyiik bir aci hissettim.
me korkusu ve aylarca stiren bilyik bir
} hissettim. 4 cocugumu kaybetmistim
farkliydi o zamanlar genclik vardj, cahillik
Acilanimi cok anlayamamistim. Baran icin
tigim aci cok farkliydi. Tedavi baslayinca
miz yeniden yeserdi, artik cok daha iyiyiz.

Enzim tedavisi uygulaniyor degil mi?

 Tedavisi ve takibi hangi hastanede yapiliyor?
iavi baslayali ne kadar zaman oldu?

5: Enzim almaya 3 yil 6nce Hacettepe'de

Su anda Diyarbakir Cocuk Hastanesi'nde
im almaya devam ediyoruz. Hacettepe’de
iplerimiz devam ediyor.

5: Biz cok memnunuz. Kaybettigimiz diger
klarimla kiyaslayinca Baran ¢ok cok iyi

ME: Merhaba Baran'cigim. Nasilsin? lyi misin?

Baran Giines: Tesekkiir ederim, iyiyim. Siz
nasilsiniz?

ME: Tesekkur ederim. Ben de iyiyim. Baran'cigim
bize biraz kendini tanitir misin?

BG: Adim Baran. 8 yasindayim. Bir ablam var.
ME: Okula gidiyor musun?

BG: Evet. 2. Sinifa gidiyorum. 2A sinifindayim.
ME: Zamanini nasil geciriyorsun?

BG: Odevlerimi yapiyorum, ama biyiik yazilan
okuyabiliyorum ctinkii gdzlerim az goriyor.
Arkadaslarimla oynuyorum. Miizik dinlemeyi cok
seviyorum. Haftada bir glin, Persembe giinleri
hastaneye gidiyorum, ilac almak icin.

ME: Hastaneye gitmeyi seviyor musun?

BG: Evet seviyorum clinkii tedavi oluyorum. Iyi
olacagim.

ME: insallah. Tabii ki iyi olacaksin. Peki, en ok
neleri ya da kimleri seviyorsun.

BG: Annemi, babami, ablami, okulumu,
arkadaslarimi, dgretmenimi herkesi.cok
seviyorum. E

ME: Biiyliylince ne olmak istiyorsun?
BG: Bilyiiyiince polis ya da érimcek adam

olacagim.

- K
ME: Son olarak sdylemek istedigin bir sey var mi
Baran'cigim?

BG: Biitiin ailemi ¢cok seviyorum.
ME: Sana cok tesekkiir ediyorum Baran'cigim.
BG: Ben de cok tesekkir ediyorum.

ME: Hanife Hanim, sizin son olarak sdylemek
istediginiz bir sey var mi?

HG: Allah hepimizin yardimcisi olsun, kimse
umudunu kaybetmesin.

ME: Bu giizel sohbet icin size cok tesekkiir

ediyorum.

HG: Ben tesekkir ederim. ®

S

enzim




Icimizden Biri; O Simdi Bir Melek
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ERJININ DOGRU KULLANILMASI
50 TASARRUF

HA AZ ISI

HA AZ KARBON SALINIMI

AGLIKLI BiR DUNYA iCiN DOGRU
DINLATMA : LED

RES : BENSA

MiZ DAHA AYDINLIK BIR

BENSA SAGLIKLI VE CAGDAS AYDINLATMA
TEKNOLOJISINDE ISIK HIZI iLE
KALITEYi SUNAR .

www.bensa.com.tr
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