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Onsoz

Ulkemizdeki Kistik Fibrozis (KF) hastalarinin sayist ve bu hastalarin klinik ve demografik
ozelliklerinin bilinmesi amaciyla, Tiirkiye’de ilk kez “Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis
Dernegi” tarafindan, “Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemi” (UKKS) kurulmustur. Tiirkiye’de bir ilk
olan elinizdeki bu raporda c¢esitli merkezlerde takip edilen 1488 KF hastasinin 2018 yili i¢inde UKKS’ye
girilmis verileri olan demografik ve klinik 6zellikleri bulunmaktadir; bu bilgiler lilkemizdeki KF hastalari ile
ilgili en genis ve en detayl bilgileri igermektedir. Raporda, hastalarin verileri hem bir biitlin olarak hem de
merkezlere gore ayr1 ayri analizler halinde sunulmustur. Boylece hem tiim iilkenin rakamlari ortaya konulmus
hem de merkezlerin kendi verilerini diger merkezlerle karsilastirilmasi miimkiin hale gelmistir.

Rapordaki epidemiyolojik veri, Tiirkiye’nin bir¢ok bolgesinde bulunan toplam 26 KF merkezi
tarafindan saglanmistir. Merkez sorumlular1 KF tanisi ile takip ettikleri hastalarin bilgilerini internet araciligi
ile “http://kfkayitsistemi.org” adresindeki iicretsiz olan UKKS’ye her yil, yilda bir kez diizenli olarak
girmislerdir. Sistemde toplanan veriler, anonim ve standart tanimlar1 olan verilerdir. Verilerin diizenlenmesi
ve standardize edilmesi, UKKS Yo6netim Kurulu tarafindan yapilmis, ardindan Pleksus Bilisim Teknolojileri
tarafindan istatistiksel analizler tamamlanmistir.

Bu raporda sunulan rakamlarin gercegi yansitmadigi agiktir; {ilkemizde ¢ok daha fazla sayida KF
hastas1 oldugunu tahmin etmekteyiz. Ulkemizdeki gergek rakamn belirlenmesi, UKKS’ye daha ¢ok merkezin
katilimi ile miimkiin olacaktir. Ayrica, her yil veri girisinin devam etmesi, yani siirekliligin saglanmasi,
hastalarimizin yillar i¢inde degisen durumlarinin goriilmesi agisindan ¢ok dnemlidir.

Bu raporun gergeklesmesinde, bilgilerinin bu sisteme girilmesine izin veren tiim KF hastalarimiza ve
hasta verilerini paylagan ve sisteme girilmesinde emek harcayan tiim merkezlere ayr1 ayri tesekkiir ediyoruz.
Ayrica UKKS programim gelistiren ve istatistiklerini yapan Pleksus Bilisim Teknolojileri’ne tesekkiirlerimizi
sunuyoruz. Bu c¢aligmanin her yil devam etmesini ve ortaya ¢ikan bilgiler sayesinde ililkemizdeki KF
hastalarimiza daha kaliteli bir bakim sunmay1 imit ediyoruz.

Sevgi ve saygilarimizla,

UKKS Yonetim Kurulu Uyeleri
Deniz Dogru Ers6z
Erkan Cakir
Tugba Sismanlar Eyiiboglu
Nazan Cobanoglu
Sevgi Pekcan
Giizin Cinel
Ugur Ozgelik



Veri girisi yapan merkezler ve merkez sorumlulari*

Merkez Adi Merkez sorumlulari

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastahklar Deniz Dogru Erso6z
Ugur Ozgelik
Nagehan Emiralioglu
Ebru Yal¢in
Nural Kiper
Dicle Universitesi Velat Sen
Hadice Selimoglu Sen
Necmettin Erbakan Universitesi Sevgi Pekcan
Omiir Ercan
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Haluk Cokugras
Ayse Ayzit Kiling
Bezmialem Vakif Universitesi Erkan Cakir
Lina Muhammed Al Shadfan
Hakan Yazan

Cukurova Universitesi Derya Ufuk Altintas
Dilek Dogruel
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar Esen Demir
Gokgen Kartal Oztiirk
Akdeniz Universitesi Aysen Bingdl
Abdurrahman Erdem Bagaran
Aysen Basaran
Bursa Uludag Universitesi Nihat Sapan
Siikrii Cekig
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastahklar Ebru Celebioglu
Gazi Universitesi Ayse Tana Aslan
Tugba Ramaslh Giirsoy
Ankara Cocuk Sagihig1 ve Hastaliklar1 Hematoloji Onkoloji EAH Giizin Cinel
Gokgen Tugcu
Mersin Sehir Hastanesi Ali Ozdemir
Osmangazi Universitesi Koray Harmanci
Gonca Kili¢ Yildirim
Gaziantep Cengiz Gokc¢ek KD ve Cocuk Hastanesi Nagehan Emiralioglu
Erciyes Universitesi Mehmet Kose
Melih Hangiil
Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Zeynep Tamay
Ayse Siileyman
Celal Bayar Universitesi Hasan Yiiksel
Ozge Yilmaz
Ankara Universitesi Nazan Cobanoglu
Gizem Ozcan
Inénii Universitesi Erdem Topal
Balikesir Universitesi Demet Can
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar Pervin Korkmaz Ekren
Ondokuz Mayis Universitesi Goniil Caltepe
Firat Universitesi Mehmet Kilig
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi Tugba Sismanlar Eyiiboglu
Sariyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi Sebnem Ozdogan

*Merkez siralamasi, kayith hasta sayisina gore yapilmistir



Tablo 1 : Ozet tablo

Ozellik Aciklama Toplam  Toplam Hastaya
Oram (%)
Kavith hast . n 686 802 1488 -
U (%) 46 54 100
TanL' ¥ Ortalama(yil) 1,78 2,12 1,96 -
ant Yast Median (ay) 4 5 5
Ortalama(yil) 8,20 8,75 8,50 -
2018 yilinda yasayan hastalarin yaslari Median (ay) 76.50 36 )
. . n 59 81 140 9,40
2018 yilinda yasayan 18 yas ve stiindeki hasta sayisi %) 4 58 100
. n 88 71 159 10,69
F508del homozigot olan hasta sayisi % 55 45 100
(%)
. n 97 123 220 14,78
F508del heterozigot olan hasta sayisi % a4 56 100
(%)
e n 7 7 14 0,94
2018 yil1 iginde 6len hasta sayisi % 50 50 100
(%)
O ) Ortalama (y1l) 13 8,5 11 -
L yagiat Median (ay) 153 129 141
L . n 160 156 316 21,24
Yenidogan taramasi ile tani alan hasta sayisi % 51 49 100
(%)
. n 44 46 90 6,05
Mekonyum ileus olan hasta sayisi % 49 51 100
(%)




Tablo 2: Merkezlere gore kayith hasta sayisi

Merkez Adi Kayith hasta sayist Yagayan hasta  Olen Hasta Takipten Cikan Hasta
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 352 350 2 0
Dicle Universitesi 151 149 1 1
Necmettin Erbakan Universitesi 133 129 3 1
[stanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. 130 128 2 0
Bezmialem Vakif Universitesi 118 114 2 2
Cukurova Universitesi 113 113 0 0
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari 57 57 0 0
Akdeniz Universitesi 54 54 0 0
Bursa Uludag Universitesi 52 51 0 1
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 43 42 0 1
Gazi Universitesi 37 37 0 0
Ankara Cocuk S.H. Hematoloji Onkoloji EAH 34 34 0 0
Mersin Sehir Hastanesi 31 30 1 0
Osmangazi Universitesi 30 29 0 1
Gaziantep Cengiz Gok¢ek KD ve Cocuk Hastanesi 24 23 0 1
Erciyes Universitesi 24 24 0 0
[stanbul Universitesi Istanbul Tip F. 19 18 1 0
Celal Bayar Universitesi 17 17 0 0
Ankara Universitesi 15 15 0 0
[nénii Universitesi 14 12 2 0
Balikesir Universitesi 12 12 0 0
Ege Universitesi Eriskin Gégiis Hastaliklart 10 10 0 0
Ondokuz Mayis Universitesi 8 8 0 0
Firat Universitesi 4 4 0 0
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 3 2 0 1
Sartyer Hamidiye Etfal E.A.H. 3 3 0 0
Toplam 1488 1465 14 9




Merkezlere gore kayith hasta sayisi
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Grafik 2: Yasayan hastalarin yas dagilimi
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Grafik 3: Hastalarin yas ve cinsiyet dagilimi
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Tablo 3:Merkezlere gore eriskin ve cocuk hastalarin yas dagilhim

Merkez 18 Yasindan Kiigiik 18 Yas ve Ustiindeki
Hastalar Hastalar
n (%) W)
Hacettepe Universitesi Cocuk Gégiis Hastaliklart 317 (90) 35 (10)
Dicle Universitesi 146 (97) 503)
Necmettin Erbakan Universitesi 125 (94) 8 (6)
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. 116 (89) 14 (11)
Bezmialem Vakif Universitesi 114 (97) 4(3)
Cukurova Universitesi 109 (96) 4(4)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari 51 (89) 6 (11)
Akdeniz Universitesi 51 (94) 3(6)
Bursa Uludag Universitesi 50 (96) 2(4)
Hacettepe Universitesi Eriskin Gégiis Hastaliklar1 0 (0) 43 (100)
Gazi Universitesi 37 (100) 0 (0)
Ankara Cocuk S. ve H. Hematoloji Onkoloji EAH 32 (94) 2 (6)
Mersin Sehir Hastanesi 30 (97) 1(3)
Osmangazi Universitesi 30 (100) 0(0)
Gaziantep Cengiz Goke¢ek KD ve Cocuk Hastanesi 24 (100) 0(0)
Erciyes Universitesi 24 (100) 0(0)
Istanbul Universitesi Istanbul Tip F. 17 (89) 2 (11)
Celal Bayar Universitesi 16 (94) 1 (6)
Ankara Universitesi 15 (100) 0 (0)
Inénii Universitesi 14 (100) 0(0)
Balikesir Universitesi 12 (100) 0 (0)
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar 0 (0) 10 (100)
Ondokuz May1s Universitesi 8 (100) 0(0)
Firat Universitesi 4 (100) 0(0)
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 3 (100) 0(0)
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi 3 (100) 0(0)
Toplam 1348 (90,6) 140 (9,40)
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Grafik 4: 18 yas alt1 ile 18 yas ve iistii hastalarin merkezlere gore dagilimi

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

> S & & & & & & & @ S & & & & > LS & O & &
<@ @ I N & & & & e - & A A ¥ g N N N @ &
& & & & & & FFF & & F S FFF YT RN
e S @ @ < ) e o S < S & \© S . NN <@ > g S X2 o A
S ST S S S S S SRR S QL S S S S o S 2 B P ) 2 <
& o & N § Q S N N O P S R 3 NN
;\)0 N X %\) ,b\) _.0\3 S °,\) S RS e\) S ,b\) ,%\5 (\0 4/\) & N o RS & - §
v % . \ N > S N \ Q < R >4 < P RS % ;
Q;b (\Q’Jb Q,(-ﬂo ‘(}* 8@ .\(‘\OQ \&_Qf’ @’b\\ Q\K 6)(40 'bé'\ Q\(" A’Sb . \Q"‘\ \)& > \)\\)b,b \O’S{:b \{.bQ/(\ (}0\\ (b’b* 60% . Q,Q} (90% Q,%\ 60% Q)OQO
Q ) = ) ) AN Q& < NS < X A N B S\
& Q SV N \s & & > & v 9 NG RN < O & & D
o Q\/{.‘{" o Q&S 6\{3 A\ Q}\\}"’ & Qg,& & (‘o(' e{—)’\& (40(’ {@e’ & &8
S X < A : . : R .
NS o RN o & & 2 & & F Y S S
& Q&8 ¢ 2 O & F
& & s S & & & & &
& R > SRS A NS
R © S & V& ¢ &
D L @ & < RS
¢ ° & &
& ¥ NG &

M 18 Yasindan Kiigik Hastalar m 18 Yas ve Ustiindeki Hastalar

14



Tablo 4: Merkezlere gore tam yaslari

Merkez Adi Minimum Tan1 Maksimum Tam1 Median Tan1  Ortalama
Yasi Yasi Yas1 (Yil) Tani Yast
(Y1) (Y1) (Yil)
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart 0,08 22 0,25 1,44
Dicle Universitesi 0,08 16 0,42 2,52
Necmettin Erbakan Universitesi 0,08 41 0,33 2,54
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. 0,08 15 0,63 2,10
Bezmialem Vakif Universitesi 0,08 14 0,42 1,70
Cukurova Universitesi 0,08 18 0,50 2,10
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: 0,08 16 0,33 2,73
Akdeniz Universitesi 0,08 12 0,75 2,37
Bursa Uludag Universitesi 0,08 12 0,33 1,04
Hacettepe Universitesi Erigskin Gogiis Hastaliklart 0,08 37 3 7,09
Gazi Universitesi 0,08 10 0,33 0,70
Ankara Cocuk S. ve H. Hematoloji Onkoloji EAH 0,08 15 0,25 2,38
Mersin Sehir Hastanesi 0,08 13 0,33 2,47
Osmangazi Universitesi 0,17 15 1 2,95
Gaziantep Cengiz Gok¢ek KD ve Cocuk Hastanesi 0,08 16 0,5 2,98
Erciyes Universitesi 0,08 8 0,17 0,63
Istanbul Universitesi Istanbul T1p F. 0,08 8 0,37 1,07
Celal Bayar Universitesi 0,08 7 0,42 1,92
Ankara Universitesi 0,08 12 0,25 2,08
Inénii Universitesi 0,17 7 0,33 1,33
Balikesir Universitesi 0,17 5 0,45 1,13
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 6 33 16,50 17,50
Ondokuz May1s Universitesi 0,08 0,25 0,12 0,15
Firat Universitesi 0,08 2 0,37 0,71
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 0,17 5 0,50 1,89
Sartyer Hamidiye Etfal E. A. H. 0,08 0,33 0,33 0,25
Toplam 0,08 41 0,42 2,18
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Grafik 5: Hastalarin merkezlere gore tan1 yasi dagilim
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Tablo 5: Merkezlere gore yas dagilimi

Merkez Adi Minimum yas Maksimum yas Median yas

. (yil) (yil) (y1)
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart 0,42 43 10
Dicle Universitesi 0,33 19 5,5
Necmettin Erbakan Universitesi 0,08 42 5,5
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. 0,08 23 9,5
Bezmialem Vakif Universitesi 0,25 19 6
Cukurova Universitesi 0,08 25 45
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: 0,5 27 7,5
Akdeniz Universitesi 0,5 20 8
Bursa Uludag Universitesi 1,42 18 8
Hacettepe Universitesi Eriskin Gégiis Hastaliklart 18 41 24
Gazi Universitesi 0,25 17 8
Ankara Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Hematoloji Onkoloji EAH 0,08 20 4,5
Mersin Sehir Hastanesi 0,08 19 4
Osmangazi Universitesi 0,83 16 7.5
Gaziantep Cengiz Gok¢ek K D ve Cocuk Hastanesi 0,25 17 2,54
Erciyes Universitesi 1,33 7,5 2,875
Istanbul Universitesi Istanbul T1p F. 5 25 14
Celal Bayar Universitesi 0,33 22 10
Ankara Universitesi 0,58 17 4
Inénit Universitesi 0,42 17 5,75
Balikesir Universitesi 0,42 11 7
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 18 43 25,5
Ondokuz May1s Universitesi 1 9 3,75
Firat Universitesi 0,33 9 2,085
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 0,83 5,5 1,42
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Aragtirma Hastanesi 0,42 6,5 0,83
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Grafik 6: Merkezlere gore yas dagilim
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Tablo 6: Genotiplendirme sonug¢lar:

Merkezler

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar
Dicle Universitesi

Necmettin Erbakan Universitesi

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F.
Bezmialem Vakif Universitesi

Cukurova Universitesi

Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1
Akdeniz Universitesi

Bursa Uludag Universitesi

Hacettepe Eriskin Gogiis Hastaliklart

Gazi Universitesi

Ankara Cocuk S. ve H. Hematoloji Onkoloji EAH
Mersin Sehir Hastanesi

Osmangazi Universitesi

Gaziantep Cengiz Gokc¢ek KD ve Cocuk Hastanesi
Erciyes Universitesi

Istanbul Universitesi Istanbul Tip F.

Celal Bayar Universitesi

Ankara Universitesi

Indnii Universitesi

Balikesir Universitesi

Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar
Ondokuz May1s Universitesi

Firat Universitesi

Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi

Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi
Toplam

352
151
133
130
118
113

57

Genotiplendirme
Yapildi
n (%)
334 (94,89)
124 (82,12)
131 (98,5)
128 (98,46)
96 (81,36)
108 (95,58)
57 (100)
51 (94,44)
47 (90,38)
30 (69,77)
36 (97,3)
30 (88,24)
19 (61,29)
26 (86,67)
23 (95,83)
23 (95,83)
17 (89,47)
13 (76,47)
14 (93,33)
10 (71,43)
9 (75)
8 (80)
8 (100)
4 (100)
2 (66,67)
3 (100)
1351 (90,79)

Yapilmadi

n (%)

18 (5,11)

27 (17,88)

2 (1,5)

2 (1,54)

22 (18,64)

5(4,42)

0 (0)

3 (5,56)

5(9,62)

13 (30,23)

1(2,7)

4 (11,76)

12 (38,71)

4 (13,33)

1(4,17)

1(4,17)

2 (10,53)

4 (23,53)

1 (6,67)

4 (28,57)

3 (25)

2 (20)

0 (0)

0 (0)

1 (33,33)

0 (0)

137 (9,20)

Iki Mutasyonu Bilinen
n (%)

270 (30,84)
25 (20,16)
110 (83,97)
71 (55,47)
69 (71,88)
76 (70,37)
52(91,23)
27 (52,94)
24 (51,06)
22 (73.33)
23 (63,89)
26 (86,67)
10 (52,63)
5(19,23)
20 (86,96)
23 (100)
3 (17,65)
3 (23,08)
8 (57,14)
5 (50)
4 (44,44)
5 (62,5)
5(62,5)
4 (100)
2 (100)
0(0)
892 (59,94)

Genotiplendirme Yapilanlar
Tek Mutasyonu Bilinen
n (%)
33 (9,88)
14 (11,29)
6 (4,58)
23 (17,97)
17 (17,71)
19 (17,59)
4 (7,02)
13 (25,49)
13 (27,66)
2 (6,67)
8(22,22)
4 (13,33)
5(26,32)
9 (34,62)
3 (13,04)
0 (0)
8 (47,06)
4 (30,77)
3(21,43)
4 (40)
4 (44,44)
3(37,5)
1(12,5)
0 (0)
0 (0)
1 (33,33)
201 (13,50)

Mutasyon Bilinmeyen
n (%)

31 (9,28)
85 (68,55)
15 (11,45)
34 (26,56)
10 (10,42)
13 (12,04)

1(1,75)
11 (21,57)
10 (21,28)

6 (20)
5(13,89)
0 (0)

4 (21,05)

12 (46,15)
0 (0)
0 (0)

6 (35,29)

6 (46,15)

3(21,43)

1 (10)

1(11,11)

0 (0)

2 (25)

0 (0)

0 (0)

2 (66,67)
258 (17,33)
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Grafik 7: Genotiplendirme yapilan ve yapilmayan hastalarin merkezlere gore dagilimlar
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Grafik 8: Genotiplendirme yapilanlar icinde merkezlere gore mutasyon dagilimi
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Grafik 9: Merkezlere gore deltaF508 dagilimi
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Tablo 7: Alel frekanslari

Mutasyon Adi Alel Sayis1 (n) Alel Yiizdesi (%)
deltaF508 539 27,15
G542X 99 4,99
1677delTA 83 4,18
N1303K 76 3,83
2183AA->G 75 3,78
G85E 72 3,63
2789+ 5G>A 68 3,43
E92K 48 2,42
W1282X 34 1,71
R347pP 30 1,51
M470V 28 1,41
D1152H 26 1,31
L997F 26 1,31
V470M 26 1,31
D110H 25 1,26
F1052V 24 1,21
L732X 18 0,91
R334W 18 0,91
CFTRdele2 17 0,86
621+ 1G->T 14 0,65
E217G 12 0,6
1148T 12 0,6
2184delA 11 0,55
E831X 11 0,55
G178R 11 0,55
R1158X 11 0,55
R117C 11 0,55
Q220X 10 0,5
R1070Q 10 0,5
1525-1G->A 9 0,45
delTA 9 0,45
2043delG 8 0,4
3130delA 8 0,4
4096- 3C->G 8 0,4
S1455X 8 0,4
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Mutasyon Adi Alel Sayisi (n) Alel Yiizdesi (%)
3849+ 10kbC- >T 8 0,4
2184insA 7 0,35
IVS16+5G>A 7 0,35
K68E 7 0,35
2752- 15C/G 6 0,3
P1013L 6 0,3
R1066C 6 0,3
R1162X 6 0,3
R352Q 6 0,3
R785X 6 0,3
S1196X 6 0,3
S466X(TAG) 6 0,3
1342- 11TTT->G 6 0,3
c.1542 1543delAT 6 0,3
1531C/T (L467F) 5 0,25
2790- 1G->C 5 0,25
3041- 15T->G 5 0,25
3120+ 1G->A 5 0,25
3849+ 5G- >A 5 0,25
11234V 5 0,25
S945L 5 0,25
c.1126-1127insA 5 0,25
1248+ 1G->A 4 0,2
2694T/G 4 0,2
A46D 4 0,2
A96E 4 0,2
D1312G 4 0,2
E585X 4 0,2
G1069R 4 0,2
G314R 4 0,2
Q1411X 4 0,2
R668C 4 0,2
S466X 4 0,2
W1098L 4 0,2
¢.1624G>T 4 0,2
711+3A->G 4 0,2
¢.1520 1522delTCT 4 0,2
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Mutasyon Adi Alel Sayis1 (n) Alel Yiizdesi (%)
182delT 3 0,15
2143delT 3 0,15
2183delAA 3 0,15
CFTRdele2,3 3 0,15
G576A 3 0,15
1506V (1648A/G) 3 0,15
IVS8+1G>A 3 0,15
L1077P 3 0,15
RI117H 3 0,15
R170C 3 0,15
R170H 3 0,15
R347H 3 0,15
R75Q 3 0,15
R764X 3 0,15
W496X 3 0,15
c.2195T>G 3 0,15
c.3131A>G 3 0,15
1898+3A->G 3 0,15
10-16 delesyonu 2 0,1
1001+ 11C/T 2 0,1
2143delTA 2 0,1
2176insC 2 0,1
2181delA 2 0,1
3041- 1G->A 2 0,1
3750delA 2 0,1
3755delG 2 0,1
3874-3C>G 2 0,1
3914 3c¢>6 2 0,1
4010del4 2 0,1
4375-2A->C 2 0,1
4444delC 2 0,1
541del4 2 0,1
7T 2 0,1
A455E 2 0,1
ALDH7A1 2 0,1
C524X 2 0,1
CFTR delel2-18 2 0,1
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Mutasyon Adi

Alel Sayis1 (n)

Alel Yiizdesi (%)

CFTR deled-11 2 0,1
CFTRdele 10 2 0,1
CFTRdele 4-10 2 0,1
CFTRdelel1-16 2 0,1
CFTRdele22 2 0,1
CFTRdele9 2 0,1
D1168G 2 0,1
ES528E 2 0,1
E528K 2 0,1
G551R 2 0,1
H1054D 2 0,1
1175V 2 0,1
1285F 2 0,1
1506V 2 0,1
1556V 2 0,1
1807M 2 0,1
IVS10-1G>A 2 0,1
K1060T 2 0,1
L568F 2 0,1
L5718 2 0,1
L6331 2 0,1
MI1101R 2 0,1
P740L 2 0,1
Q1044G 2 0,1
QI291R 2 0,1
Q353X 2 0,1
Q720X 2 0,1
R325Q 2 0,1
R709X 2 0,1
R74W 2 0,1
R851X 2 0,1
S549R(T- >G) 2 0,1
S912L 2 0,1
T1036N 2 0,1
T1086I 2 0,1
W401X 2 0,1
Y515 2 0,1
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Mutasyon Adi Alel Sayis1 (n) Alel Yiizdesi (%)

Y569D 2 0,1

c.1766+2t>C 2 0,1

¢.2046delA 2 0,1

¢.2052dupA 2 0,1

¢.2997delA 2 0,1

c.3468+4delA 2 0,1

€.3469-2A>G 2 0,1

¢.3718-2477C>T 2 0,1

¢.3718_2477C>T 2 0,1

¢.3739G>T (G1247X) 2 0,1

T1057R 2 0,1
c.1645 G>A 2 0,1
1175V 1 0,05
125G/C 1 0,05
1342- 2delAG 1 0,05
1408G>A 1 0,05
1550DELG 1 0,05
1716G/A 1 0,05
2184A/G 1 0,05
2185insC 1 0,05
22 exon/entron missense 1 0,05
296+ 12T->C 1 0,05
3041- 71G/C 1 0,05
306delTAGA 1 0,05
3090del4 1 0,05
3154delG 1 0,05
3195del6 1 0,05
3199del6 1 0,05
3199delG 1 0,05
3272-26A->G 1 0,05
3385ins8 1 0,05
3791C/T 1 0,05
3849G->A 1 0,05
3905insT 1 0,05
4016insT 1 0,05
406- 1G->A 1 0,05
406-2A->G 1 0,05
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Mutasyon Adi Alel Sayis1 (n) Alel Yiizdesi (%)

4382delA 1 0,05
4521G/A 1 0,05
546insCTA 1 0,05
574delA 1 0,05
5T 1 0,05
A120T 1 0,05
C.249G>T 1 0,05
CFTRdup19 1 0,05
D579G 1 0,05
D836Y 1 0,05
D993G 1 0,05
E508X 1 0,05
E92X 1 0,05
F311L 1 0,05
G1130A 1 0,05
G1244R 1 0,05
G126D 1 0,05
G1349D 1 0,05
G194V 1 0,05
G241R 1 0,05
G42X 1 0,05
IVS 9-1 G>A 1 0,05
1IVS4+1G>T 1 0,05
K684N 1 0,05
K688Q 1 0,05
K732 1 0,05
L18311I 1 0,05
L206W 1 0,05
L233F 1 0,05
L570X 1 0,05
M1137V 1 0,05
M9521 1 0,05
MR347P 1 0,05
P1290P (4002A/G) 1 0,05
P5L 1 0,05
Q1352H(G- >T) 1 0,05
Q493P 1 0,05
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Mutasyon Adi Alel Sayis1 (n) Alel Yiizdesi (%)
R297Q 0,05
R31C 0,05
R334Q 0,05
R75X 0,05
S466X(TAA) 0,05
S737F 0,05
T12201 0,05
T388M 0,05
T788R 0,05
V201M 0,05
V232D 0,05
W1204X 0,05
W1282K 0,05
W1310X 0,05
WR82X 0,05
Y1092 0,05
Y301C 0,05
c.1116+57C>G 0,05
c.1210-12T[5] 0,05
¢.1210-34TG 0,05
c.1210-34TG[12]T[5] 0,05
¢.1364C>T 0,05
c.1392+89G>Al 0,05
c.1408 G>A 0,05
¢.1680-886A>G 0,05
c.1689C>A 0,05
c.1897C>A 0,05
¢.1948T 0,05
c.2052A>G 0,05
¢.274-8t>C 0,05
€.2834C>T 0,05
c.2976T>A 0,05
c.2978A>C 0,05
¢.2991G>C 0,05
c.325T>G 0,05
¢.3477delT 0,05
c.3718-24 G>A 0,05
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Mutasyon Adi Alel Sayisi (n) Alel Yiizdesi (%)
c.3718-24g>A 1 0,05
c.3846G>A 1 0,05
¢.3969G>A 1 0,05
c.4404A>C 1 0,05
c.443 T>C 1 0,05
c.472_473insA 1 0,05
¢.489+1G>T 1 0,05
c.912C>G 1 0,05
p-GIn1463GIn 1 0,05
p-Tyr515Terfs 1 0,05
p-V1160 1 0,05
Toplam 1985 100
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Grafik 10: Genotiplendirmede en sik goriilen ilk 15 alelin dagilimi
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Tablo 8: Solunum fonksiyon testi sonuclarinin merkezlere gore dagilimi

Merkezler Minimum(%) Maksimum(%) Ortanca(%)
FEV1 (%)
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 25 149 92
Dicle Universitesi 23 122 82,5
Necmettin Erbakan Universitesi 26 128 93
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. 25 150 100
Bezmialem Vakif Universitesi 23 121 82,5
Cukurova Universitesi 17 111 90
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 30 105 81
Akdeniz Universitesi 17 112 79,5
Bursa Uludag Universitesi 29 121 95
Hacettepe Universitesi Erigskin Gogiis Hastaliklar 16 111 59
Gazi Universitesi 20 106 79,5
Ankara Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Hematoloji Onkoloji EAH 26 98 75
Mersin Sehir Hastanesi 21 100 85
Gaziantep Cengiz Gokeek KD ve Cocuk Hastanesi 42 78 61
Istanbul Universitesi Istanbul Tip F. 90 99 92
Celal Bayar Universitesi 30 109 69,5
Ankara Universitesi 66 98 84
In6nii Universitesi 32 96 65,5
Balikesir Universitesi 88 116 105,5
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart 39 97 73
Tiim Merkezler 16 150 87,5
FVC (%)

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 29 130 90
Dicle Universitesi 27 127 77
Necmettin Erbakan Universitesi 46 116 82,5
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. 31 150 106
Bezmialem Vakif Universitesi 32 113 78
Cukurova Universitesi 32 107 82
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 28 104 77
Akdeniz Universitesi 20 109 72
Bursa Uludag Universitesi 27 123 91
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar 18 122 78
Ankara Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Hematoloji Onkoloji EAH 23 98 70
In6nii Universitesi 34 87 58,5
Gazi Universitesi 26 127 91
Mersin Sehir Hastanesi 32 86 77
Gaziantep Cengiz Gok¢ek KD ve Cocuk Hastanesi 42 76 53
Istanbul Universitesi Istanbul Tip F. 83 100 94
Celal Bayar Universitesi 30 110 70
Ankara Universitesi 66 92 87
Balikesir Universitesi 88 97 94
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart 46 107 79
Tiim Merkezler 18 150 86
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Grafik 11: FEV, yiizdelerinin merkezlere gore dagilim
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Merkezler

Tablo 9 : FEV; yiizdelerinin merkezlere gore gruplandirilmasi

<%40 olan hasta sayisi

%41-59 olan hasta sayis1

%60-79 olan hasta sayis1

>%380 olan hasta sayisi

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart 18 25 41 161
Dicle Universitesi 4 4 17
Necmettin Erbakan Universitesi 2 7 8 31
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. 5 10 7 51
Bezmialem Vakif Universitesi 5 3 8 20
Cukurova Universitesi 2 4 7 22
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: 3 6 6 16
Akdeniz Universitesi 1 5 8 14
Bursa Uludag Universitesi 1 1 6 17
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart 12 7 5 14
Gazi Universitesi 1 1 8 10
Ankara Cocuk S.ve H. Hematoloji Onkoloji EAH 1 1 3 2
Mersin Sehir Hastanesi 1 0 3 5
Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk H. 0 1 4 0
Istanbul Universitesi Istanbul Tip F. 0 0 0 3
Celal Bayar Universitesi 1 0 0 1
Ankara Universitesi 0 0 2 3
Inénii Universitesi 2 0 0 2
Balikesir Universitesi 0 0 0 4
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar 1 3 3 3
Toplam 60 79 123 396
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Grafik 12: FEV, yiizdelerinin merkezlere gore gruplandirilmasi
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Grafik 13: Ortanca FEV yiizdesinin yas gruplarina gore dagilimi.
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Tablo 10 : Kronik enfeksiyonlarin merkezlere gore dagilimi
Merkezler

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar:

Kronik Pseudomonas aeruginosa
kolonizasyonu olan hasta sayis1
n(%)

Kronik Staphylococcus aureus
kolonizasyonu olan hasta sayis1
n(%)

Kronik Burkholderia cepacia
complex Kolonizasyonu olan hasta
sayisl
n(%)

Stenotrophomonas maltophilia
iireyen hasta sayisi
n(%)

¢ 91 (25,85) 234 (66,48) 4(1,14) 27(7,67)
Dicle Universitesi 17 (11,26) 27 (17,88) 0 (0) 0 (0)
Necmettin Erbakan Universitesi 33 (24,81) 29 (21,8) 0 (0) 4(3,01)
Istanbul Universitesi Cerrahpasa T1p F. 38(29,23) 10 (7,69) 3(2,31) 5(3,85)
Bezmialem“Vaklf Universitesi 30 (25,42) 19 (16,1) 0 (0) 1 (0,85)
Cukurova Universitesi 11(9,73) 1 (0,88) 0 (0) 0 (0)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart 26 (45,61) 19 (33,33) 0(0) 1(1,75)
Akdeniz Univefsitesi 13 (24,07) 13 (24,07) 0(0) 8 (14,81)
Bursa Uludag Universitesi 16 (30,77) 5(9,62) 0 (0) 0(0)
Hacettepe Universitesi Eriskin Gégiis Hastaliklart 26 (60,47) 33 (76,74) 1(2,33) 5(11,63)
Gazi Universitesi 3(8,11) 3(8,11) 0(0) 0(0)
Ankara Cocuk S. ve H. Hematoloji Onkoloji EAH 7(20,59) 2(5,88) 1(2,94) 0(0)
Mersin Sehir Hastanesi 1(3,23) 2 (6,45) 0 (0) 0(0)
Osmangazi Universitesi 3(10) 0 (0) 0(0) 0 (0)
Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk Hastanesi 1(4,17) 2 (8,33) 0(0) 0 (0)
Erciyes Universitesi 1(4,17) 0 (0) 0(0) 0(0)
Istanbul Universitesi Istanbul T1p F. 7 (36,84) 6 (31,58) 1 (5,26) 0 (0)
Celal Bayar Universitesi 4(23,53) 0 (0) 0 (0) 0(0)
{\nkara“Universitesi 1 (6,67) 0 (0) 0(0) 0(0)
Indnii Universitesi 4 (28,57) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Balikesir Universitesi 2(16,67) 1(8,33) 0(0) 0(0)
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 6 (60) 2(20) 0 (0) 0(0)
Ondokuz Mayis Universitesi 1(12,5) 0 (0) 0(0) 0 (0)
Toplam 342 (22,98) 408 (27,42) 10 (0,67) 51(3,42)
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Tablo 11 : Solunum yolu kiiltiirlerinde Tiiberkiiloz ve Tiiberkiiloz dis1 Mikobakteri iireyen hastalarin merkezlere gore dagilim

Merkezler Tiiberkiiloz dis1 Mikobakteri iireyen hasta Mycobacterium tuberculosis iireyen

hasta sayisi hasta sayisi
n n

W
(e

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1
Bezmialem Vakif Universitesi

Bursa Uludag Universitesi

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F.

N = O =
| O = O

Toplam
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Grafik 14: Merkezlere gore Pseudomonas aeruginosa ile kronik kolonize hasta oram
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Grafik 15: Merkezlere gore Staphylococcus aureus ile kronik kolonize hasta oram
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Grafik 16: Merkezlere gore kronik Burkholderia cepacia complex ile kolonize hasta oram

Toplam 0,67

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari 1,14

istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F.

Merkez

Hacettepe Universitesi Eriskin Goglis Hastaliklar _ 2,33

istanbul Universitesi istanbul Tip F. 5,26

o
[
N
w
IN
]

%



Grafik 17: Merkezlere gore Stenotrophomonas maltophilia iireyen hasta orani
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Tablo 12: Merkez ve yas gruplarina gore viicut agirhg: ortanca z-skoru degerleri

Merkezler 0-4 5-9 10-14 15-19 20-24 25-29 30-34 RESR 1 40-44
_ yas yas yas yas yas yas yas yas yas

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari -0,94 -0,55 -0,86 -0,95 -0,80 -1,03 -0,59 -0.86

Dicle Universitesi -1,13 -1,20 -0,88 -1,74

Necmettin Erbakan Universitesi -0,81 -1,17 -1,00 -0,77 -0,50 0,01 -1.88

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. -1,19 -0,84 -0,90 -1,37 -0,84

Bezmialem Vakif Universitesi -0,82 -0,56 -1,30 -0,70

Cukurova Universitesi -1,09 -0,65 -1,23 -0,61 -2,39

Ege Universitesi Cocuk Hastaliklar: -1,25 -1,07 -1,12 -1,30 -0,61 -1,27

Akdeniz Universitesi -1,69 -0,54 -0,55 -1,40 -1,02

Bursa Uludag Universitesi -0,61 -0,77 -1,41 -1,09

Hacettepe Universitesi Eriskin Go6giis Hastaliklar: -1,07 -0,81 -0,67 -0,67 -1,27 -1,97 -1.39

Gazi Universitesi -0,95 -0,64 -0,07

Ankara Cocuk S. ve H. Hematoloji Onkoloji E.A.H. -0,35 -0,87 -1,56 -0,10 -0,84

Mersin Sehir Hastanesi -0,37 -0,82 -1,33 -2,47

Osmangazi Universitesi -0,84 -0,76 -1,27 -2,19

Gaziantep Cengiz Goke¢ek KD ve Cocuk Hastanesi -1,36 -0,66 -2,38

Erciyes Universitesi -1,14 -0,91

Istanbul Universitesi Istanbul Tip F. 0,16 -0,16 -0,78 -0,33 -1,37

Celal Bayar Universitesi -1,42 -0,45 -0,78 -0,04 -0,84

Ankara Universitesi -0,31 -1,12 -1,30

Inénii Universitesi -0,91 -1,41 -1,15 -0,19

Balikesir Universitesi -1,40 -0,51 -0,38

Ege Universitesi Eriskin G6giis Hastaliklar: -0,19 -0,48 -0,47 -0,18 0.04

Ondokuz Mayis Universitesi -1,87 -0,79

Firat Universitesi -1,31 1,45

Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi -2,39 -1,46

Sariyer Hamidiye Etfal E.A.H. -2,13 -1,08

Tiim Hastalar -0,99 -0,74 -0,91 -1,00 -0,71 -0,95 -0,91 -1,97 -1.37
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Grafik 18: Yas gruplarina gore viicut agirhgi ortanca z-skorlarmin dagilhim
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Tablo 13: Merkez ve yas gruplarina gore boy ortanca z-skoru degerleri

Merkezler 0-4 5-9 10-14 15-19 20-24 25-29 30-34 35-39 40-44

_ yas yas yas yas yas yas yas yas yas
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari -1,11 -0,38 -0,78 -0,97 -0,35 -0,48 -0,73 -0,48
Dicle Universitesi 0,07 -0,59 -0,96 -1,47 -2,22
Necmettin Erbakan Universitesi -0,22 -0,89 -0,90 -0,49 -0,05 -1,23
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. -1,07 -0,14 -0,77 -0,68 -0,56
Bezmialem Vakif Universitesi -0,82 -0,70 -1,32 -1,02
Cukurova Universitesi -0,70 -0,40 -1,70 -0,78 -2,85
Ege Universitesi Cocuk Hastaliklar -0,93 -0,95 -0,61 -0,47 -0,05 -1,07
Akdeniz Universitesi -1,45 -0,44 -0,97 -1,27 -0,65
Bursa Uludag Universitesi -0,45 -0,83 -2,03 -1,34
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar: -0,94 -0,64 -0,96 -0,22 -1,40 -0,22 -2,39
Gazi Universitesi -0,12 -0,12 0,24
Ankara Cocuk S. ve H. Hematoloji Onkoloji E.A.H. -0,23 -0,64 -2,33 -1,05 -1,75
Mersin Sehir Hastanesi -0,13 -0,41 -1,48 -1,27
Osmangazi Universitesi -0,08 -0,52 -1,24 -2,59
Gaziantep Cengiz Goke¢ek KD ve Cocuk Hastanesi -1,87 0,01 -2,08
Erciyes Universitesi -1,34 -0,17
Istanbul Universitesi Istanbul Tip F. -0,12 0,72 -0,59 1,13 -1,43
Celal Bayar Universitesi -1,91 -1,20 -1,19 -0,70 -2,08
Ankara Universitesi 0,18 -1,13 -0,88
Inénii Universitesi -1,24 -1,26 -2,32 -0,94
Balikesir Universitesi -0,85 -0,61 -1,62
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastahklar: 0,72 -0,48 -0,05 -0,56 -1,43 -1,59
Ondokuz Mayis Universitesi -1,11 -1,62
Firat Universitesi -0,88 0,91
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi -1,56 4,70
Sariyer Hamidiye Etfal E.A.H. -1,78 0,12
Tiim Hastalar -0,82 -0,45 -1,02 -0,86 -0,64 -0,48 -0,98 -0,75 -2,22
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Grafik 19: Yas gruplarina gore boy ortanca z-skorlarimin dagilim
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Tablo 14: Merkez ve yas gruplarina gore viicut kitle indeksi ortanca z-skoru degerleri

Merkezler

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar:
Dicle Universitesi

Necmettin Erbakan Universitesi

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F.
Bezmialem Vakif Universitesi

Cukurova Universitesi

Ege Universitesi Cocuk Hastaliklar

Akdeniz Universitesi

Bursa Uludag Universitesi

Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar:
Gazi Universitesi

Ankara Cocuk S. ve H. Hematoloji Onkoloji E.A.H.

Mersin Sehir Hastanesi

Osmangazi Universitesi

Gaziantep Cengiz Gokcek KD ve Cocuk Hastanesi
Erciyes Universitesi

Istanbul Universitesi istanbul Tip F.

Celal Bayar Universitesi

Ankara Universitesi

Inénii Universitesi

Balikesir Universitesi

Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastahklar:
Ondokuz Mayis Universitesi

Firat Universitesi

Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi

Sariyer Hamidiye Etfal E.A.H.

Tiim Hastalar

0-4

yas
-0,30
-1,52
-0,28
-0,66
-0,12
-1,09
-0,46
0,36
-0,53

-1,51
-0,31
-0,74
-0,85
-1,08
-0,85
-0,27

0,59
-0,02
-1,63

-0,23

-0,62

59

yas
-0,18
-0,76
-0,67
0,42
-0,03
-0,51
-0,19
0,23
-0,36

-0,79
-0,67
-0,93
-0,94
-0,32
-0,88

0,84

0,26

-0,61
0,10

0,26
2,40
4,41
-1,68
-0,38

10-14
yas
-0,51
-0,46
-0,50
-0,48
-0,63
-0,58
-0,65
-0,39
-1,02
-0,75

-0,74
-0,50
-1,08

0,24
-1,06
-0,79
-0,24

1,03

-0,56

15-19
yas

-0,59
-1,08
-0,40
-0,89
-0,32
-0,48
-1,19
-1,10
-0,54
-0,62
-0,08

0,28
2,04
-1,36
-1,88

-0,54
0,56
-0,93
0,31

-0,25

-0,68

20-24
yas
-0,61
-0,43
-0,77
-0,06
-0,74
-0,52

-0,29

-0,71

-0,14

-0,58

-0,56

25-29
yas

-1,29
0,48

-1,57
-0,96

-0,72

-0,89

-0,47

-0,72

30-34

yas
-0,25

-0,86

0,01

-0,43

35-39
yas

-1,65

-1,65

40-44

yas
-0,71
-1,17

-0,74

0,88

-0,71
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Grafik 20: Yas gruplarina gore viicut kitle indeksi ortanca z-skoru dagilimi
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Tablo 15: Merkezlere gore gelisen komplikasyon oranlar:
Diyabet

Pnomotoraks Kronik Major Malignansi Siniizit Osteoporoz Gastro- Psodo Bartter

n (%) n (%) Karaciger Hemoptizi n (%) n(%) n(%) Ozefageal Sendromu
Hastalig1 n(%) Refli n (%)
n(%) n(%)

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari 8(2,27) 23 (6,53) 1 (0,28) 84 (23,86) 4 (1,14) 0 (0) 3(0,85) 8(2,27) 9(2,56) 14 (3,98)
Dicle Universitesi 0(0) 1 (0,66) 0(0) 1 (0,66) 0 (0) 0(0) 3(1,99) 0(0) 1 (0,66) 3(1,99)
Necmettin Erbakan Universitesi 2(L,5) 3(2,26) 0 (0) 4 (3,01) 0 (0) 0 (0) 6(4,51) 3(2,26) 5(3,76) 10 (7,52)
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. 5(3,85) 10 (7,69) 1(0,77) 17 (13,08) 2(1,54) 0(0) 54 (41,54) 11 (8,46) 18 (13,85) 9(6,92)
Bezmialem Vakif Universitesi 4(3,39) 0 (0) 0 (0) 5(4,24) 0 (0) 0 (0) 1(0,85) 0 (0) 5(4,24) 6 (5,08)
Cukurova Universitesi 1(0,88) 4 (3,54) 1(0,88) 7(6,19) 1(0,88) 0(0) 4 (3,54) 6(5,31) 11 (9,73) 2(1,77)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart 3(5,26) 2(3,51) 1(1,75) 5(8,77) 0 (0) 0 (0) 9 (15,79) 6 (10,53) 9 (15,79) 19 (33,33)
Akdeniz Universitesi 23,7 0(0) 0 (0) 8(14,81) 0 (0) 0(0) 5(9,26) 0(0) 5(9,26) 1(1,85)
Bursa Uludag Universitesi 1(1,92) 5(9,62) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 1(1,92) 0 (0) 9(17,31) 0 (0)
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 6 (13,95) 7 (16,28) 0 (0) 11 (25,58) 4(9,3) 0(0) 7 (16,28) 6(13,95) 6 (13,95) 0(0)
Gazi Universitesi 0 (0) 1(2,7) 0(0) 1(2,7) 0(0) 0(0) 1(2,7) 4 (10,81) 1(2,7) 1(2,7)
Ankara Cocuk S.ve H. Hematoloji Onkoloji EAH 0(0) 1(2,94) 0(0) 11 (32,35) 0(0) 0(0) 9(26,47) 0(0) 1(2,94) 4 (11,76)
Mersin $ehir Hastanesi 1(3,23) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 1(3,23) 0 (0) 5(16,13) 1(3,23)
Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk Hastanesi 0(0) 0(0) 0 (0) 4 (16,67) 0 (0) 0(0) 0(0) 1(4,17) 2(8,33) 15 (62,5)
Erciyes Universitesi 0 (0) 0 (0) 0 (0) 6 (25) 0 (0) 0 (0) 0(0) 0 (0) 1(4,17) 3(12)5)
[stanbul Universitesi Istanbul Tip F. 1(5,26) 0(0) 0(0) 0(0) 1(5,26) 0(0) 3 (15,79) 2(10,53) 4 (21,05) 2(10,53)
Ankara Universitesi 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 1(6,67) 0 (0) 0 (0) 1(6,67)
nonii Universitesi 0(0) 0(0) 0 (0) 0(0) 0 (0) 0(0) 0(0) 0(0) 0 (0) 1(7,14)
Balikesir Universitesi 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0(0) 0 (0) 1(8,33) 0 (0)
Ege Universitesi Eriskin Gégiis Hastaliklart 0(0) 1 (10) 1(10) 2 (20) 0 (0) 0(0) 4 (40) 3(30) 3(30) 0(0)
Ondokuz May1s Universitesi 0 (0) 0 (0) 0 (0) 2 (25) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 1(12,5) 2 (25)
Sariyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 2 (66,67) 2 (66,67)
Toplam 34 (2,28) 58(3,9) 5(0,34) 168 (11,29) 12 (0,81) 0 (0) 112 (7,53) 50 (3,36) 99 (6,65) 96 (6,45)
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Grafik 21: Merkezlere gore hastalarda gelisen komplikasyon oranlari .
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Tablo 16: Merkezlere gore uygulanan solunum sistemi tedavileri

Merkezler

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis

Inhale
Antibiyotik

n (%)

rhDNaz
n (%)

Hipertonik
Salin
Devamli
(>3ay)

n (%)

inhale
Mannitol

(>3ay)

n (%)

inhale

Bronkodila-
tator Devamli

(>3ay)
n (%))

Inhale
Steroid
n (%)

Inhale
Steroid ve
LABA
n (%)

Oral Steroid

n (%)

Makrolid
Devamli
(>3ay)
n (%)

Oksijen
Tedavisi
n (%)

Noninvazif
Mekanik
Ventilasyon
n (%)

Hastaliklar: 89(2528) | 327(929)  2(0,57) 14(3,98)  8(227) 18 (5,11) 16 (4,55) 2(0,57) 0(0) 4(1,14) 0(0)
Dicle Universitesi ) 18 (11,92) | 150 (99,34) 0(0) 0 (0) 1 (0,66) 1 (0,66) 1(0,66) 0(0) 1(0,66) 1 (0,66) 0(0)
Necmettin Erbakan Universitest 17(12,78)  109(81,95)  32(24,06) = 22(16,54)  30(22,56) | 32 (24,06) 1(0,75) 2(1,5) 0 (0) 2(1,5) 0 (0)
Istanbul Universitesi Cerrahpasa

Tip F. 37(2846) | 127(97,69) | 30(23,08) = 12(9.23) | 36(27.69) | 29(22,31) | 21(16,15) 6(4,62) | 34(26,15) | 8(6,15) | 20(1538)
Bezm‘alem""ak‘f Universitesi 20 (16,95) | 113(95,76) 65 (55,08) 1(0,85)  62(52,54) | 22(18,64) 1(0,85) 1(0,85) | 44 (37,29) 7(5,93) 12 (10,17)
C“k‘_‘_r"va Universitesi 14 (12,39) | 107 (94,69)  7(6,19) 5(4,42) | 24(2124) | 40(354) 3(2,65) 0 (0) 7(6,19) 2(1,77) 1(0,88)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis

Hastaliklar: 23(4035)  55(96,49) 0(0) 4(7,02) | 15(2632) | 10(17,54) = 2(3,51) 1(1,75) | 6(10,53) 0(0) 0(0)
Akdeniz U“‘V‘*fs‘tes‘ 7 (12,96) 48 (88,89) 3 (5,56) 6(11,11) | 6(11,11) | 21(38.89) | 7(12,96) 2(3,7) 7 (12,96) 2(3,7) 0 (0)
Bursa Uludag Universitesi 13 (25) 47 (90,38) 0 (0) 0 (0) 40 (76,92) | 36(69,23) 0 (0) 0 (0) 7 (13,46) 0 (0) 0 (0)
Hacettepe Universitesi Eriskin

Gogiis Hastaliklar: 11(25,58) | 37(86,05) | 2 (4,65 4(93) | 12(27.91) 4(9.3) 10 (23,26) 2 (4,65) 1(2,33) 4(9.3) 2 (4,65)
Gazi Universitesi 12,7) 35 (94,59) 0 (0) 6(1622) | 7(18,92) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 2(5,41) 12,7) 0 (0)
Ankara Cocuk S.H. Hematoloji

Onkoloji EAH 7(20,59) | 26 (76,47) 0(0) 1(2,94) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1(2,94) 1(2,94) 1(2,94)
Mersin Sehir Hastanesi 1323) | 18(58,06)  13(41,94)  1(3.23)  15(4839)  4(12.9) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Osmangazi Universitesi 2 (6,67) 1 (3,33) 0(0) 0 (0) 0 (0) 2 (6,67) 2 (6,67) 0(0) 1(3,33) 0(0) 0 (0)
Gaziantep Cengiz Gokcek KD ve

Cocuk H. 1 (4,17) 19 (79,17) 1(4,17) 0(0) 0(0) 2(8,33) 0(0) 0(0) 1(4,17) 1(4,17) 0(0)
Erciyes Universitesi 1(417) | 13(5417) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Istanbul U‘“fers‘tes‘ Istanbul Tip F. | 5 50) 19 (100) 9 (47,37) 0 (0) 3(15,79) | 5(2632)  4(21,05) 3(15,79) | 4(21,05) 1 (5,26) 1 (5,26)
Celal Bayar Universitesi 1(588) | 15(8824)  1(588) 0(0) 1(5.88) | 9(52.94) 0(0) 0(0) 1(5.88) 1(5.88) 0(0)
el e (4] 1(667)  13(86,67) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
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Merkezler Inhale rhDNaz Hipertonik Inhale Inhale Inhale Inhale Oral Steroid ~ Makrolid Oksijen Noninvazif
Antibiyotik n (%) Salin Mannitol ~ Bronkodila- Steroid Steroid ve n (%) Devamli Tedavisi Mekanik
n (%) Devaml (>3ay) tator Devamli n (%) LABA (>3ay) n (%) Ventilasyon
(>3ay) n (%) (>3ay) n (%) n (%) n (%)
n (%) n (%))
Ingnii Universitesi 2(14,29) 13 (92.86) 0 (0) 0 (0) 4(28,57) 4(28,57) 0 (0) 1(7,14) 0 (0) 3(21,43) 1(7,14)
Bl e iies 2(1667) | 11(91,67)  1(833) 0(0) 6 (50) 3(25) 0(0) 0(0) 1(8.33) 0(0) 0(0)
Ege Universitesi Eriskin Gogiis
Hastaliklar1 6 (60) 6 (60) 0(0) 0(0) 8 (80) 1(10) 1(10) 1(10) 0 (0) 1 (10) 0 (0)
Ondokuz Mayis Universitesi 1(12,5) 8 (100) 0 (0) 0 (0) 8 (100) 8 (100) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Firat Universitesi 0 (0) 3(75) 0 (0) 0 (0) 3(75) 2 (50) 1(25) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 0(0) 3 (100) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Sartyer Hamidiye Etfal E.A.-H 0(0) 206667 | 1(3333) 0(0) 3 (100) 0(0) 0(0) 0(0) 1(33,33) 0(0) 0(0)
Toplam 1325
276 (18,55) (89,05) 167(11,22) = 76(5,11)  292(19,62) = 253 (17) 70 (4,7) 21 (1,41) 119 (8) 39(2,62) | 38(2,55)
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Tablo 17: Merkezlere gore uygulanan diger tedaviler

Merkezler

Pankreatik
Enzim

n (%)

Urso-
deoksikolik asit
n (%)

Proton
pompa
inhibitorii
n (%)

Enteral destek Gastrostomi Multivitamin

uriinleri
n (%)

n (%)

n (%)

Kalsiyum
destegi
n (%)

Bifosfonat
n (%)

Insiilin

n (%)

KFTR

modifiye
ediciler

n (%)

Hacettepe Universitesi Cocuk Gégiis Hastahklar1 | 322 (91,48) 97 (27,56) | 33(9,38) | 260 (73,86) 6 (1,7) 336 (95,45) 5(1,42) 1 (0,28) 7(1,99) 1 (0,28)
Dicle Universitesi 151 (100) 0 (0) 0(0) 139 (92,05) 1 (0,66) 138 (91,39) | 108 (71,52) 0 (0) 0 (0) 0(0)
Necmettin Erbakan Universitesi 117 (87,97) 24(18,05) | 10(7,52) | 92(69,17) 0(0) 116 (87,22) 8 (6,02) 0 (0) 1 (0,75) 0(0)
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip F. 108 (83,08) 44 (33,85)  142(32,31) | 103 (79,23) 0 (0) 24 (18,46) 9(6,92) 4 (3,08) 4 (3,08) 0(0)
Bezmialem Vakif Universitesi 99 (83,9) 5(4,24) 9 (7,63) 60 (50,85) 2 (1,69) 97 (82,2) 0(0) 0 (0) 0(0) 0(0)
Cukurova Universitesi 104 (92,04) 9 (7,96) 25(22,12) | 43 (38,05) 0 (0) 97 (85,84) 5(4,42) 3 (2,65) 5(4,42) 0(0)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: 49 (85,96) 7 (12,28) 3 (5,26) 34 (59,65) 4 (7,02) 42 (73,68) 1(1,75) 0 (0) 2(3,51) 0(0)
Akdeniz Universitesi 44 (81,48) 8 (14,81) 4 (7,41) 24 (44,44) 0 (0) 48 (88,89) 0(0) 1(1,85) 0 (0) 0 (0)
Bursa Uludag Universitesi 43 (82,69) 13 (25) 16 (30,77) | 15 (28,85) 0(0) 34 (65,38) 2 (3,85) 0 (0) 1(1,92) 0(0)
Hacettepe Universitesi Erigkin Gogiis Hastaliklar | 41 (95,35) 12(27,91)  12(27.91) | 17(39,53) 1(2,33) 37 (86,05) 6 (13,95) 1(2,33) 7 (16,28) 0(0)
Gazi Universitesi 36 (97,3) 31(83,78) 16(43,24) | 5(13,51) 1(2,7) 37 (100) 12,7 0 (0) 0(0) 0(0)
Ankara Cocuk S. ve H. Hematoloji Onkoloji EAH | 28 (82,35) 12 (35,29) 1(2,94) 13 (38,24) 0 (0) 32 (94,12) 1(2,94) 0 (0) 1(2,94) 0(0)
Mersin Sehir Hastanesi 17 (54,84) 0 (0) 3(9,68) 21 (67,74) 0(0) 21 (67,74) 0(0) 0 (0) 0(0) 0(0)
Osmangazi Universitesi 26 (86,67) 3 (10) 0(0) 30 (100) 0 (0) 4 (13,33) 0(0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Gaziantep Cengiz Gokeek K D ve Cocuk H. 18 (75) 7 (29,17) 2 (8,33) 16 (66,67) 0(0) 23 (95,83) 1 (4,17) 0 (0) 0(0) 0(0)
Erciyes Universitesi 23 (95,83) 3(12,5) 1(4,17) 22 (91,67) 0 (0) 24 (100) 0(0) 0 (0) 0 (0) 0(0)
istanbul Universitesi istanbul Tip F. 16 (84,21) 2 (10,53) 2(10,53) | 10 (52,63) 0(0) 14 (73,68) 6 (31,58) 0 (0) 0(0) 0 (0)
Celal Bayar Universitesi 10 (58,82) 1 (5,88) 1 (5,88) 10 (58,82) 0 (0) 14 (82,35) 0(0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Ankara Universitesi 10 (66,67) 2 (13,33) 0(0) 5(33,33) 0(0) 12 (80) 0(0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
in6nii Universitesi 14 (100) 0(0) 1(7,14) 0 (0) 0 (0) 10 (71,43) 0(0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Balikesir Universitesi 10 (83,33) 4 (33,33) 2 (16,67) 1(8,33) 0 (0) 11 (91,67) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0(0)
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklari 5(50) 3 (30) 3 (30) 10 (100) 0 (0) 2 (20) 1(10) 1(10) 1(10) 0(0)
Ondokuz Mayis Universitesi 8 (100) 3 (37,5) 0(0) 6 (75) 0(0) 7 (87,5) 0 (0) 0 (0) 0(0) 0(0)
Firat Universitesi 1(25) 0(0) 0(0) 2 (50) 0 (0) 1(25) 0(0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 3 (100) 0 (0) 0 (0) 1(33,33) 0 (0) 3 (100) 0(0) 0 (0) 0(0) 0(0)
Sariyer Hamidiye Etfal E.A.H. 2 (66,67) 0 (0) 2 (66,67) 3 (100) 0 (0) 3 (100) 0(0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Toplam 1305 (87,7) | 290 (19,49) 188 (12,63) | 942 (63,31) 15 (1,01) 1187 (79,77)| 154 (10,35) | 11 (0,74) 29 (1,95) 1 (0,07)
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Tablo 18: Hastalarin 6liim nedenlerine gore dagilimi

Oliim Nedeni Olen Hasta Sayisi

Solunum Yetmezligi 11
Intihar 1
Kistik Fibrozis dig1 2
TOPLAM 14

Tablo 19: Olen hastalarin yas ve cinsiyet dagihmlari

B Olen Hasta Yiizdesi
Olen Hasta Sayisi (Tiim Hastalarm)

4ay 1 0 1 0,07
6 ay 0 1 1 0,07
2,5 yil 1 0 1 0,07
7 yil 1 1 2 0,07
8,5 yil 1 0 1 0,07
9 yil 0 1 1 0,13
13 yil 0 1 1 0,07
15 yil 1 1 2 0,13
16 yil 1 0 1 0,07
18 yil 0 1 1 0,07
26 yil 1 0 1 0,07
27 yil 0 1 1 0,07
Toplam 7 7 14 0,94
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Grafik 22: 2018 yilinda 6len hastalarin yas ve cinsiyet dagilimlar:
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