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SEKIL 1: KAYITLI HASTA SAYISININ iLLERE GORE DAGILIMI




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.
Elinizdeki bu raporda cesitli merkezlerde takip edilen 1637 KF hastasinin 2019 yili igcinde UKKS’ye
girilmis verileri olan demografik ve klinik 6zellikleri bulunmaktadir; bu bilgiler tilkemizdeki KF hastalari
ile ilgili en genis ve en detayli bilgileri icermektedir. Raporda, hastalarin verileri hem bir biitiin olarak hem
de merkezlere gbre 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 27 KF merkezi
tarafindan saglanmistir. Merkez sorumlular1 KF tanisi ile takip ettikleri hastalarin bilgilerini internet
araciligr 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 Yonetim Kurulu tarafindan yapilmis, ardindan Pleksus
Bilisim Teknolojileri tarafindan istatistiksel analizler tamamlanmustir.

Bu raporda sunulan rakamlarin gergegi yansitmadigi agiktir; ilkemizde ¢ok daha fazla sayida KF
hastas1 oldugunu tahmin etmekteyiz. Ulkemizdeki ger¢ek rakamin 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 gériilmesi agisindan ¢ok dnemlidir.

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

Sevgi ve saygilarimizla,

UKKS Yénetim Kurulu Uyeleri
Deniz Dogru Ers6z
Erkan Cakar
Tugba Sismanlar Eyiiboglu
Nazan Cobanoglu
Sevgi Pekcan
Gizin Cinel
Ugur Ozgelik



Veri girisi yapan merkezler ve merkez sorumlulari*

Merkez Adi Merkez sorumlular:

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Deniz Dogru Ersoz
Ugur Ozgelik
Nagehan Emiralioglu
Ebru Yalgin
Nural Kiper
Dicle Universitesi Velat Sen
Hadice Selimoglu Sen
Cukurova Universitesi Derya Ufuk Altintas
Dilek Ozcan
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa Haluk Cokugrag
Ayse Ayzit Kiling
Bezmialem Vakif Universitesi Erkan Cakir
Hakan Yazan
Necmettin Erbakan Universitesi Sevgi Pekcan
Omiir Ercan
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 Ebru Damadoglu
[lim Irmak
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Esen Demir
Gokgeen Kartal Oztiirk
Akdeniz Universitesi Aysen Bingol
Abdurrahman Erdem Bagaran
Bursa Uludag Universitesi Nihat Sapan
Siikrii Cekig
Gazi Universitesi Ayse Tana Aslan
Tugba Sigmanlar Eyiiboglu
Pelin Asfuroglu
Osmangazi Universitesi Koray Harmanci
Gonca Kili¢ Yildirim
Erciyes Universitesi Mehmet Kése
Melih Hangiil
Mersin Sehir Hastanesi Ali Ozdemir
Ankara Sehir Hastanesi Giizin Cinel
Gokegen Tugcu
Ankara Universitesi Nazan Cobanoglu
Gizem Ozcan
Karadeniz Teknik Universitesi itz Orh%n )
Zeynep Gokge Gayretli Aydin
Gaziantep Universitesi Ozlem Keskin
Ercan Kii¢iikosmanoglu
Celal Bayar Universitesi Hasan Yiiksel
Ozge Yilmaz
Sedef Narin Tongal
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi Sebnem Ozdogan
Inonii Universitesi Erdem Topal
Ondokuz May1s Universitesi Goniil Caltepe
Balikesir Universitesi Demet Can
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart Pervin Korkmaz Ekren
Firat Universitesi Mehmet Kilig
Gaziantep Cengiz Goke¢ek KD ve Cocuk Hastanesi Melih Hangiil
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi Tugba Sismanlar Eyiiboglu

*Merkez siralamasi, kayith hasta sayisina gore yapilmistir



Tablo 1 : Ozet tablo

. Toplam
(077311114 Aciklama Erkek Toplam Hastaya
Oram (%)
n 766 871 1637
Kayitli hasta sayist %) 47 53 100 100
Tan1 Y Ortalama(yil) 1.86 2.31 2.10
am Xast Median (yil) 0.33 0.42 0.33
Ortal 1 8.50 9.28 8.92
2019 yilinda yasayan hastalarin yaslari alama(yl)
Median (y1l) 6.25 7.5 6.91
2019 yilinda yasayan 18 yas ve n 58 90 148 9.04
iistiindeki hasta sayis1 (%) 39 61 100
. n 102 77 179 10.93
F508del homozigot olan hasta sayist %) 48,34 36.49 100
F508del heterozigot olan hasta sayisi 1(10 %) 511(.)695 6?:0 ?33 14.84
O S n 6 2 8 0.49
yil1 1i¢inde Olen hasta sayisi (%) 75 25 100
. Ortalama (y1l) 10.2 19 12.4 -
Oliim yaslart -
Median (y1l) 9.25 19 12.5
Yenidogan taramast ile tani alan hasta |1 209 193 402 24.56
sayisl (%) 52 48 100
Mek " lanh n 51 44 95 5.80
ekonyum ileus olan hasta sayisi %) 54 46 100




Tablo 2: Merkezlere gore kayith hasta sayisi

Merkez Ad1 Kayith hasta Yasayan Olen Hasta Takipten
sayis1 hasta Cikan Hasta
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart 346 343 3 0
Dicle Universitesi 172 172 0 0
Cukurova Universitesi 144 143 0 1
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa 142 140 1 1
Bezmialem Vakif Universitesi 125 121 0 4
Necmettin Erbakan Universitesi 115 114 1 0
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart 89 89 0 0
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: 66 66 0 0
Akdeniz Universitesi 57 56 1 0
Bursa Uludag Universitesi 48 48 0 0
Gazi Universitesi 46 46 0 0
Osmangazi Universitesi 43 43 0 0
Erciyes Universitesi 37 37 0 0
Mersin Sehir Hastanesi 35 35 0 0
Ankara Sehir Hastanesi 34 34 0 0
Ankara Universitesi 21 21 0 0
Karadeniz Teknik Universitesi 17 17 0 0
Gaziantep Universitesi 15 15 0 0
Celal Bayar Universitesi 14 14 0 0
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi 14 13 1 0
Indnii Universitesi 13 12 1 0
Ondokuz Mayis Universitesi 13 13 0 0
Balikesir Universitesi 10 10 0 0
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 10 10 0 0
Firat Universitesi 6 6 0 0
Gaziantep Cengiz Gok¢ek KD ve Cocuk Hastanesi 4 4 0 0
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 1 1 0 0
Toplam 1637 1623 8 6




Grafik 1: Merkezlere gore kayith hasta sayisi
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Grafik 2: Yasayan takipli hastalarin yas dagilimi
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Grafik 3: Kayith Hastalarin yas ve cinsiyet dagilim
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Tablo 3:Merkezlere gore yasayan takipli eriskin ve cocuk hastalarin yas dagilim

Merkez

18 Yasindan
Kiiciik Hastalar
n (0/0)

}8 Yas ve
Ustiindeki
Hastalar

n (%)

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 338 (99) 5(1)
Dicle Universitesi 165 (96 ) 7(4)
Cukurova Universitesi 141 (99) 2(1)
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa 128 (91) 12(9)
Bezmialem Vakif Universitesi 116 (96) 5(4)
Necmettin Erbakan Universitesi 108 (95) 6(5)
Ege Universitesi 58 (88) 8(12)
Akdeniz Universitesi 56 (100) 0(0)
Bursa Uludag Universitesi 46 (96) 24)
Gazi Universitesi 45 (98) 1(2)
Osmangazi Universitesi 43 (100) 0(0)
Erciyes Universitesi 37(100) 0(0)
Mersin Sehir Hastanesi 34 (97) 13)
Ankara Sehir Hastanesi 33(97) 1(3)
Ankara Universitesi 21 (100) 0(0)
Karadeniz Teknik Universitesi 17 (100) 0(0)
Gaziantep Universitesi 14 (93) 1(7)
Celal Bayar Universitesi 14 (100) 0(0)
Ondokuz Mayis Universitesi 13 (100 ) 0(0)
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi 13 (100) 0(0)
Inénii Universitesi 12 (100) 0(0)
Balikesir Universitesi 10 (100) 0(0)
Firat Universitesi 6 (100) 0(0)
Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk Hastanesi 4(100) 0(0)
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklari 212) 87 (98)
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 1(100) 0(0)
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 0(0) 10 (100 )
Toplam 1475(90.88) 148(9.12)
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Grafik 4: Yasayan takipli 18 yas alt1 ile 18 yas ve iistii hastalarin merkezlere gore dagilimi
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Tablo 4: Merkezlere gore tam yaslari

Merkez Adi

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar

Minimum
Tan1 Yas1

(Y1)

Maksimum
Tan1 Yas1
(Y1)

Median
Tan1 Yas1
(Y1)

Ortalama
Tan1 Yas1
(Yil)

0,08 22 0,25 1,16
Dicle Universitesi

0,08 18 0,38 2,22
Cukurova Universitesi

0,08 18 0,46 2,18
Istanbul Universitesi Cerrahpasa

0,08 15 0,5 1,94
Bezmialem Vakif Universitesi

0,08 14 0,42 1,85
Necmettin Erbakan Universitesi

0,08 31 0,25 2,23
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart

i} 0,08 33 2 5,87

Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1

0,08 16 0,33 2,81
Akdeniz Universitesi

0,08 12 0,63 2,23
Bursa Uludag Universitesi

0,08 13 0,38 1,78
Gazi Universitesi

0,08 10 0,33 0,82
Osmangazi Universitesi

0,08 15 1 2,29
Erciyes Universitesi

0,08 7 0,25 0,65
Mersin Sehir Hastanesi

0,08 13 0,25 2,12
Ankara Sehir Hastanesi

0,08 15 0,25 1,92
Ankara Universitesi

0,08 15 0,33 2,98
Karadeniz Teknik Universitesi

0,08 15 0,33 2,24
Gaziantep Universitesi

0,25 10 0,42 2,33
Celal Bayar Universitesi

0,08 13 0,33 1,71
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi

0,08 3 0,55 0,81
Indnii Universitesi

0,17 14 0,38 2,17
Ondokuz May1s Universitesi

0,08 6 0,17 0,66
Balikesir Universitesi

0,17 4 0,46 0,83
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart

0,25 28 16,5 14,63
Firat Universitesi

0,08 2 0,25 0,49
Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk Hastanesi

0,17 14 2,08 4,59
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi

0,17 0,17 0,17 0,17
Toplam

0,08 33 0,33 2,10
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Grafik S: Hastalarin merkezlere gore tani yas1 dagilimi
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Tablo 5: Yasayan takipli hastalarin merkezlere gore yas dagilimi

Merkez Adi Minimum yas Maksimum Median yas

(yil) yas (y1l)
(yil)

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart

0.25 44 9.5
Dicle Universitesi

0.25 26 6.25
Cukurova Universitesi

0.33 20 4.5
Istanbul Universitesi Cerrahpasa

0.25 24 9.25
Bezmialem Vakif Universitesi

0.5 20 7
Necmettin Erbakan Universitesi

0.25 31 6
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklari

18 42 25
Ege Universitesi uk Gogiis Hastalikl

ge Universitesi Coc 0giis Hastaliklart 0.67 2% 875

Akdeniz Universitesi

0.33 20 8.5
Bursa Uludag Universitesi

1 19 9
Gazi Universitesi

0.42 19 8.75
Osmangazi Universitesi

0.5 17 6
Erciyes Universitesi

1 18 4
Mersin Sehir Hastanesi

0.58 20 5
Ankara Sehir Hastanesi

0.92 21 5.5
Ankara Universitesi

1.58 18 5
Karadeniz Teknik Universitesi

1.08 17 5.5
Gaziantep Universitesi

3 19 5.5
Celal Bayar Universitesi

1.33 16 11.5
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi

0.58 7.5 1.915
Inénii Universitesi

1.42 18 6
Ondokuz May1s Universitesi

2 11 5
Balikesir Universitesi

1.42 12 6.75
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar

19 32 22.5
Firat Universitesi

0.92 10 2.21
Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk Hastanesi

1.25 17 5
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi

1.08 1.08 1.08
Toplam

0.25 44 7.5
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Tablo 6: Genotiplendirme sonug¢lari

Merkezler Genotiplendirme Genotiplendirme Yapilanlar
n Yapildi Yapilmadi Iki Mutasyonu Tek Mutasyonu Bilinen Mutasyon Bilinmeyen
n (%) n (%) Bilinen n (%) n (%)
n (%)
Hacettepe Universitesi Cocuk Gégiis Hastaliklart 346 342 (98.84) 4(1.16) 283 (82.75) 34 (9.94) 25(7.31)
Dicle Universitesi 172 153 (88.95) 19 (11.05) 52 (33.99) 16 (10.46) 85 (55.55)
Cukurova Universitesi 144 139 (96.53) 53.47) 104 (74.82) 18 (12.95) 17 (12.23)
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa 142 140 (98.59) 2(1.41) 90 (64.29) 25(17.85) 25 (17.86)
Bezmialem Vakif Universitesi 125 108 (86.4 ) 17 (13.6) 82(75.93) 11(10.19) 15(13.88)
Necmettin Erbakan Universitesi 115 115 (100) 0(0) 102 (88.7) 7 (6.08) 6(5.22)
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklari 89 83 (93.26) 6(6.74) 57 (68.67) 15 (18.07) 11(13.26)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: 66 66 (100 ) 0(0) 61(92.42) 4 (6.06) 1(1.52)
Akdeniz Universitesi 57 55(96.49) 2(3.51) 32 (58.18) 12 (21.82) 11(20)
Bursa Uludag Universitesi 48 44 (91.67) 4(8.33) 28 (63.64) 7 (15.91) 9(20.45)
Gazi Universitesi 46 45(97.83) 1(2.17) 35(77.78) 6(13.33) 4(8.89)
Osmangazi Universitesi 43 36 (83.72) 7 (16.28) 13 (36.11) 10 (27.78) 13 (36.11)
Erciyes Universitesi 37 37 (100) 0(0) 37 (100) 0(0) 0(0)
Mersin Sehir Hastanesi 35 27 (77.14) 8 (22.86) 18 (66.67 ) 4 (14.81) 5(18.52)
Ankara Sehir Hastanesi 34 32 (94.12) 2 (5.88) 28 (87.5) 4(12.5) 0(0)
Ankara Universitesi 21 17 (80.95) 4 (19.05) 11 (64.70) 3(17.65) 3(17.65)
Karadeniz Teknik Universitesi 17 8 (47.06) 9(52.94) 2(25) 3(37.5) 3(37.5)
Gaziantep Universitesi 15 15 (100) 0(0) 5(33.33) 2 (13.34) 8(53.33)
Celal Bayar Universitesi 14 12 (85.71) 2(14.29) 4 (33.34) 4 (33.33) 4 (33.33)
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi 14 13 (92.86) 1(7.14) 7 (53.85) 5(38.46) 1(7.69)
Indnii Universitesi 13 12 (92.31) 1(7.69) 6(50) 4 (33.33) 2 (16.67)
Ondokuz Mayis Universitesi 13 13 (100 ) 0(0) 9(69.23) 2 (15.38) 2 (15.39)
Balikesir Universitesi 10 8(80) 2(20) 5(62.5) 3(37.5) 0(0)
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 10 10 (100 ) 0(0) 9(90) 1(10) 0(0)
Firat Universitesi 6 6 (100) 0(0) 6 (100) 0(0) 0(0)
Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk Hastanesi 4 4 (100) 0(0) 2 (50) 2 (50) 0(0)
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 1 1(100) 0(0) 1(100) 0(0) 0(0)
Toplam 1637 1541 (94.14) 96(5.86) 1089(70.67) 202(13.11) 250(16.22)
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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 dagilim
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Grafik 9: Merkezlere gore deltaF508 dagilimi

Ankara Sehir Hastanesi

Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk Hastanesi
Ondokuz May1s Universitesi

Erciyes Universitesi

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
Necmettin Erbakan Universitesi

Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar
Istanbul Universitesi Cerrahpasa

Cukurova Universitesi

Mersin Sehir Hastanesi

Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart
Uludag Universitesi

Balikesir Universitesi

Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1
Bezmialem Vakif Universitesi

Inénii Universitesi

Akdeniz Universitesi

Ankara Universitesi

Gazi Universitesi

Osmangazi Universitesi

Dicle Universitesi

Karadeniz Teknik Universitesi

Celal Bayar Universitesi

Sarryer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi
Gaziantep Universitesi

Firat Universitesi

Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi

Toplam

!
:
:

$
%

o
X

m Homozigot mHeterozigot m deltaF508 Olmayan

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

21



Tablo 7: Alel frekanslari

Mutasyon Ad1 Alel Sayisi (n) Alel Yiizdesi (%)
delta F508 602 25.24
1677delTA 115 4.82
NI1303K 108 4.53
G542X 98 4.11
2183AA->G 91 3.82
2789+ 5G->A 89 3.73
G8SE 71 2.98
E92K 64 2.68
M470V 46 1.93
W1282C 38 1.59
L997F 37 1.55
D110H 34 1.43
F1052V 33 1.38
R347P 32 1.33
D1152H 29 1.22
CFTRdele2 29 1.22
V470M 23 0.96
L732X 22 0.92
R334W 19 0.80
1148T 18 0.75
2184delA 16 0.67
621+ 1G->T 15 0.63
11051V 15 0.63
3130delA 15 0.63
4096- 3C->G 13 0.55
P1013L 13 0.55
R1158X 13 0.55
3849+ 10kbC- >T 12 0.50
E217G 12 0.50
E831X 12 0.50
G178R 12 0.50
1342- 11TTT->G 11 0.46
1342- 2delAG 11 0.46
1525- 1G->A 11 0.46
2184insA 11 0.46
1175V 11 0.46
R1066C 11 0.46
R1070Q 11 0.46
3120+ 1G->A 10 0.42
Q220X 10 0.42
IVS16+1 G>A 9 0.38
K68E 9 0.38
R1162X 8 0.34
R117C 8 0.34
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Mutasyon Ad1 Alel Sayisi (n) Alel Yiizdesi (%)

R352Q 8 0.34
S1196X 8 0.34
2752- 15C/G 7 0.29
R785X 7 0.29
S466X(TAG) 7 0.29
S945L 7 0.29
1898+ 3A- >G 6 0.25
2043delG 6 0.25
2790- 1G->C 6 0.25
3041- 15T >G 6 0.25
c.1542_1543 del AT 6 0.25
L1831 6 0.25
MI1101R 6 0.25
R297Q 6 0.25
S1455X 6 0.25
W1098L 6 0.25
1531C/T (L467F) 5 0.21
62143A->G 5 0.21
c.1126-1127insA 5 0.21
c3131A>G 5 0.21
3718 2477C>T 5 0.21
CFTRdele2,3 5 0.21
1506V 5 0.21
R75Q 5 0.21
1248+A2:B149+ 1G- >A 4 0.17
182delT 4 0.17
2183delAA 4 0.17
306delTAGA 4 0.17
A46D 4 0.17
¢.1210-7 1210-6delTT 4 0.17
¢.1520 1522delTCT 4 0.17
¢.1766+2T>C 4 0.17
DI312G 4 0.17
E1401X 4 0.17
E585X 4 0.17
G314R 4 0.17
G576A 4 0.17
1807M 4 0.17
L1077P 4 0.17
L571S 4 0.17
L6331 4 0.17
QI411X 4 0.17
R117H 4 0.17
R668C 4 0.17
T1057R 4 0.17
W128X 4 0.17
2143delT 3 0.13




Mutasyon Ad1 Alel Sayisi (n) Alel Yiizdesi (%)
2694T/G 3 0.13
3126del4 3 0.13
3199del6 3 0.13
3791C/T 3 0.13
541del4 3 0.13
E1044G 3 0.13
E508X 3 0.13
G1069R 3 0.13
H1054D 3 0.13
IVS8+1G>A 3 0.13
PI11L 3 0.13
R170C 3 0.13
R170H 3 0.13
R347H 3 0.13
R764X 3 0.13
S466X 3 0.13
W496X 3 0.13
Y569D 3 0.13
CFTRdele4-10 3 0.13
1507del 2 0.08
1548delG 2 0.08
1716G/A 2 0.08
1898+ 1G->A 2 0.08
1948T 2 0.08
2176insC 2 0.08
2181delA 2 0.08
2184A/G 2 0.08
3041- 1G->A 2 0.08
3601- 2A->G 2 0.08
3750delA 2 0.08
3755delG 2 0.08
3874-3C>G 2 0.08
3914 3c>6 2 0.08
4010del4 2 0.08
4375-2A->C 2 0.08
4382delA 2 0.08
4521G/A 2 0.08
5T 2 0.08
A455E 2 0.08
A96E 2 0.08
c.1130dupA 2 0.08
¢.1408G>A(p.V470M) 2 0.08
¢.2046delA 2 0.08
¢.2052dupA 2 0.08
¢.2997 2 0.08
¢.2997delA 2 0.08
c.3468+4delA 2 0.08
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Mutasyon Ad1 Alel Sayisi (n) Alel Yiizdesi (%)
c.3718-24g>A 2 0.08
¢.3739G>T (G1247X) 2 0.08
¢.490-1G>C 2 0.08
C524X 2 0.08
CFTR delel0-16 2 0.08
CFTR delel2-18 2 0.08
CFTR dele19-21 2 0.08
CFTR dele4-11 2 0.08
CFTRdele 10 2 0.08
CFTRdele9 2 0.08
D993G 2 0.08
E1104X 2 0.08
E528K 2 0.08
G1349D 2 0.08
1285F 2 0.08
1506V (1648A/G) 2 0.08
1556V 2 0.08
IVS10-1G>A 2 0.08
K1060T 2 0.08
L233P 2 0.08
L568F 2 0.08
Q353X 2 0.08
Q720X 2 0.08
R347L 2 0.08
R74W 2 0.08
R792X 2 0.08
S13711 2 0.08
S912L 2 0.08
T1036N 2 0.08
T10861 2 0.08
Y301C 2 0.08
Y304X 2 0.08
125G/C 1 0.04
1548delG 1 0.04
1716+ 77A/G 1 0.04
2553A/G 1 0.04
3041- 71G/C 1 0.04
3041-15T->G 1 0.04
3090del4 1 0.04
3154delG 1 0.04
3272- 26A->G 1 0.04
3849G- >A 1 0.04
4016insT 1 0.04
406- 1G->A 1 0.04
406-2A->G 1 0.04
4374+ 1G->A 1 0.04
4404C/T 1 0.04
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Mutasyon Ad1 Alel Sayisi (n) Alel Yiizdesi (%)
546insCTA 1 0.04
574delA 1 0.04
849delG 1 0.04
A120T 1 0.04
¢.1210-12T[5] 1 0.04
¢.1210-34TG[12]T[5] 1 0.04
¢.1265C>T 1 0.04
¢.1392+89G>A1 1 0.04
c.1645G>A 1 0.04
¢.1689C>A 1 0.04
c.1718C>T 1 0.04
c.174 177delGATA 1 0.04
¢.1935delG 1 0.04
¢.274-8t>C 1 0.04
c.2976T>A 1 0.04
¢.325T>G 1 0.04
¢.3367+37 A>G 1 0.04
P1290P (4002A/G) 1 0.04
¢.3969G>A 1 0.04
c.4404A>C 1 0.04
c.472_473insA 1 0.04
CFTRdup19 1 0.04
D1168G 1 0.04
D579G 1 0.04
D58G 1 0.04
D836Y 1 0.04
D993A 1 0.04
E1228G 1 0.04
F2001 1 0.04
F311L 1 0.04
G1130A 1 0.04
G1244E 1 0.04
G126D 1 0.04
G194V 1 0.04
G42X 1 0.04
G551R 1 0.04
H949L 1 0.04
1125T 1 0.04
1os1v 1 0.04
IVS 9-1 G>A 1 0.04
IVS15-15 C>G 1 0.04
IVS23+147 G>A 1 0.04
IVS4+1G>T 1 0.04
K684N 1 0.04
K688Q 1 0.04
K710X 1 0.04
K732 1 0.04

26



Mutasyon Ad1 Alel Sayisi (n) Alel Yiizdesi (%)
L1480P 1 0.04
L206W 1 0.04
L233F 1 0.04
L467F 1 0.04
L570X 1 0.04
L967S 1 0.04
M1137V 1 0.04
M348K 1 0.04
N417K 1 0.04
p. Gly780ValsTer23 1 0.04
p-P740L 1 0.04
p-Tyr515Terfs 1 0.04
P5L 1 0.04
P99L 1 0.04
pG1123del 1 0.04
QI1291R 1 0.04
Q1352H(G- >T) 1 0.04
Q493P 1 0.04
Q493R 1 0.04
R709X 1 0.04
R75X 1 0.04
R851X 1 0.04
S466X(TAA) 1 0.04
S737F 1 0.04
T12201 1 0.04
T788R 1 0.04
V1198M 1 0.04
V201M 1 0.04
WI1098X(TGA) 1 0.04
W1204X(3744G- >A) 1 0.04
WI1310X 1 0.04
W401X 1 0.04
WR82X 1 0.04
Y1032C 1 0.04
Y1092 1 0.04
Toplam 2385 100
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Grafik 10: Genotiplendirmede en sik goriilen ilk 15 mutasyonun dagilim
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Tablo 8: Solunum fonksiyon testi sonuclarinin merkezlere gore dagilimi

Merkezler Minimum(%) Maksimum(%bo) Median(%)
FEV1 (%)
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 26 146 100
Dicle Universitesi 23 118 81.5
Cukurova Universitesi 31 119 87
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa 20 150 93
Bezmialem Vakif Universitesi 16 127 82
Necmettin Erbakan Universitesi 39 130 92
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart 19 115 68
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 17 116 83.5
Akdeniz Universitesi 17 118 79
Bursa Uludag Universitesi 35 139 91
Gazi Universitesi 15 136 92
Erciyes Universitesi 56 64 60
Mersin Sehir Hastanesi 17 103 87
Ankara Sehir Hastanesi 51 99 80.5
Ankara Universitesi 72 101 95
Gaziantep Universitesi 32 89 70
Celal Bayar Universitesi 58 101 95
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi 84 84 84
Indnii Universitesi 60 96 92
Balikesir Universitesi 89 106 101
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 22 113 52
Tim Merkezler 15 150 89
FVC (%)
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart 37 131 95
Dicle Universitesi 21 109 74
Cukurova Universitesi 26 112 78
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa 26 149 99
Bezmialem Vakif Universitesi 15 115 7.5
Necmettin Erbakan Universitesi 35 120 89
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklari 30 122 83
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 14 108 78
Akdeniz Universitesi 15 106 70
Bursa Uludag Universitesi 44 133 89
Gazi Universitesi 13 136 91
Erciyes Universitesi 30 43 36.5
Mersin Sehir Hastanesi 25 101 82
Ankara Sehir Hastanesi 49 111 89
Ankara Universitesi 72 95 89
Gaziantep Universitesi 40 91 74.5
Celal Bayar Universitesi 69 103 82.5
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi 76 92 84
Indnii Universitesi 52 87 79.5
Balikesir Universitesi &3 99 88
Ege Universitesi Erigskin Gogiis Hastaliklart 37 115 56
Tim Merkezler 13 149 87
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Grafik 11: FEV, yiizdelerinin merkezlere gore dagilim

@ Minimum(%) e Maksimum(%) Median(%)

160
146 150 150
P o KT ®
140 127 130 ® o
120 g ® % . i 113
o O e 0 © 103 106
g9 101 101 - 0
- Py 9%
100 - 100 ? 89 - 101
- 93 92 91 92 & 95 95 84 92 ‘ 29
80 815 82 85 o g0 l 84 o
64 84
68 - 70
X 60 60 72
v
40 TS > 51 > ? i
‘ ‘ ‘ 39 ; ‘
20 31 ¢ r'S 32
26 5, 0 L 4 * o 4 L 4 »n ®
. 16 1 17 17 15 17 15
N\ > S 2 S > N N > > > > > S > > > 2 > 2 N 2
\\\b'b ‘.531 4@ >> &e 2,{@ \\\k}’b \\\é’b <& %@ (,5\@ (.‘)\@ ’boe ’boe ‘?{@ {9\@ 6{@, /b(\e (.1,\@ c,;\@ &\rz, Q}\e
> & & & & & & & ¢ & & L L L E S
2 N S N S & 2 3 S S S &L S L S S 2 &
L ¢ F ¥ ¥ & & & & . . o ©  § @ &
"\)‘7 \Q,\b ’b\) , \0 (\\) "QL) :\;9 /\/\) JQO\B 1/\\) ‘_)0 S \(\\k ’b\) Q\) ‘0 ((\’b \)0 ‘\) \){_) 0&
% 5\ N\ 2 e 9 8
& \;\04 (,‘\&c’ R @%@ &S & S ‘\,O\\e \Qae @a@ (@ < Q;’b\\’b o & \&@\ &N
3 & & & K & & DA SN S SN A o @ ©
BN N A 2 N o> % 5N
‘.9{@ (@\) < Q}/@ .<&°’ i ‘(?} .\\?J‘—)
. o\\\ N S (\\Q & &
Q/\) QF @o S O
%‘Q/Q \'@QQ/ Q/Qo \2&@ %%g'
& & <



Tablo 9 : FEV yiizdelerinin merkezlere gore gruplandirilmasi

Merkezler <%40 olan hasta sayis1  %41-59 olan hasta sayisi %60-79 olan hasta sayisi >%80 olan hasta sayis1
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar 7 20 26 187
Dicle Universitesi 7 7 9 25
Cukurova Universitesi 4 3 9 28
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa 7 15 5 51
Bezmialem Vakif Universitesi 5 4 16 31
Necmettin Erbakan Universitesi 1 6 7 41
Hacettepe Universitesi Erigskin Gogiis Hastaliklar1 19 14 19 27
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: 7 7 6 24
Akdeniz Universitesi ) 4 10 15
Bursa Uludag Universitesi 1 2 3 21
Gazi Universitesi 1 1 5 21
Erciyes Universitesi 0 1 1 0
Mersin Sehir Hastanesi 1 1 4 9
Ankara Sehir Hastanesi 0 2 1 5
Ankara Universitesi 0 0 1 4
Gaziantep Universitesi 1 0 2 1
Celal Bayar Universitesi 0 1 1 5
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi 0 0 0 2
Inénii Universitesi 0 0 1 3
Balikesir Universitesi 0 0 0 5
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart 3 3 3 1
Toplam 66 91 129 506
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Grafik 12: FEV, yiizdelerinin merkezlere gore gruplandirilmasi
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Grafik 13: Ortanca FEV yiizdesinin yas gruplarina gore dagilim

160
[ ]
140
120
[ ]
= 100 - ; o
o ° [ ]
< I [ ] ° 4
= § ¢
[ ] [ ]
i
80 L
z - . $
g ¢ s °
§ [ ] [ ] ® [ ]
£ 60 °
© [ ]
i o
° [
[ ]
40 °
o o ¢
o
20
[ ]
0
0-4 59 10-14 15-19 20-24 25-29 30-34 35-39 40-44

Yas Gruplari



Tablo 10 : Merkezlerin kronik enfeksiyon oranlari
Merkezler Kronik Pseudomonas Kronik Staphylococcus Kronik Burkholderia cepacia Stenotrophomonas maltophilia

iireyen hasta sayisi

aeruginosa kolonizasyonu aureus Kolonizasyonu olan  complex kolonizasyonu olan

olan hasta sayis1

hasta sayisi

hasta sayisi

n(%)

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart

n(%)

n(%)

n(%)

79 (22.83) 223 (64.45) 2 (0.58) 17 (4.91)
Dicle Universitesi 5(2.91) 4(2.33) 0(0) 0(0)
Cukurova Universitesi 1(0.09) 0(0) 0(0) 0(0)
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa 27 (19.01) 25(17.61) 2(1.41) 5(3.52)
Bezmialem Vakif Universitesi 34(27.2) 32 (25.6) 0(0) 0(0)
Necmettin Erbakan Universitesi 33(28.7) 26 (22.61) 1(0.87) 3(2.61)
Hacettepe Universitesi Erigkin Gogiis Hastaliklari 37 (41.57) 64 (71.91) 4(4.49) 7(7.87)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart 31 (46.97) 27 (40.91) 0(0) 0(0)
Akdeniz Universitesi 11(19.3) 11(19.3) 0(0) 6(10.53)
Bursa Uludag Universitesi 13 (27.08) 6(12.5) 0(0) 0(0)
Gazi Universitesi 10 (21.74) 11(23.91) 0(0) 0(0)
Osmangazi Universitesi 6(13.95) 0(0) 0(0) 2 (4.65)
Erciyes Universitesi 8(21.62) 2(5.41) 0(0) 0(0)
Mersin Sehir Hastanesi 4(11.43) 4(11.43) 0(0) 0(0)
Ankara Sehir Hastanesi 8(23.53) 0(0) 1(2.94) 0(0)
Ankara Universitesj 5(23.81) 1(4.76) 0(0) 0(0)
Karadeniz Teknik Universitesi 1(5.88) 4(23.53) 0(0) 0(0)
Gaziantep Universitesi 2(13.33) 3(20) 0(0) 0(0)
Celal Bayar Universitesi 1(7.14) 0(0) 0(0) 0(0)
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi 1(7.14) 0(0) 0(0) 1(7.14)
[nénii Universiteii 2(15.38) 0(0) 0(0) 0(0)
Ondokuz May1s Universitesi 1(7.69) 1(7.69) 0(0) 0(0)
Balikesir Universitesi 3(30) 1(10) 0(0) 0(0)
Ege Universitesi Eriskin Goglis Hastaliklart 4 (40) 1(10) 0(0) 0(0)
Firat Universitesi 1(16.67) 3(50) 0(0) 0(0)
Gaziantep Cengiz Gok¢ek KD ve Cocuk Hastanesi 1(25) 0(0) 0(0) 0(0)
Toplam 329 (20.09) 449 (27.42) 10 (0.61) 41 (2.5)
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Tablo 11 : Solunum yolu kiiltiirlerinde Tiiberkiiloz ve Tiiberkiiloz dis1 Mikobakteri iireyen hastalarin merkezlere gore dagilim

Tiiberkiiloz dis1 Mikobakteri iireyen hasta Mpycobacterium tuberculosis iireyen

Merkezler hasta sayisi hasta sayisi
n n

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart

Bezmialem Vakif Universitesi

Akdeniz Universitesi

Bursa Uludag Universitesi

Ankara Universitesi

Karadeniz Teknik Universitesi

N O = O = W
N — O —Rk|—= R~ 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
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Grafik 17: Merkezlere gore Stenotrophomonas maltophilia iireyen hasta oram
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Tablo 12: Merkez ve yas gruplarina gore viicut agirhg: ortanca z-skoru degerleri

Merkezler 10-14 15-19 20-24 25-29 30-34 35-39
. yas yas yas yas
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar -0.75 -0.52 -0.83 -0.92 -0.48
Dicle Universitesi -1.29 -1.14 -1.14 -1.30 -2.26 -1.46
Cukurova Universitesi -0.50 -0.65 -1.09 -0.35 -1.03
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa -0.48 -0.84 -1.01 -1.23 0.27
Bezmialem Vakif Universitesi -1.03 -0.46 -1.29 -0.84 -1.63
Necmettin Erbakan Universitesi -1.15 -0.92 -0.64 -0.88 -0.26 0.15
Hacettepe Universitesi Erigskin Gogiis Hastaliklar1 -0.84 -0.42 -1.20 -0.54 -2.12 -1.44
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar -1.24 -0.71 -1.16 -1.71 0.62 -1.18
Akdeniz Universitesi -1.26 -0.64 -0.69 -1.40 -2.53
Bursa Uludag Universitesi -0.72 -0.64 -0.93 -1.20
Gazi Universitesi -1.25 -0.71 -1.08 0.75
Osmangazi Universitesi -0.66 -0.57 -1.28 -1.20
Erciyes Universitesi -1.15 -1.51 -0.81 -1.76
Mersin Sehir Hastanesi -1.08 -0.40 -1.32 -0.47 -2.39
Ankara Sehir Hastanesi -0.69 -0.51 -0.78 -0.83 0.74
Ankara Universitesi -1.09 0.33 -0.92 -1.15
Karadeniz Teknik Universitesi 0.26 -0.88 -1.17 -1.40
Gaziantep Universitesi -0.36 -1.18 -1.45 -2.05
Celal Bayar Universitesi -0.89 -1.27 -1.32 -2.35
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi -1.15 -0.85
Inénii Universitesi -1.00 -1.24 -0.88 -1.52
Ondokuz May1s Universitesi -1.06 -1.06 -0.74
Balikesir Universitesi -0.14 -1.62 0.12
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 -0.88 -0.13 -0.59 -0.09
Firat Universitesi -1.81 2.16
Gaziantep Cengiz Goke¢ek KD ve Cocuk Hastanesi -2.63 2.67 -2.20
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi -3.30
Tiim Hastalar -0.85 -0.67 -0.94 -1.02 -0.50 -1.13 -0.42 -2.12 -0.96
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Grafik 18: Yas gruplarina gore viicut agirhgi ortanca z-skorlarimin dagihim
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Tablo 13: Merkez ve yas gruplarina gore boy ortanca z-skoru degerleri

Merkezler

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar
Dicle Universitesi

Cukurova Universitesi

Istanbul Universitesi - Cerrahpasa

Bezmialem Vakif Universitesi

Necmettin Erbakan Universitesi

Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklari
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar:
Akdeniz Universitesi

Bursa Uludag Universitesi

Gazi Universitesi

Osmangazi Universitesi

Erciyes Universitesi

Mersin Sehir Hastanesi

Ankara Sehir Hastanesi

Ankara Universitesi

Karadeniz Teknik Universitesi

Gaziantep Universitesi

Celal Bayar Universitesi

Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi
Inénii Universitesi

Ondokuz Mays Universitesi

Balikesir Universitesi

Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1

Firat Universitesi

Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk Hastanesi
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi

Tiim Hastalar

-1.78
-1.59
-0.20
-1.26
-0.27
-0.99
-0.87
-0.46
-0.63
-0.19
-1.35
-0.71
-1.29
-1.55
-1.99
-0.09

-1.45
-3.75
-3.03
-0.80

2.15

-0.63

10-14

1.69

-1.07

15-19

-0.65

-1.48

-0.89

30-34 35-39
yas yas

2.46 -1.27

-1.51

0.29

0.62

-0.39 -0.01

-0.64 -0.48 -0.81 -0.22

-0.44 -1.07

-1.26

-1.43

0.47

0.39 -0.05 -0.56

-0.56 -0.48 -0.64 -0.22

-2.25

-1.29
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Grafik 19: Yas gruplarina gore boy ortanca z-skorlarimin dagilimi
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Tablo 14: Merkez ve yas gruplarina gore viicut kitle indeksi ortanca z-skoru degerleri

Merkezler 10-14 yas 15-19 yas 30-34 yas 35-39 yas

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis

Hastaliklart -0.18 -0.31 -0.63 -0.79 -0.35
Dicle Universitesi -1.09 -1.04 -1.09 -1.02 -1.57 -1.05

Cukurova Universitesi -0.41 -0.35 -0.60 -0.08 -0.40

Istanbul Universitesi - Cerrahpasa 0.16 -0.89 -0.80 -1.07 0.06

Bezmialem Vakif Universitesi -0.31 -0.31 -0.80 -0.16 -1.93

Necmettin Erbakan Universitesi -0.74 -0.76 -0.50 -0.63 -0.07 0.17
Hacettepe Universitesi Erigskin Gogiis 0.64 021 -0.83 025 -1.80 077
Hastaliklart

Ege Universitesi Cocuk Goglis 0.34 021 0.96 1136 1.07 0.87

Hastaliklart

Akdeniz Universitesi 0.04 -0.40 -0.37 -1.27 -2.32

Bursa Uludag Universitesi -0.72 -0.58 -0.66 -0.75

Gazi Universitesi -0.55 -0.67 -0.93 0.33

Osmangazi Universitesi -0.75 -0.99 -0.93 -1.05

Erciyes Universitesi -0.51 -1.37 -0.58 -1.07

Mersin Sehir Hastanesi -0.14 -0.65 -1.15 -0.56 -2.09

Ankara Sehir Hastanesi -0.38 -0.91 -0.54 0.14 0.57

Ankara Universitesi -1.18 -0.31 -0.57 -0.96

Karadeniz Teknik Universitesi 0.87 -0.78 -1.08

Gaziantep Universitesi -0.35 -0.42 -0.98 -1.27

Celal Bayar Universitesi -0.65 -0.96 -1.02 -1.48

Sartyer Hamidiye E.tfal Egitim 0.08 -0.49

Arastirma Hastanesi

Inénii Universitesi 1.10 0.05 -0.54 -0.87

Ondokuz May1s Universitesi 0.15 -0.23 -0.19

Balikesir Universitesi -0.28 -1.61 0.39

Ege Universitesi Eriskin Gogiis 0.83 -0.44 -0.80 0.10

Hastaliklart

Firat Universitesi -1.21 1.48

Gaziantep Cengllz Gokeek KD ve 013 1.79 -1.90

Cocuk Hastanesi

Tiim Hastalar -0.46 -0.57 -0.72 -0.83 -0.28 -0.85 -0.11 -1.80 -0.56
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Grafik 20: Yas gruplarina gore viicut Kitle indeksi ortanca z-skoru dagilim
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Tablo 15: Merkezlere gore gelisen komplikasyon oranlari

Kronik Maior _Gastro-
Diyabet Pnémotoraks Karaciger J Malignansi Siniizit Osteoporoz  Ozefageal

Hemg ptizi n (%) n(%) n(%) Reflii
n(%) n(%)

Psodo Bartter
Sendromu
n (%)

Merkezler

n (%) n (%) Hastahg
n(%)

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis

Hastaliklart 9(2.6) 16(4.62)  0(0) 80(23.12)  0(0) 0(0) 0(0) 14(4.05)  0(0) 7(2.02)
Dicle Universitesi 0(0) 5(2.91) 0(0) 9(5.23) 0(0) 0(0) 4(2.33) 16 (9.3) 4(2.33) 3(1.74)
Cukurova Universitesi 000) 3(2.08) 000) 42.78)  0(0) 000) 000) 000) 6(4.17) 1(0.69)
Istanbul Universitesi-Cerrahpasa 4(2.82) 5(3.52) 1(0.7) 22(1549) | 1(0.7) 0(0) 62(43.66)  13(9.15) | 15(10.56) | 3(2.11)
Bezmialem Vakif Universitesi 1(0.8) 1(0.8) 0(0) 1209.6)  0(0) 0(0) 2(1.6) 1(0.8) 2(1.6) 4(32)
Necmettin Erbakan Universitesi 2(1.74) 2(1.74) 000) 4348) | 0(0) 000) 2(1.74) 3(2.61) 1(0.87) 8(6.96)
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis

Hastaliklart 14(15.73) | 7(1.87) 3(3.37) 8 (8.99) 1(1.12)  0(0) 15(16.85)  9(10.11)  2(2.25) 1(1.12)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart 2(3.03) 2(3.03) 1(1.52) 7(10.61) | 0(0) 0(00) 15(22.73) | 10(15.15) | 3(4.55) | 9(13.64)
Akdeniz Universitesi 2(3.51) 1(1.75) 1(1.75) 2(3.51) 0(0) 0(0) 5(8.77) 6(10.53)  6(10.53) | 1(175)
Bursa Uludag Universitesi 0(0) 3(6.25) 0(0) 3(6.25) 12.08) | 0(0) 3(6.25) 1(2.08) 11(22.92) | 1(2.08)
Gazi Universitesi 0(0) 1(2.17) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1(2.17) 0(0) 3(6.52)
Osmangazi Universitesi 0(0) 0(0) 0(0) 3(698) | 0(0) 0(0) 0(0) 1(233) | 0(0) 0(0)
Erciyes Universitesi 0(0) 12.7) 0(0) 8(21.62)  0(0) 12.7) 2(541)  2(541)  3(811)  5(13.51)
Mersin Sehir Hastanesi 1(2.86) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1(2.86) 0(0) 5(1429) | 4(1143)
Ankara Sehir Hastanesi 000) 000) 000) 10(29.41) | 0(0) 000) 2(588)  0(0) 000) 2(5.88)
Ankara Universitesi 0(0) 0(0) 1(4.76) 2(952)  0(0) 0(0) 2(952) | 0(0) 0(0) 0(0)
Karadeniz Teknik Universitesi 0(0) 1(5.88) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1(588)  0(0)
Gaziantep Universitesi 0(0) 0(0) 0(0) 2(1333) | 0(0) 0(0) 0(0) 1(6.67) | 0(0) 2(13.33)
Celal Bayar Universitesi 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 2(1429)  0(0)
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma

Hastanesi 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 5(35.71) | 4(28.57)
Indnii Universitesi 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1(7.69)  0(0) 0(0) 0(0)
Ondokuz May1s Universitesi 0(0) 0(0) 0(0) 2(1538) | 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1(7.69) | 0(0)
Balikesir Universitesi 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 2(20) 0(0) 0(0) 0(0)
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart 1(10) 1(10) 0(0) 1(10) 2(20) 0(0) 3(30) 1(10) 0(0) 0(0)
Firat Universitesi 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1(16.67)  3(50)
Gaziantep Cengiz Gokg¢ek KD ve Cocuk

Hastanesi 0(0) 0(0) 0(0) 2(50) 0(0) 0(0) 0(0) 1(25) 0(0) 2(50)
Toplam 36 (22) 49(2.99)  7(043) 179(10.93) | 5(0.31) 1(0.06) 128(7.82) | 80(4.89) | 68(4.15) | 66(4.03)
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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
Devamh

(>3ay)
n (%)

inhale
Mannitol

(>3ay)

n (%)

inhale
Bronkodila-
tator
Devamh
(>3ay)
n (%))

inhale
Steroid
n (%)

inhale
Steroid ve

LABA

n (%)

Oral

Steroid
n (%)

Makrolid
Devamh
(>3ay)

n (%)

Oksijen
Tedavisi
n (%)

Noninvazif
mekanik
ventilasyon
n (%)

Hastaliklar 77(22.25) | 325(93.93)  29(838)  18(5.2) 2(0.58) 10(289) | 14(4.05)  1(029) 3(0.87) 11(3.18) | 4(1.16)
Dicle Universitesi 6(3.49) 172(100) | 1(0.58) 1(0.58) 36(20.93) | 47(27.33) | 10(5.81) | 2(1.16) 2(1.16) 0(0) 0(0)
Gukurova Universitesi 8(5.56) 125(86.81) 3 (2.08) 5(3.47) 38(2639) | 44(30.56)  0(0) 0(0) 1(0.69) 3(2.08) 2(1.39)
Istanbul Univefsitefi - Cerrahpasa 31(21.83) | 133(93.66)  40(28.17) | 11(7.75) | 22(1549) | 31(21.83) | 19(13.38) | 6(4.23) 37(26.06) | 9(6.34) 30 (21.13)
Bezmialem Vaklfol_ivefSiteSi 32(256)  116(928) 67(53.6) | 0(0) 79(632)  18(144) | 2(1.6) 0(0) 48(384) | 5(4) 12(9.6)
Necmettin Erbakan Universitesi 9(7.83) 103(89.57) | 41(35.65) | 21(1826) | 39(33.91)  33(28.7)  2(1.74) 1(0.87) 0(0) 1(0.87) 0(0)
Hacettepe Universitesi Erigkin Gogiis

Hastaliklart 35(39.33) | 71(79.78) | 2(2.25) 4(4.49) 30(33.71) | 19(21.35)  14(1573)  6(6.74) 0(0) 7(7.87) 2(2.25)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis

Hastaliklar 23(34.85) | 64(96.97) | 0(0) 12(18.18) | 18(27.27) | 4(6.06) 4(6.06) 0(0) 7(10.61) | 2(3.03) 0(0)
Akdeniz Universitesi 7(1228) | 51(89.47)  17(29.82)  4(7.02) 12(21.05)  15(2632)  8(14.04)  2(3.51) 11(193) | 1(1.75) 2(3.51)
Bursa Uludag Universitesi 13(27.08) | 48(100) | 0(0) 1(2.08) 26 (54.17) | 36(75) 4(8.33) 1(2.08) 9(18.75) | 1(2.08) 1(2.08)
Gazi Universitesi 10(21.74)  45(97.83)  8(1739)  7(1522)  11(2391) 0(0) 0(0) 0(0) 1(2.17) 1(2.17) 0(0)
Osmangazi Universitesi 2(4.65) 36(83.72) | 2(4.65) 0(0) 13(3023) | 12(27.91) | 30(69.77) | 0(0) 6(13.95) | 0(0) 0(0)
Erciyes Universitesi 6(1622)  20(54.05)  3(8.11) 2(5.41) 3(8.11) 127) 0(0) 0(0) 0(0) 127) 0(0)
Mersin Sehir Hastanesi 4(11.43) | 29(82.86)  16(45.71) | 0(0) 15(42.86) | 3(8.57) 0(0) 0(0) 0(0) 2(5.71) 2(5.71)
Ankara Sehir Hastanesi 10(29.41)  31(91.18)  0(0) 1(2.94) 1(2.94) 1(2.94) 0(0) 0(0) 2(5.88) 1(2.94) 1(2.94)
Ankara Universitesi 5(23.81) | 19(90.48) | 1(4.76) 0(0) 1(4.76) 1(4.76) 0(0) 0(0) 0(0) 2(9.52) 0(0)
Karadeniz Teknik Universitesi 1(5.88) 10(58.82)  0(0) 0(0) 1(5.88) 0(0) 0(0) 0(0) 1(5.88) 0(0) 0(0)
Gaziantep Uriiversitesi 1(6.67) 15 (100) 0(0) 0(0) 0(0) 3(20) 5(33.33) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Celal Bayar Universitesi 3(21.43) 13(92.86) | 2(14.29) 0(0) 1(7.14) 4(28.57) 0(0) 0(0) 0(0) 1(7.14) 1(7.14)
Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma

Hastanesi 0(0) 12(85.71) | 5(35.71) | 0(0) 13(92.86)  0(0) 0(0) 0(0) 2(1429) | 1(7.14) 0(0)
inni Universites 1(7.69) 13(100)  0(0) 0(0) 2(1538)  2(1538)  0(0) 0(0) 0(0) 1(7.69) 0(0)
Ondokuz I.\./Iayls Universitesi 0(0) 13 (100) 0(0) 0(0) 5(38.46) 4(30.77) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Balikesir Universitesi 2(20) 9(90) 1(10) 0(0) 4(40) 2(20) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Ege Universitesi Eriskin Gogiis

Hastaliklari 4(40) 7(70) 5(50) 0(0) 8(80) 1(10) 2(20) 1(10) 0(0) 0(0) 0(0)
Firat Universitesi 1(1667)  5(8333) | 1(1667)  0(0) 3(50) 2(3333)  1(1667)  0(0) 0(0) 1(1667)  0(0)
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Gaziantep Cengiz Gokgek KD ve Cocuk
Hastanesi
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi

Toplam

1(25)
0(0)
292(17.84)

3(75)
1(100)
1489(90.9)

0(0)
0(0)
244(14.91)

0(0)
0(0)
87(5.31)

0(0)
0(0)
383 (23.4)

0(0)
0(0)
293 (17.9)

0(0)
0(0)
115 (7.03 )

0(0)
0(0)
20(1.22)

0(0)
0(0)
130 (7.94 )

0(0)
0(0)
51(3.12)

0(0)
0(0)
58(3.54)

49



Tablo 17: Merkezlere gore uygulanan diger tedaviler

. Merkezler = Pankreatik  Urso-  Proton pompa Enteral destek Gastrostomi Multivitamin Kalsiyum  Bifosfonat  Insiilin ~  KFTR |
Enzim deoksiko-  inhibitori tirtinleri n (%) n (%) destegi n (%) n (%) modifiye
n (%) lik asit n (%) n (%) n (%) ediciler
n (%) n (%)
Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: 313(90.46) 82(23.7)  31(8.96)  208(60.12)  5(1.45) 329(95.09) 10 (2.89) 1(0.29) 5(1.45) 1(0.29)
Dicle Universitesi 169 (98.26) | 21(12.21) | 6(3.49) 164 (95.35) | 1(0.58) 168 (97.67) | 6(3.49) 0(0) 1(0.58) 0(0)
Cukurova Universitesi 121 (84.03) 12(8.33)  21(14.58)  48(3333)  0(0) 112(77.78) | 3(2.08) 0(0) 3(2.08) 0(0)
Istanbul Universitesi - Cerrahpasa 124(87.32) | 32(22.54) | 36(2535) | 114(80.28) | 0(0) 9(6.34) 11(7.75) 3(2.11) 5(3.52) 1(0.7)
Bezmialem Valkaf Universitesi 97 (77.6) 13(104)  6(4.8) 69 (55.2) 2(1.6) 98 (78.4)  3(24) 1(0.8) 0(0) 0(0)
Necmettin Erbakan Universitesi 102(88.7) | 25(21.74) | 16(13.91) | 81(70.43) | 1(0.87) 99 (86.09) | 5(4.35) 0(0) 1(0.87) 0(0)
Hacettepe Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklar 81 (91.01) | 15(16.85)  5(5.62) 24(2697)  0(0) 56 (62.92) | 4(4.49) 3(3.37) 6 (6.74) 0(0)
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari 57(86.36) | 7(10.61) | 3(4.55) 36(54.55) | 4(6.06) 53(80.3) | 0(0) 0(0) 2(3.03) 0(0)
Akdeniz Universitesi 43(75.44)  8(14.04) 5(8.77) 38(66.67) | 0(0) 43(75.44)  6(10.53) 1(1.75) 0(0) 0(0)
Bursa Uludag Universitesi 43(89.58) | 10(20.83) | 17(35.42) | 23(47.92) | 0(0) 44 (91.67) | 3(6.25) 0(0) 3(6.25) 0(0)
Gazi Universitesi 44 (95.65) | 31(67.39) | 16(34.78)  14(3043)  0(0) 45(97.83) | 1(2.17) 0(0) 1(2.17) 0(0)
Osmangazi Universitesi 37(86.05) | 4(9.3) 4(9.3) 34(79.07) | 0(0) 4(9.3) 1(2.33) 0(0) 0(0) 0(0)
Erciyes Universitesi 36(97.3) 6(1622)  3(8.11) 32(86.49)  0(0) 37(100) 2(541) 0(0) 0(0) 0(0)
Mersin Sehir Hastanesi 22(62.86) | 0(0) 4(1143) | 27(77.14) | 0(0) 27(77.14) | 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Ankara Sehir Hastanesi 28(82.35)  10(29.41)  0(0) 12(35.29)  0(0) 31(91.18)  0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Ankara Universitesi 15(7142) | 3(1428) | 0(0) 8(38.09) | 0(0) 19(90.47) | 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Karadeniz Teknik Universitesi 14(8235)  2(11.76)  2(11.76) 5(29.41) 0(0) 14(82.35)  0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Gaziantep Universitesi 15 (100) 1(6.67) 0(0) 0(0) 0(0) 15 (100) 1(6.67) 1(6.67) 0(0) 0(0)
Celal Bayar Universitesi 12(85.71) | 1(7.14) 4(28.57) 9 (64.29) 0(0) 12(85.71)  0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Sariyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi | 9 (64.29 ) 0(0) 4(28.57) 11(78.57) | 0(0) 14 (100) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Inénii Universitesi 13 (100) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 8(61.54)  0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Ondokuz Mayis Universitesi 12(9231) | 3(23.08) 1(7.69) 11(84.62) | 0(0) 12(9231) | 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Balikesir Universitesi 6 (60) 2(20) 0(0) 2(20) 0(0) 8(80) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Ege Universitesi Eriskin Gogiis Hastaliklart 4(40) 0(0) 0(0) 5(50) 0(0) 1(10) 0(0) 0(0) 1(10) 0(0)
Firat Universitesi 1(16.67) | 3(50) 0(0) 6 (100) 0(0) 4 (66.67) 1(16.67)  0(0) 0(0) 0(0)
Gaziantep Cengiz Gokg¢ek KD ve Cocuk Hastanesi | 4 (100) 2(50) 0(0) 4(100) 0(0) 4(100) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi 1 (100) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1 (100) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Toplam 1423(86.93) | 293 (17.9) | 184(11.24) | 985(60.17) | 13(0.79) 1267 (77.4) | 57(3.48) 100.61) | 28(1.71) | 2(0.12)
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Tablo 18: Hastalarin 6liim nedenlerine gore dagilimi

Oliim Nedeni Olen Hasta Sayis

Solunum Yetmezligi 7
Transplantasyon 1
TOPLAM 8

Tablo 19: Olen hastalarin yas ve cinsiyet dagihmlar

Olen Hasta Yiizdesi
PR (yll) (Tum Hastalarm)

1.75 0 1 1 0,06

7 0 1 1 0,06

7.5 0 1 1 0,06

11 0 1 1 0,06

14 0 1 1 0,06

18 1 0 1 0,6

20 1 1 2 0,12
Toplam 2 6 8 0,49
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Grafik 22: 2019 yilinda 6len hastalarin yas ve cinsiyet dagilimlar:
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