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GİRİŞ VE AMAÇ: Hasta kayıt sistemleri, hastaların takibinde ve prognozunu iyileştirmede önemli rol 
oynamaktadır (1). Ülkemizde kistik fibrozis hastalrının izlemi için kurulan Ulusal Kistik Fibrozis Kayıt 
Sistemi (UKKS) ile 2017 yılı itibari ile kistik fibrozis (KF) hastalarının veri tabanı oluşturulmuştur. 
Çalışmamızda UKKS’nin KF hastalarının izlemine, klinik bulgularına, büyümesine, tedavisine ve 
komplikasyonlarına etkisini değerlendirmeyi amaçladık. 
 
YÖNTEM: Ulusal Kistik Fibrozis Kayıt Sistemi’nin ilk kayıt yılı olan 2017 yılı verileri ile 2019 yılı verileri 
değerlendirildi. Hastaların yaşı, tanı yaşı, cinsiyeti, mekonyum ileusu öyküsü, vücut ağırlığı, boy ve vücut 
kitle indeksinin z-skorları, yenidoğan tarama sonuçları, solunum fonksiyon testleri, tedavileri, 
mikrobiyoloji sonuçları ve komplikasyonları karşılaştırıldı. 
 
BULGULAR: Ulusal Kistik Fibrozis Kayıt Sistemi’nde 2017 yılında 1170 hasta, 2019 yılında 1637 hasta 
kayıtlıydı. Hastaların sırasıyla %54,3’ü ve %53,2’si erkekti. Ortalama yaş 2017 yılında 7,3 ± 6,3 yıl, 2019 
yılında 8,9 ± 6,8 yıldı. 2017 yılındaki vücut ağırlığı z-skoru, boy z-skoru, vücut kitle indeksi z-skoru 
sırasıyla -0,9 ± 1,3, -1,1 ± 1,8 ve -0,4 ± 1,1 idi. 2019 yılındaki vücut ağırlığı z-skoru, boy z-skoru, vücut 
kitle indeksi z-skoru sırasıyla -0,8 ± 1,2, -0,9 ± 1,3 ve -0,5 ± 1,2 idi. Vücut ağırlığı z-skoru ve boy z-skoru 
açısından iki yıl arasında istatistiksel anlamlı fark vardı (p=0,030 ve p=0,001), ancak vücut kitle indeksi 
z-skoru açısından fark yoktu (p=0,604). 2017 ve 2019 yıllarında kullanılan ilaçlar ve destek tedaviler 
Tablo1’de gösterildi. 2017 yılında ortalama FEV1 değeri 1,8 ± 0,9 litre (%81,4 ± 25,9) ve FVC değeri 2,0 
± 0,9 litre, 2019 yılında ise FEV1 değeri 1,9 ± 1,0 litre (%84,0 ± 26,9) ve FVC değeri 2,3 ± 1,2 litre olup 
aralarında istatistiksel anlamlı fark vardı (her ikisi için p=0,001). Tablo 2’de 2017 ve 2019 yıllarında 
görülen komplikasyonlar gösterilmiştir. 
 
TARTIŞMA VE SONUÇ: Ulusal Kistik Fibrozis Kayıt Sistemi’nin 2017 yılındaki ilk raporunda hastaların 
büyüme parametrelerinin belirgin düşük olduğu görüldü (2). İki yıl sonrasında hastaların büyüme 
parametrelerinde iyileşme olduğu izlendi. Hastaların büyüme parametrelerinin iyileşmesi için yıllar içinde 
daha fazla enteral beslenme desteği kullanılmaya başlandığı düşünüldü. Vücut ağırlığı z-skorlarının 
zamanla artmış olmasının, mukosiliyer klirensi arttıran,akciğer fonksiyonunu iyileştiren ve pulmoner 
alevlenmeleri azaltan rhDNaz’ın ve hipertonik salinin kullanımının yıllar içinde artmasının solunum 
fonksiyon testlerinin daha iyi sonuçlanmasını sağlamış olabileceği düşünüldü (3-5). KF’e bağlı karaciğer 
hastalığının ve osteoporozun yıllar içinde arttığı gözlendi. KF hastalarının yaşam sürelerinin uzamasının 
komplikasyonların görülme sıklığında artışa neden olmuş olabileceği düşünüldü. Ulusal Kistik Fibrozis 
Kayıt Sistemi’nin ilk raporunda en sık komplikasyon olarak görülen psödoBartter sendromu sıklığında 
yıllar içinde azalma olduğu görüldü (6). UKKS’nin hasta takibinde farkındalığı arttırmış olabileceği 
düşünüldü. Hasta kayıt sistemlerinin hastaların takibindeki farkındalığı arttırmada önemli rolü vardır. KF 
kayıt sistemlerinin yaygınlaştırılmasının hastaların takibinde faydalı olabileceği öngörülmektedir. Kayıt 
sistemleri hastaların yıllar içindeki değişimini değerlendirmenin yanı sıra verilerin diğer merkezlerin ve 
ülkelerin kayıt sistemi verileriyle karşılaştırılmasını sağlar. Kronik akciğer hastalıklarında da benzer 
şekilde kayıt sistemleri oluşturulması hasta takibinde fayda sağlayabilir. 
 



 

 49 

Tablo 1. 2017 ve 2019 yıllarında kullanılan ilaçlar ve destek tedaviler 
 
Tablo 2. 2017 ve 2019 yıllarındaki komplikasyonlar 
 
 

  2017 2019  
p n (%) n (%) 

rhDNaz 1015 (86,8) 1489 (90,9) 0,001 
Pankreatik enzim replasmanı 1023 (87,4) 1423 (86,9) 0,691 
Multivitamin desteği 972 (83,1) 1267 (77,4) 0,001 
Enteral beslenme desteği 649 (55,5) 985 (60,2) 0,012 
Ursodeoksikolik asit 190 (16,2) 293 (17,9) 0,393 
Proton pompa inhibitörü 141 (12,0) 184 (11,3) 0,545 
Devamlı makrolid 74 (6,3) 130 (7,9) 0,153 
Kalsiyum 63 (5,4) 57 (3,5) 0,014 
Bifosfonat 7 (0,6) 10 (0,6) 0,956 
İnhale hipertonik salin 94 (8,0) 244 (14,9) 0,001 
İnhale antibiyotik 186 (15,9) 292 (17,8) 0,178 
Bronkodilatör 248 (21,2) 383 (23,4) 0,333 
İnhale mannitol 59 (5,0) 87 (5,3) 0,724 
İnsülin 25 (2,1) 31 (1,9) 0,666 
Oksijen desteği 35 (3,0) 51 (3,1) 0,854 
Non-invaziv pozitif basınç desteği 31 (2,6) 58 (3,5) 0,174 

  2017 2019  
p 

n (%) n (%) 

Alerjik bronkopulmoner aspergillozis 19 (1,6) 36 (2,2) 0,378 

PsödoBartter sendromu 120 (10,2) 66 (4,0) 0,001 

Diabetes mellitus 40 (3,4) 49 (3,0) 0,408 

Gastroözofageal reflü 47 (4,0) 68 (4,2) 0,710 

Osteoporoz 29 (2,5) 80 (4,9) 0,001 

Sinüzit 110 (9,4) 128 (7,9) 0,151 

Pnömotoraks 2 (0,2) 7 (0,5) 0,323 

Karaciğer hastalığı 93 (7,9) 179 (10,9) 0,012 

Majör hemoptizi (>250mL) 7 (0,6) 5 (0,3) 0,250 

Malignite 1 (0,1) 1 (0,1) 0,344 
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