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MS-07 Cocuk Gogiis Hastaliklari / Kistik Fibrosis, BPD ve Diger Konjenital Pediatrik Akciger
Hastaliklari

Kistik Fibrozis Hastalarinin Takibinde Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi'nin Onemi
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GIRiIS VE AMAG: Hasta kayit sistemleri, hastalarin takibinde ve prognozunu iyilestirmede énemili rol
oynamaktadir (1). Ulkemizde kistik fibrozis hastalrinin izlemi igin kurulan Ulusal Kistik Fibrozis Kayit
Sistemi (UKKS) ile 2017 yih itibari ile kistik fibrozis (KF) hastalarinin veri tabani olusturulmustur.
Calismamizda UKKS’nin KF hastalarinin izlemine, klinik bulgularina, biylimesine, tedavisine ve
komplikasyonlarina etkisini degerlendirmeyi amagladik.

YONTEM: Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi'nin ilk kayit yili olan 2017 yili verileri ile 2019 yili verileri
degerlendirildi. Hastalarin yagl, tani yagi, cinsiyeti, mekonyum ileusu éykusu, vicut agirhgi, boy ve vicut
kitle indeksinin z-skorlari, yenidogan tarama sonuglari, solunum fonksiyon testleri, tedavileri,
mikrobiyoloji sonuglari ve komplikasyonlari karsilastiridi.

BULGULAR: Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’nde 2017 yilinda 1170 hasta, 2019 yilinda 1637 hasta
kayitliydi. Hastalarin sirasiyla %54,3’0 ve %53,2’si erkekti. Ortalama yas 2017 yilinda 7,3 £ 6,3 yil, 2019
yilinda 8,9 = 6,8 yildi. 2017 yilindaki vicut agirigr z-skoru, boy z-skoru, vicut kitle indeksi z-skoru
sirasiyla-0,9 + 1,3, -1,1 £ 1,8 ve -0,4 + 1,1 idi. 2019 yilindaki vicut agirligi z-skoru, boy z-skoru, viicut
kitle indeksi z-skoru sirasiyla-0,8 £ 1,2, -0,9 £ 1,3 ve -0,5 £ 1,2 idi. VUcut adirigi z-skoru ve boy z-skoru
acisindan iki yil arasinda istatistiksel anlamli fark vardi (p=0,030 ve p=0,001), ancak vicut kitle indeksi
z-skoru agisindan fark yoktu (p=0,604). 2017 ve 2019 yillarinda kullanilan ilaglar ve destek tedaviler
Tablo1'de gosterildi. 2017 yilinda ortalama FEV1 degeri 1,8 £ 0,9 litre (%81,4 + 25,9) ve FVC degeri 2,0
+ 0,9 litre, 2019 yilinda ise FEV1 degeri 1,9 + 1,0 litre (%84,0 £ 26,9) ve FVC degeri 2,3 + 1,2 litre olup
aralarinda istatistiksel anlamh fark vardi (her ikisi igin p=0,001). Tablo 2'de 2017 ve 2019 yillarinda
gorulen komplikasyonlar gosterilmistir.

TARTISMA VE SONUG: Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’nin 2017 yilindaki ilk raporunda hastalarin
biiyiime parametrelerinin belirgin diisiik oldugu gorildii (2). iki yil sonrasinda hastalarin biiyiime
parametrelerinde iyilesme oldugu izlendi. Hastalarin biylime parametrelerinin iyilesmesi igin yillar icinde
daha fazla enteral beslenme destegi kullaniimaya baslandigi disinildi. Vicut agirhgr z-skorlarinin
zamanla artmis olmasinin, mukosiliyer klirensi arttiran,akciger fonksiyonunu iyilestiren ve pulmoner
alevlenmeleri azaltan rhDNaz'in ve hipertonik salinin kullaniminin yillar igcinde artmasinin solunum
fonksiyon testlerinin daha iyi sonuglanmasini saglamis olabilecegi diisiiniildii (3-5). KF’e baglh karaciger
hastaliginin ve osteoporozun yillar icinde arttig1 gézlendi. KF hastalarinin yagsam sirelerinin uzamasinin
komplikasyonlarin gérilme siklidinda artisa neden olmus olabilecedi dusunuldu. Ulusal Kistik Fibrozis
Kayit Sistemi’'nin ilk raporunda en sik komplikasyon olarak goriilen psédoBartter sendromu sikliginda
yillar icinde azalma oldugu gorildi (6). UKKS'nin hasta takibinde farkindahgi arttirmis olabilecegi
dusinildi. Hasta kayit sistemlerinin hastalarin takibindeki farkindahgi arttirmada 6nemli rolli vardir. KF
kayit sistemlerinin yayginlastirimasinin hastalarin takibinde faydali olabilecegi 6ngérilmektedir. Kayit
sistemleri hastalarin yillar icindeki degisimini dederlendirmenin yani sira verilerin diger merkezlerin ve
ulkelerin kayit sistemi verileriyle karsilagtirimasini saglar. Kronik akciger hastaliklarinda da benzer
sekilde kayit sistemleri olusturulmasi hasta takibinde fayda saglayabilir.
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2017 2019
n (%) n (%) P
rhDNaz 1015 (86,8) 1489 (90,9) 0,001
Pankreatik enzim replasmani 1023 (87,4) 1423 (86,9) 0,691
Multivitamin destegi 972 (83,1) 1267 (77,4) 0,001
Enteral beslenme destegi 649 (55,5) 985 (60,2) 0,012
Ursodeoksikolik asit 190 (16,2) 293 (17,9) 0,393
Proton pompa inhibitorii 141 (12,0) 184 (11,3) 0,545
Devamli 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
inhale hipertonik salin 94 (8,0) 244 (14,9) 0,001
inhale antibiyotik 186 (15,9) 292 (17,8) 0,178
Bronkodilator 248 (21,2) 383 (23,4) 0,333
inhale mannitol 59 (5,0) 87 (5,3) 0,724
insiilin 25 (2,1) 31 (1,9 0,666
Oksijen destegi 35 (3,0) 51 (3,1) 0,854
Non-invaziv pozitif basin¢ destegi 31 (2,6) 58 (3,5) 0,174
Tablo 1. 2017 ve 2019 yillarinda kullanilan ilaglar ve destek tedaviler
Tablo 2. 2017 ve 2019 yillarindaki komplikasyonlar
2017 2019
P
n (%) n (%)

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

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

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

Gastroozofageal reflii 47 (4,0) 68 (4,2) 0,710

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

Siniizit 110 (9,4) 128 (7,9) 0,151

Pnomotoraks 2(0,2) 7 (0,5) 0,323

Karaciger hastaligi 93 (7,9) 179 (10,9) 0,012

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

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