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S$S8-023 Gocuk Gogiis Hastaliklari / Kistik Fibrosis, BPD ve Diger Konjenital Pediatrik Akciger
Hastaliklari

Modiilatér Tedavi Endikasyonu Olan Kistik Fibrozisli Hastalarin 1 Yillik izlemi: Neler
Kaybettiler?

Salih Uytun', Sanem Eryilmaz Polat', Sati Ozkan Tabakg!', Giizin Cinel', Nagehan Emiralioglu?,
Ebru Yalcin?, Nural Kiper?, Velat Sen®, Derya Ufuk Altintas®, Haluk Cokugras®, Ayse Ayzit Kiling?,
Hakan Yazan®, Abdulhamit Gollak®, Selguk Uzuner®, Gokgen Unal’, Ash imran Yilmaz’, Seving
Gelik’, Ebru Damadoglu®, ilim Irmak®, Esen Demir®, Gokgen Oztiirk?, Erdem Basaran'®, Aysen
Bingol'?, Nihat Sapan'!, Ayse Tana Aslan'?, Pelin Asfuroglu'?, Koray Harmanci'?, Mehmet Kése'4,
Melih Hangiil'4, Ali Ozdemir'®, Gizem Ozcan'®, Zeynep Gokge Gayretli'’, Ozlem Keskin'®, Hasan
Yiiksel'?, Sebnem Ozdogan?’, Erdem Topal?!, Géniil Galtepe??, Demet Can?®, Pervin Korkmaz
Ekren?*, Mehmet Kilig?®, Ayse Siileyman?¢, Tugba Sismanlar Eyiiboglu'?, Sevgi Pekcan’, Nazan
Gobanoglu'é, Erkan Gakir®, Ugur Ozgelik?, Deniz Dogru?

"Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Géglis Hastaliklar Klinigi, Ankara

2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

3Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Diyarbakir

“Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Immunoloji Bilim Dali, Adana

Sistanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dall, istanbul
°Bezmi Alem Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, [stanbul
"Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gégiis Hastaliklar Bilim Dali, Konya
8Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, G6giis Hastaliklar Anabilim Dali, Ankara

%Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, izmir

"9Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji, Immunoloji, Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Antalya
""Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Immunoloji Bilim Dali, Bursa

2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégtiis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

8Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Immunoloji Bilim Dali, Eskisehir

"4Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Kayseri

">Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Géglis Hastaliklari Klinigi, Mersin

"SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

""Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Trabzon
"8Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Immiinoloji Bilim Dali, Gaziantep

Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Immunoloji Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Manisa
20Sariyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Klinigi, istanbul
21inénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Immunoloji Bilim Dali, Malatya

220ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Samsun
23Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégtis Hastaliklari Bilim Dali, Balikesir

2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklari Anabilim Dali, [zmir

2Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji immunoloji Bilim Dali, Elazig

2jstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Immunoloji Bilim Dali istanbul

GIRIS VE AMAG: Kistik fibroziste (KF) modiilatér tedavilerin hastalarin solunum fonksiyon testi (SFT)
parametrelerinde diizelme, kilo alimi, akciger enfeksiyonlarinda azalma, akciger nedenli 61im sayisinda
azalma ve yasam Kalitesinin dizelmesinde olumlu etkilerinin oldugu yapilan arastirmalarda
gOsterilmigtir.

Bu calismanin amaci Ulkemizde modulatér tedavi endikasyonu olmasina ragmen geri 6deme
kapsaminda olmadigi igin bu tedaviyi alamayan KF hastalarinin son 1 yildaki klinik ve laboratuvar izlem
parametrelerinin incelenmesi, bu tedaviyi alamadiklari 1 yil siresince neler kaybettiklerini gostermektir.
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YONTEM: Calismamizda Ulusal KF Hasta Kayit Sistemi'nde (UKKS) 2018 yilinda modiilatér tedavi
endikasyonu olup tedaviye ulasamayan 351 hastanin 2019 yilindaki klinik ve laboratuvar degisimleri
incelenmigtir.

BULGULAR: UKKS 2018 yili verilerindeki 1488 hastadan 351’inin modulator tedavi endikasyonu olup
bu hastalardan 290’inin 2019 yilina ait verileri UKKS sisteminde mevcuttur. Hastalarin 68’inin (%63,4)
Ivacaftor, 38'inin (%13,3) lumacaftor-ivacaftor, 109’'unun (%37,6) tezacaftor-ivacaftor ve 75'inin (%25,9)
elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor tedavi endikasyonu mevcuttu.

Hastalarin ortalama yasi 10,84117,03 (1-43) idi. Hastalarin 147’si kiz, 143'U erkek cinsiyetteydi.
Hastalarin SFT’leri incelendiginde, 2018 yilinda 23 hastanin FEV1 ylzdesi (11150, 5 hastanin <%30
iken; 2019 yilinda 29 hastanin FEV1 ylzdesi <%50, 7 hastanin <%30 idi. Hastalarin ortalama kilolari
degerlendirildiginde, 2019 yilinda ortalama kilolari artmis olmasina ragmen, 44 hastanin kilosunun
azalmis oldugu, 114 hastanin ise viicut kitle indekslerinin (VKI) azalmis oldugu saptandi (p<0.01).
Hastalarin ¢cogunun buyime gelisme cadinda olmalari nedeniyle 18 yas ve Uzeri olan 28 hastanin
ortalama kilo ve VKIi degisimleri incelendiginde 18’ inin 2019 yilinda kilo ve VKI'nin azaldigi, VKi<18.5
kg/m? olan hasta sayisinin 7’den 11’e ¢iktig1 bulundu.

Hastalarin 95’inin (%32,7) 2019 yilinda herhangi bir sebeple hastanede yatis 6ykisi mevcuttu ve 52’si
intravendz antibiyotik tedavisi almisti. Hastalarin hastanede ortalama yatis sureleri 16 giin (1-78 gln),
ortalama intravendz antibiyotik kullanma streleri 25,2 gtindii (5-78 giin).

Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozis (ABPA) tanili hasta sayisi 2018 yilinda 6 iken, 2019 yilinda 8’e;
Kronik Pseudomonas aeruginosa kolonize hasta sayisi 63'ten 75’e; kronik Staphylococcus aureus
kolonize hasta sayisi 76’dan 109’a ¢ikmigti.

Hastalardan 1’ine 2019 yilinda akciger transplantasyonu uygulanmisti. Modulator tedavi endikasyonu
bulunan toplam 351 hastadan 2018 yilinda 3, 2019 yilinda ise 1 hasta hayatini kaybetmisti.

TARTISMA VE SONUG: Hastalarin modulator tedavi alamamasinin, akciger kaynakl enfeksiyonlari ve
akciger nakli gereksinimlerini artirmasi, yasam kalitelerinde bozulmaya neden olmasi ve mortaliteyi
hizlandirmasi kaginiimazdir. Calismamizda da literattirle uyumlu sekilde, akciger nakli endikasyonu olan
hasta sayisinin arttigi, hastalarin VKi'lerinin azaldigi, kronik solunum yolu kolonizasyonun arttigi,
antibiyotik kullanimlari ve hastane yatislarinin arttigi bulunmus olup, Ulkemizde modulator tedavinin
kullaniimasi gerekliligi bir kez daha vurgulanmak istenmistir.
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