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SS-023 Çocuk Göğüs Hastalıkları / Kistik Fibrosis, BPD ve Diğer Konjenital Pediatrik Akciğer 
Hastalıkları 

 
Modülatör Tedavi Endikasyonu Olan Kistik Fibrozisli Hastaların 1 Yıllık İzlemi: Neler 
Kaybettiler?  
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GİRİŞ VE AMAÇ: Kistik fibroziste (KF) modülatör tedavilerin hastaların solunum fonksiyon testi (SFT) 
parametrelerinde düzelme, kilo alımı, akciğer enfeksiyonlarında azalma, akciğer nedenli ölüm sayısında 
azalma ve yaşam kalitesinin düzelmesinde olumlu etkilerinin olduğu yapılan araştırmalarda 
gösterilmiştir. 
Bu çalışmanın amacı ülkemizde modülatör tedavi endikasyonu olmasına rağmen geri ödeme 
kapsamında olmadığı için bu tedaviyi alamayan KF hastalarının son 1 yıldaki klinik ve laboratuvar izlem 
parametrelerinin incelenmesi, bu tedaviyi alamadıkları 1 yıl süresince neler kaybettiklerini göstermektir.  
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YÖNTEM: Çalışmamızda Ulusal KF Hasta Kayıt Sistemi’nde (UKKS) 2018 yılında modülatör tedavi 
endikasyonu olup tedaviye ulaşamayan 351 hastanın 2019 yılındaki klinik ve laboratuvar değişimleri 
incelenmiştir. 
 
BULGULAR: UKKS 2018 yılı verilerindeki 1488 hastadan 351’inin modülatör tedavi endikasyonu olup 
bu hastalardan 290’ının 2019 yılına ait verileri UKKS sisteminde mevcuttur. Hastaların 68’inin (%63,4) 
ıvacaftor, 38’inin (%13,3) lumacaftor-ıvacaftor, 109’unun (%37,6) tezacaftor-ıvacaftor ve 75’inin (%25,9) 
elexacaftor-tezacaftor-ıvacaftor tedavi endikasyonu mevcuttu.  
Hastaların ortalama yaşı 10,84�7,03 (1-43) idi. Hastaların 147’si kız, 143’ü erkek cinsiyetteydi. 
Hastaların SFT’leri incelendiğinde, 2018 yılında 23 hastanın FEV1 yüzdesi ��50, 5 hastanın <%30 
iken; 2019 yılında 29 hastanın FEV1 yüzdesi <%50, 7 hastanın <%30 idi. Hastaların ortalama kiloları 
değerlendirildiğinde, 2019 yılında ortalama kiloları artmış olmasına rağmen, 44 hastanın kilosunun 
azalmış olduğu, 114 hastanın ise vücut kitle indekslerinin (VKİ) azalmış olduğu saptandı (p<0.01). 
Hastaların çoğunun büyüme gelişme çağında olmaları nedeniyle 18 yaş ve üzeri olan 28 hastanın 
ortalama kilo ve VKİ değişimleri incelendiğinde 18’ inin 2019 yılında kilo ve VKİ’nin azaldığı, VKİ<18.5 
kg/m² olan hasta sayısının 7’den 11’e çıktığı bulundu.  
Hastaların 95’inin (%32,7) 2019 yılında herhangi bir sebeple hastanede yatış öyküsü mevcuttu ve 52’si 
intravenöz antibiyotik tedavisi almıştı. Hastaların hastanede ortalama yatış süreleri 16 gün (1-78 gün), 
ortalama intravenöz antibiyotik kullanma süreleri 25,2 gündü (5-78 gün). 
Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozis (ABPA) tanılı hasta sayısı 2018 yılında 6 iken, 2019 yılında 8’e; 
Kronik Pseudomonas aeruginosa kolonize hasta sayısı 63’ten 75’e; kronik Staphylococcus aureus 
kolonize hasta sayısı 76’dan 109’a çıkmıştı.  
Hastalardan 1’ine 2019 yılında akciğer transplantasyonu uygulanmıştı. Modülatör tedavi endikasyonu 
bulunan toplam 351 hastadan 2018 yılında 3, 2019 yılında ise 1 hasta hayatını kaybetmişti. 
 
TARTIŞMA VE SONUÇ: Hastaların modülatör tedavi alamamasının, akciğer kaynaklı enfeksiyonları ve 
akciğer nakli gereksinimlerini artırması, yaşam kalitelerinde bozulmaya neden olması ve mortaliteyi 
hızlandırması kaçınılmazdır. Çalışmamızda da literatürle uyumlu şekilde, akciğer nakli endikasyonu olan 
hasta sayısının arttığı, hastaların VKİ’lerinin azaldığı, kronik solunum yolu kolonizasyonun arttığı, 
antibiyotik kullanımları ve hastane yatışlarının arttığı bulunmuş olup, ülkemizde modülatör tedavinin 
kullanılması gerekliliği bir kez daha vurgulanmak istenmiştir. 
 
 
 
 
 
 
 


