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MS-09 Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi Verileri Isiginda Giinliikk Dornase alfa Kullanan
Kistik Fibrozisli Cocuklarda inhale Hipertonik Salinin Solunum Fonksiyon Testleri ve
Klinik Duruma Etkinligini Degerlendirilmesi
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GIRIS VE AMAG:inhale hipertonik salin (HS) ve rekombinant insan deoksiriboniikleaz (rhDNase),
kistik fibrozis (KF) hastalarinda hava yolu temizligini saglamak i¢in kullanilir. Ginlik rhDNase alan KF
hastalarinda inhale hipertonik salin (HS) tedavisinin etkinligini degerlendirme amaglandi.

YONTEM:UIlusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’ nin verileri kullanilarak retrospektif bir vaka kontrol
calismasi yapildi. HS'nin etkinligi, 2017 yilinda 6 yas ve Uzerinde olup inhaler HS ve mannitol tedavisi
almayan hasta grubu segcilerek yapildi. Hastalardan 2018 ve 2019 yil vizitleri girilen hastalar ¢alismaya
dahil edildi. Hidrator tedavi olarak sadece HS kullanan (n:35) (tedavi grubu) ve 2017 ve 2019 yillari
arasinda herhangi bir hidratér tedavi almayan (n:227) (kontrol grubu) hastalar arasinda analiz edildi.
Esas olarak ¢alisma siliresi boyunca HS kullanan ve kullanmayan hastalarda solunum fonksiyonlari ve
viicut kitle indeksi (VKI) karsilagtirilarak degerlendirildi.

BULGULAR:2017 yilinda hidratér tedavisi almayan ve 2017-2019 yillar arasinda yillik kayitlari olan
hastalar (n:271) g¢alismaya dahil edildi (Sekil 1). Galismanin baslangicinda iki grup arasinda yas,
cinsiyet, VKI ve z skoru, pankreas yetmezligi durumu ve F508del homozigot hasta orani agisindan fark
yoktur. Ancak HS tedavisi baslanan grubun %FEV1, FEV1-z skorlari kontrol grubuna gére anlamli
derecede diusiktl (p:0,002, p:0,037); kronik bakteri kolonizasyonu varhigi (p:0.010), inhale antibiyotik
kullanim durumu (p<0.001), Oksijen ve non invaziv mekanik ventilasyon gereksinimleri (p:0.030,
p:0.000) HS grubunda anlamli olarak daha yuksekti. Calisma dénemi sonunda 2019 yili kayitlarinda
FEV1, FEV1/FVC z-skoru ve BMI ve z-skoru degeri, FEV1 ve FVC It ve z-skoru mutlak degisimleri
gruplar arasinda anlamli farkliik saptanmadi. FVC nin It ve z skorundaki mutlak degisiklikler kontrol
grubunda daha iyiydi (p=0.015, p:0.006 ve Tablo 1). Eslestiriimis analizler, HS tedavi grubundaki FEV1
It disinda, ¢alisma sirasinda spirometri endekslerinde anlamli bir gelisme géstermedi. Calisma sonunda
kontrol grubunda solunum fonksiyonlarinda ve VKi'de anlamli bir iyilesme oldu (Tablo 2).
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TARTISMA VE SONUGC:Bu c¢alisma, Ulkemizde HS'nin daha ¢ok klinik durumu kot olan hastalarda
baslanildigini; ne yazik ki rhDNase e ek bir tedavi olarak HS, orta ve siddetli KF hastalarinin FEV1,
FVC, FEV1/FVC ve VKi'sini 6nemli élgiide iyilestirmedi. HS, solunum fonksiyonlari etkilenmemis veya
hafif derecede etkilenmis KF hastalarinda erken baslanildiginda daha etkili olabilir.

Anahtar Kelimeler: inhale hipertonik salin, kistik fibrozis, solunum fonksiyon testleri

hasta sec¢im diyagrami
Resim 1: Hasta segim divagrami

2017 yilinda UKKS ye kayith
1170 hasta incelendi.

328 kigl cahgma suresince dUzenli viziti olmayan hastalar

271 hastanin

2017-2019 yillar arasinda
duzenli vizitleri mevcut

44 hasta ihale
HS baslanan
8rup

9 hastaya takibinde inhale
mannitol eklenmesi Uzerine
¢aligmadan gikanidy

227 hasta 35 kisi sadece

Herhangi bir inhale HS
inhale hidrator kullanan grup
tedavi

almayanlar

UKKS: Ulusal Kistik Fibrozs Kayst Sistemi

HS: Hipertnik salin
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Her grup i¢in baglangictan calisma siiresine kadar spirometri indekslerinin z-skorlarinin ikili
karsilagtirmalari

2017 Baglangi¢ Degerleri 2019 Son Degerleri p

HS GRUP

%FEV1 median (IQR) 85.5 (55.2, 93.7) 77.0 (54.0,96.0) 0.445

FEV1 It median (IQR) 1.2 (1.1, 1.6) 1.5(1.1, 1.8) 0.044

FEV1 z-score, median (IQR) -1.5 (-4.3, -0.5) -1.7 (-4.3, -0.3) 0.122

%FVC median (IQR) 84.0 (61.0, 96.7) 79.0 (55.0,91.0) 0.354

FVC It median (IQR) 1.4 (1.2,2.3) 1.6 (1.2,2.1) 0.159

FVC z-score, median (IQR) -1.2 (-3.8, -0.6) -1.6 (-4.6, -0.6) 0.035

FEV1/FVC median (IQR) 98.0 (84.0, 106.7) 102.0 (90.0, 109.0) 0.343

FEV1/FVC z-score, median (IQR) -0.2 (-2.0, 1.1) 0.3(-1.2,1.5) 0.500

VKi (kg/m2), median (IQR) 15.1 (14.5, 16.8) 15.8 (14.5,16.7)  0.283

VKIi z-score, median (IQR) -0.7 (-1.6, 0.5) -0.9 (-2.1, 0.0) 0.024

KONTROL GRUP

%FEV1 median (IQR) 96.0 (86.0, 107.0) 96.0 (83.0, 109) 0.640

FEV1 It median (IQR) 1.7 (1.3, 2.3) 1.7 (1.4, 2.6) <0.001
FEV1 z-score, median (IQR) -0.8 (-1.9,-0.3) -0.9 (-1.8, 0.0) 0.486

%FVC median (IQR) 90.0 (77.5, 102.0) 92.0 (82.0, 104.0) 1 0.042

FVC It median (IQR) 1.9 (1.3, 2.5) 2.0(1.6,2.9) <0.001
FVC z-score, median (IQR) -1.1(-2.1,-0.2) -1.0 (-2.1,-0.1) 0.215

FEV1/FVC median (IQR) 104.5 (97.0, 110.0) 101.0 (95.0, 108.0) 0.006

FEV1/FVC z-score, median (IQR) 0.7 (-0.4, 1.6) 0.2 (-0.6, 1.5) 0.006

VKi (kg/m2), median (IQR) 16.0 (14.6, 18.0) 16.6 (15.0, 18.7)  <0.001
VKi z-score, median (IQR) -0.4 (-1.2,0.3) -0.5(-1.4,0.2) 0.007

FEV1: bir saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim FVC: Zorlu Vital Kapasite VKI: Viicut Kitle indeksi It: Litre
HS grupta Solunum Fonksiyon Testi 2017 yilinda 20 kiginin, 2019 yilinda 31 kisinin vardi. Kontrol
Grupta Solunum Fonksiyon Testi 2017 yilinda 126 kiginin, 2019 yilinda 184 kisinin vardi.
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Her iki grup igin spirometri indeksleri ve BMI z-skor degerlerinin, galigmanin baslangig ve bitisi
arasindaki mutlak degisikliklerinin karsilagtirnimasi.

HS kullanan Kontrol grup

n1:35 (n2:227)
%FEV1 -1.0 0.0

n=19, n2=119  (-16.050) (-8.0,10.0) 427
%FVC 7.0 2.0 0.071
n1=19,n2=118  (-14.0, 11.0) (-5.0,10.2)
FEV1/FVC 0.0 2.0 0.068
n1=19,n2=118  (-0.8,0.0) (-8.2,4.0)
VKI (kg/m2) 0.5 0.6 0.241
n1:35, n2:226 (-1.0,1.1) (-0.3,1.6)
FEV1 It 0.2 0.3

n=19, n2=119  (-01,05) (0.1,08) 082
FVC It 0.2 0.5

n1=19,n2=118  (:0.1,06) (0.2,07) °291°
FEV1-z 0.3 -0.1

n=19, n2=119  (-10,03) (0.1,08) 22
FVC-z 0.8 0.2

n=19, n2=118  (-13,00) (-05,08) °0%°
FEV1/FVC z skoru 0.0 0.3 0.068
n1=19,n2=118  (-0.7,1.3) (-1.2,08) =
VKi-z -0.1 0.2 0.398

n1=35n2:226  (-0.8,0.1) (-0.6,0.4)

FEV1: bir saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim FVC: Zorlu Vital Kapasite VKI: Viicut Kitle indeksi It: Litre
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