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S-06 Ulusal Kf Kayit Sistemine Kayitli Hastalarin Kftr Modiilator Tedavi
Uygunlugunun Belirlenmesi
Meltem Akgiil Erdal®, Halime Nayir Biiyiiksahin!, Velat Sen?, Ayse Ayzit Kiling®, Haluk
Cokugras®, Aysegiil Dogan Demir?, Giizide Dogan®, Asli Imran Y1lmaz®, Gékgen Unal®,
Mahir Serbes’, Derya Ufuk Altintas’, Ozlem Keskin 8 Mehmet Mustafa Ozaslan®, Oguz
Karcioglu'®, Mehmet Kose'!, Abdurrahman Erdem Basaran'?, Eyliil Pinar Cakir®, Yakup
Canitez!*, Ali Ozdemir'®, Koray Harmanc1®®, Salih Uytun’, Sanem Eryilmaz Polat!’, Melih
Hangiil'®, Hasan Yiiksel'®, Gizem Ozcan?, Pervin Korkmaz?!, Mehmet Kilig?, Zeynep
Gokge Gayretli Aydin?®, Goniil Caltepe®*, Demet Can®, Sibel Dogru?®, Gokgen Kartal
Oztiirk?”, Ayse Siileyman?®, Erdem Topal®, Beste Ozsezen®, Mina Hizal®!, Ezgi
Demirddgen®?, Hamza Ogun®, Sermin Bérekci®4, Hakan Yazan®®, Hadice Selimoglu Sen®,
Erkan Cakir*, Tugba Sismanlar Eyiiboglu'®, Nagehan Emiralioglu®, Sevgi Pekcan®, Ugur
Ozgelik?, Deniz Dogru*
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklar:
2 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
3 Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
4 Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
5 Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklar
6 Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
7 Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
8 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve immiinoloji
9 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
10 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklart
11 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
12 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
13 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
14 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
15 Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1
16 Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
17 Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Go6giis Hastaliklar
18 Gaziantep Cengiz Gok¢ek Kadin Dogum Ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi, Cocuk Gogiis
Hastaliklar1
19 Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
20 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
21 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar
22 Frrat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
23 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklart
24 Ondokuz May1s Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji
25 Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
26 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklart
27 Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar
28 Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
29 Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji
30 Sanlhwurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari
31 Ankara Dr. Sami Ulus Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1
32 Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar
33 Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklari
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34 Istanbul Universitesi T1ip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar
35 Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklart
36 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar:

GIRIS Kistik fibrozis (KF) hastaliginda kullanima giren KF transmemran regulatér (KFTR)
modiilator tedavileri ile hastalarin pulmoner alevlenme siklifinda azalma, hayat kalitesinde
artls ve yasam siiresinde uzama kaydedilmektedir. Ulkemizde bu tedavilerin geri ddeme
kapsaminda olmamasi nedeniyle tedavi endikasyonu olan hastalar ilaca erisim
saglayamamaktadir. Bu ¢alismada, Tiirkiye’de Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’ne (UKKS)
kayitli hastalarin KFTR modiilatér tedavi uygunlugunun belirlenmesi amaglanmstir.
YONTEM 2021 yilinda UKKS’ye kayitli 35 merkeze ait KF’li hastalarin yas, cinsiyet, KFTR
mutasyonu, takip edildigi merkeze ait veriler toplanmistir. Her bir hasta i¢in KFTR
mutasyonuna uygun KFTR modiilator ilaglar1 Vertex® veri tabani araciligi ile belirlenmistir.
SONUCLAR 2021 yilinda UKKS’ye kayith toplam 1948 hastanin 1930’nun hayatta oldugu
tespit edildi. Yasayan hastalarin %84,4’liniin (1629 hasta) 18 yas altinda oldugu, tiim yas
gruplarinda hastalarin %95,4’iiniin (1841 hasta) KFTR genetik analizinin yapildig1 saptandi.
Genetik analizi yapilanlarin %10,7’sinde tek allelde, %79’unda her iki allelde de mutasyon
saptandi. Genetik analiz yapilan hastalarin %46,4’iinde (855 hasta) modiilator ilac endikasyonu
oldugu saptandi. Modulator endikasyonu olan hastalarin 678’1 cocuk, 177’si erigkin hastalardir.
Ilag endikasyonu olan hastalarin %51,7’sinde en az bir allelde mutasyonu oldugu belirlendi. Bir
ya da daha fazla ila¢ endikasyonu tiim hastalar degerlendirildiginde, yasayan hastalarin
%34,38’inde (633) Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, %26,18’inde (482) tezacaftor/ivacaftor,
%20,42’sinde (375) ivacaftor, %10,59’unda (195) lumacaftor/ivacaftor endikasyonu oldugu
saptandi. Her bir hastada bir ila¢ sec¢ilecek olursa, hastalarin %?26,4’linde
Elexacaftor/tezacaftor/ ivacaftor, 9%17,7°si ivacaftor, %?2’sinde lumacaftor/ivacaftor
kullaniminin uygun oldugu saptanmistir. SONUC Tiirkiye’de UKKS’ye kayith hastalarin
yartya yakininda KFTR modulatér tedaviler i¢in endikasyonu bulunmaktadir. Bu ilaglarin geri
o0deme kapsamina alinarak, ilaca ulasiminin kolaylastirilmasi ile hastalarin hayat kalitesinde
artis ve yasam siirelerinde uzama saglanmis olacaktir. Modiilatér endikasyonu olmayan diger
hastalar i¢in yeni tedavilerin gelistirilmesine ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, modilatér, UKKS
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