COK MERKEZLI

“TURKIYE’DEKI KiSTiK FIBROZiS HASTALARININ DEMOGRAFIK VE KLINiK
OZELLIKLERININ ULUSAL KiSTiK FIBROZIS HASTA KAYIT SiISTEMINE
KAYDEDILMESI VE AVRUPA KIiSTiK FiBROZIS DERNEGIi HASTA KAYIT

Amag

SiSTEMiNE GQNQERiLMEsi”
CALISMASI iLE iLGILi PROTOKOL

Hasta kayit sistemleri bir merkezde, lilkede ya da bolgede, hastalarinin klinik
ve epidemiyolojik Ozellikleri, bakim ve yasam siireleri ile ilgili bilgileri
kaydetmek, karsilastirmak, zamanla degisen epidemiyolojiyi goérmek
amactyla diizenli olarak toplayan sistemlerdir. Ornegi diinyada birgok iilkede
bulunan ve nadir bir hastalik olarak kabul edilen Kistik Fibrozis (KF)
hastaligina ait ulusal hasta kayit sistemleri, o bolgede/ tilkede KF hastaliginin
prevalansini, hastalik yiikiinii, hayat kalitelerini ve dogal seyirlerini
incelemek amaciyla kullanilmaktadir. Ulkemizde ilk kez, “Cocuk Solunum
Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis Dernegi” tarafindan “Ulusal KF Hasta
Kayit Sistemi” (UKKS) kurulmustur. UKKS’nin kurucusu, sahibi,
yiiriitiiclisli ve yoneticisi Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis
Dernegi’dir. Internet iizerinden ulasilan web bazli bu sistem sayesinde
tilkemizde ne kadar KF hastasi oldugu ve bu hastalarin klinik ve demografik
ozelliklerinin bilinmesi miimkiindiir. Ayrica bu sistemin, her merkezin kendi
KF hasta sayis1 ve ozelliklerinin bilinmesine ve merkezlerin verilerinin

karsilastirilmasina olanak tanimasinin yanisira, tedavi sonuclarinin
degerlendirilmesi ve hangi tedavinin daha iyi oldugunun bilinmesi, yeni bir
enfeksiyon ya da komplikasyonda artis gibi yeni olaylardan haberdar
olunmasi ve ayrica KF konusunda bilimsel c¢alismalar i¢cinde yer alacak
hastalarin belirlenmesi gibi faydalar1 mevcuttur.

Bu ¢ok merkezli ¢calismanin birinci amaci, lilkemizde KF hastas1 izleyen
merkezlerin KF hastalarinin klinik ve demografik verilerini her yil diizenli
olarak “Ulusal KF Hasta Kayit Sistemi”’ne (UKKS) kaydetmesi yoluyla,
yillik olarak Tiirkiye’deki KF hastalarinin tibbi 6zellikleri ile ilgili bilgi
sahibi olmak ve iilkedeki hastalia ait profili ¢cikartmak, KF ile ilgili ¢aligma
yapilmasi planlanirsa bu caligmaya katilacak olan hastalar1 belirlemek ve
Tirkiye’de KF ile ilgili epidemiyolojik ve cok merkezli ¢alismalar i¢in veri
saglamaktir.

Calismanimin  ikinci amaci, iilkemizdeki KF hastalarinin UKKS’e
kaydedilmis olan yillik verilerini her yil diizenli olarak “Avrupa KF
Dernegi”nin 2006 yilinda kurmus oldugu “Avrupa KF Hasta Kayit
Sistemi”ne (“European Cystic Fibrosis Patient Registry”) gondermektir.
Boylece Avrupa’daki KF hastalarinin demografik ve klinik ozellikleri,
tedavileri hakkinda  bilgi sahibi olmak, iilkemizdeki KF hastalarinin
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Ozelliklerini, sisteme katilan diger Avrupa iilkeleri ile karsilastirabilmek,
Avrupa’daki KF konusunda bakim standartlarini artirma konusunda destek
olmak, epidemiyolojik c¢aligmalar icin veri saglamak ve ¢ok merkezli
caligmalar i¢in uygun hasta gruplarini belirlemek miimkiin olacaktir.

Kisisel Verileri Koruma Kanuna gore, UKKS’nin “Veri sorumlusu”
Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis Dernegi’dir ve bu
dernek UKKS’nin kurulmasindan, yonetilmesinden ve UKKS’e kaydedilmis
olan verilerin uluslararasi veri paylasimindan sorumludur.

1. Her merkezden katilimecilar, Tiirkiye’de KF hastast izleyen
merkezlerde ¢alisan doktorlar olacaktir. Her merkezin bir sorumlusu
olacak, o sorumlu kisiye UKKS tarafindan otomatik olarak bir
kulllanici ad1 ve sifresi verilecektir. Kullancilar
“http://kfkayitsistemi.org” adresindeki “UKKS”e KF tanisin1 koyup
takip ettikleri hastalarin  bilgilerini her yil diizenli olarak
gireceklerdir.

Hastalar sisteme girildiginde hastalara UKKS tarafindan otomatik bir
kod verilecektir, boylece hastanin kimlik bilgileri sadece hastanin
kimlik bilgilerini giren merkez tarafindan goriilecek, bagka kimsenin
gormesi miimkiin olmayacaktir.

Hastalarin UKKS’e girilecek bilgiler Protokol Ek-1’de sunulmustur.
Hastalarla ilgili biyolojik 6rnek toplanmayacaktir.

2. Yillik olarak “UKKS”e dahil edilen hastalarin bilgileri ayr1 bir excel
dosyasina kaydedilip her y1l diizenli olarak “Avrupa KF Hasta Kayit
Sistemi”ne  gonderilecektir; bu Dbilgiler Protokol Ek-2’de
sunulmustur.

“Ulusal KF Hasta Kayit Sistemi” ile ilgili, “Kisisel Verileri Koruma
Kanunu” kapsaminda VERBIS’e kaydimiz yapilmistir (Veri sorumlusu:
COCUK SOLUNUM YOLUHASTALIKLARI VEKISTIK FIB.DER.
Kullanic1 Adi: 10000468).

e Yillhik olarak toplanacak wveriler ‘“http://kfkayitsistemi.org”
adresindeki UKKS’de depolanacaktir.

e UKKS’nin kurucusu, sahibi ve yiiriitiiciisi Cocuk Solunum Yolu
Hastaliklar ve Kistik Fibrozis Dernegi’dir.

e UKKS verilerinin saklanmasi, kullanilmasi ve glivenliginden Cocuk
Solunum Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis Dernegi sorumludur.
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Fikri Katilim

Yurtdisi
Katilim

Onam Formu

Katilan merkezler ise her yil, o yila ait verilerini programa girmekle
sorumludur. Bilgilerin dogrulugundan bilgileri kaydeden merkez
sorumludur.

Bilgileri kaydedilen hastalardan onam formu alinmasi zorunludur ve
bu sorumluluk, hastalarin verilerini kayit sistemine kaydeden
merkeze aittir. Imzalanmis onam formlari, ayn1 merkez tarafindan
saklanmak zorundadir.

Hastalar/aileler her zaman igin verilerini geri ¢ekme hakkina sahiptir.
Hastalar/aileler veri sistemine girilmis olan kendilerine ait bilgileri
gorme hakkina sahiptirler; verileri kaydeden merkez, istendiginde
hastalar/ailelere verilerini gostermelidir.

Bir merkez, verilerini sisteme girdikten sonra, eger isterse verilerini
geri cekme hakkina sahiptir.

Her merkez sadece kendine ait verileri gorme ve kullanma hakkina sahiptir,
ancak baska merkezlerin verilerini géremez ve kullanamaz.

Her KF merkezinden sorumlu olan bir kisinin igerisinden 4 yilda bir
secilen 7 kigi “UKKS yo6netim kurulu’nu olusturur.

“UKKS yonetim kurulu” tiim verileri gérme hakkina sahiptir.

Yillik rapor ve veri dokiimlerinin kimlere verilebilecegine “UKKS
Y 6netim kurulu” karar verir.

UKKS’e girilen veriler bilimsel ve egitim amaclar i¢in kullanilir.
UKKS’e kayith olan veriler, UKKS y6netim kurulunun yazili izni
alinarak epidemiyolojik ve ¢ok merkezli ¢caligsmalar i¢in kullanilabilir.
Bunun i¢in yonetim kuruluna yazili olarak bagvurulmalidir. Y6netim
kurulu en geg 1 ay i¢inde bagvuruyu degerlendirir.

Veriler kullanilarak yapilan calismanin bashgi ve ¢alismayr yapan
kisiler yillik raporda sunulur.

Calismanin yazarlar1 arasina her merkezin sorumlusunun isimleri
eklenir.

Cok merkezli calismalarda yer alacak hastalar, izlendikleri
merkezlere haber verilerek ¢alismaya dahil edilir.

Yillik olarak UKKS’e dahil edilen hastalarin bilgileri excel dosyasina
kaydedilip, her yil diizenli olarak “Avrupa KF Hasta Kayit Sistemi’ne
gonderilir; bu sisteme gonderilecek veriler Protokol Ek-2’de sunulmustur.

“Avrupa KF Hasta Kayit Sistemi” (https://www.ecfs.eu/projects/ecfs-
patient-registry/project), kendilerine gonderilen veriler ile yillik rapor

hazirlayip web sitesinde yillik olarak sunar, bu verileri kendi kurallar

dahilinde bilimsel amaglar i¢in kullanir.

Aydinlatilmis onam formu Protokol Ek-3’te, Cocuk Riza formu Protokol
Ek-4te


https://www.ecfs.eu/projects/ecfs-patient-registry/project
https://www.ecfs.eu/projects/ecfs-patient-registry/project

Biyolojik
Materyal
Transfer
Formu
Proje
Destekleri

Projenin
Sonlanma
Durumu

EKLER

sunulmustur.

Hastalarla ilgili biyolojik 6rnek toplanmayacaktir

Calismaya katilim tamamen iicretsizdir.
Su ana kadar bir proje destegi alinmamastir.

Calisma, stirekli olarak devam edecek ve veriler her yil toplanmaya devam
edecektir. Calisma sonlandirilacak olursa, her merkeze verileri iade edilecek
ve ardindan tiim veriler silinecektir.

Protokol EKk-1. Hastalarin UKKS’e girilecek verileri

Protokol Ek-2. Hastalarin “Avrupa KF Hasta Kayit Sistemi”ne gonderilecek olan verileri
Protokol Ek-3. Aydinlatilmis onam formu

Protokol Ek-4. Cocuk Riza formu
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Protokol Ek-1. Hastalarin UKKS’e girilecek verileri

Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemi’ne (UKKS) girilen veriler

. Hastaya ait demografik bilgiler
Merkez kodu:
Merkez ad1:
Hasta kodu:
Onam verdi mi:
Dogum tarihi:
Cinsiyet:
Etnik koken: Beyaz/ Siyah/ Kuzey Dogu Asya/ Giiney Dogu Asya/ Karisik /Diger/ Bilinmiyor/
Soylemek istemiyor

Tani:

Tani1 kesinlesti mi? - hayir- bilinmiyor -evet - tani kesinlestirilecek

Tani tasi: Yil olarak

Tani tarihi:

Yenidogan taramast:  Yapilmadi — bilinmiyor- Yapildi

(yapildi ise: yapildi, sonug pozitif/ yapildi, sonug¢ negatif/ yapildi, sonug bilinmiyor)

Mekonyum ileus: Hayir — bilinmiyor - evet (evet i¢inde: evet, opere edildi/
evet, opere edilmedi/ evet, opere edilip edilmedigi bilinmiyor)

Mutasyonl:
e Genotiplendirme yapilmadi
e Genotiplendirme yapild1 fakat mutasyon saptanamadi
e Genotiplendirme yapildi Mutasyon ad1 yazilacak
(www.genet.sickkids.on.ca/SearchPage.html) adresinden bakilacak,
e Genotiplendirme yapildi: “bulunan mutasyon adi o sitede yoksa “diger1” yazilacak

Mutasyon diger] adt:

Mutasyon2:
¢ Genotiplendirme yapilmadi
e Genotiplendirme yapild1 fakat mutasyon saptanamadi
e Genotiplendirme yapildi Mutasyon ad1 yazilacak
(www.genet.sickkids.on.ca/SearchPage.html) adresinden bakilacak,
e Genotiplendirme yapildi: “bulunan mutasyon adi o sitede yoksa “diger2” yazilacak

Mutasyon diger2 adt:

Ter testi tipi 1:
e bilinmiyor/test titrasyon ile degil

e yapilmadi
e yapildi: Klor diizeyi /kondiiktivite
Ter testi degeri 1 :  (mmol/L)



Ter testi tipi 2:
e Dbilinmiyor/test titrasyon ile degil
e yapilmadi
e yapildi: Klor diizeyi /kondiiktivite

Ter testi degeri 2 :  (mmol/L)

Nazal potansiyel fark 6l¢timii: bilinmiyor/yapilmadi/yapildi
Yapildi ise: tarih, sonug

Intestinal akim &l¢iimii bilinmiyor/yapilmadi/yapild
Yapildi ise: tarih, sonug

Fekal elastaz: bilinmiyor/yapilmadi/yapildi
Fekal yag: bilinmiyor/yapilmadi/yapildi

1. Yillik olarak girilen bilgiler
Vizit yili:
Son durum/ Solunum /Beslenme:
Hastanin son durumu: Bilinmiyor /Y astyor/Bu yil hi¢ kontrole gelmedi/izlemden ¢ikt/Oldii
Oldii ise 6liim tarihi, 6liim nedeni

Viicut agirligi (kg)
Boy: (cm)
FEV1 yapildi m1: evet /hayir

Evet ise: litre ve % olarak degeri
FEV1 6l¢iilen tarih:
FVC: yapildi m1: evet /hayir

Evet ise: litre ve % olarak degeri
FVC 6l¢iilen tarih:

Akciger temizleme indeksi (LCI) : Yapildi mi: Bilinmiyor/ Hayir/ Evet

Tedavi:

Inhale antibiyotik:

Inhale Antibiyotik(> 3 ay): Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Evet ise:

Nebulize Tobramisin: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Nebulize Kolistin: Bilinmiyor / Hayur/ Evet

Nebulize Aztreonam: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Tobramisin Kuru Toz Inhaler: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Kolistin Kuru Toz Inhaler: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Diger Nebulize/Kuru Toz Inhaler Antibiyotik: Bilinmiyor / Hayir/ Evet
Antistafilokokkal Devamli Tedavi: Bilinmiyor / Hayir/ Evet/ Flukloksasillin/ Diger

Solunum:

rhDNaz : Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Hipertonik salin devamli (>3ay) : Bilinmiyor / Hayir/ Evet
Inhale mannitol (>3ay) : Bilinmiyor / Hayir/ Evet
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Inhale bronkodilatér devamli (>3ay): Bilinmiyor / Hayir/ Evet
Inhale steroid: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Inhale steroid ve LABA : Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Oral Steroid: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Makrolid devamli (>3ay) : Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Oksijen tedavisi: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Noninvazif mekanik ventilasyon: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Beslenme/GIS:

Pankreatik enzim: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Ursodeoksikolik asit: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Proton pompa inhibitdrii: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Enteral beslenme: Bilinmiyor / Hayir/ Evet (evet i¢inde: Gastrostomi/NG/oral))
Multivitamin: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Vitamin A : Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Vitamin D : Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Vitamin E Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Vitamin K Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Endokrin

Kalsiyum destegi: Bilinmiyor / Hayir/ Evet
Bifosfonat: Bilinmiyor / Hayir/ Evet
Insiilin: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Diger
Modiilator:

Ivacaftor: Bilinmiyor/Hayir/Evet

Evet ise:

Baslandig: tarih:

Kesildi mi? Bu vizit yilinda kesildi/Bu vizit yilinda kesilip, bu vizit yilinda 2. kez tekrar
baslandi/

Halen devam ediyor

baslanmadan onceki ter testi: Bilinmiyor/Yapilmadi/Yapildi

Ivacaftor tedavisi alirken bu vizit yilinda yapilan ter testi

Lumacaftor/ Ivacaftor: Bilinmiyor/Hayir/Evet

Evet ise:

Baslandigi tarih:

Kesildi mi? Bu vizit yilinda kesildi/Bu vizit yilinda kesilip, bu vizit yilinda 2. kez tekrar
baslandi/

Halen devam ediyor

baslanmadan Onceki ter testi: Bilinmiyor/Yapilmadi/Yapildi

Ivacaftor tedavisi alirken bu vizit yilinda yapilan ter testi

Tezacaftor/ lvacaftor: Bilinmiyor/Hayir/Evet

Evet ise:

Baslandig: tarih:

Kesildi mi? Bu vizit yilinda kesildi/Bu vizit yilinda kesilip, bu vizit yilinda 2. kez tekrar
basland1/

Halen devam ediyor



baslanmadan onceki ter testi: Bilinmiyor/Yapilmadi/Yapildi
Ivacaftor tedavisi alirken bu vizit yilinda yapilan ter testi

Elexacaftor/ Tezacaftor/ Ivacaftor: Bilinmiyor/Hayir/Evet

Evet ise:

Baslandig tarih:

Kesildi mi? Bu vizit yilinda kesildi/Bu vizit yilinda kesilip, bu vizit yilinda 2. kez tekrar
basland1/

Halen devam ediyor

baslanmadan 6nceki ter testi: Bilinmiyor/Yapilmadi/Yapildi

Ivacaftor tedavisi alirken bu vizit yilinda yapilan ter testi

Diger CFTR modulatérii: Bilinmiyor/Hayir/Evet

Evet ise:

Bagslandigi tarih:

Kesildi mi? Bu vizit yilinda kesildi/Bu vizit yilinda kesilip, bu vizit yilinda 2. kez tekrar
basland1/

Halen devam ediyor

baslanmadan onceki ter testi: Bilinmiyor/Yapilmadi/Yapildi

Ivacaftor tedavisi alirken bu vizit yilinda yapilan ter testi

Alevlenme hikayesi:

Alevlenme hikayesi (son 1 yil igerisindeki bilgiler)

O y1l i¢inde, intravendz antibiyotik ile tedavi edildigi en az 1 pulmoner alevlenme geg¢irdi mi?:
Bilinmiyor/Hayr/Evet

O yil i¢inde, intravendz antibiyotik ile tedavi edildigi pulmoner alevlenme say1si:

Damardan antibiyotik aldig1 giin sayis1 (KF nedenli) (Evde + hastanede):

Damardan antibiyotik aldig1 giin sayis1 (KF nedenli) (Sadece hastanede):

Hastanede gecirdigi giin sayist (KF nedeniyle + KF dis1 nedenlerle) (Rutin kontrol harig):

Mikrobiyoloji:
Kronik Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu: Bilinmiyor / Hayir/ Evet/intermitan
Kronik Metisilin hassas Staphylococcus aureus: Bilinmiyor / Hayir/ Evet/intermitan
Kronik Metisilin direngli Staphylococcus aureus: Bilinmiyor / Hayir/ Evet/intermitan
Kronik Burkholderia cepacia complex: Bilinmiyor / Hayir/ Evet/intermitan
Kronik Haemophilus influenzae: Bilinmiyor / Hayir/ Evet/intermitan
O yil i¢inde Nontuberculous mycobacteria: bilinmiyor/Hay1r- kiiltiir alinmadi/Evet- kiiltiir alindi
Kiiltiir alind1 ve en az 1 pozitif kiiltiir var / Kiiltiir alindi, ancak sonuglar negatif
Nontiiberkiiloz mikobakteri kiiltiiriinde ena z 1 kez Mycobacterium abscessus complex iiredi
mi? Bilinmiyor / Hayir/ Evet
Nontiiberkiiloz mikobakteri kiiltiiriinde en az 1 kez Mycobacterium avium complex iiredi mi?:
Bilinmiyor / Hayir/ Evet
O y1l i¢inde Nontiiberkiiloz mikobakteri tedavisi aldi m1? ( O y1l baslanan ya da 6nceki y1l
baslanip o y1l devam eden): Bilinmiyor / Hayir/ Evet
O yil i¢inde Mycobacterium tuberculosis: Bilinmiyor / Hayir/ Evet/intermitan
Kronik Stenotrophomonas maltophilia: Bilinmiyor / Hayir/ Evet/intermitan
Kronik Achromobacter tiirleri: Bilinmiyor / Hayir/ Evet/intermitan
O y1l i¢inde balgam /BAL/ bogaz siiriintii 6rneginden mantar kiiltiirii alind1 m1 ve sonucu nedir
.
Bilinmiyor/Hayir - kiiltiir alinmadi/Evet- kiiltiir alind1
Kiiltiir alind1 ve en az 1 pozitif kiiltiir var/ Kiiltiir alindi, ancak sonuglar negatif
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En az bir kez Mantar pozitif ise, Aspergillus fumigatus saptandi mi? Bilinmiyor / Hayir/ Evet
En az bir kez Mantar pozitif ise, Scedosporium tiirleri saptandi m1? Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Komplikasyonlar

ABPA: Bilinmiyor / Hayir/ Evet (Evet icinde: ABPA — tedavi gerektiren ABPA)

Diyabet: Bilinmiyor / Hayir/ Evet (evet i¢inde: Bozulmus glukoz toleransi- A¢lik hiperglisemisi-
insiilin gerektiren diyabet)

Pnomotoraks (gogiis tlipti gereken): Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Karaciger hastaligi: Bilinmiyor / Hayir/ Evet (Evet i¢cinde: portal hipertansiyon/hipersplenizm
ile birlikte siroz- portal hipertansiyon/hipersplenizm olmadan siroz - siroz, portal hipertansiyon
bilinmiyor - siroz olmadan karaciger hastaligi)

Major (250 ml iizerinde) hemoptizi: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Malignansi tanisi: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Siniizit: Bilinmiyor / Hay1r/ Evet

Osteoporoz: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Osteopeni: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Gastroozefageal reflii: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Psoddobartter Sendromu: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Distal intestinal obstriiksiyon sendromu (DIOS): Bilinmiyor / Hayir/ Evet

O yil iginde gebelik var m1?: Bilinmiyor/Hay1r / ¢ocuk yasta/ erkek hasta/Evet
Evet, gebelik devam ediyor/ Evet, gebelik bu y1l sonland1

Gebeligin sonlanma nedeni: Bilinmiyor/ Gebe degil/ Gebelik devam ediyor/ Canli dogum/
Spontan abortus (< 28 hafta)/ Olii dogum ( > 28 hafta)/ Terapétik abortus/ Diger

Pankreatik Durum :
Fekal elastaz: Bilinmiyor /Yapilmadi/Yapildi
Yapildi ise:

e bir kez <200 microgram/giin

e iki kez <200 microgram/giin

e bir kez > 200 microgram/giin

e iki kez > 200 microgram/giin
Fekal yag: Bilinmiyor/ Yapilmadi/ Yapildi
Yapildi ise:

e Dir kez yiiksek

o iki kez yiiksek
e bir kez normal
e iki kez normal

Transplantasyon

O izlem yilinda ya da 6nceki yillarda akciger transplantasyonu yapildi m1?: Bilinmiyor / Hayir/
Evet
O izlem yilinda ya da 6nceki yillarda karaciger transplantasyonu yapildi m1?: Bilinmiyor / Hay1r/

Evet



O izlem yilinda ya da onceki yillarda bobrek transplantasyonu yapildi mi1?: Bilinmiyor / Hayir/

Evet

O izlem y1linda ya da 6nceki yillarda diger transplantasyonu yapildi m1?: Bilinmiyor / Hayir/ Evet

Protokol Ek-2. Hastalarin “Avrupa KF Hasta Kayit Sistemi”ne gonderilecek olan verileri

Avrupa i¢in kolon Degisken adi Degisken tanim Excel dosyasi icin kodlama
esdegeri
Demografik ozellikler
CentreCode Merkezkodu Merkez kodu Merkez kodunu gir
CentreDesc Merkeztanim Merkezin tanimi: Her Merkez ID kodunu gir
bir merkeze 1D kodu
verilecek
PatCode Hastakodu Hasta kodu: Her hastaya | Hasta ID kodunu gir
bir kod verilecek
DateVisitYear Sontakipyil En son takip edildigi y1l
DateBirthYear Dogumyil Dogum yili
DateBirthMonth Dogumay1 Dogum ay1 Bilinmiyorsa 7
DateBirthDay Dogumgiinii Dogum giinii Her zaman 15
Sex Cinsiyet Cinsiyet 1: erkek
2:kiz
Ethnicity Etnik kdken Etnik kdken Beyaz
Siyah
Kuzey Dogu Asya
Giliney Dogu Asya
Karisik /Diger
Bilinmiyor
Soéylemek istemiyor
PatDied SonDurum O yilin 31 Aralik -1: bilinmiyor
tarihindeki son durumu | 0:0 izlem yilinda 6ldi
1: O yilin 31 Aralik tarihinde
yastyor
2: O y1l kontrole gelmedi
3: Takipten ¢ikt1
DateDeathYear OlimY1h Oldiigii y1l * Oldiigii yili biliyorsaniz, 6liim

yilin1 yazin

1




*Olmediyse bos birakin
*Oldiigii yil bilmiyorsaniz 9999
yazin

DateDeathMonth

OliimAy1

Oldiigii ay

*Biliniyorsa ay1 yazin
*Bilinmiyorsa ya da yasiyorsa
bos birakin

DateDeathDay

OlimGiinii

*Biliniyorsa ay1 yazin
*Bilinmiyorsa ya da yasiyorsa
bos birakin

CauseDeath

OlimNedeni

Oliim nedeni

-1: bilinmiyor

-99: missing- hasta yasiyor ya
da veri yok

1: solunum

2: karaciger

3: Trauma

4: intihar

5: transplantasyon

6:KF dist neden

Tam

DiagnosisConfirmed

KesinTani

Tani1 kesinlesti mi?

-1: bilinmiyor

-99: missing (veri yok)
0: hayir

1: evet

2: tan1 kesinlestirilecek

AgeDiagnosis

TaniYas1

Tan1 aldig1 yas (y1l
olarak) (noktadan sonra
2 basamak)

-1:bilinmiyor ya da veri yok
Standart formatta olacak

NeonatalScr

YenidoganTarama

Yenidogan taramasi

-1: bilinmiyor

-99: missing (veri yok)

0: yapilmadi

1: yapild1, sonug pozitif

2: yapildi, sonug negatif

3: yapildi, sonug bilinmiyor

Meconiumlleus

Mekonyumileus

Mekonyum ileus

-1: bilinmiyor

-99: missing (veri yok)

0: yok

1: evet, opere edildi

2: evet, opere edilmedi

3: evet, opere edilip edilmedigi
bilinmiyor

Mutationl

Mutasyonl

Birinci mutasyon

-“not done”’: Genotiplendirme
yapilmadiysa

-“unknown”: Genotiplendirme
yapildiysa, fakat mutasyon
saptanamadiysa

- Mutasyon adi1 yazilacak
(www.genet.sickkids.on.ca/Sear
chPage.html) adresinden
bakilacak,

-“Other”: bulunan mutasyon ad1
o sitede yoksa
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OtherMutationl

DigerMutasyonl

Sadece “Mutasyon1”
stitununda “other”
isaretlendiyse, bulunan
Mutasyonun adi yazilacak,
yoksa bog birakilacak

Mutation2

Mutasyon2

Ikinci mutasyon

-“not done”’: Genotiplendirme
yapilmadiysa

-“unknown”: Genotiplendirme
yapildiysa, fakat mutasyon
saptanamadiysa

- Mutasyon ad1 yazilacak
(www.genet.sickkids.on.ca/Sear
chPage.html) adresinden
bakilacak,

-“Other”: bulunan mutasyon ad1
o sitede yoksa

OtherMutation2

DigerMutasyon2

Sadece “Mutasyon2”
stitununda “other”
isaretlendiyse, bulunan
Mutasyonun adi yazilacak,
yoksa bog birakilacak

Electrolytesl

Elektrolitl

Birinci ter testinde
bakilan elektrolit

-1: bilinmiyor/test titrasyon ile
degil

-99: missing (data yok)

0: yapilmadi

1: Klor

4: Diger

SweatTestVall

TerTestiDegl

Birinci ter testi degeri

*Ter testi degeri mmol/dl
cinsinden yazilacak

*-1:Deger bilinmiyorsa,
titrasyon ile yapilmadiysa veya
test yapilmadiysa

SweatTestl

TerTestil

Birinci ter testinin
metodu

-1: bilinmiyor/test titrasyon ile ds
-99: missing (data yok)
0: yapilmadi

1: Titrasyon (toplayarak)
2: Kondiiktivite

Electrolytes?

Elektrolit2

Ikinci ter testinde
bakilan elektrolit

-1: bilinmiyor/test titrasyon ile
degil

-99: missing (data yok)

0: yapilmadi

1: Klor

4: Diger

SweatTestVal2

TerTestiDeg2

Ikinci ter testi degeri

*Ter testi degeri mmol/dl
cinsinden yazilacak

*-1:Deger bilinmiyorsa,
titrasyon ile yapilmadiysa veya
test yapilmadiysa

egil

SweatTest2

TerTesti2

Ikinci ter testinin
metodu

-1: bilinmiyor/test titrasyon ile d¢

gil

-99: missing (data yok)

1
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0: yapilmadi
1: Titrasyon (toplayarak)
2: Kondiiktivite

NPD Nazal potansiyel fark | Nazal potansiyel fark -1: bilinmiyor/
(NPF) 6l¢timii yapildi mi -99: missing (data yok)
0: yapilmadi
1: yapildi
NPDCF NPF Nazal potansiyel fark -1: bilinmiyor/
6l¢timii sonug -99: missing (data yok)
0: KF degil
1: KF ile uyumlu
2: belirsiz deger
DateNPDYear NPF yil Nazal potansiyel fark Deger gir
olciimil yapildigi yil
DateNPDMonth NPF ay Nazal potansiyel fark Deger gir
Ol¢limii ay
DateNPDDay NPF giin Nazal potansiyel fark Deger gir
Olclimii giin
ICM Intestinal akim Intestinal akim l¢iimii | -1: bilinmiyor/
Olgtimii yapildi m1 -99: missing (data yok)
0: yapilmadi
1: yapildi
ICMCF Intestinal akim Intestinal akim dl¢iimii | -1: bilinmiyor/
6l¢timii sonucu sonucu -99: missing (data yok)
0: KF degil
1: KF ile uyumlu
2: belirsiz deger
DatelCMYear Intestinal akim Intestinal akim dlgiimii | Deger gir
ol¢iimii yil sonucu yapildigi yil
DatelCMMonth Intestinal akim Intestinal akim dl¢iimii | Deger gir
Ol¢timii ay sonucu ay
DatelCMDay Intestinal akim Intestinal akim dl¢iimii | Deger gir
Ol¢limii giin sonucu giin
Tedavi
NaCl NaCl O izlem yilinda devamli | -1  bilinmiyor
(>3ay) inhale hipertonik | -99 missing (data yok)
salin 0 hayir
1 evet
Antibiotic Antibiyotik O izlem yilinda devamli | -1 bilinmiyor
(>3ay) inhale antibiyotik | -99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet
Bronchodil Bronkodil O izlem yilinda devamli | -1 bilinmiyor

(>3ay) inhale
bronkodilator

-99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet




Oxygen Oksijen O izlem yilinda oksijen -1 bilinmiyor
tedavisi -99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet
rhDNase rhDNaz O izlem yilinda rhDNaz | -1  bilinmiyor
kullanimi -99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet
Steroidlnhaled Inhale steroid O izlem yilinda inhale -1 bilinmiyor
steroid kullanimi -99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet
SteroidOral Oral steroid O izlem yilinda oral -1 bilinmiyor
steroid kullanimi -99  missing (data yok)
0 hay1r
1 evet
Azithro Azitro O izlem yilinda devamli | -1  bilinmiyor
(>3ay) Azitromisin (ya -99 missing (data yok)
da diger makrolid) 0 hayir
kullanimi 1 evet
Ursodeoxyc Ursodeoksi O izlem yilinda -1 bilinmiyor
ursodeoksikolik asit -99  missing (data yok)
kullanim 0 hay1r
1 evet
Pancreatic Pankreatik O izlem yilinda -1 bilinmiyor
pankreatik enzim -99 missing (data yok)
kullanim 0 hayir
1 evet
PPI Proton pompa O izlem yilinda Proton -1 bilinmiyor
inhibit6rii pompa inhibitorii -99 missing (data yok)
kullanim 0 hay1r
1 evet
Ivacaftor Ivacaftor Ivacaftor kullanimi -1 bilinmiyor
-99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet
SwCIBFlva Ivacaftor Ivacaftor baslanmadan | Deger gir
baslanmadan dnceki | Onceki ter testi
ter testi
SwCllva Ivacaftor kullanirken | Ivacaftor kullanirken ter | Deger gir
ter testi testi
StartlvacafYear Ivacaftor baglama yi1l | Ivacaftor baglama yili Deger gir
tarihi
StartlvacafMonth Ivacaftor baslama ay | Ivacaftor baslama ayi Deger gir
tarihi
StartlvacafDay Ivacaftor baslama Ivacaftor baslama giini | Deger gir
gln tarihi
StoplvacafMonth Ivacaftor kesme ay Ivacaftor kesme ay Deger gir
StoplvacafDay Ivacaftor kesme giin | lvacaftor kesme giin Deger gir




Start2lvacafYear Ivacaftor 2. Kez Ivacaftor 2. Kez Deger gir
baglama yi1l baglama yi1l
Start2lvacafMonth Ivacaftor 2. Kez Ivacaftor 2. Kez Deger gir
baslama at baglama ay
Start2lvacafDay Ivacaftor 2. Kez Ivacaftor 2. Kez Deger gir
baglama giin baglama giin
Stop2lvacafYear Ivacaftor 2. Kez Ivacaftor 2. Kez kesme | Deger gir
kesme y1l yil
Stop2lvacafDay Ivacaftor 2. Kez Ivacaftor 2. Kez kesme | Deger gir
kesme giin giin
Lumacaflvacaf Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor -1 bilinmiyor
kullanimi -99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet
SwCIBFLumalva Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor Deger gir
baslanmadan onceki | baslanmadan 6nceki ter
ter testi testi
SwClLumalva Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor Deger gir
kullanirken ter testi kullanirken ter testi
StartLumacaflvacafYe | Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/lvacaftor Deger gir
ar baglama y1l tarihi baglama yili
StartLumacaflvacafMo | Lumacaftor/Ivacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor Deger gir
nth baslama ay tarihi baslama ayi
StartLumacaflvacafDa | Lumacaftor/Ivacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor Deger gir
y baslama giind tarihi baslama giini
StopLumacaflvacafMo | Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor Deger gir
nth kesme ay kesme ay
StopLumacaflvacafDa | Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/lvacaftor Deger gir
y kesme giin kesme giin
Start2LumalvaYear Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor 2. | Deger gir
2. Kez baglama yil Kez baslama yil
StartzLumalvaMonth | Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor 2. | Deger gir
2. Kez baslama at Kez baglama ay
Start2LumalvaDay Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor 2. | Deger gir
2. Kez baglama giin | Kez baglama giin
Stop2LumalvaYear Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor 2. | Deger gir
2. Kez kesme yi1l Kez kesme yi1l
Stop2LumalvaDay Lumacaftor/lvacaftor | Lumacaftor/Ivacaftor 2. | Deger gir
2. Kez kesme giin Kez kesme giin
Tezacaftor/lvacaftor Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lIvacaftor -1 bilinmiyor
kullanim -99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet
SwCIBFTezalva Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor Deger gir
baslanmadan 6nceki | baslanmadan onceki ter
ter testi testi
SwClITezalva Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor Deger gir
kullanirken ter testi kullanirken ter testi
StartTezacaflvacafYea | Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor Deger gir

r

baslama y1l tarihi

baslama yili




StartTezacaflvacafMo | Tezacaftor/Ivacaftor | Tezacaftor/lvacaftor Deger gir
nth baslama ay tarihi baslama ayi
StartTezacaflvacafDay | Tezacaftor/Ivacaftor | Tezacaftor/Ivacaftor Deger gir
baslama giind tarihi baslama gini
StopTezacaflvacafMo | Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor Deger gir
nth kesme ay kesme ay
StopTezacaflvacafDay | Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor Deger gir
kesme giin kesme giin
Start2TezacaflvacafYe | Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor 2. | Deger gir
ar 2. Kez baslama y1l Kez baslama y1l
Start2TezacaflvacafM | Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor 2. | Deger gir
onth 2. Kez baslama at Kez baglama ay
Start2TezacaflvacafDa | Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor 2. | Deger gir
y 2. Kez baglama giin | Kez baslama giin
Stop2TezacaflvacafYe | Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor 2. | Deger gir
ar 2. Kez kesme y1l Kez kesme y1l
Stop2TezacaflvacafDa | Tezacaftor/lvacaftor | Tezacaftor/lvacaftor 2. | Deger gir
y 2. Kez kesme giin Kez kesme giin
ElexacafTezacaflvacaf | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | -1 bilinmiyor
or/lvacaftor vacaftor kullanimi -99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet
SwCIBFlva Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
or/lvacaftor vacaftor baglanmadan
baslanmadan onceki | Onceki ter testi
ter testi
SwCllva Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
or/lvacaftor vacaftor kullanirken ter
kullanirken ter testi testi
StartElexacafTezacafl | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
vacafYear or/Ivacaftor baglama | vacaftor baslama yili
yil tarihi
StartElexacafTezacafl | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
vacafMonth or/Ilvacaftor baslama | vacaftor baslama ayi
ay tarihi
StartElexacafTezacafl | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
vacafDay or/Ivacaftor baslama | vacaftor baslama ginu
gln tarihi
StopElexacafTezacaflv | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
acafMonth or/lvacaftor kesme vacaftor kesme ay
ay
StopElexacafTezacaflv | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir

acafDay

or/lvacaftor kesme
glin

vacaftor kesme giin




Start2ElexacafTezacaf | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
IvacafYear or/lvacaftor 2. Kez vacaftor 2. Kez baslama
baslama y1l yil
Start2ElexacafTezacaf | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
IvacafMonth or/lvacaftor 2. Kez vacaftor 2. Kez baslama
baslama at ay
Start2ElexacafTezacaf | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
IvacafDay or/lvacaftor 2. Kez vacaftor 2. Kez baglama
baglama giin giin
Stop2ElexacafTezacafl | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
vacafYear or/lvacaftor 2. Kez vacaftor 2. Kez kesme
kesme yil yil
Stop2ElexacafTezacafl | Elexacaftor/Tezacaft | Elexacaftor/Tezacaftor/l | Deger gir
vacafDay or/lvacaftor 2. Kez vacaftor 2. Kez kesme
kesme giin giin
CFTRModOther Diger CFTR Diger CFTR modiilatori | -1 bilinmiyor
modiilatori kullanimi -99 missing (data yok)
0 hayir
1 evet
SwWCIBFCFTRmOther | Diger Diger CFTRmodiilatorii | Deger gir
CFTRmodiilatori baslanmadan dnceki ter
baslanmadan 6nceki | testi
ter testi
SwCICFTRmOther Diger Diger CFTRmodiilatérii | Deger gir
CFTRmodiilatori kullanirken ter testi
kullanirken ter testi
StartCFTRModOtherY | Diger Diger CFTRmodiilatorii | Deger gir
ear CFTRmodiilatorii baglama yil1
baglama y1l tarihi
StartCFTRModOther | Diger Diger CFTRmodulatori | Deger gir
Month CFTRmodulatoru baslama ayi
baslama ay tarihi
StartCFTRModOtherD | Diger Diger CFTRmodulator Deger gir
ay CFTRmodulatoru baslama gin(
baslama giind tarihi
StopCFTRModOther Diger Diger CFTRmodiilatorii | Deger gir
Month CFTRmodiilatorii kesme ay
kesme ay
StopCFTRModOtherD | Diger Diger CFTRmodiilatorii | Deger gir
ay CFTRmodiilatori kesme giin
kesme giin
Start2CFTRModOther | Diger Diger CFTRmodilatorii | Deger gir
Year CFTRmodiilatorii 2. | 2. Kez baglama yil
Kez baglama yil
Start2CFTRModOther | Diger Diger CFTRmodilatorii | Deger gir
Month CFTRmodiilatorii 2. | 2. Kez baslama ay
Kez baslama at
Start2CFTRModOther | Diger Diger CFTRmodiilatorii | Deger gir
Day CFTRmodiilatorii 2. | 2. Kez baglama giin
Kez baglama giin




Stop2CFTRModOther | Diger Diger CFTRmodiilatorii | Deger gir
Year CFTRmodiilatorii 2. | 2. Kez kesme yil
Kez kesme yil
Stop2CFTRModOther | Diger Diger CFTRmodiilatorii | Deger gir
Day CFTRmodiilatorii 2. | 2. Kez kesme giin
Kez kesme giin
Solunum
fonksiyonlari ve
beslenme
Weight Agirlik En iyi FEV1 6l¢iimii kg olarak agirlik
yapildigindaki viicut -1: Bilinmiyorsa ya da veri
agirhigi, ya da SFT yoksa
yapilmadiysa o izlem
yilindaki son viicut
agirhig
Height Boy En iyi FEV1 6lgiimii cm olarak agirlik
yapildigindaki boy, ya -1: Bilinmiyorsa ya da veri
da SFT yapilmadiysa o | yoksa
izlem yilindaki son boyu
FEV1DateMonth FEV1TarihAy FEV1 6l¢limiiniin - Bilinmiyorsa = 7 (FEV1
yapildigi ay Olclimii tarihi bilinmiyor: 1/7) .
- Hasta o takip yilinda 1
Temmuz’dan sonra dogduysa
31/12 yaz
- Hasta o y1l 6ldiiyse ve FEV1
tarihi bilinmiyorsa en son
agirhik/boy 6l¢lim tarihini yaz
- FEV1 ya da agirlik/boy 6l¢iim
tarihi bilinmiyorsa bos birak
FEV1DateDay FEV1TarihGiin FEV1 6l¢limiiniin - Giiin biliniyorsa ancak ay
yapildigi giin bilinmiyorsa: 15 yaz
-Giin ve ay bilinmiyorsa:1 yaz
(FEV1 6l¢iimii tarihi
bilinmiyor: 1/7) .
- Hasta o takip yilinda 1
Temmuz’dan sonra dogduysa
31/12 yaz
- Hasta o y1l dldiiyse ve FEV1
tarihi bilinmiyorsa en son
agirlik/boy 6l¢lim tarihini yaz
- FEV1 ya da agirlik/boy 6l¢iim
tarihi bilinmiyorsa bos birak
ValFEV1 FEV1Deger O y1l i¢indeki en iyi Litre olarak degerleri gir
FEV1 -1: Bilinmiyorsa ya da veri
yoksa
ValFVvC FVCDeger O y1l i¢indeki en iyi Litre olarak degerleri gir
FVC -1: Bilinmiyorsa ya da veri

yoksa




ValLCl Akciger Akciger temizleme Deger gir
temizleme indeksi | indeksi (LCI) degeri | -1 : bilinmiyor
(LCD)
LCIDateMonth LCI 6l¢iimii ay LCI 6l¢iimii ay Deger gir
LCIDateDay LCI 6l¢iimii giin LCI 6l¢iimii giin Deger gir
LClIDevice LCI yapilan alet LCI yapilan alet -1 type of device used is
unknown;
-99 missing (variable not
collected by the Nat.Reg /default
if LCI = -1);
2 Eco Medics Exhalyzer SF6
(Tracergas 4 %);
3 Innovision Innocor;
4 NDD Easyone Pro;
5 Other, not listed.
Eco Medics Exhalyzer D N2-
Washout (the value reported
should have been measured after
Mikrobiyoloji
PseudomonasAer KronikPseudomAer | Kronik Pseudomonas -1 bilinmiyor
aeruginosa -99 missing (veri yok)
kolonizasyonu 0 hayir
1 evet
2 Intermitan
MSSA KronikStaphylAur Kronik Staphylococcus | -1 bilinmiyor
aureus -99 missing (veri yok)
0 hayir
2 evet
2 Intermitan
BurkhCepacia KronikBurkhCepacia | Kronik Burkholderia -1 bilinmiyor
cepacia complex -99 missing (veri yok)
0 hayir
1 evet
2 Intermitan
Haeminf Haemophilus Haemophilus -1 bilinmiyor
influenzae influenzae 99 missing (veri yok)
0 hayir
1 evet
2 Intermitan
Achromobacter Kronik Kronik Achromobacter | -1 bilinmiyor
Achromobacter turleri -99 missing (veri yok)
tirleri 0 hay1r
1 evet
2 Intermitan
MRSA Metisilin hassas Metisilin hassas -1 bilinmiyor
Staphylococcus Staphylococcus aureus | 99 missing (veri yok)
aureus 0 hayir
1 evet
2 Intermitan
NontubMycobacteria NontubMycobacteria | O yil icinde -1 bilinmiyor
Nontuberculous -99 missing (veri yok)
mycobacteria 0 o yil iginde hi¢ iiremedi
1 evet, o yil i¢inde en az 1
kez tiredi




StenotrophMaltophilia | NontubMycobacteria | O yil iginde -1 bilinmiyor
Stenotrophomonas -99 missing (veri yok)
maltophilia 0 o yil i¢inde hig liremedi

1 evet, o yil icinde en az 1
kez tiredi

NTMcultured Oyiliginde | O yiliginde -1 Don't know if cultured

Nontuberculous
mycobacteria

Nontuberculous
mycobacteria

[cultured but result unknown;
-99 Missing (variable not
collected/reported by the
Nat.Reg);

0 No, not cultured;

1 Yes, at least one positive
culture this year

2 Yes cultured but only negative
cultures

MabscessusCplx

Nontiiberkiiloz
mikobakteri
kiiltiiriinde ena z 1
kez Mycobacterium
abscessus complex
tiredi mi?

Nontiiberkiiloz
mikobakteri kiiltiiriinde
enazlkez
Mycobacterium
abscessus complex tiredi
mi?

-1 Unknown if found:;

-99 Missing / not cultured
0 No, not cultured;

1 Yes, at least one positive
culture this year

MaviumCplx Nontiiberkiiloz Nontiiberkiiloz -1 Unknown if found:;
mikobakteri mikobakteri kiiltiirtinde | -99 Missing / not cultured
kiiltiirinde en az 1 enaz1kez 0 No, not cultured;
kez Mycobacterium | Mycobacterium avium 1 Yes, at least one positive
avium complex tiredi | complex tiredi mi culture this year
mi

NTMOther Nontiiberkiiloz Nontiiberkiiloz -1 Unknown if found;
mikobakteri mikobakteri kiiltiirtinde | -99 Missing / not cultured
kiiltiiriinde digerMycobacterium 0 No, not cultured;
digerMycobacterium | tiredi mi 1 Yes, at least one positive
iredi mi culture this year

NTMtreated O yil iginde O yil iginde -1 Unknown;
Nontiiberkiiloz Nontiiberkiiloz -99 Missing / not cultured

mikobakteri tedavisi
aldi m1?

mikobakteri tedavisi aldi
mi1?

0 No, not treated
1 Yes, new or continuing
treatment.

Fungilnvestigated

O yil icinde balgam
/BAL/ bogaz siirtintii
orneginden mantar
kiiltiirii alind1 m1 ve
sonucu nedir

O yil icinde balgam
/BAL/ bogaz siirlintii
orneginden mantar
kiiltiirii alind1 m1 ve
sonucu nedir

-1 Don't know if investigated
f/investigated but result
unknown;

-99 Missing (variable not
collected/reported by the
Nat.Reg);

0 No, not investigated;

1 Yes, at least one positive
result this year

2 Yes cultured but only negative
results

Afumigatus En az bir kez Mantar | En az bir kez Mantar -1 Unknown if found
pozitif ise, pozitif ise, Aspergillus -99 Missing / not investigated
Aspergillus fumigatus saptandi mi? | 0 No
fumigatus saptandi 1 Yes, at least once
mi?
ScedosporiumSpp En az bir kez Mantar | En az bir kez Mantar -1 Unknown if found

pozitif ise,

pozitif ise,

-99 Missing / not investigated
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Scedosporium tiirleri | Scedosporium tiirleri 0 No

saptand1 m1? saptandi m1? 1 Yes, at least once
PExTreatedIVA O yil i¢inde, O yil i¢inde, intravenéz | -1 Unknown

intravenoz antibiyotik ile tedavi -99 Missing (variable not

antibiyotik ile tedavi
edildigi en az 1
pulmoner alevlenme
gecirdi mi?:

edildigi en az 1
pulmoner alevlenme
gecirdi mi?:

collected/reported by the
Nat.ReQ)
0 No

1 Yes, at least one PEX treated

with IVAs this year

PExNumber O yiliginde, | O yiliginde, intravendz | Deger gir
intravendz antibiyotik ile tedavi
antibiyotik ile tedavi | edildigi pulmoner
edildigi pulmoner alevlenme sayisi
alevlenme sayisi
ivDaysTotal Damardan Damardan antibiyotik Deger gir
antibiyotik aldig1 giin | aldig1 giin sayis1 (KF
sayist (KF nedenli) nedenli) (Evde +
(Evde + hastanede): | hastanede):
ivDaysHosp Damardan Damardan antibiyotik Deger gir
antibiyotik aldig1 giin | aldig1 giin sayis1 (KF
sayist (KF nedenli) nedenli) (Sadece
(Sadece hastanede) hastanede)
HospDaysTotal Hastanede gecirdigi | Hastanede gegirdigi giin | Deger gir

giin say1s1 (KF
nedeniyle + KF dis1

sayist (KF nedeniyle +
KF dis1 nedenlerle)

nedenlerle) (Rutin (Rutin kontrol harig):
kontrol harig):
Komplikasyonlar
ABPA ABPA O yil i¢inde allergic -1 bilinmiyor

bronco-pulmonary

-99 missing (veri yok)

aspergillosis (ABPA) 0 o yil iginde ABPA
olmadi
1 halen ABPA var
DIOS Distal intestinal O yil iginde Distal 1 bilinmiyor
onstriiksiyon intestinal onstriiksiyon -99 missing (veri yok)
sendromu sendromu 0 hayr
1 evet
SaltLoss Tuz kaybi O yil i¢inde tuz kayb1 1 bilinmiyor
(Pseudobartter -99 missing (veri yok)
sendromu) 0 hayr
1 evet
Diabetes Diyabet O y1l i¢inde insiilin ile -1 bilinmiyor
tedavi edilen Diyabet -99 missing (veri yok)
0 hayir
1 evet
Pneumothorax Pnémotoraks O yil i¢inde gogiis tiipt -1 bilinmiyor
gereken pndmotoraks -99 missing (veri yok)
0 hayir
1 evet
LiverDisease KaracigerHastaligi O yil i¢inde karaciger -1 bilinmiyor

hastalig1

-99 missing (veri yok)
0 hayr




1 portal
hipertansiyon/hipersplenizm ile
birlikte siroz

2 portal
hipertansiyon/hipersplenizm
olmadan siroz

3 siroz, portal hipertansiyon
bilinmiyor

4 siroz olmadan karaciger hastalig

Hemoptysis

Hemoptizi

O y1l i¢inde major (250
ml {lizerinde) hemoptizi

-1 bilinmiyor

-99 missing (veri yok)

0 o yil i¢inde hi¢ olmadi

1 evet, o yil icinde en az 1 kez ¢

OccurMalignancy

Malignansi

O y1l i¢inde malignansi
tanist

-1 bilinmiyor

-99 missing (veri yok)
0 hayir

1 evet

FaecalElastase

FekalElastaz

Pankreatik durum: fekal
elastaz

-1 bilinmiyor

-99 missing (veri yok)
yapilmadi

bir kez <200 ug/g
iki kez <200 pg/g
bir kez >200 pg/g
iki kez >200 pg/g

N WD~ O

FaecalFat

FekalYag

Pankreatik durum: fekal
yag

-1 bilinmiyor

-99 missing (veri yok)
0 yapilmadi

1 bir kez yiiksek

2 iki kez yiiksek

3 bir kez normal

4 iki kez normal

Pregnancy

O yil i¢inde gebelik
var mi

O yil i¢inde gebelik var
mi

Bilinmiyor/Hayir / ¢ocuk yasta/
erkek hasta/Evet

Evet, gebelik devam
ediyor/ Evet, gebelik bu y1l
sonlandi1

PregnancyStop

Gebeligin sonlanma
nedeni

Gebeligin sonlanma
nedeni

Bilinmiyor/ Gebe degil/ Gebelik
devam ediyor/ Canli dogum/
Spontan abortus (< 28 hafta)/

Olii dogum ( > 28 hafta)/
Terapotik abortus/ Diger
Transplantasyon
LiverTransp KaracigerTranspl Karaciger -1 bilinmiyor
transplantasyonu -99 missing (veri yok)
0 hayir
1 evet
LiverTranspYear KaracigerTransplY1l | Karaciger -“KaracigerTranspl™:1 ise ve
transplantasyonu tarih bilinmiyorsa: 9999
yapildig1 en son yil -“KaracigerTranspl:-1/-99/0 ise
bos birak
LungTransp AkcigerTranspl Akciger -1 bilinmiyor
transplantasyonu -99 missing (veri yok)
0 hayr
1 evet

Idu



LungTranspYear AkcigerTransplYil Akciger - Akciger Transpl™:1 ise ve
transplantasyonu tarih bilinmiyorsa: 9999
yapildig1 en son yil - Akciger Transpl:-1/-99/0 ise

bos birak

KidneyTransp BobrekTranspl Bobrek transplantasyonu | -1 bilinmiyor

-99 missing (veri yok)
0 hayir
1 evet

KidneyTranspYear BobrekTransplYil Bobrek transplantasyonu | - Bobrek Transpl™:1 ise ve tarih

yapildigi en son yil bilinmiyorsa: 9999
-“ Bobrek Transpl’:-1/-99/0 ise
bos birak

OtherTransp DigerTranspl Diger transplantasyonu | -1 bilinmiyor

-99 missing (veri yok)
0 hayir
1 evet
OtherTranspYear DigerTransplYil Diger transplantasyonu | -“ Diger Transpl™:1 ise ve tarih

yapildigi en son yil

bilinmiyorsa: 9999
-“ Diger Transpl”:-1/-99/0 ise
bos birak




Protokol EK-3. Aydinlatilmis onam formu

VERI PAYLASIMI iCiN AYDINLATILMIS ONAM FORMU
Sayin Katilimct,

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis Dernegi, “Tiirkiye’deki Kistik
Fibrozis Hastalarin Demografik ve Klinik Ozelliklerinin Ulusal Kistik Fibrozis Hasta
Kayit Sistemine Kaydedilmesi ve Avrupa Kistik Fibrozis Dernegi Hasta Kayit Sistemine
Gonderilmesi” isimli ¢ok merkezli bir arastirma yapmaktadir. Bu c¢alismanin amaci,
Tiirkiye’deki ¢esitli merkezlerde izlenen kistik fibrozis (KF) hastalarinin sayilarint ve klinik
ozelliklerini belirlemek, tilkemizdeki KF hastalarinin 6zelliklerini Avrupa’daki KF hastalarinin
ozellikleri ile karsilastirmak ve tiim Avrupa’daki KF hastalarinin say1 ve klinik 6zelliklerini
ogrenmeye katkida bulunmaktir. Bu kapsamda ¢ocugunuzun/sizin hastaliginiz ile ilgili bilgiler,
her yil, 6nce “Ulusal KF Hasta Kayit Sistemi” isimli web tabanli veri tabanina yiiklenecek,
ardindan, bu bilgileriniz her y1l “Avrupa KF Hasta Kayit Sistemi”ne gonderilecek ve boylece
baska arastiricilarin kullanimina agilacak ve her iki kayit sisteminde sadece bilimsel amaglar
icin kullanilacaktir. Veri tabanina yiiklenecek olan hastalik ile ilgili bilgiler, ilk kayit sirasinda
hastanin dogum yil1 ve ay1, cinsiyeti ve tani ile ilgili bilgileri (genotip, ter testi ve diger tani testi
sonuglart), her yil ise o yil igerisindeki klinik bilgileri (solunum fonksiyon testi, viicut agirligi,
boy, enfeksiyonlar, tedaviler, komplikasyonlar ve nakiller) icermektedir. Bu bilgiler, “Ulusal
KF Hasta Kayit Sistemi”ve “Avrupa KF Hasta Kayit Sistemi”var oldugu siirece islenmeye
devam edecektir. Eger “Ulusal KF Hasta Kayit Sistemi” ve/veya “Avrupa KF Hasta Kayit
Sistemi” kapanacak olursa, veriler istek tizerine lilkemize iade edilecek ya da yok edilecektir.

Veri tabanmin adi “Ulusal KF Hasta Kayit Sistemi”dir. Kisisel Verilerin Korunmasi
Kanununa gore, Ulusal KF Hasta Kayit Sistemi’nin veri sorumlusu, bu sistemin kurulmasindan
ve yonetilmesinden sorumlu olan “Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis
Dernegidir. Tiirkiye’deki farkli merkezler, Hacettepe Universitesi biinyesinde Prof. Dr. Deniz
Dogru Ersoz’lin yiiriitiiciiligiinde, bu veri bankasina, standart bir takip ve izleme formu ile her
yil katki yapacaklardir. “Ulusal KF Hasta Kayit Sistemi”’ne girilen bu bilgileriniz, her yil,
“Avrupa KF Dernegi” tarafindan kurulmus olan “Avrupa KF Hasta Kayit Sistemi’ne
gonderilecektir. Elde edilen sonuglar, egitim ve bilimsel amaglarla kullanilacaktir. Her iki kayit
sisteminde veriler kodlanarak bilgisayara girilecek, kimlik bilgileriniz sakli tutulacaktir. Ancak,
ilgili veriler ¢aligmanin kalitesini denetleyen gorevliler, etik kurullar ya da resmi makamlarca
geregi halinde incelenebilecektir. Verilerinizin veri tabanina eklenmesi i¢in sizden herhangi bir
o0deme talep edilmeyecek, size de bir 6deme yapilmayacaktir. Sizin/¢ocugunuzun saglik ile
ilgili 6zel nitelikli kisisel verilerini bu sistemlere islememiz i¢in hukuken a¢ik rizaniz olmasi
gereklidir.

Arastirmaya katilim goniilliiliik esasina dayalidir. Calismaya katilmayr reddettiginiz
takdirde cocugunuza uygulanan tedavide herhangi bir degisiklik olmayacaktir. Kayit
sisteminden herhangi bir asamada onayinizi ¢ekme hakkina sahipsiniz. Caligsma sirasinda
herhangi bir zamanda, veri sorumlusuna bagvurarak c¢ocugunuz/kendiniz ile ilgili kisisel
verilerinizin islenip islenmedigini 6grenme, kisisel verileriniz islenmisse buna iliskin bilgi talep
etme, kisisel verilerinizin islenme amacini ve bunlarin amacina uygun kullanilip
kullanilmadigint 6grenme, yurt icinde veya yurt disinda kisisel verilerin aktarildig: igiincii
kisileri bilme, kisisel verilerin eksik veya yanlis islenmis olmas1 halinde bunlarin diizeltilmesini
isteme, calismanin bitirilmesi halinde kisisel verilerinizin silinmesini veya yok edilmesini
isteme, verilerin diizeltilmesi, silinmesi veya diizeltilmesi halinde bunu kisisel verilerin
aktarildigi tglincti kisilere bildirilmesini isteme, islenen verilerin miinhasiran otomatik
sistemler vasitasiyla analiz edilmesi suretiyle sizin/¢ocugunuzun aleyhine bir sonucun ortaya
cikmasina itiraz etme ve kigisel verilerin kanuna aykir1 olarak islenmesi sebebiyle zarara
ugramasi halinde zararin giderilmesini talep etme hakkina sahip olacaksiniz.
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Liitfen asagidaki segeneklerden sizin/¢ocugunuzun tibbi bilgilerinin veri bankalarina eklenerek

arastirmalarda kullanilmasina onay verip vermediginizi belirtiniz:

1 Benim/Cocugumun Tibbi Bilgilerinin veri bankalarina eklenmesini, bagka aragtirmalarda kullanilmak
iizere veri degisimi yapilmasint ONAYLAMIYORUM

1 Benim/Cocugumun Tibbi Bilgilerinin veri bankalarina eklenmesini, bagka aragtirmalarda kullanilmak
iizere veri degisimi yapilmasint ONAYLIYORUM

Calisma ile ilgili herhangi bir sorunuz oldugunda asagidaki kisi ile iletisim kurabilirsiniz: Prof. Dr.
Deniz Dogru Ersoz

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali Telefon: 0 532
3257691

Imzal1 bu form kagidinin bir kopyasi bana verilecektir.

KATILIMCI (HASTA)

Adi Soyadi Adres GSM imza imza tarihi
05........ /.1

VELI/VASI

Ad1 Soyad1 Adres GSM Imza imza tarihi
05........ /..

HEKIM

Ad1 Soyadi Adres GSM Imza imza tarihi
05........ /..

Goriisme Tarihi: .. /.. /.... Saat: .. : ..
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Protokol Ek-4. Cocuk Riza formu

AYDINLATILMIS ONAM FORMU

COCUK RIZA FORMU

Sevgili Kardesim,
Benim adim Dr. Deniz Dogru Ersoz. Kistik fibrozis (KF) hastaligi olan hastalarla ilgili bir ¢aligma
yapiyoruz. Bu ¢alismada, KF hastalarinin saglikla ilgili 6zelliklerini i¢eren bir kayit sistemine (Ulusal KF
Hasta Kayit Sistemi) senin hastalifin ile ilgili tibbi bilgilerini kaydedecegiz ve daha sonra senin bu
bilgilerini Avrupa’daki KF hastalarinin tibbi bilgilerinin toplandigi “Avrupa KF Hasta Kayit sistemine”
gonderecegiz. Bu ¢alisma sayesinde, Tiirkiye’deki ve Avrupa’daki tiim KF hastalarinin saglik durumlari ve
tedavileri hakkinda bilgi sahibi olacagiz ve bdylece sizlere daha iyi bakim vermeye ¢alisacagiz. Bu
caligmaya katilmani 6neriyoruz.

Arastirmay1 ben, Dr. Deniz Dogru Ers6z ve baska bazi doktorlar birlikte yapiyoruz. Bu arastirmaya
katilacak olursan seninle ilgili bilgileri yukaridaki her iki kayit sistemine isleyecegiz, fakat senin adini gizli
tutacagiz.

Bu ¢aligmanin sonuglar1 senin gibi KF hastalig1 olan cocuklar i¢in yararl bilgiler saglayacaktir. Bu
caligmanin sonuglarini Tirkiye, Avrupa ve diger iilkelerdeki baska doktorlara da sdyleyecegiz, sonuglari
bildirecegiz ama senin adin1 sdylemeyecegiz.

Bu calismaya katilip katilmamak i¢in karar vermeden dnce anne ve baban ile konusup onlara danismalisin.
Onlara da bu arastirmadan bahsedip onaylarini/izinlerini alacagiz. Anne ve baban tamam deseler bile sen
kabul etmeyebilirsin. Bu arastirmaya katilmak senin istegine bagli ve istemezsen katilmazsin. Bu nedenle
hi¢ kimse sana kizmaz ya da kiismez. Once katilmay1 kabul etsen bile sonradan vazgegebilirsin, bu tamamen
sana bagli. Kabul etmedigin durumda da doktorlar muayene ve diger islemlerde sana 6nceden oldugu gibi
1yi davranir, dnceye gore farklilik olmaz.

Aklina simdi gelen veya daha sonra gelecek olan sorulart istedigin zaman bana sorabilirsin. Telefon
numaram ve adresim bu kagitta yaziyor. Bu arastirmaya katilmay1 kabul ediyorsan asagiya liitfen adin1 ve
soyadin1 yaz ve imzani at. Imzaladiktan sonra sana ve ailene bu formun bir kopyasi verilecektir.

KATILIMCI (COCUK)
Ad1 Soyadi Adres GSM Imza Imza tarihi
05.. ...... Y AR A
VELI/VASI
Adi Soyadi Adres GSM Imza Imza tarihi
05.. ...... Y AR A
HEKIM
Adi Soyadi Adres GSM Imza Imza tarihi
05.. ...... Y AR A
Goriisme Tarihi: .. /.. /.... Saat: .. : ..
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