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ULUSAL KISTIK FIBROZIS KAYIT SISTEMI (UKKS)
2022 YILI VERILERI - OZET RAPOR

ONSOZ

Bu raporda, 2022 yilinda Turkiye’de izlenen kistik fibrozisli (KF) hastalarimizin KF hastaligi ile ilgili
ozelliklerini sizlere 6zet rapor halinde sunuyoruz.

“Cocuk Solunum Yolu Hastaliklari ve Kistik Fibrozis Dernegdi” tarafindan kurulan “Ulusal Kistik Fibrozis Hasta
Kayit Sistemi” (UKKS), Glkemizdeki gesitli merkezlerde takip edilen KF hastalarinin hastalik ile ilgili bilgilerini
yillik olarak kaydetmektedir. Bu bilgiler, KF hastaligini daha iyi anlamamiza, hastalarimizin hastalik ile ilgili
ozellikleri, hayat kaliteleri ve hastaligin dogal seyirleriile ilgili daha ¢ok bilgiye sahip olmamiza, eski bilgilerimiz
ile karsilastirmamiza, zaman iginde degisen sayilari gormemize ve Ulkemizdeki 6zel veya Onleyici tedavi
yontemlerinden faydalanacak hastalari belirlemeye faydali olmaktadir.

UKKS hakkinda daha detayli bilgiye https://www.kistikfibrozisturkiye.org/hasta-kayit-sistemi/
web sitemizden ulasabilirsiniz.

2022 yilina ait detayli raporumuz
https:)//www.kistikﬁbrozisturkiye.orq/wp—content/uploqu/2024/01/2022—UKKS.pdf adresinde

bulunmaktadir.
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1. HASTA SAYISI VE DAGILIMI

Ulkemizde 2022 yilinda UKKS’ye kayitli
30 merkezden 2088 KF hastasi bulunmaktadir.

UKKS’ye kayitli hastalarin %53,1’i erkek,
%46,9°u kiz cinsiyettedir.
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Merkeze gore kayitli hasta sayilari

Hasta sayisi
0 50 100 150 200 250 300 350

Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari 307
Dicle Universitesi

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cocuk Gogiis...
Bezmialem Vakif Universitesi Cocuk Gogiis Hataliklan
Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi
Bursa Uludag Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar
Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklan
Gaziantep Universitesi CIAH

Erciyes Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
Cukurova Universitesi CIAH

Hacettepe Universitesi Gogiis Hastaliklan

Akdeniz Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari

Gazi Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari

Mersin Sehir Hastanesi

Ankara Sehir Hastanesi

Eskisehir Osmangazi Universitesi CIAH

Sanhurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi

Ege Universitesi Gogiis Hastaliklan

Ankara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar:

Celal Bayar Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
Gaziantep Universitesi Gogiis Hastaliklari

Ondokuz Mayis Universitesi

Gaziantep Cengiz Gokc¢ek Hastanesi

KTU GiAH

Firat Universites: CIAH

Bezmialem Vakif Universitesi Gogiis Hastaliklan

Dr. Sami Ulus Cocuk Hastanesi

istanbul Universitesi istanbul CIAH

Kayseri Sehir Hastanesi

Bursa Uludag Universitesi Gogiis Hastaliklar:
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Kayitli hasta sayisinin illere gore dagilimi

TOPLAM: 2088

713,6

eriskin

UKKS’ye kayitli hastalarin %86,4°G gocuk,
%13,6’sI erigkin yastadir.

KF hastalarinin ortanca
tani yasi
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Hastalarin yas dagilimi

%60,00 %55,40

%50,00
740,00
%34,80
%30,00
%20,00
%10,00 %8,00
1 44% _028%
70,00
0-9yas 10-19yas 20 - 29 yas 30-39yas 40 yas ve Uzeri

2. GENETIK

- KF genetik bir hastaliktir. KF’li bireyler biri anneden digeri
babadan gecgen iki KF nedeni olan mutasyona sahiptirler.

- Ulkemizde, genetik analizi yapilan ve mutasyonu
saptanabilen hastalarda en sik gorulen mutasyon F508
delesyonudur ( F508del) (%22,25).

-F508 delesyonu Avrupa’da en sik gorulen KF nedeni olan
mutasyondur.

-Homozigot: Hastadaki her iki mutasyonun ayni oldugu
anlamina gelir.

-Heterozigot: Hastadaki mutasyonlarin birbirinden farkli
oldugu anlamina gelir.
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Hastalarinin genotiplendirme sonuclari

Genotiplendirme (Mutasyon testi)
yapilan hastalar (%96,6)

iki mutasyonu bilinen
hastalar (%81,9)

Mutasyonu bilinmeyen
hastalar (%6,75)

Tek mutasyonu bilinen
hastalar (%7,95)

Mutasyon dagilimi

DeltaF508 olmayan
® Y %63,50

%10,40 %26,10 DeltaF508 heterozigot °

DeltaF508 homozigot
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Genotiplendirmede en sik gorulen mutasyonlar
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3. SOLUNUM FONKSIYONLARI

-KF’te akciger tutulumu hastaligin klinik agirligini, yagsam
suresi ve kalitesini belirleyen en 6nemli faktordar, bu nedenle
solunum fonksiyonlarinin yakin izlemi 6nemlidir.

- Solunum fonksiyon testleri 6 yas uzeri hastalarda
uygulanabilmekte ve FEV1 6l¢cumu ile degerlendirilmektedir.

Akciger hastaliginin siddeti, FEV1 yuzdesi degerlerine gore
belirlenir:

*Normal: %80 ve uzeri
« Hafif hastalik: %60-%79
* Orta hastalik: %40-%59

- Agir hastalik: %39 ve alti
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Hastalarin ortanca FEV1 yuzdeleri

Yas dagilimina gore hastalarin ortanca FEV1 ylzdeleri

%120,00
%100,00
%88,00 %85,00 %86,00
%80,00 %73,00
: %65,00 %63,00 %62,00
%60,00 %50,00
%40,00
%20,00
%0,00

0-9yas 10-14yas 15-19yas 20 -24yas 25-29yas 30 -34yas 35-39yas 40 - 46 yas
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4. BESLENME

- KF hastalarinin %85’inde pankreas salgilarinin (enzimlerinin)
hastalik nedeni ile salinamamasi veya kanallardaki
tikanikliklar nedeni ile bagirsaklara akamamasi sonucunda
sindirim problemleri gorular.

- KF hastalarinda karbonhidrat, protein ve yag sindirimi
saglanamadigindan bol miktarda, civik-yagli, acik renkli, pis
kokulu ve ¢ok sayida diskilama olur, karin gigligi ve gaz olusur,
tedavi edilmezse, bireyler yeteri kadar kilo alamaz ve
buylUmede ve gelismede gerilik olur.

*KF’te iyi beslenme, solunum fonksiyonlarinin korunmasi
acgisindan onemlidir.

*Beslenmenin izlenmesinde vucut kitle indeksi, boy ve vlcut
agirligi z skorlari kullanilmaktadir. Bu degerlerin dusuklugu
bireyin beslenme durumunun yetersiz oldugunu
gostermektedir.

- Z skoru, bir degerin benzer yas ve cinsiyetteki saglikli kisilere
gore ne kadar farklilik gosterdigini belirten bir skordur. Farkli
yas gruplarindaki cocuklar icin standart degerler degiskenlik
gosterdiginden buyumenin degerlendirilmesinde z skorlari
kullanilmaktadir. Bu skorun sifirin altinda kalmasi benzer yas
ve cinsiyetteki kisilere gore dusuk oldugu anlamina
gelmektedir.

- Hastalarimizin boy ve vucut agirligi z skorlarinin dasuk olmasi

buylme ve beslenme durumlarinin yeterli olmadiginin 6nemli
bir gostergesidir.
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a. Vicut agirhgi

Vicut agirligr ortanca Z skoru dagilimi

0,6

0,43

0,4

0,2

0-4yas 5-9yas 10-14yas 15-19yas 20-24yas 25-29yas 30-34yas 35-39yas

. o .
-0,25
-0,33
-0,48
- 0,67
-0,73 0.6
-0,78
- 0,81

-0,84
-1,04

45 -49yas

-0,2

-0,4

-0,6
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-1,2
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b. Boy

Boy ortanca Z skoru dagilimi

0-4yas 5-9yas 10-14yas 15-19yas 20-24yas 25-29yas 30-34yas 35-39yas 40-44yas 45-49yas

-0,2
-0,4
-0,6 059 058 -0,54
-0,8 - 0,68 -0.66 S078 -0,71
-1 -0,94
-1,2
=13 -1.3

-1,4

-1,6
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c. Viicut kitle indeksi (VKI):

- VKI vUcut agirliginin boyun karesine bolunmesi ile hesaplanir.
VKI = Vicut Agirligr (kg) / Boy uzunlugunun karesi (m?)

- VKi degerlendirilmesi:
2-18 yas araliginda: z skorlari daha sik kullanilir.
18 yas lizerinde: VKi’nin formiille hesaplanan degeri kullanilir:

Dusuk: 18,5 ve altinda
Normal: 18,5-24.9
Yuksek: 25 ve uzeri olmasi

- 2-18 yas arasindaki hastalarimizin VKi z skorunun diisiik
olmasi, 18 yas ve Uzerindeki hastalarimizin VKi degerlerinin
dusuk olmasi hastalarimizin biyume ve beslenme
durumlarinin yeterli olmadiginin onemli bir gostergesidir

Vucut kitle indeksi
ortanca degeri

2-18 yas
Viicut kitle indeksi Z skoru
- 0,67

18 yas lizeri
Viicut kitle indeksi
- 0,66
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MIKROBIYOLOJI

- KF hastalarinin akcigerlerindeki koyu salgilar solunum
yollarini tikar ve akcigerlerin havalanmasi bozulur. Bu ortama
bazi mikroplar kolayca yerlesir ve kuguk yaslardan itibaren sik
akciger enfeksiyonlari gorulur.

- KF’li bireylerin akcigerlerine en sik yerlesen
mikroorganizmalar kuguk yaslarda Staphylococcus aureus,
Haemophilus influenzae, buyuk yaslarda Pseudomonas
aeruginosa’dir. Ozellikle Pseudomonas, akcigerlerde kronik
(uzun sureli) enfeksiyonu neden olur ve devam eden akciger
hasarinin en onemli nedenidir.

- KF’li bireyler arasinda enfeksiyon bulasi bilindiginden,
enfeksiyon kontroll onemli bir konudur.

- KF’li bireylerde, ayrica, Burkholderia cepacia kompleks,
Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter xylosoxidans,
Asperqillus turleri, tuberktloz disi mikobakteri ve solunum
sistemi virUsleri de gorulebilmektedir.

Bakter Enfeksiyon
siklLigi

Kronik Metisilin hassas
Staphylococcus aureus

%17,39

Kronik Pseudomonas aeruginosa %1 7,24

Metisilin direncli
Staphylococcus aureus (MRSA) %5 ,08
enfeksiyonu

Haemophilus influenzae %1,25

Stenotrophomonas maltophilia %0,29

Achromobacter %0,24

Kronik Burkholderia
cepacia complex

%0,38

Tuberkiloz disi mikobakteri %1 ,24
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Hastaneye yatis:

En az 1 gin damardan antibiyotik almak igin
hastaneye yatan (KF nedenli) hastalar: %20,44.

Komplikasyonlar:

-KF’te akcigerler, pankreas, barsaklar, karaciger, sinusler ve
ureme organlari farkli derecelerde etkilenmektedir.

*KF hastaligina bagli karaciger hastaligi, diyabet, kemiklerde
mineralizasyon bozukluklari (osteoporoz) ve Psddobartter
sendromu (tuz kaybi) gibi komplikasyonlar gorilebilir.

%13,88
%14,00

%12,00
710,00
78,00

%6,00

%3,87

%4,00

%2,97

%2,11

%2,00

Karaciger Hastaligi KF iligkili diyabet Allerjik brokopulmoner Psédobartter sendromu
aspergillozis
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TEDAVILER

-KF hastaliginda tedaviler hastaliga bagli sikayetleri
azaltmaya, ortadan kaldirmaya ve komplikasyonlari onlemeye
yoneliktir.

Hastalarin tedavi dagilimlari

7.100,00 %82.32
%80,00 %71,54
%60,00
%40,00
%20,00 %15,80
%10,00
%1,10 %1,96
0/00,00 I | |
« \&o‘;“ “0‘,‘0‘6\ .\046\"“
o®°

Modulator tedavi kullanan hasta sayisi

Modulator ilag Hasta sayisi

Ivacaftor

Lumacaftor/lvacaftor

Tezacaftor/lvacaftor

Elexacaftor/ Tezacaftor/ Ivacaftor
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2022'de yasayan ve nakil yapilmis
hasta sayisi

- KF hastaliginda ilerleyici solunum yetmezligi ve son donem
akciger hastaligi olan KF’li bireylerde akciger nakli
onerilmektedir.

-KF’te siroz gelisen hastalarda karaciger nakli yapilir.
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Akciger Karaciger Bobrek
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