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Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi (UKKS)
2023 Yihi Verileri - Ozet Rapor

Onsoz

Buraporda, 2023 yilinda Turkiye'de izlenen kistik fibrozisli (KF) hastalarimizin KF hastaligiile ilgili
Ozelliklerini sizlere 6zet rapor halinde sunuyoruz.

“Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar ve Kistik Fibrozis Dernegdi” tarafindan kurulan “Ulusal Kistik
Fibrozis Hasta Kayit Sistemi” (UKKS), ulkemizdeki ¢esitlimerkezlerde takip edilen KF hastalarinin
hastalik ile ilgili bilgilerini yilhk olarak kaydetmektedir. Bu bilgiler, KF hastaligini daha iyi
anlamamiza, hastalarimizin hastalik ile ilgili 6zellikleri, hayat kaliteleri ve hastaligin dogal seyirleri
ile ilgili daha cok bilgiye sahip olmamiza, eski bilgilerimiz ile karsilastirmamiza, zaman icinde
degisen sayilarigéormemize ve ulkemizdeki 6zel veya 6nleyici tedavi ydontemlerinden faydalanacak
hastalari belirlemeye faydali olmaktadir.

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

2023 yilina ait detayli raporumuz
https://www kistikfibrozisturkiye.org/wp-content/uploads/2024/11/2023-UKKS- 2. pdf
adresinde bulunmaktadir.




1. HASTA SAYISI VE DAGILIMI
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Ulkemizde 2023 yilinda UKKS'ye kayitli 34 merkezden 2258 KF hastasi bulunmaktadir.

Cinsiyet Hasta dagilimi
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UKKS'ye kayitli hastalarin %53, 7' erkek, UKKS'’ye kayitli hastalarin %85’i cocuk,

7%46,9'u kiz cinsiyettedir. 7%15'i erigkin yastadir.
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Hasta Sayisi

C: Cocuk
CIAH: Cocuk immunoloji ve Alerji Hastaliklari
EAH: Egitim ve Arastirma Hastanesi

KF hastalarinin ortanca tani yasi

3,9 AY
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Hastalarin yas dagilimi
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Hasta Sayisi



2. GENETIK

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

« Taniicin genetik testiyapilir.

Hastalarimizin genotiplendirme sonuclari

Genotiplendirme (Mutasyon testi)
yapilan hastalar (%97,25)

N

Tek mutasyonu bilinen Mutasyonu bilinmeyen
hastalar (%6,86) hastalar (%5,54)

« F508 delesyonu (F508del) Avrupa’da en sik goérulen KF nedeni olan mutasyondur.
« Avrupa’da %80 hastada en az bir F508del mutasyonu vardir.

« Ulkemizde ise sadece %15,45 hastada en az bir F508del mutasyonu vardir.

Mutasyonlar

%15, 4

. En az bir F508del olmayan hasta

En az bir F508del mutasyonu olan hasta



Genotiplendirmede en sik gorulen mutasyonlarin sikligi

F508del
N1303K

1677delTA
2789+5G>A

G542X
2183AA->G
E92K
G85E
R347P
W1282X
D110H
D1152H
CFTRdele2
2184delA
L997F
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3. SOLUNUM FONKSIYONLARI

« KF'te akciger tutulumu hastaligin klinik agirhgini, yasam suresi ve kalitesini belirleyen en
onemli faktordur, bu nedenle solunum fonksiyonlarinin yakin izlemi énemlidir.

« Solunum fonksiyon testleri 6 yas Uzeri hastalarda uygulanabilmekte ve FEV, 6lgimu ile
degerlendirilmektedir.

Akciger hastaliginin siddeti, FEV, yuzdesi degerlerine gore belirlenir:

« Normal: %80 ve uzeri

« Hafif hastalik: %60-79

« Ortahastalik: %40-59

« Agir hastalik: %39 ve alti



Cocuk ve erigkin hastalarin ortanca FEV.% degerleri
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Cocuk ve erigkin hastalarin FEV.% degerlerine gore
hasta dagilimi
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4. BESLENME

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



« KF hastalarinda karbonhidrat, protein ve yag sindirimi saglanamadigindan bol miktarda,
civik-yagl, acik renkli, pis kokulu ve ¢cok sayida digkilama olur, karin sisligi ve gaz olusur,
tedavi edilmezse, bireyler yeteri kadar kilo alamaz ve bluyumede ve gelismede gerilik olur.

« KF'te iyi beslenme, solunum fonksiyonlarinin korunmasi acisindan énemlidir.

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

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

Viicut kitle indeksi (VKI):

« VKi viicut agirliginin boyun karesine béliinmesi ile hesaplanir.

VKi = Vacut Agirhgr (kg) / Boy uzunlugunun karesi (m2)

. VKidegerlendirilmesi:
2-18 yas araliginda: z skorlaridaha sik kullanilir.
18 yas lizerinde: VKi'nin formille hesaplanan degeri kullanilir:

Dusuk: 18,5 ve altinda
Normal: 18,5-24,9
Yuksek: 25 ve uzeri olmasi

. 2-18yas arasindaki hastalarimizin VKI z skorunun -
dustk olmasi, 18 yas ve Uzerindeki hastalarimizin = _,
VK1 degerlerinin dusuk olmasi hastalarimizin
buyume ve beslenme durumlarinin yeterli N\
olmadiginin 6nemli bir gostergesidir. ,/

\

X




Cocuk ve eriskin hastalarda VKIi ve VKI z skoru dagilimi
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5. MIKROBIYOLOJI

o 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'libireylerinakcigerlerinde en sik, kuguk yaslarda Staphylococcus aureus, buyuk yaslarda
Pseudomonas aeruginosa’dir. Ozellikle Pseudomonas, akcigerlerde kronik (uzun sureli)
enfeksiyonu neden olur ve devam eden akciger hasarinin en 6nemli nedenidir.

o KF’'li bireyler arasinda enfeksiyon bulasi bilindiginden, enfeksiyon kontroli énemli bir
konudur.

Kronik Pseudomonas Kronik Metisilin duyarli
aeruginosa Staphylococcus aureus

Cocuk Eriskin Cocuk Erigkin
%13,7 k\\%36,7 %12,5 k\\%zs,z
oca%é’
O

N N



Hastaneye yatis:

C

4 )
\ En az 1gun damardan antibiyotik almak icin hastaneye yatan
(KF nedenli) hastalar:

%18,38

6. KOMPLIKASYONLAR

o KF'te akcigerler, pankreas, barsaklar, karaciger, sinusler ve ureme organlarn da farkli
derecelerde etkilenmektedir.

Komplikasyonlar

Karaciger hastaligi %18,64

KF iliskili diyabet %5,80

Allerjik bronkopulmoner

I %1,86
aspergilliozis

Pseudo-Bartter sendromu %3,99
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7. TEDAVILER

o KF hastaliginda tedaviler hastaliga bagh sikayetleri azaltmaya, ortadan kaldirmaya ve
komplikasyonlari 6nlemeye yoneliktir.

Hastalarin tedavi dagilimlari

rhDNaz %87,10
Hipertonik salin %24,14
inhale antibiyotik %20,15
inhale mannitol %2,79
Oksijen %2,97
Non invaziv mekanik ventilasyon %2,48
Pankreas enzimi %83,04
Ursodeoksikolik asit %15,32
Gastrostomi | %0,53
insilin %3,50
[ [ [ [ [ [
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Modulator tedavi kullanan hasta sayisi

/Modiilatér ilag Hasta Sayisi N
lvacaftor 55
Lumacaftor/Ivacaftor 17
Tezacaftor/lvacaftor 7

\Elexacaf’ror/ Tezacaftor/Ivacaftor | 279 )




Yillara gore KFTR modulatoru kullanan hastalarimiz
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KFTR modulatéru kullanan hasta sayimiz her gegen yil artmaktadir.

Nakil yapilmis hasta sayisi

o KF hastaliginda ilerleyici solunum yetmezIigi ve son donem akciger hastaligi olan KF'li
bireylerde akciger nakli onerilmektedir.

» KF'te siroz gelisen hastalarda karaciger nakli yapilir.

2023 yilinda yasayan ve nakil yapilmis olan hasta sayisi

OB G

Akciger Karaciger Bdébrek

Hasta sayisi

Toplam: 9



