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Bu raporda, 2023 yılında Türk�ye’de �zlenen k�st�k f�broz�sl� (KF) hastalarımızın KF hastalığı �le �lg�l� 
özell�kler�n� s�zlere özet rapor hal�nde sunuyoruz.
 
“Çocuk Solunum Yolu Hastalıkları ve K�st�k F�broz�s Derneğ�” tarafından kurulan “Ulusal K�st�k 
F�broz�s Hasta Kayıt S�stem�” (UKKS), ülkem�zdek� çeş�tl� merkezlerde tak�p ed�len KF hastalarının 
hastalık �le �lg�l� b�lg�ler�n� yıllık olarak kaydetmekted�r. Bu b�lg�ler, KF hastalığını daha �y� 
anlamamıza, hastalarımızın hastalık �le �lg�l� özell�kler�, hayat kal�teler� ve hastalığın doğal sey�rler� 
�le �lg�l� daha çok b�lg�ye sah�p olmamıza, esk� b�lg�ler�m�z �le karşılaştırmamıza, zaman �ç�nde 
değ�şen sayıları görmem�ze ve ülkem�zdek� özel veya önley�c� tedav� yöntemler�nden faydalanacak 
hastaları bel�rlemeye faydalı olmaktadır.

UKKS hakkında daha detaylı b�lg�ye https://www.k�st�kf�broz�sturk�ye.org/hasta-kay�t-s�stem�/ 
web s�tem�zden ulaşab�l�rs�n�z.
 
2023 yılına a�t detaylı raporumuz  
https://www.k�st�kf�broz�sturk�ye.org/wp-content/uploads/2024/11/2023-UKKS-2.pdf 
adres�nde bulunmaktadır. 



Ülkem�zde 2023 yılında UKKS’ye kayıtlı 34 merkezden 2258 KF hastası bulunmaktadır.
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C�ns�yet Hasta dağılımı

UKKS’ye kayıtlı hastaların %53,1’� erkek,
 %46,9’u kız c�ns�yetted�r.

UKKS’ye kayıtlı hastaların %85’� çocuk,
 %15’� er�şk�n yaştadır.

Erkek

%100

%80

%60

%40

%20

%0

%53,1

Kız

%46,9 %15

Er�şk�nÇocuk

%85

2258 KF



KF hastalarının ortanca tanı yaşı

Merkezlere göre kayıtlı hasta sayıları

3,9 AY
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Ç: Çocuk
ÇİAH: Çocuk İmmunoloj� ve Alerj� Hastalıkları
EAH: Eğ�t�m ve Araştırma Hastanes�



Hastaların yaş dağılımı 
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•         KF genet�k b�r hastalıktır. KF’l� b�reyler b�r� anneden d�ğer� babadan geçen �k� KF neden� 
olan mutasyona sah�pt�rler.

•             Tanı �ç�n genet�k test� yapılır.

•            F508 delesyonu (F508del) Avrupa’da en sık görülen KF neden� olan mutasyondur.

•             Avrupa’da %80 hastada en az b�r  F508del mutasyonu  vardır.

•            Ülkem�zde �se sadece %15,45 hastada en az b�r F508del mutasyonu vardır.

%15,45

%84,55
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Hastalarımızın genot�plend�rme sonuçları

İk� mutasyonu b�l�nen 
hastalar (%84,85)

Tek mutasyonu b�l�nen 
hastalar (%6,86)

Mutasyonu b�l�nmeyen 
hastalar (%5,54)

Genot�plend�rme (Mutasyon test�) 
yapılan hastalar (%97,25)

Mutasyonlar

En az b�r F508del olmayan hasta

En az b�r F508del mutasyonu olan hasta
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Genot�plend�rmede en sık görülen mutasyonların sıklığı 
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•    KF’te akc�ğer tutulumu hastalığın kl�n�k ağırlığını, yaşam süres� ve kal�tes�n� bel�rleyen en 
öneml� faktördür, bu nedenle solunum fonks�yonlarının yakın �zlem� öneml�d�r.

•      Solunum fonks�yon testler� 6 yaş üzer� hastalarda uygulanab�lmekte ve FEV1 ölçümü �le 
değerlend�r�lmekted�r.

Akc�ğer hastalığının ş�ddet�, FEV1 yüzdes� değerler�ne göre bel�rlen�r:

•     Normal:  %80 ve üzer� 

•     Haf�f hastalık: %60-79

•     Orta hastalık: %40-59

•     Ağır hastalık: %39 ve altı
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•  KF hastalarının %85’�nde pankreas salgılarının (enz�mler�n�n) hastalık neden� �le 
salınamaması veya kanallardak� tıkanıklıklar neden� �le bağırsaklara akamaması sonucunda 
s�nd�r�m problemler� görülür.
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%39,6

%23,8

Er�şk�n



•    KF hastalarında karbonh�drat, prote�n ve yağ s�nd�r�m� sağlanamadığından bol m�ktarda, 
cıvık-yağlı, açık renkl�, p�s kokulu ve çok sayıda dışkılama olur, karın ş�şl�ğ� ve gaz oluşur, 
tedav� ed�lmezse, b�reyler yeter� kadar k�lo alamaz ve büyümede ve gel�şmede ger�l�k olur.

•        KF’te �y� beslenme, solunum fonks�yonlarının korunması açısından öneml�d�r. 

•  Beslenmen�n �zlenmes�nde vücut k�tle �ndeks�, boy ve vücut ağırlığı z skorları 
kullanılmaktadır. Bu değerler�n düşüklüğü b�rey�n beslenme durumunun yeters�z olduğunu 
göstermekted�r. 

•  Z skoru, b�r değer�n benzer yaş ve c�ns�yettek� sağlıklı k�ş�lere göre ne kadar farklılık 
gösterd�ğ�n� bel�rten b�r skordur. Farklı yaş gruplarındak� çocuklar �ç�n standart değerler 
değ�şkenl�k gösterd�ğ�nden büyümen�n değerlend�r�lmes�nde z skorları kullanılmaktadır. Bu 
skorun sıfırın altında kalması benzer yaş ve c�ns�yettek� k�ş�lere göre düşük olduğu anlamına 
gelmekted�r.   

Vücut k�tle �ndeks� (VKİ):

•     VKİ vücut ağırlığının boyun kares�ne bölünmes� �le hesaplanır.

VKİ = Vücut Ağırlığı (kg) / Boy uzunluğunun kares� (m2) 

•     VKİ değerlend�r�lmes�:

        2-18 yaş aralığında:  z skorları daha sık kullanılır.
 
        18 yaş üzer�nde: VKİ’n�n formülle hesaplanan değer� kullanılır:

               Düşük: 18,5 ve altında

               Normal: 18,5-24,9 
 
               Yüksek: 25 ve üzer�  olması 
 
•      2-18 yaş arasındak� hastalarımızın VKİ z skorunun
düşük olması,  18 yaş ve üzer�ndek� hastalarımızın
 VKİ değerler�n�n düşük olması hastalarımızın 
büyüme ve beslenme durumlarının  yeterl�  
olmadığının öneml� b�r gösterges�d�r.



Düşük k�lolu

Fazla k�lolu

Normal k�lolu
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•   KF hastalarının akc�ğerler�ndek� koyu salgılar solunum yollarını tıkar ve akc�ğerler�n 
havalanması bozulur. Bu ortama bazı m�kroplar kolayca yerleş�r ve küçük yaşlardan �t�baren 
sık akc�ğer enfeks�yonları görülür.
 
•          KF’l� b�reyler�n akc�ğerler�nde en sık, küçük yaşlarda Staphylococcus aureus, büyük yaşlarda 
Pseudomonas aerug�nosa’dır. Özell�kle Pseudomonas, akc�ğerlerde kron�k (uzun sürel�) 
enfeks�yonu neden olur ve devam eden akc�ğer hasarının en öneml� neden�d�r.

•   KF’l� b�reyler arasında enfeks�yon bulaşı b�l�nd�ğ�nden, enfeks�yon kontrolü öneml� b�r 
konudur.

Çocuk ve er�şk�n hastalarda VKİ ve VKİ  z skoru dağılımı

Kron�k Pseudomonas
aerug�nosa

Kron�k Met�s�l�n duyarlı 
Staphylococcus aureus
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•    KF’te akc�ğerler, pankreas, barsaklar, karac�ğer, s�nüsler ve üreme organları da farklı 
derecelerde etk�lenmekted�r.

En az 1 gün damardan ant�b�yot�k almak �ç�n hastaneye yatan 
(KF nedenl�) hastalar:

%18,38
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Allerj�k bronkopulmoner
asperg�ll�oz�s

KF �l�şk�l� d�yabet

Karac�ğer hastalığı %18,64
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Kompl�kasyonlar

Hastaneye yatış:



İnhale mann�tol
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•    KF hastalığında tedav�ler hastalığa bağlı ş�kayetler� azaltmaya, ortadan kaldırmaya ve 
kompl�kasyonları önlemeye yönel�kt�r.

Hastaların tedav� dağılımları

Modülatör tedav� kullanan hasta sayısı 

Modülatör Ilaç

Ivacaftor

Lumacaftor/ Ivacaftor

Tezacaftor/ Ivacaftor

Elexacaftor/ Tezacaftor/ Ivacaftor
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•     KF hastalığında �lerley�c� solunum yetmezl�ğ� ve  son dönem akc�ğer hastalığı olan KF’l� 
b�reylerde akc�ğer nakl� öner�lmekted�r.

•       KF’te s�roz gel�şen hastalarda karac�ğer nakl� yapılır. 

KFTR modülatörü kullanan hasta sayımız her geçen yıl artmaktadır.

Yıllara göre KFTR modülatörü kullanan hastalarımız

Nak�l yapılmış hasta sayısı

2023 yılında yaşayan ve nak�l yapılmış olan hasta sayısı

Akc�ğer Karac�ğer Böbrek
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