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SS-17 Yenidogan Taramasinin ve Modiilator Tedavi Yamitlarinin Kistik Fibrozisli
Kardeslerde Karsilastirilmasi
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Oztosun®, Cigdem Korkmaz®, Ayse Ayzit Kiling®, Suat Savas®, Hanife Tugce Caglar®, Azra
Yusa Baykan’, Oguz Karcioglu’, Yakup Canitez®, Merve Oztiirk®, Gokgen Kartal Oztiirk®,
Ece Halis®, Cansu Antindas®®, Doruk Giil%°, Sibel Dogru'!, Mehmet Kse!?, Ali Ersoy??, Isil
Bilgi¢®3, Ali Ozdemir!*, Demet Polat Yulug4, Melih Hangiil'®, Erdi Cagrin Dagdelen®®,
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Asfuroglu®®, Zeynep Gokge Gayretli Aydin?!, Hiiseyin Arslan??

1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1 - Ankara (Tiirkiye)
2 Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1 - Ankara

(Tiirkiye)
3 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali - Ankara
(Tirkiye),
4 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bilim Dali - Diyarbakir
(Tiirkiye)
5 Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dalx -
Istanbul (Tiirkiye)
6 Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali-
Konya (Tiirkiye)
7 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1 - Ankara
(Tiirkiye)

8 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali - Bursa (Tiirkiye)
9 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali - Izmir (Tiirkiye)
10 Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali - Istanbul
(Tiirkiye)

11 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Eriskin Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali - Gaziantep
(Tiirkiye)

12 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali- Kayseri (Tiirkiye)
13 Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk G6giis Hastaliklart Bilim Dali - Ankara (Tiirkiye)

14 Mersin Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali - Mersin (Tiirkiye)

15 Adana Sehir Hastanesi Cocuk Goglis Hastaliklar: Bilim Dali - Adana (Tiirkiye)

16 Eskisehir Osman Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal -
Eskigehir (Tiirkiye)

17 Urfa Egitim Arastirma Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Klinigi - Sanlurfa (Tiirkiye),

18 Van Bolge Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi - Van
(Tiirkiye)

19 Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali - Ankara
(Tiirkiye)

20 Gaziantep Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi - Gaziantep (Tiirkiye)
21 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dal -
Trabzon (Tiirkiye)

22 Hatay Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi - Hatay (Ttirkiye)

Amag: Kistik fibrozisli (KF) kardesler ayn1 genotipe sahip olsalar bile farkli klinik 6zelliklere
sahip olabilirler. 2023 yilinda Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi'nde (UKKS) kayitli KF’li
kardeslerin klinik ve laboratuvar &zelliklerini, hem ulusal yenidogan tarama (YDT)
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programindan dnce, hem de modiilator tedaviden dnce ve sonra karsilastirmayr amacladik.
Yontem: Calismaya iki veya daha fazla KF tanis1 olan kardesler dahil edildi. Ulusal YDT
programindan once (2015'ten 6nce), modiilator tedaviden 6nce ve sonra klinik ve laboratuvar
ozelliklerine gore karsilastirma yapildi. Sonuglar: Calismaya 113 aileden toplam 240 kardes
dahil edildi (%47'st kadin), hastalarin ortalama yaslar1 12,11+6,26 idi. Tan1 anindaki ortanca
yaslart 2,11+3,70 idi. Hastalarin 135'i ulusal YDT programinin baglamasindan énce dogmustu.
Biiytik kardeslerin tan1 alma yas ortalamasi 2,83+4,17 yil iken, kiiciik kardeslerin tan1 alma yas
ortalamas1 1,08+2,37 yild1 (p<0,001). Biiyiik ve kiiciik kardesler arasinda kilo, boy, VKI z-
skorlari, kolonizasyon durumu veya FEV1% agisindan fark saptanmadi (p>0,05), ancak
karaciger hastaligi biiyiik kardeslerde daha yaygindi (p=0,021). Ulusal YDT programindan
sonra tan1 alan kiiciik kardesler, YDT'den Once tan1 alan biiylik kardeslere (2,84+4,37 yil) gore
daha erken (0,59+1,10 yil) tan1 almist1 (p=0,003). iki grup arasinda diger klinik parametreler
acisindan fark saptanmadi (p>0,05). Biiyiik ve kiiciik kardesler arasinda modiilator tedaviden
once ve sonra FEV1 degisiklikleri, biiyiime parametreleri, kolonizasyon durumu veya
komplikasyonlar acisindan fark saptanmadi (p>0,05). Ikiden fazla KF kardes dykiisii olanlarda
Pseudomonas aureginosa kolonizasyonun daha fazla oldugu goriildii (p<0,001). Sonuglar:
Kiictik kardeslere YDT ile daha erken tan1 konuldugu saptanmistir. Ayn1 evde ikiden fazla KF
kardesinin olmasi Pseudomonas aureginosa kolonizasyonunun daha sik sik saptanmasina neden
olmustur. Modiilator tedavi yamitinin kardeslerde arasinda benzer etkinlik gosterdigi
saptanmistir

Anahtar Kelimeler: KISTIK FIBROZIS, KARDES, YENIDOGAN TARAMA
PROGRAMI, MODULATOR TEDAVI

37



SS-24 Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemi Veri Kalitesi Degerlendirme Ziyaret
Sonuc¢larimin Degerlendirilmesi

Dilber Admehan Tural', Burcu Capraz Yavuz?, Erkan Cakir®, Tugba Sismanlar Eyiiboglu®,
Nagehan Emiralioglu Ordukaya?, Giizin Cinel®, Sevgi Pekcan®, Ugur Ozgelik?, Deniz Dogru?
1 Ankara Bilkent Sehir Hastanesi
2 Hacettepe Universitesi
3 Istinye Universitesi
4 Gazi Universitesi
5 Necmettin Erbakan Universitesi

Giris ve amag: Nadir hastalik kayit sistemleri, bu hastaliklarin demografik, klinik, genetik ve
tedavi ile ilgili ulusal ve uluslararasi veri kaynagi olarak kullanildigindan iyi veri kalitesi son
derece onemlidir. Bu ¢alisma, kayit sistemi tabanli arastirmalar i¢in veri giivenilirligini artirma
Onlemlerini uygulamay1 amaglayan Avrupa Kistik Fibrozis Dernegi Hasta Kayit sistemi
(ECFSPR) projesi cergevesinde Tiirkiye Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemi (UKKS)
kayitlarinin yerinde veri dogrulama ziyaretleri ile veri kalitesinin degerlendirilmesi
amaglanmistir. Yontem: UKKS’ye veri saglayan 34 pediatrik ve yetiskin kistik fibrozis (KF)
merkezi arasindan secilen 5 merkeze, 2023 yili verilerinin veri kalitesi denetimi amaciyla,
UKKS yonetim kurulu ve veri kalite sorumlular1 tarafindan yerinde veri dogrulama ziyareti
yapildi. Ziyaretlerde, veri giriglerinden en ¢ok hatanin saptandigi, mutasyonlar, dogum tarihi,
solunum fonksiyon testleri, viicut agirligi ve boyu, tedaviler ve komplikasyonlar arasindan
secilmis parametreler, kaynagi goriilerek denetlendi. Degiskenlerin ve tanimlarin dogrulugu,
tutarlilig1 ve eksik olup olmadiklari incelendi. Bulgular: Kasim 2024- Subat 2025 tarihleri
arasinda UKKS’ye veri saglayan 5 KF merkezinden toplam 128 hastanin kayitlar1 gozden
gegirildi. Dort hasta disinda tiim hastalarin bilgilendirilmis onam formlarinin (%96,9) eksiksiz
ve tam oldugu goriildii. Hastalarin %97,7’sinin cinsiyet bilgisi, 98,4’niin dogum tarihi,
%89,8’nin KFTR varyantlari, %98,4’niin akciger/karaciger nakil verilerinin kayit sitemine
dogru girildigi saptandi. Hastalarin ila¢ kullanim veri dogrulugu > %95°ti. Boy, kilo ve zorlu
ekspiryumun 1. saniyesinde ¢ikarilan hava hacmi (FEV1) veri dogrulugu %80 olarak saptandi
ve yaklasik %10’nun veri kaynagi goriilemedi. Pseudomonas aeruginosa ve Burkholderia
cepacia kolonizasyon ve karaciger hastaligi veri dogrulugu > %92’ti. Tiim verilere bakildiginda
veri dogrulugu 9%92,7, yanlis veri girisi %2,7, veri kaynagi goriilmeme sikligr %4,6’di.
Ziyaretler sirasinda ve sonrasinda tiim merkezlere verileri ile ilgili geri bildirim verildi. Sonug:
Yerinde veri dogrulama =ziyaretleri, nadir hastalik kayit sistemlerinin veri kalitesini
degerlendirme ve iyilestirmenin temel bir bilesenidir. Veri kalitesi denetim ziyaretleri, genel
olarak UKKS verilerinin iyi kalitede oldugunu ancak gelistirilmesi gereken yonleri oldugunu
gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, Ulusal Kistik Fibrozis Hasta Kayit Sistemi, Veri kalitesi
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SS-25 Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi'ndeki Nazal Polipli Hastalarin Genotipik ve
Fenotipik Ozellikleri

Handan Kekec!, Tugba Sismanlar Eyiiboglu’, Ayse Tana Aslan?, Volkan Medeni?, Ebru
Yal¢in®, Omer Faruk Ipek 3, Tugce Kantemir®, Bahar Aydogan®, Fatma Nur Ayman 4, Figen
Giilen °, Atacan Ogiit¢ii®, Abdurrahman Erdem Basaran®, Aysen Bing61®, Nazan Cobanoglu’,
Yakup Canitez®, Cansu Altintas °, Doruk Giil*°, Gamze Akca Ding!!, Beste Ozsezen'?, Tugba
Ramasl Giirsoy'3, Ali Ozdemir'®, Demet Polat Yulug®®, Koray Harmanci 6, Hasan Yiiksel'’,
Giilben Ozgiil Postuk'®, Melih Hangiil®®, Erdi Cagr1 Dagdelen®, Pelin Asfuroglu®, Mehmet

Kilig??, Velat Sen 2, Hadice Selimoglu Sen?*, Suat Savas?, Ayse Ayzit Kiling Sakall1 %,
Cigdem Korkmaz ?°, Berrak Oztosun?, Mehmet Kose 26, Ali Ersoy?®, Ozlem Keskin 2/, Gaye

Inal 2’ Derya Ufuk Altintas?®, Mahir Serbes?®, Goniil Caltepe 2°, Erdem Topal®’, Mina
Hizal®!, Eyliil Piar Cakir®?, Nilay Bas Ikizoglu®®, Halime Nayir Biiyiiksahin®, Fazilcan
Zirek®, Ece Ocak®®, Nagehan Emiralioglu®, Giizin Cinel!, Sevgi Pekcan*, Erkan Cakir®,
Ugur Ozgelik®, Deniz Dogru®
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
2 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Halk Saghg Abd
3 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
4 Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
5 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
6 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
7 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
8 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve immunoloji Bd
9 Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Bd
10 Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklart Abd
11 Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar
12 Sanlhurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklar
13 Van Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk G6gilis Hastaliklar
14 Mersin Sehir Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklar
15 Mersin Sehir Hastanesi Gogiis Hastaliklari
16 Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bd
17 Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bd
18 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bd
19 Adana Sehir Hastanesi Cocuk Goglis Hastaliklar
20 Adana Sehir Hastanesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklari
21 Cengiz Gokegek Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar
22 Frrat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bd
23 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
24 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 Abd
25 Istanbul Universitesi Cerrahpasa-Cerrahgasa Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
26 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd
27 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bd
28 Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bd
29 Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Bd
30 Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bd
31 Ankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1
32 Bursa Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk G6giis Hastaliklar
33 Istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bd
34 Mardin Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklar
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- 35 igmir Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1
36 Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Bd

Amag: Bu calismada, Tirkiye Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi'nde (UKKS) kayith
hastalarda nazal polip (NP) ile genotip-fenotip iliskisini aragtirmay1 amagladik. Yontemler:
UKKS'de 2023 yilinda kayith tiim Kistik Fibrozis’li (KF) hastalar ¢alismaya dahil edildi.
Hastalar, herhangi bir donemde NP varligina gore iki gruba ayrildi. Klinik ve demografik
veriler iki grup arasinda karsilagtirildi. NP Gykiisii olan hastalar Siniis-Nazal Yasam Kalitesi
Anketi-5 (SN-5) ile degerlendirildi. Daha diisiik SN-5 skoru ve daha yiiksek Viziiel Yasam
Kalitesi Skoru (VYKS) daha iyi yasam kalitesi ile iliskilendirilmistir. Bulgular: UKKS’de
kayith toplam 2.258 hastanin 104'tinde (%4,6) NP vardi (Grup 1), 2.154"inde ise yoktu (Grup
2). Grup 1'de yas daha yiiksekken (p<0,001), tan1 yas1, kilo, boy ve VKI z-skorlar1 agisindan
gruplar arasinda anlamli fark saptanmadi (p>0,05). Grup 1°de ter testi sonuglart daha yiiksekti
(p=0,002, p=0,007). Ortalama FEV1 (%) Grup 1°de 89+24, Grup 2’de ise 82+25 olarak bulundu
(p=0,014). Son bir yil i¢inde pulmoner alevlenme sayisi, hastane yatiglari ve IV antibiyotik
kullanim giinleri agisindan gruplar arasinda fark saptanmadi (p>0,05). MSSA ve MRSA ile
kronik kolonizasyon, Grup 1’de daha fazlaydi (sirastyla p=0,013 ve p=0,001). Yedi hastada NP
ilk bulgu olarak goriildii. 30 hastada (%28,8) tekrarlayan NP gozlendi. NP’ye yonelik medikal
tedavi alan 91’1 (%87,5) hastanin %42,3"linde gerileme saglandi. 36 hasta cerrahi tedavi gordii
(%34,6). F508del mutasyonu, Grup 1'de daha sik tespit edildi (p=0,007). Modiilator tedavi alan
34 hastanin 13'tinde NP’de gerileme gozlendi. Trikafta kullanimi Grup 1’de daha fazlaydi
(p<0,001). Grupl’de 2 hasta Ivacaftor kullanmaktayd: ve Grup2 ile farklilik saptanmadi
(p=0,727). FEV1% ile SN-5 skoru arasinda negatif korelasyon (p=0,036, r=-0,205), VYKS ile
pozitif korelasyon saptandi (p=0,035, r=0,208). Sonu¢: NP’li hastalarda daha yiiksek
MSSA/MRSA kolonizasyon oranlar1 artmis kronik hava yolu inflamasyonuna katkida
bulunabilir. F508del mutasyonunun hastalik siddetini artirdig bilindiginden bu mutasyonun
daha yiiksek ter kloriir seviyeleriyle iliskili olmas1 miimkiindiir. NP grubunda FEV1’in daha iyi
olmasi, Trikafta kullanimmin daha yaygin olmasiyla agiklanabilir ve bu durum modiilator
tedavinin faydalarini desteklemektedir. Ayrica, modiilator tedavi NP semptomlarini azaltmada
etkili goriinmektedir ve bu da KF’li NP hastalarinda hedefe yonelik tedavilerin 6nemini
vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kisitik Fibrozis, Nazal Polip, Genotip-Fenotip
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