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GIRIS: Kistik fibrozise (KF) bagl kemik hastali§i; malniitrisyon, kronik inflamasyon, fiziksel
inaktivite ve azalmis kas kiitlesi gibi ¢ok sayida etkenin etkilesimi sonucunda gelismektedir. Bu dolayl
mekanizmalarin yani sira, KFTR islev bozuklugunun da kemik olusturan hiicrelerin fonksiyonlarini
etkileyerek kemik metabolizmasinda bozulmaya dogrudan katkida bulundugu diisliniilmektedir. Bu
caligmada, yiiksek etkili modiilator tedavinin (YEMT) KF hastalarinda kemik mineral yogunlugu
(KMY) iizerindeki etkisinin ve kemik sagligim1 etkileyebilecek klinik ve biyokimyasal
parametrelerdeki degisimlerin degerlendirilmesi amaglandi. YONTEM: Bu retrospektif, cok merkezli
calismada, Tiirkiye Kistik Fibrozis Kayit Sistemi’nden (UKKS) elde edilen veriler analiz edildi.
Calismaya, 2021-2025 yillar1 arasinda YEMT'e baslanan hem tedavi oncesi hem de en az 6 ay
modiilator tedavi sonrasi dual-enerji X-151m1 absorbsiyometri (DEXA) ile KMY degerlendirmesi
bulunan KF hastalar1 dahil edildi. Tedavi oncesi ve sonrast DEXA bulgularinin yanm sira, kemik
saghigin1 etkileyebilecek klinik ve biyokimyasal parametreler degerlendirildi. BULGULAR:
Calismaya 104 hasta dahil edildi (Sekil 1). Hastalarin yas ortalamasi 15,8 + 5,98 y1l ve 61°1 (%58,1)
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erkekti. YEMT sonrast KMY z-skorunda anlamli artig saptandi (0,001 £ 1,61°den 0,26 £+ 1,68’¢;
p=0,042). Bu artis 6zellikle ¢cocuklarda anlamliyken (0,276 + 1,65’ten 0,659 + 1,69’a; p=0,014),
eriskinlerde anlamli degisiklik gézlenmedi (-0,676 + 1,33’ten -0,715 £ 1,22’ye; p=0,848). FEV1 ve
FVC z-skorlarinda anlamli iyilesme gozlenirken, ter testi degerlerinde ve pulmoner alevlenme
sayisinda anlamli azalma saptandi (p<0,001). Biyokimyasal degerlendirmede 25-OH D vitamini ve
PTH diizeylerinde anlamli degisiklik izlenmezken, kalsiyum diizeyinde artis, fosfor ve alkalen fosfataz
diizeylerinde ise azalma gorildii (sirasiyla p=0,003, p=0,002 ve p=0,010) (Tablo 1). SONUC: YEMT,
KF hastalarinda KMY z-skorunda artis, VKi’de iyilesme, solunum fonksiyonlarinda diizelme ve
pulmoner alevlenmelerde azalma ile iliskili bulundu. Ayrica kemik metabolizmas: ile iliskili bazi
biyokimyasal parametrelerde degisim gozlendi. Bu bulgular, YEMT’in kemik saglig1 iizerinde olumlu
etkileri oldugunu diisiindtirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, yiiksek etkili modiilator tedavi, kemik mineral yogunlugu

Tablo1: Kistik fibrozis hastalarinda yiiksek etkili modiilator tedavi 6ncesi ve sonrasi klinik,
biyokimyasal ve kemik mineral yogunlugu parametrelerinin karsilagtirilmasi

Demografik veriler mean (£ SD)
Yas 15,8 +£5,98
<18 yas (n=74) 12,8 +3,24
>18 yas (n=30) 23,3+ 437
Erkek n(%) 61 (%58,10)
Takip siiresi (y1l) 2,42+ 0,95
Modiilator baslama yasi (yil) 16,9 £5,97

F508del patojenik varyanti1 (n%)

Heterozigot 37 (%35,6)
Homozigot 32 (%30,8)

YEMT oncesi YEMT sonrasi

mean (£ SD) mean (+ SD) d
VA z-skoru -0,84 + 1,86 -0,65 + 1,40 0,666
Boy z skoru -0,49+ 1,33 -0,73 £ 1,24 0,038
VKI (tiim hastalar) 18,80 4,26 20,60 + 4,24 < 0,001
VKI z-skoru -0,75 + 1,81 -0,32+ 1,33 0,014
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KMY z skoru 0,001 + 1,61 0,26 1,68 0,042
KMY z skoru grup

< 18 yas 0,276 + 1,65 0,659 + 1,69 0,014
> 18 yas -0,676 £ 1,33 -0,715+ 1,22 0,848
KMY z-skoru siniflama (n%)

>-1 76 (73,08) 76 (73,08)

-2 to -1 18 (17,30) 20 (19,23)

<-2 10 (9,62) 8(7,69)

FEV1 z skoru -2,114+2,33 -1,42+2.23 < 0,001
FVC z skoru -1,90 £ 2,18 -1,18 +£2,08 < 0,001
Ter testi 91,30 + 22,60 43,80 +21,20 < 0,001
25 OH D vitamin diizeyi (ng/L) 29,80 £ 15,80 28,70 £ 12,10 0,428
Kalsiyum (mg/dL) 9,64 +0,48 9,78 +£0,41 0,003
Fosfor (mg/dL) 4,29 +£0,71 4,06 + 0,80 0,002
Alkalen fosfataz (U/L) 191 £94,8 167 £104 0,010
PTH (ng/L), (n=41) 45,2+ 19,2 47,5 +20 0,269
INR 1,06 0,12 1,02 £ 0,09 < 0,001
Pulmoner alevlenme sayisi 0,65+1,16 0,17 £0,57 <0,001
Multivitamin kullanimi (n%) 88 (84,60) 89 (85,60) 0,808
D vitamin kullanimi (n%) 18 (17,31) 17 (16,35) 0,853
Kolonizasyon (n%)

Pseudomonas aeruginosa 37 (35,60) 21 (20,20) 0,005
MRSA 9 (8,70) 11 (10,60) 0,228
MSSA 52 (50,00) 31 (29,80) < 0,001
Pankreatik yetmezlik (n%) 94 (90,40) 87 (83,70) 0,020

FEV1: forced expiratory volume in 1 second; FVC: forced vital capacity; KMY: Kemik mineral
yogunlugu; MRSA: methicillin-resistant Staphylococcus aureus; MSSA: methicillin-susceptible
Staphylococcus aureus; PTH: parathormon; VA: viicut agirligi; VKI: viicut kitle indeksi; YEMT:

yiiksek etkili modiilator tedavi.
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2024 yilinda Ulusal Kistik
Fibrozis Kayit Sistemi’nde
kayitli hasta
n=2239
| Diglama kriteri:
_| Calismaya katilmayan merkezlerin hasta
sayisl
y n=679
Caligmaya katilmayi kabul
eden merkezlerde izlenen
KF hastalar
n=1560
( Diglama kriteri:
> YEMT kullanmayan hastalar
i L n=1157
Yiiksek etkili modiilator
tedavi (YEMT) kullanan
hastalar
n=403
Diglama kriteri:
Tedavi dncesi ve sonrast KMY degerlendirmesi
> bulunmayan hastalar
n=299

Caligmaya dahil edilen hastalar
[Tedavi 6ncesi ve sonrasi Kemik Mineral
Yogunlugu (KMY) degerlendirmesi bulunan
hastalar]
n=104

Sekil 1: Calisma akis semasi
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