~

AT,
¥Z7Z
KA

Ama -

KKYEGODEKK KKSTKK
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YDEDKLMESK VE AVRUPA KKSTKK

¢ OK MERKEZLK

SKSTEMKNE GY¥NDERKLMESKD

¢ ALI k MASI KLE KLGKLK PROTOKOL
Hasta kayeét sistemleri bir mer Kk:¢
ve epidemiyolojik ©°zellikleri gr
kaydet mek, kzaa mand lax t @rema k,en ep

amacéeyla d¢gzamlisicltemalertdopl. awr
bul unan ve nadir bir hastal ék

hastal @& éna ait ulusal hasta ka\
preval anséne, hastal ék y ¢ kseyirlgrini
i ncel emek amaceéeyla kull anél makt

Yol u Hastal éklare ve Kistik Fib
Kayét Sistemi 0 ( UKKKKSS 6 n ik i r ukl umruu
Veéereéeteéecese ve yrPume t¥oclius iHatsotcaulké K
Der nejKnétdeirrn.et czerinden ul akél
¢l kemi zde ne kadar KF hastaseé o

zelli klerinin bilinmesi m ¢, mkkendi
KF hasta sayésé ve ©°zellikleri
karkeéel akt érél maséna ol anak t an
dejerlendiril mesi ve hangi t eda
enfeksiyon ya da komplikasyondar t € K gi bi yeni
olunmasé ve ayréca KF konusundze
hastal arén belirlenmesi gibi fa

Bu -ok mer kelzilni ncil gannae@ z de K
merkezlerin KF/Ai Ki s thirlo z F & Transmembr an
(KFTR) - Klii lkik Met abol i k KseknRbronsmraréni
Pozitif, KesinOlmayai ané ( KFKOT) 0 ( KKR$/ K
hast al ékH)@KE B sd lad m r éveldimk ve demogriafik

verilerini her Wleds adyg¢ zkeln | Ha sotlaar
(UKKS)kaydet mesi yoluyla, yeéllek o
°zellikleri ile il gildi bil gi s
-ékartmak, KF illmeasiél gpillain |-aanléérksna
olan hastalaré belirlemek ve Tg¢
mer kezl i -al ekxkmalar i -in veri S

¢al & k makniemcejin g mhk e ;i Kistikd-ibrozis Krensmembra
Kondg¢ kt andKFRR)-gKJ li &ik® Met abol i k KiSile
Fibrozis Tarama Pozitif, Kesin Olmaydhan é ( KFKOT) 0o
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FKBROZKS HASTALARININ D
KKSTKK FKBROZKS HAST!/
FKBROZKS DERL
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ve KFTR- i I i Kk ki | i hied)t anhnekée (KIFURKS
kaydedi |l mi K ol an yell ék verile
Demejionin 2006 yélAaAwdapak ukKmuidi
Si stre(mi Bur opean Cystic FibPodes|
Beyl ece Avr/up & KKMSI/ K KKOIKHhast HI
demografi k ve klinik ©°zelliilolmaky
¢l kemi z/IdeRKKME/ KFKOKHh/ast KIFAMReé n é
i steme kateéelan dijer Avrupa ¢/l
KKMS/ KFKOT 6K Hk o nKuFsTURh d a bakem s
onusunda destek allmknal eapi demir
ok merkezli -al ekxmal ar i -in u)
ol acakteéer.

X Dt »m

Ki Ki sel Veril eri Koruma Kanu
¢ocuk Solunum Yol u Hast al ékl ar ¢
dernekUKSdnin kurul maséndan, y°net
ol an verilerin uluslararaseé ver

1. Her mer kezde,n Tkeéartkeil yeenccked a rKF

mer kezl erde -al ékan doktorl a
ol acak, O sorumlu ki kKivye UK
kull |l anécé adée vV e Kifre

Ahttp:// kfkayitsi sKk®dmd . KF gtoa
takip etti kl eri hastal ar én
gireceklerdir.

Hastalar sisteme girildijind
kod verilecektir, byl ece ha
kimlik bilgilerini gi ren mer kez tarafén
g°r mesi m¢ mk¢n ol mayacakter .

UK K S Bretokg) Ekr1d H e c & U n |

Hastal ar én
la il gildi biyol oj ik

Hastal ar

2.Yell ék olarak AUKKSoe dahil

dosyaséna kaydedilip her yeél
Sistemi d0ne g°nder i |Peotmkok tEk-26;d
sunul muktur .
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UKKSdnin Kurucusu, sahibi V €
Hastal ékl aré ve Kistik Fibro

UKKS verilerinin sakl anmasé@,
Solunum Yolu Hastal ekl aré ve
Kat él an merkezler ise her yeé
sorumludur. Bilgilerin dmégrkez
sorumludur.

Bil gileri kaydedil en hastal a
bu sorumlul uk, hastal ar én Vv
mer keze aittir. Kmzal anmék o
sakl anmak zorundader.
Hastalar/ailelerle z aman i -in verileri
Hastalar/ aileler wver.i Ssistem
g°rme hakkéna sahiptirler; v
hastalar/ ailelere verilerini
Bir merkez, verilem i sisteme girdikten
ger i -ekme hakkéna sahiptir.
mer kez sadece kendine ait v
ak bakka merkezlerin veriler
Her KF merkezindes or uml u ol an bir ki
se-ilen 7 Kki«ki AUKKS y°netim
AUKKS y°netim kuruludo t¢gm ve
Yél |l ék rapor ve veri d° k¢ml e
Y°netim kuruludo karar verir.
UKKS6e girilen veriler bilims
UKKSb6e kayétle olan veriler,
al énarak epidemiyolojik ve -«
Bunun i-in y°netim kuruéunayY
kurulu en ge- 1 ay i-inde ba
Veril er ull anéel arak yapél an

k n
ki kiler yélleék raporda sunul
n

¢tal ékmaneé yazarl aré araseéna
eklenir.

¢ ok me r k e aldrda yer aalacalk mastalar, izlendikl
mer kezl ere haber verilerek -
| ek ol ar ak UKKSo6e dahil edi
dedi |l i p, her y el de¢zenl i ol
di |l ir; bu si st ermtekoldgER-20dleer isluea

rupa KF Ha s t a httpK/avyne.dcfs.eSprogetisent

patientreqistry/project , kendil erine g°nder



https://www.ecfs.eu/projects/ecfs-patient-registry/project
https://www.ecfs.eu/projects/ecfs-patient-registry/project

hazéerl ayép web sitesinde yell el
nde bil i msel ama-1|lar i -1in

OnamFormu Ay dénl at el ménotokol Ele3nd t¢ ev,c umku R é Rratokdl
Ek-4 @ unul muxktur .

Proje ¢al ékmaya katél ém tamamen ¢cret
Destekleri

Projenin ¢al ék ma, s¢rekli ol arak devam e
Sonlanma edecektir. ¢al ékma sonl andeéer él a
Durumu ve ardéndan t¢m veriler silinec

EKLER

Protokol Ek-1. Hastal arén UKKSOGe girilecek verileri

Protokol Ek-2. Hastal arén AAvrupa KF Hasta Kayeét Si :
ProtokolEk-3. Aydénl at él mék onam for mu
ProtokolEk-4.¢ ocuk Réza f or mu
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Protokol Ek-1. Hast al agirieagek vErileiK S 6 e

Ul us al Kistik Fibrozis Hasta Kayét Siste

L. Hastaya ait demografik bilgiler
Merkez kodu:
Mer kez adeé:
Hasta kodu:
Onam verdi mi:
Dojum tarihi
Cinsiyet:
Et ni k BeYad ®yah Kuz ey DdGygndyg YABy@Kar é kK é/lBilinmar/] er
S°yl emek i stemiyor

Taneée

Tané kesi nhlaeykdinmiyomeévét-t ané kesinlektirilecek

Tané dur umu:

A Kistik fibrozis dejil

A Kistik fibrozis (¥ncedenkKKMB/ KEKOdal ¢ & d «

al ép almadéjé bilinmiyor)

A Kistik fibrozis tanésé kesinlexktirilecek

A Kistik fibrozis (¥nceden KKMS/ KFKOT taneés:¢

A Kistik fibroz-ibsigq«¥ntedbasKBETBk tanésé al d¢

A KKMS/ KFKOT, #fAkimdi ki tanéeséo

A KFTR-i | i Kk ki | i hastal &k (Hi-bir zaman KKMS/ KF

A KFTR-i | i K ki | i hastal ék (¥nceden KKMS/ KFKOT t

A KFTR-i | i kkili hastaleéek (¥nceden kistik fibrog

A Kistik fibrozis takEé€lyeétcaéenseées & ¥anlcdeeden KKMS/ |

A Kistik fibrozis takéyéeceéesal(xkadderalitsatliél

Tané takeée Yel ol ar ak

Tané tarihi:

Yeni dojan tar airiansngar-Yap8apdel madeée

(yapel dé i se: y a pséd ndué-, nseognaut-i fp/o zyiatpi &l/d éy,a pséol n

Mekonyum il bdinmsyor-eHvaeytér( evet i -inde: evet, oper

evet , opere edil medi/ evet, opere edilip edil

Mutasyonl:

1 Genotiplendirmey ap €l mad é

T Genotiplendirme yapeéel dé fakat mutasyon s:
T Genotiplendirme yapeéel deé Mut asyon adeé yaz:¢«
(www. genet.sickkids.on.ca/ SearchPage. ht ml )
T Genotiplendirme yapéel deé: Abul unan mutasyol

D

Mut asyon dijerl ad

Mutasyon2:
T Genotiplendirme yapél madeée
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1T Genotiplendirme yapeéel dé fakat mutasyon s:

1 Genotiplendirme yapeéel de Mut asyon adé yaz:¢«
(www. genet.sickkids.on.ca/ SearchPage. ht ml ]

T Genoti pl endiibrurhew nyaanp @lud@a:syon adé o sitede

Mut asyon dijer2 ade:

Ter testi tipi 1:
T bilinmiyor/test titrasyon ile dejil

T yapeéel madeé
1T yapél de: Kl or d¢zeyi [ kondegktivite
Ter testi dejeri 1 ( mmol / L)

Ter testi tipi 2:
1 Dbilinmiyor/testtitray on i | e de7j i |l

T yapél made
T vyapél de: Kl or d¢zeyi [ kondegktivite

Ter testi dejeri 2 ( mmol / L)

Nazal potansiyel fark °1-¢m¢g: bilinmiyor/ yapeé
Yapéldé il se: tarih, sonu-

Kntestinalbiadki éenmmi®ylo-rg/néapél madé/ yapéel dé
Yapéldée inse: tarih, so

Fekalelastazb i | i nmi yor / yapél madé/ yapel de

I
Fekalbiyajnnmi yor/ yapél madée/ yapéel de

adece KKMS/ KFKOT i-in: Yenidojan tarama pr of
IRT
IRT-IRT
IRT-ML-IRT
IRT-DNA
IRT-DNA-IRT
IRT-DNA+ML -IRT
IRT-DNA-EGA
IRT-PAP-IRT
IRT-PAP-DNA
IRT-PAP-DNA-EGA
Bilinmiyor

ece KKMS/ KFKOT i -in: i
ece KKMS/ KFKOT i -1in: I
ece KKMS/ KFKOT i -in: b a
Bir kez
Kki kez
Bir kez
Kki kez
Yapéel mad

SO
[oleoRyel

<2
2
D2
2

To o To Do To () () () To o o To To To To To To To Do ()
[oNeNeNe)
[oNeNeNe)
OOt OO
Q Qe

©OO0AA



A Bilinmiyor

Sadece KKMS/ KFKOT i -1in: bazal boy (cm)
Sadece KKMS/ikikEFEKM®Tazal v¢cut ajérleje (kag)
Sadece KKMS/ KFKOT i -1in: bazal boy ve v¢icut aj
Il. Yéll ek olarak girilen bilgiler

Vizit yel e:

Son durum/ Solunum /Beslenme:

Hastanén son d/¥euwéByuo ryBill ihnnmi ykan termaleen g &€lkmed i¥
¥l d¢ 1 se °l ¢m tari hi, °l ¢m nedeni

Vegcocut ajeéerl éejeée (kg)
Boy: (cm)

FEV1 yapéldé mée: evet [ hayér

Evet ise: |litre ve % ol arak dejeri
FEV1 °1 -¢l en tarih
FVC: yapélde mée: evet [ hayér

Evet ise: |litre ve % ol arak dejeri
FvVC °1 -¢len tari h:

Akcijer temiz| ¥me éi HlédomiyosEHa {EBvel | )

Tedavi:

K n h antibeyotik:

KnhAadtei biyoti k(> 3 ay): Bilinmiyor [/ Hayér/ E
Evet ise:

Nebulize Tobramisin: Bilinmiyor |/ Hayér/ Evet
Nebulize Kolistin: Bilinmiyor [/ Hayér/ Evet
Nebulize Aztreonam: Bilinmiyor |/ Hayér/ Evet
Tobramisin Kuru Toz Knhaler: Bilinmiyor [/ Ha\
KolistinKur u Toz Knhal er: Bilinmiyor |/ Hayér/ Eve
Dijer Nebulize/ Kuru Toz Knhaler Antibiyotik:
Antistafil okokkal Devaml é& Tedavi : Bilinmiyor
Solunum:

rhDNaz : Bilinmiyor [/ Hayér/ Evet

Hipertoniksah devaml & (>3ay) Bilinmiyor [/ Hayér/|
Knhal e mannitol (>3ay) Bilinmiyor [/ Hayeéer/
Knhale bronkodilat®r devamlé (>3ay): Bil i nmi)
Knhale steroid: Bilinmiyor |/ Hayér/ Evet
Knhale steroid ve LABA : Bilinmiyor [/ Hayér/
OralSer oi d: Bilinmiyor [/ Hayeéer/ Evet

Makrolid devamleé (>3ay) Bilinmiyor / Hayért
Oksijen tedavisi: Bilinmiyor |/ Hayér/ Evet
Noninvazif mekani k ventil asyon: Bilinmiyor |
Beslenme/GIS:

Pankreati k enzi m: Bilinmiyor [/ Hayér/ Evet
Ursodeoksikdl k asi t : Bilinmiyor |/ Hayér/ Evet
Proton pompa inhibit°r¢: Bilinmiyor [ Hayeéer/
Ent er al besl enme: Bilinmiyor [/ Hayér/ Evet |

8



Mul ti vitami

Vitamin A

VitaminD:Bi |l i nmi yor /

Vitami
Vit ami

n E
n K
Endokrin

Kal si yum d

Bi fosfonat:

Knse¢lin:

Dijer
Mod¢l:at ©r

Bilinmiyor |/

Evet
et

n: Bilinmiyor
Bilinmiyor |/
Hayeéer/
Bilinmiyor |/
Bilinmiyor |/

estefji Bi |l i /

Bilinmiyor |/

D D

Ivacaftor:Bilinmiyor/H a yEvet

Evet ise:

Bakl and:@éj
Kesildimi?Bu v
bakl/andé
Halen devam ediyor

é
[

bakl anmadan

Kvacaftor

h

tari
t yBaul évnidza tk eyséillédnid a

Zi kesil.

BilmmigokY a pt éelfivnaapdées d i :

t evdiazviits iy éalléénrdkae ny abpué | an t er

Lumacaftor/ IvacaftorBi | i nmi yor / Hayér / Evet

Evet ise:

Bakl andéj é
Kesil di mi
bakl ande/
Halen devanediyor

bakl anmadan

Kvacaftor

Tezacaftor/ lvacaftoB i | i

Evet ise:

Bakl andéj é
Kesil di mi
bakl andé/
Halen devam ediyor

bakl anmadan

Kvacaftor

Elexacaftor/ Tezacaftor/ IvacaftoB i |

Evet se:

Bakl andéj é
Kesil di mi
bakl andé/
Halen devam ediyor

bakl anmadan

Kvacaftor

Dijer

h:
Vi

t ar i

? Bu zit yéelénda kesil

°nceki

e testi:
tedavi si | rken bu

@ =

t
a

di / Bu

Evet

bu v

P,

t esti

Vi zi f

nmiyor/ Hayér/ Evet

tari h:

? Bu vizit kediélnida, klrsiVvidai/tBuy &li &n d
°nceki ter testi: Bilinmiyor/ Yap:¢

tedavi si al érken bu vizit yélénda

i nmi yor/ Hayér/ Evet

tari h:

? Bu vizit yéelénda kesildi/ Bu vizi:t
°nceki ter testi: Bilinmiyor/ Yap:¢

tedavi si ateréestk en bu vizit yeélénda

CFTR Bmdd ulnaityorr¢/:Hay ér / Evet
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Evet ise:

Baklandéje tari h:

Kesil di mi ? Bu vizit yélénda kesildi/ Bu vi zi't
bakl ande/

Halen devam ediyor

bakl anmadan °nceki taedé/tYeaspél:déeBi |l i nmiyor/ Yap:¢
Kvacaftor tedavisi aleérken bu vizit yéleénda
Alevlenme hikayesi:

Al evli enme hi kayesi (so n 1 yeél i -erisindeki bi
O yel I -1 nde, I ntraven®z panltmadneyrotalke vill een mee dg
Bilinmiyor/H a yEveat

O yeél I -inde, intraviedn®z apnutlinboinyeort iakl eivll ee ntneed :

Damardan ant i bi y(@FEnedenlip(Evdestih@stargede) s ay és é
Damardan antibiyotik aldéejé g¢n sayéesé (KF n«
Hastanede geni sadiyésé (KEHemdrkaniey)l €« RutKmh &eoma

Mikrobiyoloji:

Kroni k Pseudomonas aeruginosa /ikterii@ami zasyonu:
Kronik Metisilin hassaSt aphyl ococcus aur euistermitBni | i nmi yor /
Kronik Metisilind i r &t -alpihy | ococcus aur eus: Bilinmiyor

Kroni k Burkhol deria cepacil/atermi@mampl| e x : Bilinmi)
Kronik Haemophilus influenza&i | i nmi yor [/ Hayér/ Evet/interm
O yel i -1 nde Nbaotdriabbirentyar/tib gle 1 my c /Eadtle pimagde al én

K¢l tegr aléendée ve /Kgplazrl ape@eanidtei, f akglatkg s onar
Nont ¢berk¢l oz mi kobakteri k¢l teéeréende ena z 1

[
mi? Bilinmiyor [/ Hayeéer/ Evet

Nont ¢berk¢l oz mi kobakteri k¢l teéereéende en az 1

Bilinmiyor [/ Hayér/ Evet

O yel i -inde Nont ¢berke¢gllo miekobhakt amiant gdawdi
bakl anép o yéll idhenmaymredemMayeér/ Evet

O yel i -inde Mycobacterium /intertmitam cul osi s: Bil i
KronkSt enotrophomonas mal t opl/imermifarma: Bi |l i nmiyor |

Kroni k Achr onBiblaicntneiry otr¢ r/l eHaiyér / Evet/inter mi
O yelbalgame/ BAL/ bojaz s¢regnt al @Emme] med e m:
?:

Bilinmiyor/lHa y-& i | t ¢r /Eadtle plmagde al éndeé

K¢l teoe aeééeand az 1Kpotrigri Bl epde¢gr amamak sont
En az bir kez Mantar pozitifisdspe r gi | | us f umi Bialt iusmisya@rnt a/h diga yn&
En az bir kez Mantar pozitiBilseaemi oedods playi

Komplikasyonlar

ABPA: Bilinmiyor [/ Ha yideddvi géfektgen ABPE)v et | -i nde:
DiyabettBi | i nmi yor [/ Hayér/ Evet (eA-elték -hinpdeer:glBio
ins¢glin gerektiren diyabet)

Pn°motoraks (g°jJé¢s tepe gereken) : Bilinmiyor
Karacijer hastal éjeée: Bi |l i nmiyor nhipeksplgniemmn / Ev et

ile birlikte siroz portal hipertansiyon/hipersplenizm olmadan skasroz, portal hipertansiyon
bilinmiyor-si r oz ol madan karacijer hastal éje)
Maj°r (250 ml czerinde) hemopti zi: Bilinmiyort

1



Mal i gnansi t Anélager Bi Evemi yor

Sing¢gzit: Bilinmiyor [/ Hayeéer/ Evet

Osteoporoz: Bilinmiyor [/ Hayér/ Evet
Osteopeni : Bilinmiyor [/ Hayér/ Evet
Gastro°zefageal refl ¢: Bilinmiyor [/ Hayeér/ |
Ps°dobartter Sendromu: Bilinmiyor [/ Hayér/ E\

Distal intestim | obstr ¢ ¢ks@PH)Bi $emani gor / Hayéer/ Evet

O yel i -in

d eBilgmneyoréHlaiyké rv ar -mecU:k/Ewetakt a/ er kek h

Evet, gebelik devamediyoEv et , gebel i k bu yél sonl andeée

Gebelijin

s oBilimmayorihtee bree /dBed@lik devam ediydlC a n 6 g U oh

Spontan abortus (<28 haft® | ¢ doj um /(Te® a»® t WEif faébdor t u s

Pankreatik Durum :

Fekal el as
Yapél dée i s
T bir kez
T i ki kez
T bir kez

M ikikez> 20
Fekal vyaj:
Yapéel de i s

T bir kez

T i ki k ez

9 bir kez normal

9 iki kez normal

Transplantasyon

(o]

O izlem y
Evet
O izl em y

Evet

M

taz: Bilinmiyor [/ Yapél made/ Yapéel dé
< 200 microgram/ gg¢n
< 200 microgram/gg¢n
> 200 microgram/ ggé¢n
O microgram/ gg¢n
Bilinmiyor/ Yapél made/ Yapéel deé
e:
y ¢ ksek
yé¢ksek
|l enda ya da °nceki yel Biaridamiakxai j /1
|l endakpaatap®epethntpaé8lybaudgapél dé

O izl em yeéel eénda byatded n°smd akiit aysglolnair dyaeap €l dé r

Evet
O izl em ye

Hastanén s
Yakeéyor
Bu el
Kzl md e
Sadece
Sadece
¥1 d

To o o T Io Do
<

e D D D

|l endadiypreas@al & mcakyoyel yap&ladé meée?:

on dur umu

ve bu yel kontrole gel di

kontrole gel medi (Kzlemden -é&kmadée)
n -ékteé

KKMS/ KFKOT i -in: Aile isteji nedeni

KKMS/IKnEKXTz|l emi durdurul du, tanése






