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OZET

SISTEMIK SKLEROZLU HASTALARDA NEFESSIZLIiK iNANISLARI
ANKETININ TURKCE ADAPTASYONU VE KLINIiK OZELLIKLER iLE
ILISKISININ INCELENMESI

OGUZ USTUN

iZMiR KATIiP CELEBi UNiVERSITESi SAGLIK BiLIMLERI ENSTIiTUSU
FiZYOTERAPIi VE REHABILITASYON ANABILIiM DALI
YUKSEK LiSANS TEZi iZMiR-2022

Giris-Amac: Fibrozis, vaskiilopati ve inflamasyonla karakterize bir bag dokusu hastalig1
olan Sistemik Sklerozda (SSc) siklikla solunum sistemi de etkilenmektedir. SSc hastalarinda
dispne, ozellikle efor dispnesi, ¢esitli nedenler ile ortaya ¢ikabilir. Dispneye iligkin olumsuz
tutumlarin degerlendirilmesi dispneye bagli hareketten kaginma gibi negatif sonuglarin
onlenmesi acisindan 6nemlidir. Bu ¢alismanin amaci Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nin SSc
hastalarinda Tirkce validasyonunu gergeklestirmek ve fiziksel ve klinik oOzellikler ile
iligkisini aragtirmakti.

Materyal ve Metot: Elli SSc hastas1 (47 kadin) ¢alismaya dahil edildi. Hastalara, solunum

fonksiyonlari, solunum kaslarinin kuvveti, hasta bildirimine dayali dispne varligi, solunum
problemlerine bagh yasam kalitesi, duygu durum ve yorgunlukla ilgili degerlendirmeler
uygulandi. Hastalar bir hafta sonra Nefessizlik Inanislari Anketi’nin test-tekrar test
giivenirligi agisindan tekrar degerlendirildi.

Bulgular: Nefessizlik Inaniglar1 Anketinin 12 soruluk Tiirkge versiyonunun i¢ tutarliligmnim
(Cronbach’s alpha: 0,862) ve test-tekrar test giivenirliginin (ICC: 0,831 (95% CI: 0,702-
0,907) iyi oldugu saptandi. Anket skorlar1 ile hastalik siiresi, hasta bildirimine dayali dispne
varlig1, solunum problemlerine bagli yasam kalitesi, duygu durum ve yorgunluk iliskili
bulundu (p<0,05).

Sonug: Sonuglarimiza gore, Nefessizlik Inamislar1 Anketinin 12 soruluk Tiirk¢e versiyonu
SSc hastalarinda dispne ile ilgili diisiinceleri degerlendirmek i¢in gilivenilir ve gecerli bir
aragtir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik Skleroz, Dispne, Korku Kaginma




ABSTRACT
TURKISH ADAPTATION OF ‘BREATHLESSNESS BELIEFS QUESTIONNAIRE’
IN PATIENTS WITH SYSTEMIC SCLEROSIS AND INVESTIGATION OF ITS
RELATIONSHIPS WITH CLINICAL FEATURES
OGUZ USTUN, PT
IZMIR KATIP CELEBI UNIVERSITY INSTITUTE OF HEALTH SCIENCES
DEPARTMENT OF PHYSIOTHERAPY AND REHABILITATION

MASTER’S THESIS IZMIR-2022

Introduction-Aim: The respiratory system is often affected in Systemic Sclerosis (SSc), a

connective tissue disease characterized by fibrosis, vasculopathy and inflammation.
Dyspnea, especially exertional dyspnea, may occur in SSc patients due to various reasons.
Evaluation of negative attitudes towards dyspnea is important in terms of preventing
negative consequences such as fear of movement due to dyspnea. The aim of this study was
to perform the Turkish validation of the Breathlessness Beliefs Questionnaire in SSc patients

and to investigate its relationships with physical and clinical characteristics.

Material-Methods: Fifty patients with SSc (47 females) were included in the study. The
patients were evaluated regarding respiratory functions, respiratory muscle strength, patient
reported dyspnea, quality of life related to respiratory problems, mood, and fatigue. The
patients were re-evaluated one week later for the test-retest reliability of the Breathless
Beliefs Questionnaire.

Results: Internal consistency (Cronbach's alpha: 0.862) and test-retest validity (ICC: 0.831
(95% CI: 0.702-0.907) of the 12-question Turkish version of the Breathlessness Beliefs
Questionnaire were found to be good. The scores of the questionnaire were found to be
associated to duration of illness, patient-reported dyspnea, quality of life related to
respiratory problems, mood, and fatigue (p<0.05).

Conclusion: According to our results, the 12-item Turkish version of the Breathlessness
Beliefs Questionnaire is a reliable and valid tool to assess thoughts about dyspnea in SSc
patients.

Keywords: Systemic Sclerosis, Dyspnea, Fear Avoidance
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1. GIRIS VE AMAC

1.1. Problemin Tanim ve Onemi

Sistemik skleroz (SSc), cilt ve i¢ organlarda kollajen birikimi ve vaskiiler hasar ile
karakterize, oto-immiin, romatizmal, kronik bir hastaliktir (1). SSc nadir goriilmekle birlikte
yiilksek morbidite ve mortaliteye sahiptir. SSc’nin daha iyi anlagilmast ve gelismis
siiflandirma sistemlerinin gelistirilmesi hastaligin daha iyi yonetilmesine olanak vermistir
(2). Bununla birlikte, SSc ile iliskili komplikasyonlar hasta ve saglik sistemine hala biiyiik
oranda yiikk olusturmaktadir. SSc’li hastalarda 6zellikle solunum sistemi ile iligkili
komplikasyonlar SSc ile iliskili 6liimiin 6nde gelen nedenlerindendir (3). Dahasi, SSc, esas
olarak akcigerleri etkileyen komplikasyonlarin gelismesi nedeniyle ot0-immiin romatizmal
hastaliklar arasinda en yiiksek Olim oranina sahip hastaliktir (4,5). SSc’de solunum
sisteminde karsimiza intrapulmoner (akciger fibrozisi ve pulmoner arteryel hipertansiyon) ve
ekstrapulmoner (gogls kafesi iizerindeki cildin fibrozisi ve solunum kaslarinin zayifligi)
komplikasyonlar ¢ikmaktadir. Akciger dokusunda olusan hasarin onarimindaki yetersizlikler
akciger fibrozisine ve interstisyel akciger hastaligina sebep olabilmekte ve bu durum
akcigerlerin ekspansiyon yetenegini azaltarak restriktif bir solunum sikintisina yol
acabilmektedir (6). Benzer sekilde govde lizerindeki ciltte olusan fibrozis ve solunum kas
zay1fligt da bu restriktif solunum kisitlanmasina katkida bulunabilir. Olast bir restriktif
solunum sikintisina ek olarak vaskiiler yapilardaki proliferatif vaskiilopatiye bagli olusan
pulmoner arteryel hipertansiyon SSc’li hastalarda dispneye neden olabilmektedir. Rahatsiz
edici nefes alma hissi veya nefessiz kalma hissi olarak tanimlanan dispne, hastalarin is
yapabilme yetenegini etkileyebilmekte ve hastalar dispneye sekonder fiziksel aktivite
seviyelerini azaltabilmektedirler (7). Bu durum da inaktivitenin beraberinde getirecegi diger
olumsuz sonuglara yol agabilmektedir. Bu tarz kétii sonuglarin 6nlenmesi agisindan hastalarin

dispneyle ilgili diistincelerinin degerlendirilmesi 6nemlidir.

1.2. Arastirmanin Amaci

Bu arastirmanin amaci Nefessizlik Inanislar1 Anketi isimli dlgegin Tiirkge
versiyonunun yetiskin SSc hastalarinda kullanilabilirligini arastirmak ve psikometrik
ozelliklerini incelemektir. Ikincil ama¢ SSc hastalarmin dispne ile ilgili diisiincelerinin

fiziksel ve klinik 6zellikler ile olan iligkisini arastirmaktir.



1.3. Arastirmanin Sorulari

- Nefessizlik Inanislar1  Anketi’nin Tiirkge versiyonu SSc hastalari agisindan
kullanilabilir mi?
- SSc hastalarinda dispne ile ilgili inaniglar ile fiziksel ve klinik 6zellikler arasinda

iligkiler var midir?

1.4. Arastirmanin Hipotezleri

- Hi= Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nin Tiirkce versiyonu SSc hastalarinin dispne ile
ilgili inaniglarin1 belirlemek agisindan yiiksek (Cronbach’s Alfa>0,80) i¢ tutarliliga
sahiptir.

- Ha2= Nefessizlik Inamislar1 Anketi’nin Tiirkce versiyonu SSc hastalarmin dispne ile
ilgili inaniglarin1 belirlemek agisindan yiiksek (1CC>0,80) test-tekrar test giivenirligine
sahiptir.

- Hs= SSc hastalarinda Nefessizlik Inamslar1 Anketi’nin Tiirkce versiyonu dispne
varligimi sorgulayan anketler iliskilidir ve bu nedenle anketin yakinsak gecerligi
vardir.

- Ha= SSc hastalarinda dispne ile ilgili inanislar ile fiziksel ve klinik 6zellikler arasinda
iliskiler bulunmaktadir.

- Hs= SSc hastalarinda Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nin ayirici gegerligi bulunmaktadir.

1.5. Arastirmanin Onemi

Caligmamiz, SSc’li hastalarin dispne hakkindaki diisiincelerini degerlendiren bir
anketin Tiirk¢e’ye kazandirilmasi ve nefessiz kalma ile iligkili fiziksel ve Kklinik 6zelliklerin

belirlenmesi agisindan alanda yapilan ilk ¢alisma 6zelligini gostermektedir.

1.6. Arastirmanin Kisithliklari

Calismanin kesitsel sekilde yapilmasi, fiziksel aktivite seviyesinin ve fonksiyonel
durumun degerlendirilmemesi, ekstrapulmoner tutulumunun farkli bir komponentini olusturan
gogiis cevre Olgiimii gibi bir 6l¢iim icermemesi ve erkek popiilasyonun yeteri kadar temsil

edilememesi ¢alismanin kisitliliklarini olugturmaktadir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Sistemik Sklerozda Genel Klinik Goriiniim ve Tam

Ilk olarak 18. yiizyilin ortalarinda Italya'da Carlo Curzio tarafindan cildi ahsaba
ceviren bir durum olarak tanimlanan Skleroderma, adin1 Yunanca oxAnpog (skleros/sert) ve
depua (derma/deri) kelimelerinden almistir (8). Skleroderma’nin bir alt hastaligi olan sistemik
sklerozun (SSc) erken klinik belirtileri degisken olmakla birlikte, ¢oklu organ tutulumuna
iliskin belirtiler SSc’nin ayirt edici 6zelligidir ve hastaligin teshisinde énemlidir. Yaygin cilt
tutulumuna bagh ciltte gerginlik ve kasinti erken belirtiler olarak goézlenebilir (9). Coklu
organ/sistem tutulumu ile seyreden SSc’de Raynaud fenomeni ve gastrodzofageal reflii gibi
kardinal belirtiler siklikla hastaligin erken donemlerinde ortaya ¢iksa da bu belirtiler genel
popiilasyonda da oldukga yaygindir, bu nedenle SSc tanisini destekleyecek belirli 6zelliklerin
(6rnegin, anti-niikleer antikor profili) klinik a¢idan dikkate alinmasi onemlidir (10,11).
Hastalikta sistem bazli tutulumlar 6zellikle solunum sisteminde (akciger fibrozu, pulmoner
arteryel hipertansiyon), bosaltim sisteminde (bobrek yetmezligi) ve/veya sindirim siteminde
(gastrointestinal komplikasyonlar) karsimiza ¢ikmaktadir (12,13). Bazi hastalar, inflamatuar
eklem hastaligimi taklit edebilecek kas-iskelet agrisi ile bagvururlarken, nadiren,
trigeminal/glossofaringeal nevralji veya noropati gibi diger bolgesel duyusal semptomlarla
bagvuran hastalar da mevcuttur. Hastaligin bazi alt tiplerinde alt ekstremite eklem tutulumu,
alt ekstremite kas gli¢siizliigli veya yorgunluk gozlenebilir. Genellikle istah azalmasi veya

gida alimu ile iligkili kilo kaybi da sik goriilen semptomlardir (14).

SSc kesin tanisi agisindan genellikle 2013 Avrupa Romatizma Dernegi (EULAR) ve
Amerikan Romatoloji Koleji (ACR) simiflandirma kriterleri (Tablo 1) kullanilmakla birlikte,
bu kriterlerin simiflandirma i¢in oldugu géz oniine alindiginda, SSc tanis1 konan tiim hastalar
bu kriterleri karsilayamamaktadir (2,15). Bununla birlikte, bu giincellenmis kriterlerin,
1980'deki ACR 0©n kriterlerinden ¢ok daha dogru tani konulmasina yardimci oldugu
savunulmaktadir (16). Buna ragmen, SSc’nin 6nemli erken klinik belirtilerinden bazilari
erken i¢ organ hastaligi gelisimi ile iliskilidir, bu nedenle, bu o6zelliklere sahip hastalar

tanimlamak i¢in bu siiflandirma kriterlerinin gegerliligi ve faydasi heniiz bilinmemektedir.



Tablo 1. Sistemik Skleroz Siniflandirmasi i¢in 2013 American College of Rheumatology ve European League Against Rheumatism Kriterleri (2)

PARAMETRE ACIKLAMA PUAN
Proksimal deri tutulumu Her iki elin parmaklarinda, metakarpofalangeal eklemlerin proksimaline kadar uzanan deri kalinlagmasi 9 puan
Odemli parmaklar 2 puan
Parmaklarda deri kalinlagsmasi
(sadece yiiksek olan puan gecerlidir) Parmaklarda sklerodaktili (metakarpofalangeal eklemlerin distaline, ancak proksimal interfalangeal 4 puan
eklemlerin proksimaline kadar)
Parmak ucu lezyonlari Dijital ug iilserleri 2 puan
(sadece yiiksek olan puan gecerlidir) Parmak ucu pitting skarlar1 3 puan
Telenjiektazi 2 puan
Tirnak dibinde anormal kilcal damarlar 2 puan
Pulmoner arteryel hipertansiyon veya interstisyel  p | moner arteryel hipertansiyon 2 puan
akciger hastalig1
(maksimum puan 2) Interstisyel akciger hastaligi 2 puan
Raynaud’s fenomeni 3 puan
) Anti-sentromer pozitifligi 3 puan
Sistemik skleroz ile iligkili oto-antikorlar i _
) Anti- topoizomeraz | pozitifligi 3 puan
(maksimum puan 3) i _
Anti-RNA polimeraz 11l pozitifligi 3 puan

* Kesin bir siniflandirma i¢in toplam 9 puan gereklidir.




2.2. Sistemik Sklerozda Alt Tiplerin Siniflandirilmasi

SSc hastalar1 genellikle cilt tutulumunun derecesine gore iki ana alt grupta
siiflandirilmaktadir. Viicudun proksimal bélgeleri ile yiiz ve govdede tutulumu
olanlar diffiiz kutan6z sistemik skleroz (dcSSc) olarak smiflandirilirken, dirsek veya
dizlerin distalindeki bolgeleri etkileyen tutulumu olanlar smirli kutandz sistemik
skleroz (IcSSc) olarak smiflandirilirlar (17). Bununla birlikte, hastalarin az bir
kisminda (<%35) klinik 6zellikler (en yaygin olarak Raynaud fenomeni, dijital iilserler
ve pulmoner arteryel hipertansiyon) ve sistemik skleroza 06zgii oto-antikorlar
saptanmasma ragmen cilt tutulumu gozlenmemektedir (sine skleroderma) (18).
Romatoid artrit gibi diger konnektif doku hastaliklar1 ile SSc’nin bir arada
goriilmesini tanimlayan SSc overlap sendromu, en yaygin olarak 1cSSc’li hastalarda

saptanmasina ragmen, herhangi bir alt grupta da gozlenebilir (19) (Tablo 2).

2.3. Ayiricl Tani

SSc ayiric1 tanisi, cilt bulgularinin, vaskiiler 6zelliklerin ve organ temelli
komplikasyonlarin incelenmesini igerir. Cilt agisindan, diger infiltratif cilt
hastaliklarinin yani sira cilt veya cilt alt1 fibrozunun diger nedenlerinin diglanmasi
gerekmektedir (20). Lokalize skleroderma formlari genellikle SSc’den farklidir,
ancak bazen, 6zellikle yaygin morfea tan1 agisindan kafa karigikligina sebep olabilir.
Vaskiiler ozelliklerin ayirict tanisi, Raynaud fenomeninin diger nedenlerini ve
vaskiilit basta olmak tizere diger periferik vaskiiler hastaliklari igermektedir (21). SSc
inflamatuar  Ozellikleri, ayirict tamiyr zorlagtiracak sekilde sistemik lupus
eritematozus, inflamatuvar artrit ve miyozit gibi diger bir¢cok oto-immiin hastaligin
ayirict tamisinda da yer almaktadir (22). Kapilleroskopi, izole veya primer Raynaud
fenomeni vakalar1 arasinda ayrim yapilmast amaciyla kullanilabilir, bu ayrim erken

SSc’nin ayirici tanist agisindan 6nemlidir (23).



Tablo 2. Sistemik Skleroz Klinik Alt Gruplar

Klinik alt grup

Klinik goriiniim

Hastalik Seyri

Simirh kutanoz

sistemik skleroz

Distal cilt fibrozu, sklerodaktili, telenjiektazi, kalsinozis baskin olabilir

Ciddi interstisyel akciger hastaligi ve skleroderma renal krizi olduk¢a

nadirdir

Raynaud fenomeni diger semptomlardan dnce ortaya c¢ikabilir

Geg¢ donemde pulmoner arteryel hipertansiyonun ve siddetli

bagirsak hastaliginin ortaya ¢ikabilecegi yavas bir ilerleme goriiliir

Diffiiz kutanoz

sistemik skleroz

Govdeyi de kapsayacak sekilde dizlere ve dirseklere kadar uzanan proksimal

cilt fibrozu

Ciddi akciger fibrozu siktir

Hizli ilerleyen cilt fibrozu

Renal, kardiyak ve pulmoner komplikasyonlarin erken ortaya

¢ikmasi

Sine

skleroderma

Gortilebilir cilt tutulumu yoktur

Raynaud fenomeni, tirnak dibi kapiller anomalileri ve pulmoner

arteryel hipertansiyon

Overlap

sendromu

Sistemik skleroz tabaninda diger bir konnektif doku hastaligi

Baskin kas iskelet sistemi tutulumu

Akciger fibrozu ve skleroderma renal krizi yaygin degildir




2.4. Epidemiyoloji ve Risk Faktorleri

Kiiresel capta yaklagik 10.000 kisiden birinin SSc’den etkilendigi tahmin
edilmektedir (24). Bu oranin diisik olmasi, hastaligin kesin bir nedene
dayandirilamamasini, bu nedenle hastaligin genetik yatkinliga ek olarak cevresel

faktorlere bagl olarak ortaya ¢ikabilecegini diisiindiirtmektedir (25,26).

Bazi organik kimyasallarin ve/veya pestisitlerin SSc gelisimi ile iliskili
oldugunu bildiren vaka raporlari/serileri bulunmaktadir (27). Vinil kloriir iliskili bazi

vakalarda da SSc’nin ayirt edici oto-antikorlart gézlenmistir (28).

Taksan veya gemsitabin gibi kemoterapi ilaglarinin ve radyoterapinin, SSc
veya SSc iligkili komplikasyonlar tetikleyebilecegi bildirilmistir (29). Vaka serileri
ile silikon meme implantlar1 SSc agisindan potansiyel bir tetikleyici olarak
tanimlanmaya devam etse de genis epidemiyolojik calismalar silikon meme
implantlar1 agisindan boyle bir iliski bildirmemektedir (30). Skleroderma benzeri
bozukluklarla iliskili diger kimyasallar arasinda L-triptofan ve bir manyetik rezonans
goriintiilime kontrast maddesi olan gadolinyumun belirli formlar1 sayilabilir.
Gadolinyumun bdbrek yetmezligi olan bazi bireylerde nefrojenik sistemik fibrozu

tetikledigi gosterilmistir (31).

2.5. Patofizyoloji

SSc oto-immiin hastaliklar ailesi i¢inde prototipik bir fibrotik hastalik olarak
goriilmekle birlikte yaralanmaya yanit olarak bag dokusunun diizensiz veya islevsiz
onarimi da hastalifin patofizyolojisi agisindan Onerilen mekanizmalardandir (32).
Erken SSc’nin temel patofizyolojik temelleri mikrovaskiiler disfonksiyon ve oto-
immiin siire¢lere dayanmaktadir (33,34). SSc’nin ilerlemesini yoneten faktdrlerin

karmasik olmasi ise hastaligin klinik heterojenligine neden olmaktadir.



2.6. Sistemik Sklerozda Hastalik Yonetimi

Giliniimiizde SSc hastalik yonetimi agisindan en temel noktalar hastalarin
ilgili uzmanlar tarafindan kapsamli degerlendirilmesi ve diizenli takip edilmesini
icermektedir (35). Ozellikle, hastalikla ilgili genel durum ve sag kalim orani son kirk
yilda iyilesmis gibi goriinmektedir. Bu durum takipte daha proaktif bir yaklagim
kullanilmasina ve yasami tehdit edebilecek organ temelli komplikasyonlarin daha iyi
ayirt edilmesine atfedilebilir. Baslangi¢ hastalik yonetim yaklasimlar: belirlenirken
SSc siniflandirmasi, hastalik stiresi, spesifik miidahale gerektirebilecek overlap
hastaliklarin ~ 6zellikleri, yakin zamanda giincellenen EULAR Skleroderma
Calismalart  ve Arastirmalari (EUSTAR) tavsiyelerinin  dikkate alinmasi
onerilmektedir (36).

2.6.1. Cilt ile Tlgili Komplikasyonlar ve Yénetimi

Sine skleroderma olan hastalar disinda, cilt tutulumu hemen hemen her zaman
SSc’nin bir parcasi olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Cilt tutulumu 6nemli morbiditeye
(kasint1, depigmentasyon, agik {ilserler) neden olabilse de tek basina mortalite artisi
ile iligkili bulunmamistir (37,38). Bununla birlikte, hastaligin erken doneminde
yiikksek oranda veya hizli ilerleyen cilt tutulumunun, artan mortalite ve i¢ organ
tutulumu prevalanst ile iliskili oldugu bildirilmistir (39). Genel olarak, cilt kalinlig
erken donem dcSSc’de artma ve ge¢ donem dcSSc’de azalma egiliminde olmakla
birlikte, cilt tutulumunun pik yaptigi zaman tipik olarak cilt kalinlagmasinin
baslangicindan 12-18 ay sonradir. Bununla birlikte, cilt kalinlagmasi siireci hastalar

arasinda farkliliklar sergileyebilmektedir (40).

Ciltle iliskili komplikasyonlarin yonetiminde metotreksat (15-25 mg/hafta)
veya mikofenolat mofetil (giinde 3 grama kadar) kullanim1 agisindan klinik faydalar
gosterilmistir (41,42). Daha siddetli cilt tutulumu i¢in giinliik oral siklofosfamid
uygulamasinin (giinde 2 mg/kg'a kadar) etkinligi bildirilmistir (43). Pigmentasyon
degisiklikleri hastalar agisindan ciddi bir kozmetik sorun olusturabilmekle birlikte bu

soruna yonelik mevcut tedaviler yetersizdir.



2.6.2. Kas-iskelet Sistemi ile Tlgili Komplikasyonlar ve Yénetimi

Kas-iskelet sistemi tutulumu, i¢ organ komplikasyonlarina odaklanilmasi
nedeniyle onemli ve gbézden kagan bir problem olabilir. Artralji, inflamatuar
poliartrit, tendon siirtiinme sesleri, subkutan kalsinoz, kiiciik ve biiyiikk eklemlerin
kontraktiirleri kas iskelet-sistemi tutulumuna dair problemler arasindadir (44). Kas
iskelet sistemi problemlerine yonelik sistematik ve yogun fizyoterapi/ergoterapi
yaklasimlari ile diizenli egzersiz programlariin uygulanmasi énemlidir. Ilac tedavisi
olarak non-steroid anti-inflamatuar ilaglar ve disik doz kortikosteroidler

(prednizolon,10-15 mg/giin'den az) diisliniilebilir.

SSc vakalarmin yaklasik yarisinda hastalik oykiisii sirasinda dijital ilserler
ortaya cikar ve yaklasik bes hastadan biri herhangi bir zamanda bu komplikasyona
sahip olabilir (45). Dijital iilserler, fonksiyon bozuklugu, agr1, is giicii kaybi, seliilit,
osteomiyelit, dijital enfarktiis ve siddetli agr1 gibi komplikasyonlara yol agabilir (46).
Kanita dayali tedaviler, fosfodiesteraz-5 inhibitérleri ve endotelin reseptor
antagonistlerini igerir, ancak bazi ¢alismalar bu ilaglarin net bir tedavi faydasim

gosterememistir (47,48).

2.6.3. Gastrointestinal Sistem ile Tlgili Komplikasyonlar ve Yénetimi

SSc’de gastrointestinal sistem tutulumu neredeyse tiim hastalarda goriilmekle
birlikte, siddeti ve klinik etkileri farklilik gosterebilir (49). Ust gastrointestinal sistem
tutulumu, SSc’nin yaygin bir klinik 6zelligi olmakla birlikte, gastrointestinal sistemin
herhangi bir bolgesi de etkilenebilir (49,50). Gastrointestinal sistemin tutulumu refli,
karinda gaz ve siskinlik, kabizlik, ishal ve anorektal inkontinansa yol agabilmektedir.
Gastrik antral vaskiiler ektazi siklikla asir1 yorgunluk ve giicsiizliik ile kendini
gosteren ve bazi ¢alismalarda anti-RNA polimeraz III otoantikorlart ile
iligkilendirilen sessiz bir anemiye neden olabilir (49). Sindirim sistemi tutuluma baglh
kilo kayb1 ve malniitrisyon, viicut fonksiyonlarini ve yasam kalitesini ciddi sekilde
etkileyebilecek onemli belirtiler arasindadir (51). Bu belirtilerin dikkatli izlenmesi ve

gerekli hastalarda enteral/parenteral beslenme takviyeleri 6nemlidir (52).



2.6.4. Skleroderma Renal Krizi ve Yonetimi

Skleroderma renal krizi, hipertansiyon ve ilerleyici akut bobrek hasarinin
eslik ettigi trombotik mikroanjiyopati gelisimi ile tanimlanmaktadir. Skleroderma
renal krizinin tan1 ve tedavisi i¢in bazi kriterler 6ne siriilmiistiir, ancak klinik
uygulamada, 6zellikle de sistemik lupus eritematozus veya vaskiilit gibi overlap
sendromlarin klinik veya serolojik ozellikleri gozleniyorsa, herhangi baska bir
bobrek hastaliginin mevcut olup olmadigi dikkate alinarak durum degerlendirmesi
yapilmasi Onerilmektedir (53). Skleroderma bdbrek krizi yonetiminin temelinde,
kesin bir teshisin ardindan anjiyotensin doniistiiriicii enzim inhibitorlerinin hemen
baslanmas1 bulunmaktadir (54). Ozellikle de anti-RNA polimeraz 1l antikor
pozitifligi olan hastalara, skleroderma renal kriz riski hakkinda bilgi verilerek diizenli

olarak evde kan basinci takibi yapmalari tavsiye edilmektedir (53).

2.6.5. Sistemik Skleroz’da Solunum Sistemi Etkilenimleri ve Y onetimi

SSc'de solunum sistemi tutulumu ekstrapulmoner (solunum kas zayiflig,
goglis duvart fibrozu) ve intrapulmoner (akciger fibrozu, pulmoner arteryel

hipertansiyon) etkilenimler agisindan tanimlanmaktadir (3).

2.6.5.1. Ekstrapulmoner Etkilenimler

Goglis duvarmin fibrozise bagli genisleme yetenegini kaybetmesi SSc’de
ekstrapulmoner etkilenimlerin temelini olusturmaktadir. G6glis duvarinda gelisen
fibrozisi sonucu gogiis duvarinda yer alan solunum kaslarinda boy-gerilim iligkisinin
bozulabilecegi ve bunun sonucunda solunum kas kuvvet ve enduransinda azalmalar
olusabilecegi bildirilmistir (55,56). Dahasi, SSc hastalarinda solunum kas
zayifliginin artmis dispne siddeti ile iliskili olabilecegi ve solunum kas zayifliginin

dispne olusumunda rol oynayabilecegi savunulmustur (57).
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2.6.5.2. Intrapulmoner Etkilenimler

Akciger Fibrozu

Fibrozis, fibrojenez adi verilen doku hasarina/inflamasyona yanit olarak veya
aktive olmus fibroblastlar/myofibroblastlar tarafindan {retilen asir1 hiicre dis1
matrisin birikmesini tanimlayan genel bir terimdir (3). SSc'de, aspirasyon veya mikro
aspirasyondan kaynaklanan epitel hasar ve bu hasarin onarilmasi sirasindaki
yetersizlikler, akciger fibrojenezinde potansiyel olarak rol oynamaktadir (3).
Aspirasyonun roliinii agiklayabilecek sekilde SSc'de akciger fibrozu siddeti ile
Ozofageal reflii siddeti arasinda baglanti kurulmustur (58,59).

Akciger fibrozu, SSc’li hastalarin %80'inde mevcuttur, ancak hastalarin
sadece %25-30'unda ilerleyici interstisyel akciger hastaligi gelisir (60). SSc ile
iligkili interstisyel akciger hastaligi; fibrozis, otoimmdiinite, inflamasyon ve vaskiiler
hasar arasindaki etkilesimin nihai sonucudur (61). Interstisyel akciger hastaligi erken
bir komplikasyondur ve ¢cogu hastada semptomlarin baslamasindan sonraki ilk bes
yil i¢inde ciddi restriktif akciger hastaligi gelismektedir. Genel olarak, interstisyel
akciger hastalifi SSc’nin erken bir komplikasyonu oldugundan, tanidan sonraki ilk
bes yil i¢inde diizenli solunum fonksiyon testlerinin yapilmasi onerilmektedir (62).
Bununla birlikte, spirometri kullanimi, erken interstisyel akciger hastaligim
belirlemek agisindan yeterince duyarli veya spesifik bir 6l¢iim degildir ve bu nedenle
tantyr dogrulamak i¢in yiiksek ¢oziintirliiklii bilgisayarli tomografiye (BT) ihtiyag
duyulabilir (63). Yiiksek ¢oziiniirliklii gogiis BT yillik olarak gerekli olmamakla
birlikte genellikle gaz transferi Olgiimiiyle (karbon monoksit difiizyon kapasitesi
[DLCO]) spirometride onemli bir diisiis varsa ilerleyici interstisyel akciger

hastaligin1 degerlendirmek i¢in kullanilir.

Interstisyel akciger hastaligmin tedavisi agisindan, genis klinik arastirmalar
sonucu giinliik oral veya aylik pulse siklofosfamid veya giinliik oral mikofenolat
mofetil kullanimi Onerilmistir (64). Bu c¢alismalarda uygun tedavi siiresi

degerlendirilmemis olmasina ragmen, ilacin dikkatli bir sekilde azaltilmasindan 6nce
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en az 4-5 yil stabil spirometri degerleri Onerilmektedir (65). Rituximab bazi
durumlarda kurtarma tedavisi olarak umut vaat etmektedir (66). SSc iliskili
interstisyel akciger hastaligt ve PAH’a bagli son evrede akciger transplantasyonu da
secenekler arasindadir. Bununla birlikte, bu durumlarin akciger transplantasyonu

vakalarmin sadece %]1,1'ini olusturdugu bildirilmistir (67).

Pulmoner Arteryel Hipertansiyon (PAH)

Pulmoner endotel hiicre hasart ve endotel disfonksiyonu pulmoner
vaskiilopati ile sonuglanan anormal fibroproliferatif bir siirece yol agmaktadir (68).
Bu siirecin PAH olusumunun altinda yatan mekanizma oldugu diisiiniilmektedir.
Genellikle diger i¢ organ tutulumlarindan farkli olarak, 1cSSc’li hastalarda PAH daha
stk goriiliir. Eskiden potansiyel olarak oOliimciil bir komplikasyon olan PAH’in
sonuglari, erken tarama ve teshis programlar ile iyilestirilmistir. Tani ic¢in altin
standart, PAH’1 diger pulmoner hipertansiyon nedenlerinden (6rn; sistolik/diyastolik

disfonksiyon) ayirt edebilen sag kalp kateterizasyonudur.

Kombinasyon terapisi gibi yogun tedavilerin SSc iliskili PAH hastalarinda
etkin oldugu savunulmaktadir (69,70).

2.6.5.3. Solunum Sistemi ile lgili Problemlerin Yénetimi

Literatiir incelendiginde SSc hastalarinda solunum parametreleri {izerine
egzersizin etkilerini aragtiran az sayida ¢alisma oldugu goriilmektedir. Yakut ve ark.
yakin zamanl yaptiklar1 ¢aligmalarinda 12 hafta, haftada 2 kez gozetim altinda
egzersiz yapan grupta ev egzersizi yapan gruba oranla solunum fonksiyonu test
sonuglarmin ve solunum kas kuvvetinin arttigini gostermislerdir (71). Baska bir
caligmada 12 hafta boyunca haftada 2 kez uygulanacak yiiksek siddetli aralikli
egzersiz (HIIT) programinin inspiratuvar kas giiciinii artirabilecegi bildirilmistir (72).
HIIT kullanan baska bir ¢aligmada 12 haftalik haftada 2 kez uygulanan egzersiz

programinin VO2peak degerlerini artiracagi savunulmustur (73).
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2.7. Sistemik Sklerozlu Hastalarda Dispne

SSc’li hastalarda dispne, ozellikle de efor dispnesi, pulmoner fibrozis veya
PAH olan hastalarda sik goriilen bir semptomdur. SSc’li hastalarda dispneye katkida

bulunan faktorler asagidaki gibi siralanabilir (3):

Parankimal akciger hastaligi: SSc ile iligkili tipik interstisyel akciger
hastaligina ek olarak, overlap sendromlu bazi hastalarda eslik eden diger oto-

immiin romatizmal hastaliga bagl akciger tutulumu bulunabilir.

Solunumla ilgili komorbiditeler: Sigaraya bagli amfizem, enfeksiyon ve

pulmoner tromboembolizm gibi komorbiditeler dispneye neden olabilir.

Pulmoner vaskiilopati: PAH efor dispnesi ile ortaya cikabilir. Bazi
hastalarda pulmoner vaskiiler hastalik istirahatte PAH olarak ortaya ¢ikacak
kadar siddetli degildir, ancak pulmoner vaskiiler rezerv kaybi1 nedeniyle efor

dispnesine neden olabilir.
Kardiyak tutulum: Dispne, sistolik veya daha yaygin olarak diyastolik
disfonksiyon, hiz/ritim bozukluklar1 veya perikardiyal eflizyondan

kaynaklanabilir.

Kardiyak komorbiditeler: Koroner kalp hastaligi ve kalp kapak hastalig

(6zellikle aort stenozu) dispneye yol agabilir ve anjina ile iliskili olabilir.

Anemi: Cesitli mekanizmalardan kaynaklanabilen bu semptom dispneye

neden olabilirken PAH gibi diger bulgulari agirlastirabilir.

Artrit: Hastaligin kendisinden ya da eszamanli osteoartritten kaynaklanabilen

artropati is yikiinii artirdigindan efor dispnesine neden olabilir.
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Kas tutulumu: Otoimmiin kas tutulumuna bagl periferik kas giigsiizliigi,

ozellikle efor dispnesine sebep olabilir.

Fiziksel Uygunlugun Azalmasi: Kardiyorespiratuar ve kas-iskelet sisteminin
fiziksel uygunlugundaki azalma, SSc'deki subjektif efor dispnesinin yaygin

nedenlerindendir.

Yukaridaki problemlere ek olarak anksiyete ve yorgunluk da dispne
olusumuna katkida bulunabilmektedir. SSc’li hastalarda anksiyete hiperventilasyona
yol acarak dispneye sebep olabilir veya mevcut dispne siddetini artirabilir.
Yorgunluk egzersiz intoleransina sebep olarak dispneye neden olabilir. Tim bu
olumsuz ozellikleri nedeniyle SSc’li hastalarda dispnenin olusturdugu etkilerin

degerlendirilmesi ve dispnenin yonetimi kritiktir.

2.8. Sistemik Sklerozlu Hastalarda Dispne Degerlendirme Yontemleri

Dispne subjektif ve ¢ok faktorlii bir etkilenim oldugundan tanimlanmasi,
niceliginin ve niteliginin belirlenmesi oldukg¢a giictiir. Bu nedenle literatiirde bu
subjektif algiy1 en iyi sekilde 6lgebilmek adina tek boyutlu ve ¢ok boyutlu bir¢ok
Olgek gelistirilmistir (74).

SSc’li hastalarda dispne varligimi degerlendiren modifiye Borg skalasi,
Modifiye Medical Research Council Dispne Skalasi, Mahler Indeksi gibi 6l¢eklerin
gegerlik ve giivenirlikleri gosterilmistir (74). Bu dlgekler zorlu vital kapasite (FVC),

yiiksek ¢oziintirliiklii BT ve diger yasam kalitesi 6lgekleri ile iligkili bulunmusgtur.

Bu olgeklere ek olarak, dispne varliginin giinliik yasam aktiviteleri lizerine
etkisini degerlendiren St. George Solunum Anketi ve FACIT-D (The Functional
Assessment of Chronic lliness Therapy-Dyspnea) o6lgeklerinin de gecerliligi SSc

hastalar1 agisindan incelenmistir (74).
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Bununla birlikte, SSc’li hastalarda dispne ile diisiinceleri belirleyebilecek bir
Olgek bulunmamaktadir. Dispnenin sik goriildiigii diger bir hastalik olan kronik
obstruktif akciger hastalign (KOAH) acgisindan Nefessizlik Inanislart  Anketi
(Breathlessness Beliefs Questionnaire) isimli ve hastalarin dispneye yonelik
tutumlarini degerlendiren bir anket Tampa Kinezyofobi Olgegi temel alinarak De
Peuter ve ark. tarafindan 2011 yilinda gelistirilmistir (75). Tampa Kinezyofobi
Olgegi’nden uyarlanan tiim sorularm dispne ile ilgili diisiinceleri dl¢me acisindan
gecerli olmadigini saptayan arastirmacilar yaptiklar istatistiksel analizler sonucunda
bazi sorularin ankete katkida bulunmadigini belirlemisler ve KOAH agisindan
Nefessizlik Inaniglari Anketini 12 soruluk bir form olarak tanimlamiglardir (75).
Dahasi sorularin somatik odak ve aktiviteden ka¢inma olmak iizere iki baslik altina
toplandigi yapilan faktor analizi ile belirlenmistir (75). Sorularin hastalar tarafindan
1-5 puan arasinda (1: kesinlikle katilmiyorum, 5: kesinlikle katiliyorum) puanlandigi
Ol¢ekte daha yiiksek puanlar nefessizlikle ilgili daha yiliksek seviyede endiseye sahip
olma seklinde yorumlanmaktadir. Anketin 12 soruluk formu kullanilarak yapilan
diger calismalarda Cince ve Tiirk¢e dillerinde de gegerli ve giivenilir bir 6lgek

oldugu bildirilmistir (76,77).

Solunum sistemini etkileyen durumlarin bir sonucu olarak karsimiza ¢ikan
dispneye neden olabilecek faktorlerin hastaliklar arasinda farklilik gostermesi
hastaliga 6zgili dispne tutumlarinin degerlendirilmesi agisindan 6nem arz etmektedir.
Bu nedenle bu ¢alisma kapsaminda Nefessizlik Inanislart Anketi isimli Slgegin
Tiirk¢e adaptasyonunun resktriktif bir solunum kisitliligina yol agan SSc hastaliginda
kullanilabilirliginin arastirilmasi, psikometrik 6zelliklerinin incelenmesi ve anketin

fiziksel ve klinik 6zellikler ile iligkilerinin ortaya konmas1 hedeflenmistir.
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3. GEREC VE YONTEM
3.1. Arastirmanin Tipi

Arastirma kesitsel, tanimlayici tipte bir arastirmaydi.

3.2. Arastirmanin Yeri ve Zamani

Arastirmanin veri toplama kismi Ocak 2022-Mayis 2022 tarihleri arasinda
Izmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi Romatoloji

Poliklinigi’nde gergeklestirildi.

3.3. Arastirmanin Evreni ve Orneklemi

Calismanin evreni SSc tanisi ile takip edilen yetiskin hastalardi. Orneklem
olarak Izmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi
Romatoloji Poliklinigi tarafindan takip edilen yetiskin SSc hastalar1 seg¢ildi.
Calismaya dahil edilmesi planlanan olgu sayisi De Peuter ve ark. makalesi ornek
almarak duygu durum ile nefessizlik inamiglar1 arasindaki iliskiye iliskin etki
biytikligi (0,6) degeri kullanilarak %95 giiven araligi ve %80 gii¢ ile GPower 3.1.
programinda 56 kisi olarak hesaplandi (75). Bununla birlikte, calismaya 61 kisi davet
edildi. Covid-19 pandemisi nedeniyle 11 kisi solunum fonksiyon testleri ve solunum
kas kuvveti degerlendirmelerini yapmay1 kabul etmediginden c¢alismadan disland.

Calisma toplamda 50 SSc hastasi ile tamamlandi.

Tablo 3. Calismaya Dahil Edilme ve Dahil Edilmeme Kriterleri

Cahismaya dahil edilme kriterleri Cahismaya dahil edilmeme kriterleri

1. EULAR/ACR 2013 Smiflandirma | 1. Aktif tiiberkiiloz

Sistemine gore 1cSSc veya dcSSc | 2. Akciger cerrahisi dykiisii
olarak simiflandirilma 3. Covid-19 enfeksiyonu oykiisii
2. 18 yasindan biiyiik olma

3. Calismaya katilmaya goniillii olma

4. Tiirkge anlayabilme
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3.4. Arastirmanin Degiskenleri

Bagimh Degiskenler

e Fiziksel Ozellikler

e Solunum Fonksiyon Testleri

e Solunum Kas Kuvvetleri

e Modifiye Medical Research Council Dispne Skalas1
e Modifiye Borg Skalasi

e (Cok Boyutlu Dispne Profili

e St. George Solunum Anketi

e Yorgunluk Siddet Olcegi

e Hastane Anksiyete Depresyon Olcegi

e Nefessizlik Inanislar1 Anketi

3.5. Veri Toplama Araclar

3.5.1. Nefessizlik inamislar1 Anketi’nin Tiirkceye Cevrilmesi

Anketin Tirk¢e’ye uyarlanmasi i¢in, Beaton ve ark. tarafindan Onerilen
kilavuz takip edildi (78). Orijinal anket ileri seviyede Ingilizce bilen, anadili Tiirkge
olan iki kisi (bir saglik personeli, bir saghk alaninda ¢alismayan kisi) tarafindan
Tiirkge’ye gevrildi. Sonrasinda bu iki ¢eviri ortak tek bir ¢eviriye donistiiriildii ve
anadili Ingilizce olan ve ileri seviye Tiirkce konusabilen biri tarafindan (saglik
alaninda caligmayan bir kisi) tekrar Ingilizceye geri cevrildi. Daha sonrasinda bir
komite ile anketin uygulama Oncesi versiyonu olusturuldu. Bu versiyon ile 30
saglikli bireye anketin sorular1 kapsamindaki ifadelerin anlasilabilirligi agisindan
danigildi. Geri doniisler sonucu minér degisiklikler yapilarak, anketin anlaminda
herhangi bir degisiklik olmaksizin gerekli diizenlemeler yapildi ve 17 soruluk ¢eviri
form olusturuldu (Tablo 4). Olusturulan geviri form galismaya katilan tiim hastalara
uygulandi. Bununla birlikte, ¢alisma sonunda yapilan istatistiksel analizler sonucu
bazi sorularin ankete katki saglamadigi belirlendi ve bes soru anketin Tiirkce

versiyonundan ¢ikarilarak, SSc hastalar1 agisindan Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nin
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Tiirk¢e formunun final versiyonu 12 soru olacak sekilde olusturuldu.

Tablo 4. Nefessizlik Inanislar1 Anketinin 17 Soruluk Tiirkce Versiyonu

Soru 1l Egzersiz yaparsam hastaligim kétiilesebilir diye korkuyorum.
Soru 2 Eger nefes darligimin iistesinden gelmeye c¢alisirsam, nefes darligim artar.
Ne zaman nefes darlifi ¢eksem, viicudum bir seylerin ciddi derecede yanlis gittigini
soru3 sOyliiyor.
Soru 4 Eger daha fazla egzersiz yaparsam nefes darligim biiyiik olasilikla daha iyi olacak.
Soru 5 Insanlar benim nefes darligim yeterince ciddiye almiyorlar.
Soru 6 Akciger hastaligim yiiziinden viicudum hayat boyu risk altinda olacak.
Soru7 Nefes darligim her zaman yeterli oksijen alamadigim anlamina gelir.
Bazi seylerin sirf nefes darligimi arttirtyor olmasi, onlarin tehlikeli oldugu anlamina
- gelmez.
Soru 9 Kendimi kazara sakatlamaktan korkuyorum.
Nefes darligimi kontrol etmek i¢in yapabilecegim en iyi sey, gereksiz aktivitelerden
soru 10 kaginmaktir.
Sorull  Viicudumda tehlikeli bir sey olmasaydi, bu kadar nefes darligi hissetmezdim.
Hastaligim bende nefes darligina neden olsa da fiziksel olarak daha aktif olsaydim
soriig durumum daha iyi olurdu.
Soru 13 Nefes darligi hissetmek kendimi koétiillestirmemem igin egzersiz yapmayi ne zaman
birakmam gerektigini bana bildirir.
Soru 14  Benim durumumda olan birinin, fiziksel olarak aktif olmas1 gergekten giivenli degildir.
Soru 15  Saglikli insanlarin yaptig1 ¢ogu seyi yapamam, ¢iinkii sagligimi korumak zorundayim.
Bazi seyleri yapmak daha fazla nefes darligina sebep olsa da bunlarin gergekten tehlikeli
Soru 16 oldugu diistinmem.
Soru 17  Hig kimse nefes darlig1 hissederken egzersiz yapmak zorunda olmamalidir.

3.5.2. Fiziksel ve Hastalikla iliskili Verilerin Kaydedilmesi

Standardize bir form kullanilarak tiim hastalar i¢in fiziksel (cinsiyet, yas, boy,

viicut agirligi, viicut-kiitle indeksi), demografik (egitim durumu, ¢alisma durumu,

medeni durum, sigara aliskanligi) ve hastalikla iliskili 6zellikler (semptomlarin

baslamasindan itibaren gecgen siire, tanidan itibaren gecgen siire, kullanilan ilaglar)

sorguland1 (Ek-1).
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3.5.3. Solunumsal Semptom ve Bulgularin Degerlendirilmesi

Solunumsal semptom ve bulgulara ait interstisyel akciger hastaligi varligi,
pulmoner arteryel hipertansiyon varligi, efor dispnesi varligi, istirahat dispnesi

varligi, gégiis yan agris1 varligi, oksiiriik varligi ve balgam varlig1 var/yok tarzinda
sorguland1 (Ek-1).

3.5.4. Solunum Fonksiyonlarimin Belirlenmesi

Hastalara poliklinik kontrolleri sirasinda uygulanan solunum fonksiyon
testlerinden elde edilen birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim (FEV1), FVC ve
FEV1/FVC degerleri kaydedildi (79). Bu testler sirasinda hastadan alabildigi kadar

derin bir nefes almas1 ve hizli bir sekilde nefesini vermesi istendi (Resim 1).

Resim 1. Solunum Fonksiyon Testlerinin Uygulanmasi

3.5.5. Solunum Kas Kuvvetinin Degerlendirilmesi

Hastalarin solunum kas kuvveti maksimum inspiratuar agiz i¢i basing (MIP)

ve maksimum ekspiratuar agiz i¢i basing (MEP) Ol¢timleri kullanilarak
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degerlendirildi. Hastalar bu 6l¢iim sirasinda bir aparat i¢ine iifledi/aparattan nefes
aldi ve bu sirada olusan agiz i¢i basinglardan solunum kaslarinin kuvveti belirlendi
(Resim 2). Olgiimler Cosmed Pony Fx Marka (Roma, italya) tasinabilir spirometre
ve solunum basing Ol¢clim cihazt kullanilarak degerlendirildi ve sonuglar

degerlendirme formuna eklendi.

Resim 2. Solunum Kas Kuvvetinin Degerlendirilmesi

3.5.6. Dispne Seviyesinin Belirlenmesi

Hastalarin dispne seviyesi modifiye Medical Research Council Dispne
Skalast (80), modifiye Borg Skalasi ve Cok Boyutlu Dispne Profili (81) ile
degerlendirildi. Modifiye Borg Skalas1 ve Cok Boyutlu Dispne Profili sorgulanirken
hastalardan iki kat merdiven ¢ikarken deneyimledikleri dispne seviyesini géz dniinde
bulundurmalar1 istendi. Tiim Ol¢ekler agisindan alinan yiiksek puanlar daha fazla

dispne varlig1 olarak yorumlandi.
3.5.7. Yorgunlugun Degerlendirilmesi
Yorgunlugun belirlenmesi amaciyla Yorgunluk Siddet Olgegi kullanildi.

Dokuz sorudan olusan Yorgunluk Siddet Olgegi’nde sorular hasta tarafindan yedi
puanlik bir Likert 6l¢eginde (1: kesinlikle katilmiyorum, 7: kesinlikle katiliyorum)
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puanlandi. Toplam puanin dokuza béliinmesi ile hesaplanan ortalama puanin dort
puandan yiiksek olmasi yorgunluk varligi olarak kabul edildi. Anketin Tiirkge

versiyonunun SSc hastalarinda gegerlik ve giivenirligi gosterilmistir (82).

3.5.8. Solunum Problemleri ile iliskili Yasam Kalitesinin Degerlendirilmesi

Solunum problemleri ile iligkili yasam Kkalitesi St. George Solunum
Anketi’nin Tiirk¢e versiyonu kullanilarak belirlendi (83,84). Anketin SSc
hastalarinda gegerli ve giivenilir oldugu gosterilmistir (83). Anketin tamamlanmasi
sonrasi solunum problemleri ile ilgili semptom, aktivite, etki ve total olmak {izere
dort skor elde edildi. Her alt boliime ait skor 0-100 arasinda degismekteydi ve

yiiksek skorlar daha kotii yasam kalitesi ile ilgili olarak yorumlandi.

3.5.9. Duygu Durum Degerlendirmesi

Duygu-durumun belirlenmesi i¢in Hastane Anksiyete Depresyon ol¢eginin
Tiirkce versiyonundan yararlanildi (85). Toplamda 14 sorudan olusan ankette
hastanin duygu-durumu anksiyete ve depresyon olarak iki alt boliimde incelendi.
Anksiyete ve depresyon alt boliim puanlar1 0-21 arasinda degismektedir ve yliksek
skorlar daha kotli duygu durumu ifade etmektedir. Anketin SSc hastalar1 agisindan

gegerli ve giivenilir oldugu gosterilmistir (86).

3.5.10. Degerlendirme Prosediirii

Degerlendirilmeye alinan hastalar ¢alismanin amaci ve uygulanacak
yontemler hakkinda sozlii ve yazili olarak bilgilendirilerek tiim katilimcilardan
‘Bilgilendirilmis Goniillii Olur Formu’ (EK-2) alindi. Hastalarin fiziksel ve hastalikla
ilgili verileri kaydedildikten sonra, ilk olarak akciger kapasiteleri ve solunum kas
kuvvetleri degerlendirildi. Sonrasinda hasta bildirimine dayali 6l¢ekler tamamlandi.
Degerlendirmeye alinan bir hasta akciger kapasiteleri ve solunum kas kuvvetine
iliskin olgtimleri yaklasik 20 dakikada, diger anket ve Olgekleri ise yaklasik 25

dakikada tamamladi. Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nin tamamlanmasi ortalama 5
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dakika aldi. Her hasta i¢in tiim degerlendirmeler tek bir giinde tamamlandi ve
degerlendirmelerin sirasi her hasta i¢in ayniydi. Hastalar bir hafta sonra poliklinik

kontroliine ¢agrilarak Nefessizlik Inanislar1 Anketi’ni tekrar doldurmalari istendi.

3.6. Arastirma Plam ve Takvimi

5 8 0§ 8 oy § 8§ 8
N N

« & & g & & ¢ g
£ x 5 £ g 2 £ g
3 S = s 3 g5 £

Kaynak Tarama X X X X X X X

Etik Kurulun Izninin Almmasi X

Veri Toplama X X X X X

[statistiksel Analiz X

Yazim X X X X

Sunum X

3.7. Verilerin Degerlendirilmesi

Istatistiksel analizler i¢in SPSS-15 yazilim programi kullanildi. Sayisal
verilerin normal dagilip dagilmadigi Shapiro-Wilk testi ile degerlendirildi. Veriler
normal dagilim gostermediginden tanimlayici istatistikler medyan (ortanca) ve
ceyrekler arasi aralik 25/75 (IQR 25/75) olarak sunuldu.

Nefessizlik Inamislart  Anketi’nin i¢c tutarlibgimi  degerlendirmek icin
“Cronbach’s Alpha Giivenirlik Katsayis1” hesaplandi. Diizeltilmis madde-toplam
puan korelasyonlar1 degerlendirilerek ve 0,30°dan az korelasyon gosteren maddeler

anketin final formundan ¢ikarildi.
Nefessizlik Inanislart Anketi’nin test-tekrar test giivenirligi %95 giiven

araliginda 2-yonli rastgele etkili sinif-i¢i korelasyon katsayisi (ICC) kullanilarak
‘absolute agreement’ yontemi ile test edildi.

22



Bagimli gruplara ait parametreler arasindaki farklar Wilcoxon Isaretli Siralar
Testi ile analiz edildi. Bagimsiz gruplar arasindaki farklar Mann-Whitney U testi ile
degerlendirildi. Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nden elde edilen sonuglar ile fiziksel ve
klinik ozellikler arasindaki iliskiler Spearman Sira Korelasyon Katsayisi (rho)
kullanilarak incelendi. Korelasyon katsayilart 0-0,3=6nemsiz; 0,3-0,5=zayif; 0,5-
0,7=orta; 0,7-0,9=yiiksek; 0,9-1,00=miikemmel olarak yorumlandi. p<0,05
istatistiksel anlamli1 kabul edildi (87).

3.8. Etik Kurul Onay1
Calismaya baslanmadan once Izmir Katip Celebi Universitesi Girisimsel
Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’ndan 23.12.2021 tarihli ve 0521 karar

numarali etik izni alind1 (Ek-3).
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4. BULGULAR

Bu ¢alisma toplamda 47 kadin (%94) ve ii¢ erkek (%6) olmak iizere toplamda

50 katilimer ile tamamlandi. Hastalarin fiziksel ve demografik 6zelikleri Tablo 5°te

sunulmustur.

Tablo 5. Fiziksel ve Demografik Ozellikler

n=50 Medyan IQR (25/75) ya da n (%)
Fiziksel Ozellikler
Cinsiyet
Kadin 47 (%94)
Erkek 3 (%6)
Yas (y11) 53,5 (42,8/62,0)
Boy (m) 1,64 (1,59/1,68)
Vicut Agirhigi (kg) 73,0 (62,0/83,5)
Viicut Kiitle Indeksi (kg/m?) 27,3 (22,9/31,5)
Demografik Ozellikler
Egitim Durumu
Ilkokul mezunu 35 (%70)
Ortaokul mezunu 6 (%12)
Lise mezunu 6 (%12)
Universite mezunu 3 (%6)
Calisma Durumu
Calisiyor 10 (%20)
Calismiyor 40 (%80)
Medeni Durum
Evli 42 (%84)
Bekar 8 (%16)
Sigara Ahiskanhgi
Var 7 (%14)
Yok 43 (%86)

m: metre, kg: kilogram, kg/m2: kilogram/metrekare, n: say1, IQR 25/75: geyrekler aras1 aralik 25/75,

%: yiizde

24



Hastalarin hastalikla ilgili 6zellikleri incelendiginde semptom baglangicindan
itibaren gecen siirenin ortanca 10 yil oldugu goriildii. Tanidan itibaren gegen siire ise
ortanca 8 yil olarak tespit edildi. Hastalarin 37 tanesi (%74) 1cSSc, 13 tanesi (%26)
ise dcSSc hastalik alt tipine sahipti. Hastalarin 46 tanesi (%92) vazodilatator
(kalsiyum kanal blokorleri, anjiotensin enzim inhibitdrii vb.), 37 tanesi (%74)
hastalik modifiye edici anti-romatizmal ila¢ (hidroksiklorokin siilfat, mikofenolat
mofetil, azatioprin, metotreksat vb.), 22 tanesi (%44) kortikosteroid
(metilprednisolon vb.) kullantyordu. Hastalarin higbiri biyolojik ajan kullanmiyordu.
Hastalarin yaklasik beste birinde (n=10) interstisyel akciger hastaligi, iki tanesinde
(%4) ise pulmoner arteryel hipertansiyon bulunmaktaydi. Bir hasta (%2) ise hem
interstisyel akciger hastaligi hem de arteryel pulmoner hipertansiyona sahipti.
Hastalarin yaklasik yarisi (%46) efor dispnesi, bes tanesi (%10) ise istirahat dispnesi
bildirdi. Hastalarin hastalikla ilgili ve solunum sistemine iliskin 6zellikleri Tablo

6’da sunulmustur.

Tablo 6. Hastaliga ve Solunum Sistemine iliskin Ozellikler

Medyan IQR (25/75) ya da

n=50

n (%)
Hastahga iliskin Ozellikler
Semptomlarin baglangicindan itibaren gegen siire (ay) 120 (84/204)
Tanidan itibaren gegen siire (ay) 96 (60/132)
Solunum Sistemine Iliskin Ozellikler
Intersitisyel Akciger Hastalig 10 (%20)
Pulmoner Arteryel Hipertansiyon 2 (%4)
Intersitisyel Akciger Hastaligi+Pulmoner Arteryel Hipertansiyon 1 (%2)
Efor Dispnesi 23 (%46)
Istirahat Dispnesi 5 (%10)
Gogiis Yan Agrisi 8 (%16)
Oksiiritk 17 (%34)
Balgam 9 (%18)

n: say1, IQR 25/75: ¢eyrekler arasi aralik, 25/75, %: yiizde.
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Hastalarin ~ solunum fonksiyon testleri ve solunum kas kuvvetleri
degerlendirildiginde, zorlu vital kapasite, 1. saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim ve

maksimal ekspiratuar basing parametrelerinin beklenenden daha az oldugu saptandi
(Tablo 7).

Tablo 7. Hastalarin Solunum Fonksiyon Testi ve Solunum Kas Kuvveti Olgiim

Sonuglarinin Beklenen Degerler ile Karsilastirilmasi

50 Olciilen Beklenen
n= *
Medyan IQR (25/75)  Medyan IQR (25/75) P

Solunum Fonksiyon Testi

FVC (1) 2,8 (2,1/3,2) 3,0 (2,6/3,5) 0,013
FEV: (1) 2,1 (1,6/2,6) 2,5(2,1/2,9) <0,001
FEV1/FVC (%) 80,0 (75,0/85,0) 79,0 (78,0/81,0) 0,572
Solunum Kas Kuvveti

MIP (cmH0) 69,0 (53,0/88,5) 64,0 (59,5/67,5) 0,243
MEP (cmH;0) 66,0 (53,5/81,5) 84,0 (80,0/86,0) <0,001

FVC: zorlu vital kapasite, FEV1: 1. saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim, I: litre, %: ylizde, MIP:
maksimal inspiratuar basing, MEP: maksimal ekspiratuar basing, cmH,O: santimetre su, IQR 25/75:
ceyrekler arasi aralik 25/75, *: Wilcoxon Isaretli Siralar Testi, p<0,05.
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Hastalarin dispne, solunum problemleri ile iliskili yasam kalitesi, duygu

durum ve yorgunluga iliskin 6l¢iim sonuglar1 Tablo 8’de sunulmustur.

Tablo 8. Hastalarin Dispne, Solunum Problemleri ile Iliskili Yasam Kalitesi, Duygu

Durum ve Yorgunluga iliskin Sonuglari

n=50 Medyan IQR (25/75)
Modifiye Medical Research Council Dispne Skalasi (skor: 0-4) 1,0 (0,5/2,0)
Modifiye Borg Skalasi (skor: 0-10) 2,0 (1,0/3,5)
Cok Boyutlu Dispne Profili
Ani persepsiyon (skor: 0-60) 10,0 (4,3/20,3)
Emosyonel (skor: 0-50) 8,5 (0,0/18,8)

St. George Solunum Anketi
Semptom (skor: 0-100)
Aktivite (skor: 0-100)
Etki (skor: 0-100)
Toplam (skor: 0-100)

27,6 (14,0/42,5)
54,8 (35,8/79,1)
25,5 (10,0/49,5)
35,9 (20,6/51,8)

Hastane Anksiyete Depresyon Olcegi

Anksiyete (skor: 0-21) 8,0 (5,0/10,0)
Depresyon (skor: 0-21) 6,5 (4,0/9,3)
Yorgunluk Siddet Olgegi (skor: 1-7) 5,2 (3,3/6,0)

n: say1, IQR 25/75: ¢eyrekler arasi aralik 25/75
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Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nin yapisal gegerliligi incelendiginde i¢
tutarliliginin kabul edilebilir oldugu saptandi (Cronbach’s alfa= 0,813, Tablo 9).
Bununla birlikte, anketin maddeleri tek tek incelendiginde 4., 8., 13., 16. ve 17.
sorularin madde-toplam puan korelasyonlarinin 0,30°dan diisiik oldugu belirlendi
(Tablo 9). Bu nedenle bu maddeler ¢ikarilarak i¢ tutarlilik yeniden hesaplandi.
Toplamda 12 maddeden olusan final formun i¢ tutarligi iyi (Cronbach’s alfa= 0,849)
olarak saptand: (Tablo 10, Tablo 11).

Tablo 9. Nefessizlik Inaniglar1 Anketinin 17 Soruluk Formunun i¢ Tutarlihig

Diizeltilmis
Soru Silindiginde Soru
Madde-Toplam Soru Silindiginde
Anket Silindiginde
Puan Cronbach’s Alfa
Ortalamasi Anket Varyansi
Korelasyonlar:
Sorul 49,180 92,028 0,398 0,805
Soru 2 49,580 92,493 0,491 0,799
Soru 3 48,620 88,077 0,629 0,789
Soru 4 48,660 98,678 0,178 0,817
Soru 5 49,340 91,168 0,484 0,799
Soru 6 48,780 90,787 0,471 0,800
Soru7 48,660 93,209 0,442 0,802
Soru 8 48,360 100,439 0,109 0,821
Soru 9 48,240 91,043 0,480 0,799
Soru 10 48,680 93,447 0,381 0,806
Soru 11 48,500 86,418 0,686 0,785
Soru 12 48,240 93,125 0,451 0,801
Soru 13 48,480 98,255 0,236 0,813
Soru 14 49,340 93,413 0,440 0,802
Soru 15 48,400 88,408 0,604 0,791
Soru 16 48,460 100,049 0,142 0,818
Soru 17 48,320 96,957 0,248 0,814

Total Cronbach’s alfa: 0,813
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Tablo 10. Tiirk¢e Nefessizlik Inanislar1 Anketinin Final Formunun i¢ Tutarliligs

Soru Silindiginde Soru Silindiginde Diizeltilmis Madde- Soru Silindiginde
Anket Ortalamasi Anket Varyansi Toplam Puan Cronbach’s Alfa
Korelasyonlar:

Sorul 32,760 68,431 0,503 0,839

Soru 2 33,160 71,198 0,486 0,840

Soru 3 32,200 66,082 0,692 0,825

Soru 5 32,920 68,320 0,568 0,834

Soru 6 32,360 68,725 0,513 0,838

Soru7 32,240 72,513 0,400 0,845

Soru 9 31,820 69,089 0,517 0,838

Soru 10 32,260 72,074 0,373 0,848

Soru 11 32,080 66,279 0,661 0,827

Soru 12 31,820 73,865 0,331 0,850

Soru 14 32,920 70,279 0,532 0,837

Soru 15 31,980 66,918 0,637 0,829

Total Chronbach’s alfa: 0,849
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Tablo 11. SSc Hastalar1 i¢in Tiirkce Nefessizlik Inanislar1 Anketinin Final Formu

Orijinal Soru  Yeni Soru
Soru
Numarasi Numarasi

Soru 1l Soru 1l Egzersiz yaparsam hastaligim kétiilesebilir diye korkuyorum.

Eger nefes darligimin iistesinden gelmeye galisirsam, nefes darligim
Soru 2 Soru 2

artar.

Ne zaman nefes darlig1 ¢eksem, viicudum bir seylerin ciddi derecede
Soru 3 Soru 3 o

yanlig gittigini soyliiyor.
Soru 5 Soru 4 Insanlar benim nefes darligim yeterince ciddiye almiyorlar.
Soru 6 Soru 5 Akciger hastaligim yiiziinden viicudum hayat boyu risk altinda olacak.
Soru 7 Soru 6 Nefes darligim her zaman yeterli oksijen alamadigim anlamina gelir.
Soru 9 Soru 7 Kendimi kazara sakatlamaktan korkuyorum.

Nefes darligimi kontrol etmek igin yapabilecegim en iyi sey, gereksiz
Soru 10 Soru 8

aktivitelerden kaginmaktir.

Viicudumda tehlikeli bir sey olmasaydi, bu kadar nefes darligi
Soru 11 Soru 9 ) ]

hissetmezdim.

Hastaligim bende nefes darligina neden olsa da fiziksel olarak daha
Soru 12 Soru 10 ) o

aktif olsaydim durumum daha iyi olurdu.

Benim durumumda olan birinin, fiziksel olarak aktif olmasi ger¢ekten
Soru 14 Soru 11 Y

giivenli degildir.

Saglikli insanlarin yaptig1 c¢ogu seyi yapamam, ciinkii sagligimi
Soru 15 Soru 12

korumak zorundayim.

Toplamda ulasilabilinen 39 (%78) hastanin re-test sonuglar1 kullanilarak

hesaplanan test-tekrar test giivenirligi iyi seviyede saptandi (ICC: 0,831 (95% CI:

0,702-0,907), Tablo 12).

Tablo 12. Tiirkge Nefessizlik inanislar1 Anketinin Final Formunun Test-tekrar Test

Giivenirligi
Test Re-test ICC
n=39
(Ortalama+SS) (Ortalama=£SS) (%95 CI)
Nefessizlik Inamslar1 Anketi
35,32+9,03 32,07+8,67 0,831 (0,702/0,907)

(skor: 12-60)

n: say1, SS: standart sapma, ICC: sinif-igi korelasyon katsayisi, CI: giiven aralig1.
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Hastalarin dispne ile ilgili inamiglar1 ile klinik Ozellikler ile degisen

derecelerde iliskiler (rho: 0,325/0,727 arasinda) tespit edildi (Tablo 13).

Tablo 13. Nefessizlik Inanislar1 Anketi Final Formu ile Fiziksel ve Klinik Ozellikler
Arasindaki [liskiler

n=50 rho p
Fiziksel Ozellikler
Yas (y1l) -0,075 0,606
Viicut Kiile indeksi (kg/mz) 0,055 0,710
Klinik Ozellikler
Semptomlarin baglangicindan itibaren gegen siire (ay) 0,415 0,003
Tanidan itibaren gegen siire (ay) 0,325 0,023
Solunum Fonksiyon Testi
FVC (I) -0,186 0,206
FEV1 (I) -0,133 0,369
FEV1/FVC (%) 0,086 0,559
Solunum Kas Kuvveti
MIP (cmH20) 0,062 0,684
MEP (cmH,0) -0,092 0,549
Modifiye Medical Research Council Dispne Skalas: (skor: 0-4) 0,527 <0,001
Modifiye BORG Skalasi (skor: 0-10) 0,591 <0,001
Cok Boyutlu Dispne Profili
Ani persepsiyon (skor: 0-60) 0,497 <0,001
Emosyonel (skor: 0-50) 0,471 0,001
St. George Solunum Anketi
Semptom (skor: 0-100) 0,498 <0,001
Aktivite (skor: 0-100) 0,649 <0,001
Etki (skor: 0-100) 0,727 <0,001
Toplam (skor: 0-100) 0,696 <0,001
Hastane Anksiyete Depresyon Olcegi
Anksiyete (sior: 0-211) ' " 0,584 <0001
Depresyon (skor: 0-21) 0,664 <0001
Yorgunluk Siddet Olgegi (skor: 1-7) 0,534 <0,001

FVC: zorlu vital kapasite, FEV1: 1. saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim, I: litre, %: ylizde, MIP:
maksimal inspiratuar basing, MEP: maksimal ekspiratuar basing, cmH»O: santimetre su, rho:
Spearman Korelasyon Sira Katsayisi, p<0,05.
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Hastalar efor dispnesi durumlarina ve eslik eden akciger hastaligi varligina
gore gruplandirildiginda, efor dispnesi ve eslik eden akciger hastaligina sahip
hastalarin dispneye bagli olumsuz inanmiglarinin daha yiiksek oldugu saptand,
bununla birlikte, yalmzca efor dispnesi agisindan elde edilen farklar istatistiksel

anlamli diizeye ulast1 (Tablo 14).

Tablo 14. Tiirkce Nefessizlik Inanislar1 Anketinin Final Formu Sonuglarmin Alt

Gruplar Arasinda Karsilastirilmasi

Median (IQR 25/75) p*
Var (n=21) 42,0 (35,0/46,0)
Efor Dispnesi 0,004
Yok (n=29) 31,0 (27,0/37,0)
Var (n=13) 44,0 (39,0/45,0)
Akciger Hastah@i 0,051
Yok (n=37) 34,0 (28,0/40,0)

p<0,05, IQR 25/75: ¢eyrekler arasi aralik 25/75, *: Mann-Whitney U.
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5. TARTISMA

Bu ¢alismanin amaci solunum problemlerinin siklikla eslik ettigi ve bu
problemlere bagli dispne goriilebilen bir hastalik olan SSc’de hastalarin dispne ile
ilgili diisiincelerini degerlendirmek amaciyla gelistirilmis Nefessizlik inanislart
Anketi’nin Tiirk¢e versiyonunun gecerlik ve giivenirligini degerlendirmek ve anketin
fiziksel ve klinik 6zellikler ile iliskisini ortaya koymakti. Calismamizin sonucunda
Nefessizlik Inanislart Anketi’nin 12 soruluk Tiirkce formunun SSc hastalarinda
gecerli ve giivenilir oldugu ve klinik 6zellikler ile degisen seviyelerde iliskili oldugu
belirlendi.

Calismamiz restriktif solunum problemine sahip SSc hastalarinda dispne ile
ilgili inaniglar1 6lgmeye yonelik bir anketin uygulanabilirligini arastiran ilk
calismadir. Calismamizda temel aldigimiz Nefessizlik Inamislari Anketi, Tampa
Kinezyofobi Olgegi’nden uyarlanmis ve daha dnceki versiyon calismalar1 beklendigi
tizere dispnenin yogun olarak goriildiigii KOAH hastalarinda gergeklestirilmistir (75-
77). Tampa Kinezyofobi Olgegi’ne sadik kalinarak Nefessizlik Inamislari Anketi
orijinalinde 17 soru igermesine karsin tiim validasyon ¢alismalarinda anketteki bazi
sorularin madde-toplam puan korelasyonlarinin diisiik olmasi nedeniyle ¢alismamiza
benzer olarak soru sayisini azaltma yontemine gidilmistir. Anketin ilk validasyon
caligmasi olan Flemenkge versiyonunda ilk olarak madde-toplam puan
korelasyonlarinin  diisiik olan bes soru anketten c¢ikarilmis (¢ikarilan sorularin
numaralart: 4, 5, 8, 12 ve 16), daha sonra yapilan faktor analizinde 2 numarali
sorunun herhangi bir faktor altina girmemesi nedeniyle o da final versiyona dahil
edilmemistir. Sonug olarak Nefessizlik Inanislar1 Anketi, KOAH hastalar1 igin 11
maddeli olarak valide edilmistir. Daha sonra yapilan Cince ve Tiirk¢e gecerlik ve
giivenirlik ¢aligmalarinda bu 11 soruluk form {izerinden gidilmistir (76,77).
Calismamizda, solunum etkileniminin farkli bir paternde olmasi ve dispneye yol
acabilecek farkli faktorlerin bulunmasi nedeniyle ilk olarak 17 soruluk orijinal
anketin gecerliligi degerlendirilmis ve bes soru (¢ikarilan sorular 4, 8, 13, 16 ve 17)
madde-toplam puan korelasyonlarinin diisiik olmasi (<0,30) ve toplam i¢ tutarliliga

katkilarinin olmamasi nedeniyle ¢alismamizdan ¢ikarilmistir.

33



Calismamizda ve KOAH’ta gergeklestirilen ¢alismalarda final versiyondan
cikarilan sorular incelendiginde benzer ve farkli sorularin oldugu goézlenmektedir.
Her iki ankette de 4 (Eger daha fazla egzersiz yaparsam nefes darligim biiyiik
olasilikla daha iyi olacak), 8 (Bazi seylerin sirf nefes darligimi arttirtyor olmasi,
onlarin tehlikeli oldugu anlamina gelmez) ve 16 (Bazi seyleri yapmak daha fazla
nefes darligina sebep olsa da bunlarin gergekten tehlikeli oldugu diisiinmem)
numarali sorularin ortak olarak anketten cikarildigi goriilmektedir. Bu sorularin
Tampa Kinezyofobi Olgegi’nde de tam olarak anlasilmayan sorular oldugu birgok
calismada savunulmaktadir (88-90). Nefessizlik Inamslari Anketi'nin SSc
versiyonunda calismamizda, KOAH validasyon caligsmalarindan farkli olarak 13
(Nefes darlig1 hissetmek kendimi kotiilestirmemem igin egzersiz yapmayi ne zaman
birakmam gerektigini bana bildirir) ve 17 (Hi¢c kimse nefes darligi hissederken
egzersiz yapmak zorunda olmamalidir) numarali sorularin da anketin i¢ tutarliligina
katkida bulunmadigi belirlenmistir. Bununla birlikte, KOAH’l1 hastalar i¢in ¢ikarilan
soru 5 (Insanlar benim nefes darligimi yeterince ciddiye almiyorlar) ve soru 12 nin
(Hastaligim bende nefes darligina neden olsa da fiziksel olarak daha aktif olsaydim
durumum daha iyi olurdu) SSc hastalar1 tarafindan anlasilir bulundugu, diger bir
deyisle anketin i¢ tutarlilifina katki sagladig saptandigindan bu sorular SSc hastalari
icin Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nden ¢ikarilmamistir. Sonug olarak ¢alismamizda,
farkli paternlere sahip solunum sistemi problemi olan hastalarda dispne algisi
sorgulanirken farkli ozelliklere sahip Olceklerin  kullanilmasinin  gerekliligi

saptanmistir.

SSc hastalar1 agisindan Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nin 12 soruluk Tiirkce
versiyonunun psikometrik  Ozellikleri anketin diger versiyonlarina benzer
bulunmustur. Nefessizlik Inanislari Anketi’nin validasyonlarinin i¢ tutarliliklar:
Flemenkge versiyonu (Cronbach’s alfa=0,85) ve Cince versiyonu (Chronbach’s
alfa=0,82) i¢in 1yi seviyede bulunmusken, Tiirk¢e versiyonu i¢in kabul edilebilir
seviyede (Cronbach’s alfa=0,78) saptanmustir (75-77). Calismamizda SSc hastalari
acisindan 12 soruluk Tiirkge versiyonunun ig¢ tutarlilig ise iyi seviyede (Cronbach’s
alfa=0,849) belirlenmistir.
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Test-tekrar test gilivenirligi Flemenkge versiyonunda incelenmemisken, Cince
versiyonunun (ICC=0,981) ve Tiirkge versiyonunun (ICC=0,983) test-tekrar test
giivenirligi mitkemmel seviyede bildirilmistir (76,77). Calismamizda ise test-tekrar
test giivenirligi iyi seviyede (ICC=0,831) belirlenmistir. Versiyonlar arasindaki bu
farkin hastaliga bagli olabilecegini diisiinmekteyiz. Ayrica ¢alismamizdaki hastalarin
¢ogunun (%70) egitim durumunun ilkokulu mezunu olmasi da bu sonuglara yol
acmis olabilir. Bununla birlikte, yaymlanan diger ¢alismalarda katilimcilarin egitim

durumlan belirtilmediginden direkt bir karsilastirma yapmak miimkiin olmamaktadir.

Calismamizda Nefessizlik Inanislar1 Anketi ile fiziksel 6zellikler arasinda bir
iligki tespit edilememisken, hastalikla ilgili 6zellikler agisindan hastalik siiresi,
dispne algisi, solunum problemleri ile ilgili yasam kalitesi, duygu durum ve
yorgunluk agisindan zayif ile yiiksek arasinda degisen seviyelerde iliskiler tespit
edilmistir. Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nin Giirses ve ark. tarafindan KOAH’l1
hastalarda yapilan Tiirk¢e gecerlik caligmasinda anket ile St. George Solunum Anketi
ile degerlendirilen solunum problemleriyle iligskili yasam kalitesi ve Hastane
Anksiyete ve Depresyon Olgegi ile degerlendirilen duygu durum arasinda zayif-orta
(r=0,249/0,619 arasina) iliskiler bildirilmistir (77). Nefessizlik Inamslari Anketi
acisindan ¢alismamizda en yiiksek iliski (rho= 0,727) St. George Solunum Anketi
Etki skoru ile belirlenirken, Giirses ve ark. ¢aligmasinda en yiiksek iliski (rho=0,619)
St. George Solunum Anketi Aktivite skoru ile saptanmistir (77). Calismamizda St.
George Solunum Anketi Aktivite skoru ile Nefessizlik Inanislar1 Anketi arasindaki
iliski ise benzer sekilde (rho=0,649) saptanmistir. Bu durum KOAH ve SSc
hastalarmin dispne ile ilgili olumsuz diislinceler nedeniyle aktivitelerinin benzer
oranda kisitlanabilecegi, 6te yandan SSc hastalarinin nefessizlik inaniglar1 nedeniyle
psikososyal durumlarinin daha fazla sekilde etkilendigi seklinde yorumlanabilir.
Dahasi, her iki hastalik grubunda da nefessizlik algisinin depresyon ve anksiyete ile
iligkili oldugu gosterilmistir. Benzer sekilde De Peuter ve ark. calismasinda da
Hastane Anksiyete ve Depresyon Olcegi skorlar1 ile Nefessizlik Inanislar1 Anketi
skorlar1 arasinda anlamli iligkiler bildirilmistir (75). Bu durumun, nefessizlik

algisinin beraberinde getirecegi fonksiyon kaybi diisiincesine bagli olabilecegi ve
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nefessizlikle ilgili negatif diislincelerin artmasinin anksiyete ve depresyonu

artirabilecegi savunulmustur (75).

Wu ve ark. KOAH’l1 hastalarda gercgeklestirmis oldugu Cince versiyon
calismasinda modifiye Medical Research Council Dispne Skalasi ve Nefessizlik
Inanislart Anketi arasinda zayif diizeyde bir iliski (r=0,40) tespit edilmisken,
calismamizda bu iliski orta seviyede (rho= 0,527) saptanmistir (76). Dahasi
calismamizda, dispne algisin1 degerlendiren diger hasta bildirimine dayali 6l¢ekler
ile Nefessizlik Inanislart Anketi arasinda zayif-orta diizeyde (rho= 0,471/0,591

arasinda) iliskiler tespit edilmistir.

Calismamizda solunum fonksiyon testleri ve solunum kas kuvvetlerinin
nefessizlik inaniglar1 ile iliskili olmadigi saptanmistir. Bununla birlikte, FVC ve
FEV:1 degerlerinin beklenene gore oldukea diisiik oldugu dikkati ¢ekmektedir. {lging
olarak, restriktif bir solunum kisithiligi gostermesi beklenen SSc hastalarinin MIP
degerleri beklenenden diisiik bulunmazken, ekspiratuar kaslarin kas kuvveti daha
zayif olarak bulunmustur. Lima ve ark. tarafindan yapilan ve 20 SSc hastasi ile 20
saglikli kontroliin karsilastirildigi bir ¢alismada SSc hastalariin hem MIP hem de
MEP degerlerinin saglikli kontrollere oranla diisik oldugu gosterilmistir (55).
Bununla birlikte, literatiirde SSc hastalarinin solunum kas zayifligint MIP ve MEP
degerlerini saglikli popiilasyonla karsilastiran baska calisma bulunmamaktadir.
Ileride bu konuda yapilacak ¢alismalar ile SSc hastalarinda solunum kaslarinin
kuvveti agisindan bildirilen bu farkliliklarin daha detayli olarak belirlenmesi

mumkin olacaktir.

Calismamizda nefessizlikle ilgili olumsuz diisiincelere sahip olmanin daha
siddetli yorgunluk ile iligkili olabilecegi saptanmistir. Dahasi ¢alismamiza dahil
edilen hastalarin Yorgunluk Siddet Skalasi degerleri incelendiginde hastalarin
anketin cut-off degeri olarak kabul edilen 4 degerinden daha yiiksek oranda ortanca
yorgunluk siddeti bildirdikleri dikkate c¢ekmektedir. SSc hastalarinin yorgunluk
sebebi ile mi dispne ile ilgili olumsuz diisiincelerinin arttigi, yoksa dispne ile ilgili

olumsuz diisiinceler nedeniyle mi yorgunluk seviyelerinin artmis olabilecegi ileriki
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caligmalarda irdelenmelidir. Ayrica hem yorgunluk hem de dispneye katki
saglayabilecek olasi periferal kas kuvveti zayifliklarinin da ileriki c¢aligmalarda

hedeflenmesi gerekmektedir.

Calismamizda semptomlarin baglamasindan itibaren gegen siire ve tanidan
itibaren gecen siire ile nefessizlik inaniglar1 arasinda zayif iliskiler tespit edildi,
bununla birlikte, yas ile nefessizlik inanislarinin iliskili olmadigi saptandi. Bu durum
hastalikla gegirilen siirenin yastan bagimsiz olarak nefessizlikle ilgili negatif

diisiinceler gelistirilmesi lizerine bir etkisi olabilecegini diisiindiirtmektedir.

KOAH’da yapilan genis kapsamli versiyon c¢aligmalarinda Nefessizlik
Inanislar1 Anketi ile degerlendirilen parametrelerin faktdr analizi sonucunda somatik
odak ve aktiviteden kaginma olmak tizere iki baslik altina toplandig1 goriilmektedir
(75,76). Calismamizdaki hasta sayis1 faktor analizi yapmak icin yeterli olmamakla
birlikte, SSc’nin prevelansi diisiiniildiigiinde bu tiir bir calismanin ¢ok merkezli
olarak yapilmasi gerekliligi karsimiza c¢ikmaktadir. Bu nedenle ¢alismamizda, SSc
hastalari igin gegerli bulunan 12 soruluk Nefessizlik inanislar1 Anketi’nin alt gruplart

belirlenememistir.

Calismamizda SSc hastalar1 efor sirasindaki dispnelerine ve eslik eden
akciger hastalik durumlarina (pulmoner arteryel hipertansiyon, interstisyel akciger
hastalig1 veya her ikisi birden) gore iki gruba ayrildiklarinda Nefessizlik Inanislar:
Anketi skorlarmin gruplar arasinda farkli oldugu saptandi. Bununla birlikte, bu
farklilik sadece efor dispnesi grubunda anlamli seviyeye ulasirken, eslik eden akciger
hastalig1 varlig1 agisindan istatistiksel anlamlilik degeri sinirda (p= 0.051) kaldi. Bu

durumun ¢alismaya dahil edebilen hasta sayisiyla ilgili oldugunu diisiinmekteyiz.

Calismamiz sonucunda SSc hastalarinda nefessizlik ile ilgili negatif
diisiincelerin  belirlenebilmesini saglayan bir anket literatiire kazandirilmistir.
Bununla birlikte, calismamizda fonksiyonel durumun ve fiziksel aktivite seviyesinin
sorgulanmamasi, her iki parametre de dispne ile ilgili olabileceginden, bir siirlik

olarak karsimiza ¢ikmaktadir. SSc, erkeklerde daha az oranda goriilmekle birlikte,
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calismamizda erkek cinsiyetin temsiliyeti olduk¢a disiik kalmistir. Bu durum
sonuglarimizin genellenebilirligi konusunda bazi siipheleri ortaya ¢ikarabilir. Dahast,
gogsiin - genisleyebilme yeteneginin  degerlendirilmemesi de ¢alismamizin
kisithliklarindir. Nefessizlik Inanislar1 Anketi’nin SSc hastalar1 igin gegerlik ve
giivenirligi gosterilmis 12 soruluk bu formunun daha yiiksek sayida katilimci igeren
ileriki caligmalarda diger klinik ozellikler ile iliskilerinin arastirilmasi ve faktor

analizinin yapilmasi anketin gercek degerini ortaya koyacaktir.
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6. SONUC VE ONERILER

1. Tampa Kinezyofobi Olgegi temel alarak olusturulan Nefessizlik
Inanislar1 Anketi’nin 12 soruluk Tiirk¢e formunun SSc hastalarinda dispneye bagl

diisiinceleri belirlemede gecerli ve glivenilir oldugu bulunmustur.

2. SSc hastalarinin nefessizlik ile ilgili diisiincelerinin hasta tarafindan
bildirilen dispne algisi, solunum problemleriyle ilgili yasam kalitesi, duygu durum ve

yorgunlukla iligkili oldugu saptanmustir.

3. SSc hastalarinin nefessizlik ile ilgili diisiincelerinin yas ve viicut kitle
indeksi gibi fiziksel 6zellikler, solunum fonksiyon testleri ve solunum kas kuvvetleri

ile iligkili olmadig1 tespit edilmistir.

4. Efor dispnesi veya eslik eden akciger problemleri varligina bagl olarak

SSc hastalariin nefessizlik inanislar ile ilgili durumlarinin koétiilestigi saptanmaistir.
Calismamiz sonucunda gecerli ve giivenilir bulunan Nefessizlik Inanislari

Anketinin 12 soruluk Tiirk¢e formunun SSc hastalar1 igin hem klinik degerlendirme

hem de bilimsel arastirmalar agisindan kullanilmasini 6nermekteyiz.

39



KAYNAKLAR

1. Denton CP, Khanna D. Systemic sclerosis. Lancet 2017; 390: 1685-1699.

2. van den Hoogen F, Khanna D, Fransen J, et al. 2013 classification criteria for
systemic sclerosis: an American College of Rheumatology/European League against
Rheumatism collaborative initiative. Arthritis Rheum 2013; 65: 2737-2747.

3. Denton CP, Wells AU, Coghlan JG. Major lung complications of systemic
sclerosis. Nat Rev Rheumatol 2018; 14: 511-527.

4. Poudel DR, Jayakumar D, Danve A, Sehra ST, Derk CT. Determinants of
mortality in systemic sclerosis: a focused review. Rheumatol Int 2018; 38: 1847-
1858.

5. Hao Y, Hudson M, Baron M, et al. Early mortality in a multinational systemic
sclerosis inception cohort. Arthritis Rheumatol 2017; 69: 1067-1077.

6. Steen VD, Conte C, Owens GR, Medsger TA Jr. Severe restrictive lung disease in
systemic sclerosis. Arthritis Rheum 1994; 37: 1283-1289.

7. American Thoracic Society. Dyspnea: mechanisms, assessment, and management:
a consensus statement. Am J Respir Crit Care Med 1999; 159: 321-340

8. Perelas A, Silver RM, Arrossi AV, Highland KB. Systemic sclerosis-associated
interstitial lung disease. Lancet Respir Med 2020; 8: 304-320.

9. Allanore Y, Simms R, Distler O, et al. Systemic sclerosis. Nat Rev Dis Primers
2015; 1: 15002.

10. van den Hombergh WM, Carreira PE, Knaapen-Hans HK, van den Hoogen FH,
Fransen J, Vonk MC. An easy prediction rule for diffuse cutaneous systemic
sclerosis using only the timing and type of first symptoms and auto-antibodies:
derivation and validation. Rheumatology (Oxford) 2016; 55: 2023-2032.

11. Guiducci S, Bellando-Randone S, Matucci-Cerinic M. A new way of thinking
about systemic sclerosis: the opportunity for a very early diagnosis. Isr Med Assoc J
2016; 18: 141-143.

12. Domsic RT, Nihtyanova SI, Wisniewski SR, et al. Derivation and validation of a
prediction rule for two-year mortality in early diffuse cutaneous systemic sclerosis.
Anrthritis Rheumatol 2014; 66: 1616-1624.

13. Cavagna L, Codullo V, Ghio S, et al. Undiagnosed connective tissue diseases:
High prevalence in pulmonary arterial hypertension patients. Medicine (Baltimore)
2016; 95: e4827.

14. Codullo V, Cereda E, Crepaldi G, et al. Disease-related malnutrition in systemic
sclerosis: evidences and implications. Clin Exp Rheumatol 2015; 33(4 Suppl 91):
S190-S194.

15. Jordan S, Maurer B, Toniolo M, Michel B, Distler O. Performance of the new
ACR/EULAR classification criteria for systemic sclerosis in clinical practice.
Rheumatology (Oxford) 2015; 54: 1454-1458.

40



16. Andréasson K, Saxne T, Bergknut C, Hesselstrand R, Englund M. Prevalence
and incidence of systemic sclerosis in southern Sweden: population-based data with
case ascertainment using the 1980 ARA criteria and the proposed ACR-EULAR
classification criteria. Ann Rheum Dis 2014; 73: 1788-1792.

17. LeRoy EC, Black C, Fleischmajer R, et al. Scleroderma (systemic sclerosis):
classification, subsets and pathogenesis. J Rheumatol 1988; 15: 202-205.

18. Diab S, Dostrovsky N, Hudson M, et al. Systemic sclerosis sine scleroderma: a
multicenter study of 1417 subjects. J Rheumatol 2014; 41: 2179-2185.

19. Foocharoen C, Netwijitpan S, Mahakkanukrauh A, Suwannaroj S, Nanagara R.
Clinical characteristics of scleroderma overlap syndromes: comparisons with pure
scleroderma. Int J Rheum Dis 2016; 19: 913-923.

20. Tyndall A, Fistarol S. The differential diagnosis of systemic sclerosis. Curr Opin
Rheumatol 2013; 25: 692-699.

21. Hughes M, Ong VH, Anderson ME, et al. Consensus best practice pathway of the
UK Scleroderma Study Group: digital vasculopathy in systemic sclerosis.
Rheumatology (Oxford) 2015; 54: 2015-2024.

22. Pakozdi A, Nihtyanova S, Moinzadeh P, Ong VH, Black CM, Denton CP.
Clinical and serological hallmarks of systemic sclerosis overlap syndromes. J
Rheumatol 2011; 38: 2406-2409.

23. Bissell LA, Abignano G, Emery P, Del Galdo F, Buch MH. Absence of
Scleroderma pattern at nail fold capillaroscopy valuable in the exclusion of
Scleroderma in unselected patients with Raynaud's Phenomenon. BMC
Musculoskelet Disord 2016; 17: 342.

24. Bossini-Castillo L, Lopez-Isac E, Mayes MD, Martin J. Genetics of systemic
sclerosis. Semin Immunopathol 2015; 37: 443-451.

25. Murdaca G, Contatore M, Gulli R, Mandich P, Puppo F. Genetic factors and
systemic sclerosis. Autoimmun Rev 2016; 15: 427-432.

26. Assassi S, Radstake TR, Mayes MD, Martin J. Genetics of scleroderma:
implications for personalized medicine? BMC Med 2013; 11: 9.

27. De Martinis M, Ciccarelli F, Sirufo MM, Ginaldi L. An overview of
environmental risk factors in systemic sclerosis. Expert Rev Clin Immunol 2016; 12:
465-478.

28. Black CM, Welsh KI, Walker AE, et al. Genetic susceptibility to scleroderma-
like syndrome induced by vinyl chloride. Lancet 1983; 1: 53-55.

29. Ogawa T, Okiyama N, Koguchi-Yoshioka H, Fujimoto M. Taxane-induced
scleroderma-like skin changes resulting in gangrene: A case report. J Dermatol 2017;
44: e54-e55.

30. Motegi S, Hattori T, Tago O, Shimizu A, Ishikawa O. Systemic sclerosis
associated with silicone breast implantation. Eur J Dermatol 2013; 23: 894-895.

41



31. Bernstein EJ, Schmidt-Lauber C, Kay J. Nephrogenic systemic fibrosis: a
systemic fibrosing disease resulting from gadolinium exposure. Best Pract Res Clin
Rheumatol 2012; 26: 489-503.

32. Hinz B, Phan SH, Thannickal VJ, et al. Recent developments in myofibroblast
biology: paradigms for connective tissue remodeling. Am J Pathol 2012; 180: 1340-
1355.

33. Gilbane AJ, Denton CP, Holmes AM. Scleroderma pathogenesis: a pivotal role
for fibroblasts as effector cells. Arthritis Res Ther 2013; 15: 215.

34. Mahoney JM, Taroni J, Martyanov V, et al. Systems level analysis of systemic
sclerosis shows a network of immune and profibrotic pathways connected with
genetic polymorphisms. PLoS Comput Biol 2015; 11: e1004005.

35. Denton CP, Hughes M, Gak N, et al. BSR and BHPR guideline for the treatment
of systemic sclerosis. Rheumatology (Oxford) 2016; 55: 1906-1910.

36. Kowal-Bielecka O, Fransen J, Avouac J, et al. Update of EULAR
recommendations for the treatment of systemic sclerosis. Ann Rheum Dis 2017; 76:
1327-1339.

37. Racine M, Hudson M, Baron M, Nielson WR, Canadian Scleroderma Research
Group. The Impact of Pain and Itch on Functioning and Health-Related Quality of
Life in Systemic Sclerosis: An Exploratory Study. J Pain Symptom Manage 2016;
52: 43-53.

38. Razykov I, Levis B, Hudson M, Baron M, Thombs BD, Canadian Scleroderma
Research Group. Prevalence and clinical correlates of pruritus in patients with
systemic sclerosis: an updated analysis of 959 patients. Rheumatology (Oxford)
2013; 52: 2056-2061.

39. Shand L, Lunt M, Nihtyanova S, et al. Relationship between change in skin score
and disease outcome in diffuse cutaneous systemic sclerosis: application of a latent
linear trajectory model. Arthritis Rheum 2007; 56: 2422-2431.

40. Herrick AL, Lunt M, Whidby N, et al. Observational study of treatment outcome
in early diffuse cutaneous systemic sclerosis. J Rheumatol 2010; 37: 116-124.

41. Pope JE, Bellamy N, Seibold JR, et al. A randomized, controlled trial of
methotrexate versus placebo in early diffuse scleroderma. Arthritis Rheum 2001; 44:
1351-1358.

42. Nihtyanova Sl, Brough GM, Black CM, Denton CP. Mycophenolate mofetil in
diffuse cutaneous systemic sclerosis--a retrospective analysis. Rheumatology
(Oxford) 2007; 46: 442-445.

43. Tashkin DP, Elashoff R, Clements PJ, et al. Cyclophosphamide versus placebo in
scleroderma lung disease. N Engl J Med 2006; 354: 2655-2666.

44. Morrisroe KB, Nikpour M, Proudman SM. Musculoskeletal Manifestations of
Systemic Sclerosis. Rheum Dis Clin North Am 2015; 41: 507-518.

42



45. Mihai C, Landewé R, van der Heijde D, et al. Digital ulcers predict a worse
disease course in patients with systemic sclerosis. Ann Rheum Dis 2016; 75: 681-
686.

46. Allanore Y, Denton CP, Krieg T, et al. Clinical characteristics and predictors of
gangrene in patients with systemic sclerosis and digital ulcers in the Digital Ulcer
Outcome Registry: a prospective, observational cohort. Ann Rheum Dis 2016; 75:
1736-1740.

47. Khanna D, Denton CP, Merkel PA, et al. Effect of Macitentan on the
Development of New Ischemic Digital Ulcers in Patients With Systemic Sclerosis:
DUAL-1 and DUAL-2 Randomized Clinical Trials. JAMA 2016; 315: 1975-1988.

48. Matucci-Cerinic M, Denton CP, Furst DE, et al. Bosentan treatment of digital
ulcers related to systemic sclerosis: results from the RAPIDS-2 randomised, double-
blind, placebo-controlled trial. Ann Rheum Dis 2011; 70: 32-38.

49. Shreiner AB, Murray C, Denton C, Khanna D. Gastrointestinal Manifestations of
Systemic Sclerosis. J Scleroderma Relat Disord. 2016; 1: 247-256.

50. Lepri G, Guiducci S, Bellando-Randone S, et al. Evidence for oesophageal and
anorectal involvement in very early systemic sclerosis (VEDOSS): report from a
single VEDOSS/EUSTAR centre. Ann Rheum Dis 2015; 74: 124-128.

51. Rosato E, Gigante A, Gasperini ML, et al. Nutritional status measured by BMI is
impaired and correlates with left ventricular mass in patients with systemic sclerosis.
Nutrition 2014; 30: 204-209.

52. Bharadwaj S, Tandon P, Gohel T, et al. Gastrointestinal manifestations,
malnutrition, and role of enteral and parenteral nutrition in patients with scleroderma.
J Clin Gastroenterol 2015; 49: 559-564.

53. Lynch BM, Stern EP, Ong V, Harber M, Burns A, Denton CP. UK Scleroderma
Study Group (UKSSG) guidelines on the diagnosis and management of scleroderma
renal crisis. Clin Exp Rheumatol 2016; 34 Suppl 100(5): 106-1009.

54. Penn H, Quillinan N, Khan K, et al. Targeting the endothelin axis in scleroderma
renal crisis: rationale and feasibility. QJM 2013; 106: 839-848.

55. Lima TR, Guimardes FS, Carvalho MN, Sousa TL, Menezes SL, Lopes AJ.
Lower limb muscle strength is associated with functional performance and quality of
life in patients with systemic sclerosis. Braz J Phys Ther 2015; 19: 129-136.

56. Marcisz C, Kucharz EJ, Brzezinska-Wcislo L, Kotulska A, Jonderko G.
Pulmonary functional abnormalities in asymptomatic patients with systemic
sclerosis. Eur J Intern Med 2003; 14: 162-165.

57. Kesikburun B, Koseoglu BF, Sahin A, Turgay M, Dogan A, Ayhan Oken O. The
effects of respiratory muscle weakness and pulmonary involvement on functional
status, fatigue and health related quality of life in patients with systemic sclerosis.
Arch Rheumatol 2015; 30: 116-123.

43



58. Richardson C, Agrawal R, Lee J, et al. Esophageal dilatation and interstitial lung
disease in systemic sclerosis: A cross-sectional study. Semin Arthritis Rheum 2016;
46: 109-114.

59. Christmann RB, Wells AU, Capelozzi VL, Silver RM. Gastroesophageal reflux
incites interstitial lung disease in systemic sclerosis: clinical, radiologic,
histopathologic, and treatment evidence. Semin Arthritis Rheum 2010; 40: 241-249.

60. Khanna D, Nagaraja V, Tseng CH, et al. Predictors of lung function decline in
scleroderma-related interstitial lung disease based on high-resolution computed
tomography: implications for cohort enrichment in systemic sclerosis-associated
interstitial lung disease trials. Arthritis Res Ther 2015; 17: 372.

61. Perelas A, Silver RM, Arrossi AV, Highland KB. Systemic sclerosis-associated
interstitial lung disease. Lancet Respir Med 2020; 8: 304-320.

62. Domsic RT, Nihtyanova SI, Wisniewski SR, et al. Derivation and external
validation of a prediction rule for five-year mortality in patients with early diffuse
cutaneous systemic sclerosis. Arthritis Rheumatol 2016; 68: 993-1003.

63. Khanna D, Tseng CH, Farmani N, et al. Clinical course of lung physiology in
patients with scleroderma and interstitial lung disease: analysis of the Scleroderma
Lung Study Placebo Group. Arthritis Rheum 2011; 63: 3078-3085.

64. Panopoulos ST, Bournia VK, Trakada G, Giavri I, Kostopoulos C, Sfikakis PP.
Mycophenolate versus cyclophosphamide for progressive interstitial lung disease
associated with systemic sclerosis: a 2-year case control study. Lung 2013; 191: 483-
489.

65. Khanna D, Albera C, Fischer A, et al. An Open-label, Phase Il Study of the
Safety and Tolerability of Pirfenidone in Patients with Scleroderma-associated
Interstitial Lung Disease: the LOTUSS Trial. J Rheumatol 2016; 43: 1672-1679.

66. Keir GJ, Maher TM, Hansell DM, et al. Severe interstitial lung disease in
connective tissue disease: rituximab as rescue therapy. Eur Respir J 2012; 40: 641-
648.

67. Yusen RD, Edwards LB, Dipchand Al, et al. The Registry of the International
Society for Heart and Lung Transplantation: Thirty-third Adult Lung and Heart-Lung
Transplant Report-2016; Focus Theme: Primary Diagnostic Indications for
Transplant. J Heart Lung Transplant 2016; 35: 1170-1184.

68. Avouac J, Guignabert C, Hoffmann-Vold AM, et al. Role of Stromelysin 2
(Matrix Metalloproteinase 10) as a Novel Mediator of Vascular Remodeling
Underlying Pulmonary Hypertension Associated With Systemic Sclerosis. Arthritis
Rheumatol 2017; 69: 2209-2221.

69. Pulido T, Adzerikho I, Channick RN, et al. Macitentan and morbidity and
mortality in pulmonary arterial hypertension. N Engl J Med 2013; 369: 809-818.

70. Sitbon O, Channick R, Chin KM, et al. Selexipag for the Treatment of Pulmonary
Avrterial Hypertension. N Engl J Med 2015; 373: 2522-2533.

71. Yakut H, Ozalevli S, Aktan R, Ozgen Alpaydin A, Merih Birlik A, Can G.
Effects of supervised exercise program and home exercise program in patients with

44



systemic sclerosis: A randomized controlled trial. Int J Rheum Dis 2021; 24: 1200-
1212.

72. Defi IR, Gultom C, Chorman MJ, Jennie J. High-intensity interval training can
improve hand grip strength, inspiratory muscle, and quality of life in systemic
sclerosis subjects. Reumatologia 2021; 59: 98-103.

73. Mitropoulos A, Gumber A, Crank H, Akil M, Klonizakis M. The effects of upper
and lower limb exercise on the microvascular reactivity in limited cutaneous
systemic sclerosis patients. Arthritis Res Ther 2018; 20: 112.

74. Volkmann ER, Kreuter M, Hoffmann-Vold AM, et al. Dyspnoea and cough in
patients with systemic sclerosis-associated interstitial lung disease in the SENSCIS
trial [published online ahead of print, 2022 Feb 12]. Rheumatology (Oxford) 2022;
keac091.

75. De Peuter S, Janssens T, Van Diest I, et al. Dyspnea-related anxiety: The Dutch
version of the Breathlessness Beliefs Questionnaire. Chron Respir Dis 2011; 8: 11-
19.

76. Wu Q, Guo A, Zhao Y, Li S, Huang H. Reliability and validity of the Chinese
version of the Breathlessness Beliefs Questionnaire. Chron Respir Dis 2018; 15: 114-
122.

77. Gurses HN, Saka S, Zeren M, Bayram M. Validity and reliability of the Turkish
version of breathlessness beliefs questionnaire [published online ahead of print, 2022
Jan 18]. Physiother Theory Pract 2022;1-6.

78. Beaton DE, Bombardier C, Guillemin F, Ferraz MB. Guidelines for the process
of cross-cultural adaptation of self-report measures. Spine (Phila Pa 1976) 2000; 25:
3186-3191.

79. Kafaja S, Clements PJ, Wilhalme H, et al. Reliability and minimal clinically
important differences of forced vital capacity: Results from the Scleroderma Lung
Studies (SLS-1 and SLS-I1). Am J Respir Crit Care Med 2018; 197: 644-652.

80. Manali ED, Lyberopoulos P, Triantafillidou C, et al. MRC chronic Dyspnea
Scale: Relationships with cardiopulmonary exercise testing and 6-minute walk test in
idiopathic pulmonary fibrosis patients: a prospective study. BMC Pulm Med 2010;
10: 32.

81. Ozcan Kahraman B, Kahraman T, Ozsoy I, et al. Validity and reliability of the
Turkish version of the Multidimensional Dyspnea Profile in outpatients with
respiratory disease. Turk J Med Sci 2020; 50: 1930-1940.

82. Gok K, Cengiz G, Erol K, Ozgdé¢men S. The Turkish version of
Multidimensional Assessment of Fatigue and Fatigue Severity Scale is reproducible
and correlated with other outcome measures in patients with systemic sclerosis. Arch
Rheumatol 2016; 31: 329-332.

83. Beretta L, Santaniello A, Lemos A, Masciocchi M, Scorza R. Validity of the
Saint George's Respiratory Questionnaire in the evaluation of the health-related
quality of life in patients with interstitial lung disease secondary to systemic
sclerosis. Rheumatology (Oxford) 2007; 46: 296-301.

45



84. Polatli M, Yorgancioglu A, Aydemir O, et al. St. Validity and reliability of
Turkish version of St. George's respiratory questionnaire. Tuberk Toraks 2013; 61:
81-87.

85. Aydemir O, Guvenir T, Kuey L, Kultur S. Validity and reliability of Turkish
version of Hospital Anxiety and Depression Scale. Tiirk Psikiyatri Dergisi 1997; 8:
280-287.

86. Garaiman A, Mihai C, Dobrota R, et al. The Hospital Anxiety and Depression
Scale in patients with systemic sclerosis: a psychometric and factor analysis in a
monocentric cohort. Clin Exp Rheumatol 2021;39 Suppl 131: 34-42.

87. Mukaka MM. Statistics corner: A guide to appropriate use of correlation
coefficient in medical research. Malawi Med J 2012; 24: 69-71.

88. Roelofs J, Sluiter JK, Frings-Dresen MH, et al. Fear of movement and (re)injury
in chronic musculoskeletal pain: Evidence for an invariant two-factor model of the
Tampa Scale for Kinesiophobia across pain diagnoses and Dutch, Swedish, and
Canadian samples. Pain 2007; 131: 181-190.

89. Burwinkle T, Robinson JP, Turk DC. Fear of movement: factor structure of the
tampa scale of kinesiophobia in patients with fibromyalgia syndrome. J Pain 2005; 6:
384-391.

90. Mielenz TJ, Edwards MC, Callahan LF. First item response theory analysis on
Tampa Scale for Kinesiophobia (fear of movement) in arthritis. J Clin Epidemiol
2010; 63: 315-320.

46



EKLER
Ek-1

Sistemik Sklerozlu Birevlerde “Breathlessness Beliefs Questionnaire™ Anketi'nin

Tiirkee've Adaptasyonu ve Klinik Ozellikler ile Tliskisinin Incelenmesi Cahsmas:

Degerlendirme Formu
DEMOGRAFIK BILGILER
Hasta Kodu: Tarih:
Cinsivet: [] Kadm [] Erkek Dogum Tarihi:
Esitim: [ ] kol [ 1 Ortackul [ ] Lise
[] Lisans [ ] Lisan iistii
Meslek: Medeni Durum:
Boy: Kilo: BMI:
Ozgecmis:
Sovgecmis:
Semptom Baslangic Tarihi: Tam Tarihi:
Kullandian ilaclar:
SOLUNUMSAL SEMPTOM VE BULGULAR
Nefes Darlig1: [] Evet [ Hayr Istirahat Nefes Darlsgr: [ ] Evet [ | Hayr
Efor Nefes Darlign: ] Evet [ ] Hayr | Okstrik: [ ] Ewet ] Hayr
Balgam: [] Ewet [ ] Hayr | Genel Yorguniuk: [] Evet [ ] Hawr
Gogus Yan Agnsi: [ ] Evet [ ] Hayrr | Diger [] Evet [] Hayxr

Son 3 avda gecirdigi akciger hastalhik ve/veya problemleri (tipi-siiresi):

Son 3 avda gecirdigi akciger hastallk ve/veva problemleri nedeniyle hastaneve veva
herhangi bir klinige basvuru sayisi:

SigaraKullannm [ | Evet ...yil...p/gin [ ] Hayrr  Brrakmissa siiresic

Solunum Fonksivon Testi Sonuclar:
FEVI: | FVC: | FEV)/FVC:
Solunum Kas Kuvver Degerleri

MIP: MEP:
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MRC DISPNE SKALASI

GRADE | DERECE TANIM

0 DISPNE YOK | DUZ YERDE HIZLI HAREKET EDERKEN VEYA
HAFIF EGIMLI BIR YOKUS CIKARKEN SOLUNUM
SIKINTISI YOK

1 HAFTF DUZ YERDE HIZLI HAREKET EDERKEN VEYA
HAFIF YOKUS CIKARKEN SOLUNUM SIKINTISI
VAR

2 ORTA DUZ YERDE YURURKEN YASITLARINDAN DAHA
YAVAS YORUR. SOLUKLANMAK ICIN DURUR

3 SIDDETLI 100 METRE KADAR VEYA BIR KAC DAKIKA
YORUYUNCE SOLUKLANMAK ICIN DURUR

1 COK SIDDETLI | EVDEN AYRILIRKEN VEYA ELBISELERINI

CIKARTIREKEN ASIRI DERECEDE NEFESSIZ KALIR

MODIFIYE BORG SKALASI
0 HICYOK

COK HAFIF DERECEDE
HAFIF

ORTA

BIRAZ CIDD]

CIDDI

B

COK CIDDI

L= (== IS | =% Lun

COKTAZLA
10 COKCOKFAZLA
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COK BOYUTLU DiSPNE PROFILI

Ik kullanim icin komutlar:

Bu anketin amaci nefes alip vermenizin nasil lhissettirdifini anlamanuza vardimer olmaktir.
Dogru veya vanlis cevap voktur. Kendi nefes alip vermeniz hakkinda bize ne séyleyeceginizi
bilmek istiyomuz.

Bu sayfada bize nefes alip vermenizin ne kadar rahatsiz hissettirdifini sdylemenizi rica
edivoruz. Daha sonraki savfada size nefes alip verme duyvgulanmzm siddett veya giicii
hakkinda somu soracagiz. Nefes alip verme duvgusumin bu ki yonil arasindaki ayrum,
radyodan bir sesi dinledifinizi dilsiiniirseniz netlesebilir. Sesin yiiksekligi arttikca, sesin ne
kadar yiiksek veya bu sesi duymanin ne kadar rahatsiz bir ey oldugunu sorabilirim. Ormnegin.
nefret ettiginiz miizik. ses sevivesi diisiik olsa bile rahatsiz edici olabilir ve ses seviyesi arttikca
daha rahatsiz hale gelir; &teyandan sevdiginiz miizik ses sevivesi artsa bile rahatsizlik

vermevecektir.

Duvgusal - 1 Olcedi (Al)

Nefes alip verme duygulanmzm hesnutsuzlugunu veva rahatsizhigim, nefes alip
vermenin ne kadar kitil hissettirdifing deerlendirmek icin budlged: kullanm.

Liitfen sirasindaki
zamana odaklamn.
& & 0 1 2 3 4 5 i} 7 8 o 10
RAHAT NOEMAL DAYANILMAZ
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Duvu Kalitesi Secened (5Q)

Asgagida, benzer anlamda gruplar halinde diizenlenmis ifadeler veya terimler bulunmalktadir.

1. Adm: esnasmda (odaklanma zamamm belirtin) nefes alip vermenizin

nasil hissettirdiini agiklayan her bir grubu isaretleyin.

2. Adim: Liitfen nefes alip vermenizin nasil hissettirdigini en dogru sekilde aciklavan valiuz

bir grubu isaretleyin.
1. Adum 2. Adim
Gruptaki HERHANGI bir terim gecerli ise, o grubu secin. GECERLL | GECERU sm%%i%m

Nefes alip vermem kaslarmn ¢aliymasimi veyva ¢aba gerektinir

Yeterince hava alamuyorum veva boguluyorum veva hava
acliF hissedivorum

Gogsiimiin ve akcigerlerimin stastifim veya daraldifm
hissedivorum.

Nefes alip vermem zihinsel caba veye konsantrasyon
gerektirivor.

C ok nefes alip veriyorum.
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Duvu Kalitesi Olcekleri (5Q)

Hissettiginiz nefes alip verme duygusunmun siddetini derecelendirmek icin bu 6lgegi kullanm

{duvoumm rahat veya rahatsiz edici oldnguna bakmaksizin sesin viiksekliginde oldugu gibi

duygu rahatsiz edici olmaksizin siddetli olabilir.)

Liitfen, srasindaki
zamana odaklamn.

. __— Hayal
Gruptaki HANGI tenm uygunsa. o . <.

. - S : debilecedimin en
grubu degerlendiriniz. edebriecegimn el
S CEEErE HIC SIDDETLIS]
Nefes abp vermem kaslarm A c
calismasmi veva ¢aba gerektirir. 0 1 - 34 ! s 1920
Yeterince hava alammyorum veva
boguluyorum veva hava achfi | 0 1 2 3|45 7 8|19 |10
hissedivorum
Gogsiimiin ~ ve  akciZerlerimin
sihastifinn veva  daraldigmi | O 1 2 31 4|5 7 g9 |10
hissedivomm
Nefes alip vermem zihinsel gaba |, | § | 5 | 3| 4 | 5 718|010
veva yofunlasma gerektiniyor
Cok nefes ahip verivorum 0 1 2 31 4|5 7 g9 |10
Diger* 0 1121345 718|910

*Garekirse nafes alp verme duygulanmz hakkmds ek apklamalar ekleyebilirsiniz
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Duvgusal-2 (")ll;el-:]eri (A2)

Nefes alip vermenizi normal hissetmediginizde, bazi duygular veya “hisler” yasayabilirsiniz.
Asagidaki dlcekderi kullanarak, litfen bize nefes alp wverme duygulanmzin sizi nasil
hissettirdigini anlatimz — hissetmediniz duygular icin sifin (0) isaretlevin.

Litfen strasindaki

zamana odaklamn

. Hayal

HIC edebilecegimin en

SIDDETLISI

Depresif (Karamsar) 0 1 2 34|56 7 8§ | 9 |10

Endigeli o|l1|2|3|4|s|6|7]8]|9]10
Istedigi gibi yapamadid igin 5 -

hayal kinklsina ugramss 0 1 2 34 5 6 7 8 9 |10

EKizgin 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 |10

Kotk 0 1 2 34 5 6 7 8 9 |10

Diger® 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 |10




Yorgunluk Siddet Olcegi
Bugiin de dahil olmak iizere gecen ay icerisinde ne derecede yorgun oldugunuzu 6grenmek

istiyoruz. Liitfen tiim ifadeleri dikkatlice okuyunuz. Size en uygun secenegin solundaki
parantezin icine (X) isareti koyunuz.

1. Yorgun oldugumda motivasyonum azahr.

() 1. Kesinlikle katrimiyorum () 5. Katlma ezilimindeyim
() 2. Katilmryorum () 6. Kathyorum

() 3. Katilmama egilimindeyim () 7. Kesinlikle katilryorum
() 4. Kararsizim

2. Egzersiz beni yorar.

() 1. Kesinlikle katiimiyorum () 5. Katilma egilimindeyim
() 2. Katilmiyorum () 6. Katiliyorum

() 3. Katilmama egilimindeyim () 7. Kesinlikle katilryorum
() 4. Kararsizim

3. Kolay yorulurum.

() 1. Kesinlikle katilmiyorum () 5. Katilma egilimindeyim
() 2. Katilmiyorum () 6. Katiliyorum

() 3. Katilmama egilimindeyim () 7. Kesinlikle katiliyorum
() 4. Kararsizim

4. Yorgunluk fiziksel fonksivonumu etkiler.

() 1. Kesinlikle katiimiyorum () 5. Katilma egilimindeyim
() 2. Katilmryorum () 6. Katiliyorum

() 3. Katlmama ezilimindeyim () 7. Kesinlikle katilryorum
() 4. Kararsizzim
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5. Yorgunluk benim icin sikhkla problemlere neden olur.

() 1. Kesinlikle katilmyorum () 5. Katilma egilimindeyim
() 2. Kattlmsyorum () 6. Katihiyorum

() 3. Katilmama egilimindeyim () 7. Kesinlikle katilryorum
() 4. Kararsizim

6. Yorgunlugum fiziksel fonksivonumu siirdiirmemi engeller.

() 1. Kesinlikle katilmryorum () 5. Katilma egilimindeyim
() 2. Katilmiyorum () 6. Katiliyorum

() 3. Katilmama egilimindeyim () 7. Kesinlikle katilryorum
() 4. Kararsizim

7. Yorgunluk belirli gorev ve sorumluluklarim verine getirmeyi etkiler.

() 1. Kesinlikle katiimyorum () 5. Katilma egilimindeyim
() 2. Katilmiyorum () 6. Katihyorum

() 3. Katilmama egilimindeyim () 7. Kesinlikle katilryorum
() 4. Kararsizim

8. Yorgunluk, beni yetersiz birakan en dnemli 3 sikayetten birisidir.

() 1. Kesinlikle katilmiyorum () 5. Katilma egilimindeyim
() 2. Katilmryorum () 6. Katiliyorum

() 3. Katilmama egilimindeyim () 7. Kesinlikle katiliyorum
() 4. Kararsizzim

9. Yorgunluk, aile va da sosyal yasantum etkiler.

() 1. Kesinlikle katilmiyorum () 5. Katilma egilimindeyim
() 2. Katilmiyorum () 6. Katilivorum

() 3. Katilmama egilimindeyim () 7. Kesinlikle katiliyorum
() 4. Kararsizzim

Toplam puan: /63
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SGRQ SOLUNUM HASTALIKLARI ANKETI
Bu anket hastalifimzin size verdigi sikintiyr ve yaganmumiza olan etkisini daha iyi
anlamanuzi saglamak fizere hazirlannustir. Bu anket sikavetlerinize neden olan gdgiis
hastaligimz: tim yonleriyle degerlendinmek amaci ile kullamlacaktir.
Liitfen sorulan dikkatle okuyunuz. Anlamadigimz her seyi sorunuz.

BIRINCT KISIM
Bu béliimde son 1 sene iginde akciger hastaligimzin ne durumda oldugunu tanmmlayacak sorular
yer almaktadir. Her soru i¢in kutulardan birini isaretleyiniz.

1. Son 1 sene icindeki oksiirme sikhgm:
1 Haftamn hemen her giinii
{1 Haftamn ¢ogu gini
1 Haftada birkag giin
[l Sadece tgiittiigiim zaman
00 Hig
2. Son 1 sene icindeki balgam ¢ikarma sikhigim:
1 Haftanin hemen her giinii
1 Haftanin ¢cogu giinii
1 Haftada birkag giin
1 Sadece Uglittigiim zaman
0 Hig
3. Son 1 sene icindeki nefes darh@ durumum:
1 Haftamn hemen her ginii
1 Haftamn ¢ogu giinii
1 Haftada birkag gin
1 Sadece iglittigiim zaman
0 Hig
4. Son 1 sene icinde gogsiimde hissettigim hirlti-husilts sikha:
1 Haftamn hemen her giinii
1 Haftamn ¢ogu giini
1 Haftada birkag giin
1 Sadece tiglittigim zaman
00 Hig
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5. Son 1 sene icinde kac¢ defa ¢ok ciddi veva sizde silann yaratan gigiis hastah@
gecirdiniz? (Atak sayisi)
[ 3 ataktan fazla
O 3 atak
O 2atak
O 1atak
O Hig
6. Enuzun atagimmz ne kadar siirdii? Eger ciddi bir atak gecirmedivseniz 7. soruya geciniz.
(1 Bir hafta veya daha uvzun
[l 3 gim veva daha uzun
O 1-2 giin
[ 1 gimden az
7. Son 1 senede, haftada ortalama kac giin gégiis hastabfimz ile ilgili hichir sikann
olmadan rahar giin gecirdiniz?
O Hig rahat giiniim olmadi
Ol 1 wveva 2 giinil rahat gecirdim
Ol 3 veya 4 giinil rahat gecirdim
1 Hemen hemen her giin rahattim
(1 Her giin rahattim
8. Gogsiimde hultr-lusira varsa bu daha zivade sabahlan oluyor.

o Evet o Hayr



IKINCI KISIM
BOLUM-1
Akciger hastahgmz ile ilgili durumu nasil degerlendirivorsunuz? Liitfen uygun olan
kutuyu isaretleyiniz.
1 En énemli problenum
(1 Bana fazla problem yaratiyor
(1 Bana az problem yaratryor
{1 Hig problem yaratmtyor
Eger bir iste calisivorsamz asagidakilerden birini isaretleyiniz.
1 Akciger hastaligim nedeni ile ¢caligma havatim tamamen sona erdi
1 Akciger hastaligim nedeni ile isimi yapmam zorlagt: veya isimi degistirdim
1 Akciger hastaligim igimi etkilemiyor
BOLUM-2
Bu béliim bugiinlerde sizde nefes darhg vapan hareketlerle ilgili sorulan icermektedir.
Her madde icin size uygun olan ‘Dogru’ veya “Yanhs® kutusunu isaretleviniz.

Otururken veva vatarken o Dogru o Yanlg
Yikanirken veya givinirken oDogmu = Yanlis
Ev i¢inde dolamirken o Dogru = Yanlis
Disanida diiz yolda yiiriirken o Dogru o Yanhg
Merdiven ¢ikarken o Dogru = Yanlhs
Yokus yukan ¢ikarken o Dogru o Yanlig
Spor yaparken o Dogru o Yanlis

BOLUM-3

Bu béliim bugiinlerde olan dksiiriik ve nefes darhgmz ile ilgili sorular: icermektedir.
Oksiirdiigimde canim actyor o Dogru o Yanhs
Oksiirmek beni voruyor = Dogru o Yanhs
Konusunca nefes nefese kalryorum o Dogru = Yanls
One egilince nefes nefese kaliyorum o Dogru o Yanhs
Oksiiritk veya nefes darligim nedeni o Dogru o Yanls
ile uykum béliniiyor

Cok ¢abuk yoruluyorum o Dogru o Yanhs



BOLTDM-4
Bu boliim bugiinlerde akciger hastab@mizin sizin iizerinizdeki etkileri ile ilgili sorulan
icermektedir.

Okstiriigiim veya solunum sikmtim topluluk iginde utanmama neden oluyor.

o Dogru = Yanlis

Akcigerlerimle ilgili sikayetlerim vakm ¢evrem. ailemi. arkadaslarmu. komgularmu rahatsiz ediyor.

= Dogru o Yanlig

Nefes alamadigim zaman panige kapiliyorum veva ¢ok korkuyorum.

o Dogru o Yanlig

Akciger hastaligimi kontrol altinda tutamadigmnu dilgiiniiyorum
= Dogru o Yanhs

Akcigerlerimin daha 1yi olacagim unmuyorum

= Dogru o Yanhs

Akciger hastaligim nedeni ile zayif, halsiz ve gii¢siiz biri oldum
= Dogru o Yanls

Egzersiz yapmaktan kagimyorum (Benim icin tehlikeli olacagini diisiiniiyorum)
= Dogru o Yanls

Kolumu kaldiracak halim olmadigmi hissediyorum

= Dogru o Yanls

BOLUM-5
Bu béliim tedaviniz ile ilgili sorular1icermektedir. Eger herhangi bir tedavi almiyorsamz bu boliimii
atlaymiz ve 6. boliime geciniz.

Tedavimin faydasi gormiyorum oDogru o Yanhs
Tlaglarimi bagkalarnin yaninda kullanmaktan o Dogmu o Yanlis
cekintyorum

Tedavinin bazi ho olmayan yan etkilerini o Dogru o Yanlis
hissediyorum

Tedavim yasantinu ¢ok fazla etkiliyor o Dogru o Yanlig
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BOLUM-6

Bu béliim; nefes darh@mz nedeni ile hareketlerinizin ne sekilde kasitlandid konusundaki sorulan

icermektedir. Her bir soruda sizin icin gecerli olan kutuyu isaretleviniz.

Yikanmak veya givinmek uzun zamanmn aliyor = Dogru

Banyo vapamuyvorum veva dus alanuyorum va da o Dogru
bunlar uzun zamamnn aliyor

Diger insanlardan daha vavag yiiriyorum veya = Dogm
dinlenmek icin durmak zorunda kaliyomum

Ev i5i gibi faaliyvetler uzun zamamm aliyor veya o Dogru
dinlenmek 1¢in durmak zommnda kalivorum

Bir kat merdiven ¢ikarken vavas ¢tkmak veya o Dogm
durm dinlenmek zorunda kalryorum

Eger acele edersem veya huzh nzh yiiriirsem = Dogmu
durup dinlenmek veya yavaslamak zormunda kaliyorm

Nefes darhidim nedeni ile yokus yvukan cikarken, o Dogru
merdivenden yukan viik tasuken, ¢icek ekmek

gibi kolay bahge isleriyle ugrasirken, dans ederken

veya golf oynarken zorlamyorum

Nefes darlizim nedend ile agur yiik tasirken, = Dogm
bahge kazarken, saatte 5-6 km nzla yiirirken,

vavas tempoda kosarken, tenis ovnarken veya

yiizerken zorlanryormum

Nefes darlimim nedend ile agir isler yaparken, = Dogru
kosarken. bisiklete binerken, hizh yiizerken veya
spor yaparken zorlantyorum

o Yanhs

o Yanlhs

o Yanlis

o Yanls

= Yanhs

= Yanlis

o Yanhs

o Yanhsy

o Yanlig
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BOLUM-7
Akciger hastahgmzin giinliik yasammiz iizerinde nasil etki yapngm o6grenmek istivoruz. ‘Dogiru’

vamii verdiginiz durumlarm, nefes darh@mz nedeni ile sizi etkileven faaliyetler oldugunu

unutmaymiz.

Spor vapamiyorum o Dogru o Yanhs
Sosyal etkinliklere katilamsyorum o Dogru o Yanlss
Aligveris i¢in disantya ¢ikanuyorum o Dogmu = Yanlss
Ev 151 yapamuyorum o Dogru o Yanls
Yatagundan. koltugumdan daha uzak o Dogru = Yanlis
bir yere gidemiyorum

Asagida akciger hastaliZimz nedeni ile yapmakta giicliik cekebileceginiz faalivetler listelenmistir.
Bu listede ver alan faalivetleri vapmiyorsamz isaretlemeyiniz. Bu faaliyetler nefes darha nedenivle
yvapmakta zorlanabileceginiz hareketlerden bazilaridm:
Yuruytise ¢ikmak veya kopegi gezdirmek
Ev icinde veya bahgede bir seyler yapmak
Cinsel iligki
Camiye gitmek veya bir sosyal aktiviteye katilmak
Kaotii havada digan ¢ikmak veya dumanh ortamda bulunmak
Aile. arkadas ziyaretlerinde bulunmak veya gocuklarla oynamak
Yukanda belirtilenler disinda akciger hastaigimz nedeni ile yapamadigimiz bir baska aktivite veva
onemli faalivetler varsa burada yazmz.
Simdi akciger hastahgimzin sizi nasil etkiledigini en iyi ifade eden ciimleyi isaretleyiniz. Sadece bir
secenedi isaretleyiniz.
1 Hastaligima ragmen yapmak istedigim her seyi yapabiliyorum
1 Hastaligim nedeni ile yapmak istedigim bir iki $eyi yapamuyorum
1 Hastaligim nedeni ile yapmak istediklerimin ¢ogunu yapamiyorum
1 Hastaligim nedeni ile yapmak istedigim hi¢bir seyi yapamiyorum
Puanlama
Semptom:
Aktivite:
Etki:
Total:
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Nefessizlik Inamislar Anketi
1) Egzersiz vaparsam hastahfim kitiilesebilir dive korkuvorum.
o Kesinlikle Katllnuyorum o Katilmiyorum o Kararsizim o Katiliyorum
o Kesinlikle Katilivorum
1) Eger nefes darhgumin iistesinden gelmeye calisirsam, nefes darh@mm artar.
o Kesinlikle Katllnuyorum o Katllmiyorum o Kararsizim o Katiliyorum
o Kesimnlikle Kattliyorum

3) Ne zaman nefes darh@ ceksem, viicudum bir sevlerin ciddi derecede vanhs gittigini

sovliivor.

o Kesinlikle Katllnuyomum o Katilmiyvorum o Kararsizim o Katiliyorum
o Kesinlikle Katilivorum

4) Eger daha fazla egzersiz vaparsam nefes darh@m biiyiik olasihkla daha ivi olacak.
o Kesinlikle Katilnuvorom o Kattlnnyorum o Kararsizim o Katiliyorum
o Kesinlikle Katllivorum

5) insanlar benim nefes darhgm veterince ciddive almiyorlar.

o Kesinlikle Katllnuyomum o Katilmiyvorum o Kararsizim o Katiliyorum
o Kesinlikle Katliyorum

6) Akciger hastalifim yiiziinden viicudum havat boyu risk alanda olacak.

o Kesinlikle Katilnuyvorum o Kattlyorum o Kararsizim o Katiliyorum

o Kesimnlikle Kattliyorum
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T) Nefes darhgim her zaman veterli oksijen alamadigim anlamuna gelir.

o Kesinlikle Katlnuyorum o Katilnuyorum o Kararsizim o Katilryorum

o Kesinlikle Katiliyorum

8) Ban sevlerin suf nefes darh&zm artturyor olmasi, onlarmn tehlikeli oldugu anlamma

gelmez.

o Kesinlikle Katilnuyorum o Katilnuyorum o Kararsizim o Katiliyorum
o Kesinlikle Katilhivorum

0) Kendimi kazara sakatlamaktan korknyorum.

o Kesinlikle Katlnuyorum o Katilnuyorum o Kararsizim o Katilryorum
o Kesinlikle Katiliyorum

10y Nefes darhgmm kontrol etmek icin vapabilecedim en iyi sev, gereksiz aktivitelerden

kacmmakar.

o Kesinlikle Katilniyvorum = Katilnuyorum o Kararsizim o Katiliyomum
o Kesinlikle Katilivorum

11) Viicudumda tehlikeli bir sev olmasaydi, bu kadar nefes darhg hissetmezdim.

o Kesinlikle Kattlbmyvorum o Katilnuyorum o Kararsizim o Katilliyorum
o Kesinlikle Katilivorum

12) HastahZim bende nefes darhgina neden olsa da, fiziksel olarak daha aktf olsaydim

durumum daha ivi olurdu.
o Kesinlikle Katilnuvorum = Katilnuyvorum o Kararsizim o Katiliyomum

o Kesinlikle Katilivorum
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13) Nefes darhi@ hissetmek kendimi kétillestirmemem icin egzersiz vapmayi ne zaman
birakmam gerektigini bana bildirir.

o Kesinlikle Kattlmyorum o Katillmrvomm o Kararsizim o Katilryorum
o Kesinlikle Katilivorum

14) Benim durumumda olan birinin, fiziksel olarak aktif olmas1 gercekten giivenli
degildir.

o Kesinlikle Katitlmyorom o Katlnryvorum o Kararsizim o Katilryorum

o Kesinlikle Katilivorum

15) Saghkh insanlarn vapng: cogu sevi vapamam, ciinkii saghgum korumak zorundayum.
o Kesinlikle Eatilniyorum o Katilnuyorum o Kararsizim o Katiliyomm

o Kesinlikle Katilivorum

16) Baz sevleri yapmak daha fazla nefes darligma sebep olsa da, bunlann gercekten

tehlikeli oldugu diisiinmem.

o Kesinlikle Katiliyomm o Katilnuyorm o Kararsizim o Katiliyomm
o Kesinlikle Katilivorum

17) Hi¢ kimse nefes darh@ hissederken egzersiz vapmak zorunda olmamahdur.

o Kesinlikle Katilyomm o Katilnuyorum o Kararsizim o Katiliyormm

o Kesinlikle Katilivorum
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HASTANE ANKSIYETE VE DEPRESYON OLCEGI
Bu anket sizi daha iyl tammanuza vardimc: olacak. Her maddeyi okuyun ve son birkag
gliniiniizi goz ontinde bulundurarak nasil hissettiginizi en iyi ifade eden yamindaki kutuyu
isaretlevin. Yanitiniz icin ¢ok diisiinmeyin akliniza ilk gelen en dogrusu olacaktir.

1) Kendimi gergin, ‘patlayvacak gibi’ hissediyorum.
1- Cogu zaman 2- Birgok zaman
3- Zaman zaman_ bazen 4- Hicbir zaman

2) Eskiden zevk aldigim seylerden hala zevk aliyorum.
1- Aym eskisi kadar 2- Pek eskisi kadar degil
3- Yalmzca biraz eskisi kadar 4- Nerdeyse hig eskisi kadar degil

3) Sanki kétii bir sey olacakmis gibi korkuya kapilivorum.
1- Kesinlikle 6yle ve oldukca siddetli 2- Evet. ama ¢ok da siddetli degil
3- Biraz. ama beni endiselendiriyor 4- Hayr. hig oyle degil

4) Giilebilivorum ve olaylarn komik tarafim gérebilivorum.
1- Her zaman oldugu kadar 2- Simdi pek o kadar degil

3- Simdi kesinlikle o kadar degil ~ 4- Artik hi¢ degil

5) Akhimdan endise verici diisiinceler geciyor

1- Cogu zaman 2- Bir ¢ok zaman
3- Zaman zaman. ama ¢ok sik degil 4- Yalnizca bazen
6) Kendimi neseli hissediyorum

1- Hi¢bir zaman 2- Sik degil

3- Bazen 4- Cogu zaman

7) Rahat rahat oturabilivorum ve kendimi hissediyorum.
1- Kesinlikle 2- Genellikle
3- Sik degil 4- Higbir zaman
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8) Kendimi sanki durgunlasmis gibi hissedivorum

1- Hemen hemen her zaman 2- Cok sik

3-Bazen 4- Hichir zaman

9) Sanki icim pu pur edivormus gibi bir tedirginlige kapihvorum
1- Higbir zaman 2- Bazen

3- Oldukea sik 4- Cok sik

10) D15 gérimiisiime ilgimi kaybettim
1- Kesinlikle 2- Gerektifi kadar dzen gdstermiyorum

3- Pek o kadar dzen géstermevebilivorum 4 Her zaman ki kadar zen gdsterivorum

11) Kendimi sanki hep bir sey yapmak zorundaymis gibi huzursuz hissedivorum
1- Gergekten de ¢ok fazla 2- Oldukga fazla
3- Cok fazla degil 4- Hig degil

12) Olacaklan zevkle beklivorum
1- Her zaman oldugu kadar 2- Her zamankinden biraz daha az
3- Her zamankinden kesinlikle daha az 4 Hemen hemen hig

13) Aniden panik duygusuna kapiivorum.
1- Gergekten de cok sik 2- Oldukea sik
3-Cok sik degil 4- Hicbir zaman

14) Tyi bir kitap, televizyon va da radyo programmdan zevk alabilivorum.
1- Siklikla 2- Bazen
3- Pek sik degil 4- Cok seyrek
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Ek-2. Bilgilendirilmis Goniillii Olur Formu

Bu caligmada yer almayi kabul etmeden Once caligmanin ne amacla yapilmak

istendigini anlamaniz ve kararinizi bu bilgilendirme sonrasinda 6zgiir iradenizle vermeniz

gerekmektedir.

1. ARASTIRMAYLA iLGILi BILGILER:
Arastirmanin Adr: Sistemik Sklerozlu Hastalarda Nefessizlik Inanislari Anketinin Tiirkce
Adaptasyonu ve Klinik Ozellikler ile Iliskisinin Incelenmesi
Arastirmanin Icerigi: Arastirma kapsaminda size herhangi bir girisimde bulunulmayacak
olup, rutin muayeneniz sirasinda elde ettigimiz bilgiler, klinik muayene sonrasi
uygulayacagimiz 6l¢iimler ve dolduracaginiz anketten elde edilecek veriler kullanilacaktir.
Arastirmanin Amaci: Bu ¢alismanin amaci, Nefessizlik Inamislari Anketi isimli dlgegin
sistemik skleroz bulunan kisilerde Tiirk¢e acisindan gegerlik ve gilivenirligini incelemek ve
nefessizlik inaniglari ile iliskili diger hastalik parametrelerini belirlemektir.
Arastirmanin Ongoriilen Siiresi: Arastirmamn toplamda 12 ay siirmesi planlanmaktadir,
bununla birlikte, sizin ¢aligma kapsaminda harcayacagimiz zaman ilk degerlendirme igin
ortalama 1 saat siirecektir. Ayrica sizden bir hafta sonra tekrar degerlendirmesi igin
poliklinige gelmeniz beklenecektir. Ikinci ziyaretinizde degerlendirmeler ortalama bes
dakika siirecektir.
Arastirmaya Katilmas1 Beklenen Goniillii Sayisi1: 56
Arastirmada izlenecek Uygulamalar ve Tedavi: Arastirma kapsaminda size solunum
kapasitenizi belirlemek i¢in solunum fonksiyon testi, solunum kas kuvvetinizin belirlenmesi
icin agiz i¢i basing dl¢limleri uygulanacaktir. Bu testler sirasinda bir aparat i¢ine {iflemeniz
veya aparattan nefes almaniz istenecektir. Ayrica, nefes alirken zorlanma durumunuzu,
yorgunlugunuzu ve yasam kalitenizi degerlendirmek amaciyla farkli anketler uygulanacaktir.
Degerlendirmeler sonrasi nefessiz kalma ile ilgili diisiincelerinizi sorgulamak amaciyla
Nefessizlik Inaniglar1 Anketini doldurmaniz istenecektir. Sizden Nefessizlik Inanislari
Anketini doldurmaniz i¢in bir hafta sonra tekrardan poliklinige gelmeniz istenecektir.
2. ARASTIRMAYA KATILMA iLE BEKLENEN OLASI YARAR(LAR):

Bu arastirmaya katilarak sizin hastalifimiza sahip kisilerin daha kapsaml
degerlendirilebilmesi amaciyla kullanilacak bir anketin Tiirk¢e’ye kazandirilmasina yardimci

olmus olacaksiniz.
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3. GONULLUNUN UYGULAMA SIRASINDA KARSILASABILECEGI RiSKLER
VE RAHATSIZLIKLAR:

Caligma kapsaminda herhangi bir yan etki olugmas1 beklenmemektedir.
4, GONULLULER ICIN ARASTIRMADAN BEKLENEN TIBBi YARAR:

Bu arastirma sonucunda elde edilecek veriler, hastalifimzla iliskili nefessizlik
disiinceleriniz agisindan caligmacilara bilgi saglayacaktir. Arastirmanin sonuglar1 bagka
insanlarin yararina kullanilabilecektir.

5. GEBELIK

Gebe veya yeni dogum yapmis olmak nefessizligi etkileyebileceginden gebeyseniz
veya yeni dogum yapmigssaniz bu ¢alismaya dahil edilmeyeceksiniz.
6. ARASTIRMAYA SECENEK OLAN GIRiSIMLER YA DA TEDAVILER
KONUSUNDA BILGILENDIRILME

Arastirmaya alternatif olabilecek bir girisim bulunmamaktadir.
7. ARASTIRMA DISI BIRAKILMA DURUMLARI

Uygulanacak degerlendirmelerin gereklerini yerine getirmemeniz ve c¢alisma
programint aksatmaniz gibi nedenlerle arastirmacilar izniniz olmadan sizi c¢alismadan
cikarabilir.

8. ARASTIRMA KAPSAMINDAKI GIDERLERIN KARSILANMASI

Yapilacak her tiir tetkik, fizik muayene ve diger arastirma masraflar1 size veya
giivencesi altinda bulundugunuz resmi ya da 0&zel higbir kurum veya kurulusa
odetilmeyecektir.

9. ARASTIRMAYA KATILMA DURUMUNDA HERHANGI BIR ODEME
YAPILACAK MIDIR?

Bu aragtirmada yer almaniz nedeniyle size higbir 6deme yapilmayacaktir.

10. ARASTIRMA SURESINCE CIKABILECEK SORUNLAR iCIN iIRTIiBAT

Uygulama siiresi boyunca arastirma hakkinda ek bilgiler almak i¢in ya da ¢aligma ile
ilgili herhangi bir sorun, istenmeyen etki ya da diger rahatsizliklarinmiz i¢in asagidaki
arastirmaci ile irtibat kurabilirsiniz.

Uzm. Fzt. Oguz USTUN Telefon: XXXXXXXXXX
11. ZARARLARIN KARSILANMASI:

Bu caligmaya katildigim icin zarar gorecek olursam, gerekli olan tibbi bakimin
sorumlu aragtirmaci tarafindan yerine getirilecegi, uygulanan isleme bagli olarak
gelisebilecek her tiir tibbi zarara karsi giivencede oldugum, masraflarimin ¢alisma ekibi

tarafindan karsilanacagi bana bildirildi.
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12. GONULLULUK, ARASTIRMAYI REDDETME VE ARASTIRMADAN
CEKILME HAKKI, ARASTIRMADAN CIKARILMA:

a. Aragtirmaya higbir baski ve zorlama altinda olmaksizin goniilli olarak
katiliyorum.

b. Arastirmaya katilmay1 reddetme hakkina sahip oldugum bana bildirildi.

c. Sorumlu aragtirmaciya haber vermek kaydiyla, higbir gerekce gostermeksizin
istedigim anda bu caligmadan gekilebilecegimin bilincindeyim. Bu ¢alismaya katilmay1
reddetmem ya da sonradan c¢ekilmem halinde higbir sorumluluk altina girmedigimi ve bu
durumun simdi ya da gelecekte gereksinim duydugum tibbi bakimi higbir bigcimde
etkilemeyecegini biliyorum.

d. Calismanin yiirlitiiclisii olan arastirmaci ya da destekleyen kurulus, calisma
programinin gereklerini yerine getirmedeki ihmalim nedeniyle ya da almakta oldugum tibbi
bakimin kalitesini yilikseltmek amaciyla, benim onayimi almadan beni ¢alisma kapsamindan
cikarabilir.

13. GIZLILIK:

Caligsma siiresince tutulan biitiin kayitlar ve dosya bilgileri gerektiginde etik kurula
sunulacaktir. Bu c¢aligmadan elde edilen bilgiler, uygulanan yontemin kullaniminin
onaylanmasi i¢in verilere gereksinimi olan 6teki iilkelerin hiikiimetlerine ve ilgili birimlerine
iletilebilir. Caligmanin sonuglar1 bilimsel toplantilar ya da yayinlarda sunulabilir. Ancak, bu
tiir durumlarda kimligim kesin olarak gizli tutulacaktir.

Yukarida yer alan ve arastirmadan Once goniilliiye verilmesi gereken bilgileri
gosteren Bilgilendirilmis Goniillii Olur Formunu kendi anadilimde okudum ya da bana
okunmasii sagladim. Bu bilgilerin igerigi ve anlami, yazili ve sozlii olarak agiklandi.
Aklima gelen biitiin sorular1 sorma olanagi tanindi ve sorularima yeterli cevaplar aldim.
Calismaya katilmadigim ya da katildiktan sonra ¢ekildigim durumda, hi¢bir yasal hakkimdan
vazgecmis olmayacagim. Bu kosullarla, s6z konusu aragtirmaya hicbir baski ve zorlama
olmaksizin goniillii olarak katilmay1 kabul ediyorum.

Bu formun imzali bir kopyast bana verildi.

Goniilliiniin | Aciklamalar1 Yapan | Onam Alma islemine Basindan Sonuna

Arastirmacinin Kadar Taniklik Eden Kurulus Gérevlisinin

Adi- Soyadi

Imzasi

Tarih
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