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1.GIRIS VE AMAC

Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) tekrarlayan agrili ataklarla gelen ates, karin
agrist, artrit ve plorezinin eslik etigi otozomal resesif gecisli inflamatuar bir hastaliktir.
Ailesel Akdeniz Atesi daha ¢ok Akdeniz kokenli toplumlarda (6z; Tirkler, Yahudiler,
Araplar, Ermeniler...) goriiliir (Sohar et al, 1997).

Hastaligin klinigi; ortalama 24-72 saat siiren, kendi kendini sinirlandiran
haftada bir ile yilda bir arasinda her hastada degiskenlik gosteren genelde diizensiz
araliklarla seyreder (Sohar et al, 1997, Ben-Cherit et al, 1998). Hastaligin, tekrarlayan
ataklar halinde, 38,5-40 C° arasinda yiiksek atesin eslik ettigi Serdz zarlarin tutulumu
ile karin agrisi, gogiis agris, artrit (genelde ayak bilegi/diz) bulgulari olan bireylerde,
oldugu diistiniilmektedir (Livneh et al, 2000). Her zaman ataklar1 baslatan bir etken
olmasa da bazi hastalarda ataklarin, menstruasyon, duygusal stres, iist solunum yolu

enfeksiyonu veya agir fiziksel aktivite donemlerine rastladig1 goriilmektedir.

Tedavisinde AAA hastalarinda etkinligi gosterilebilmis standart bir tedavi olan
Kolsisin kullanilmaktadir ( Goldfinger et al, 1972). Kolsisinin diizenli kullaniminda
atak siiresi, siklig1, siddetinin azaltildig: gosterilmistir ( Goldstein et al, 1974). ilag
kullanim1 6ncesi ve sonrast, hastaligin yasam kalitesine etkisi degismektedir. Kolsisin
kullaniminin yanisira, AAA hastalarinin yasam kalitesini; fiziksel durumlari,
psikolojisi, sosyal hayati ve okul hayati, ailenin genel tutumu birlikte etkilmektedir.
Bu amagla hastanin ¢evresel ve igsel faktorlerinin belirlenebilmesi ve sonrasinda

uyumlu, huzurlu ve saglikli bireyler yetistirilmesi ¢ok 6nemlidir.

Cocukluk cagi hastaliklarinda yasam kalitesini ve psikolojik durumu birlikte
Olcen Ozellikle hastaliga 6zgii 6lcekler ¢cok azdir. Bu ¢alismalardan biri olan, Sistemik
lupus eritematozus (SLE) ‘ta kullanilan Sistemik Lupus Eritematosus Hastaliginin
Etkilerinin Basit Olgiimii (SMILEY) Dr. Moorthy tarafindan Amerika Birlesik
Devletleri’nde yasayan Ingilizce konusan gocuklar ve onlarin ebeveynleriyle
konusarak yaptigi calismalarla gelistirilmistir (Guillemin, 1995). Cevirisi, Tiirkge’ye
uyumu ve iilkemizdeki SLE hastalarina uygulanmasi agisindan, gegerli ve giivenilir

bir testtir (Moorthy et al, 2004, Moorthy et al, 2005).



SMILEY testi, daha iyi vurgulama yapabilmek i¢in kullanilan 5 yiiz ifadesi
aracilifiyla verilecek cevaplari olan paralel cocuk ve ebeveyn testlerinden olusur.
Skorlar yiizdelik olarak hesaplanir ve yiiksek skor iyi yasam Kkalitesini gosterir.
SMILEY dort alanda kategorize edilmistir; kisi lizerindeki etkisi, kisitlandig1 seyler
(fiziksel kisitlilik, yorgunluk durumu, okul durumu), sosyal durum ve SLE’nin verdigi
zorluk. Skorlama 15 dakikadan daha az zaman almaktadir. SMILEY ’in kisa olmasina
O0zen gosterilmistir ve son hali 26 par¢adan olusmaktadir. SMILEY kolay
uygulanmasi, igerik tutarliligi, test edilebilme giivenilirligi, goriiniimii, icerigi, ve
eszamanli gegerliligiyle SLE’ye 6zel bir hayat kalitesi testidir SMILY 6lgegi ise SLE
li hastalarda yasam kalitesi 6lgegi olarak kullanilan SMILEY 6l¢eginden uyarlanmis
olup; mikst konnektif doku hastaliklari, jiivenil dermatomiyozis, sistemik skleroz,
sjorgen sendromu, vaskiilitler, Behget hastaligi, sarkoidoz ve sistemik artrit (SJTA) gibi
az goriilen romatolojik hastaliklar i¢in daha once ¢oklu merkezli bir 6n g¢alisma
yapilmig ve testin korelasyonu yiiksek bulunmustur. Bu sebeple daha 6nce AAA
hastalarinda uygulanmamis bir yasam kalitesi olgegi olan SMILY ’nin AAA
hastalarinda kullaniminin belirlenmesi, gecerlilik ve gilivenilirliginin 06lgiilmesi
planlanmistir. Calismaya Ailevi Akdeniz Atesi tanisi alan ve Selguk Tip Fakiiltesi
Hastanesi Cocuk Nefroloji-Romatoloji Boliimii‘ne gelen 2-18 yas aras1 80 hasta ve
ebeveynleri alinmigtir. SMILY 6lgegi ve standart diger yasam kalitesi 6lgeklerinden;
Cocuklar Icin Yasam Kalitesi olgegi (CIYKO) ve Cocukluk Cagi Saghk
Degerlendirmeleri  Anketi (CHAQ) uygulanarak bu o6lgegin gecerlilik ve
giivenilirliginin test edilmesi ve AAA hastalart i¢in kullanilabilir hale getirilmesi

amaglanmustir.



2.GENEL BIiLGILER

2.1.Tanim

Ailevi Akdeniz atesi (AAA), otoinflamatuar hastaliklar arasinda en sik tani
konan, otozomal resesif gecisli, ataklar halinde seyir gosterme 6zelligi olan, ¢ogu kez
yiiksek ates ile birlikte olan periton, sinovyum, plevra ve nadiren perikardin tutuldugu
etnik kokenli bir hastaliktir (Sohar et al, 1997, Turkish AAA Study Group, 2005).
Kalitsal tekrarlayan ates sendromlari i¢inde en sik goriilen ve lizerinde en ¢ok ¢alisma
yapilan hastalik Ailesel Akdeniz atesidir (Stojanov and Kastner, 2005). AAA
hastalarimin biiyiik cogunlugunda klinik bulgular 20 yasindan dnce ortaya ¢ikar (Sohar
et al, 1997).

2.2. Ailevi Akdeniz atesi Epidemiyolojisi

Ailevi Akdeniz Atesi; Sefardik Yahudiler, Araplar, Tiirkler ve Ermeniler gibi
ozellikle Akdeniz kokenli kisilerde daha sik goriilmektedir (Medlej-Hashim et al
2004). Bu populasyonlarda hastaligin frekansi 1/256 ile 1/1075 arasinda degismektedir
(Kastner ve ark, 1998). Tiirk populasyonunda, hastaligin prevalansi 1/1073 (Ozen ve
ark, 1998, Dinc ve ark, 2000) olarak bildirilirken, i¢ Anadolu’da bu oran 1/395 ‘e
yiikselmektedir (Onen ve ark, 2004). Tasiyici orani ise 1/5 olarak rapor edilmektedir
(Y1lmaz ve ark, 2001).

2.3.Genetik gecis ve patogenez

Hastalik otozomal resesif gecislidir. MEFV geninin 16. kromozomun kisa
kolunda yer aldig1 gosterilmistir. Genin kodladig1 proteinler notrofillerde ve myeloid
seri  Onciillerinde eksprese olmakta ve 'pyrin' ya da 'marenostrin’ olarak
adlandirilmaktadir (The International FMF Consortium, 1997). Cok uzun dénem, bu
proteinin bir niikleer transkripsiyon faktorii oldugu diistiniilmiis, fakat daha sonra
immunfloresan c¢alismalar ile sitoplazmik ve mikrotiibiillerde lokalize oldugu
gosterilmistir (Touitou et al, 2001). Pyrin-marenostrin proteininin gorevi, notrofil

aktivasyonunu baskilayarak inflamasyonu inhibe etmektir (The International FMF



Consortium,1997, The French FMF concortium,1997). MEFV genindeki herhangi bir
mutasyon, pyrin proteininin sentezinin azalmasina neden olmakta ve bu azalma ile
inflamasyonun etkin olarak baskilanmasi miimkiin olamamaktadir ( Kastner et al,
1998). Ailesel Akdeniz Atesi ’nde inflamasyonun nétrofillerden salinan pyrin
proteininde meydana gelen mutasyonun kontrolsiiz nétrofil aktivasyonuna ve serozal
dokulara migrasyona neden oldugu diistiniilmektedir. (The French FMF concortium,
1997, The International FMF Consortium, 1997, Ben-Chetrit ve ark, 1998). Pyrin,
inflamasyonda molekiiler sinyal yollarinin diizenlenmesinde, bunun yani1 sira kemokin
ve sitokin yonlendirilmesinde ve apoptozis de dnemlidir. Mutasyona ugramis pyrin
nedeniyle, otoinflamatuvar hastaliklarda, aile tyeleri sinyal komplekslerinin
bilesenleri tespit edilmektedir. Normal pyrin proteini kaspaz-1 aktivasyonunu
diizenlemektedir ve dolayisiyla pyrin, interlokin-1 beta (IL—1p) tiretiminin yeri olan
C-terminal B30.2 (ki burasi cogunlukla AAA’ya neden olan mutasyonlarin yeridir) ile
dogrudan etkilesime girmektedir. AAA’l1 kisilerde bu mutasyonlar, islevsiz pyrinin
olusumuna neden olmakta ve boylece asir1 IL-1p cevabi sonucu inflamatuvar ataklar
olusmaktadir (Chae et al, 2006).

Amiloidozlu hastalarda ise en sik M694V homozigotlugunun olmasi bu
mutasyonun amiloidoza yatkinlik olusturdugu sonucunu ortaya koymustur (Jialal et al,
1996, Cazeneuve et al, 1999, Zimand et al, 1999). Bunun aksine V726A
mutasyonunun tanimlandigir hastalarda amiloidoz sikligmin daha diisiik oldugu
bulunmustur ( Medlej-Hashim et al, 2004). Fakat arastirmlarda MEFV mutasyon
tiplerinin amiloidoz olusumunu aciklamada tek basina yeterli olmadigi, M694V
homozigotlugu olsun ya da olmasin tim AAA hastalarinin amiloidoz gelisimi
acisindan risk altinda oldugu gosterilmis ve tedavinin mutasyonu ne olursa olsun

yapilmasi gerektigi sonucuna varilmigtir (Kees et al, 1997).

Ailevi Akdeniz Atesi’nin genis bir klinik yelpazesi bulundugundan dolay1
AAA ‘li hastalarda genotip-fenotip iliskisinin degerlendirilmesi; genetik faktorler
disinda etnik ve gevresel etmenlerin de klinik {izerinde etkili olmasi nedeniyle, olduk¢a
giictiir. Hatta MEFV mutasyonlarmin AAA disinda HSP, Behget hastaligi gibi
inflamatuvar hastaliklarda rolii olabilecegi bildirilmistir.(Schwartz et al, 2000, Tutar
et al, 2002)



2.4.Klinik bulgular

2.4.1. FMF tamisim diisiindiiren bulgular

Peritonit sinovit plorit eslik ettigi ates, AAA tipi amiloidoz gelismesi,
tekrarlayan erizipel tarz1 dokiintii, stirekli kolsisin tedavisine olumlu yanit alinmas,
birinci derece akrabalarda AAA olmasi, riskli etnik grupta olma, tani i¢in tekrarlayan

laparotomi ve patoloji bulunmamasi AAA hastaligini akla getirmelidir.

Tekrarlayan ataklar halinde, 38,5-40 C° arasinda yiiksek atesin eslik ettigi
genellikle 1-3 giin siiren karin agris1 ve/veya gogiis agrisi ve/veya artrit (genelde ayak
bilegi/diz) bulgular1 olan bireylerde klinik olarak siiphelenilmektedir. Hastalar
genellikle ataklari baglatan bir etken tarif etmemektedirler ancak bazi hastalarda
ataklarin, menstruasyon, duygusal stres, iist solunum yolu enfeksiyonu veya agir
fiziksel aktivite donemlerine rastladigi goriilmektedir. (Livneh et al, 2000). Nobetlere

genellikle ates eslik eder.

2.4.2. Ates

Hastaligin en tipik bulgularindan biridir. Genelde biitiin hastalarda ndbetlerinin
bir doneminde ates vardir. Ancak atessiz ndbet tanimlayan az sayida hasta da vardir.
(Ben-Chetrit et al, 1998) Atesin siddeti, hafiften 40 C’ye kadar degisebilir. Birkag
saatten 4 giine kadar yiiksek kalabilir, fakat genellikle 24 saatte diiser (Gedalia et al,
1992). Kolsisin alan hastalarda nébetlerin ates boyutu yasanmayabilir (Ben-Chetrit et
al, 1998).

2.4.3.Karn agrisi

Genellikle bir kadranda baslayip biitiin batina yayilan ve aniden ortaya ¢ikan
bir agr1 seklindedir. Agrinin siddeti, hafif bir sancidan akut karin tablosuna kadar
degisen diizeylerde hissedilebilir. Genellikle karin agris1 atesten dnce goriiliir ve ates
normale dondiikten sonra bile birkac¢ giin siireyle devam edebilir. Lokalize olarak
apandisit veya kolesistit’i taklit edebilir (Ben-Chetrit et al, 1998). Tipik vakalarda,

abdominal agr1 yaygindir. Karin agrisinin siddeti, ayni hastada ataktan ataga



degisebilecegi gibi, hastadan hastaya da degisir (Gedalia et al, 1992). Fiziksel bulgular
peritonite benzer. Defans, rebound ve hassasiyet vardir. Akut atak esnasinda ¢ekilen
ayakta bos batin grafilerinde, ileusa benzer sekilde ince bagirsaklarda distansiyon ve
siv1 seviyeleri goriilebilir. Normal ates, akut faz reaktanlarinda degisiklik olmamasi
veya minimal derecede olmasi, ndbetin daha kisa veya daha uzun siirmesi, tam bir
peritonitin olmamasi, ve nobetlerin bir abdominal boélgeye lokalizasyonu gibi olan

ataklara ise inkomplet abdominal ataklar denir (Livneh et al,1997).

2.4.4.Eklem Yakinmalar:

AAA’de eklem bulgular 2. en sik karsilasilan atak seklidir. Daha ¢ok Kuzey
Afrika Yahudileri’nde izlenmektedir. Tiirkler’de, Araplar’da ve Ermeniler’de,
Yahudiler’e gore daha az siklikta goriliir (Pras et al, 1998, Sayhan ve ark, 2000). En
stk tutulan eklemler alt ekstremite eklemleri biiyiik eklemlerin bulundugu
ekstremitelerde de monoartrit goriilebilir (Majeed and Barakat, 1984, Reissmann et al,
1994).

Artrit, 3 klinik tablo ile karsimiza gelebilir;

2.4.4.1. Asimetrik non-dekstriiktif artrit:

Genelde eklem bulgulart bu sekildedir. Bir veya iki eklem etkilenir. Hizli bir
sekilde toplanan sinoviyal effiizyon, kendiliginden ve tamamen rezorbe olur.
Genellikle, diz, ayak bilegi, kalca eklemleri etkilenir. Etkilenen eklemde akut artritin
tim belirtileri olan sinoviyal effiizyon, sislik, kizariklik, hareket kisitliligi ve
hassasiyet izlenir. Bu monoartrit atag1 kendiliginden ortaya ¢ikabilecegi gibi travma
veya egzersizle de tetiklenebilir. Genellikle bir hafta kadar siirer (Gedalia et al, 1992,
Ben-Chetrit et al, 1998, Orbach et al, 2001, Onen et al, 2006).

2.4.4.2 Kronik dekstriktif artrit

Kronik destriiktif artrit %2-5 oraninda goriiliir. Daha ¢ok kalca ve diz eklemleri
etkilenir. Persistan effiizyon, sinovit, kas atrofisi, jukstaartikiiler osteoporoz, litik

lezyonlar goriilebilir. Baz1 AAA'li hastalarda spondiloartrit bulgulari ortaya ¢ikabilir.



Bu hastalarda genellikle tek veya c¢ift tarafli sakroileit, entezit ve inflamatuvar
bel/boyun agris1 goriiliir; radyolojik olarak omurga tutulumu belirgin degildir ve
genellikle HLA-B27 negatif olarak saptanir. Uzamis veya sik tekrarlayan ataklarda,
kalic1 hasar karsimiza ¢ikabilir ve ayirict tani giiglesebilir (Gedalia et al, 1992,
Langevitz et al, 1997, Ben-Chetrit et al, 1998, Orbach et al, 2001, Onen ve ark, 2006).

2.4.4.3.Migratuar poliartrit

Akut romatizmal ates klinigine benzer. Genellikle nadir goriilmektedir (Ben-
Chetrit et al, 1992, 1998, Orbach et al, 2001, Onen et al, 2006). Kronik artritli
olgularda, agr kesici ve anti-inflamatuvar ilaglarin ¢ok fazla yarari olmaz. Kalca
ekleminin sik aspirasyonu ile artmis eklem sivisinin basisina bagli iskemi
Onlenebilmekte ve osteonekroz ve cerrahi miidahale ihtiyact ortadan
kaldirilabilmektedir. Destriiktif kalga artriti olan bazi hastalar ise kal¢a replasmanina
gereksinim duyabilir. Kronik diz efiizyonu olan hastalara da kimyasal veya cerrahi
olarak sinovektomi uygulanmasi gerekebilir hatta eklem replasmani ihtiyact ortaya
cikabilir (Salai et al, 1997, Sneh et al, 1977, Yalginkaya et al, 1997).

2.4.5.Miyalji

AAA’li hastalarin 1/3’inde miyalji goriiliir. Ciddi miyalji tablosu, genellikle
kol ve bacaklarda ortaya cikar ve artrit ile iliskili olabilir (Gedalia et al, 1992, Ben-
Chetrit et al, 1998, Orbach et al, 2001). Spontan, egzersizle tetiklenen tip ve uzamis
febril miyalji olmak tizere 3 farkli formda izlenebilir (Orbach and Ben-Chetrit, 2001).
Uzamus febril miyaljide fizik muayenede 38,5°C'den yiiksek ates, periton irritasyonu
olmadan karin agrisi, purpuraya benzer kizariklik olmasi goriiliir. Laboratuarda
genellikle sedimentasyon hizinin  yiikksek (100 mm/saat), Iokositoz ve
hiperglobulinemi bulunmasi ile karakterlidir. Kas enzimleri ve elektromyografi ve kas
biyopsisi normaldir. Kolsisin ve NSAID'a cevap yoktur. Prednizon 1 mg/kg/giin, 6
hafta kullanilarak semptomlar1 baskilar. Miyalji atagi 1 aydan fazla siirebilir.
Beraberinde hiperglobulinemi olmasi, vaskiilitik dokiintii, nefrit olmasi ve prednizona
cevap vermesi nedeniyle patogenezde otoimmiinite suglanmaktadir (Erdogan et al,
2002, Touitou et al 1998).



2.4.6.Gogiis Agrisi

Ailesel Akdeniz Atesi’ndeki gogiis agrisi genellikle plorite veya perikardite
bagli olarak ortaya ¢ikar. Olusan agr1 cogunlukla tek taraflidir. Nefes alip verirken agri
olur ve etkilenen tarafta solunum sesleri azalir. Kostofrenik siniisteki az miktardaki
eksuda radyolojik olarak gosterilebilir. Bu s1vi atak gectikten sonra kaybolur, bu da
taniy1 destekleyici bir bulgudur. Plorit ve perikardit sekel birakmaz. Gogiis agrisi ates
ile birlikte gozlenir. Nadiren akut perikardiyal tamponat gelisebilir. Agr1 genellikle
g0giis 6n duvarinda olur ve bazen omuza yayilim gosterir (Padeh et al 2005, Turkish
FMF study group, 2005). Cocuklarda sik goriilmese de ileri yaslarda AAA iskemik
kalp hastaligi riskini artirdigindan gogiis agrisi sikayeti ile bagvuran AAA’li hastalarin
ayirici tanisinda akut koroner sendromu da diistinmek gerekir (Onat ve ark, 2007, Peru
ve ark, 2007). Ayrica M694V mutasyonu goriilen hastalarda ailevi Akdeniz atesi
ataklar1 sirasinda pulmoner bulgularin ortaya ¢ikmasi daha sik oldugu belirtilmistir

(Lidar et al, 2005, Tunca ve ark, 2005).

2.4.7.Cilt Bulgulan

Hastalarda en sik rastlanan cilt bulgusu ‘erizipel benzeri eritem’dir. Tiirk
hastalarda erizipel benzeri eritem siklig1 %20,9 olarak bildirilmistir. Cogunlukla ayak
sirtinda, malleollar {izerinde ve tibiya 0n yiiziinde ortaya ¢ikan kizarik, sicak, sis ve
agrili bir lezyondur. Dokiintii siklikla ayak bilegi artritine eslik eder. Ayakta uzun siire
durmakla ya da gebelikte 6zellikle alt ekstremitede ortaya ¢ikabilen 6zgiin olmayan
purpuradan bagka cilt alt1 nodiiller, makiilopapiiler dokiintii ve iirtiker de goriilebilir
(Sohar et al, 1997 Tunca ve ark, 2005). Erizipel benzeri eritem siklikla M694V
homozigotlugu ile birlikte olmasina karsin diger cilt bulgular ile iliskisi olmadigi

ortaya konulmustur (Majeed et al, 1990, Medlej-Hashim et al, 2004).

2.4.8.Vaskiilit

Henoch Schonlein Purpurasi (HSP), Poliarteritis Nodosa (PAN) gibi
vaskiilitlerin AAA’li hastalarda ortaya ¢ikma oraninin genel populasyona gore daha

sik oldugu saptanmigtir. Patogenezi net olarak bilinmemekle birlikte immun kompleks



mekanizmasi tizerinde durulmaktadir (Flatau et al, 1982). Ayn1 zamanda enfeksiyoz
ajanlarin tetikleyici rol oynayabilecegide disiiniilmektedir (Tekin et al, 1999).
Vaskiilit olan AAA hastalarinda mutasyon siklig1 ve bilinen mutasyonlar agisindan
fark saptanmamustir (Tekin et al, 2000). PAN, AAA’li hastalarda daha kiigiik yaslarda
ortaya ¢ikar. Miyalji ve deri alt1 nodiilleri goriiliir hatta perirenal hematomla komplike
olabilir. PAN’l1 hastalar degerlendirilirken altta yatan bir AAA hastaligi olabilecegi
distintilmelidir (Henckes et al, 1994). PAN gelisen AAA’li hastalarin, AAA
olmayanlara gore daha erken yasta baslangic gosterdigi ve daha iyi prognozlu

olabilecekleri ileri siiriilmiistiir (Ozen et al, 2004).

2.4.9.Skrotal tutulum

Ailesel Akdeniz Atesi hastalarinin ¢ok az bir kisminda akut skrotal
inflamasyon goriiliir. Prepubertal erkek hastalarda ilk sikayet olarak ortaya ¢ikabilir.
Genellikle tunika vaginalis inflamasyonu ile tek tarafli agr1 ve kizariklikla seyreden
akut skrotum tablosu seklindedir. Baz1 vakalarda ise testis torsiyonu gelisebilir. Eger
testis sintigrafisi perfiizyonda azalma gostermiyorsa konservatif tedavi yeterlidir

(Moskovitz et al 1995).

2.4.10.Nérolojik tutulum

Ailesel Akdeniz Atesi hastalarinda siklikla bas agrisi, nadiren psédotimor
serebri, aseptik menenjit, iskemik strok, optik norit ve amiloid oftalmopleji goriilebilir
(Gedelia and Zamir, 1993, Topguoglu ve Karabudak, 1997).

2.4.11.Splenomegali ve Hepatomegali

Ailesel Akdeniz Atesi’li cocuk hastalarda yapilan bir ¢alismada splenomegali
%34, hepatomegali %3 bulunmus olup, degisik yaynlarda degisik oranlar
verilmektedir (Medlej-Hashim et al, 2004).



2.4.12 Pelvik tutulum

Ailesel Akdeniz Atesi’li kadin hastalarda pelvik inflamatuvar hastalik ataklar
goriilebilir. Tedavi edilmeyen kadinlarda abortus (%20-30) ve infertilite (%30)
goriilebilir. Infertilitenin sebepleri tubal adhezyonlar veya abdominal ataklar nedeniyle
gelisen abortuslardir. Erkeklerde fertilite genellikle etkilenmez (Ehrenfeld et al, 1987,
Keriakos et al, 1999, Erdogan et al, 2002)

2.4.13.Amiloidoz

Ailesel Akdeniz Atesi 'nin en 6nemli ve 6liimciil komplikasyonu amiloidozdur.
Amiloidoz, ¢esitli organlarda fibriler proteinlerin depolanmasi ile karakterize bir
protein metabolizmasi bozuklugudur. Amiloidozun siklig1 iilkeden iilkeye farklilik
gostermektedir. Hastaligin siiresi ve klinik tablosunun agirligiyla amiloidoz siklig
arasinda korelasyon vardir (Gedelia and Zamir, 1993, Ozen ve ark, 1999). Ailesel
Akdeniz Atesi ‘nde olusan ikincil amiloidoz AA tipindedir. AA tipinde amiloidozun
oncii proteini akut faz reaktanlarindan serum amiloid A dir. Kan1 bu proteinlerden
temizlemeye calisan bobreklerde biriken amiloid, bobregin ¢alismasini bozar,
hastalarda yiiksek tansiyona ve bobrek yetmezligi gelismesine sebep olabilir (Y1lmaz
ve ark, 2009). MEFV geni tasiyan Ailesel Akdeniz Atesli hastalarda amiloid gelisim
riski, tasimayanlara gore 3 kat daha fazla goriilmektedir.

(http://www.medicine.ankara.edu.tr/internal _medical/pediatrics). Kolsisin tedavisi

kullanilmaya baglandiktan sonra, diizenli tedaviyi alanlarda amiloidoz gelisme riski
%35’den az olarak bildirilmektedir (Grateau et al, 2000, Onen ve ark, 2006).
Amiloidozun en 6nemli hedef organi bobrekler olsa da gastrointestinal sistem,
karaciger, dalak, daha nadir olmak tizere kalp ve testisleri de etkileyebilmektedir (Ben-
Chetrit et al, 1998, Grateau et al, 2000, Livneh et al, 2000).

2.5.Laboratuar Bulgular:

Ailesel Akdeniz Atesi hastaligi i¢in kesin tan1 koydurucu bir laboratuar testi
heniiz yoktur. Ataklar sirasinda, 16kositoz, periferik yaymada sola kayma, ESH

(eritrosit sedimentasyon hizi) ve AFR (akut faz reaktanlari)’da artis Onemli
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bulgulardir. AFR olarak artig gosterenler, C-reaktif protein (CRP), SAA (serum
amiloid A) , fibrinojen, haptoglobulin, C3, C4’diir. Baz1 hastalarda bu akut faz
reaktanlar1 sadece ataklar sirasinda degil, atak aralarinda, asemptomatik donemde de
yiiksek bulunabilir. Ciinkii altta asemptomatik donemde olsa devam eden subklinik bir
inflamasyon vardir (Haznedaroglu et al, 2005, Kiraz, et al, 1998). Subklinik
inflamasyonu saptamada en iyi gostergenin serum amiloid A (SAA) oldugu sonucuna
vartlmistir (Shiora et al, 2002, Bakkaloglu ve ark, 2003) . Ataklarda trombositoz
goriilmemekte ve ferritin diizeyleri artmazken gegici albliminiiri ve hematiirilere de
rastlanabilmektedir (Korkmaz ve ark 2002, Akkus ve ark 2002 ). Ayrica son yapilan
caligmalarda atak sirasinda eriyebilir (soluble) Interlokin 2 reseptdr (sIL-2R)
diizeylerinin arttig1 ve AAA’de sIL-2R’in aktivite kriteri olabilecegi ileri stiriilmiistiir
(Erken ve ark, 1996).

2.6.Tam

Ailesel Akdeniz Atesi hastaliginda tani, klinik bulgular, aile hikayesi, diger
periyodik ates sendromlarinin dislanmasi ve kolsisine yanit degerlendirilerek
konulmalidir. Giiniimiize kadar bir¢ok tani kriterleri olusturulmussa da, Tel Hashomer
kriterleri, Livneh ve arkadaslarinin diizenledigi tanisal kriterler gecerliligini
stirdiirmektedir ( Livneh et al, 1997).

Ailesel Akdeniz Atesi tamisinda kullanilan Tel Hashomer Kriterleri

sunlardir;

Major kriterler:

1. Artrit ve/veya ser0zitin eslik ettigi tekrarlayan ates ataklari.

2. Predispozan bir hastalik olmaksizin gelisen AA tipi amiloidoz
3. Kolsisine 1y1 yanit

Minor kriterler:

1. Tekrarlayan ates ataklari

2. Erizipel benzeri eritem

3.Birinci derece akrabada AAA varlhig
11



Tam
2 major veya 1 majorle birlikte 2 mindr kriter varliginda kesin tani,

1 major ve 1 mindr kriter varliginda olas1 tan1 konulabilir

Livneh ailesi Akdeniz Atesi tani olgiitleri ( Livneh A ve ark, 1997)
Major olgiitler

Tipik ataklar

1. Peritonit (yaygin)

2. Plorit (tek tarafll) ya da perikardit

3. Monoartrit (kalga, diz, ayak bilegi)

4. Tek basina ates

5. Tam olmayan (inkomplet) karin agrisi ataklart
Minor olgiitler

Tam olmayan ataklar iki ya da tek bolgeyi tutabilen
1. Gogiis

2. Eklem

3. Egzersizle ortaya ¢ikan bacak agrisi

4. Kolsisin tedavisine iyi yanit

Destekleyici olciitler

1. Ailede AAA Oykiisii

2. Uygun etnik koken

3. Hastaligin 20 yasindan 6nce baglamasi

4. Agir ve yatak istirahatini gerektiren ataklar

5. Kendiliginden gegmesi

6. Ataklar arasindaki bulgusuz donem
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7. Asagidaki testlerden bir ya da daha fazlasinda olusan gegici
yangisal yanit:
Lokosit, sedimantasyon hizi, serum amiloid A, fibrinojen
8. Aralikl1 proteiniiri ve hematiiri
9. Apendektomi ya da tanilandirici laparatomi dykiisii
10. Ailede akrabalik
Inkomplet ataklar
Viicut 1s1s1nin <38°C olmast1
Siirenin daha uzun veya kisa olmasi (6 saat-1 hafta)
Abdominal atak boyunca peritoneal bulgularin olmamasi
Lokalize abdominal ataklar
Spesifik eklemlerin disindaki eklemlerin tutulumu
Tam
1 major kriter veya;
En az 2 mindr kriter veya;
1 mindr 5 destekleyici kriter veya;
1 mindr ve destekleyici kriterlerden ilk 5’inden 4 tanesinin bulunmasi gerekir

Atipik bulgularla seyreden AAA hastalarinda genetik analiz faydali olsada tipik
klinik bulgusu olup mutasyon saptanmamis olgular da mevcuttur. Tanida halen klinik
bulgular 6nemini korumaktadir. MEFV mutasyonu saptanmasa da, hastada tipik klinik
bulgular mevcutsa kolsisin tedavisi baslanmasi ve tedaviye yanitin izlenmesi
onerilmektedir. Kolsisin tedavisine yanit veren hastada, tedavi kesilip ataklarin tekrar
ortaya ¢ikip ¢ikmayacagi gozlenir. Eger hastada kolsisin tedavisine yanit yok ise, diger

periyodik ates sendromlar1 aragtirilmalidir (Orbach et al, 2001).
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2.7.Ayiricl tani

Birgok sistemi tek basina ya da birlikte ilgilendiren belirti ve bulgularin olmasi

nedeniyle AAA ayirici tanisinda semptomlara gore ¢esitli hastaliklar gbz Oniinde

bulundurulmalidir.

Tablo 1.Peritonit klinigi olan AAA hastalarinda ayirici tam (Livneh et

al,2000)

Febril Ataklar

Afebril ataklar

Pyelonefrit

Idrar yolu enfeksiyonlar1
Kolesistit

Pelvik inflamatuvar hastalik
Pankreatit

Behget Hastaligi

Inflamatuvar barsak hastaliklart
Hiper Ig D sendromu

Kronik divertikiilit / apandisit

Nefrolitiazis
Kolelitiazis

Abdominal anjina
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Tablo 2. Ailevi Akdeniz atesi ataklarinda ayiric1 tam (Livneh et al, 2000)

Gogiis agris1 ataklar1 | Skrotal atak Monoartrit
Infeksiyoz Testis torsiyonu Gut / ps6dogut
ploroperikardit Epididimit Palendromik romatizma
Otoimmun Orsit Behcet Hastaligi
ploroperikardit

Behget Rekurren aftoz stomatit
Rekurren benign

Hastaligi Ve artropati
perikardit

Spondiloartropati

Pléropnomoni

Juvenil kronik artrit

Rekurren pulmoner
Intermitant hidroartroz

Emboli

Periyodik ates tablolariyla seyreden diger herediter febril sendromlar olasi
ayirict tanida mutlaka akla getirilmelidir. Ataklar halinde atesli otoinflamatuvar
hastaliklar: Periyodik ates, karin agirisi, adenopati, faranjit aftéz sendrom (PFAPA),
Hiperimmiinglobulin D sendromu (HIDS), Febril nétropeni, Timér nekrozis faktor
asosiye periyodik ates sendromu (TRAPS), Ailesel soguk otoinflamatuvar sendrom
(FCUS), Kronik infantil kutandz artropati (CINCA), Yenidogan baslangigh
multisistem inflamatuvar hastalik ve Muckle-Wells sendromu (MWS), sendromdur (
Livneh et al, 2000, Scholl et al, 2000, Delpech et al, 2001).
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Tablo 3.Herediter periyodik ates sendromlar:: Klinik ve genetik (Scholl et
al, 2000, Delpech et al, 2001)

AAA TRAPS HIDS MWS FCU
Kalitim sekli | Otozomal | Otozomal Otozomal Otozomal | Otozomal
resesif dominant resesif dominant | dominant
Kromozom 16p13 12p13 12924 1q44 1q44
lokalizasyonu
Gen MEFV TNFRSF1A | Mevalonat ? ?
Kinaz
Atak siiresi 1-3 giin | Giinler 3-7 giin Giinler Giinler
Haftalar haftalar haftalar
Ayiric Etnik Periorbital | Servikal Urtiker, | Soguk
goriiniim yapt O6dem, LAP sagirlik, intoleransi
konjunktivit, | kusma, amiloidoz
miyaljiler ishal
Cilt tutulumu | Bacagin | Agrih Makulopapuler, | Urtiker | Urtiker
alt eritematoz polimorfik
kasmmda plaklar kizariklik
erizipel
Amiloidoz Sik Gortilebilir, | Diisiik risk Cok sik Riski
degiskendir bilinmiyor
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2.8.Tedavi

Bir hastalik olarak tanimlanmasindan sonra az yaglh diyet, salisilatlar,
antibiyotikler, paraaminobenzoik asid, kortikosteroidler, immiinosiipressif ilaglar gibi
degisik tedavi yontemleri denenmis fakat kesin bir sonu¢ alinamamistir (Wolff et al,
1978). 1972 yilinda ise ilk kez iki ayr1 kisi Emin Ozkan ve Goldfinger tarafindan
kolsisinin AAA ataklarinin Onlenmesinde etkili bir ila¢ oldugu saptanmistir
(Goldfinger et al, 1972). Kolsisin halk arasinda giiz ¢igdemi, ¢ayir safran1 denilen
cicekli bitkiden elde edilir (Kershenobich et al, 1988). Kimyasal formiil N-(5,6,7,9,
tetrahydro-1,2,3,10, tetramethoxy-9 oxobenzo[a] hep-tain-7-yl) acetamid'dir ve notral
solubl bir alkaloiddir (Ben-Chetrit et al, 1998).

Kolsisinin hangi mekanizma ile AAA ve amiloidozda etki gosterdigi kesin
olmamakla beraber, antiinflamatuar, apoptotik, antimitotik, ve antifibrotik etkileri
oldugu bilinmektedir (Saatci et al, 1997). Cocuklarda doz viicut agirligina goére
ayarlanir (0.07mg/kg/giin). Ataklar kontrol edilmezse doz 2.mg/giin'e kadar ¢ikilir.
Doz 2 mg/giinden fazla olursa ¢ok kisa siirede kullanilmalidir. Ailesel Akdeniz Atesi
olan hastalarin kolsisine cevabi1 %60-70 inde tam remisyon, %15-30'unda kismi
remisyon (ataklarin siiresi ve agirligi azalir) ve %5-10'unda cevapsizdir.(Orbach et al,
2001, Kallinich et al, 2007) Tek bir dozun atlanmasi ile bile atak olusabilir. Kolsisin
tedavisine yanittaki kisisel farkliliklarin genetik yatkinlik ve ¢evresel faktorlere bagl
oldugunu bildiren bir¢ok ¢alisma vardir (Saatci et al, 1997). Kolsisin sadece atak
aninda kullanilir ya da o sirada doz arttirilirsa tedavi edici degildir, esas etkisi ancak
sirekli kullanildigi zaman ortaya cikmaktadir. Kolsisinin tiim yasam boyunca
kullanilmasi zorunludur. Birgok ¢alismada kolsisin ile proteiniirinin azaldigini, hatta
erken donemde kullanilmaya baslanirsa amiloidozis gelisimini  6nledigini
gosterilmistir. Kolsisin'in kullanima girmesi ile AAA'li hastalarin yasam siirelerinin
belirgin olarak uzamakta ve yasam kalitesi diizelmektedir. Kolsisin’in bulanti, kusma,
ishal gibi gastrointestinal ve az sayida 1okopeni ve trombositopeni, miyozit, karaciger
enzimlerinde yiikselme gibi yan etkileri bulunmaktadir. Ishalin ortaya ¢iktig1
durumlarda doz azaltilabilir ve ishal gectikten sonra tekrar arttirilabilir. Kolsisin
Ozellikle glomeriil filtrasyon hizi disiik olgularda ciddi miyopatilere yol
acabilmektedir (Lagrue et al, Turgan ve ark 1982, Stojanov et al, 1998, Brydges et al,
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2005, Kastner et al, 2005, Neven et al 2005, Samuels and Ozen 2006, Padeh et al,
2005, Tunca et al, 2005, Van der Hilst et al, 2005).

2.9.Yasam Kalitesi Taninm

Yasam kalitesi (YK) belirli bir yasam kosulunda bireysel tatmini ve basariy1
etkileyen fiziksel ruhsal, sosyal etkilenmeye verilen bireysel yanitla ifade edilebilir.
Yasam Kalitesi bireysel iylik ve kendinden memnun olma kendini degerli hissetmekle
iliskilidir (Ones et al, 1999). Kalite denildigi zaman ulasiimak istenen maksimum
miilkemmeliyet anlasildig1 igin ve ne kadar somut kriterlere (zaman, 6l¢ii) dayansa da
kisisel faktorler (duygular, tatmin...) isin i¢ine girdiginde yasam kalitesi kavramu ile
ilgili tartigmalar devam etmektedir ve bireysel farkliliklar hesaba katilmalidir (Eski tez
et al, 1999).

2.10.Tipta Yasam Kalitesi Kavram

Saglik alaninda ‘Yasam Kalitesi’ kavrami ilk kez JR Ekinton tarafindan
kullanilmigtir (Katching H et al, 1997, Hathaway D et al, 2003). Son yillarda ise klinik

ve saglik ekonomisi ile ilgili yasam kalitesi ¢alismalart artmistir.

Diinya Saglk Orgiitii; saghigi, yalnizca hastaligm bulunmayis1 degil bedensel
ruhsal ve sosyal agidan tam bir iylik hali olmasi1 ve bireylerin iginde yasadiklar: kiiltiir
ve degerler sistemindeki kendi yasam algilar olarak tanimlamistir. Yani klinik tipta
YK kisaca hastalik ve onun tedavisinin hastanin algiladigi sekilde kendi iizerinde
biraktig1 etkidir. Boylece saglik alaninda yasam kalitesi kavramini teknik gelismeden
daha ¢ok insani iligkilerin ve gereksinimlerinin belirlenmesi yoniinde degerlendirmek

gerekmektedir (Greenhill et al, 1990, Hanestad et al, 1992, Aktas ve ark 2001).

2.11.Yasam Kalitesinin Degerlendirilmesinde Kullanilan Olgekler

Son yillarda sadece doktor tarafindan geleneksel klinik degerlendirme ile tibbi
basar1 Ol¢imii yaninda hastalarin algiladiklart saglik durumu da yasam kalitesi

degerlendirilmesinde hesaba katilmalidir. Klinik, finansal ve hasta merkezli yapilan
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Ol¢timler sonucunda saglikta yasam kalitesi (SYK) dlgtilebilir ( Seid et al, 2000, Jerni
et al, 2003).

Saglikta Yasam Kalitesi 6l¢ekleri genel olgekler ve hastaliga 6zel Glgekler

olarak 2 ye ayrilir:

1.Genel dlcekler: Bu 6lcek cesitinde yasam kalitesi birgok yonden incelendigi
icin daha kapsamlidir ve farkli hastalik gruplari ve bu gruplarla toplum arasindaki
karsilastirma yapabilmeye olanak verir (De Korte et al, 2001, Sontheimer et al, 2005).
Bir baska deyisle bir hastalik grubundaki ¢ocuklarla yasam Kalitesi belirlenmesi baska
hastalik grubuyla degil saglikli popiilasyonla karsilastirilarak yapilir. Genel 6l¢eklere
ornek olarak; Sickness Impact Profile (SIP), Diinya Saglik Orgiitii Yasam Kalitesi
Olgegi (WOQOL-100), Genel Saghik Anketi (GHQ), Avrupa Yasam Kalitesi-5D
(Europian Quality of Life-5D, EuroQoL, EQ-5D) gosterilebilir.

2.Hastahga o6zel 6l¢ekler: Toplum saglig1 alaninda yapilan ¢aligsmalarda genel
olgekler tercih edilirken klinik ¢caligma ya da yeni tedavi degerlendirmelerinde yetersiz
kalmaktadirlar. Bu gibi durumlar sebebiyle hastaliga 6zgii olgekler gelistirilmistir
(Eiser ve Morse, 2001). Hastaliga 6zgii 6l¢eklerde kronik bir hastaligi olan gocuklarin

hastaliga 6zgii 6lgiitlerdeki degerlendirilmesi s6z konusudur.

Bu olgekler tek bir hastaligi degerlendirmekte gecerlilik yoniinden genel
oOlgeklere gore daha iistiin ve daha yiiksek duyarlilik ve 6zgiilliige sahiptir (Guyatt ve
ark, 1989). Bu odlgeklerin dezavantaji ise hastanin birden fazla hastaligin olmasi ve
farkli Glgeklerin kullanilmasi gerekliligi ve nadir goriilen hastaliklarda boyle 6zel

Olgeklerin gelistirilmemis olmasidir (Eiser and Morse 2001).

Hastaliga 6zel Olgeklere ornek olarak; Childhood asthma questionnaire,
pediatric asthma quality of life questionnaire, About my asthma, Pediatric oncology
quality of life scale, Quality of life epilepsy-adolescent version, Dikkat eksikligi

hiperaktivite bozuklugu yasam kalitesi 6l¢egi gosterilebilir.

2.12.Cocuklarda kullanilan yasam Kkalitesi 6l¢ekleri

Cocuklarmn gelisim donemleri degisken oldugundan hem kendi icinde (siit

cocuklugu, okul 6ncesi, okul, ergenlik) hem de eriskinler de farklilik gosterir. Kronik
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bir hastalig1 olan ¢ocuklarda mental ve motor gelisim olumsuz etkilenir. Bu yilizden
bir 6lgek uygulanmadan Once g¢ocugun biligsel ve dil gelisiminin yeterli olup
olmadigina dikkat edilmelidir (Eiser and Morse 2001). Uygulanan tedavi ve hastaligin,
cocugun psikososyal ve bedensel gelisimi tizerindeki etkileri her ¢ocukta, yas, sosyal
cevre ve aile iliskileri gibi degisik faktorler sebebiyle farklilik gosterir. Fakat tiim yas
gruplarinda ¢ocugun hastalig1 algilayist yasam kalitesini belirleyen en Onemli
faktorlerden biridir. Okul oOncesi ¢ocuklar hastaligi yaramazliklarinin sonucu ve
tedaviyi ceza olarak yorumlarlarken tedavi gerekgelerini anlayamaz ve agr1 gibi yasam
kalitesi Olgiitlerini iyi degerlendiremez (Kazak ve ark, 1989, Eiser and Morse 2001).
Okul ¢ag1 ¢ocuklarinda ise okulun 6nemli bir yeri vardir. Cocugun yasam kalitesi; ders
basarisi, devamsizlik, spor yapamama ve sosyal iligkiler gibi parametrelerden
etkilenmeye baslar (Eiser et al, 1996). Adolesanlarda ise hastaliga; dis goriiniimiin
etkilenmesi, 6zgiirliikklerinde kisitlanma, gelecek ile ilgili plan kuramama, ebeveyn ve
cocuk ilskisinin bozulmasi eklenir. Hastali§i ve nedenini daha kapsamli anlamak
isterler ve daha kiigiik ¢gocuklara gore hayati tehlikeleri daha iyi algilarlar (Eiser et al,
1996).

Fiziksel 6l¢eklerde ise eriskinlerden farkli olarak ¢ocuklarda yemek yiyebilme,
kendi basina tuvalete gitme, boya yapabilme, oyun oynayabilme gibi aktiviteler
degerlendirilir. Sosyal islevsellik de yas gruplarina gore fiziksel islevsellik kadar
onemlidir. Ornegin addlesan yas grubunda hastalik boyunca yataga bagli kalmak
evden ¢ikamamak uyumsuzluk, psikolojik ve sosyal sikintilara sebep olur (Bernt ve
ark, 1985, Spirito et al, 1991).

Psikolojik ve duygusal islevsellik degerlendirirken anksiyete ve depresyonu da
degerlendiren Olgekler mevcuttur. Psikolojik degerlendirmede ¢ocuklarin sorulari
anlamalar1 ¢ok Onemlidir, o yiizden her yasa uygun tarzda soru hazirlanmalidir.
Cocuklarda fiziksel sosyal psikolojik degerlendirme disinda biligsel islevsellik,
otonomi ve viicut algisinin da degerlendirilmesi gerekir. Biligsel islevsellik (6grenme,
anlama, hatirlama...) her yastaki ¢ocukta ve erigkinde etkilenme ile birlikte yas
kiigiildiik¢e bu etkilenme olumsuz yonde artar (Rovet et al, 1987). Otonomi ise karar
alma mekanizmasi ve bagimsizlikla iliskilidir. Beden algis1 ve otonomi en fazla
adolesan donemde Onem kazandigindan c¢ocuklarda yasam kalitesi Olgiitii olarak

kullanilmas: gereklidir (Eiser and Morse, 2001). Ailenin ¢ocugun saglikla ilgili
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davraniglart iizerinde Onemli etkisi vardir. Cocugun kronik bir hastalikla basa
cikabilmesi ailenin davranislari, hastalikla basa ¢ikma yontemleri ve becerileriyle
iliskilidir. Ailenin duyarlilig1 ve aile i¢i sicak iligkilerin olmasi yagam kalitesini olumlu
etkiler ve tedaviye uyumu arttirir (Blount et al, 1991, Manne et al, 1993). Bu sebeple
cocuklarda yasam kalitesi degerlendirilirken ¢ocugun yakinlari, 6gretmeni veya
hastane personelinin degerlendirilmesi alinabilir. Cocugun sorular1 yanitlayamayacak
kadar hasta veya kiiciik olmasi durumunda iki taraf karsilastirilabilir. Ozellikle
ebeveynlerin goziiyle yasam Kalitesinin ¢ocugun degerlendirmesinden farkli olup
olmadig1 arastirilmaktadir. Ebeveyn ve ¢ocugun degerlendirmesi genellikle fiziksel
islevsellikle ortakken duygusal ve sosyal islevsellikte farklilik gosterir (Eiser and
Morse, 2001).

2.12.1.Genglerde Sistemik Lupus Eritematosus ‘un Etkilerinin Basit
Ol¢iimii (SMILEY)

Sistemik lupus eritematozus (SLE) hastalarinda Dr.Moorthy ABD de yasayan
ingilizce konusan ¢ocuklar ve ebveynleri ile yaptigi ¢alismalar sonucu, hastaligin kisi
tizerindeki etkisi ve kisitlandigr seyler (fiziksel kisitlilik, yorgunluk durumu, okul
durumu, sosyal durum ve hastaligin sebep oldugu zorluklar) olmak {izere 4 kategorisi
olan SMILEY (simple measure of impact of illness in youngsters) olcegini

gelistirmistir.

SMILEY testi, 5 yiiz ifadesi araciligiyla verilecek cevaplari olan paralel gocuk
ve ebeveyn testlerinden olusur. Skorlar ylizdelik olarak hesaplanir ve yiiksek skor
yasam kalitesinin 1yi oldugunu gosterir. SMILEY 26 parcadan olusan kisa siirede
kolay uygulanabilen tutarlilig: yiiksek test edilebilme giivenirliligi, goriiniimdi, igerigi
ve eszamanli gegerliligi ile SLE ye 6zel bir yasam kalitesi testidir. SMILEY’nin
Tiirkiye de ¢evirisi yapilmig, SLE hastalarina uygulanmis, gecerlilik ve giivenilirligi
¢oklu merkezli bir ¢alisma ile kanitlanmigtir. (Moorthy et al, 2002, Moorthy et al,
2004, Moorthy et al, 2005)
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2.12.2.Genglerde Hastahgn Etkilerinin Basit Ol¢iimii (SMILY)

SMILY o6lcegi SLE li hastalarda yasam kalitesi dlgegi olarak kullanilan
SMILEY olgeginden uyarlanmis olup, mikst konnektif doku hastaliklari, jiivenil
dermatomiyozis, sistemik skleroz sjorgen sendromu, vaskiilitler, Behget hastaligi,
sarkoidoz ve sistemik artrit (SJIA)gibi hastaliklar i¢in ¢oklu merkezli bir ¢aligma
yapilmis ve korelasyonu yiiksek bulmuslardir. Cocuklar i¢in 26 maddelik SMILY © -
Illness 19 yas alt1 cocuklarda, 5 yiiz ifadesi araciligiyla verilecek cevaplari olan paralel
cocuk ve ebeveyn testlerinden olusur. Dort etki alan1 da SMILEY e benzer; Kendi
tizerine etkisi (5 6ge ), Kisitlamalar (8 6ge), Sosyal (4 6ge) ve hastaligin yiikii (7 6ge).
Puanlama sistemi de aynidir; 1-5 e kadar numaralandirilan giilen yiizler 1-100 arasi
puanlandirilirlar. Yiiksek skorlar daha iyi bir yasam kalitesini gosterir. 12 sorudan
fazlas1 bos burakilirsa test gegersiz sayilir. Birinci soru genel yasam kalitesini ikinci
soru ise hastaligin mevcut durumunu 6l¢tiigiinden puanlamaya alinmaz. Kalan sorular

ise bir 6nceki aya gore cevaplandirilacaktir (Moorthy et al, 2014).

2.12.3.Cocuklar icin yasam kalitesi 6l¢egi (CIYKO)

Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL) 2-18 yas arasindaki ¢ocuk ve
ergenlerin saglikla ilgili yasam kalitesini Ol¢ebilmek i¢in Varni ve arkadaslari
tarafindan 1999 yilinda gelistirilmis bir yasam kalitesi 6l¢egidir (Varni et al, 1999).

Cocuklar icin yasam Kkalitesi 6lgegi (CIYKO) olarak yas gruplarina gore
giivenilirlik ve gegerliliginin Tiirk¢e’ye uyumu yapilmustir.( CIYKO hastalarm fiziksel
ve psikososyal yasantilarini hastaliktan bagimsiz olarak degerlendirilen bir yasam
kalitesi 6l¢egidir. Sorular fiziksel, duygusal, sosyal ve okul olarak 4 boliime ayrilir.
CIYKO yas gruplarina gore de 4 gruba ayrilmistir; CIYKO 2-4 yas, CIYKO 5-7 yas,
CIYKO 8-12 yas, CIYKO 13-18 yas. 2-4 ve 5-7 yas gruplarinda sadece ebeveyn formu
doldurulmaktayken 8-12 ve 13-18 yas gruplarinda hem ebeveyn hem ¢ocuk formu
doldurulmaktadir. Cocuklar i¢in yasam kalitesi Slgeklerinden, 2-4 yas formunda 8
fiziksel, 5 duygusal, 5 sosyal ve 3 okul kategorisinde sorular bulunurken diger
formlarda 8 soru fiziksel, 5 soru duygusal, 5 soru sosyal, 5 soru okul kategorisinde idi.
Sorunun yanit1 higbir zaman olarak isaretlenmigse 100, nadiren olarak isaretlenmisse

75, bazen olarak isaretlenmigse 50, siklikla olarak isaretlenmisse 25, hemen her zaman
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olarak isaretlenmisse 0 puan almaktadir. CIYKO toplam puani ne kadar yiiksek ise,
saglikla ilgili yasam kalitesi de o kadar iyi algilanmaktadir (Varni et al, 2001).

2.12.4.Cocukluk Cagi Saghk Degerlendirme Anketi (Childhood Health

Assessment Questionarre, CHAQ)

Cocukluk Cag1 Saglik Degerlendirme Anketi, cocugun giinliik yasam icinde
yapmis oldugu eylemleri sorgulamaktadir. Bu eylemler giyinme, kisisel bakim, yemek
yeme, yilrime, viicut bakimi (hijyen), uzanma, tutma ve diger aktiviteleri
icermektedir. Sorular hi¢ zorlanmadan, biraz zorlanarak, ¢ok zorlanarak, yapamiyor,
uygulanamaz, seklinde yanitlanir ve sirast ile 0, 1, 2, 3 olarak puanlanir ve tim
puanlarin sorulara ve alt kategorilere boliimii 6lgek maluliyet indeksi (CHAQ
disability index) olarak hesaplanarak hafif orta ve agir diye yorumlanir (Hofer et al,
2001).
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3.GEREC VE YONTEM

3.1.Calismaya alinan Kisilerin secimi

Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji-Romatoloji poliklinigine
gelen ailesel Akdeniz atesi olan hastalar ve ebeveynleri calismaya alindi. Calismaya
dahil edilme kriteri olarak Ailesel Akdeniz Atesi tanis1 almis ve en az 6 aydir kolsisin
tedavisi kullanmakta olan 2-18 yas arasi tiim hastalar ve ebeveynleri kabul edilirken,
calismaya alinmama kriterleri ise Ailesel Akdeniz atesi siiphesi olmasi, periyodik ates
sendromlar1 ve Ailesel Akdeniz atesi disinda herhangi bir ek romatolojik hastaligin
eslik etmesi idi. Bu ¢alisma i¢in Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu’ndan

izin alinmigtir (karar sayisi: 2014/202)

3.2.SMILY ol¢egi uyarlanmasi

SMILEY testi Dr. Moorthy tarafindan Amerika Birlesik Devletlerinde yasayan
ve Ingilizce konusan gocuklar ve ebeveynleri ile goriiserek gelisirmistir. Test daha
sonra diinya capinda farkli merkezlerle isbirligi yapilarak ve profesyonel bir geviri
sirketi kullanarak bir¢ok dile ¢evrilmistir. Arastirmada 1995 yilinda kabul edilen
Guillemin Ceviri Rehberi kullanilmistir (Guillemin et al, 1995) Bu dogrultuda
SMILEY in “Simple Measure of Impact of Illness in Youngsters” (SMILY ©-illness)
‘a uyarlanirken dil konusunda uzman 3 kisi tarafindan Ingilizce’ den Tiirkce’ye, daha
sonra farkli {i¢ kisi tarafindan Tiirkce’den Ingilizce’ye cevrilmis ve geviriler geldikten
sonra arastirmacilar tarafindan uygun ifadeler secilerek ifade ve dil biitiinligi
saglanmig, hatta her iilkeden pediatrik romatologlar tarafindan {ilkelerine ve
kiltiirlerine uygunluklar1 onaylanmistir. Ayrica hazirlanan form bir Tiirk¢e 68retmeni
tarafindan Tiirk diline uygunlugu agisindan degerlendirilerek, dil gegerliligi saglanan
olgegin 10 hasta ile 6n uygulamasi yapilmustir. Olgiit gegerliliginin saglanmasi

acisindan ¢ocuklar icin “yasam kalitesi 6l¢egi” kullanilmistir.
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3.3.Laboratuar incelemeleri

Ailevi Akdeniz Ates’li hastalar igin kesin tan1 koydurucu bir laboratuar testi
yoktur. Ailevi Akdeniz Atesi ataklar1 sirasinda nonspesifik bir akut faz yanit1 olur ve
CRP, fibrinojen, serum amiloid A, o globulin, B-globulin diizeyleri ve eritrosit
sedimantasyon hizi artar. Lokositoz olur. Bu testlerin tiimii genel olarak nobetler
arasinda normalken bazi hastalardaki akut faz yanit1 ataklar kadar yiiksek olmasa da,
hafif artmis bulunabilir. Bobrek fonksiyonlari i¢in tam idrar tahlili 24 saatlik idrar gibi
tahliller yapilir. Bobrek fonksiyonlari bozulmadan da ataklar sirasinda gegici
albuminiiri ve mikroskopik hematiiri goriilebilmektedir (Samuels et al, 1998, Eliakim
et al, 1981).

3.4.istatistiksel Yontem

Analiz SPSS 16.0 programi kullanildi. Tanimlayici olarak ortalama ve standart
sapma hesaplandi. Gruplar aras1 karsilastirmalarda kesitli veriler icin Mc Nemar testi,
stirekli degiskenlerin karsilastirilmasinda eslestirilmis basit t-testi ve korelasyon
analizi yapildi. Gegerlilik igin Ebeveyn ve Cocuk SMILY testi i¢in Pearson korelasyon
katsayis1 kullanildi. SMILY ve diger standart testlerin karsilastirilmasi i¢cin Spearman

korelasyonu kullanildi.

Giivenilirlik icin; test-tekrar test Spearman korelasyon testi kullamildi. i¢

tutarlilik i¢in Cronbach a hesaplanarak 0.7 degerinin lizeri anlamli kabul edildi.
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4.BULGULAR

4.1.Katihmcilarin sosyodemografik ozellikleri

Arastirmaya katilan bireylerin sosyodemografik 6zelliklerine ilskin tanimlayici

veriler Tablo-1 de gosterilmistir.

Tablo 4. Katihmcilarin sosyodemografik ozellikleri (n=80)

Ozellikler n %
YAS ORTALAMA (XX + SS)

10.23 +4.09 (min 2-max 18)

Cinsiyet

Erkek 43 53,8
Kiz 37 46,3
Ailede Akrabalik

Evet 24 30
Hayir 55 68,8
Bilinmeyen 1 1.3
Ailede AAA

Evet 43 53,8
Hayir 35 43,8
Bilinmeyen 2 2,5
Ailede amiloidoz

Evet 11 13,8
Hayir 68 85
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Bilinmeyen 1 1,3

Arastirmanin  Orneklemini  olusturan  katilimcilarin  sosyodemografik
ozelliklerine iliskin veriler Tablo 1’de gosterilmistir. Arastirmanin Orneklemini
olusturan 80 katilimcinin yas ortalamasi 10.23 +4.09 (min 2-max 18) olup, % 46,3’
(n=37) kizdir. Katilimcilarin %30 (n=24) unda akrabalik Oykiisii bulunmaktadir.
Ailede baska bir birecyde AAA bulunma yiizdesi %53,8 (n=43) iken ailede amiloidoz
oykdisii %13,8 (n=11) dir.

Tablo 5. Katihicumlarin tam siirecindeki ozellikleri

Ozellik Ortyil =SS
Yas 10,23+4,09
Tan1 yast 6,01+£3.6
Tanida gecikme 1,9+0.47
Tani1 sonrasi siire 4,083+3,1

Katilicimlarin ~ tan1  siirecindeki  oOzellikleri Tablo 2’de belirtilmistir.
Katilimcilarin ortalama yasi 10,23 +4,09 olup tan1 konulma yas1 ortalama olarak
6,0143,6 “dir. Hastalarin sikayetlerinin baglamasindan tan1 konulmasina kadar gecen
sire (gecikme zamani) 1,9+0,47 ‘yildir. Katilimcilara tant konulduktan sonra

giinlimiize kadar gecen siire ortalama olarak 4,083+3,1 yildur.

Tablo 6.Kolsisin tedavisi 6ncesi katilimcilarin atak ozellikler

27



Ozellikler N %

Atak paterni

Diizenli 6 7,5
Diizensiz 71 88,8
Bilinmeyen 3 3,8

Aylik ortalama atak

sayi1si
<1 1 1,3
1-2 12 15
>2 67 83,8
Bilinmeyen 0 0
Yillik atak sayisi 7,04+4,32 (min 1-max 20)
Ortalama atak 42,2+14,1 (minl-max 168)

stiresi(saat)

Katilimcilarin  tedavi Oncesi atak oOzellikleri tablosu Tablo 3‘te
verilmistir. Katilimcilarin  %7,5 (n=6)" unun ataklar1 diizenli, %388.8
(n=71)’inin atag1 diizensizdir. Aylik ortalama atak sayisi; <1 olanlar % 1,3
(n=1), 1-2 arasi olanlar %15 (n=12) , >2 olanlar %83,8 (n=67) olarak
bulunmustur. Yillik atak sayisi 7,0444,32 (min 1-max 20) saat olarak

bulunmustur.

Tablo 7.Kolsisin tedavisi sonrasi katilmcilarin atak ozellikleri
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Ozellikler N %

Atak paterni

Diizenli 10 12,5
Diizensiz 67 83,8
Bilinmeyen 3 3,8

Aylik ortalama atak

sayi1si
0 1 1,3
1 25 31,3
1-2 39 48,8
>2 15 18,8
Bilinmeyen 0 0
Yillik atak sayisi 1,94+1,44 (min 0-max 6)
Ortalama atak 24+ 19,18 (minl-max 168)
stiresi(saat)

Katilimcilarin en az 6 ay sonra bakilan kolsisin tedavisi sonrasi atak 6zellikleri
Tablo 4 de verilmistir. Katilimcilarin %12,5 (n=10)’unun ataklar1 diizenli olup, %31,3
(n=25) “lniin diizensiz atag1 vardir. Aylik ortalama atak sayisi; 0 olanlar % 1,3 (n=1)
,1 olanlar %31,3 (n=25) ,1-2 olanlar %48,8 (n=39) >2 olanlar %18,8 (n=15) olarak

bulunmustur. Yillik atak sayist 1,94+1,44 (min 0-max 6) saat olarak bulunmustur.
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Tablo 8. Kolsisin tedavisi ozellikleri

%
Kolsisin dozu
Img/giin 62 77,5
1,5 mg/giin 6 7,5
2mg/gln 7 8,7
>2mg/giin 0 0
Bilinmeyen 1 1,25
Yast ve kilosu igin 4 5
gerekli dozun altinda
Yast ve kilosu i¢in 68 85
uygun dozda
Yas1 ve kilosu igin ! 87
yiiksek dozda
. 1 1,25
Bilinmeyen
Kolsisin  tedavisine
hastanin yaniti
Tam cevap 17 21
Kismi cevap 56 70
Etkisiz 7 8,75
Koétiiye gidis 0 0
Bilinmeyen 0 0
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Hastanin

etme durumu

halen

kolgisin tedavisine devam

Evet

Hayir

76

95

Kolsisin tedavisinin 6zellikleri Tablo 5 te verilmistir. Katilimcilarin %77,5

(n=62)’u Kolsisin’i 1mg/gilin,%7.5 (n=6) ‘i 1.5mg/giin ,%8.7 (n=7) ‘si 2mg/giin

dozunda ila¢ kullanmislardir.

Katilimeilarin %5 (n=4) ‘i yas1 ve kilosu icin gerekli dozun altinda ,%85

(n=68)’1 yas1 ve kilosu i¢in uygun dozda ,% 8,7 (n=7) yas1 ve kilosu i¢in yiiksek dozda

kolsisin kullandiklar1 belirlenmistir. Kolsisin tedavisine cevabi katilimcilarin %21

(n=17),’inde tam cevap,%70 (n=56)"1 kismi cevap, %8,75 ‘i etkisiz oldugu kotiiye

gidisin bulunmadigini belirtmislerdir. Katilimeilarin %95 (n=76)1 tedaviye devam

etmektedir.

Tablo 9. Hastahigin semptom ve bulgular ile ilgili 6zellikleri

Semptomlar Tedaviden 6nce Tedaviden sonra
N:80 % N:20 %
Ates
Evet 5 6,3 0 0
Hayir 75 83,8 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Halsizlik
Evet 18 22 0 0
Hayir , 62 77,5 20 100
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Bilinmeyen 0 0 0 0
Istahsizlik
Evet 15 18,8 0 0
Hayir 65 81,3 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Erizipel benzeri
eritem
Evet 4 5 0 0
Hayir 76 95 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Vaskiilit
3 3,8 0 0
77 96,3 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Acrtralji
Evet 22 27,55 0 0
Hayir 58 72,5 0 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Entezit
Evet 1 1.3 0 0
Hayir 79 98,8 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
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Sakroileit

Evet 1 1,3 0 0
Hayir 79 98,8 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Miyalji

Evet 8 10,0 1 5
Hayir 72 90 19 93
Bilinmeyen 0 0 0 0
Monoartrit

Evet 3 3,8 0 0
Hayir 77 96,3 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Oligoartrit

Evet 1 1,3 0 0
Hayir 79 98,8 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Uzamus artrit

Evet 1 1,3 0 0
Hayir 79 98,8 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Uzamisg febril

miyalji
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Evet 2 2,5 0 0
Hayir 78 97,7 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Eforla aratn bacak

agrisi

Evet 15 18,8 4 20
Hayir 65 81,3 16 80
Bilinmeyen 0 0 0 0
Kusma

Evet 3 3,8 2 10
Hayir 77 96,3 18 90
Bilinmeyen 0 0 0 0
Karm Agns1 24

saatten az

Evet 21 26,3 3 15
Hayir 59 73,8 17 85
Bilinmeyen 0 0 0 0
Karm Agnst 24

saatten fazla

Evet 3 3,8 0 0
Hayir 77 96,3 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Kabizlik
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Evet 8 10 3 15
Hayir 72 90 17 85
Bilinmeyen 0 0 0 0
Ishal

Evet 8 10 0 0
Hayir 49 61,3 20 100
Bilinmeyen 57 71.3 0 0
Aseptik Peritonit

Evet 0 0 0 0
Hayir 80 100 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Gogiis Agrisi

Evet 15 18,8 1 5
Hayir 65 81,3 19 95
Bilinmeyen 0 0 0 0
Perikardit

Evet 1 1,3 0 0
Hayir 79 98,8 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Plorezi

Evet 1 1,3 0 0
Hayir 79 98,8 20 100
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Bilinmeyen 0 0 0 0
Anemi

Evet 12 15 3 15
Hayir 68 85 17 85
Bilinmeyen 0 0 0 0
Splenomegali

Evet 2 2,5 0 0
Hayir 78 97,5 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Amiloidoz

Evet 0 0 0 0
Hayir 80 100 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Biiytime Geriligi

Evet 8 10 2 10
Hayir 72 90 18 90
Bilinmeyen 0 0 0 0
Bobrek yetmezligi

Evet 0 0 0 0
Hayir 80 100 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Kalp Yetmezligi
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Evet 0 0 0 0
Hayir 80 100 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Nefrotik  diizeyde

proteiniiri

Evet 0 0 0 0
Hayir 79 98,8 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Hipotiroidi

Evet 0 0 1 5
Hay1r 80 100 19 95
Bilinmeyen 0 0 0 0
Ishal

Evet 6 7,5 0 0
Hayir 74 92,5 20 100
Bilinmeyen 0 0 0 0
Yorgunluk

Evet 20 25 5 25
Hayir 60 75 15 75
Bilinmeyen 0 0 0 0
Kirginlik

Evet 19 23,8 5 25
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Hayir 61 76,3 15 75
Bilinmeyen 0 0 0 0
Duygu Durum

Bozuklugu

Evet 9 11,3 1 5
Hayir 71 88,8 19 95
Bilinmeyen 0 0 0 0
Bas Agrisi

Evet 23 28,8 1 5
Hayir 57 71,3 19 95
Bilinmeyen 0 0 0 0
Atak boyunca

yataga bagl kalma

Evet 22 27 7 35
Hayir 58 65 13 65
Bilinmeyen 0 0 0 0
Atak boyunca ikiden

fazla bolgenin

tutulmasi

Evet 23 28,8 6 30
Hayir S7 71,3 14 70
Bilinmeyen 0 0 0 0
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Hastaligin semptom ve bulgulart ile ilgili 6zellikler Tablo 6 da verilmistir.

Katilimcilarin kolsisin tedavi oncesinde ,%6,3 (n=5)’tinde ates,%22 (n=18)
‘sinde halsizlik,% 18,8 (n=15)’inde istahsizlik, %27,5 (n=22) ‘inde artralji, %10 (n=8)
miyalji, %18,8 (n=15)’inde eforla artan bacak agris1, % 26,3 (n=21)’inde 24 saatten az
stiren karin agrisi, %10 (n=8)’unda kabizlik, %10 (n=8)’unda ishal, %18,8 (n=15)
‘inde gdgiis agrisi, %15 (n= 12)’inde anemi, %10 (n=8) ununda biiyiime geriligi, %25
(n=20)’inde yorgunluk, %23,8 (n=19)’inde kirginlik, %11,3 (n=9)’inde duygu durum
bozuklugu ve %?28,8 (n=23)’inde bas agris1 saptanmistir. En az 6 aylik tedavi
sonrasinda ise eforla artan bacak agrisi, % 20 (n=4)’inde 24 saatten az siiren karin
agrisi, %15 (n=3)’unda kabizlik, %15 (n=3)’unda ishal,%10 (n=2) ‘inde gdgiis agrist,
%5 (n= 1)’inde anemi, %15 (n=3)’ununda biyiime geriligi, %10 (n=2)’inde
yorgunluk, %25(n=5)’inde kirginlik, %25 (n=5)’inde duygu durum bozuklugu ve %5

(n=1)’inde bas agris1 saptanmustir.

Tablo 10. Katihmcilara ait laboratuar bulgular:

Laboratuar Tedaviden Once Tedaviden sonra
Bulgulari Ort = SS (min-max) Ort = SS( min-max)
CRP(mg/dI) 36,9+50,1 (3-215) 11,6+37,9 (3-315)
ESR (mm/saat) 22,3+18,5 (2-82) 17,3+27,3 (2-220)
Fibrinojen (mg/dl) 354,7+130,5 (209-823,3) | 281,1+83,5 (160-598)

CRP: C Reaktif protein, ESR; Eritrosit Sedimentasyon Hiz1

Katilimcilara ait laboratuar bulgular1 Tablo 10’da verilmistir. Kolsisin tedavi
oncesi CRP 36,86+50,1 tedavi sonras1 11,6+37,9 ESR tedavi 6ncesi 22,3+18,5 tedavi
sonrasi 17,3+£27,3 Fibrinojen tedavi dncesi 354,7+130,5 tedavi sonras1 281,12+83,480

olarak bulunmustur.
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Tablo 11.Katihmcilarin laboratuar bulgular:

Laboratuar Bulgulari Tedaviden once Tedaviden sonra
n % n %
Anemi
Var 10 12,5 14 17,5
Yok 47 58,8 64 80,0
Bilinmeyen 20 25,0 1 1,3
Lokositoz
Var 5 6,3 2 25
Yok 51 63,8 7,6 95
Bilinmeyen 21 26,3 1 1.3
Proteiniiri
Var 56 70 4 5
Yok 21 26,3 74 92,5
Bilinmeyen 77 96,3 1 1,3
Hematiiri
Var 1 1,3 5 6,3
Yok 55 68,8 73 91,3
Bilinmeyen 21 26,3 1 1,3

Tedavi Oncesi ve sonrast anemi, l0kositoz, hematiiri ve proteiniirinin

degerlendirilmesi ve yiizdeleri

40




Tablo 12. Hastalik siddeti degerlendirilmesi

Hastalk Siddeti Tedaviden once Tedaviden sonra

Ort£SS Ort£SS
Hekim 7,8+4,2 2,7+1,1
Degerlendirmesine
gore
Hasta 7,9+1,4 2,7+£1,5
Degerlendirmesine
gore

N %

Hastalik
Siddetli 24 30
Siddetli degil 56 70

Ort: Ortalama, SS: standart sapma

Hekim degerlendirmesine gore siddet tayini tedaviden once 7,84+4,2 tedaviden
sonra 2,7+1,1 olarak bulunurken, Hasta degerlendirmesine gore siddet tayini tedaviden
once 7,9+1.4, tedaviden sonra 2,7+1,5 olarak bulunmustur. Hekimin 06z
degerlendirmesine goére AAA hastalarinin hastalik durumlarinin % 30 (n=24) ‘u

siddetli olarak degerlendirilmistir.
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4.2. Cocukluk Cag1 AAA AAA hastalarinda °SMILY”’ 6l¢egi uygulanmasinda

elde edilen verilere iliskin bilgiler

4.2.1 Cocuk ve ebeveyn formlari icin 6lcegin niteleyici o6zellikleri

Anket Cocuk raporu Ebeveyn raporu
Ortalama + SD(min-max) Ortalama £SD (min-max)
SMILY toplam 64,61 + 22,203 (36 — 93) 64,19 +£14,79(29-100, 96)
Kendi iizerine etkisi 64,56 + 17,737 (28-100) 65,02+ 19,49 (28-100)
Kisitlamalar 62,17 + 15,158 (30-100) 62,16 + 15,86(25-100)
Sosyal yasam iizerine etkisi 63,04 + 16,7 (25-100) 64,714+ 16,496 (30-100)
Hastaligin yiikii 68,3 + 22,20 (0-100) 64,24+ 19,54 (20-100)
Total yasam kalitesi 4,24+0,8 (2-5) 4,03 +0,9 (2-5)
Hastaligin durumu 4,14+1,05 (2-5) 4,16 +0,8 (2-5)
CHAQ engellilik 0.39 (0-6)
CIYKO genel toplam 74 +£16 (25-100, 81) 66,10+21,76 (12,5-100)
Fiziksel 75,23 £19,73 (21,8-100) 75,23 £25 (12,5-100)
Psikososyal ortalama 75,93 £16,05 (25-100) 73,09+ 17,85 (25-100)

Veriler ortalama ve standart sapma olarak hesaplandi. CIYKO , 0-100 aras1 hesaplandi. Ortalama
CHAQ puanlamalar1 ve araligi evebeyn formu igin hesaplandi. CHAQ: Cocukluk Cagi Saglik
Degerlendirmeleri Anketi; CYKO: Cocuklar i¢in yagam kalitesi dlgegi; SD: standart sapma; SMILY:
Simple Measure of the Impact of lIness in Youngsters . Psikososyal ortalama; sosyal, duygusal ve okul

verileri hesaplanarak elde edilmistir.
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karsilastirilmasi

Standart Olgtimler

Pearson korelasyon

(p degeri) (n)
Toplam puan 0,6 *p <0,001(59)
Kendi iizerine etkisi 0,6* p <0,001 (59)
Kisitlamalar 0,6* p <0,001 (59)
Sosyal 0,3 p >0,001 (59)
Hastaligin yiikii 0,6* p < 0,001 (55)
Toplam yasam kalitesi 0,3 p> 0,001 (59)
Hastaligin durumu 0,3 p> 0,001 (59)

SMILY: Genglerde Hastaligin Etkilerinin Basit Olgiimii, * p < 0,001 korelasyon yiiksek

4.2.2.SMILY Cocuk ve Ebeveyn Formu’nun Pearson korelasyon testi ile
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4.2.3.SMILY Olciimlerinin diger Ilgili Yasam Kalitesi Olciitleri ile

Spearman’s Korelasyon Testi Sonuclari

Standart ol¢timler SMILEY _ SMILEY _
Cocuk rho (n) Ebeveyn rho (n)
CHAQ oziirliiliik indeksi 0,6 **(80)
CIYKO Genel Toplam1 | 0,4**(59) 0,4**(80)
(1) Fiziksel 0.4%*(59) 0,3**(80)
0,3**(59) 0,4**(80)
(2) Duygusal
0,2*(59) 0,3*(80)
(3) Sosyal 0,4**(59) 0,4**(80)
(4) Okul
Total yasam kalitesi 0,2* (59) 0,2* (80)
Hastaligin durumu 0,3**(59) 0,3**(59)

** .01 seviyesinde belirgin korelasyon, * 0.05 seviyesinde belirgin korelasyon

CHAQ: Cocukluk Cagi Saglik Degerlendirmeleri Anketi ; CYKO: Cocuklar igin
yasam kalitesi 6lcegi; SMILY: Genglerde Hastaligin Etkilerinin Basit Olgiimii, n:Hem CYKO

hem SMILY uygulanan hasta sayisi
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4.2.4. Test-tekrar test giivenirlik hesaplamasi icin cocuk ve ebeveyn

formlarimin o6zellikleri

Anket Cocuk formu (bazal) | Cocuk formu (tekrar-test)
Ortalama £+ SD Ortalama + SD
SMILY toplam 65,1+ 14,13 62,77+ 10,66
Total yasam kalitesi 4,38+0,76 3,5+1,45
Hastaligin durumu 4,30+0,75 4,0+1,19

Ebeveyn formu(bazal)

Ebeveyn formu (tekrar-test)

SMILY total 63,20 + 12,35
Total yagam kalitesi 4,1 +£0,85
Hastaligin durumu 4,4 +£0,75

62,8+15,04

3,95+1,05

4,05+1,19

Veriler ; Cocuk ve Ebeveyn formlarinin ortalamasi ve standart sapmasi olarak agiklanmistir.

SD: standart sapma ; SMILY: Genglerde Hastaligin Etkilerinin Basit Olciimii
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4.2.5.Ebeveyn-¢ocuk test-tekrar test sonuglarimin Spearman korelasyonu

Standart Olgtimler

Ebeveyn

Spearman rho

(p degeri) (n)

Cocuk

Spearman rho

(p degeri) (n)

Toplam puan 0,76 (p < 0.001) (20) |0,90 (p <0.001) (13)
Kendi iizerine etkisi 0,8 (p<0,001) (20) 0,54 (p>0,001) (13)
Kisitlamalar 0,8 (p<0,001) (20) 0,8 (p<0,001) (13)
Sosyal 0,26 (p>0.001) (20) |0,6 (p>0,001) (13)
Hastaligin yiikii 0,8 (p<0.001) (20) 0,3 (p>0,001) (13)
Toplam yasam | 0,84 (p<0,001) (20) |0,66 (p> 0,001) (13)
kalitesi

Hastaligin durumu

0,54 (p> 0,001) (20)

0,25 (p> 0,001) (13)

p< 0.001 korelasyon yiiksek
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4.2.6.Pediatrik AAA hastalarina yonelik SMILY olceginde ebeveyn ve
cocuk formlarinin sosyal sorularinin diizeltilmis madde-toplam puan

korelasyonuna dayalh madde analizi sonuclari

Madde
Madde Madde Diizeltilmis |silindigin
silindiginde silindiginde |madde toplam de o&lgek
Ebeveyn olgek puan olgek puan Cronbach
sosyal** ortalamalari varyansi korelasyonu |Alfa
SMILY
9,81 7,846 ,202 , 748
EBEVEYN16*
SMILY
7,79 6,113 ,598 520
EBEVEYN17
SMILY
8,85 5,431 467 ,606
EBEVEYN18
SMILY
8,32 5,727 ,604 504
EBEVEYN19
Madde Diizeltilmis Madde
silindiginde | Madde madde silindiginde
olgek silindiginde toplam olgek
puan olgek puan Cronbach
Cocuk sosyal** ortalamalar1 varyansi korelasyonu |Alfa
SMILY
9,61 9,563 ,119 , 733
COCUK16*
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SMILY COCUK17 7,40 5,388 ,625 418

SMILY COCUK18 8,58 6,462 ,393 ,612

SMILY COCUK19 7,88 5,860 ,605 446

*Her iki tabloda da 16. Madde ¢ikarildig1 zaman Cronbach a degerinde artig goriillmektedir.

*Diger sorularda cronbach o degerleri 0,7 den biiyiik oldugundan ve madde silindiginde fark
olmadigi i¢in tabloya alinmadi.16.soru hem ebeveyn hem ¢ocuk formunda sosyal kategorisinde oldugu

ve sosyal kategorisindeki sorularin genel korelasyonu diisiik oldugu i¢in vurgulanmak istendi.
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5. TARTISMA

Ailesel Akdeniz Atesi esas olarak ¢ocukluk ¢agi hastaligidir ve siklikla 5-15
yaslar1 arasinda ortaya ¢ikar. Hastalarin %90’1inda yakinmalar 20 yasindan 6nce baglar.
Calismamizda ise tanm1 koydugumuz en kiigiik hasta 2 yasinda idi. Hastalarimizin
ortalama yas1 10,23+4,09, yakinmalarinin basladig: ortalama tan1 alma yas1 6,0+£3,6
yil, yakinmalarinin basladig1 yas ile tan1 alma yags1 arasinda gecen siire yani tanida
gecikme 1,9+0,47 wyil idi. Tam1 yasimin gecikmesi klinik bulgularin belirgin
olmamasina veya hekimin taniyr aklina getirmemesine baglanabilir. Cefle ve ark
2005°de yaptiklart ¢alismada tanida gecikme siiresinin uzun olmasi ile amiloidoza
yakalanma riskinin yiiksek iligkili oldugunu gostermistir (Cefle et al, 2005). Ailesel
Akdeniz Atesi hastaliginda cinsiyetler arasinda belirgin bir fark olmadig
bilinmektedir. Bizim ¢alismamizda kiz/erkek orani 1/1,6 olarak bulunmus olup bu bu
bulgu Yalginkaya ve arkadaslarinin ¢aligmasinda da gosterilen erkek: kadin oranin 1,2

olan sonucuyla da uyumludur (Yalginkaya ve ark, 2000).

Hastalarin sosyodemografik ve ayrintili bilgileri icin AAA validasyon formu
doldurulmaktadir. (ek 1) Arastirmanin orneklemini olusturan 80 katilimcinin yas
ortalamasi 10,23 +4,09 (min 2-max 18) olup, % 46,3’i (n=37) kizdir. Katilicimlarin
tani siirecindeki 6zellikleri Tablo 2’de belirtilmistir. Katilimeilarin %7,5 (n=6)’ unun
ataklar1 diizenli, %88,8 (n=71)’inin atag1 diizensizdir. Hastalarin kolsisin kullanmadan
onceki ikiden fazla atak sayis1 %83 iken tedavi sonrasi bu oran %18,8 e diigmiistiir.
Kolsisin kullanan hastalarimizda %70 tam cevap olmasi tanilarin dogru konuldugunu
ve efektif ila¢g kullaniminin oldugunu diisiindiirmektedir. Hastaligin 6ncesi ve
sonrasinda anemi, l6kositoz, hematiiri ve proteiniiri ¢ok az sayida hastada mevcut
oldugundan istatistksel a¢idan farklihik  goriilmemistir. Hastalik — siddeti
belirlenmesinde hasta ve hekim arasindaki korelasyon yiiksek bulunmus ve en az 6

aylik kolsisin tedavisi sonrasi hastaligin siddetinin azaldigi gosterilmistir (Tablo 12).

Kolsisin kullanim 6ncesine gore kanda bakilan CRP nin Oriin ve ark (2002)
yaptiklart ¢aligma ile benzer olarak istatistiksel olarak degerlerinde anlamli diisiis
mevcutken (p<0,005) sedimentasyon ve fibrinojen gibi inflamasyon belirteglerinde ise

diisiis olmasina ragmen istatistiksel anlamlilik gériilmemistir.
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Calismamizda yasam kalitesini belirlemek icinse SMILY, CHAQ ve CIYKO
Olgekleri kullandik. SMILY anketi 80 hasta ve ebeveynine uygulandi. Bunlarin 21
tanesi 7 yas ve altinda oldugu i¢in ¢ocuk formu doldurmadi. 12 den fazla soru bos
birakan olmadigi i¢in tiim katilimcilarin anketi gegerli kabul edildi. Moorthy ve ark
(2014) yaptiklar1 ¢ok merkezli SMILY ¢alismasinin sonucuna benzer olarak, (SMILY
cocuk total; 6917, SMILY ebeveyn total; 64+16) SMILY ¢ocuk anketinin ortalamasi
64,61+22,20 iken, ebeveyn anketinin ortalamasi 64,19+14,79 olarak tespit edildi ve
istatistiksel anlamli fark saptanmadi. Yine SLE hastalarina uygulanan SMILEY
6lgeginde total skorlarin aralig1 bizim ¢alismamizla benzer bulunmustur. (Moorthy et
al, 2007). Bizim calismamizda da ebeveyn skorlari ¢ocuk skorlarindan diisiik
bulunmustur. Bunun sebebi olarak da ¢ocuklarin an1 degerlendirmesi, ebeveynlerin
cocuklarinin gelecegi hakkinda endiseli olmasi ve hastaligin yiikiiniin ebeveynlerde

daha diisiik puanlar almas1 olarak degerlendirilmistir.

SMILY ebeveyn ve c¢ocuk formunun; CHAQ engellilik indeksi, CIYKO
toplam, fiziksel ve psikososyal alt gruplarinin verilerinin karsilastirilmas: Tablo 8.2.1
de verilmistir. CIYKO*niin ortalama puanlari SMILY &lgegine gore daha yiiksek
olarak hesaplanmistir. CHAQ degerlendirmesi ise sadece ebeveynlere yapildigi igin

engellilik indeksi sadece ebeveyn formlart ile karsilastirilmistir.

CIYKO ile saglik ve aktivite, duygular, diger kisilerle iletisim, gecinebilme ve
okul durumunu kiyaslayabilirken CHAQ ile sadece ebeveyn acisindan fiziksel
fonksiyon karsilastirilabilmistir. SMILY ‘nin diger yasam kalitelerine gore avantaji ise
kisa, gecerli, giivenilir olmasi, hem ebeveyn hem c¢ocuk degerlendirmesinin
bulunmasi, kolay puanlanmasi ve kolay anlasilmasidir. Ayrica SMILY ¢ocuk ve
ebeveyn tutum ve duygulanimindan koken aldigi i¢in hastayr romatolojik hastalik

tizerine yonlendirmede basarilidir (Moorthy LN et al, 2007).

SMILY Cocuk ve Ebeveyn formlari arasinda Pearson korelasyon testi
Olclilmiis ve total skor, kendi iizerine etkisi, duygusal ve okul kategorileri arasinda
uyum bulunurken genel yasam kalitesi (SMILY soru 1), hastaligin genel durumu
(SMILY soru2) ve sosyal kategorilerinde korelasyon diisiik ¢ikmistir. SMILY soru 1
ve 2 nin korelasyonundaki bu zayiflik ¢ocuklarin o andaki duygu durumlarini
yansitirken ebeveynlerin sorulara genel olarak yaklagsmis olabileceginden
kaynaklanabilir. Gelistirilen test (SMILY) ile altin standart olarak alinan testler
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(CIYKO, CHAQ) ‘in korelasyonun yiiksekligi o testin gegerliligini gdstermektedir. Bu
sebeple SMILY o6l¢iimlerinin diger ilgili yasam kalitesi oOlgiileri ile Spearman’s
korelasyonu yapilarak gegerliligi degerlendirilmistir. Literatiire bakildig1 zaman 6lgek
gecerliliginin saglanmasi i¢in korelasyon katsayisinin en az 0,30 olmasi kriter kabul
edilmistir. (Varni et al, 1999, Yesilkaya, 2013) Bizim ¢alismamizda da SMILY ‘nin

diger testler ile korelasyonu ve katsayilar1 Tablo 4.2.3” de ayrintili goriilmektedir.

Spearman korelasyonu ile SMILY Ebeveyn ve Cocuk anketlerinin toplam
puanlarmin CIYKO Genel Toplami, fiziksel, duygusal, okul genel yasam Kkalitesi
(SMILY soru 1), arasinda uyum bulunurken hastaligin genel durumu (SMILY soru 2)
ve sosyal kategorilerinde korelasyon diisiik bulunmustur. Fakat genel ankete
bakildiginda toplam sonuglarin altin standart testler ile yiiksek korelasyonu (p<0.001)
bulundugu icin testimizin, AAA hastalar1 icin yasam kalitesi 6l¢cegi olarak gecerliligi
kabul edilmistir. Olgegin giivenilirliginin hesaplanmasinda ise; ’I¢ Tutarlilik

Giivenilirligi’ ve ‘Test-Tekrar Test Glivenilirligi® kullanilmistir.

Test-tekrar test glivenirlik hesaplamasi i¢in 20 tane hastaya 6 ay sonra retest
uygulandi, bunlarin yedi tanesinde 7 yas alt1 oldugu i¢in ¢ocuk formu doldurulmadi.
Cocuk ve ebeveyn formlarmin ozelliklerine bakildiginda SMILY Cocuk formu
bazalde ortalama 65,1+ 14,13 iken tekrar testte 62,77+ 10,66 olarak, SMILY Ebevyn
formu total 63,20 + 12,35 iken tekrar testte 62,8+15,04 olarak bulunmustur. SMILY
Cocuk, Ebeveyn anketlerinin test ve tekrar test korelasyonuna bakildigi zaman toplam
puan, ¢ocuk kendi iizerine etkisi, kisitlamalar, hastaligin yiikii, toplam yasam kalitesi
korelasyon katsayisi yiiksek bulunurken (p<0.001) sosyal hayat ve hastaligin durumu
diisiik olarak (p<0.001) bulunmustur. (Tablo 4.2.5)

I¢ tutarlilik giivenirliliginde tek bir 6l¢iim araci kullanilarak ve tek bir sefer
Ol¢iim yapilarak maddelerin belirli bir kavramsal yapiy1 tutarli bir sekilde oOlciip
Olclilmedigi arastirilmakta ve maddeler arasindaki i¢ tutarlilig yiiksek olan aracglarin
giivenilir oldugu kabul edilmektedirler. Bu calismada da 6lcegin i¢ tutarliliginin
degerlendirilmesinde her madde i¢in Cronbach a i¢in tutarlilik katsayis1 hesaplanmis
ve 0,7 ve iizeri anlamli kabul edilmistir. Bizim ¢alismamizda toplam Cronbach a
degeri SMILY ebeveyn anket sorularinda 0,8, SMILY ¢ocuk sorularinda 0,9 olarak
bulumustur. Maddeler tek tek hesaplandigi zaman sosyal kategorisindeki sorularda

diistikliik goriilmiis ve sadece 16.soruda madde anketten ¢ikarildigi zaman Cronbach
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a degerinin arttigi gozlenmistir (Tablo 4.2.6). Hem ebeveyn hem cocukta sosyal
kategorisinde korelasyonun diisiikliigii olmasinin nedeni; sosyal hayatin kiginin anlik
durumu ile degismesi, 16. Sorunun g¢evirisinin kotii ve anlasilmasinin zor olmasi, 18.
sorunun ise hastalikla alakali olmadigi igin degisen cevaplarinin bulunmasi olarak
diistintildii. Genel gegerlilik ve giivenilirligi etkilemedigi ve testin orijinal hali
bozulmak istenmedigi i¢in sorular ¢gikartilmamistir. Testin toplam Cronbach a s1 0,7
nin lizerinde olmasi ve test tekrar test korelasyonunun yiiksek olmasi nedeni ile
zamana gore tutarli oldugu ve oldukga giivenilir oldugu sdylenebilir. Daha ¢ok kiside
ve farkli merkezlerde yapilan caligmalar ile sorularm uygun hale getirilebilecegi

distiniilmistiir.
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6. SONUCLAR VE ONERILER

1.SMILY 1.soru, genel yasam Kkalitesini 2.soru hastaligin durumunu 3-
7.sorular hastaligin kendi tizerine etkisini, 8-15.sorular kisitliligi, 16-19.sorular
hastanin sosyal durumunu, 20-26.sorular ise hastaligin yiikiinii gostermektedir. 1. ve
2. sorular skorlanmaya alinmadi ve 3-26 arasi sorular soldan saga 5-1 seklinde
puanlandi. Maksimum puan igin 5x24=120 olarak hesaplandi. Toplam puan,
maksimum puan ile boliiniip 100 ile garpilarak hesaplandi. Puanlar ne kadar yiiksekse

yasam kalitesi o kadar iyi olarak degerlendirildi.

2.’SMILY olgegi’’ giivenilirliginin degerlendirilmesinde yapilan i¢ tutarlik
analizinde Cronbach o degerinin 0,728 olarak hesaplandi ve 0,7 ve iizeri anlamli olarak
degerlendirildi. Bizim ¢alismamizda da toplam Cronbach a degeri SMILY ebeveyn

anket sorularinda; 0,8, SMILY cocuk sorularinda; 0,9 olarak bulunmustur.

3.Cocukluk ¢ag1 AAA hastalarinda SMILY 6lgegi‘nde yer alan maddeler i¢in
yapilan analiz sonucu 16.sorunun degistirilmesi veya ¢ikarilmasi miimkiindiir. Tek
bagma Cronbach o degeri yiiksek olmasina ragmen genel sosyal kategorisinin
korelasyonunun disiikliigiine bakilinca AAA hastaligi ile alakali olmayan 18. sorunun

da ¢ikarilabilecegi diistintilmiistiir.

4.’SMILY olgegi’’ giivenilirliginin degerlendirilmesinde kullanilan test-tekrar
test gilivenilirlik analizi sonucunda katilimcilarmn ilk ve tekrar uygulamada aldiklar
Olgek puanlart arasinda sosyal sorulari ve SMILY soru 2 (hastaligin durumu) disinda
ileri derece anlamli ve pozitif bir korelasyon bulunmustur (r=0,76 p< 0.001 ebeveyn
anketi toplam, r=0.90 p<0.001 ¢ocuk anketi toplam).

Bu degerlere gore Olcegin zaman gore tutarli sonuglar verdigi ve Olcegin

giivenilir oldugunu gosterir.

5.Cocukluk cagt AAA hastalarinda SMILY olgegi’” oOlciit gecerliligi
degerlendirilmesi amaci ile kullanilan CIYKO ve CHAQ 6lcegi puanlar1 arasinda
CIYKO sosyal kategori ve SMILY 1. Soru (total yasam kalitesi) disindaki diger
kategorilerde pozitif yonde anlamli bir iliski oldugu goriilmiistiir, r=0,485 p< 0,001
Cocuk CIYKO toplam, r=0,444 p<0,001 Ebeveyn CIYKO toplam, r= -480 p<0,001).

Bu sonuglara gore 6lgegin dlgiit gecerliligi kabul edilmistir.
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6.Ulkemizde AAA hastalarinin yasam Kkalitesi degerlendirmelerinde ve

takiplerinde saglik personeli tarafinda giivenli bir sekilde kullanilabilecegi;

7 Kiiltiirel 6l¢ek ve uyarlama caligmalari kapsaminda diger tlkelerden de
Olcegin gecerliligi ve giivenilirliginin test edilmesine yonelik arastirma yapilabilecegi

Onerilir.
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Ailesel Akdeniz Atesi Hastalarinda “SIMPLE MEASURE OF IMPACT OF ILLNESS
IN YOUNGSTERS” (SMILYO©-illness) Ol¢eginin Gecerlilik ve Giivenilirlik Calismasi
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TIPTA UZMANLIK TEZI/KONYA, 2015

AMAC: Bu caligmada Ailevi Akdeniz Atesi tanisi alan ve Selguk Tip Fakiiltesi Hastanesi
Cocuk Nefroloji-Romatoloji Boliimii‘ne gelen hastalar ve ebeveynlerine romatolojik hastaliklar i¢in bir
yasam Kkalitesi 6lgegi olan SMILY 6l¢egi uygulayarak, bu dlgegin AAA hastalart i¢in gegerlilik ve

giivenilirliginin test edilmesini amagladik.

HASTALAR ve METHOD: Haziran 2013-Mart 2015 tarihleri arasinda Selguk T1p Fakiiltesi
Cocuk Nefroloji polikligine gelen Ailesel Akdeniz Atesi tanisi almis ve en az 6 aydir kolsisin tedavisi
kullanmakta olan 2-18 yas arasi tiim hastalar ve ebeveynleri ¢aligmaya alinmigtir. Bu ¢aligmada Dr.
Moorthy tarafindan oncelikle sistemik lupus eritematozus igin gelistirilmis ve sonrasinda ise daha az
goriilen romatolojik hastaliklara (mikst konnektif doku hastaliklari, jiivenil dermatomiyozis, sistemik
skleroz sjorgen sendromu, vaskiilitler, Behget hastaligi, sarkoidoz ve sistemik artrit (SJTA)...) uyarlanan
SMILY testi kullanilmustir. 28 farkli dile ¢evrilmis ve geviriler geldikten sonra arastirmacilar tarafindan
uygun ifadeler secilerek ifade ve dil biitiinliigii saglanmis, hatta her iilkeden pediatrik romatologlar
tarafindan iilkelerine ve kiiltiirlerine uygunluklar1 onaylanmistir. Testin gegerlilik ve giivenilirligini
saptamak icin ise referans testler olan CIYKO: Cocuklar i¢in yasam kalitesi 6l¢egi ve CHAQ: Cocukluk
Cag1 Saglik Degerlendirmeleri Anketi kullanilmisgir.

BULGULAR: SMILY ©&lgegi 80 kisi iizerine uygulanmis ve 6 ay sonra ayni 6lgek 20 kiside
tekrar edilmistir. 80 katilimeinin yag ortalamasi 10,23+4,09 (min 2-max 18) olup, % 46,3’ (n=37)
kizdir. SMILY &lgek gegerliligi i¢in yapilan CIYKO, (Cocuklar i¢in yasam kalitesi 6lgegi) ve CHAQ

(Cocukluk Cagi Saglik Degerlendirmeleri Anketi) ile Spearman korelasyon testi anlaml
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bulunmustur.(p<0,001). Testin toplam Cronbach a’sinin 0,7 nin {izerinde ve test tekrar test

korelasyonunun yiiksek (p<0,001) bulunmustur.

SONUC: Az goriilen romatolojik hastaliklarda 6n uygulama ile gegerliligi saptanmis SMILY
Olcegini daha once hi¢ kullanilmayan AAA hastalarinda yasam kalitesini Ol¢iip 6lcemeyecegi test
edilmis ve testin gegerliligi saptanmistir (p<0,001). Testin korelasyonunun ve i¢ tutarlilifinin yiiksek
olmasi nedeni ile zamana gore tutarli ve olduk¢a giivenilir oldugu goriilmiistiir. Boylece SMILY
Olgeginin AAA hastalarinda yagam Kkalitesi Olgegi olarak gecerli ve giivenilir olarak kabul

edilebilecegini soyleyebiliriz.

ANAHTAR SOZCUKLER:Ailevi Akdeniz Atesi, SMILY, Yasam Kalitesi
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SUMMARY

Validation and Reliability of Simple Measure of Impact of Iliness in Youngsters

(SMILY) in Familial Mediterrenian Fever Disease

OBJECTIVE: In this study, we aimed to test the validity and reliability with a quality of life
scale for rheumatologic diseases by applying the scale SMILY to the incoming patients with FMF and
their parents from Selcuk University Medical Faculty Hospital of Pediatric Nephrology-Rheumatology
Department.

PATIENTS and METHODS: Diagnosed with Familial Mediterranean Fever children from
the nephrology outpatient clinic of Selcuk Medical Faculty between June 2013 and March 2015 and at
least 6 months, all patients (between ages 2-18) and their parents who use colchicine treatment were

included in the study.

In this study Dr. Moorthy primarily developed the test for systemic lupus erythematosus, after
he used and adapted as SMILY to the less common rheumatic diseases (mixed connective tissue disease,
juvenile dermatomiyozis, systemic sclerosis, Sjogren's syndrome, vasculitis, Behcet's disease,
sarcoidosis and systemic arthritis (SJI to) ...). Scala is translated into 28 different languages then, after
arriving translations, appropriate expressions and languauge integrity were selected by the researcher.
Even, in compliance with the country and culture of each country is approved by pediatric
rheumatologists. To determine the validity and reliability of the test we used the reference test PedsQL.:
scale and quality of life for children, CHAQ: the Childhood. Health Assessment Questionnaire.

RESULTS: SMILY is applied on the scala of 80 people, and 6 months later, 20 people were
repeated on the same scale. The average age of 80 participants is 10.23 + 4.09 (min-max:2-18), and
46.3% (n = 37) is girls. Spearman correlation test was applied between SMILY and PedsQL: scale and
quality of life for children, CHAQ: the Childhood. Health Assessment Questionnaire and the validity
of the study was significant. Total Cronbach a. 0.7 and higher on the test and high test-retest correlations
(p <0.001) were found.

CONCLUSION: In rare rheumatic diseases previously determined the validity of the pre-
application SMILY scale. Scala never used before measuring the quality of life in patients with FMF
has been tested and the validity of the test was found. (p<0,001). Because of the high correlation, the
test was found to be quite consistent and reliable over time. Thus we can say SMILY scale for FMF

patients can be accepted as valid and reliable as the quality of life measures .

KEY WORDS: FMF, SMILY, Quality of life
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EKLER

EK-A: Ailevi Akdeniz Atesi Hastalarinda SMILY o6lcegi validasyonu



EK-B:SMILY Cocuk Ol¢egi (Genglerde Hastaligin Etkilerinin Basit Ol¢iimii)

SMILY- COCUK RAPORU
Turkish

GENGLERDE HASTALIGIN ETKILERININ
BASIT OLCUMU (SMILY -Hastalik)
COCUK RAPORU
Calisma numarasi:
Calisma tarihi: / /20

Bu anket icin Wong-Baker Agri Olgek Skalasinda kullanilan 5 y(z ifadesi
D.L.Wong'un izniyle ufak degisikler yapilarak kullaniimistir. Her sorunun ardindan bu
yuz ifadeleri cevaplamada kullanilacaktir.

@ @ ,Géaé /@\ o @‘
</ — _— /M T

Wong DL, Hockenberry-Eaton M, Wilson D,Winklestein ML, Schwartz P.: Wong’s
Essentials of Pediatric Nursing, ed. 6.baski. Louis, 2001, Mosby, p 1301. Mosby’den
telif edildi.lzni alinarak yeniden basiimistir.

SMILY-iliness telif hakk: L. Nandini Moorthy, MD MS, RWJMS-UMDNJ, New Brunswick, NJ’ye
aittirrBu nedenle sadece L. Nandini Moorthy, MD MS ve yetki verdigi arastirma goérevlisi
tarafindan kullanidabilir.

SORULAR

Bu ankette size, hastaliginiz ve size hissettirdikleri hakkinda bircok soru
sorulacak. Sorularin yanhs cevabi yoktur. Liitfen anlamadiginiz herhangi birsey
olursa bize danisin. Eger onerileriniz olursa bunlarn 5. ve 6. sayfalarnin arkasina
yazabilirsiniz.

Farkh seyler yasamimz etkiler ve sizin mutlu ya da iizgiin olmamza neden olur. Hayatta
sizin icin 6nemli oldugunu diisiindiigiiniiz, yapabileceginiz ya da yapamayacagimiz bazi
seyler vardir. Hayatimizdaki tiim bu farkhliklar sizin yasam kalitenizi olusturur.

1-Yasam kalitenizi nasil degerlendiriyorsunuz? Lutfen yasam kalitenizi en iyi yansittigini
disundugiiniiz yiiz ifadesini isaretleyiniz.

® () ) ()&
/\ — -_ 7\ VR

2-Su anda hastaliginiz ne durumda? Lutfen en iyi yansitan yiiz ifadesini isaretleyiniz.

@0 /30 \( o5 (s~ (£
)N\ — ]\~ /T

Telif Hakki © 2007 Lakshmi Nandini Moorthy. Tiim haklari saklidir.



SMILY- COCUK RAPORU
Turkish

3-19 arasindaki sorular hastalik nedeniyle son bir ay igerisinde nasil
hissettiginizi sorgulamaktadir. Liitfen cevabiniza en uygun yiiz ifadesini
isaretleyiniz.

3-Hasta olmak nasil hissetmenize sebep oluyor?

a0 \( 20\ o0 )@ ) 4%
C/v—f'\m

4-Hastalik okula gitme isteginizi nasil etkiliyor?

(@) —— — o~
@0 (% )( e )(e)( &
I\ — \ M

5-Hasta olmak hergiin giyinmeniz noktasinda duygularimz nasil etkiliyor?

fé\,s @‘ fc:‘).;é. /%9\ ) @ 4
T\ — — M M

6-Hasta olmak dig goriiniisiiniiz noktasinda nasil hissetmenize neden oluyor?

E:XS '%; ’c:zué /@-49\ a@‘
| S L5 L — FanY ¥ i |

7-Hastalik kendinize bakis agimzi nasil etkiliyor?

m - [ S o
a0 (36 ) o0 )[4 (£
/- — M M

Telif Hakki © 2007 Lakshmi Nandini Moorthy. Tiim haklari saklidir.




SMILY- COCUK RAPORU
Turkish

8-Hastalikla ilgili konugmaniz gerektiginde nasil hissediyorsunuz?

fc:é\ @ ’6.46 /@\ ° @:
—/ ~— — ™\ N\

9-Hastalik nedeniyle doktora gitmek nasil hissetmenize neden oluyor?

fds @ ’62;6 /Q?\ o@:
N\ o — M M

10-Hastalik nedeniyle hastaneye gitmek nasil hissetmenize neden oluyor?

’&S 'éu(; ’6;5 /@\ o@:
T e — % Y g

11-Hastalik geleceginizle ilgili nasil hissetmenize neden oluyor?

% @ ’é.aé' /@\ og‘
Ny AR — — —

12-Hastalik i¢in ilag tedavisi almak zorunda olmaniz sizi nasil etkiliyor?

@ ) (20 )( 5 (") (&
)N/ \—/\—/\ M\

13-Hastalik i¢in aldiginiz tedavinin yan etkileri konusunda ne ol¢iide endige duyuyorsunuz?
m - —~ o~ \
@0 () )(e) (&
=/ — —_— N\ [\

Telif Hakki © 2007 Lakshmi Nandini Moorthy. Tiim haklari saklidir.



|4-Hastaligimzin ilerleyip daha kotii olmasi konusunda ne kadar endigelisiniz?

'éué\ ’é-.aé /@\ [) @‘
O N A— \ ™

| 5-Hastaliktan dolayr kendinizi ne kadar yalmz hissediyorsunuz?

% )( o5 ) (% (&
O\ /\—/\ "/ \ M

|6-Aileniz bu stiregte size kendinizi nasil hissettiriyor?

@ ’@ /@\ o@‘
O\ )\ — M £

| 7-Hastaliktan kaynaklanan agrilar nasil hissetmenize neden oluyor?

@\ (25 ) (%) (&
KA s A = AN RSN N

| 8-Hastalik nedeniyle giines 1s1ginda digar1 ¢tkamamak sizi nasil etkiliyor?

g“\;\ @ '6246 /@\ o'x:
O\ /J\— T X

|9-Hastalik kendinizi ne kadar yorgun hissetmenize sebep oluyor?

%)(®)(%)(%) (4
/N /\N—/\N"/\

8;
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SMILY-COCUK RAPORU
Turkish

| 20A’dan 26A’ya kadar olan sorular evet veya hayir olarak cevaplandirilacaktir.
Liitfen direktifleri izleyerek cevaplandiriniz.

| 20A-Arkadaslarim hasta olmam nedeniyle bana karsi degisti. Liitfen eveti ya da hayin
isaretleyiniz. Evet Hay1r
*Cevabimz evetse luitfen 20B’yi cevaplayiniz.

20B-Hastalik arkadaglariniz hakkinda nasil hissetmenize neden oluyor? Lutfen
hislerinize en uygun yiiz ifadesini isaretleyiniz.

,C:IS ’du; ’62,6 /@\ 0 @‘
o/ ~— — ™\ M

21A-Arkadaslarim hasta oldugumu anliyorlar. Evet Hayr
*Cevabimz hayirsa lttfen 20Byi cevaplayiniz.

21B-Arkadaglarinizin hasta oldugunuzu anlamalari nasil hissetmenize neden oluyor?
Liitfen hislerinize en uygun yiiz ifadesini isaretleyiniz.

% @ ’éué /@\ o@‘
TN\ — ~\ M

22A-Hastalik okul hayatimu etkiliyor Evet Hayir
*cevabiniz evetse litfen 22Byi cevaplayiniz.

22B-Hastalik okul hayatimz hakkinda nasil hissetmenize neden oluyor? Liitfen
hislerinize en uygun yiiz ifadesini isaretleyiniz.

(@ —— o~
@ V() )(% (&
N\ — % m

23A-Hastalik nedeniyle derslerimi kagirtyorum. Evet Hayir.
*Cevabimz evetse liitfen 23Byi cevaplayimniz

23B-Hastalik nedeniyle derslerinizi kagirmak nasil hissetmenize neden oluyor? Liitfen
hislerinize en uygun yiiz ifadesini isaretleyiniz.

Telif Hakki © 2007 Lakshmi Nandini Moorthy. Tiim haklari saklidir.



EK-C: SMILY ebeveyn dlcegi (Genglerde Hastahgin Etkilerinin Basit Ol¢iimii)






SMILY - Ebeveyn Versivonu
Turkish

GENGLERDE HASTALIGIN ETKILERININ
BASIT OLCUMU (SMILY-llIness)

EBEVEYN TESTI
Calisma numarasi:
Caligma tarihi: _/ /20

Bu anket i¢in Wong-Baker Agri Olgek Skalasinda kullanilan 5 yuz ifadesi
D.L.Wong'un izniyle ufak degisikler yapilarak kullaniimistir. Her sorunun ardindan bu
yuz ifadeleri cevaplamada kullanilacaktir.

@ V[0 \[ o6 \( @ \( 4
NE N\ =\ AN

Wong DL, Hockenberry-Eaton M, Wilson D, Winklestein ML, Schwartz P.: Wong's
Essentials of Pediatric Nursing, ed. 6.baski. Louis, 2001, Mosby, p 1301. Mosby'den
telif edildi.lzni alinarak yeniden basiimigstir.

SMILY-iliness telif hakki L. Nandini Moorthy, MD MS, RWJMS-UMDNJ, New Brunswick, NJ'ye
aittir. Bu nedenle sadece L.Nandini Moorthy,MD MS ve yetki verilen arastirma goérevlisi
tarafindan kullanilabilir.

SORULAR

Bu anket gocugunuzun hastaligi ve hastahgin ondaki etkileri hakkinda
birgok soru igermektedir. Sorularin yanhs cevabi yoktur. Liitfen
anlamadiginiz herhangi birgey oldugunda bize sorun. Eger herhangi bir
yorum yapmak isterseniz § ya da 6 numarali sayfalarin arkasini
kullaniniz.

Farkh seyler ¢cocugunuzun yasamini etkiler ve onun mutlu ya da iizgiin olmasina neden
olur. Hayatta ¢ocugunuzun kendisi i¢in 6nemli oldugunu diisiindiigii, yapabilecegi ya da
yapamayacagi bazi seyler vardir. Onun hayatindaki tiim bu farkhihiklar yasam kalitesini
olusturur.

1-Cocugunuzun hayat kalitesini nasil degerlendiriyorsunuz? Liitfen ¢ocugunuzun hayat
kalitesini en iyi yansittiini dustindigintz yuz ifadesini isaretleyiniz.

,(:3,3 @ ’é’é /@\ o@‘.
//\ — - — N /\

2-Cocugunuzun hastaliginin su andaki seyri nasil? Litfen ¢ocugunuzun hastaligint en iyi
yansitan yuz ifadesini isaretleyiniz.

E:Z.S 6-.5 ’éué‘ /@9\ o@:
Vo PN St - \ 7

Telif Hakki © 2007 Lakshmi Nandini Moorthy. Tiim haklari saklidir.




SMILY = Iibeveyn Versivonu
Turkish

3-19 arasindaki sorular gocugunuzun hastalik nedeniyle son bir ay igcerisinde
nasil hissetigini sorgulamaktadir. Liitfen cevabiniza en uygun yiiz ifadesini
igaretleyiniz.

3- Hasta olmasi, ¢cocugunuzun nasil hissetmesine neden oluyor?

m —— ~—~ -
@ V()% )(e (&
\T/ ~— S 7\ f_\°

4-Hastalik ¢ocugunuzun okula gitme istegini nasil etkiliyor?

a0 \( 20\ 3 (e ) 4%
)N o /)N —/\ /M

5-Hasta olmak hergiin giyinmek noktasinda ¢ocugunuzun duygularini nasil etkiliyor?

o —— — -
@ (30 )( e )(@ (&
\./ ~— — 7\ ﬁ

6-Hastalik ¢ocugunuzun dig goriinast ile ilgili olarak nasil hissetmesine neden oluyor?

,&3 ’éué‘ ’(éaé. /@49\ o@‘
)\ — J\—/\ M M

7-Hasta olmak ¢ocugunuzun kendisine bakis agisini nasil etkiliyor?

%\ aug ’(:2»6 /@_‘3\ o@‘
Vg oy | e — M/ X

Telif Hakki © 2007 Lakshmi Nandini Moorthy. Tiim haklari saklidir.







SMILY — Ibeveyn Versivonu
Turkish

8-Cocugunuz hastaligi hakkinda konugmasi gerektiginde nasil hissediyor?

E:x? @ ’(:2;5 /@\ o; @‘
N I\ s S £\ %

9-Cocugunuz hastaligi sebebiyle doktora gitmesi gerektiginde nasil hissediyor?

g“é\ @ ?2,5 /@\ o@:
L N g TR —_— X M

10-Hastalig1 nedeniyle hastaneye gittiginde ¢ocugunuz nasil hissediyor?

@ )()(3)(%) (&
/N /\—/\ /M

11-Hastalik ¢ocugunuzun gelecegi ile ilgili nasil hissetmesine neden oluyor?

,&\,S @ ’529“ /@\ o@:
L T — I\ M

12-Hastalik i¢in ilag almak zorunda olmak ¢ocugunuzun duygularini nasil etkiliyor?

E:XS 6:.5 ’52,5 /@/9\ o@‘
N\ N—— P T

13-Hastalik i¢in aldi@ tedavinin yan etkileri konusunda ¢ocugunuz ne kadar endise duyuyor?

,(:!S @ ’6246 /@\ ) ’E:
¥ & W - = —\ Vi

Telif Hakki © 2007 Lakshmi Nandini Moorthy. Tiim haklari saklidir.






SMILY — Ebeveyn Versivonu
Turkish

14-Hastaligin ilerlemesi ¢ocugunuzu ne 6lgtide endiselendiriyor?

r&s au(; @5 /@?\ o; g‘
U\ - —_— F M

15-Hastaligindan dolay1 ¢gocugunuz kendini ne kadar yalmz hissediyor?

@) (%) (3 )(%") (4
)\~ I\ — NS\

16-Ailesi gocugunuzun kendisini nasil hissetmesine neden oluyor?

a0 \[ 30\ 6 |4 \( £
\‘.’/\_/-——F\/‘\'

17-Hastaliktan kaynaklanan agrilarinin olmasi ¢ocugunuzun nasil hissetmesine neden oluyor?

@0 \((2 (5 )()( &
/)N )\ —/\ /M

18-Cocugunuz hastalik nedeniyle giines 1s18inda disan ¢itkamamasindan dolay: nasil

hissediyor?
o~ —— o~
® \(F)( ))&
=\ — —_ r—\ M

19-Hastalik ¢ocugunuzun ne kadar yorgun hissetmesine neden oluyor?
7~ —_ - — o~ \
a0 \[ 0 \( o6 \[es" [ 4
/) —/\ S\ M

Telif Hakki © 2007 Lakshmi Nandini Moorthy. Tiim haklari saklidir.
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SMILY - Ebeveyn Versivonu
Turkish

20-26 arasi sorular evet ya da hayir olarak olarak cevaplandinlacaktir. Liitfen direktifleri
izleyiniz

20-Cocugunuzun arkadaslar hatsa olmasi nedeniyle ona karsi degistiler. Liitfen evet ya da
hay1r isaretleyiniz Evet Hayir
*Cevabiniz evetse litfen 20B numarali soruyu cevaplayiniz.

20B-Hasta olmak gocugunuzun arkadaglarina kargi nasil hissetmesine neden oluyor?
Liitfen cocugunuzun hissettiklerine en uygun olan yiiz ifadesini se¢iniz.

E:xs @ ’629" /@\ ) @‘
NP ot f N = NS NN

21-Arkadaglan gocugunuzun hastalig oldugunu anliyorlar. Evet Hayir
*Cevabimz hayirsa lutfen 21B numarali soruyu cevaplandirimiz.

21B-Arkadaglarinin onun Hasta oldugunu anlamamalan gocugunuza nasil hissettiriyor?
Litfen gocugunuzun hissettiklerine en uygun olan yiiz ifadesini segin

@ V(20 o6 (45" 4%
/N /\—/\—"/\ M

22-Hastalik gocugunuzun okul hayatint etkiliyor. Evet
Hayir
*Cevabiniz evetse litfen 22B numararli soruyu cevaplandiriniz.

22B-Hastalik ¢ocugunuzun okul hayat: hakkinda nasil hissetmesine neden oluyor? Liitfen
gocugunuzun hissettiklerine en uygun olan yiiz ifadesini seginiz.

2\ (%)) (@) (%
\‘:/\_/'——f'\ﬂ

23-Hastalik nedeniyle gocugunuz okul hayatindan geri kaliyor.  Evet Hayir
*Cevabiniz evetse lutfen 23Byi cevaplandiriniz.

23B-Hastalik nedeniyle okul hayatindan geri kalmasi gocugunuzun nasil hissetmesine
neden oluyor? Liitfen ¢ocugunuzun hissettiklerine en uygun olan yuz ifadesini seginiz.

Telif Hakki © 2007 Lakshmi Nandini Moorthy. Tiim haklari saklidir.




SMILY — Ebevevn Versivonu
Turkish

@0 )30 (o5 ) (%) (&
/N J\N—/\/\ M

24-Hastalik gocugunuzun okul disi aktivitelerini etkiliyor.. Evet Hayir
*Cevabiniz evetse liitfen 24Byi cevaplandiriniz.

24-BCocugunuz,okul digt aktivitelerinin hastalik nedeniyle etkilenmesinden dolay1 nasil
hissediyor? Liitfen ¢ocugunuzun hissettiklerine en uygun olan ytiz ifadesini seginiz.

CAVEERATAC A TR E
\‘:/\_/'—"f"\/-\.

25-Hastalik gocugunuzun arkadaslariyla eglenmesini kot etkiliyor. Evet
Hayir
*Cevabiniz evetse lutfen 25Byi cevaplandiriniz.

25B-Cocugunuzun hastaligi nedeniyle arkadaglariyla eglenmesinin olumsuz etkilenmesi onun
nasil hissetmesine neden oluyor? Litfen ¢ocugunuzun hissettiklerine en uygun olan yiiz
ifadesini seginiz
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26-Hastalik ¢ocugunuzun fiziksel aktivitelere katilhimini etkiliyor (okuldaki beden egitimi,
kogma, yiiriime, en sevdigi sokak oyunu vb..) Evet Hayir
*Cevabiniz evetse liitfen 26B numarali soruyu cevaplandiriniz.

26B-Fiziksel aktivitelere katiliminin(okuldaki beden egitimi kogma, yiiriime, en sevdigi sokak

oyunu vb.) olumsuz etkilenmesi,¢ocugunuzun nasil hissetmesine neden oluyor? Liitfen
¢ocugunuzun hissettiklerine en uygun olan yiiz ifadesini seginiz
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EK-E: Cocuklar icin yasam Kalitesi 6l¢ekleri (CTYKO) Ebeveyn 2-4 yas

Hasta Numarasn:

Cocuklar Igin Yasam Kalitesi Olgegi
Oyun Cocugu Degerlendirme Formu (2-4 Yas)

Cocugunuzun Adi Soyadn:

Tarih:

COCUKLAR iCiN YASAM KALITESI OLCEGI

Oyun Cocugu Degerlendirme Formu (Anne-Baba) (2-4 yas)

Bir sonraki sayfada g¢ocugunuz i¢in sorun olabilecek durumlann listes:
bulunmaktadur.
Litfen son bir aylik siite iginde her birmin ¢ocufunuz igin ne kadar somun

olugturdugunu daire igine alarak belirtiniz.

Eger gocugunuz igin hichir zaman sorun degilse
Eger ¢ocugunuz igin nadiren sorun oluyorsa
Eger gocugunuz igin bazen sorun oluvorsa

Eger ¢ocugunuz igin sikhkla sorun oluyorsa

LV

Eger ¢ocugunuz igin hemen her zaman sorun oluyorsa

Burada vanlis ya da dogru cevaplar yoktur.

Eger herhangi bir soruyu anlayamazsamz latfen yardim
isteviniz.




Son bir ay icinde asa@idakiler ¢ocuZunuz icin ne kadar sorun yaratt?

kres-anackuluna gidememesi

Fiziksel islevsellik ile ilgili sorunlar | TP | N given | Bazen |Sikiikla) Hemen her
zaman Zaman
L. Yiirimek 0 l 2 3 4
2. Kogmak 0 1 2 3 4
3. Oyun oynamak ya da egzersiz yapmak 0 1 2 3 4
4. Agir bir gey kaldirmak 0 1 2 3 4
5. Banyo yapmak 0 1 2 3 4
6.0vuncaklarini  toplamakta  yardim 0 1 5 3 4
etmek
7. Acismin ya da agnsmin olmasi 0 1 2 4
8. Digiik enerji ditzeyi 0 1 2 4
Duygusal islevsellik ile ilgili sorunlar | oS | Nadiven | Bazen [Siklikla| Demen her
zaman zaman
1. Korkmus ya da tirkmiis hissetmek 0 1 2 3 4
2. Hiiziinlii va da fizgiin hissetmek 0 1 2 3 4
3. Ofkeli hissetmek 0 1 2 3 4
4. Uyumakta zorluk gekmek 0 1 2 3 4
5. Endige duymak 0 1 2 3 4
Sosyal islevsellik ile lgili sorunlar Hicbkir | Nadiren | Bazen |Siklikla] Hemen her
zaman zaman
1. Yagitlan ile ovun oynayamamasi 0 1 2 3 4
2 Yagitlarinin onunla ovnamak 0 1 5 3 4
1stememesi
3. Yagitlan tarafindan alay edilmesi 0 1 2 3 4
4. Yagitlarmn vapabildigi sevleri N | 2 3 1
vapaniamasi
3 Yastlanyla oyun oynarken gen kalmasi| 0 1 2 3 4
Asagidaki béliimii, eger cocugunuz kres ya da anaokuluna gidiyorsa doldurunuz,
Okul ile ilgili sorunlar Hichir | Nadiren | Bazen |Siklikla] Hemen her
zaman zaman
1. Kres-anaokulu faalivetlerini vagitlan
gibi yapamamasi 0 1 2 3 4
2. Kendini ivi hissetmedigi icin Kreg-
anaokuluna gidememesi 0 1 2 3 4
3. Doktora ya da hastaneve gittigi i¢in
0 1 2 3 4




EK-F: Cocuklar icin yasam kalitesi olcekleri (CIYKO) Ebeveyn 5-7 yas

Hasta Numarasi:

Cocuklar i¢in Yasam Kalitesi Ol¢egi Kiiciik Cocuk Ebeveyn Formu

Cocugunuzun Adi Sovadi:
Tarih:

COCUKLAR ICIN YASAM KALITESI OLCEGI

Kiiciik Cocuk Degerlendirme Formu (Anne-Baba) (5-7yas)

Bir sonraki sayfada ¢ocufunuz igin sorun olabilecek durumlarm listesi
bulunmaktadir. Litfen son bir aylik sire iginde her birinin ¢gocugunuz igin ne

kadar sorun olugturdugunu daire ine alarak belirtiniz

Eger ¢cocugunuzigin hichbir zaman sorun degilse
Eger ¢ocugunuz i¢in nadiren sorun oluyorsa
Eger ¢ocugunuz igin bazen sorun oluyorsa

Eger ¢ocugunuz igin sikhkla sorn oluyorsa

A

Eger ¢ocugunuz i¢in hemen her zaman sorun oluyorsa

Burada vanhs ya da dogm cevaplar yoktur. Eger herhangi bir soruyu

anlayamazsaniz litfen vardim isteyiniz.




Son bir ay icinde agafidakiler ¢ocugunuz i¢in ne kadar sorun yarath?

okula gidememesi

Fiziksel islevsellik ile ilgili sorunlar Highir |\ diren [Bazen| Sikhikla | Emen her
zaman zaman
1. Bir bloktan (100 metre) fazla yirimek 0 1 2 3 4
2. Kogmak 0 1 2 3 4
3. Spor ya da egzersiz yapmak 0 1 2 3 4
4. Agir bir sey kaldirmak 0 1 2 3 4
5. Kendi bagima dus ya da banyo yapmak 0 1 2 3 4
6.Evdeka giinliik igleri vapmak 0 1 2 3 4
(oyuncaklan toplamak gibi)
7. Acismn ya da agnsinim olmast 0 1 2 3 4
8. Dugsik eneni diizeyi 0 1 2 3 4
Duygusal islevsellik ile ilgili soruntar | TSP NoGiven [Bazen| Sikhikla | €N her
zaman zaman
1. Korkmus va da iirkmiig hissetmek 0 1 2 3 4
2. Hiizinli va da iizgiin hissetmek 0 1 2 3 4
3. Ofkeli hissetmek 0 1 2 3 4
4. Uyumakta zorluk ¢ekmek 0 1 2 3 4
5 Kendisine ne olacag konusunda endige 0 1 2 3 4
duymak
Sosyal islevsellik ile ilgili sorunlar Hichir | \o diren [Bazen| Sikiikla |FEMen her
zaman zaman
1. Yagitlan ile ge¢inememesi 0 1 2 3 4
lZ.Yasltlamun ommla  arkadas  olmak 0 | 3 3 4
1stememesi
3. Yastlan tarafindan alay edilmesi 0 1 2 3 4
4. Yasitlanmin vapabildigi seyleri 0 1 5 3 4
yapamamast
5. Yasitlariyla oyun oynarken geri kalmasi 0 1 2 3 4
Oleul ile ilgili sorunlar Highir |\ diren |Bazen| Sikiikla |TEmEN her
zaman zaman
1. Smifta dikkatini toplayamamast 0 1 2 3 4
2. Baz geyleri unutmasi 0 1 2 3 4
3.Derslerinden gen kalmas 0 1 2 3 4
4.Kendini iy hissetmedigi igin okula 0 1 9 3 4
gidememesi
5Doktora ya da hastaneye githfi igin 0 1 3 3 4




EK-G: Cocuklar i¢in yasam Kalitesi 6lcekleri (CIYKO) Cocuk 8-12 yas

Hasta Numaras::

COCUKLAR ICIN YASAM KALITESI OLCEGI COCUK FORMU (8-12 YAS)

Hastanin  Adi Sovadu:
Tarih:

COCUKLAR ICIN YASAM KALITESI OLCEGI

Cocuk Degerlendirme Formu (3-12 yag)

Bir sonraki sayfada senin ig¢in sonm olabilecek durumlarn listesi bulunmaktadir.
Liitfen son bir aylik siire iginde her birinin senin i¢in ne kadar sorun olusturdugunu

daire igine alarak belirt,

Eger senin igin hichir zaman sorun degilse
Eger senin i¢in nadiren sorun oluyorsa
Eger senin i¢in bazen sorun oluyorsa

Eger senin icin sikhikla sorun oluyorsa

R R = o

Eger senin igin hemen her zaman sorn oluvorsa

Burada yanhs va da dogr cevaplar yoktur,

Eger herhangi bar soruyu anlayamazsan litfen yardum iste.




Son bir ay iginde asagidakiler senin icin ne kadar sorun yaratth?

Saghgim ve aktivitelerim ile ilgili sorunlar Higbir Nadiren | Bazen | Siklikla Hemen her
zaman ZAman
1. Bir bloktan (100 metre) fazla virimek bana zor
. 0 1 2 3 4
gelir
2. Kogmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
3. Spor va da egzersiz yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
4. Agir bir sev kaldirmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
5. Kendi basima dus ya da banyo yapmak bana zor 0 | 5 3 4
gelir
6. Evdeki gunluk igleri yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4
7. Bir verim acir va da agnr ] 1 2 3 4
8. Enerjim azdir 0 1 2 3 4
Duygularmnla ilgili sorunlar Higbir Nadiren | Bazen | Sikhkla Hemen her
zaman zaman
1. Korkmus va da arkmii hissederim 0 1 2 3 4
2. Hiizimli ya da iizgiin hissederim 0 1 2 3 4
3. Ofleli hissederim 0 1 2 3 4
4 Uyumakta zorluk ¢ekenm 0 1 2 3 4
3. Bana ne olacag konusunda endiseleninim 0 | 2 3 4
Baskalari ile ilgili sorunlar Higbir Nadiren | Bazen | Sikhkla Hemen her
zaman zaman
1. Yagitlarimla geginmekte sorun yaganm 0 1 2 3 4
2. Yagitlarim benimle arkadag olmak istemezler 0 1 2 3 4
3. Yagitlarim benimle alay eder 0 1 2 3 4
4. Yagitlarimin yapabildiklen seylen vapamam 0 1 2 3 4
5. Yagitlarimla oyun oynarken geri kalirim 0 1 2 3 4
Okul ile ilgili sorunlar Higbir Nadiren | Bazen | Siklikla Hemen her
zaman zaman
1. Siifta dikkatimi toplamakta zorlaninm 0 | 2 3 4
2. Baz1 seylen unuturum 0 | 2 3 4
3. Derslerimden geri kalmamak igin zorluk ¢ekerim 0 1 2 3 4
4 Kendimi  ivi  hissetmedigim  i¢in  okula
: o 0 1 2 3 4
gidemedigim olur
5.Doktora va da hastaneye gittigim igin okula 0 | 5 3 4

gidemedigim olur




EK-H: Cocuklar icin yasam Kkalitesi 6l¢ekleri (CIYKO) Ebeveyn 8-12 yas

Hasta Numarasi:

COCUKLAR ICIN YASAM KALITESI OLCEGiI EBEVEYN FORMU (3-12 YAS)

Cocugunuzun Adi Soyadi;
Tarih:

COCUKLAR ICiN YASAM KALITESI OLCEGI

Cocuk Degerlendirme Formu ( Anne-Baba ) (8-12 yas)

Bir sonraki savfada ¢ocugunuz i¢in sorun olabilecek durumlarin listesi
bulunmaktadir.
Liitfen son bir aylik siire i¢inde her birinin gocugunuz i¢in ne kadar sorun

olusturdugunu daire igine alarak belirtiniz_

Eger gocugunuz igin hichir zaman sorun degilse
Eger cocugunuz igin nadiren sorun oluvorsa
Eger ¢ocugunuz i¢in bazen sorun oluyorsa

Eger cocugunuz i¢in sikhikla sorun oluvorsa

B OW N =S

Eger cocugunuz igin hemen her zaman sorun oluyorsa

Burada yanhs va da dogru cevaplar yoktur,

Eger herhangi bir somvu anlavamazsamz liitfen yardim isteviniz.




Son bir ay icinde asagidakiler ¢cocufunuz i¢in ne kadar sorun yaratti?

Fiziksel islevsellik ile ilgili sorunlar Highir | o diren |Bazen |Siklikla | T1emen her
zaman zaman

1. Bir bloktan {100 metre) fazla yiiriimek 0 1 2 3 4

2. Kosmak 0 1 2 3 4

3. Spor va da egzersiz vapmak 0 1 2 3 4

4. Agir bir sey kaldirmak 0 1 2 3 4

5. Kendi bagina dug va da banyo yapmak 0 1 2 3 4

6. Evdeki giinliik igleri yapmak 0 1 2 3 4

7. Acismin ya da agnismin olmas 0 1 2 3 4

8. Digiik enerji ditzeyi 0 1 2 3 4

Duygusal islevsellik ile ilgili sorunlar Hichir | nodiren |Bazen |Siklikla | Hemen her
zaman zaman

1. Korkmusg va da tirkmis hissetmek 0 1 2 3 4

2. Hiizinlii va da Gizgiin hissetmek 0 1 2 3 4

3. Otkeli hissetmek 0 1 2 3 4

4, Uyku ile ilgili zorluklar 0 1 2 3 4

5 Kendisine ne olacagi konusunda endige 0 1 9 3 4

duymak

Sosyal iglevsellik ile ilgili sorunlar Hicbir Nadiren |Bazen [ Siklikla Hemen her
zaman zaman

1. Yasitlan ile gegimi 0 1 2 3 4

2. Yasitlarmin onunla arkadas olmak istememesi 0 1 2 3 4

3. Yasitlan tarafindan alay edilmesi 0 1 2 3 4

4. Yasitlarmun vapabildigi sevlen yapamamasi 0 1 2 3 4

3. Yagitlar ile ovun oynarken geri kalmasi 0 1 2 3 4

Okul ile ilgili sorunlar Higbir Nadiren |Bazen | Siklikla Hemen her
zaman zaman

1. Smmfta dikkatini toplayamamast 0 1 2 3 4

2. Baz1 geyleri unutmast 0 1 2 3 4

3. Derslerinden geri kalmasi 0 1 2 3 4

4:Kend1m o m lussetmedigi  igm  okulal 0 1 ’ 3 4

gidememesi

5.Doktora yva da hastaneve gimtifi igin okula

; : 0 1 2 3 4
gidememesi




EK-I: Cocuklar icin yasam Kalitesi 6lcekleri (CiYKO) Ergen 13-18 yas

Hasta Numarasi:

COCUKLAR ICIN YASAM KALITESI OLCEGI ERGEN FORMU (13-18 YAS)

Hastanin Ad1 Soyadi:

Tarih:

COCUKLAR iCIN YASAM KALITESI OLCEGI

Ergen Degerlendirme Formu (13-18 yas)

Bir sonraki sayfada sizin igin sorun olabilecek durumlarnn listesi
bulunmaktadir.
Liitfen son bir aylik siire iginde her birinin sizin 1gin ne kadar sorun

olugturdugunu daire igine alarak belirtiniz.

Eger sizin igin hicbir zaman sorun degilse
Eer sizin igin nadiren sorun oluyorsa
Eger sizin i¢in bazen sorun oluyorsa

Eger sizin igin siklikla sorun oluyorsa

W N = D

Eger sizin icin hemen her zaman sorun oluyorsa

Burada vanli§ ya da dogru cevaplar yoktur.

Eger herhangi bir soruyu anlayamazsaniz litfen yardim isteyimz.




EK-J: Cocuklar icin yasam Kkalitesi olcekleri (CIYKO) Ebeveyn 13-18 yas

Son bir ay icinde asafidakiler ¢cocugunuz igin ne kadar sorun yaratt?

Fiziksel islevsellik ile ilgili sorunlar Hichir |\ diren | Bazen |Sikliktg| Tlemen her
zaman zaman

1. Bir bloktan (100 metre) fazla varimek 0 1 2 3 4

2. Kogmak 0 1 2 3 4

3. Spor va da egzersiz yapmak 0 1 2 3 4

4. Agir bir sev kaldirmak 0 1 2 3 4

5. Kendi bagina dus ya da banyo yapmak 0 1 2 3 4

6. Evdeki gunliik 1sleri yapmak 0 1 2 3 4

7. Acisiun ya da agnsimn olmasi 0 1 2 3 4

8. Diisiik enem diizeyl 0 1 2 3 4

Duygusal islevsellik ile ilgili sorunlar Hicbir | v diren | Bazen [Siklikla| Tlemen her
zaman zaman

1. Kotkmug va da iirkmiis hissetmek 0 1 2 3 4

2. Huziinl va da tizgin hissetmek 0 1 2 3 4

3. Ofkeli hissetmek 0 1 2 3 4

4. Uyku ile ilgili zorluklar 0 1 2 3 4

5Kendisine ne olacagi konusunda endige 0 | 2 3 4

duymak

Sosyal islevsellik ile ilgili sorunlar Higbir Nadiren | Bazen [Siklikla Hemen her
zaman zaman

1. Yagitlan ile gecimi 0 1 2 3 4

2. Yagitlarmin onunla arkadag olmak istememesi 0 1 2 3 4

3. Yagitlan tarafindan alay edilmesi 0 1 2 3 4

4. Yagitlarmn yapabildigi seyleri vapamamasi 0 1 2 3 4

5. Yagitlarma avak uyduramamasi 0 1 2 3 4

Okul ile ilgili sorunlar Hichir Nadiren | Bazen (Siklikla Hemen her
zaman zaman

1. Sinifta dikkatini toplayamamasi 0 1 2 3 4

2. Bazi geyleri unutmasy 0 1 2 3 4

3. Derslerinden geri kalmas: 0 1 2 3 4

4:Kend1n1 i hissetmedifi  1¢in - okula) 0 1 3 3 4

oidememesi

5Doktora ya da hastaneye gittigi igin okula

; : 0 1 2 3 4
gidememesi




EK-K: Cocukluk Cag Saghk Degerlendirmeleri Anketi (CHAQ) Hastanin Adi-Soyadi:

Hastanin Adi-Sovadi: Hasta Numarass:
1] COCUKLUK CAGI SAGLIK DEGERLENDIRME ANKETI (CHAQ) (ANNE/BABA FORMU)

2 | Bu bélimde, ¢ocugurmzun hastaligiun onun giinliik yasam faalivetlerini nasil etkiledigim 6grenmek istivoruz. Bu sayfamin
arkasina kendi goriglerinizi ekleyebilirsiniz. Asagudaki sorulan yamtlarken, BIR ONCEKI HAFTAYI GOZ ONUNE ALIN ve
litfen gocugunuzun ginlik hareket yetenegini en ivi tammlayan tek bir vamtt isaretleyimz. Sorulan vamtlatken, SADECE
HASTALIKTAN DOLAYl ORTAYA CIKAN GUCLUKLERI VE KISITLILIKLARI BELIRTINIiZ. Sorgulanan,
gocugunuzun yagnlarmin da yapmas: beklenmeyen bir ig ise. litfen ‘Uygulanamaz' kuwsunn igaretleyiniz. Omegin efer
cocugnnnz herhangi bir hareketi HASTALIK NEDENI iLE DEGIL DE vagi kiigiik oldugu icin vapmakta zorlanryorsa, liitfen
bunu ‘UYGULANAMAZ' olarak igaretleyiniz,

3 RHiC BiRAZ COK YAPAMI UYGULA

ZORLAN ZORLANA ZORLANA YOR NAMAZ
. . MADAN RAK RAK

4 GIYINME VE KISISEL BAKIM

3 [Cocugunuz:

6 |- Ayakkab baglanm baglayabilmek ve diigmelerini 0 [l O [l O

ilikleyebilmek dahil, kendi bagina givinebilivor mu?

7 | Sagim vikavabilivor mu? O O O O O

8 |- Coraplarim ¢ikarabiliyor mu? 0 O 0 O O

9 |- El tirnaklanm kesebilivor nm? O O 0 O O

10 AYAGA KALKMA

11|Cocugunuz:

12 |- Algak bir sandalyeden veya yerden ayaga kalkabiliyor nu? O O O O O
13| Yataga girip ¢ikabiliyor veya bebek karyolasinda ayakia O O 0 a 0
durabilivor mu?
14 YEMEK YEME
15|Cocugnnnz:
16 - Tabagindaki eti kesebiliyor mu? 0
17|- Bir fincan va da bardag: agzina gotirebiliyor mn? 0 0 0 0 a
18| Cips paketini agabiliyor mu? O
19 Y{URUME
20|Cocugunuz:
21|- Ev disinda diiz volda yiiriiyebilivor mn? 0 0 0 0 a
22|- Bes tane basamag ¢ikabiliyor mu? O O O O O
23 |Yukandaki igleri yapmak igin cocuunuzun genellikle kullandifi yardima alet ve cihazlan liitfen isaretleyiniz:
24 - Baston [ - Givinmek igin kullamlan aletler (diigme ilikleme aleti, O
fermuar ¢ekine aleti, uzun saph ayakkabi gekecegi, vs.)
25| Yiiriteg O - Cevresi kalmlagtirnlnus kalem veya dzel gerecler (gatal, O
] kagik, bigak, vs.)
26|- Koltuk degnegi U - Ozel yapilms veya desteklenmis sandalye U
27| Tekerlekli sandalye _ O - Diger chitfen belirtiniz., ., .. . . . ..) ]
28 [Cocufunuzun HASTALIGINDAN DOLAYI bagka bir kimsenin yardunma ihtiva¢ duydugu durumlan isaretleyiniz.
29/~ Giyinme ve kisisel bakim [J - Yemek yeme O
|30[- Ayaga kalkma [ - Yiiniime O




31 HIC BiRAZ COK YAPAMI UYGULA
ZORLAN ZORLA  ZORLA YOR NAMAZ
MADAN NARAK NARAK

32 VUCUT BAKIMI (HIJYEN)

33 [Cocugnnuz:

34(Tiim viicudunn yikayrp. kurulanabiliyor mu? a a O a a

35| Banyo kuvetinde yikanabiliyor mu? (kivete girip, gikabiliyor U 0l U H H
mn?)

36| Tuvalet veya lazimliga oturup kalkabiliyor mu? O O O O O

37| Diglerini firalayabiliyor mu? 0 l J 0 0

38| Saclarim taray1p /ircalayabiliyor mu? O O O a a

39 UZANMA

40 [Cocugnnuz:

41| Bagin iizerindeki bir yerden agir bir oyuncak kutusu veya a a O a a
bir kitab1 alip asag indirebiliyor my?

42| Givsi veya bir kagit parcasin almak igin vere agilebilivor a a O a a
ma?

43| Bir kazag bagindan agag gegirebiliyor my? 0 0l U O O

44 |- Omuzlarmun iizerinden gerive bakmak igin boynunu O O O O O
cevirebiliyor mn?

43 TUTMA

46 [Cocugunuz;

47| Tilkenmez veya kursun kalemle yazi yazabiliyor veya O a U a a
karalama yvapabiliyor mu?

48| Araba kapis acabiliyor m? 0 0 O 0 O

49| Onceden agilmus kavanoz kapaklarm agabilivor mu? O a U a a

50| Musluklart agip kapayabiliyor mu? a a O a O

51|- Bir kapty1 agmak i¢in tokmagim gevirip, aym zamanda kapiyt O O O O O
itebiliyor m?

52 FAALIYETLER (Aktiviteler)

53 |Cocugunuz:

54| Ayak igleri gorebilivor. aligverig yapabiliyor mu? 0 l J (l (l

55| Otomobile, oynncak arabaya veya otobiise binip inebilivor a a O a a
ma?

56 ki veya iig tekerlekli bisiklete binebiliyor mu? 0 l J (l (l

57| Ev iglerini yapabilivor my? O O O O O

58 - Kosup oynayabiliyor mu? O a O a a

59 Yukandaki isleri yapmak icin cocufunuzun genellikle kullandif yardime alet ve cihazlan Hitfen isaretleyiniz:

60 [ Yiikseltilmis tuvalet oturagt O -Kivet tutamaglan a
61 - Kiivet taburesi [ - Uzanmak iin uzun saph aletler i
62 Kavanoz agacaf (dnceden agilmag kavanozlar igin) [l - Banyoda kullamlan uzun saph aletler 0
63|Cocugunuzun HASTALIGINDAN DOLAYI bagka bir kisinin yardimina ihtiyag duyduu durumlar isaretleyiniz:

64 - Viicut bakinu (hijyen) O - Tutma ve agma a
65 - Uzanma [ - Ayak isleri ve ev isleri i

66 [AGRL; Cocugunuzan hastaliZindan kaynaklanan agrisuun olup olmadiguu 6Zrenmek istiyoruz.
GECEN HAFTA ICINDE, sizce, ¢ocugunuzun hastahfmdan kaynaklanan ne kadar agnsi oldu?
Agriun siddetini gostermek igin asagidaki ¢izginin tizerine bir isaret koyunuz.

67 Agrisz 0 | | 100 Cok siddetli agn

68 (GENEL DEGERLENDIRME: Romatizmanm cocufunuzu etkileyen tiim yinlerini gdzden gecivip, onun ne derece
etkilendigini agafidaki ¢izgi iizerine tek bir isaret kovarak degerlendiriniz.
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OZGECMIS

08.12.1983 te Cankir1 ‘da dogdu.6 yasinda memleketi Isparta’ya gelerek Giilistan
[Ikdgretim Okulu’nda egitim hayatina bagladi. Ortaokul ve lise egitimini ise Isparta
Anadolu Lisesinde tamamlayarak 2001 yilinda kazanmis oldugu Trakya Tip
Fakiiltesi’nde tip egitimine baslad1.2007 yilinda mezun olduktan sonra ilk gorev yeri
olan Seydisehir 112 ambulans servisi ve Seydisehir Devlet Hastanesi acil bilinyeside
1,5 y1l calisti. Daha sonra Tarasc1 Saglik Ocagi’nda pratisyen hekim olarak 1 yila yakin
gorev aldi Aile hekimligi uygulamasi geldikten sonra Toplum Sagligi Merkezinde
koruyucu hekim olarak ¢alisirken girdigi tus smmavinda Selguk Tip Fakiiltesi Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklari’n1 kazanarak asistan doktor olarak goreve basladi ve hala ayni

gorevi siirdiirmektedir.



