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1. GIRIS

Sistemik skleroz olarak da bilinen skleroderma hastaligi kalp, bobrek,
gastrointestinal sistem ve akcigerler gibi visseral organlarin ve derinin fibrozisi ile
karakterize olup etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bir bag dokusu hastaligidir (1).
Hastaligin fizyopatolojsinde immiin sistem elemanlarinin kontrolsiiz aktivitesi ve

degismis fibroblastlarin asir1 kollajen iiretmesinin rolil oldugu diisiiniilmektedir (2-4).

Skleroderma’da kardiyak tutulum sik olup, mevcut inflamatuvar ve iskemik siirecler
perikart, miyokart ve iletim sistemini etkiler. Ritim ve iletim sistemi bozukluklarina;
konjestif kalp yetmezligi ve miyokart enfarktiisiine gére daha sik rastlanilmaktadir
(5-7). Otopsi c¢alismalarinda, ciddi koroner lezyon olmamasina ragmen her iki
ventrikiilde yama tarzinda miyokardiyal fibrozis varligina rastlanmistir (8,9). Yapilan
baska caligmalarda ise belirgin miyokardial hastalik olmaksizin sol ventrikiil
diyastolik dolus paternlerinde bozukluk ile giden diyastolik disfonksiyon bulgularina
rastlanmistir (10-12). Kiiciik intramiyokardiyal damarlardaki hasara bagli olarak
gelisen miyokardiyal iskemi veya miyokardiyal fibrozisin diyastolik disfonksiyona
neden oldugu disiiniilmektedir (13). Sklerodermada miyokardiyal fibrozis
subendokardiyumdan baslamaktadir. Longitudinal miyofibriller subendokardiyumda
bulundugundan, longitudinal miyofibrillerin ve diyastolik fonksiyonlarin
degerlendirilmesinin erken miyokardiyal tutulumu belirlemede 6nemli oldugu

diistintilmektedir (14).

Sklerodermali  hastalarin  her iki  ventrikiil fonksiyonlarinda  bozukluk
olabileceginden, hastalarin hem pulmoner fonksiyonlarinin degerlendirilmesi hem de
yillik pulmoner arter sistolik basing (PASB) ol¢limii yapilarak takip edilmesi
onerilmektedir (15). Pulmoner vaskiiler tutulum durumunda artmis pulmoner arter
basinci, bozulmus sag ventrikiil fonksiyonlar1 ve trikiispit yetmezligi goriiliir. PASB
Doppler ekokardiyografi yontemi ile trikiispit yetmezlik velositesi kullanilarak
indirekt yoldan Olciilebilecegi gibi direkt olarak kardiyak kateterizasyon yoluyla da

Olgiilebilir. Yiiksek PASB tesbit edilmesi durumunda vazodilatér yanitin olup



olmadigina bakilabilir (16). Sklerodermali hastalarda sag ve sol ventrikiil
fonksiyonlarmin degerlendirilmesinde doku Doppler goriintilleme (DDG) yontemi
kullanilabilmektedir. DDG yakin zamanda kullanima giren miyokart hizinin
Olclilmesini saglayan yeni bir non-invazif ekokardiyografik inceleme yoOntemidir.
Miyokardin longitiidinal fonksiyonlar1 degerlendirilerek her iki ventrikiiliin global ve
segmental sistolik ve diyastolik fonksiyonlar1 hakkinda bilgi sahibi olunabilir
(17-20). Miyokart performans indeksi (MPI); ventrikiillerin hem sistolik hem de
diyastolik fonksiyonlar1 hakkinda bilgi veren, konvansiyonel Doppler veya DDG

yontemi ile Ol¢iilebilen bir parametredir.

Bu calismada sklerodermalr hastalarda konvansiyonel ekokardiyografi, DDG ve MPI
Olclimii yapilarak hem sag, hem de sol wventrikiil sistolik ve diyastolik

fonksiyonlariin degerlendirilmesi amaglandi.



2.GENEL BILGILER

2.1. Skleroderma (Sistemik Skleroz)

Skleroderma nedeni bilinmeyen, deride progresif kalinlasma ve fibrozis ile

karakterize, sistemik bir bag dokusu hastaligidir (21).

2.1.1. Epidemiyoloji

Skleroderma insidans1 ¢aligmanin yapildig: tarihe, iilkeye, o donemdeki hastalik
tanimina gore farklilik gostermekle birlikte, iyi tasarlanmis giincel ¢aligmalarda 18-
20 hasta/milyon/y1l olarak bulunmustur (22). Hastalik biitiin cografi bolgelerde ve
irklarda goriilebilir  (23). Genellikle hastalara 30-50 yaslar arasinda tanm
konulmaktadir. Kadinlarda goriilme siklig1 erkeklerden fazla olup, (K/E orani: 3-4/1)
bu fark yasla birlikte artar. Dogurganlik donemindeki kadinlar daha sik etkilenir
(22,23). Hastalik mevsim, cografya ve sosyoekonomik durum gibi faktorlerden

bagimsiz, sporadik olarak ortaya ¢ikabilmektedir (24).

2.1.2. Etiyopatogenez

Genetik ve cevresel faktorler hastalik gelisiminde etkilidir. Human leukocyte antigen
(HLA) A1, B8, DR3 ile birlikte DRw52 ve DRS5 varlig1 ile hastalik gelisimi arasinda
iligki oldugu bildirilmistir (25). Anti sentromer antikor varligit HLA-DQBI1*05 ile,
antitopoizomeraz-1 (anti Scl-70) antikor varlig1 ise HLA-DQB1*0301 ile iliskilidir
(26). Sklerodermal1 hastalar ve ailelerinde kromozom kiriklarinda artis bildirilmistir.
Fibrillin-1 ve fibronektin genleri hastalik gelisiminde etkili oldugu diisiiniilen diger
genetik faktorlerdir. Sklerodermali hastalarin ailelerinde hastaligin goriilme sikligi
artmis olmakla birlikte, ailesel kiimelenme belirgin degildir. Cevresel faktorler de
hastalik gelisiminde 6nemlidir. Silika tozlari, silikon, organik ¢oziiciiler, bleomisin
ve vinblastin karsilagilmasi halinde hastaliga neden olabilecek c¢evresel etkenler

arasinda sayilmaktadir (21,25).



Sklerodermanin karakteristik 0zelligi dokularda ekstraselliiler matriks artis1 ve
kollajen birikimidir. Erken donemde ozellikle damar cevresinde mononiikleer
inflamatuvar hiicre infiltrasyonu dikkat cekicidir. Mikrovaskiiler alanda goriilen
patolojik bulgular endotel hiicrelerinde apopitoz, intima proliferasyonu, media

tabakasinda incelme ve trombiis olusumudur (27).

Skleroderma siirecinin; endotel hasarina ve immiin sistem aktivasyonuna yol acan
bilinmeyen bir neden tarafindan baslatildigi; endotel, trombosit ve immiin hiicreler
tarafindan fibroblastlarin uyarilmasi sonucu dokularda artmis kollajen birikimi ile
sonuclandigr diisiiniilmektedir. Bu hipoteze gore; immiin hiicreler, endotel ve
fibroblastlardan salinan sitokin ve biiylime faktorleri, patolojik siliregte bir kisir
dongii  yaratarak  hastaligin ~ kroniklesmesine = katkida  bulunmaktadir.
Mikrovaskiilopati, immiin sistem aktivasyonu ve fibrozis skleroderma patogenezinin

tic temel 6gesidir (27).

Endotel hiicre hasarinin skleroderma gelisiminde énemli rol aldig1 diisiiniilmektedir.
Endotelde adezyon molekiil ekspresyonu ve gegirgenlik artis1 inflamatuvar hiicre
gocline neden olur. Hasarli endotel nedeni ile aktive olan trombositlerden salinan;
transforming growth factor-p (TGF- B) ve platelet-derived growth factor (PDGF)
fibroblastlarda kollajen yapimini uyaran o6nemli mediyatorlerdir. Endotelin- 1
patogenezde yer aldigi diisiiniilen ve endotel hiicrelerinde sentezlenen onemli bir
vazokonstriktordiir (27). Sklerodermada anjiogenezin bozuldugu ve bu durumun

lezyonlarin olusumuna katkida bulundugu diisiiniilmektedir (28).

Sklerodermada hem hiicresel hem de hiimoral immiin sistem aktivasyonu vardir
(21,27). Cilt lezyonlarinda CD4+ T hiicreleri, akcigerde CD8+ T hiicreleri belirgin
olarak artmistir (29). Sitotoksik hiicreler endotel hasarinin gelismesine, CD4+
hiicreler antikor yapimi yani sira sitokinler araciligi ile fibroblast aktivasyonuna
neden olmaktadir. Sklerodermali hastalarda antiniikleer antikor (ANA) %95 oraninda
pozitif olarak saptanmaktadir. Anti sentromer antikor, anti Scl-70 antikorlari, anti
RNA polimeraz I-II-1II, anti riboniikleoprotein, anti endoteliyal antikorlar ve anti-

kollajen antikorlar1 gibi ¢esitli otoantikorlarin varligt hiimoral immiin sistem



aktivasyonunu gostermektedir (21,27). Interlokin-2 (IL-2) diizeyleri ile hastalik
aktivasyonu arasindaki iligki immiin sistem aktivasyonunun hastalik patogenezindeki
Oonemini vurgulayan bir bagka bulgudur (30). Sklerodermada T-helper-2 kaynakli
sitokin diizeylerinde artis saptanmustir. IL-4, IL-13 fibroblastlar1 uyaran sitokinler

olup sklerodermada diizeyleri artmaktadir (31).

Skleroderma hastalarindan alinan fibroblastlarin doku kiiltiiriinde asir1 kollajen
sentezine devam ettikleri gOsterilmistir.  Fibroblastlarin  bu  6zelliklerinin
mikrogevrelerinden  kaynaklandigi  diisliniilmektedir. ~ Sklerodermada  arttig1
gosterilmis IL-4, IL-6, IL-13, TGF-B, PDGF ve bag dokusu biiylime faktorii fibrozis
gelisiminde rol oynayan mediyatorlerdir. Sklerodermada esas olarak tip I ve III
kollajen birikmektedir. Kollajenin hem sentezinde artis, hem de yikiminda azalma

oldugu diisiiniilmektedir (21,27).

2.1.3. Genel Klinik Bulgular

Skleroderma karakteristik cilt tutulumuna eslik eden cesitli derecelerde i¢ organ
tutulumlarinin oldugu, bir¢ok farkli klinik tablonun olustugu sistemik bir hastaliktir.
Halsizlik, ¢abuk yorulma ve kilo kayb1 gibi sistemik semptomlar hastaliga eslik
edebilir. Ates sik rastlanan bir yakinma degildir ve bu durumda hasta enfeksiyonlar

acisindan arastirilmalidir. Hastalik alevlenme ve remisyonlarla seyretmektedir (21).

2.1.4. Cilt Bulgular

Odematdz, enduratif ve atrofik faz olmak iizere ii¢ dénemde farkli bulgular gdzlenir.
Hastalik baslangicinda el ve ayaklarda sabahlari daha belirgin sislik ve sertlesme
goriiliir. Birkag ay sonra cilt kalinlasir ve cilt alt1 dokusuna sikica yapisik hale gelir.
Deri ekleri, killar, yag ve ter bezlerinin kayb1 goriiliir. Derinin gerginlesmesi sonucu
fleksiyon kontraktiirleri gelisebilir. Yiizde alin derisi diizlesir, palpebral aralik ve oral
orifis daralir, dudaklar incelir, agiz ¢evresinde radiyal kirigikliklar olusur ve

telenjektaziler belirir. Yillar sonra deri gevser, incelir ve atrofik bir goriiniim alir. Bu



donemde hiper-hipopigmente alanlarin gelistigi gozlenebilir (tuz biber goriinimii).

Hastalik seyrinde cilt alt1 kalsifikasyonlar gelisebilir (32).

2.1.5. Raynaud Fenomeni

Raynaud fenomeni hastaligin ikinci en sik bulgusu olup, %85’den fazla oranda
gortliir (33). Diger bulgu ve semptomlarin ortaya c¢ikmasindan yillar Once
bulunabilir. Digital iilserasyonlari ve tirnak dibi kapiller degisiklikleri olan,
otoantikorlar1 pozitif ve Raynaud fenomeni olan hastalar skleroderma agisindan takip

edilmelidir (27).

2.1.6. Kas-iskelet Sistemi

Hastalar siklikla el ve ayak kiicliik eklemlerinde agri ve sabah tutuklugundan
yakinirlar. Gergek sinovit sik olmayip nadiren erozif artrit tablosu gelisebilir. Cilt
gerginligine ve tendon kalsifikasyonlarina bagli eklemlerde hareket kisitliliklari
olusabilir. Tendonlarda krepitasyon varligi, cilt tutulumu yayginlig: ile iliskilidir.
Kaslarda giic kaybi; kullanilmamaya baglh atrofi, primer miyopati ve/veya

inflamatuvar miyozit sonucu goriilebilir (21,32).

2.1.7. Gastrointestinal Sistem

Ozefagus en sik tutulan i¢ organdir. Hastalarin %80’inde 6zefagus disfonksiyonu
vardir. Ozefagus tutulumu, gastrodzefageal reflii ve 6zefajite neden olabilir. Bagirsak
tutulumu sonucu ishal, kabizlik sikayetleri ve malabsorbsiyon tablosu goriilebilir.
Bagirsak hipomotilitesi bakterilerin asir1 ¢ogalmasina neden olabilir. Pnomatozis
intestinalis ve telenjektazilere bagli gastrointestinal kanama hastalik seyrinde

gortlebilir (34).



2.1.8. Solunum Sistemi

Akciger tutulumu hastalarin %70’inde goriiliir, en Onemli mortalite nedenidir.
Interstisiyel akciger hastalii, diffiiz sklerodermada hastaligin erken doneminde
gelisir. Dispne ve kuru oksiiriik en stk semptomlardir. Akciger bazallerinde ince
raller duyulabilir. Akciger grafisinde patolojik bulgu saptanmayabilir. Solunum
fonksiyon testlerinde restriktif patern interstisiyel akciger hastaligi gelisimini
diisiindiirmelidir. Karbonmonoksit difflizyon testinde azalma ve yiiksek ¢oziiniirliiklii
akciger tomografisi hastaligin tanimlanmasinda duyarliligi yiiksek yontemlerdir.
Interstisiyel akciger hastalif1 aktivitesinin belirlenmesinde bronkoalveoler lavaj ve

talyum sintigrafisinden yararlanilabilir (27, 35).

Izole pulmoner hipertansiyon sinirh skleroderma tipinde 10 yil iginde gelisen bir
tutulum seklidir. Tani, ekokardiyografi ve sag kalp kateterizasyonu ile konur. Vokal

kord tutulumu hastalarda ses kisikliligina neden olabilir (36).

2.1.9. Kardiyovaskiiler Sistem

Kalp tutulumu siktir, ancak genellikle asemptomatiktir. Hastalarda perikardiyal
effiizyon saptanabilir. Semptomatik perikardit nadir goriiliir. Talyum sintigrafisinde
miyokart tutulumuna bagli iskemik alanlar saptanabilir. Ciddi aritmiler goriilebilir.
Patolojik olarak miyokartta yama tarzinda fibrotik alanlar saptanabilir (kontraksiyon

bant nekrozu). Kalp, akciger tutulumuna sekonder olarak da etkilenebilir (37).

2.1.10. Renal Sistem

Skleroderma renal krizi, yaygin cilt tutulumu olan hastalarda ilk 4 yil i¢inde goriilen
bobrek fonksiyonlarinda hizli bozulma, malign hipertansiyon, hematiiri, proteiniiri ve
mikroanjiyopatik hemolitik anemi ile karakterize, mortalitesi yiiksek bir klinik
tablodur. Anjiyotensin doniistiiriicii enzim inhibitorlerinin tedavide kullanim1 sonrasi
mortalitede belirgin azalma goriilmiistiir. Hastalik seyrinde nadiren glomeriilonefrit

gelisebilir (38).



2.1.11. Diger Organ Tutulumlar:

Sjogren sendromu basta olmak iizere diger kollajen doku hastaliklar1 ve primer
biliyer siroz skleroderma ile birlikte goriilebilir (21). Santral sinir sistem tutulumu
nadirdir; periferik ndropati ve tuzak noropatileri hastalik seyrinde goriilebilir (39).
Otonom sinir sistem tutulumu ve bunun yol actig1 kardiyovaskiiler, iirolojik ve

okiiler bulgular da literatiirde mevcuttur (40).

2.1.12. Simiflandirma

1980 yilinda ‘American College of Rheumatology’ ¢ok merkezli bir ¢alismanin
ardindan sklerodermanin tanisinda kriterler olusturmustur (Tablo 2.1) (41). Bu
kriterler aragtirmalarda homojeniteyi saglamig olsa da klinik olarak ayirict tanida
yeterli degildir (42). Ayrica bu kriterler icerisine serolojik belirteglerin ve diger bazi

laboratuvar bulgularinin da o dénemde eklenmemis oldugu unutulmamalidir.

Tablo 2.1. Amerikan Romatoloji Cemiyeti Sistemik Sklerozis tani kriterleri

Major Kriter

Parmaklarda ve metakarpofalingeal eklemlerin proksimalinde ciltte simetrik
kalinlagsma, sertlesme ve endiirasyon bulunmasi. (yiiz, boyun ve govdeyi

etkileyebilir)

Minor Kriterler

Sklerodaktili
Dijital ‘pitting’, skar veya pulpa atrofisi

Bibaziler pulmoner fibrozis

Bir major kriter veya iki yada daha fazla minor kriterin varlig1 %97 duyarlilik, %98

Ozgiilliikkle tan1 konmasini saglar.

Sklerodermanin deri ve diger organ tutulumlarinin yaygimligina gore sinirh ve diffiiz
olmak iizere iki ana alt tipi mevcuttur. Iki grup arasmnda ana farklilik cilt

tutulumunun yayginligidir. Anti sentromer ve anti topoizomeraz gibi sklerodermaya



0zgi antikorlar sayesinde ve klinik tablolardaki farkliliklarin ortaya konulmasiyla ilk

kez 1988 yilinda diffiiz ve sinirli skleroderma tanimlari kullanilmistir (43). Sinirlt ve

diffiiz skleroderma arasindaki klinik farkliliklar Tablo 2.2°de gosterilmistir.

Tablo 2.2. Sinirh ve diffiiz skleroderma klinik 6zellikleri

Sinirh Skleroderma

Diffiiz Skleroderma

Raynaud erken baglar.

Yumusak 6dem, gecici veya kalicidir.
Hafif artralji ve halsizlik olabilir,
tendon krepitasyonu yoktur.

Cilt kalinlagmas1 geg¢ olur, ellerde ve
yilizde sinirhidir.

Telenjektaziler, kalsinosis siktir ve
erken donemde olur.

Ozefagus tutulur.

Parmak uglarinda iskemi olur.

Antisentromer antikor (+) olabilir.

Raynaud geg baglar.

Eller ve ayaklar 6demlidir.

Halsizlik akut baglar. Ciddi artralji ve
tendon krepitasyonu vardir.

Cilt kalinlasmast erkendir, viicudun
her tarafina yayilir.
Telenjiektaziler ve kalsinozis ileri
dénemde olusur.

Ozefagus tutulur ve bazi intestinal
sorunlar vardir.

Proksimal interfalangeal eklem
sirtlarinda ve parmak uglarinda iskemi
vardir.

Anti Scl-70, anti RNA-Polimeraz-II
(+) olabilir.

Kardiyomiyopati ve aritmiler olabilir.

Renal kriz goriiliir.

Ciddi pulmoner fibrozis olur

Genis bir klinik yelpazeyle kendini gosteren skleroderma, bu iki ana tip disinda
LeRoy ve arkadaslar1 tarafindan tanimlanmis olan 3 alt gruba da sahiptir (43). Iki ana
grup ve li¢ alt grup Tablo 2.3’te gdsterilmistir.



Tablo 2.3. LeRoy ve arkadaslari tarafindan yapilan skleroderma siniflamasi (43).

Diffiiz Skleroderma: Yiizde, proksimal-distal ekstremitelerde ve ayrica govdede cilt
tutulmustur.

Siirh Skleroderma: Cilt kalinlagsmasi dirsek ve diz altindadir, yiiz ve boyun tutulabilir.
CREST sendromu da bu smiftadir.

Sine Skleroderma: Vaskiiler tutulum ve organ tutulumuna seroloji de eslik eder, belirgin
cilt tutulumu yoktur.

Cakisma (overlap) sendromu: Sklerodermanin tiim bulgulari mevcut olup, sistemik lupus
eritematoz, romatoid artrit veya inflamatuvar kas hastaliklarinin da 6zellikleri eklenir.

Ayirt edilemeyen kollajen doku hastah@i: Raynaud fenomeni ile birlikte sklerodermanin
klinik ve/veya laboratuvar Ozellikleri eslik eder. Bunlar sklerodermaya 6zgii antikorlarin
varligl, anormal tirnak yatagi kapilleroskopisi, parmak Odemi ve iskemik zedelenme

seklinde olabilir.

2.1.13. Hastalik Aktivitesi

Skleroderma kronik bir hastaliktir, bu yilizden zaman i¢inde meydana gelen doku ve
organ hasarlar1 hastalik aktivitesiyle karistirilabilir. Aktivite, planlanan tedavi ile
kontrol altina alinmaya caligilir. Klinik ve laboratuvar olarak ideal bir aktivite
degerlendirmesi mevcut degilse de 2001 yilinda ortaya konulan skorlama ile son bir
ay i¢indeki klinik degisimle iliskili aktivite degerlendirmesi standardizasyon igin
onerilmektedir. Bu skorlamada kullanilan klinik parametreler arasinda kas-iskelet
sistemi, vaskiiler yapilar ve cilt bulgularindaki degisiklikler, parmak nekrozlarinin
varlig1, sedimentasyon yiiksekligi, karbonmonoksit diffiizyon testinde bozulma,
hipokomplementemi bulunmaktadir. Ancak bu skorlama sistemine CRP, yiiksek
cOziintirliklii akciger bilgisayarli tomografisi, tendon krepitasyonlari gibi 6nemli
bulgular dahil edilmemistir ve hasta uzun siireden beri aktivite bulgusu tastyorsa bu

da saptanamamaktadir (44).

Avrupa Skleroderma Calisma Grubu tarafindan genis bir popiilasyonda her bir major

organ tutulumunun degerlendirmeye alinmasiyla hazirlanan, hastalik siddetini
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kantitatif olarak degerlendiren bir baska skorlamada ise her bir patoloji 0-4 puanla

degerlendirilmis ve bunlarin toplamlari ile yorum yapilmistir (Tablo 2.4) (45).

Tablo 2.4. Avrupa Skleroderma Calisma Grubu Aktivite Indeksi

Skleroderma Tipi Kriterler Puan
Kardiyopulmoner semptom degisiklikleri 4
Diffiiz Ciltte kalinlasma 3
Raynaud’da artig 2
Eklem/kas bulgularinda artis 1
Ciltte kalinlagsma 2.5
Sedimentasyon >30 mm/saat 2.5
Raynaud fenomeni 1
Smirh Kardiyopulmoner semptom degisiklikleri 1.5
Artrit varligi 1
Serum kompleman diizeyinde azalma 1
Cilt muayenesinde 6dem 0.5
2.1.14. Tedavi

Skleroderma tedavisinde amag, gelisebilecek organ tutulumlart ve fonksiyon
bozukluklarinin ~ engellenmesi,  miimkiinse  geri  dondiiriilmesi  ve/veya
progresyonunun engellenerek, hasta yasam kalite ve siiresinin artirilmasidir.
Gliniimiizde skleroderma seyrini tamamen degistirebilen etkin bir tedavi yontemi
gelistirilmemis olmakla birlikte, hastalarin hayat kalitesini artiran ve organ fonksiyon

kayiplar1 progresyonu iizerine etkili tedaviler mevcuttur.

Kolsisin, D-penisillamin, siklosporin A, interferon gama ve 5-florourasil ile yapilan
caligmalarda bu ajanlarin cilt bulgular1 iizerine olumlu etkileri oldugu saptanmistir
(27,32). Hastalarin smiflandirilmasinda giicliikler ve cilt bulgularinda donemsel
degisikliklerin goriilmesi, elde edilen bulgularin degerlendirilmesinde sorunlar

yaratmaktadir.
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Tek basma steroid kullaniminin etkisiz oldugu disiiniilmektedir. Aktif alveolitli
hastalarda steroid-siklosporin kombinasyonu interstisiyel akciger hastalig1
progresyonu lizerinde etkili bulunmustur (27). D-penisilamin ile steroid-siklosporin
kombinasyonunun karsilastirildigi bir c¢alismada klinik ve laboratuvar verileri

tizerinde bu kombinasyonun olumlu etkileri gosterilmistir (46).

Pulmoner hipertansiyon gelisen sklerodermali hastalarda prostasiklin tedavisinin
faydali oldugu gosterilmistir. Endotelin-1 antagonisti olan bosentan pulmoner
hipertansiyon tedavisinde kullanilmakta olan yeni bir ajandir (47). Tedaviye direncli

vakalarda kemik iligi transplantasyonu ile tedavi deneysel asamadadir (48).

Raynaud fenomeni tedavisi, soguktan korunma 6nlemleri, kalsiyum kanal blokerleri
ve anti-agreganlar ile yapilmaktadir. Ozefagus tutulumu olan hastalarda proton
pompa inhibitorleri, gastrik motilite diizenleyici ajanlar kullanilmaktadir.
Antibiyotikler bakteriyel asir1 ¢ogalma goriillen hastalarda faydalidir. Parenteral
beslenme intestinal yalanci obstriiksiyon ve malabsorbsiyon tablolarinda diger tedavi

yontemlerinin yani sira destek tedavinin 6nemli bir par¢asidir (27, 32).

2.2. EKOKARDIYOGRAFi

2.2.1. Normal Ekokardiyografik inceleme

En iyi sartlarda bile iyi bir eko goriintiisii elde edebilme oran1 %80’dir. Kisinin yag
dokusunun fazla olmasi, gogiis kafesi deformitesi, kronik obstriiktif akciger hastalig
varligi, kostalarin birbirine ¢ok yakin olmasi ve kadinlarda meme dokusunun

biiyiikliigii goriintiiyli bozan belli baslh faktorlerdir.

Normal bir kiside, ekokardiyografi yapmaya elverisli alanlar eko pencereleri olarak
bilinmekte olup sol parasternal, apikal, subkostal ve suprasternal olmak {izere dort
eko penceresi vardir. Bu bolgelerde birbirine dik iki diizlemde goriintii elde

edilebilmektedir.
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2.2.2. Sol Ventrikiil Sistolik Fonksiyonlar1

Koroner, miyokart ve kapak hastaliklarinin tanisi, tedavisinin ydnlendirilmesi,
perkiitan miidahale veya cerrahi tedavi zamanlamasi ile prognoz tayininde sol
ventrikiil sistolik fonksiyonlarinin bilinmesi olduk¢a 6nemlidir. Sol ventrikiil sistolik
fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde M-mod, iki boyutlu ekokardiyografi ile
birlikte, Doppler ve doku Doppler goriintiileme teknikleri kullanilabilmektedir.

2.2.3. M-mod Ekokardiyografi ve Tek Hat Ol¢iimleri

Olgiimler mitral arka kapak¢igin hemen altindan ve korda seviyesinden yapilir. Bu
seviyeden sol ventrikiil sistol sonu c¢ap1 (SVSSC), sol ventrikiil diyastol sonu cap1
(SVDSC), interventrikiiler septum ve arka duvar sistolik ve diyastolik kalinliklari
Olgiiliir. Sistolik kalinlagma ventrikiiler septumda %?27-70, posterior duvarda ise

%25-80 arasindadir (49).

M-mode Olglimler sol ventrikiil fonksiyonlarin1 degerlendirmek icin pratik bir
yontem olsa da, inferoposterior miyokart enfarktiisii varliginda oldugundan daha
diisiik sol ventrikiil sistolik degerleri elde edilirken, anterior miyokart enfarktiisii ve

anevrizmasi varliginda ise oldugundan daha yiiksek degerler saptanabilmektedir.
2.2.4. iki Boyutlu Ekokardiyografi

M-mod ekokardiyografi ile yapilan Olgiimler iki boyutlu ekokardiyografi ile de
yapilabilir. Iki boyutlu ekokardiyografi yontemi kullanilarak M-mod ydnteminden
daha saglikli, voliim Oolglimleri yapilabilir, duvar hareketleri degerlendirilebilir.
Voliim 6l¢iimleri tizerinden ejeksiyon fraksiyonu (EF) hesaplanabilir.

2.2.5. Sol Ventrikiil Segmenter Duvar Hareket Bozuklugu

Koroner kan akiminin gecici azalmasi veya damarin tam tikanmasi sonucu, bu

damarin besledigi alanda hiicre diizeyinde biyokimyasal degisimleri takiben

13



segmenter sistolik fonksiyonlarda bozulma meydana gelir. Bu hareket genliginde
azalma ve sistolik kalinlasmada azalma (hipokinezi) olabilecegi gibi hareketin
olmadig1, miyokardin inceldigi akinezi seklinde de olabilir. Bazen sistolik genisleme

paradoksal olup diskinezi seklinde goriilebilir.

Amerikan Ekokardiyografi Dernegi’nin kabul ettigi sekliyle sol ventrikiil bazal
seviyede 6, orta seviyede 6 ve apikal seviyede 4 olmak {izere 16 segmente ayrilmistir
(50). Duvar hareketlerini degerlendirmek igin parasternal kisa eksen, apikal 4 ve 2
bosluk goriintiileri alinir ve segmentler ayr1 ayri incelenir. Ancak parasternal uzun
eksende bazal ve orta segmentler goriilebildigi halde apikal segmentler net
degerlendirilemeyebilir ~ (51).  Semikantitatif = olarak  duvar  hareketlerini

degerlendirmek i¢in duvar hareket skorlama sistemi olusturulmustur (Tablo 2.5) (52).

Tablo 2.5. Duvar hareket skorlama sistemi

Tamm Skor Duvar hareket genligi (%)
Normal/Hiperkinezi 1 Sistolik kalinlasma >%40
Hipokinezi 2 Sistolik kalinlagma <%30
Akinezi 3 Sistolik kalinlasma <%10
Diskinezi 4 Sistolik duvar incelmesi ile

birlikte segmentin disa hareketi

Anevrizma 5 Sabit defekt, disa dogru bombelesme

Segmentlerin duvar hareket skorlar1 ayr1 ayr1 hesaplanir. Daha sonra bulunan toplam
saymnin segment sayisina bdliinmesiyle duvar hareket skor indeksi (DHSI) elde edilir.
Normalde DHSI 1°e esittir, >2 ise anormal olarak kabul edilir (52). DHSI’nin klinik
ve prognostik onemi vardir. Konjestif kalp yetmezliginde artar. Akut miyokart
infaktiisii sonras1 anormal DHSI gosteren grupta mortalite oraninin oldukea yiiksek

(%51-61) oldugu gosterilmistir (53).
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2.2.6. Pulsed-Wave Doppler Ekokardiyografi

Transmitral pulsed-wave (PW) Doppler akim hizlar1 apikal 4 bosluk goriintiilerinden
elde edilir. Sol ventrikiil dolus hemodinamigini tanimlayan bir ¢ok parametrenin

Ol¢timii yapilabilir.

Izovolumetrik relaksasyon zamani (IVRZ) aortik kapagin kapanmasindan, mitral
kapagin agilmasma kadar gecen zamandir. PW Doppler ile 6rnek nokta (sample
voliim) ©6n mitral yaprak ile sol ventrikiil ¢ikis yolu arasinda bir bolgeye
yerlestirilerek hesaplanabilir. Sol ventrikiil ¢ikis yolu akiminin bitiminden mitral i¢
akiminin baslangicina kadar olan siire IVRZ’yi gosterir. Uzamis IVRZ anormal

miyokardiyal relaksasyonun duyarli bir gostergesidir.

Relaksasyon sirasinda sol atriyum ve sol ventrikiil basing egrilerinin kesistigi
noktada mitral kapak agilarak hizli dolus (E Dalgasi) baslar. Kardiyak siklusun bu
boliimiinde sol ventrikiil relaksasyonu halen devam etmektedir ve sol ventrikiil
basinct da diismeye devam eder. E dalgasinin altinda kalan alan, hiz-zaman integrali
olarak adlandirilir ve hizli dolus fazinin sol ventrikiiliin diyastolik dolusuna olan
katkisin1 yansitir. E dalga akselerasyonu direkt sol atriyum basinci ile belirlenir ve

miyokardiyal relaksasyonla ters iliskilidir.

Deselerasyon zamani (DZ) erken diyastolik dolusun ne kadar hizli sonlandigini
gosterir. Deselerasyon zamani E dalgasinin tepesinden baglayip, E dalgasinin inen
kolunun temel ¢izgi ile bulustugu noktaya kadar gecen zaman araligini gosterir.
Deselerasyon zamani sol ventrikiil kompliyans1 azaldik¢a kisalir. Ortalama sol

atriyum basinci ile DZ arasinda ters iliski vardir.

Diyastol sonunda atriyal kontraksiyon sonucunda ortaya ¢ikan dalga A dalgasidir. A
dalgasinin altinda kalan alanin hiz — zaman integrali ise atriyal kontraksiyonun sol
ventrikiil diyastolik dolusuna olan katkisin1  yansitmaktadir. Sol atriyum

kontraksiyonu sirasindaki yiiksek sol atriyal basing A dalgasinin hizinin artmasina
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yol acar. E/A orani sol ventrikiil diyastolik fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde

kullanilir ve bu oran normalde 1’den biiyiiktiir (49).

Tei indeksi olarakta bilinen (MPI) sol ventrikiil sistolik +diyastolik fonksiyonlarini
birlikte degerlendirme imkani veren ve Doppler ekokardiyografi yontemi ile
hesaplanabilen bir parametredir. PW Doppler incelemede 6rnek nokta sol ventrikiil
cikis yolu ile mitral 6n kapak arasinda bir yere yerlestirilir. Kaydedilen Doppler
trasesinden hesaplanan izovoliimetrik kontraksiyon zamani (IVKZ: mitral kapak
kapandiktan aort kapak acilincaya kadar gegen zaman intervali) ve izovolumetrik
relaksasyon zamani (IVRZ) toplami, ayni traseden elde edilen ejeksiyon zamanina
(EZ) boliinerek MPI hesaplanabilmektedir. MPi= (IVKZ + IVRZ) / EZ. MP] hesab1
ayrica A dalgasinin bitiminden E dalgasinin baslangicina kadar olan siireden EZ

cikarilip EZ’ye boliinerek de hesaplanabilir.(49,50)

Normalde MPI degeri 0.39+0.05’dir, MPI degerinin 0.5’1 gecmesi anormal olarak
kabul edilir (49). Sistolik disfonksiyon durumunda IVKZ uzamistir. IVKZ degeri
arttigindan MPI’de artmaktadir. Diyastolik disfonksiyon durumunda ise IVRZ
uzadigindan MPI degerinde artis olmaktadir (53).

MPI sag ventrikiil global fonksiyonlarmi degerlendirmek igin de kullanila-
bilmektedir. Sag ventrikiil i¢in normal deger 0.28+0.04 olup artmasit pulmoner
hipertansiyon i¢in duyarli ve 6zgiil bir belirtectir (49,54). Ayrica prognoz hakkinda
da bilgi vermektedir (55). Apikal 4 bosluk goriintiilerden trikiispit kapak uglarina
ornek nokta yerlestirilerek spektral goriintiiler elde edilir. Bu traselerdeki A
dalgasinin sonundan takip eden E dalgasinin basina kadar gegen siire dlgiilerek “a”
degeri bulunur. Daha sonra parasternal kisa eksen goriintiilerden pulmoner arter
c¢ikis yoluna ait PW Doppler akim 6rnegi elde edilir. Bu 6rnekten pulmoner kapaga
ait ejeksiyon zamani (EZ) olciilir ve “b” degeri olarak formiilde kullanilir.
Konvansiyonel Doppler yontemi ile sag ventrikiil MPI’sini hesaplamak igin (a-b)/b

formiilii kullanilir (49).
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2.2.7. Doku Doppler Ekokardiyografi

Bu yeni yontem miyokarttan yansiyan Doppler sinyallerine dayanarak kalp siklusu
sirasinda miyokart hareketinin kantitatif olarak degerlendirilmesi prensibine
dayanmaktadir. ilk kez 1989 yilinda Iseaz ve arkadaslar1 tarafindan tanimlanmus,

1992 yilinda Mc Dicken ve arkadaslar tarafindan klinik kullanima sokulmustur (56).

Miyokardin hareketi yiiksek genlikte ve diisiik hizda sinyallerin yansimasina yol
acarken, bunun tersine eritrositlerin hareketi diisiik genlikte ve kismen yliksek hizda
sinyallere neden olur. Klasik Doppler incelemelerinde kan akim hizinin 6lgiilmesi
amaclandigindan dokulardan yansiyan sinyallerin degil, kan havuzundan
yansiyanlarin kaydedilmesi gerekir. Geleneksel ultrason aletlerinde diisiik hizdaki
sinyalleri ortadan kaldirmak icin yiiksek gecis (high-pass) filtreleri kullanilmakta,
kandan yansiyan sinyallerin genligini artirmak i¢in de kazanim (gain) ayar yiiksek
tutulmaktadir. Doku Doppler goriintiilemesi i¢in yiiksek gecis filtrelerinin devre dis1
birakilmasi ve “gain” in azaltilmasi yeterlidir. Miyokardin ortalama hareket hizinin
belirlenmesinde standart otokorelasyon yontemi kullanilir ve bilgiler iki boyutlu ya
da M-mode formatinda renklerle ifade edilir. Miyokart hareketi proba dogru ise
kirmizi, probdan uzaklagiyorsa mavi renktedir. Rengin parlak olmasi hareket

hizindaki artig1 yansitir (49).

Miyokart hareketiyle ilgili veriler spektral PW Doppler formatinda da gosterilebilir
ve miyokarda ait Doppler parametreleri Olgiilebilir. Tipik bir spektral goriintiide
sistol sirasinda sol ventrikiiliin merkezine yonelen iki komponentli sistolik pozitif
dalga gozlenir. Ik kisim izovolumetrik akselerasyon (IVA), ikinci kisim ise
gjeksiyon  fazidir  (S).  Izovolumetrik  kontraksiyon  dalgas1  (IVK)
elektrokardiyogramdaki R dalgasindan dnce baslar ve S dalgasi ile devam eder. IVA
degeri IVK dalgasinin maksimum degerinin bu dalganin baslangicindan tepe degere
ulasincaya kadar gecen siireye boliinmesi ile elde edilir. Diyastol sirasinda ise
izovolumetrik relaksasyon faz1 (IVR) ve apeksten uzaklasan bifazik diyastolik

dalgalar (E’: erken diastolde, A’; gec diastolde) gozlenir (57-59).
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MPI hesabi doku Doppler yontemi ile de yapilabilmektedir. Izovolumetrik

kontraksiyon dalgasinin baglangicindan izovolumetrik relaksasyon dalgasinin sonuna

kadar olan siireden (“a”), ejeksiyon zamani olan S dalgasinin siiresi (“b”) ¢ikarilir ve

cikan sonug ejeksiyon zamanma bdliinerek MPI hesaplanir (a-b/b) (49). Doku

Doppler goriintiilemenin avantajlar1 ve dezavantajlar1 Tablo 2.6’da gosterilmistir.

Tablo 2.6. Doku Doppler goriintiilemenin (DDG) avantajlar1 ve dezavantajlar

(59,60,61)

AVANTAJLARI

1- Cevirici (transducer) ile incelenen bodlge arasindaki dokulardan minimal
etkilendigi i¢in, iki boyutlu goriintiiniin kotii olmasina ragmen doku Doppler
sinyalleri iyi olarak alinabilir.

2- Hareket halindeki bir dokunun 3 dinamigi olan hiz, ivme ve yer degistirme DDG
ile kantitatif olarak ol¢iilebilir.

3- “Pulsed wave” DDG’nin yliksek zamansal rezoliisyonu nedeniyle hem sistolik
hem de diyastolik hemodinamik olaylar1 kantitatif olarak analiz edebilir.

4- Miyokardin hem genel hem de segmenter sistolik ve diyastolik fonksiyonlari
kantitatif olarak degerlendirilebilir.

5- On yiik degisikliklerinden etkilenmez.

DEZAVANTAJLARI

1- Farkli segmentlerden ayn1 anda kayit alinamaz.

2- Miyokardiyal Doppler hizlari, kalbin hareketinden ve akinetik segmente komsu
olan normal segmentin hareketinden etkilenebilir.

3- Kalbin rotasyon hareketinden etkilenebilir.

4- Goriintiilerin kalitesi agiya bagimlidir.

5- Belirgin  duvar hareket bozuklugu varliginda  bulgular  olumsuz
etkilenebilmektedir. (Bu durumda dort bazal segmentin ortalamasinin alinarak
degerlendirilmesi uygun bir yaklagimdir).

6- Belirgin intraventrikiiler iletim bozuklugu olmasi hatali sonuglara neden olabilir.
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Sistolik disfonksiyon durumunda PW DDG’de sistolik S dalgas1 amplitiidii azalir. Bu
veriden yola ¢ikilarak ¢esitli ekokardiyografik inceleme konumlarinda (genellikle
apikal dort bosluk ve iki bosluk konumlar1) 6rnek nokta septal, lateral, anterior,
inferior ve posterior duvar segmentlerine yerlestirilir. Elde edilen hiz degerlerine
dayanarak sol ventrikiilin bolgesel kasilma fonksiyonu yorumlanir. Sistolik
fonksiyonun genel degerlendirilmesi i¢in, elde edilen verilerin ortalamasi alinir.
Doku Doppler incelemesi goriintii kalitesinin koétii olmasindan ¢ok fazla etkilenmez.
Ayrica bu yontemle endokart sinirlar1 da daha i1yi belirlenebilmektedir. Bu 6zellikleri
ve kantitatif degerlendirmeye olanak tanimasi doku Doppler incelemenin yalnizca

istirahatte degil, stres testi sirasinda da kullanilmasini saglamistir (49).

Diyastolik zaman araliklarinin 6l¢timii ve farkli inceleme konumlarindan elde edilen
hiz degerlerinin yorumlanmasi, diyastolik fonksiyonlarin bolgesel ve genel olarak
degerlendirilmesinde yarar saglar. Doku Doppler incelemesiyle elde edilen
sonuglarin 6n yilikten etkilenmemesi, diyastolik fonksiyonlarin yorumlanmasinda bir

avantaj olarak belirtilmektedir (60).

DDG’nin bir diger kullanim alan1 intraventrikiiler elektromekanik ileti gecikmesinin
saptanmasidir. Ozellikle konjestif kalp yetmezliginde iletim bozuklugu gériilmekte,
sonugta atriyoventrikiiler, interventrikiiler, intraventrikiiler disenkroni izlenmektedir.
Ayrica biventrikiiler pacemaker ile resenkronizasyon tedavisi sonrasi tedavinin

degerlendirilmesinde kullanilir.

2.2.8. Diyastolik Disfonksiyonun Degerlendirilmesi

Evre 1 anormal relaksasyon olarak bilinir. Bu evrede miyokardiyal relaksasyon
azalmis olmakla birlikte sol atriyal ve sol ventrikiiler diyastolik basinglar normaldir.
IVRZ’de uzama, E dalgas1 amplitiidiinde azalma, DZ’de uzama ve A dalga
amplitiidiinde artis izlenir. Diyastolik dolusu desteklemek i¢in atriyal katkinin
kompansatuvar olarak artig gdstermesi sonucu A dalga amplitiidii artar. Bu evrede
E/A oran1 1’den kiigiiktiir. Doku Doppler goriintiilerinde E’ dalga velositesi azalir ve

renkli M mod goriintiilerinde akim ilerleme hiz1 azalir.
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Evre 2 pseudonormalizasyon olarak bilinir. Sol ventrikiil kompliyansinda azalma

oldugu i¢in sol ventrikiil ve sol atriyum basinglarinda artis vardir.

Evre 3 restriktif dolus paterni olarak tariflenir. Bu evrede sol ventrikiil kompliyansi
daha da azalmigtir. Bunun sonucunda E dalga velositesi artar, DZ kisalir, A dalga
velositesi azalir. Sol atriyum basincinin artmasina bagli olarak, mitral kapak daha
erken agilir ve IVRZ kisalir. Sol ventrikiil kompliyansindaki azalma, sol ventrikiil
basincinda hizli bir artisa ve DZ’de ve sol ventrikiil dolusunda kisalmaya yol agar.
E/A orani 2°den biiyiik saptanir. Bu evrede doku Doppler ekokardiyografide E’ dalga
hiz1 azalmistir (49,61).

2.3. Skleroderma ve Kalp

Son yillarda sklerodermali hastalarda tutulan major organlardan birinin de kalp
oldugu gosterilmistir. Kalp tutulumu kotii prognozla iliskilidir. Kardiyak tutulum
direkt yada indirekt sekilde olabilmektedir. Indirekt tutulum pulmoner hipertansiyon
yada renal krize sekonder olusurken, kalp dokusunun direkt etkilenimi sonucunda
kalp yetmezligi, kardiyak fibrozis, koroner arter hastaligi, ileti sistemi bozukluklar

ve perikard hastalig1 olusabilmektedir (62).

[k defa 1926 yilinda Heine tarafindan sklerodermali hastalarda kalp tutulumu oldugu
belirtilmistir, sonrasinda Weiss ve arkadaglar1 konjestif kalp yetmezligi olan 9 vaka
sunmustur (62). Kardiyak tutulumu olan sklerodermali hastalar degisik semptomlarla
gelebilir. Sol kalp yetmezligi bulgular1 olan hastalarin en sik sikayetleri efor dispnesi,
paroksismal nokturnal dispne veya ortopne olurken, pulmoner hipertansiyon ve
neticesinde sag kalp yetmezligi gelisen hastalarda ilerleyici nefes alma zorlugu,

pretibial 6dem, asit ve konjestif hepatomegali goriilebilmektedir (63-64).

Yakin zamanda yapilmis olan ¢alismalar sklerodermali hastalarin %20-%25 inde
klinik olarak miyokardiyal tutulumun oldugunu gostermistir (64). Yapilan otopsi
caligmalarinda etyolojide siklikla miyokardiyal fibrozis ve perikardiyal hastalik

oldugu gosterilmistir. Ancak herhangi bir otopsi ¢alismasinda oldugu gibi bu durum
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genellikle ilerlemis hastaligt olanlarda gosterilebilmistir. Talyum sintigrafisi
goriintlilemesi ile kalp tutulumunun arastirildigr klinik calismalarda, kardiyak
tutulumun beklenilenden daha yiiksek oranlarda oldugu gosterilmistir (65).
Sklerodermali 54 hastadan olusan bir c¢alismada hastalarin = %69’ unda
ekokardiyografi anormal bulgular gdstermistir. Ekokardiyografik olarak gosterilen en
stk patolojik bulgular artmis sag ventrikiil sistolik basinci, perikardiyal eflizyon,

artmis sag ventrikiil cap1 ve sol atriyal genislemedir (62).

Medsger ve Masi tarafindan yapilmis olan bir ¢alismada, sklerodermali hastalarda
kalp tutulumu olmasi 5 yilda %70 mortalite ile iliskili bulunmustur (66). Genellikle
kalp yetmezligi, kotli sag ventrikiil fonksiyonu, pulmoner hipertansiyon, diisiik
kardiyak indeks, yiiksek sag atriyal basing veya dokiimante ventrikiiler aritmi olmasi
daha yiiksek risk olusturmaktadir (62). Steen ve arkadaslarinin 48 hasta ile yapmis
oldugu bir ¢aligmada hem sinirli, hem de diffuz sklerodermada talyum perfiizyon
defekt skorunun mortilitenin en giiglii belirteci oldugu bildirilmistir (67).
Sklerodermada kardiyak fibrozis yama tarzinda olma egilimindedir ve her iki
ventrikiil miyokardi icine yayilmistir. Koroner arter hastaligima bagli gelisen
fibrozisten farklidir. Sklerodermadaki fibrozis subendokardiyal tabakayi igerir ve
hemosiderin depositleri bulunmaz. Genellikle fibrozis kardiyak hipertrofi ile
birliktedir ve yiikselmis pulmoner veya sistemik basincin indirekt gostergesi olabilir.
Kreatinin kinaz ytiksekligi olan sklerodermali hastalarda kalp yetmezligi ve kardiyak
kokenli 6lim sikligi, kreatin kinaz yiiksekligi olmayan hastalara gore daha fazla
bulunmustur. Ancak kreatin kinaz yiiksekliginin olmamasi kardiyak inflamasyonu
ekarte ettirmemistir. Diisiik derecede inflamasyon bulgular1 siklikla sklerodermali
hastalardan yapilan sag ventrikiil biyopsilerinde goriilmektedir. Kardiyak
inflamasyonun tahmin edilenden daha sik oldugu ve fibrotik siirecin kalbin kronik

inflamasyonuna sekonder olarak ortaya ¢iktig1 diisiiniilmektedir (62).

Sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonunun radyontiklid ventrikiilografi ile hesaplandigi
calismalarda, hastalarin %]11’inde istirahat ejeksiyon fraksiyonu bozuk bulunmus,
egzersiz ile semptomlar ortaya ¢ikip hemodinamik degisiklikler izlenmistir (64). Bir

baska ¢alismada istirahat ejeksiyon fraksiyonu hastalarin sadece %15’inde diisiik
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iken bu oran, efor ile %46’ya ¢ikmistir (68). Sklerodermali hastalarda hastaligin
stiresi ile iligkili olarak diyastolik disfonksiyonun ortaya ¢iktigini gosteren ¢aligmalar
da mevcuttur. Diyastolik disfonksiyona eslik eden durumlar, sistemik hipertansiyon,
renal hastalik, sol ventrikiil hipertrofisi veya miyokardiyal fibrozis olabilmektedir.
Pulmoner hipertansiyon sklerodermali hastalarda siklikla goriiliir ve kotii prognoz
gostergesidir (27). Sag kalp yetmezligi siklikla pulmoner hipertansiyona sekonder
olarak ortaya ¢ikmaktadir.

Aterosklerotik koroner arter hastaligi prevalansinin sklerodermali hastalarda arttig
gosterilememistir. Ancak skleroderma ve koroner arter hastaliginin birlikte
bulundugu hastalarda koroner vazospazm ihtimali daha fazladir. Sklerodermada
koroner hastalik biiylik epikardiyal damarlardan =ziyade, kiiglik arteriyollerde
olugmaktadir (64).

Sklerodermali hastalarda asemptomatik perikardiyal efiizyonlara sik rastlanmakta
olup tamponatla sonuglanabilmektedir. Tamponat gelisimi cilt bulgularinin ortaya
cikmasindan veya skleroderma tanisinin konulmasindan 6nce bile goriilebilmektedir.
Perikardiyal efiizyon siklikla pulmoner hipertansiyon ile iligkili olabilmekte ve ilk
semptom olarak ortaya g¢ikabilmektedir. Eger efiizyon sebebi olarak inflamasyon
diisiiniiliiyorsa immunosupresif tedavi efiizyon hacmini belirgin derecede azaltabilir.
Ancak perikardiyal eflizyon ciddi pulmoner hipertansiyon ile birlikte ise
hemodinamik kotiilesme ve Olim ile sonuglanabileceginden perkiitan drenaj

onerilmemektedir (69).

Sklerodermali hastalarda ileti sisteminde olusabilecek fibrozis veya iskemi
sonucunda ritm ve ileti bozukluklara rastlanabilmekteyken, hastalarin 24 saatlik
kan basinci ve kalp hiz1 takiplerinin kontrol grubu ile karsilastirildigi bir ¢alismada
fark tesbit edilmemistir (64,70). Wranicz ve arkadasglarinin yapmis oldugu bir
calismada ise sklerodermali hastalarin ortalama kalp hiz1 kontrol grubuna gore daha
yiikksek bulunmustur. Sklerodermali hastalarin otopsisinde %38 oraninda mitral
kapakta nodiiler kalinlasma oldugu gosterilmistir. Ayrica mitral kapak kordalarinda

kisalma ve trikiispit kapakta vejetasyonlar bildirilmistir (62).
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Sklerodermanin kardiyak fonksiyonlar {izerindeki etkisi uzun siiredir bilinmesine
ragmen prognoz iizerine olan etkileri yakin zamanda aydinlatilmaya baslanmistir.
Daha giincel, gelismis ekokardiyografik metodlar sayesinde sklerodermali hastalarda
heniiz subklinik hastalik asamasinda iken kardiyak tutulumun varliginin tesbit
edilmesi tedaviye yeni bakis acilarn getirerek bir yandan yasam kalitesini
yiikseltmeye yardimci olurken, diger yandan uzun dénem prognoz iizerine olumlu

etki saglayabilir.

Bu calismada sklerodermali hastalarin kardiyak fonksiyonlarinin konvansiyonel
ekokardiyografik  yontemler, = Doppler  ekokardiyografi, doku  Doppler
ekokardiyografi yontemi ve miyokart performans indeksi hesaplanarak

degerlendirilmesi amaglanmistir.
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. Cahisma Protokolii

Bu ¢aligma Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Anabilim Dal1 ve Klinik
Immiinoloji ve Romatoloji Bilim Dali’nin isbirligi ile gerceklestirildi. Sklerodermali
hastalar klinik immiinoloji ve romatoloji bilim dali polikliniginde takip edilen
hastalardan, kontrol grubu ise kardiyoloji polikliniginde takip edilen hastalardan
secildi. Hastalar calisma hakkinda bilgilendirildikten sonra, sozlii ve yazili olarak

onaylar1 alind1 ve daha sonra ekokardiyografi 6l¢iimleri yapildi.
3.1.1 Hasta Alim ve Dislanma Kriterleri:

1 Temmuz 2008 ile 31 Aralik 2008 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi Kardiyoloji Anabilim Dali ve Immunoloji Anabilim Dali polikliniklerinde
skleroderma tanisiyla izlenen ve ekokardiyografi endikasyonu konmus olan ancak,

caligmadan dislama kriterleri olmayan 31 hasta (2 erkek, 29 kadin) ¢alismaya alindi.

Kontrol grubu olarak yukarida belirtilen tarihler arasi Kardiyoloji Anabilim Dali
poliklinigine bagvuran ve herhangi bir nedenle ekokardiyografik inceleme
endikasyonu konmus olan 21 hasta alindi. Analizlerde olas1 karistiric1 etkiyi en aza
indirmek amaciyla kontrol grubunun yas, cinsiyet ve koroner arter risk profili

acisindan hasta grubuyla olabildigince benzer olmasina calisildi.

Asagidaki kriterlerden herhangi birinin varliginda hasta veya kontrol grubu
calismaya alinmadi.
¢ Onam vermemesi
e Koroner arter hastalig hikayesi
e Koroner arter hastaligi esdegeri olarak kabul edilen diyabetes mellitus,
serebrovaskiiler hastalik, periferik arter hastaligi, aort anevrizmasi varligi

e Kronik bobrek yetersizligi
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e Atriyal fibrilasyon
e Sol dal blogu, sag dal blogu veya kalp pili bulunusu
e Skleroderma disinda kollajen doku hastalig1 varligi

e Romatizmal kapak hastalig1 veya protez kalp kapagi olanlar

Dislanma kriteri bulunmayan ve onam formunu okuyup imzalayan 31 hasta ve 21

kontrol grubundan olusan toplam 52 kisi ¢alismaya dahil edildi.

3.1.2. Genel Degerlendirme ve Olciimler

Hastalarin anamnezleri alinarak fizik muayeneleri yapildi. Yas, cinsiyet, kilo, boy,
sigara igme durumu, hipertansiyon, kronik bobrek yetmezligi, koroner arter hastaligi
ve diyabetes mellitus varligina iligkin veriler elde edildikten sonra rutin
ekokardiyografik incelemeleri yapildi. Calismada koroner arter hastalig1 varligi, daha
once anjiyografi ile gosterilen kritik veya nonkritik lezyon olmasi ya da hikayede
tipik gogiis agrist olmast seklinde tanimlandi. Diabetes mellitusun varligi, daha
onceden konulmus taninin olmasi veya Amerikan Diyabet Dernegi kilavuzlari esas
alimarak yeni teshis konulmasi seklinde tanimlandi. Hipertansiyon, JNC VII
kilavuzuna gore tanimlandi. Sigara kullanimi i¢in halen igiyor olmasi veya 6 aydan

kisa siiredir birakmis olmasi kriter olarak alindu.

3.1.3. Ekokardiyografik inceleme

Ekokardiyografik inceleme, Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Anabilim
Dal1 Ekokardiyografi laboratuarinda General Electric marka Ekokardiyografi (Vivid
7 Dimension, Vingmed Ultrasound AS, Harten, Norway) cihaz1 ile yapildi.
Amerikan Ekokardiyografi Cemiyeti’nin onerilerine uygun olarak sol lateral dekiibit
pozisyonunda, EKG esliginde parasternal uzun eksen aort siniis valsalva seviyesi M-
mode goriintiilerden sol atriyum ¢api, aort capi, papiller adale seviyesi M-mod
gorlntiilerinden SVDSC, SVSSC, diyastolik arka duvar (ADd) ve interventrikiiler
septum (IVSd) kalinliklar1 ve sag ventrikiil caplar1 6l¢iildii (Sekil 3.1,3.2).
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Sekil 3.1. Aort siniis valsalva seviyesi M-mod goriintiilerden aort ve sol atriyum

cap1 Ol¢limleri

IvVsd 0.9 am g o

LVIDd 4.5 cm - l
LVIDs 2.5 em

LVPWd 0.9 em

EDV{Teich) 21 ml

ESV(Teich) 2: =]
EFiTeich)

SY(Teich)

9oFS

Sekil 3.2. Parasternal uzun eksen papiller adale seviyesi M-mod goriintiilerinden

SVDSC, SVSSC, ADd ve iVSd kalinlig1 6l¢iimii
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Apikal dort bosluk goriintiide mitral yaprakgiklarin u¢ kismina o6rnek nokta
yerlestirilmesi ile elde edilen PW Doppler incelesinden transmitral akim 6rnekleri
elde edildi. Alinan traselerden mitral E, A dalgalari, E/A orani ve E dalgasina ait DZ
hesapland1 (Sekil 3.3). Benzer sekilde apikal bes bosluk goriintiide mitral 6n
yaprakgeik ile sol ventrikiil ¢ikis yolu arasina 6rnek nokta yerlestirilerek alinan PW
Doppler kayitlarindan IVRZ, IVKZ ve EZ elde edildi (Sekil 3.4).. MPI hesabi A
dalgasinin bitiminden E dalgasinin baglangicina kadar olan siireden EZ c¢ikarilip

EZ’ye boliinerek hesaplandi (Sekil 3.5).

050 m/s
1.01T mmHyg

p2 001 mmHg
DecTime 217 ms

ace 4.4 m/s2

Sekil 3.3. Apikal dort bosluk goriintiiden elde edilen transmitral akim 6rneginde

mitral E, A dalgalar1 ve deselerasyon zamani dl¢limleri
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Sekil 3.5. Konvansiyonel Doppler yontemi ile sol ventrikiil MPI hesabi: a-b/b



Apikal dort bosluk goriintiilerde trikiispit yaprakeiklarin u¢ kismina 6rnek nokta
yerlestirilerek transtrikiispit akim Ornekleri elde edildi. Elde edilen traselerden
triklispit E, A dalgalar1 ve E dalgasina ait deselerasyon zamani 6l¢tildii. E/A oranlari
hesaplandi. Bu traselerdeki A dalgasinin sonundan takip eden E dalgasinin basina
kadar gecen siire Ol¢iildi (“a” degeri). Daha sonra parasternal kisa eksen
goriintiilerden pulmoner arter ¢ikis yoluna ait PW Doppler kayitlar1 alindi ve
pulmoner kapaga ait ejeksiyon zamani 6lgiildii (“b” degeri). Konvansiyonel Doppler
yontemi ile sag ventrikiile ait MPI (a-b)/b formiilii kullanilarak hesapland: (Sekil 3.6
ve 3.7).

AUTF.IBN-i SINA KARDIY M3S MI 1.3 HR.97

b OGO
20/05/09 12:03:47  ADM LARA TISO6  --i-:-- 200508 12:06:55

Cardiac

:" Generic
| ot

. ‘/ Caliper
| Trace
MV E/f Ratio
=1 0 PHT

DZ 1 ! .\/ Time

=
? A ¥ y " 4 ik 05 .I Hearfrate
" Tl . i Ml | I it ol Valve
o i P 0 N, [ E

fims] [ ;
L] | . ¥ " 4 2 -!- .‘\‘ i ; Pulmanary Vein
. o |1 priimonic

— 05 M Tricuspid Value
i B shunts
B pisn

—-l.0 | Eyent Timing
=¥ 93 [MEgeneme
HR ¢
Exit

Scroll

Sekil 3.6. Trikiispit kapaga ait diyastolik dolus 6rnegi.

29



AUTF.IBN-i SiNA KARDIY M3S Mi13 ¥ - HR.98
20/05/09 12:00:37 ADM LARA TIS05 -s--- 200509 12:07:56
Canﬁan:
:I"Generi:
| point
v Caliper
| Trace
MV Eif Ratio
PHT

v Time

| 'Hearteate

:.. itral Valve

:' It@t‘lrfi:

‘ Pulmanary Vein

|1 priimonic

.- Tricuspid Valuee

B shunts

[ pisn

|. Event Timing
95 ;'. denems

Exit

Sekil 3.7. Konvansiyonel Doppler ile sag ventrikiil MPI hesabu: a-b/b.

a degeri hesab1 Sekil 3.6’da gosterilmistir.

Ekokardiyografi cihazinin DDG programi agilarak her iki ventrikiile ait doku
Doppler goriintiileri elde edildi. Apikal dort bosluk goriintiilerde 6rnek nokta sol
ventrikiil serbest duvar bazaline yerlestirilmesiyle sol ventrikiile ait doku Doppler
goriintiileri elde edilirken, 6rnek nokta trikiispit lateral duvar bazaline yerlestirilerek
de sag ventrikiile ait doku Doppler kayitlar1 elde edildi. Daha sonra elde edilen
traselerden IVA, Sistolik dalga (S), erken (E’) ve ge¢ (A’) miyokadiyal hizlar ile
zaman intervalleri 6lciildii. E’/A’oram hesaplandi. IVK dalgasiin baslangicindan

29

izovoliimetrik relaksasyon dalgasinin sonuna kadar olan siireden (“a”), ejeksiyon
dalgas1 olan S dalgasinin siiresi (“b”’) ¢ikarilip, ¢ikan sonucun S dalgasinin siiresine
béliinmesiyle de doku Doppler goriintiile yontemiyle MPI hesab1 yapildi (MPI=a-
b/b). S dalgasinin bitimi ile E’ dalgasinin baslangici arasindaki stireden miyokardiyal

relaksasyon zamani 6l¢limii yapildu.

Sekil 3.8. ve Sekil 3.9°da her iki ventrikiile ait DDG kayitlar1 ve doku Doppler

goriintiileme yontemi ile MPI hesabinin yapilis1 gosterilmistir.
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Biitiin standart ve doku doppler ol¢iimleri ardisik bes kardiyak siklus igin tespit

edildi ve elde edilen degerlerin ortalamalari istatistiksel analiz i¢in kullanildi.

3.2. istatiksel Analiz

Verilerin analizi SPSS 15.0 (Statistical Package for Social Sciences-SPSS, Inc.,
Chicago, Illinois) paket programinda yapildi. Kategorik degiskenler yilizde olarak
ifade edilirken, sayisal degiskenler aritmetik ortalama + standart deviasyon (SD)
olarak gosterildi. Sayisal degiskenlerin normal dagilim gosterip gostermedikleri One-
Sample Kolmogorov-Smirnov testi uygulanarak degerlendirildi. Biitiin sayisal
degiskenler normal dagilima sahipti. Siirekli degiskenler arasinda dogrusal iligkinin
olup olmadig1 Pearson korelasyon testi kullanilarak degerlendirildi. Gruplar arasinda
Olciimle elde edilen Ozellikler yoniinden farkin Onemliligi Student’s t testi
kullanilarak incelendi. p degerinin <0,05 olmasi durumunda sonuglar istatistiksel

olarak anlaml: kabul edildi.
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4. BULGULAR

4.1. Genel Ozellikler
Calismaya 31 sklerodermal: hasta ile 21 kisilik kontrol grubu olmak iizere toplam 52
kisi dahil edilmistir. Calisma grubunun baslangic Ozellikleri Tablo 4.1°de

gosterilmistir. Degerler ortalama+SD veya n(%) olarak verilmistir.

Tablo 4.1. Hasta ve kontrol grubunun baslangi¢ 6zelliklerinin karsilastirilmasi

Skleroderma Kontrol P
(n=31) (n=21)
Yas (yil) 50+9 47+6 0,25
Cinsiyet
Kadin n(%) 29 (93.5) 18 (85,7) 0,38
Erkek n(%) 2 (6,5) 3(4.3)
Hipertansiyon n(%) 6 (19,4) 2 (9,5 0,45
Sigara n(%) 8(25.8) 8 (38,1) 0,38
Asetilsalisilik asit n(%) 6 (19,4) 1 (4,8) 0,21
Kalsiyum kanal blokeri n(%) 7 (22,6) 2 (9,5 0,28
Beta bloker n(%) 2 (6,5) 2 (9,5 1,00
ACE-i/ ARB n(%) 3(9,7) 0 (0,0) 0,26

Hasta grubunda yas ortalamast 50+9 kontrol grubunda ise 47,0+6 olup fark anlaml
bulunmamistir (p=0,25). Cinsiyet, hipertansiyon, sigara i¢imi, kullanmis olduklari
antihipertansif tedavi agisindan da gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml
farklilik saptanmamigstir. Hasta ve kontrol grubunun standart ekokardiyografik
dlgiimleri Tablo 4.2°de verilmistir. Iki grup arasinda aort capi, sol atriyum gapi, sol
ventrikiil sistol sonu ve diyastol sonu ¢aplari, interventrikiiler septum kalinligi, arka
duvar kalinligi, sag ventrikiil ¢apt ve pulmoner arter basinct (PAB) agisindan

istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmamustir.
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Tablo 4.2. Calisma grubunun standart ekokardiyografik 6l¢iimleri

Skleroderma Kontrol P
(n=31) (n=21)
Aort cap1 (mm) 31+£2,9 30£2,8 0,26
Sol atriyum ¢ap1 (mm) 37+4,3 35+4,0 0,09
SVDSC (mm) 46+4,2 47+3,8 0,30
SVSSC (mm) 28+4,8 29+3 .4 0,90
IVS (cm) 0,9+0,2 0,8+0,1 0,10
Arka duvar (cm) 0,9+0,1 0,8+0,1 0,10
SVC (cm) 21+5,1 18+3,5 0,05
PAB (mmHg) 32+13 26+3,05 0,10

SVDSC: Sol ventrikiil diyastol sonu ¢ap1, SVSSC: Sol ventrikiil sistol sonu ¢ap1 IVS: Interventrikiiler
septum kalinligt, SVC: Sag ventrikiil ¢api, PAB: Pulmoner arter basinci

4.2. Sol Ventrikiil Diyastolik Fonksiyonlari

Sol ventrikiil diyastolik fonksiyonlarini degerlendirmek i¢in Doppler ekokardiyografi
ile mitral E dalgasi, A dalgasi, E/A orani, deselerasyon zamani ve izovolemik
relaksasyon zamamni Ol¢iiliirken; doku Doppler ekokardiyografi yontemi ile de E’ve

A’ dalgalar1, E’/A’ oran1 ve miyokardiyal relaksasyon zamani 6lgiildii.

Sklerodermal1 hastalarda kontrol grubuna gdre mitral E dalgasi, E/A orani, E’ dalgas:
ve E’/A’ orami daha kiiciik bulunurken; mitral A dalgasi, deselerasyon zamani,
izovolumetrik relaksasyon zamani ve miyokardiyal relaksasyon zamani daha uzun
bulunmustur. iki grup arasinda A’dalgas1 acisindan istatistiksel olarak anlamli fark

tesbit edilmemistir. Sonuglar Tablo 4.3’da 6zetlenmistir.
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Tablo 4.3. Her iki grupta sol ventrikiil diyastolik fonksiyonlarin1 degerlendirmede
kullanilan konvansiyonel Doppler ve doku Doppler ekokardiyografi

bulgulari
Skleroderma Kontrol P
(n=31) (n=21)
E (cm/sn) 69+£15 8015 0,018
A (cm/sn) 79+17 65+15 0,003
E/A oram 0,9+0,3 1,3+0,3 <0,0001
Deselerasyon Zamani (msn) 223441 183+£25 <0,0001
Izovolemik Relaksasyon Zamani (msn) 113£17 78+18 <0,0001
E’(cm/sn) 8+3 1345 <0,0001
A’(cm/sn) 9+2 8+2 0,287
E’/A’ oram 1,0+0,5 1,7+£0,7 <0,0001
Miyokardiyal Relaksasyon Zamani (msn) 94+21 55+30 <0,0001

4.3. Sol Ventrikiil Sistolik Fonksiyonlari

Sol ventrikiil sistolik fonksiyonlarint degerlendirmek i¢in Doppler ekokardiyografi
ile IVKZ, ejeksiyon zamani 6lgiildii. Doku Doppler ekokardiyografi ile de IVA ve
sistolik dalga 6l¢iimleri alindi. Bulgular Tablo 4.4’da gosterilmistir.

Sklerodermali hastalarda IVKZ kontrol grubuna goére daha uzun, EZ daha kisa
bulunurken; IVA ve S dalgalar1 ise sklerodermali hastalarda istatistiksel olarak

anlamli derecede daha kii¢iik bulunmustur (Tablo 4.4).

Tablo 4.4. Her iki grupta sol ventrikiil sistolik fonksiyonlarini degerlendirmede

kullanilan ekokardiyografik parametreler

Skleroderma Kontrol P
(n=31) (n=21)
IVKZ (msn) 95+15 71+20 <0,0001
EZ (msn) 250+£28 282432 <0,0001
S dalgas1 (cm/sn) 7,0+£2,2 9,7+2.8 <0,0001
IVA (m/sn2) 0,2+0,1 0,4+0,3 0,010

IVKZ: izovolemik kontraksiyon zamam, EZ: Ejeksiyon zamani, IVA: Izovolemik akselerasyon
dalgasi
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4.4. Sag Ventrikiil Diyastolik Fonksiyonlari

Sag  ventrikiil  diyastolik  fonksiyonlarmi  degerlendirmede  kullanilan
ekokardiyografik parametreler trikiispit E dalgasi, A dalgasi, E/A orani, deselerasyon
zamani, B ve A’ dalgalari, E’/A’oranm1 ve miyokardiyal relaksasyon zamanidir.
Sklerodermali hastalarda E ve E’ hizlar1 ile E/A ve E’/A’ oranlar1 anlamli sekilde
daha kiigiik degerlerde bulunmustur. Bununla birlikte sklerodermali hastalarda
triklispit E dalgas1 deselerasyon zamani ile miyokardiyal relaksasyon zamaninda

uzama tesbit edilmistir. Bulgular Tablo 4.5’de 6zetlenmistir.

Tablo 4.5. Her iki grupta sag ventrikiil diyastolik fonksiyonlarini degerlendirmede
kullanilan konvansiyonel Doppler ve doku Doppler ekokardiyografi

bulgulari
Skleroderma  Kontrol
030 ey D
E (cm/sn) 51«11 59+14 0,027
A (cm/sn) 55+18 49+19 0,250
E/A oram 1,0+0,4 1,3+0,5 <0,0001
Deselerasyon zamani (msn) 253+70 20651 0,014
E’(cm/sn) 9,0+4.0 14+4.0 <0,0001
A’(cm/sn) 1545,0 12+4.,0 0,084
E’/A’ oram 0,7+0.,4 1,3+0,6 <0,0001
Miyokardiyal Relaksasyon Zamani (msn) 85+31 34+21 <0,0001

4.5. Sag Ventrikiil Sistolik Fonksiyonlar:

Sag ventrikiil sistolik fonksiyonlar1 Doppler ekokardiyografi ile ejeksiyon zamani
olgiilerek, doku Doppler ekokardiyografi ile de IVA ve S dalgas1 olgiilerek
degerlendirildi. Sklerodermali hastalarda kontrol grubuna gore EZ daha kisa, IVA ve
S dalga hizlar1 daha yavas idi. Olgiiler Tablo 4.6’de gdsterilmistir.
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Tablo 4.6. Sag ventrikiil sistolik fonksiyonlarint degerlendirmede kullanilan

ekokardiyografik parametreler

Skleroderma Kontrol
P
(n=31) (n=21)
EZ (msn) 239+37 289+32 <0,0001
S dalgas1 (cm/sn) 12432 14+2,8 0,036
IVA (m/sn2) 0,3+0,1 0,4+0,2 <0,0001

EZ: Ejeksiyon Zamani, IVA: Izovolemik akselerasyon dalgast

4.6. Sol Ventrikiil ve Sag Ventrikiil Global Fonksiyonlar1 (Miyokart Performans
Indeksi)

Her iki ventrikiilin hem konvansiyonel Doppler, hem de doku Doppler
ekokardiyografi yontemi ile dlciilen MPI degerleri kontrol grubuna gére istatistiksel
olarak anlamli sekilde daha biiyiik bulunmustur (Tablo 4.7).

Tablo 4.7. Her iki grubun konvansiyonel Doppler ve doku Doppler ekokardiyografi

yontemi ile dlgiilen MPI degerleri

Skleroderma Kontrol P
(n=31) (n=21)
Sol ventrikiil MPI (KD) 0,67+0,20 0,41+0,17 <0,001
Sag ventrikiil MPI (KD) 0,70+0,26 0,33+0,18 <0,0001
Sol ventrikiil MPI (DDG) 0,81+0,30 0,53+0,24 <0,001
Sag ventrikiil MPI (DDG) 0,72+0,25 0,36:+0,12 <0,0001

KD: Konvansiyonel Doppler, DDG: Doku Doppler Goriintiileme
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5. TARTISMA

Sistemik skleroz olarakta bilinen skleroderma, karakteristik cilt tutulumuna eslik
eden c¢esitli derecelerde i¢ organ tutulumlarinin oldugu ve bir¢ok farkli klinik
tablonun goriilebildigi multisistemik bir hastaliktir (21). Farkli c¢alismalarda
sklerodermali hastalarda kardiyak tutulum goriilme sikligt %20-%80 arasinda
degisen oranlarda saptanmis olup, perikardiyal eflizyon ya da miyokardiyal fibrozis
sonucunda kalp yetmezliginin gelisebildigi gosterilmistir (5,6). Diger olusabilecek
kardiyak komplikasyonlar arasinda aritmiler ve ani Oliim bulunmaktadir (7).
Kardiyak tutulumun patogenezi heniiz net olarak aydinlatilamamakla beraber,
miyokart tutulumunun intramiyokardiyal damarlardaki hasara bagh gelisen
miyokardiyal iskemi veya miyokardiyal fibrozise bagli gelistigi diislintilmektedir.
Kardiyak tutulumun koétii prognozla iliskili olmasi nedeniyle erken donemde teshis
edilerek uygun tedavinin diizenlenmesi, semptomatik iyilesme ve hastaligin

ilerlemesini 6nlemek agisindan énemlidir (62).

Sklerodermada kardiyak tutulum ile ilgili yapilmis olan az sayidaki ¢alismada; sag
ventrikiiliin kompleks geometrik yapisindan ve goriintii elde edilmesindeki
zorluklardan dolayi, bu konudaki bilgiler kisitli kalmig, 6zellikle sol ventrikiil
fonksiyonlart {izerinde durulmustur (62). Sag ventrikiil fonksiyonlarinin
incelenmesinde kullanilan radyoniiklit ventrikiilografi, manyetik rezonans
gorlintiilleme ve termodiliisyon metodu ile sag kalp kateterizasyonu yapilmasi zaman
alan ve pahali yontemlerdir. Doku Doppler goriintiileme yontemi ise diigiilk maliyeti
ve invazif olmayan bir yontem olarak, yetersiz goriintli varliginda dahi, hem sag hem

de sol ventrikiil fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde kullanilabilmektedir (1).

Ekokardiyografik olarak her iki ventrikiilin diyastolik fonksiyonlarinin
degerlendirilmesinde konvansiyonel Doppler ve doku Doppler ile yapilan dlglimler
kullanilabilir. Bu olgtimlerden E ve E’ dalgalarn ile E/A ve E’/A’ oranlarinin
azalmasi ile deselerasyon zamani, IVRZ, A ve A’ dalga hizlarinin artmas1 ve DDG

ile dl¢lilen miyokardiyal relaksasyon zamaniin uzamasi diyastolik fonksiyonlarin
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bozuldugunu gdstermektedir. Bizim c¢alismamizda Dbelirtilen parametreler
kullanilarak sklerodermali hastalarin sag ventrikiil diyastolik fonksiyonlar1

incelenmis ve sag ventrikiilde diyastolik disfonksiyon varligi gosterilmistir.

Sklerodermal1 hastalarda sag ventrikiil diyastolik fonksiyonlarinin incelendigi az
sayida caligma mevcuttur. Yapilan bir calismada slerodermali hastalarin sag
ventrikiil diyastolik fonksiyonlari, doku Doppler yontemi ile incelenmis ve kontrol
grubuna gore trikiispit E’/A’ oran1 daha diisiik, miyokardiyal relaksasyon zamani
daha uzun bulunarak sag ventrikiilde diyastolik disfonksiyon oldugu bildirilmistir
(71). Bu caligmada sklerodermali olgularda sol ventrikiil fonksiyonlarinda herhangi
bir degisiklik tesbit edilmeksizin, izole sag ventrikiil diyastolik disfonksiyonu
saptanmistir. Izole sag ventrikiil diyastolik disfonksiyonun saptanmis oldugu
calismalarda, sorumlu mekanizma olarak oncelikle pulmoner hipertansiyon iizerinde
durulmus olmasina ragmen, pulmoner hipertansiyondan sorumlu oldugu diisliniilen
pulmoner fibrozis ve derecesi ile sag ventrikiil diyastolik disfonksiyonu arasinda
herhangi bir iliski varligir gosterilememistir (71-73). Bizim ¢alismamizda pulmoner
arter basinglar1 degerlendirilmis ve gruplar arasinda anlamli farklilik saptanmamastir.
Gilliili ve arkadaslarinin ¢alismasina benzer sekilde bizim ¢alismamizda da her iki
ventrikiile ait miyokardiyal relaksasyon zamanlarimin sklerodermali hastalarda,
anlamli derecede daha uzun bulunmasi diyastolik disfonksiyonun her iki ventrikiilii
de etkiledigini gostermektedir (1). Diyastolik disfonksiyonun pulmoner
hipertansiyona sekonder olarak gelismesinden ziyade, esas olarak primer

miyokardiyal tutuluma bagl oldugu diisiiniilmektedir.

Sklerodermali hastalarda sol ventrikiiliin diyastolik fonksiyonlarinin degerlendirildigi
calismalarda celiskili sonuglar bildirilmistir. Plazak ve arkadaslart DDG ile mitral
E’/A’ oranlarinda azalma oldugunu gostermisken, Can ve arkadaslarinin
caligmasinda ise mitral E’/A’ oranlar1 normal bulunmustur (74,75). Can ve
arkadaslarinin bu farki, hastalarinda sol ventrikiil hipertrofisi, sistemik hipertansiyon
veya bobrek yetmezligi gibi sol ventrikiil diyastolik fonksiyonlarini etkileyebilecek
faktorlerin bulunmamasma baglamislardir. Ayrica Plazak ve arkadaglarinin

calismasindaki kontrol grubunun daha gen¢ yasta olmasmin da bu farkli sonucta
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katkis1 olabilecegi belirtilmistir. Bizim c¢alismamizda ise mitral E’/A’ oranlari
sklerodermali hasta grubunda daha diisiiktii, ancak her iki grup arasinda yas farki
yoktu ve bobrek yetmezligi olan hastalar calisma disi birakilmisti. Meune ve
arkadaslarinin sklerodermali 100 hastanin, ventrikiil fonksiyonlarin1 DDG yontemi
ile degerlendirdikleri ¢alismalarinda, sol ventrikiilde sistolik ve diyastolik
disfonksiyon tesbit edilmistir. Bu ¢alismada oldugu gibi bizim ¢alismamizda da yas
ve sistemik kan basinci agisindan iki grup arasinda fark olmadigindan, sklerodermali
hastalardaki sistolik ve diyastolik disfonksiyonun nedeni, intrensek miyokardiyal

tutulum sonucu gelisen fibrozis ve iskemiye baglanmistir (76).

Sklerodermali hastalarda ekokardiyografik ve niikleer yontemlerin kombine
kullanilmasiyla ile sol ventrikiil diyastolik fonksiyonlarinin degerlendirildigi bir
calismada, ‘gated’ miyokardiyal perfiizyon sintigrafisi ile miyokart perfiizyonunun
normal oldugu hastalarda bile ciddi diyastolik disfonksiyon varligi gosterilmistir
(72). Bu c¢alisma, sklerodermali hastalarda kardiyak tutulumun erken tesbitinde
ekokardiyografinin Onemini gostermistir. Ekokardiyografik olarak diyastolik
fonksiyonlarin degerlendirilmesinde hem konvansiyonel Doppler hem de DDG
yontemleri kullanilabilmektedir. Yapilan bir calismada sklerodermali hastalarda sol
ventrikiil diyastolik fonksiyonlari, hem konvansiyonel Doppler yontemi ile E/A
oranlar Olctilerek global olarak, hem de doku Doppler ekokardiyografi ile bolgesel
olarak degerlendirilmistir. DDG yontemi konvansiyonel Doppler ekokardiyografiye
gore cok daha fazla sayida hastada sol ventrikiil diyastolik disfonksiyonu oldugunu
gostermistir (77). Benzer sekilde yapilan bir bagka caligmada, sklerodermali
hastalarda her iki ventrikiiliin sistolik ve diyastolik fonksiyonlar1 bolgesel ve global
olarak degerlendirilmistir. Lateral, septal, anterior ve inferior bolgelerde ayr1 ayri S,
E’ ve A’ dalga hizlar1 ile E’/A’ oranlar dlgtilerek bolgesel, daha sonra da 4 degerin
ortalamasi alinarak global degerlendirme icin kullanilmistir. Sag ventrikiil bolgesel
sistolik ve global diyastolik fonksiyonlarinda bozulma saptanmistir. Bununla birlikte
sol ventrikiilde global sistolik ve diyastolik fonksiyonlarda degisiklik tesbit
edilmemesine ragmen, bolgesel olarak sol ventrikiilde sistolik ve diyastolik
disfonksiyon tesbit edilmistir. DDG yontemi global bozulmanin heniiz ortaya

citkmadiglr asamada, bolgesel degerlendirme imkani ile kardiyak tutulumun erken
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donemde tesbit edilmesine olanak sagladigindan, bu teknigin kullanilmasi
konvansiyonel Doppler ekokardiyografiye iistiinliik olusturmustur (75). Bizim
caligmamizda sklerodermali hastalarda hem konvansiyonel Doppler, hem de DDG
yontemi ile diyastolik fonksiyonlar degerlendirilmis olup, her iki ventrikiilde de
diyastolik disfonksiyon varligi gosterilmistir. Sklerodermali grupta E ve E’ dalga
hizlar1 daha yavas, E/A ve E’/A’ oranlar daha diisiik, deselerasyon zamani, IVRZ ve

miyokardiyal relaksasyon zamanlar1 daha uzun bulunmustur.

DDG ile hesaplanan sol ventrikiile ait E’ dalga hizinin 8 cm/sn altinda olmasi,
diyastolik disfonksiyonun her evresinde kullanilabilen, erken tanida onemli bir
parametre olarak kabul edilmektedir (76). Bizim ¢alismamizda E’ dalga hizi,
sklerodermali hastalarda kontrol grubuna gore, her iki ventrikiil i¢in de anlamh
olarak daha diigiik bulunmustur. DDG yo6ntemi konvansiyonel Doppler incelemeye
gore daha hassas bir metod olarak goriilmektedir. Sklerodermali hastalarda DDG ile
preklinik donemde kardiyak hasarin erken teshis edilmesi, gerekli tedavilerin

baslanmasi ve miyokart hasarinin ilerlemesini 6nlemek agisindan 6nemli olabilir.

Bizim ¢alismamizda kullanilan sistolik disfonksiyon varligin1 gésteren parametreler;
ejeksiyon zamaninin kisalmasi, IVKZ nin uzamasi, S dalga hiz1 ile IVA degerinin
azalmasidir. Doku Doppler ekokardiyografi ile oOlclilen sol ventrikiile ait
miyokardiyal sistolik dalga (S) hizinin > 7.5 cm/sn olmasi, ejeksiyon fraksiyonunun
normal oldugunu goésteren bir parametredir (71,76). Bizim c¢alismamizda
sklerodermali hasta grubunda sol ventrikiile ait S dalga hiz1 < 7.5 cm/sn 6lg¢lilmiistiir.
Yapilan bir bagka c¢alismada, S >12 cm/sn Olgiilen sklerodermali hastalarin,
hastaneye yatis sikligimin daha az oldugu goriilmistiir (73). Ayrica ejeksiyon
fraksiyonu normal olan hastalarda dahi S dalga hizinin, sistolik fonksiyonlar
degerlendirmede daha ayrintili bilgi verebilecegi gosterilmistir (76,78). Yapilan 2
farkl1 c¢alismada ise, sag ventrikiile ait S dalga hizlarnr DDG yontemi ile
degerlendirmis ve sklerodermali hastalarda daha diisiik bulunmustur. Ancak her 2
caligmada da sklerodermal1 hastalarin daha ytliksek pulmoner arter basinglarina sahip
olmalarinin sonuglar1 etkileyebilecegi diistiniilmiistiir (73,75). Bizim ¢alismamizda

ise, S dalga hizlar1 sklerodermali hasta grubunda daha diisiikk olmasina ragmen,
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pulmoner arter basinglart agisindan iki grup arasinda fark yoktu. Bu bulgular;
sklerodermali hastalardaki sistolik disfonksiyonun intramiyokardiyal damarlardaki
hasara bagli gelisen miyokardiyal iskemi veya kollajen birikimine baglh fibrozis

sonucunda gelistigini diistindiirebilir.

Ejeksiyon faz indeksi olarak kullanilan S dalga hizi, sistolik fonksiyonlar
degerlendirmede  kullanilabilmekle birlikte, yilk bagimlidir. Izovolumetrik
kontraksiyon fazi1 swrasinda dlgiilebilen IVA degeri ise yiikten bagimsiz,
miyokardiyal kontraktiliteyi degerlendirmede yol gosterici bir parametre olarak
kullanilmaktadir (79). Turhan ve arkadaglarinin kronik obstriiktif akciger hastaligi
olan hastalarda, IVA ve S dalga hizinin sag ventrikiil sistolik fonksiyonlarin
giivenilir bir gostergesi olarak kullanilabilecegini gostermislerdir (80). Bu ¢alismada
IVA ve S dalga hizlari arasinda iyi bir korelasyon varligi ile IVA degerinin sistolik
disfonksiyonu degerlendirmede S dalga hizindan daha duyarli oldugu gosterilmistir.
Pauliks ve arkadaslar1 atriyal septal defektli hastalarda defekt kapatildiktan sonra
olusan voliim degisiklikleri nedeni ile S dalga hizinin azaldigini, ancak IVA
degerinin degismedigini gdstermislerdir (81). Bu calismalar IVA’nin, yiikten
bagimsiz, iyi bir kontraktilite gostergesi oldugu goriisiinii desteklemektedir (79-81).
Caligmamizda sag ve sol ventrikiil sistolik fonksiyonlarimi degerlendirmek i¢in S
dalga hiz1 6l¢iimlerine ek olarak daha 6nce sklerodermali hastalarda hi¢ bakilmamis
olan IVA 6l¢iimleri yapilmistir. Sonugcta sklerodermali hastalarda S dalga hizlar ve
IVA &lgiimleri kontrol grubuna gore daha diisiik bulunarak, her iki ventrikiilde

sistolik disfonksiyon varligi gosterilmistir.

Biz bu ¢alismada her iki ventrikiiliin sistolik ve diyastolik fonksiyonlarini ayr1 ayri
degerlendirdigimiz gibi, her iki ventrikiiliin global fonksiyonlarin1 degerlendirmek
icin MPI” yi kullandik. Miyokart performans indeksi, hem sistolik hem de diyastolik
ventrikiil fonksiyonlarimi global olarak gosterdigi gibi, Onyiikk ve ardyiik gibi
faktorlerden de etkilenmemektedir (1). MPI hem konvansiyonel Doppler
ekokardiyografi, hem de DDG yontemi ile hesaplanabilmektedir. Konvansiyonel
Doppler ekokardiyografi ile olgiilen MPI’nin baz1 dezavantajlar1  vardir.

Konvansiyonel Doppler ile &lciilen MPi’nin yiikten etkilenebildigini gdsteren
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caligmalar mevcuttur (82,83). Ayrica konvansiyonel Doppler ekokardiyografi
yontemi ile MPI hesaplanirken, kullanilan zaman intervalleri ayni kardiyak siklustan
alinmadig1 i¢in, kalp hizindaki degisiklikler smirlayici olabilmektedir. Bununla
birlikte DDG yontemi ile MPI hesabinda, ayni kardiyak siklustaki zaman
intervallerini kullanmak miimkiindiir (84). Giillilii ve arkadaslarinin ¢alismasinda,
sklerodermali hastalarda sadece konvansiyonel Doppler ekokardiyografi yontemi ile,
her iki ventrikiile ait MPI &l¢iilmiistiir. Sol ventrikiile ait MPI kontrol grubuna gore
daha yiiksek bulunurken, sag ventrikiil MPI acisindan fark saptanmamuistir (1). Doku
Doppler ekokardiyografi kullanilarak MPI 6lgiimlerinin yapildigi ¢ok az sayida
calisma vardir. Yapilan bir ¢alismada, sklerdermali hastalarda DDG yontemi ile
sadece sag ventrikiile ait MPI 6l¢iilmiis ve bizim calismamiza benzer sekilde yiiksek
MPI degerleri bulunmustur (73). Bizim ¢alismamizda hem konvansiyonel Doppler,
hem de doku Doppler ekokardiyografi yontemleri kullanilarak her iki ventrikiile ait
MPI degerleri hesaplanmustir. Konvansiyonel Doppler yontemi ile hesaplanan
MPIi’nin normal referans degerleri, sol ventrikiil i¢in 0.39+0.05, sag ventrikiil i¢in
0.28+0.04 olarak kabul edilmektedir (49,54). Bizim ¢alismamizda kontrol grubunun
MPI degerleri belirtilen referans araliklarina yakin degerlerde bulunmustur. Her iki
yontemle de dlgiilen, hem sag ventrikiil, hem de sol ventrikiil MPI degerleri ise,
sklerodermali hastalarda istatistiksel olarak anlamli sekilde daha yiiksek
bulunmustur. Bu bulgular sklerodermali hastalarin sistolik + diyastolik global

fonksiyonlarinin, her iki ventrikiil i¢in de deprese oldugunu diisiindiirmektedir.

Erken donem sistolik ve diyastolik disfonksiyonu gostermede etkili olan PW DDG
yonteminin bazi teknik sinirlamalar1 vardir. Bunlarin en basinda PW DDG ile elde
edilen hiz Glgiimlerinin rotasyonel kuvvetlerden etkilenmesi gelmektedir. ‘Strain
rate’ gorlintiileme teknigi, rotasyonel kuvvetlerden etkilenmeyen, segmental olarak
doku deformasyonunu degerlendirebilen yeni bir yontemdir (80). Calismamizda
DDG yontemi ile goriintiiler elde edildiginden, ol¢iimlerin rasyonel kuvvetlerden
etkilenmesi ve duyarliliginin azalmas1 muhtemeldir. ‘Strain rate’ goriintiileme teknigi

ile yapilacak ¢aligmalarda bu sinirlama ortadan kalkabilecektir.
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Sonug olarak ¢aligmamizda, daha onceki caligmalardan farkli olarak, sklerodermali
hastalarda hem sag, hem de sol ventrikiiliin hem sistolik, hem de diyastolik
fonksiyonlar1 birlikte degerlendirilmistir. Sklerodermali hastalarda her iki ventrikiile
ait sistolik ve diyastolik disfonksiyon varligi ortaya konulmustur. Yine ¢alismamizda
sklerodermali hastalarda, ilk kez IVA &l¢iimleri yapilarak her iki ventrikiiliin sistolik
fonksiyonlar1 degerlendirilmistir. IVA degerinin diisiik bulunmasi erken
miyokardiyal tutulumun belirlenmesi agisindan 6nemli olabilir. Ayrica ¢calismamizda
MPI &lgiimleri konvansiyonel Doppler ekokardiyografi yani sira, daha onceki
calismalardan farkli olarak her iki ventrikiil icin de DDG yontemi kullanilarak
hesaplanmustir. Sklerodermali hastalarda MPI degerinin yiiksek olmasi her iki
ventrikiilde global bir disfonksiyon varligini ortaya koymustur. Bu bulgularin tesbit
edilmesi, sklerodermali hastalarin goriiniiste kardiyak agidan asemptomatik olsalar
dahi, erken miyokardiyal tutulumun tesbit edilmesi ve gerekli tedavinin uygulanmasi

ile hastaligin ilerlemesinin durdurulmasi agisindan 6nemlidir.

Calismamiz kesitsel bir ¢alisma niteliginde olup, sinirli sayida hasta ve kontrol
grubunu igermektedir. Bu bulgularin daha biiyiikk calismalarla desteklenmesi,
sklerodermali hastalarin prognozuna yonelik olarak gerekli onlemlerin alinmasi

acisindan yol gosterici olacaktir.
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6. OZET

Sklerodermali Hastalarda Kalbin Global Fonksiyonlarinin Ekokardiyografik
Doku Doppler ekokardiyografi ve Miyokart Performans Indeksi ile

Degerlendirilmesi

Amacg: Skleroderma yaygin vaskiiler lezyonlar, derinin fibrozisi ile giden ve akciger,
bobrek, kalp gibi organlar tutan bir bag dokusu hastaligidir. Kalp tutulumu olmasi
kotli prognozla iliskilidir. Kardiyak tutulum neticesinde perikardiyal efiizyon,
supraventrikiiler ve ventrikiiler aritmiler, ileti sistemi defektleri, kapak problemleri,
miyokart iskemisi, miyokart hipertrofisi ve kalp yetmezligi gelisebilir.
Kardiyopulmoner tutulumun erken tanis1 uygun tedavinin diizenlenmesi ve hastaligin

erken donemlerinde gerekli 6nlemlerin alinmasi agisindan 6nemlidir.

Materyal-Metod: Bu calismada sol ve sag ventrikiil fonksiyonlart 31 sklerodermali
ve 21 saglikli kontrol grubunda konvansiyonel ekokardiyografi, doku Doppler
ekokardiyografi ve miyokart performans indeksi kullanilarak degerlendirildi.
Miyokardiyal sistolik dalga (S), izovolumetrik akselerasyon (IVA) degeri, ejeksiyon
zaman (EZ) ve izovolumetrik kontraksiyon zamani (IVKZ) sistolik fonksiyonlari
degerlendirmek i¢in Ol¢iildii. Erken diyastolik (E ve E’) ve ge¢ diyastolik (A ve A’)
dalgalari, E/A ve E’/A’ oranlari, izovolumetrik relaksasyon zamani (iVRZ),

deselerasyon zamani (DZ) ise diyastolik fonksiyonlar1 degerlendirmek i¢in 6l¢tildii.

Bulgular: Calismamizda mitral S dalgasi, her iki ventrikiile ait ejeksiyon zamanlari,
sag ventrikiile ait IVA degeri, mitral ve trikiispit E/A - E’/A’oranlari, mitral ve
triklispit E’ Olgtimleri sklerodermali hasta grubunda kontrol grubuna gore anlaml
sekilde daha diisiiktii (p<0.0001). Trikiispit S dalgasi, sol ventrikiil IVA degerleri de
sklerodermali hasta grubunda anlamli sekilde daha diisiik saptandi (p<0.05). Mitral
DZ, her iki ventrikiile ait miyokardiyal RZ degerleri ile mitral IVKZ ise
sklerodermali hastalarda anlamli olarak daha yliksek bulundu (p<0.0001). Bunlara ek

olarak kontrol grubu ile kiyaslandiginda sag ventrikiil miyokart performans indeksi
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sklerodermal1 hasta grubunda anlamli sekilde yiiksek odl¢iildii (p<0.0001), ayrica sol
ventrikiile ait miyokart performans indeksi de sklerodermali hasta grubunda artmisti

(p<0.001).
Sonu¢: Calismamizda sklerodermali hastalarda global olarak sol ve sag ventrikiil
fonksiyonlart deprese bulunmus ve diyastolik ve sistolik fonksiyon bozukluklari her

iki ventrikiilde goriilmiistiir.

Anahtar Sozciikler: Skleroderma, Miyokart performans indeksi, Doku Doppler
ekokardiyografi
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7. SUMMARY

Detection of Cardiac Global Myocardial Functions in Scleroderma Patients by

Tissue Doppler Echocardiography and Myocardial Performance Index

Objective: Scleroderma is a connective tissue disease characterized by diffuse
vascular lessions and fibrosis of the skin and major organs including lungs, kidneys
and heart. When cardiac involvement appears clinically evident, it is recognized as a
poor prognostic factor. All cardiac structures may be involved, resulting in
pericardial effusion, supraventricular and ventricular arrhytmias, conduction system
defects, valvular impairment, myocardial ischemia, myocardial hypertrophy and
heart failure. The early detection of cardiopulmonary involvement in scleroderma is
clearly desirable both for optimal treatment and for implementation of preventive

measures in the early stages of the disease.

Materials and methods: In this study, left and right ventricular functions were
examined in 31 scleroderma patients and 21 healthy controls. Conventional and
tissue Doppler echocardiography and myocardial performance indexes (Tei index)
were used as measures of left and right ventricular global functions. Myocardial
systolic wave (S) velocity, isovolumetric acceleration (IVA), ejection time (ET) and
isovolumetric contraction time (IVCT) were calculated as systolic indices. Early
diastolic (E) velocity, late diastolic (A) velocity, Em/Am ratio, isovolumetric
relaxation time (IVRT), deceleration time (DT) were determined as diastolic

measurements.

Results: In our study mitral S wave velocity, ejection time for both ventricules, right
ventricular IVA, mitral and tricuspid E/A — E’/A’ ratio, mitral and tricuspid E’ were
significantly lower in scleroderma group compared with control group (p<0.0001).
Tricuspit S wave velosity, left ventricular IVA values were lower in the scleroderma
patients(p<0.05). Mitral DT, myocardial IVRT, mitral IVCT were significantly

higher in patients with scleroderma (p<0.0001). In addition right ventricular
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myocardial performance index was significantly increased in scleroderma patients
compared with control group (p<0.0001) and also left ventricular myocardial

performance index was increased in scleroderma group (p<0.001).
Conclusions: Based on our findings in this study, in scleroderma patients the global
left and right ventricular functions were depressed and diastolic and sistolic function

abnormalities were seen in both right and left ventricles.

Key Words: Scleroderma, myocardial performance index, tissue doppler

echocardiography
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