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SSc :Sistemik skleroz

DU :Dijitel iilser

PAH :Pulmonerarteryel hipertansiyon
IAH :Interstiyel akciger hastlig

GIS :Gastrointestinal sistem

HRQoL :Health-RelatedQulity Of Life

S-HAQ  :Skleroderma saglik degerlendirme 6lcegi
CMV :Sitomegaloviriis

ANA ‘Antiniikleer Antikor

LcSSc Sl kutanoz Sistemik Skleroz

DcSSc :Diffiizkutanoz Sistemik Skleroz

EULAR  :Avrupa Romatizma Ligi

ACR :Amerikan Romatoloji Koleji

MRSS :ModifiyeRodnan Cilt Skoru

GORH  :GastroézefagealReflii Hastaligi

DLCO :Karbon monoksit ditizyon kapasitesi

SFT :Solunum Fonksiyon testleri
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SISTEMIK SKLEROZ HASTALARINDA HASTALIK OZELLIKLERININ

YASAM KALITESINE ETKISININ ARASTIRILMASI

OZET

Amag: Sistemik skleroz (SSc) yaygin vaskiilopati, deri ve i¢ organlarin (akcigerler, bobrekler,
gastrointestinal sistem, kardiyovaskiiler sistem gibi) ilerleyici fibrozisi ile seyreden kronik,
otoimmiin romatolojik hastaliktir. SSc’li hastalarda gérsel etkilenme, sekil bozukluklar,
fonksiyonel kisithlik, organ sistem tutulumlar: gibi nedenlerle yasam kalitesi olumsuz
etkilenir. Yapilan c¢alismalarda her bir tutuluma iliskin ayri ayri ve farklt olgeklerle
degerlendirmeler yapilmistir. Hastalik yiikiine etkileri bakimindan bu ozelliklerin kiyaslandig
bir ¢alisma ise yoktur. Ulkemizde skleroderma hastalarinda yasam kalitesine iliskin yapilmus
herhangi bir ¢aliyma mevcut degildir. Bu c¢alismamin amaci “skleroderma saglik
degerlendirme 6l¢egi” kullanilarak SSc hastalarinda hastalik ozelliklerinin yasam kalitesine

etkisinin saptanmasidir.

Gereg ve Yontem: Calismamizda Ege Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar: Romatoloji
Amerikan Romatoloji Birligi kriterlerine gére tanisi konulan, 68 hasta ele alinmigtir. Sistemik
skleroz hastalarimin verileri retrospektif olarak degerlendirilmistir. Hasta ve hastalik
ozelliklerine iliskin veriler hasta poliklinik takip dosyalarindan, hastane veritabani
sisteminden, telefonla ya da poliklinik vizitleri sirasinda yiiz yiize yapilan goriismelerden elde
edilmistir. Hastalarin yasam kalitesi diizeyi “Skleroderma Saghk Derlendirme Olgegi (s-
HAQ)” anketi ile degerlendirilmigtir. Toplanan veriler olgu rapor formuna kaydedilmistir.
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Elde edilen veriler SPSS 20.0 paket programi kullanilarak analiz edilmistiryasam kalitesi
diizeyini gosteren S-HAQ skoru ile hasta ve hastalik ozelliklerinin iliskisi incelenmistir.
Ol¢iim degiskenleri ortalama%SD ile simflanmis veri ise sayi-% tablolart ile sunulmustur.
Bagimsiz degiskenlerin bagimli degisken itizerindeki etkisi ki-kare analizleri ile gosterilmistir.
Anlamli bulunan bagimsiz degiskenlerin bagimli degisken tizerindeki etkisi lojistik regresyon

modelleri ile aciklanmistir. P<0.05 anlamli kabul edilmistir.

Bulgular: Calismaya 63 ’ii (%92,6)kadin 68 hasta dahil edilmistir. Hastalarin yas ortalamast
56,76+11,5 olup medyan hastalik siiresi 13 (1-36) yuldir 37 (%54,4) hasta difiiz, 31 hasta
(%45,6) ise stmirlt hastalik tipine sahiptir. Rodnan deri skoru medyani 24(4-46) olup hastalik
yiikiinii gosteren “scleroderma clinical tirals consortium index (SCTCI)” medyant 11,5 (4-
29), S-HAQ medyani ise 5,8 (3,4-8) bulunmustur. Organ/sistem tutulumlarinin dagilimi
%97, 1’inde gastrointestinal sistem %73,5 ’inde interstisyel akciger; %70,6 sinda lokomotor
sistem; %67,6 ‘sinda dijital iilser; %52,9 °unda kontraktiir; %16,2 'sinde kardiyak; %16,2 de
pulmoner arteriyel hipertansiyon; %7,4 ‘de bébrek tutulumu seklindedir. S-HAQ skoru ile
Rodnan deri skoru arasinda koralasyon saptanmazken (r=-0,03; p>0,05); S-HAQ skoru ile
SCTCI skoru arasinda anlamli koralasyon saptanmistir (r=0,502,;P<0,001). Yasam
kalitesiyle organ/sistem tutulumlarinin iligkisi incelendigindeyse dijital iilser olup
olmamasina gére SHAQ skorlart arasinda anlamli fark gozlenmezken (p>0,05), interstisyel
akciger hastaligi, lokomotor tutulum kardiyak tutulum, pulmoner hipertansiyon, bobrek
tutulusu ve kontraktiir varliginda SHAQ skorlarinin anlaml sekilde daha yiiksek (yasam
kalitesinin daha kétii) oldugu saptanmistir (sirasiyla p=0,003; p<0,001; p<0,001; p<0,001,;
p=0,021; p=0,015). Kadin ve erkek arasinda SHAQ skorlarinda anlaml bir fark
bulunmazken (5,80(3,4-8) ; 6,5(5,4-7,2) ve p>0,05), yas (r=0,717 p=0,001) ve hastalik siiresi
(r=0,478, p=0,000) arasinda pozitif orta derecede anlamli iliski bulunmaktadir.

Hipotezler: Sistemik sklerozda yasam kalitesi hastalik tutulumlarindan etkilenir
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INVESTIGATION OF THE EFFECTS OF DISEASE CHARACTERISTICS ON
QUALITY OF LIFE IN PATIENTS WITH SYTEMIC SCLEROSIS

ABSTRACT

Aim: Systemic sclerosis (SSc) is a chronic, autoimmune rheumatological disease with diffuse
vasculopathy and progressive fibrosis of the skin and internal organs (lungs, kidneys,
gastrointestinal tract, cardiovascular system).Quality of life is adversely affected in patients
with SSc due to visual impairment, deformities, functional limitations, and organ system
involvements. In previous studies, evaluations of each involvement were made separately and
with different scales. To our knowledge, any study comparing these characteristics in terms of
their effects on disease burden does not exist. In our country, there are no studies on quality
of life in patients with scleroderma. The aim of this study is to determine the effects of disease
characteristics on quality of life in SSc patients by using the "scleroderma health assessment

scale" and to compare them to each other.

Materials and Methods: Our study included 68 patients who were diagnosed according to the
criteria of the “American Rheumatology Association, followed by the primary investigator in
the Scleroderma Outpatient Clinic of the Ege University Faculty of Medicine, Department of
Internal Medicine, Division of Rheumatology. The data of patients with systemic sclerosis
were evaluated retrospectively. Data were obtained from patients ’ outpatient follow-up files,
hospital database system, telephone or face-to-face interviews during outpatient clinic visits.
The patients included in the study were asked about their demographic information, then a
questionnaire was applied and the patients completed the "scleroderma health assessment

scale”. All information was recorded in the case report form.

The data obtained were analyzed using the SPSS 20.0 package program. The measurement
variables were presented as mean+SD and the categorical data were presented with number-
percentile tables. The effects of the independent variables on the dependent variables were
shown by chi-square analysis. The effect of the independent variables found significant on the
dependent variable was further analyzed with logistic regression analysis. p<0.05 was

considered significant.



Results: A total of 68 patients, 63 (92.6%) of whom were female, were included in the study.
The age of the patients was 56.5 and the median disease duration was 13 (1-36), 37 (54.4%)
patients had diffuse and 31 (45.6%) patients had the disease type. The median of the Rodnan
skin score was 24(4-46) and the median of the "scleroderma clinical tirals consortium index
(SCTCI)" showing the disease burden was found to be 11.5 (4-29) and the S-HAQ median
was 5.8 (3.4-8). The distribution of organ/system involvement was gastrointestinal system in
97.1%, interstitial lung in 73.5%; locomotor system in 70.6%; digital ulcer in 67.6%;
contracture in 52.9%; cardiac in 16.2%; pulmonary arterial hypertension in 16.2%; It is in
the form of kidney involvement in 7.4%.While no correlation was found between S-HAQ score
and Rodnan skin score (r=-0.03; p>0,05); A significant correlation was found between the S-
HAQ score and the SCTCI score (r=0.502;P<0.001). When the relationship between quality
of life and organ/system involvement was examined, no significant difference was observed
between SHAQ scores according to the presence of digital ulcer or not (p>0.05), while SHAQ
scores were significantly higher in the presence of interstitial lung disease, locomotor
involvement, cardiac involvement, pulmonary hypertension, kidney involvement and
contracture(worse quality of life, respectively p=0,003; p<0,001; p<0,001; p<0,001;
p=0,021; p=0,015). While there was no significant difference in SHAQ scores between men
and women (5.80(3.4-8) ; 6.5(5.4-7.2) and p>0.05), age (r=0.717 p=0.001) ) and disease
duration (r=0.478, p=0.000) there is a positive moderate significant relationship.

Hypotheses: Quality of life in systemic sclerosis is affected by disease involvement.



1.GIRIS

Kronik hastaliklar genellikle yavas ilerleyen, alevlenme ve yatismalarla seyreden ve siirekli
tedavi, bakim ve izlem gerektiren uzun donem saglik sorunlaridir. Bu hastaliklarda genellikle
tam iyilesme gézlenmez, dolayisiyla tedavide amag¢ fonksiyonlarin iyilestirilmesi ve bireyin
daha iyi hissetmesini saglamaktir. Bu nedenle de hastanin bedensel, zihinsel, duygusal ve
sosyal iyilik halinin 6znel ve/veya nesnel algisal diizeyde bir bilesimi olarak tanimlanan
"saglikla ilgili yasam kalitesi" kavrami ozellikle kronik hastaliklar ile ilgilenen tip alaninda
onemli bir konuma yerlesmistir (1) Romatizmal hastaliklar yasam kalitesini etkileyen en
onemli hastaliklardan biri  kabul edilmektedirler. Yapilan c¢alismalarda romatizmal
hastaliklarin bireyin yasam kalitesini diisiirdiigii gosterilmistir (2-4).

Sistemik skleroz (SSc) yaygin vaskiilopati, deri ve i¢ organlarin (akcigerler, bobrekler,
gastrointestinal sistem, kardiyovaskiiler sistem gibi) ilerleyici fibrozisi ile seyreden otoimmiin
romatolojik hastaliktir .(5). Romatizmal hastaliklar icinde en yiiksek mortaliteye sahip
hastaliklardan biridir. (6). Deri tutulumunun yayginligina gére: yiiz ve boyun disinda iistte
dirsekler ve altta dizlerin distalindeki deriyi tutan sinirlt kiitanéz ve gévdeyi de tutan yaygin
deri tutulumu ile seyreden difiiz kutanoz olmak tizere iki tipi mevcuttur (5). Hastaligin her iki
tipinde de benzer organ ve sistem tutulumlari olmakla birlikte bunlarin yayginligi ve siddeti
degisiklik gosterebilmektedir (5). SSc’li hastalarda olumsuz yasam kalitesi algisina sik
rastlamir ve bu durum ozellikle diifiiz tipteki hastalarda daha fazladwr (6). Kozmetik
degisikler, sekil bozuklugu, ellerdeki kontraktiirler, uyku bozuklugu, siddetli Raynaud
fenomeni ve dijital iilserlere bagl parmak ug¢larinda duyu bozuklugu ve agri, pruritus, erektil
disfonksiyon yasam kalitesini etkileyen baglica ozellikler arasinda sayilabilir (6-12). Ayrica
reflii, gecikmis mide bosalimi ya da inkontinans ile prezente olabilen gastarointestinal sistem
tutuluglari, interstisyel akciger hastaligi ve pulmoner arteriyel hipertansiyon da hastaliga

bagl yasam kalitesini olumsuz etkileyen diger unsurlar arasinda sayilabilirler (13-16).

Yasam kalitesini degerlendirmek amacuyla ¢esitli jenerik (kisa form 36, saglk degerlendirme
olcegi gibi gibi) olgekler mevcuttur (17,18). Jenerik olgekler herhangi bir populasyonda
hastalik veya bozukluk durumundan bagimsiz olarak girisimler ve durumlar karsisinda
benzerlik ve farkhiliklart ortaya koyarak, herhangi bir gruptaki saglhk durumunun cesitli
yvonlerini saptamak i¢in kullamlir. Hastaliga 6zgiil olgekler ise belli bir hastalik veya durumu
hedef alirlar ve boylelikle de o hastaliga iligskin olarak genel araglardan daha iyi bir ol¢iim

saglarlar.



SSc’de saglik degerlendirme olgegi, skleroderma saghk degerlendirme dlgegi, skleroderma
klinik arastirmalar konsorsiyumu gastrointestinal ol¢egi, Raynaud durum skoru gibi cesitli
Jenerik ve hastaliga ozgiil 6lgekler kullanilmaktadir (19). Bu ozgiil 6l¢eklerden “‘skleroderma
saghk degerlendirme olgegi’nin (scleroderma health assesment questionnaire-S-HAQ)

Tiirkge gecerlilik ve giivenilirlik ¢calismast yapilmistir (20).

Bu ¢alismada Tiirkge gegerlilik ve giivenilirligi ¢alisilmis “skleroderma saglik degerlendirme
olcegi’nin (scleroderma health assesment questionnaire-SHAQ) kullanilarak SSc

hastalarinda hastalik ozelliklerinin yasam kalitesine etkisinin saptanmasi amaglanmistir.

2.GENEL BILGILER

2.1. SKLERODERMA

Skleroderma (kelimenin tam anlamuyla "sert cilt"), nadir gériilen ve etiolojisi tam olarak
bilinmeyen kronik sistemik bir hastaliktir. Derinin kalinlasmasi, basta akcigerler,

gastrointestinal traktus,kalp ve bobrekler gibi bir ¢cok organlarin tutulumlariyla
karakterizedir (21).

2.2 SISTEMIK SKLEROZ EPIDEMIYOLOJISI

Sistemik sklerodermanin insidansi ve prevalans tahminleri, cografi konum ve siniflandirma
kriterlerine bagh olarak biiyiik 6l¢iide degisir. Yas,cinsiyet,etnik kéken hastaliga yatkinligi
belirleyen énemli faktorlerdendir.Kadinlarda erkeklerden daha ¢ok goriiliir, dogurganlik
caginda pik yapar ve menopoz sonrasi azalir.Afrika kokenli Amerikalilarda beyazlara oranla

daha sik ve daha erken yagsta goriiliir(21).

2.3. ETYOPATOGENEZ

SSc patogenezi olduk¢a karmasik olup, vaskiilopati, hiicresel ve humoral immiinite,
organlarda visseral ve vaskiiler fibrozis, patogenezin temel basamaklaridir. Patogenezde
genetik duyarlilik, ¢evresel faktorler ( Silika tozuna, vinil kloriire, epoksi reginelere ve diger
organik ¢oziiciilere maruz kalma ), enfeksiyoz ajanlar ( CMV, parvoviriis B19, EBV) sorumlu

olarak gosterilmistir(21). Humoral immunitenin patogenezinde rol oynayan otoantikor tipi ile

2



hastalik fenotipi arasinda iliski oldugu gériilmiistiir. Diffiiz kiitanoz ssc’de Topoizomeraz-I,
U3-RNP, RNA polimeraz 11 gériiliirken, sinirlt kiitanoz SSc’de Sentromer proteinler,Th/To,
PM/Scl goriiliiyor(21).

2.4.Tani kriterleri

Amerikan Romatoloji Cemiyeti (ACR) ilk kez 1980 de siniflama kriterleri olusturmustur.
Fakat pek ¢ok eksigi olmasi nedeniyle, ozellikle erken donem hastalik ve lcSSc tanisinda
yetersiz kaldigindan, elestirilere maruz kalmistir. Bu nedenle 2013 yilinda yeni siniflandirma

kriterleri gelistirilmistir (22).Bu kriterler Tablo-/ 'de 6zetlenmistir.

Tablo 1.ACR/EULAR 2013 Skleroderma siniflandirma kriterleri

Items Sub-items [ weight

Skin thickening of the fingers of both hands extending 9
proximal to the metacarpophalangeal joints

Skin thickening of the fingers Puffy fingers
(only count the highest score) Whole Finger, distal to MCP

Finger tip lesions Digital Tip Ulcers
(only count the highest score) Pitting Scars

Telangiectasia \

|Abnormal nailfold capillaries |

SRR SRR \CRIEEVI \CRIE - V]

Pulmonary arterial hypeﬁénsion and/or Interstitial lung
Disease

Raynaud’s phenomenon

w

Scleroderma related antibodies ’ 3
(any of anti-centromere, anti-topoisomerasel [anti-ScL 70],
anti-RNA polymerase Il1)

[ TOTAL SCORE:

\Patients having a total score of 9 or more are being classified as having definite systemic sclerosis.

2.5. SINIFLANDIRMA
2.5.1. Diffiiz kutanéz sistemik skleroz ( dcSSc)

Tipik olarak ellerden bagslayarak hizla kollara, govdeye ve yiize yayilan cilt kalinlagmasi ile

karakterizedir.Hastaligin erken doneminde pozitif antikor profiline gore i¢ organ tutulumu

riski yiiksektir(23).



2.5.2. Sinirlt kutanoz sistemik skleroz (1cSSc)

CREST Sendromu (kalsinozis, Raynaud fenomeni, ozefagial dismotilite, sklerodaktili ve
telenjiektazi) olarak da adlandwrilir. Deri kalinlasmasi kol, el ve bazen yiiz ile sinirli olup, i¢

organ tutulumunun daha yavas ilerlemesi ile karakterizedir.(23)

¢

2.6. KLINIK OZELLIKLER
2.6.1. Raynaud fenomeni

Soguk ve emosyonel strese maruz kalindiginda el ve ayak parmaklarinda (bazen burunda)
dolasim bozukluguna bagl renk degisikligi ile karakterizedir. Solukluk ile baslayip
arkasindan siyanoz, son olarak isitmayla eritem gelisen 3 fazli renk degisikligi tipiktir. Bu
semtomlar genellikle hafif atlatiimakta, semptom siiresi ortalama 10-15 dakika siirmektedir.
Altta yatan herhangi bir hastalikla iliskili olmayip, ANA negatiftir ve genellikle <20 yas
kadinlarda rastlamr. Raynaud ataklar: yogun ve uzun siireli oldugunda veya ilk kez 20

vasindan sonra ortaya ¢iktiginda, altta yatan bir otoimmiin bozukluga ikincil olma olasilig

artar (23).

2.6.2. Deri degisiklikleri

Doku sisligi ve israrci kasinti, deSSc 'nin erken inflamatuvar (6dematoz) safhasinda gériilen
bulgulardandir. Sonraki haftalar ve aylarda 6dematéz safha fibrotik safhaya ilerler. Fibrozis
dermisten baslayip subkutan dokuya ilerledik¢ce parmaklarda ilerleyici fleksiyon
kontraktiirleri gelisir. DcSSc’de Raynaud fenomeni ile organ tutulumlar: arasinda kisa siire
(haftalar veya aylar) varken, IcSSc’de siklikla birkag yildwr (23).Ciltteki sklerozu gostermek
amactyla Modifiye Rodnan Deri Skoru kullanilir (MRSS).(Sekil 1).

Sekil 1. Modifiye Rodnan Deri Skoru



Date of Examination:

Right Left

Fingers o |10 |20 |30 o (10|20 |30
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Forearms o 1020 3o 1Ol 2030
UpperArms | o1 | 101 200 300 |e0) | 1001|200 | 30
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Abdomen o (10|20 |30
Thighs o010 2030|0010/ 20][30
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Column Totals
Total:
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Agril dijital iilserler, boyunda, yiizde, dudak ve dilde rastlanan telanjiektaziler SSc 'nin diger

deri bulgularidir(23).

2.6.3. Gastrointestinal Sistem Tutulumu

Gastrointestinal sistem tutulumu sonucunda gelisen semptomlar SSc hastalarinin hayatini

zorlastiran semptomlardandir. Bu tutulumun ozelligi diiz kas fibrozu nedeniyle ozefageal

disfonksiyon gelismesidir. Bunun sonucunda hastalarda yutma giicliigii ve alt ozefagus

sfinkter basincinda azalmadan dolayr gastro-ozefageal reflii hastaligi (GORH) gelisir. Tedavi

edilemeyen GORH, kanser riski yiiksek olan Barret Ozofagus’a neden olabilir.

Ince bagirsak tutulumunda asirt bakteri cogalmasi nedeniyle diyare, malabsorbsiyon ve

fonksiyonel ileus, yani psodoobstriiksiyon geligir. Kolonik ve anorektal tutlumda ise

konstipasyon, megakolon, divertikiil, rektalprolapsus ve fekal inkontinans gelisebilir (23).

2.6.4. Akiger tutulumu

Pulmoner tutulumun bashca 2 sebebi [AH ve PAH 'tir. [AH restriktif akciger hastaligina
neden olur. Risk faktorleri arasinda erkek cinsiyet, diffiiz deri tutulumu, siddetli GOR , ilk
basvuruda azalmis FVC veya DLCO olmasi sayilabilir.PAH:sag kalp kateterizasyonu ile



istirahat swrasinda ortalama pulmoner arteriyel basincin >25 mmHgyi ge¢mesi olarak

tamimlanir ve SSc’nin en 6nemli komplikasyonlarindan biridir.

Risk fakeorleri: stmirly deri tutulumu, hastaligin ileri yasta ortaya ¢ikmast ve Raynaud
fenomeni varligidir.PAH prognozu, pulmoner arteriyel basincindaki yiikselme ile iliskili
oldugu bildirilmistir. Her 2 tipin teshisinde de SFT, FVC ve DLCO kullanilir. [AH da FVC ve
DLCO degerlerinde es zamanda azalma gozlenirken PAH da DLCO degerleri hizli sekilde
diisebildigi belirtilmistir. IAH min en iyi tarama yontemi HRCT, PAH 'in ise Doppler
ekokardiyografisidir. (23).

2.6.5. Kardiyak tutulum

Miyokard, perikard ve ileti sistemi dahi/ kalbin tiim boliimleri etkilenebilir. Hem IcSSc hem de
dcSSc tiplerinde ortaya ¢ikabilirken, dcSSc’de lcSSc’ye oranla daha siddetli seyir ettigi
gozlemlenmistir. Deri tutulumu hizli progrese olan ve anti-U3-RNP pozitifligi olan SSc

hastalarinda kardiyak tutulum riski yiiksektir.

Tekrarlayan koroner mikrovaskiileriskemi, iskemik nekroza yol agan miyokardiyal
inflamasyon ,reperfiizyon hasari ve miyokard fibrozu kardiyak tutulumun patogenezini

olusturur.

Kardiyak tutulum genelde PAH veya skleroderma renal krize ikincil goriilebilir. Kalp
vetmezligi veya ciddi aritmiler ortaya ¢ikana kadar belirti olmadigindan, asikar hale

geldiginde mortalitede artis beklenmelidir.

Hem yapisal hem de fonksiyonel skleroderma ile ilgili kardiyak patolojilerin erken tespiti igin
rutin kullanilan EKG ve PAAG sensitvitesi diisiik oldugundan, Doppler Ekokardiyografi,
kardiyak MR, PET ve radyoniiklid ventrikiilografi yapilmalidir (23,24,25).

2.6.6.Renal tutulum

Sklerodermada bobrek bulgulari siklikla goriiliir. En sik goriileni kronik hastaliga bagl
bobrek fonksiyonlarinda azalmadir, ancak klinik olarak en 6nemlisi skleroderma bobrek
krizidir (SBK). Patogenezinde renal kortikal aterlerin vakiilopatisiyatar. Bu yasami tehdit

eden komplikasyon, dcSSc vakalarimin %15 kadarinda goriiliir.

Vakalarin ¢ogu, hastaligin ilk 12 ayt icinde ortaya ¢ikar. Tipik olarak, hastalar hipertansiyon
ve ilerleyici bobrek yetmezligi ile basvururlar. Fakat hastalarin yaklasik %10 kadarinda kan



basinct normal olup, proteiniiri, hematiiri, mikroanjiyopatik hemoliz ve trombositopeni

saptanabilir. Arkasindan hizla renal yetmezlik geligebilir.

Bagsvuru sirasinda kreatinin degerini >3 mg/dl olmasi kétii prognoza igarettir. Anjiyotensin

doniistiiriicii enzim (ACE) inhibitérlerinin kullanimi prognozu énemli él¢iide iyilestirmektedir

(26).

2.7. Organ hasarinin degerlendirilmesi

Organ hasart SSc ‘ nin en 6nemli komplikasyonu olmasina ragmen hasari tanimlamak ve
olemek icin klinik aracin olmamasi, “Skleroderma Klinik Arastirmalar Konsorsiyumu Hasar

Indeksi” nin (SCTC-DI) gelistirilmesine neden olmustur.

SCTC-DI, 6 organ hasart (deri, eklem, gastrointestinal trakt, bobrek, akcigerler, kardiyak)
ile ilgili toplam 23 sorudan ibaret anketin skorlarina gore hesaplanir. Tavan puan 55 dir,

ama >33puanin yasamla bagdasmadig diisiiniilmektedir (27).

3.Tedavi

Sistemik skleroz hastalik belirtileri ve organ tutulumunun ¢ok yiiksek heterojenite gostermesi
sebebiyle tedavi hasta bazinda organ tutulum paternine gore ozellestirilmelidir. 2017 'de

EULAR tarafindan organ tutulumuna spesifik tedavi énerileri derlenmistir (28).

Raynaud fenomeninin tedavisi icin ilk basamak tedavi igin kalsiyum kanal blokerleri (ozellikle
nifedipin) onerilmektedir (28,29). Diger tedavi segenekleri fosfodiesteraz 5 inhibitorleri,

intravenoz iloprost ve fluoksetindir(29-32).

Dijital iilser tedavisinde intravenoz iloprost onerilmektedir (33). Fosfodiesteraz 5
inhibitorleri da etkili bulunmustur (34). Yeni dijital iilser gelisimini 6nlemede, kalsiyum kanal

blokeri ve intravendz iloprost’a yanitsiz vakalarda bosentan énerilmektedir (28,35).

PAH tedavisinde, endotelin reseptor antagonistleri (bosentan, ambrisentan, masitentan),
fosfodiesteraz 5 inhibitérleri (tadalafil, sildenafil) ve riociguat kullaniimaktadwr. 2017
EULAR klavuzu onerisiyle PAH tedavisinde epoprostenol ve iloprost da diisiiniilmelidir(28).

DcSSc erken donem deri tutulumunda diisiik doz metotreksat onerilir. Metotreksat in i¢ organ
tutulumuna etkisi bilinmemektedir (28). Metotreksat disinda, Siklofosfamid ve mikofenolat

mofetil(MMF)’in de cilt bulgularini iyilestirdigine dair bulgular mevcuttur (36)
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Akciger tutulumunda siklofosfamid ve mikofenolat mofetil kullanilabilir. Birbirine
tstiinliikleri gosterilmese de MMF’in daha iyi tolere edilebildigi kanitlanmustir(37). Erken
SSc’de Tosiluzumab 'in da akciger fonksiyonlarini koruyabildigini gosteren ¢alismalar
vardir(38). SSc’ye bagh IAH da etkisi kanmitlanmis diger tedaviler, rituksimab ve bir
tirozinkinaz inhibitérii olan nintedanib 'dir (39,40). Myeloablatif otolog kék hiicre
transplantasyonu, siklofosfamid’e kiyasla artmis tedavi iliskili 6liime ragmen, uzun dénem
olaysiz sagkalimda belirgin fayda saglamistir (41). EULAR klavuzu tarafindan hizly ilerleyen
ve organ yetmezlik riski yiiksek se¢ilmis hastalara énerilmektedir (28). Tedaviye yanitsiz
hastalarda Akciger transplantasyonu bir secenek olabilir. Bu hastalarda, SSc olmayan IAH
olan hastalara gore 1 yillik sag kalim daha diisiiktiir fakat SSc’si olmayan PAH I1 hastalara
benzerdir (42).

Sistemik skleroz renal kriz tedavisinde ACEI kullanilir (43). Son donem béobrek yetmezligi
(SDBY) olan hastalarda hemodiyaliz tedavisi uygulanabilir. Bu hastalarda, SSc olmayan
SDBY olan hastalara gére sag kalim diigtiktiir (44). EULAR 2017 tedavi kilavuzunda, renal
kriz icin primer koruma amaglh ACEI baslanmamasi ve SRC riski tasiyan (glukokortikoid

kulllanimi vb.) hastalarda dikkatli kan basinct ve renal fonksiyon testi kontrolii énerilir (28).

SSc iliskili gastro-ozefageal reflii tedavisinde proton pompa inhibitorleri faydalidir. EULAR
2017 SSc tedavi kilavuzu tarafindan, randomize kontrollii ¢alisma eksikligi olmasina karsin
motilite bozuklugu iliskili gastrointestinal sikayetler i¢in prokinetik ilagclar énerilmektedir
(28). Ince bagirsakta asiri bakteri cogalmasina karsi, aralikli antibiyotik kullanimi
onerilmigtir (28).

Myokardit gelisen hastalarda, erken ran: ve immunsupresyon (glukortikoid ve siklofosfamid)
ile kardiak hasarin ve progresyonun onlendigi gosterilmistir (45). Diisiik doz asetil salisilik
asit v ekalsiyum kanal blokeri alan SSc hastalarinda primer kardiak olay riskinin daha az

oldugu gosterilmistir (46).

Calismalarda deri ve akciger bulgularinda anlamli gerileme saglayan tirozin kinaz inhibitorii
imatinib 'in ve deri bulgularinda anlamli gerileme saglayan TGF beta inhibitorii

fresolimumab i yaygin kullanimi igin heniiz €K ¢calismalara ihtiyag vardir (47,48).

4. YONTEM VE ARACLAR

4.1. Arastirmanin Tipi



Arastirmamiz retrospektif ve ilag disi bir arastirmadir.

4.2. Arastirmanin Yeri ve Zamani

Arastirma 28.07.2021- 05.11.2021 tarihleri arasinda Ege Universitesi Tip Fakiiltesi I¢
Hastaliklart Romatoloji Bilim Dali Skeroderma Polikliniginde gergeklestirilmistir. Calismaya
American College of Rheumatology/European League Against Rheumatism siniflama

kriterlerine gore sistemik skleroz tanisi ile takipli 68 hasta alinmistir.

4.3. Arastirmanin Yontemi

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar1 Romatoloji Bilim Dali Skeroderma
Polikliniginde American College of Rheumatology/European League Against Rheumatism
swmniflama kriterlerine gore sistemik skleroz tanist ile takipli, 18 yasy tizeri olan hastalar rutin
poliklinik kontrolleri sirasinda, ¢calisma yapildigi déneme kontrolii denk gelmeyen hastalara

ise telefonla tarafimca ulasilarak ¢calismaya davet edilmistir.

Calismaya katilmay: kabul eden hastalara arastirmanin amaci, siiresi, beklentilerimiz,
kullanilan degerlendirme formlart ve ne amacla kullanildiklar: hakkinda yazili ve sozlii
olarak bilgi verilmistir. Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu tarafindan belirtilen
standartlara uygun olarak “Goniillii Kabul Formu™ hastalara imzalatilmistir. Calismaya
alinan hastalarin yas, cinsiyet, medeni durum, ¢ocuk sahibi olma, bakim vermesi gereken ya
da yardim alabilecegi kisilerin varligi, eslik eden hastalik varligi sorgulayan sosyo-
demografik veri formu tarafimca doldurulmus, hastalik siiresi, tipi (svmirli/difiiz tip SSC),
tutulan organ/sistemler [deri tutulusunu yayginlik/siddet skoru (Rodnan deri skoru ile ifade
edilir), interstisyel akciger hastaligi, pulmoner hipertansiyon, kalp tutulusu, bébrek tutulusu,
gastrointestinal sistem tutulusu, lokomotor sistem tutulusu, dijital iilserler, kontraktiir varligi],
SCTC-DI skoru, aldigi tedaviler (immunsupresif tedavi alip almadigi) gibi hastalik ozellikleri

hasta dosyalart retrospektif taranarak elde edilmistir.

Once 68 hastada hastalik alt tipi, tutulan organ ve sistemler, Rodnan, SCTC-DI skorlar:
belirlenmis ve S-HAQ skorlart hesaplannugtir. Sonra hastalik ozellikleri ile S-HAQ skoru

arasindaki iliski irdelenmistir.
4.4. Dislanma kriterleri

Calismanmin dislanma Kriterleri yoktur.



4.5. Degerlendirmede Kullanilan Araglar

SSc hastalarimin yasam kalitesinin degerlendirilmesinde kullanilan yontemlerden biri S-HAQ
yontemidir. S-HAQ, HAQ-DI ( engellilik indeksi ) ve VAS ( Viziiel Analog skalasi) bilesimiden

olusan bir olcektir.

HAQ-DI — 8 boliimdiir ( giyinme, kalkma, yemek yeme, yiiriime, hijyen, uzanma, kavrama ve

aktiviteler )ve her bir boliimde 2 ve ya 3 soru bulunur.

VAS — Son 1 haftada Raynud fenomeni, dijita/ iilser, sindirim sistemi, solunum sistemi,
skleroderma ile ilgili tiim sikayetlerin giinliik aktivitelere ne kadar engel oldugunu

sorgulayan, cevaplarin 15 cm uzunlugundaki ¢izgi tizerinde degerlendirildigi bir 6l¢ek
tirtidiir. Sonug¢ olarak S-HAQ, HAQ-DI + VAS / 13 ile hesaplanir.

4.5.1. Sosyodemografik veri formu

Yas, cinsiyet, medeni durum, ¢ocuk sahibi olma, bakim vermesi, gereken ya da yardim
alabilecegi kisilerin varligi, varsa eslik eden hastaliklar, hastalarin kendilerinden

ogrenilmigtir.

4.6. Istatiksiel analiz

Veri ¢oziimleme icin SPSS 20.0 kullanilmug, ol¢ciim degiskenleri ortalama£SD ile siniflanan
veri ise sayi-% tablolart ile sunulmugtur. Bagimsiz degiskenlerin bagimli degisken tizerindeki
etkisi kKi-kare analizleri ile gosterilmis, anlamli bulunan bagimsiz degiskenlerin bagimli
degisken iizerindeki etkisi lojistik regresyon modelleri ile actklanmistir. P<0.05 anlaml kabul

edilmistir.
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5. BUGULAR

Calismaya dahil edilen 68 hastadan 63 i (%92,6) kadn, 5°i (%7,4) erkektir. Yas ortalamasi
56,76x11,55, hastalik siiresi medyanti ise 13 yildir. Olgularin 37 ’si (%54,4) difiiz kutanéz SSc,
31°i (%45,6) ise stmirl kutanéz SSc’dir Hastalarin %97, 1 inde GIS tutulumu, %73,5 ’inde
IAH, %70,6 sinda lokomotor tutulum ,%67,6 sinda DU, %52,9 'unda kontraktiir, %16,2 sinde
kardiyak tutulum, %16,2 sinde PAH, %7,4 iinde renal tutulum gozlenmistir. Ortalama
Rodnan Skoru 24,34+9,88 (medyan 24); SCTC-DI skoru 13.06+6.62 (medyan: 11,5) ve S-
HAQ ise 5.97+1,03(medya$.8) tiir.

En sik goriilen tutulum gastrointestinal tutulum olup 66 hastada (%97,1) saptanmigtir. GIS’i
takiben akciger tutulumu izlenmis olup 50 olguda ( %73,5) interstisyel akciger hastaligi
seklinde izlenmistir. Diger organ/sistem tutulumlar: sirasiyla %70,6 sinda lokomotor sistem;
%67,6 'sinda dijital iilser; %52,9 'unda kontraktiir, %16,2 'sinde kardiyak; %16,2 de
pulmoner arteriyel hipertansiyon; %7,4 de bobrek tutulumu seklindedir. Hastalik ozellikleri

Tablo-1 de ozetlenmistir.

Yasam kalitesi diizeyi S-HAQ 6l¢egi ile degerlendirilmig ve S-HAQ skorunun klinik
ozelliklerle iliskisi irdelenmistir. Hastalar cinsiyetine gore tabakalandirildiginda yasam
kalitesi diizeylerinin benzer oldugu gériilmiistiir [ (kadinlarda 5,80(3,4-8) iken erkeklerde 6,5
(5,4-7,2) olup p=0,23. S-HAQ skoru ile yas arasinda pozitif yonde gii¢lii iliski
bulunmaktadwr (r=0,717 p=0,001), hastalik siiresi arasinda pozitif orta derecede anlamll
iliski bulunmaktadwr (r=0,478, p=0,001). S-HAQ skoru ile Rodnan deri skoru arasinda
korelasyon saptanmamistir (r=-0,03; p=0,755). Ote yandan S-HAQ skoru ile SCTCI skoru
arasinda anlaml koralasyon saptanmustir (r=0,502,p<0,001). Yasam kalitesiyle organ/sistem
tutulumlarimin iligkisi incelendigindeyse dijital iilseri olan ve olmayan hastalarin SHAQ
skorlarinin benzer oldugu (DU olan 6,1x1.1; DU olmayan 5,7+ 0,8, p=0,136)goriilmiistiir.
SHAQ skorlari interstisyel akciger hastaligr olanlarda 6,2+0,9 iken olmayanarda 5,4+0,9
olup IAH olanlarin SHAQ skorlart anlamli sekilde yiiksek bulunmustur (p=0,003). Kardiyak
tutulumu olan olgularin medyan SHAQ skorlart 7,5 (5,5-8) olmayanlarinsa 5,6 (3,4-7,8) olup
anlamli sekilde daha yiiksektir (p<0,001). Benzer sekilde pulmoner arteriyel hipertansiyonu
olanlarin da SHAQ skorlart anlamli sekilde yiiksek bulunmustur [medyan 7,6 (6,0-7,9) a
karsin 6,0 (3,4-8,0, )p<0,001]. SHAQ skorlar: kontraktiirii olanlarda 6,3%1,2 iken
olmayanarda 5,7+0,7 olup kontraktiirii olanlarin SHAQ skorlari anlamli sekilde yiiksek
bulunmugtur (p=0,015). Bobrek tutulumu olan olgularin medyan SHAQ skorlart 7,3 (6,0-7,8)
olmayanlarinsa 5,7 (3,4-8,0) olup anlamli sekilde daha yiiksektir (p=0,021). Lokomotor
tutulumu olmayanlarin medyan SHAQ skorlar1 5,320+0,86 iken, olanlarda anlamli olarak
daha yiiksekti 6,242+0,99 (p<0,05).Hastalarin %97,1 'inde GIS tutulumu mevcut ve dagilimin
dengesiz olmasi sebebiyle istatistik hesaplama yapilamamistir. S-HAQ skoru ile organ
tutulumlary arasindaki iligki Tablo-2 de ozetlenmistir.
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Tablo 2. Hastalarin Klinik Ozellikleri

Ozellikler n(%); ortxSD; medyan(min-max)
Yas (y1l) 56,76+11,55
Cinsiyet (k/e) 63/5 (92,6/7,4)
Hastalik siiresi (yil) 13 (1-36)
Hastalik tipi
difiiz kutanoz | 37 (54,4)
stirlt kutanoz | 31 (45,6)
Rodnan Skoru 24.34+9,88
SCTC-DI skoru 11,5 (4-29)
S-HAQ 5,8 (3,4-8)
Etkilenen organ/sistemler
gasrointestinal tutulum | 66 (97,1)
akciger tutulumu | 50 (73,5)
lokomotor sistem tutulumu | 48 (70,6)
dijital iilser varlig1 | 46 (67,6)
kontraktiir varligi | 36 (52,9)
kardiyak tutulum | 11 (16,2)
pulmoner arteriyel | 11 (16,2)
hipertansiyon
renal tutulum | 5 (7.4)

Tablo 3. S-HAQ skoru ile organ tutulumlar: arasinda iliski

Tutulumu olanda Tutulumu olmayanda p
SHAQ SHAQ
Gastrointestinal 5,99+1,03 5,05+0,49 foieled
Akciger 6,19+0,99 5,37+0,93 0,003
Lokomotor 6,242+0,99 5,320+0,86 0,001
sistem
Dijital ilser 6,10+1,11 5,70+0,81 0,136
Kontraktiir 6,25+1,18 5,65+0,74 0,015
Kalp 7,50(5,5-8,0) 5,60 (3,4-7,8) <0,001
Pulmoner 7,20(6,0-7,9) 5,5(3,4-8,0) <0,001
arteriyel
hipertansiyon
Bobrek 7,30 (6,0-7,8) 5,7 (34-8) 0,021

Dagilim ézellikleri nedeniyle PAH, kardiyak tutulum, renal tutulum gruplarinda S-HAQ icin ortalama yerine
medyan alinmustir. *** Hastalarin %97,1’inde GIS tutulumu mevcut ve dagilimin dengesiz olmasi sebebiyle

istatistik hesaplama yapilamamigtir.
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Tablo 4. S-HAQ skoru ile hastalik siiresi, yas, Rodnan skoru ve SCTC-DI ile arasindaki
iligki

S-HAQ (P)
Yas (yil) 0,001
Hastalik siiresi (yil) 0,001
Rodnan skoru 0,755(-0,039)
SCTC-DI 0,001

Spearman korelasyon testine gore, Rodnan Skoru ve S-HAQ arasindaki iligki istatistiksel
olarak anlamli degildir (p= 0,755).

S-HAQ ile hastalik siiresi arasinda pozitif orta derecede anlamly iliski bulunmaktadir
(p=0,001). SCTC-DI skoru ile S-HAQ arasinda pozitif orta dereceli iligki istatistiksel olarak
anlamhdr (p<0,05). Yas ile S-HAQ arasinda pozitif yonde gii¢lii iliski

bulunmaktadir(p=0,001).
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6.TARTISMA

Sistemik sklerozis fibrozis, inflamasyon ve vaskiiler degisiklikler ile seyreden, daha ¢ok
kadinlart etkileyen, ilerleyici kronik bir bag dokusu hastaligidir. Yapilan ¢alismalar
sonucunda SSc’li hastalarin saglikla ilgili yasam kalitesinin diger romatizmal hastaliklart
veya kronik rahatsizliklar: olan hastalarla karsilagtirildiginda énemli derecede olumsuz
etkilendigi goriilmektedir (49). SSc hastalarinda saglhikla ilgili yasam kalitesini (HRQoL)
degerlendirmek icin cesitli araglar mevcuttur. Bunlardan “skleroderma saglik degerlendirme
olgegi” hastaliga 6zgiin dlgeklerden biri olup yakin zamanda iilkemizde de validasyonu
yapumistir (49). Calismamiza alinan hastalarin yasam kalitesi de “skleroderma saglik
degerlendirme 6l¢egi” ile degerlendirilmis ve hastalik ozelliklerinin yasam kalitesine etkisi

arastirilmistir.

Calismaya dahil edilen hastalarin demografik ézelliklerine bakildiginda, 68 hastadan %92,6
st kadin, %7,4 ii ise erkek ( kadin:erkek: 12,5:1) ve yas ortalamasinin 56,76+11,55 oldugu,
olgularin %54.4 iiniin difiiz tipte ve hastalik stiresininse medyan 13 yi/ oldugui saptanmistir.
Literatiirde kadin/erkek orani 6:1-9:1 civarinda olup bizimkine gére daha diistiktiir (50-52)
Bu durum pandemi nedeniyle kohorttaki tiim hastalara erisememizden kaynaklaniyor olabilir.
Benzer sekilde difiiz hasta oraninmin da literatiirde %25-37 civarinda oldugu gériilmektedir
(50-52). Bu bakinmdan da hasta serimizin ¢ogunlukla difiiz hastalardan olustugu séylenebilir.
Bu durum difiiz hastalarin daha fazla sorun yasamalar: nedeniyle daha sik kontrellere

gelmelerinden kaynaklanvyor olabilir.

Hastalarin organ sistem tutulumlari incelendiginde en sik GIS tutulumu (%97,1)
saptanmigtir. Bunu takiben %73,5 'inde IAH , %70,6 sinda lokomotor tutulum ,%67,6 sinda
DU, %52,9 unda kontraktiir ,%16,2 sinde kardiyak tutulum, %16,2 sinde PAH, %7,4 iinde

renal tutulum saptanmistir. Bu dagilim genel olarak literatiire benzerdir (50-53).

Daha énce de belirtildigi gibi SSc hastalarinda hastalik ozelliklerinin yasam kalitesine
etkisini saptanmak amacryla S-HAQ ol¢egi kullandik. Bizim hastalarda S-HAQ skorunun
medyan degeri 5,8 (3,4-8) bulunmustur. IAH (p<0,05), kardiyak tutulum (p=0,001),
kontraktiir( p=0,015), renal tutulum(p<0,05), PAH(p<0,05), lokomotor tutulum
(p=0,001)varliginda S-HAQ skoru artmis olup, yasam kalitesinin daha ¢ok etkilendigi
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anlamina gelmektedir. Ayrica, S-HAQ ile hastalik siiresi (p=0,001) ve yas (p=0,001)arasinda
pozitif orta derecede anlamli iliski bulunmaktayken, cinsiyet, DU ve SSc alt gruplar ile

anlamli fark saptanmamustir.

Kore ¢calismasinda sistemik sklerozlu hastalarin, romatoid artrit ve sistemik lupus
eritematozus gibi diger sistemik romatizmal hastaliklari olan hastalara gore yasam
kalitesinin daha kotii oldugu kanaatine varilmistir. Lee ve meslektaslar: 600 saglikll kontrol
grubu ile beraber, 480 hasta ( her biri 120 SSc, RA, SLE ve Sjogren) kaydetti. SSc grubunun
ticte ikisinde daha yaygin diffiiz kutanéz alt tip vardi. Bu ¢alisma, SSc'li hastalarda saglikla
ilgili yasam kalitesine ve psikolojik duruma daha fazla dikkat etmemiz gerektigini, organ
tutulumlarinin erken teghisinin ve kigiye ozel tedavinin onemini vurgulamaktadir.(50). Diger
bir Kore ¢alismasinda SSc hastalarinin saglikla ilgili yasam kalitesi RA, SLE, Sjogren
hastalari ve kronik hastaligi olmayan insanlarin yasam kalitesi ile karsilagtirilmistir. SSc, RA,
SLE veya SjS'li hastalar (toplam 480 hasta; her kohortta 120) Mart 2018 ile Haziran 2018
arasinda Seul Ulusal Universite Hastanesi'nin ayaktan romatoloji kliniklerinden rastgele
se¢ilmis ve SF-36, SF-6D ve EQ-5D anketleri ile degerlendirilmistir. Sonug olarak SSc
hastalarmin daha kotii HRQoL 've sahip oldugu kanitlanmugtir. (54).

SSc hastalarinda saglik ilgili yasam kalitesine dair yapilan bir ¢calismada yagam Kalitesi,
Kisa Form-36 (SF36) ve EuroQol Bes Boyutlu tanimlayict sistem (EQ-5D) araglariyla
degerlendirilmistir. Bu ¢alismaya median yast 55, medyan hastalik siirvesi 3 yil, %79 u kadin
ve %24 dcSSc’li olan 202 hasta dahil edilmistir. Sonu¢ olarak DU, Raynaud fenomeni ve GIS
tutulumunun yasam kalitesinin zamanla kotiilesmesine katkida bulundugu goriilmiistiir (49).
Bizim galismamizda DU olup olamamasinin ise yasam kalitesinin etkilemedigi goriilmiistiir. (
p=0,136 ). Sistemik sklerozda (SSc) dijital iilserlerin engellilik ve saglikla ilgili yasam kalitesi
(HRQoL) iizerindeki etkisini degerlendirmek amaciyla yapilan bir ¢calismaya dahil edilen 213
hastanin HRQoL'’i SF-36 ile, kiiresel engellilik saglik degerlendirme anketi (HAQ), el
engelliligi Cochin El Fonksiyonu Olgegi (CHFS) ve kiiresel el ve bilek hareketliligi Kapandji
indeksi ile degerlendirilmis ve DU'li SSC hastalarinda bilek ve el mobilitesinin azaldig, el

engelliliginin arttigi ve SF-36 'nin mental bilesenin azaldigi sonucuna varilmigtir(55).

Bildigimiz gibi S-HAQ, HAQ-DI ( engellilik indeksi ) ve VAS ( Viziiel Analog skalast)
bilesimiden olusan olgektir. HAQ-DI giyinme, kalkma, yemek yeme, yiiriime, hijyen, uzanma,
kavrama ve aktiviteleri, VAS ise Son 1 haftada Raynud fenomeni, dijitel iilser, sindirim
sistemi, solunum sistemi, skleroderma ile ilgili tiim sikayetlerin giinliik aktivitelere ne kadar

engel oldugunu sorgulayan anket olup dogrudan cilt tutulumu ile ilgili sorular icermez (56).
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2016 ’da Jessica Ziemek ve ark. 'min yaptigr ¢calismada SSc hastlarinda MRSS ve S-HAQ ile
cilt semptomu arasinda korelyasyona bakilmistir. MRSS ve S-HAQ ile agrili cilt arasinda
zayif korelasyon saptanmisken, kirmizi ve kasintili cilt semptomlart ile anlamly iliski
saptanmamuistir (56). Bizim ¢alismamizda da MRSS ile korelasyon olmamasinin nedeni S-

HAQ élgeginin cilt ile ilgili soru icermemesinden olabilir..

SSc hastalarinda organ tutulumlarinin yasam kalitesi iizerinde olumsuz etkilerini arastiran
bircok ¢calisma mevcuttur. Bizim ¢alismmizda SCTC-DI ile S-HAQ arasinda iligki istatistiksel
olarak anlamli saptanmistir. Diinya literatiiriinde benzer ¢alisma bulunamadigindan sonug

karsilastirtlamamaktadir.

Calismamizin bazi kisithliklar: bulunmaktadir. Ozellikle hasta sayinin az olmasi ¢calismamizin
onemli kisitliliklarindandir. Ancak pandemi nedeniyle daha fazlasit miimkiin olamamistir.
Bundan baska, dahil edilen 68 hastanin 66 ’sinda GIS tutulumu oldugundan istatistiksel
hesaplama yapilamamus, dolayisiyla yasam kalitesine etkisi degerlendirilememistir. Diger bir

eksiklik genel yasam kalitesi 6l¢egi kullanmamuis olmamizdir.

7.SONUC

Bu ¢alismada 68 SSc hastasinda yasam kalitesi degerlendirilmis ve etkileyen faktorler
arastirllmistir. Elde edilen sonuglar SSc hastalarinda yasam kalitesinin hastanin yagsi ve
hastaliga bagl hasar indeksi (SCTCI) ile korelasyon gosterdigini ortaya koymaktadir.
Multisistemik tutulum yapan SSc hastaligina bagh tutulumlardan kalp, akciger, pulmoner
arteriyel hipertansiyon ve bobrek gibi major i¢ organ tutulumlarinin ve kontraktiir geligiminin
de yasam kalitesini olumsuz etkiledigi gozlenmistir. Bu bilgilerin 1s1ginda mortalitesi ve
morbiditesi yiiksek olan SSc hastaiginin hastalarin yagsam kalitesini onemli derecede
etkiledigi izleminde de hastaligin hastalarin giinliik hayatlarina etkisinin degerlendirilerek

yasam kalitesinin iyilestirilmesi yoniinde alinabilecek onlenlerin gozden gegirilmesi onerilir.
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