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OZET

Amag: Ailesel Akdeniz atesi’ne (AAA) 6zgii gelistirilmis yasam kalitesi (FMF-YK)

ol¢iitl olusturmak, gecerlilik ve gilivenilirligini gostermek.

Gere¢-Yontem: Psikometrik yontemler kullanilarak soru havuzunun olusturulmasi,
uzman paneli ve istatistik analizlere gore soru elemesi yapilarak performansi yiiksek
sorularin elde edilmesiyle FMF-YK olusturulmustur. Faktor analizine gore 20 soruluk
FMF-YK’nin 4 faktorii oldugu bulunmus olup Cronbach alpha ile i¢ tutarlik
hesaplanmistir. Goriiniis, igerik, konverjan (fonksiyonel parametrelerle iliski) ve
diskriminant gegerlilik (demografik ve klinik 6zellikler gibi fonksiyonel olmayan
parametreler) incelenmistir. Kantitatif verilerin karsilastirilmasinda Mann Whitney U

testi, Kruskal-Wallis testi, Spearman korelasyon katsayisi (rho) kullanilmustir.

Bulgular: Calismamiza Livneh kriterlerine gore alinan 125 hasta dahil edilmis olup
bunlardan 123’1 (84 kadin) ¢alismanin istatistik analiz Kriterlerine uygundu. Uzman
panelinde FMF-YK’nin goriiniis ve igerik gegerliliginin iyi oldugu belirlenmistir. Faktor
analizine gore FMF-YK; fiziksel etki, sosyal ve rekreasyonel etki, psikolojik etki ve
uykunun etkisi olarak 4 faktor tarafindan temsil edilmektedir. Konverjan gegerlilikte
FMF-YK, diger yasam kalitesi ve fonksiyonel verilerle iyi korelasyon, diskriminant

gecerlilikte fonksiyonel olmayan verilerle kotii veya anlamsiz korelasyon bulunmustur.

Sonu¢: AAA hastaligina 6zgii, bu hastalarin klinik takip ve tedavisinde kullanilabilen
gecerli, giivenilir, pratik, zaman kazandiran hastalik spesifik yasam kalitesi Olgiitii

gelistirilip, gecerliligi gosterilmistir.

Anahtar sozciikler: FMF, yasam kalitesi, olgiit gelistirme, sonug Ol¢iitii, fonksiyonel

degerlendirme



INGILIZCE OZET (ABSTRACT)

Objective: The aim of this study is to develop the Familial Mediterranean Fever Quality
of Life (FMF-QoL) questionnaire.

Methods: After producing question pool by using psychometric methods, high
performance questions were obtained according to expert panel and statistical analysis in
order to obtain FMF-QoL. According to the factor analysis, FMF-QoL with 20 questions
was found to have 4 factors and internal consistency with Cronbach alpha was calculated.
The face, content, convergent (relation to functional parameters) and discriminant validity
(nonfunctional parameters such as demographic and clinical characteristics) were
analysed. The Mann Whitney U test, Kruskal-Wallis test and Spearman correlation

coefficient (rho) were used to compare quantitative variables.

Results: In our study, FMF-QoL was applied to 125 FMF patients who diagnosed by the
Livneh criteria then 123 (84 women) patients were designed to statistical analysis. It has
been determined by the expert committee that the face and content validity of FMF-QoL
was good. According to the factor analysis FMF-QoL were represented by physical
impact, social and recreational impact, psychological impact, and sleep impact factors.
Convergent validity analysed by the relation of FMF-QOL with other quality of life and
functional parameters was found to be good. Poor or nonsignificant correlation with

nonfunctional parameters showed its discriminative validity.

Conclusion: A valid, reliable, practical, not time consuming FMF specific quality of life
scale that can be used in the clinical follow-up and treatment of these patients was

developed and validated.

Keywords: FMF, quality of life, scale development, outcome measure, functional

evaluation
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1. GIRIS VE AMAC

Ailesel Akdeniz atesi (AAA) periyodik olarak tekrarlayan ates, poliserozit ataklari ile
karakterize otozomal resesif gecis gosteren herediter inflamatuar bir hastaliktir [1]. Ailesel
Akdeniz atesi (AAA) hastalarinda amiloidoz ve ¢esitli komplikasyonlara bagli olarak
yasam Kalitesi olumsuz olarak etkilenebilmektedir. Amiloidoz ve diger komplikasyonlarin
gelisiminin Onlenmesinde kolsisinin etkinligi gosterilmistir [2]. Kolsisin tedavisiyle
birlikte artan yasam siiresi ve yasam beklentileriyle AAA hastalarindaki yasam kalitesi
onemli hale gelmistir. Ailesel Akdeniz atesi (AAA) hastaliginin fiziksel, psikolojik ve
sosyal fonksiyon tlizerinde negatif etkileri mevcuttur [3]. Yasam kalitesi dl¢ekleri jenerik
veya hastaliga spesifik olabilir. Kisa Form 36 (KF-36), Avrupa Yasam Kalitesi anketi gibi
jenerik olgiitler her hangi bir hasta grubuna, hastalik spesifik 6lgiitler belirli bir hastaliga
yonelik uygulanabilir. Bu dlgiitlerden 6zellikle KF-36 ve Diinya Saglhk Orgiitii Yasam
Kalitesi Kisa Formu (WHOQOL BREF) AAA hastalarinda kullanilmis olmasina ragmen
bu hastalarin klinik 6zelliklerinin degisimine duyarliligiyla ilgili caligmalar mevcut
degildir. Jenerik olgiitler hastaliga 6zgii semptomlara yonelik soru sormada yetersiz
kalabilmektedir. Hastaliga spesifik dl¢iitlerin olusturulmasi hastaligin tiim boyutlariyla ele
alinmasina olanak saglayip hastalia yonelik daha spesifik ve kapsamli bilgi saglayacaktir
[4]. Ailesel Akdeniz atesi hastaliginda temel amag ataklar1 6nlemek, hastalara ataksiz
periyotlar yasatarak, amiloidoz gibi komplikasyonlarin gelisimini Onleyerek yasam
kalitesini artirmaktir. Jenerik Olciitler bu hastalarin saglik durumu hakkinda bilgi
vermektedir. Bu hastalara uygun yasam kalitesi 6l¢iitiiniin gelistirilmesi hastalarin takip
ve tedavisi acgisindan faydali olacaktir. Literatiirde heniiz AAA’ya 6zgli gosterilmis bir

yasam kalitesi 6l¢iitli bulunmamaktadir.

Bu calismanin temel amact AAA hastaliginin semptom ve bulgulari, klinik 6zellikleri, bu
hastalarin gevreleriyle olan iliskileri, yasamdan beklentileri, bu beklentileri ne olgiide

karsiladiklari, glinliik yagam aktivitelerini yapma becerileri, ev dis1 isleri yapma becerileri,



aldiklar1 tedavinin etkileri ve yan etkileri diisiiniilerek bu hastalia 6zgii sorularin

kullanildig1, AAA yasam kalitesi soru formu olusturmaktir.

2. GENEL BIiLGILER

2.1. Tamim

Ailesel Akdeniz atesi (AAA), tekrarlayan ates ve serozal inflamasyon ataklari ile
karakterize herediter otoinflamatuvar bir hastaliktir [5]. Hastalik siddetinde c¢evresel
faktorler rol oynamakla beraber Avrupa’ya goc etmis Dogu Akdeniz kokenli hastalarda
AAA daha hafif seyretmektedir [6]. En 6nemli komplikasyonu olan Serum Amiloid A
(SAA) amiloidoz, en sik bobrekleri etkilerken diger organlart da etkileyip morbidite ve
mortaliteye yol acabilmektedir. Kolsisin tedavisinin 1972’den bu yana kullanilmasi ile

akut ataklarin kontrol edilmesi ve amiloidoz gelisiminin 6nlenmesi saglanmistir [7].
2.2. Epidemiyoloji

Ailesel Akdeniz atesi herediter otoinflamatuvar hastaliklar icinde en sik goriilen hastalik
olup o6zellikle Dogu Akdeniz havzasinda yasayan Tiirkler, Sefarad Yahudiler, Araplar ve
Ermenilerde sik goriilmektedir. Italya, Ispanya ve Yunanistan’da daha az olarak
goriilmektedir [8]. Ailesel Akdeniz atesi, Otozomal resesif olarak gegis gosteren bir
hastaliktir  [5]. Deoksiriboniikleik asit (DNA) c¢alismalarinda bazi nadir MEFV
mutasyonlarinin dominant gecisi gosterilebilmistir [9]. Ailesel Akdeniz atesi’nin
Tiirkiye’deki prevelans: 1:400-1:1000 olup yaklasik 100,000 AAA hastast mevcuttur.
Tiirkiye’deki tastyicilik orant 1/5-1/10°dur [10, 11]. Son zamanlarda Amerika veya
Japonya gibi bu bolgelerden uzak yerlerde de AAA bildirimleri artmistir. Bunun sebebi
AAA genetik mutasyonlariin goglerle yayilmasi olabilir [12].



2.3. Etiyopatogenez ve Genetik

MEditerranean FeVer Geni (MEFV), 1997 yilinda iki farkli calisma grubu tarafindan 16.
kromozomun kisa kolunda bulunmus olup 781 amino asitten olusan “pirin” veya
“marenostrin” isimli proteini kodlamaktadir [13, 14]. Bu gen bulundugundan beri 317
mutasyon tanimlanmis olup genetik mutasyonlar siirekli giincellenmektedir [15].
AAA’nin yaygin oldugu yerlerde MEFV geninde 4 temel mutasyon tanimlanmuistir.
Bunlar, proteinin C- terminal B30.2 domainini kodlayan ekzon 10°da bulunan p.M680l,
p-M694V, p.M6941 ve p.V726A’nin mutasyonlaridir. M694V mutasyonu %20-65
oraninda goriilen en sik mutasyondur [16]. Bu genlerdeki mutasyonlar birlikte de
goriilebilmektedir. Tiirkiye’de M694V, M6801 ve V726A genlerinin birlikte etkilendigi
tastyict orant %10 bulunmustur [17]. Cesitli etnik kokenlerde goriilen sik genetik
mutasyonlar Tablo 1’de gosterilmistir [18]. Ailesel Akdeniz atesi hastalarinin yaklasik
%20’sinde AAA gen mutasyonu yoktur [19]. Pirin matiir notrofil, eozinofil, monosit,
dendritik hiicreler ve sinovyal fibroblastlardan sitoplazmik bir protein olarak
iiretilmektedir. Pirinin etki mekanizmasi iizerine 2 hipotez dne siiriilmiistiir. [lk hipotezde,
pirin adaptor proteinlere baglanip sitokin tiretimini, apoptozisi ve Niikleer Faktor-Kappa
B (NF-kB) aktivasyonunu regiile etmektedir. Dogal bagisiklik sistemin bir pargasi olan
inflamazomlar Kaspaz-1’in aktivasyonuna yol agarak inflamasyonda rol oynayan
sensorlerdir. Pirin sayesinde inflamasyondan sorumlu inflamazomlarin olusmasi ve
bununla iliskili Interlokin-1p (IL-1B) ve IL-18 aktivasyonu engellenmektedir. Ailesel
Akdeniz atesindeki mutasyonlar sonucu defektli pirin molekiiliiniin inhibitor etkisi
ortadan kalkmaktadir. Diger hipoteze gore pirin ve apoptozis iliskili kaspaz: toplayici ve
aktive edici alan iceren benek- benzeri protein (ASC) Kaspaz-1 ile beraber kendi
inflamazom komplekslerini olusturup IL-1B’y1 aktive etmektedir ve AAA’daki
mutasyonlar sonucu pirin inflamazomunun duyarliligi artmaktadir [20]. M694V gen
mutasyonu homozigot olgularda klinik agresif olup (erken baslangig, sik atak, sik dokiintii
ve artrit atagl) amiloidoz i¢in daha riskli oldugundan daha yiiksek doz kolsisin tedavi
gerekmektedir [21]. M694V heterozigot tasiyicilariin  %?2’sinde  AAA  klinigi
goriilmektedir [22]. E148Q mutasyonu sikligimin saglikli ve hasta kisilerde benzer olup,



bunun hem heterozigot hem homozigot bireylerde hastalia neden olmayan bir varyant
olabilecegi diisiiniilmiistir. E148Q mutasyonu tek basina tani koydurmamaktadir [23].
Ailesel Akdeniz atesinde ¢oklu mutasyon (homozigot veya kombine heterozigot) tek
mutasyona (heterozigot) oranla klinik daha agirdir [21]. Serum amiloid A geni (SAA) bir
akut faz reaktani olan SAA’nin sentezinden sorumludur. Serum amiloid A inflamasyonun
kontroliinden, kolesteroliin tasinmasi ve metabolizmasindan sorumludur. SAA geninin
SAA1 ve SAA2 alt gruplar1 bulunmaktadir. SAA1 geninin a, B ve vy alt tiplerine ayrilir
[24]. SAAL geninin a/a polimorfizmi hastalik seyrini etkilemekte olup, bunun varliginda
amiloidoz riski normal populasyona goére 3-7 kat artmistir [25]. Hastaligin seyrini
etkileyebilecek yeni genler bulunmustur. Bunlar; MICA geni ve NOD2/CARD15 genidir.
MICA geninin A9 varyanti ve NOD2/CARDI15 genindeki mutasyon varliginda, AAA nin
daha agir seyrettigi ve bu hastalarda kolsisin diren¢ oranlarinin yiiksek oldugu

bulunmustur [26, 27].

Tablo 1: Cesitli Etnik Kokenlerde Sik Goriilen Mutasyonlar [18]

Etnik Kokenlerdeki Mutasyonlar

Tiirkler: p.M694V, p.M680I, p. V726A, p.E148Q

Kuzey Afrika Yahudileri: p.M694V, p.E148Q
Irak Yahudileri: p. V726A, p.M694V, p.E148Q, p.M680I
Askenazi Yahudileri: p.E148Q, p. V726A

Araplar: p. V726A, p.M680I, p.M694V, p.M694I

Ermeniler: p.M694V, p.M680I, p. V726A, p.E148Q

Japonlar: p.M694l, p. [L110P; E148Q], p.R761H, p.E84




2.4. Klinik Ozellikler

Ailesel Akdeniz atesi hastalarinin %90’ ninda semptomlar 20 yasindan 6nce baglamaktadir
[28]. inflamatuvar ataklar genellikle 24-72 saat siirerken, artrit 1 hafta kadar
siirebilmektedir. Ataklarin goriilme siklig1 genellikle 3-4 hafta arasinda degismektedir
[29]. Atagi tetikleyici faktorler net bilinmemekle beraber bazi hastalarda fiziksel veya
emosyonel stres, mensturasyonun tetikleyebilecegi bildirilmistir. Bazi hastalar, ataklardan
saatler oncesi prodromal olarak atagin olacagini hissedebilir. Klinik semptom ve bulgular
kisiden kisiye degisecegi gibi etnik kokene gore de degisiklik gdsterebilmektedir.
Ermenilerde ve Japonlarda plorezi artrite gore daha sik goriilmekteyken, artrit, Askenazi
olmayan Yahudilerde, Tiirkler, Araplar, Ermeniler ve Japonlara oranla daha sik
goriilmektedir. Etnik kokenlere gore klinik semptom ve bulgularin sikligi Tablo 2’de

gosterilmistir [18]. Hastalarda goriilen baslica semptomlar asagida 6zetlenmistir.

Tablo 2: Etnik Kokenlerdeki Klinik Semptom ve Bulgular [18]

Tiirkiye Ermenistan Israil = Araplar italya Girit Japonya
Hasta sayisi 2,838 335 576 175 71 71 80
Ates, % 92 94 100 100 92 80 98
Peritonit, % 93 91 96 93 91 76 55
Plorit, % 31 84 43 32 52 21 61
Artrit, % 47 39 70 33 63 38 27
Cilt dokiintiisii, % 21 15 40 3 22 11 10



2.4.1. Tekrarlayan Ates

Akdeniz Ailesel atesinin temel 6zelliklerinden olan ates genellikle 38-40 derece olup,
hafif ataklar subfebril ates (37.5-38 derece) ile seyredebilir. Ates 12 saat ile 72 saat
arasinda degisebilir. Ates 6zellikle ¢ocuklarda AAA’nin ilk ve tek bulgusu olabilir [30].

2.4.2. Karm Agrisi

Genellikle bir veya iki giin siiren karin agrisi ataklart hastalarin %90’ ninda goriilmektedir.
Karin agris1 baslangicta lokalize iken zamanla biitiin karin bolgesine yayilabilmektedir.
Akut batin tablosuyla acile basvuran hastalarda olas1 apendisit teshisi amaciyla yapilan
diyagnostik laparotomi sonucunda steril peritonit ve yapisikliklar goriilebilmekteyken

apendiks normal bulunmaktadir [20].

2.4.3. Gogiis Agrisi

Hastalarin %33-88’inde ataklar gégiis agrisi seklinde olup, plorezi Japon ve Ermenilerde
daha siktir [18]. Plevral veya subdiyafragmatik inflamasyona sekonder gogiis agrisi
olusur. Plevral ataklar, genellikle unilateral, 6ksiirme veya nefes almayla artis gésteren
keskin, bigak saplanir gégiis agrisi ile karakterize olup ¢ogunlukla 3 giin siirerken, bazen

1 haftaya kadar uzayabilir ve bu hastalara perikardit eslik edebilir [20].

2.4.4. Artralji

Cocukluk caginda genellikle gozlenen AAA artritleri, siklikla monoartikiilerdir. En sik
diz, ayak bilegi, kalca ve el bileginde goriilmektedir [29]. ikinci sikliktaki prezentasyon
sekli simetrik oligoartikiiler tutulumdur [31]. Literatiirde AAA hastalarinin % 31’inde
artrit bulunmaktadir. Nadiren gezici poliartrit seklinde olabilir. Septik artrite benzer
sekilde notrofil sayilariin arttigi biiyiik steril effiizyonlar goriilebilir. Sinovit, cogunlukla
destriiksiyon yapmadan iyilesir [20]. Kolsisin ile tedavi edilmeyen bazi1 vakalarda kronik

artrit olusup fonksiyonel kayip, periartikiiler osteoporoz, aseptik nekroz olusabilir ve



eklem replasmani gerekebilir [32]. Ailesel Akdeniz atesi hastalarinda, Insan Lokosit
Antijeni-B27 (HLA-B27) ve kolsisin kullanimindan bagimsiz sekilde sakroileit
gozlenebilir [33].

2.4.5. Cilt Dokiintiisii

Ailesel Akdeniz atesi hastalarinin %30’unda goriilen hassas, kabarik, erizipel-benzeri
eritematoz lezyonlar genellikle bacak, ayak bilegi ve ayakta goriilmektedir (Resim).

Lezyonlar, erizipel veya seliilit ile karigabilir ve antibiyotik gerekmeden iyilesir [34].

Resim: Erizipel Benzeri Deri Dokiintiisii (FTR-Romatoloji Poliklinigi Arsivi’nden)

2.4.6. Diger Semptom ve Bulgular

Perikardit, miyalji, uzamis febril miyalji, aseptik menenjit, orsittir. Perikardit, hastalarin
%0.7-1.4’sinde goriilebilirken nadiren tamponad ve konstriiktif perikardite ilerleyebilir.
Perikardite bagli 6ne egilme ve oturma ile artan keskin, ploretik gogiis agrisi ile

karakterizedir. Perikardiyal friksiyon sesi ve elektrokardiyogramda (EKG) yaygin ST



elevasyonlar1 goriilebilir [35]. Ailesel Akdeniz atesinde goriilen genellikle atesin eslik
etmedigi miyalji, egzersiz ile tetiklenen birka¢ saat ile 2-3 giin arasinda siirebilen alt
ekstremitede olan kas agrilaridir. Hastalarin kiiciik bir kisminda miyalji ataklar1 6 haftaya
kadar uzayip ates, artmis eritrosit sedimentasyon hizi (ESR) ve normal kreatinin kinaz
(CK) seviyeleriyle beraber olan siddetli uzamis febril kas agrilarina doniisebilir [20]. Bu
durum, hastalik siddeti ve MEFV geni homozigot mutasyonu ile iligkilidir [36]. Kiigiik
erkek ¢ocuklarinda, tunika vajinalisin inflamasyonuna bagli akut skrotal agri
goriilebilmektedir ve testikiiler torsiyondan ayirt edilmesi 6nemlidir [37]. Basagris1 hafif

olarak AAA ataklarina eslik edebilir. Aseptik menenjit, izole olgularda belirtilmistir [38].

2.5. Uzun Dénem Komplikasyonlar

Ailesel Akdeniz atesi hastalig1 ¢esitli komplikasyonlara yol agabilmektedir, bunlardan en
bilineni ve en 6nemlisi sistemik (AA tipi) amiloidozistir. Diger komplikasyonlar sirasiyla

ince bagirsak obstriiksiyonu ve infertilitedir.

2.5.1. Sistemik (AA tipi) Amiloidozis

Sistemik amiloidoz, AAA hastaligiin en énemli ve ciddi komplikasyonudur. Kolsisin
oncesi AA siklikla kronik bobrek yetmezligi ve 6liimle sonuglanmaktaydi. Serum Amiloid
A (SAA) proteinin pargalanip ¢esitli organlarda depolanmasi sonucu olusur. En sik tutulan
organlar bobrek, karaciger, dalak, gastrointestinal sistem (GIS), akciger, testis, tiroid ve
adrenal bezlerdir. Serum Amiloid A yikim {irlinleri, nadiren kalp, periferik sinir ve
eklemlerde depolanabilir [20]. Sekonder AA, Tiirk hastalarin %13’linde goriilmektedir
[39]. Sistemik amiloidoz i¢in risk faktorleri; kolsisin tedavisine uyumsuz hastalar,
homozigot M694V mutasyonu, homozigot SAAla/o mutasyonu, erkek cinsiyet, ailede
amilodoz varligidir [30]. Etnik koken de amiloidoz sikligimi etkilemektedir, 6rnegin;
Sefarad Yahudilerinde, Askenazi Yahudilerine oranla amiloidoz daha sik goriilmektedir
[28]. Serum Amiloid A seviyelerinin diisiik (<4 mg/L) seyretmesi amiloidoz riskini
azaltmaktadir. Hastalarda progresif proteiniiri, nefrotik sendrom ve kronik bdbrek

yetmezligi (KBY) goriilebilmektedir. Tiim AAA hastalarina idrar analizi yapilmalidir.



Analizlerde tekrarlayan proteinliri varhiginda doku biyopsisi ve Kongo-Kirmizisi
boyastyla amiloid boyanmasi gosterilebilir. Tedavi altinda olmayan olgularda sekonder
AA’ya bagh 3-5 yil i¢inde KBY gelisebilir. Renal transplant yapilmis olgularda tedavi

uyumsuzlugunda transplante bobrekte de amiloid birikimi yeniden goriilebilir.

2.5.2. Ince Bagirsak Obstriiksiyonu

Tekrarlayan peritonit ataklar1 adhezyonlara ve ince bagirsak obstriiksiyonuna yol agabilir

[40].
2.5.3. infertilite

Kolsisin tedavisi dncesi donemde kadin hastalarda pelvik adhezyonlar ve fallopian tiip
obstriiksiyonu infertiliteleye neden olabilmekteydi. Erkek hastalarda ise testikiiler

amiloidoz veya sperm penetrasyonunda bozulma infertiliteye sebep olabilir [41].

2.6. Laboratuvar Bulgular

Ailesel Akdeniz atesinde goriilen laboratuvar bulgular1 bu hastaliga spesifik degildir.
Ataklar sirasinda 16kositoz, ESR, C-reaktif protein (CRP), serum amiloid A (SAA),
fibrinojen, haptoglobulin ve kompleman yiiksekligi gibi akut faz yanitlar1 olusur. Orta
derecede hipergamaglobunemi, serum immiinglobulin D yiiksekligi 6zellikle MEFV
homozigot mutasyonlu hastalarda goriilebilmektedir. Antiniikleer Antikor (ANA),
Romatoid Faktor (RF), Antikardiyolipin Antikor (AKA), Antindtrofil Sitoplazmik
Antikor (ANCA) AAA hastalarinda negatif veya diisiik titrede pozitiftir. Otoinflamasyon
belirteci olarak sitoplazmik S-100 proteinleri kullanilmaktadir. S100A12, AAA
hastalarinda salinimi asir1 artmistir. Ataklar arasinda hastalarda akut faz reaktanlari
genellikle normale doner. MEFV gen mutasyonu tasiyicilarin saglikli kisilere gore akut
faz reaktanlar yiiksek olabilir [20]. Bazi AAA hastalarinda atak aralarinda da ESR
ve/veya CRP yiiksekligi devam etmektedir ve bu amiloidoz riskini artirir [42].



2.7. Tam

Ailesel Akdeniz atesi tanisi giiniimiizde halen temelde klinik 6zellikler, etnik kdken ve
aile Oykiisiine dayanilarak konur. Teshisin net konulamadig1 hastalarda genetik analiz
istenebilir. Baslica Tel-Hashomer veya Livneh tani kriterleriyle hastalara AAA tanisi
konmaktadir [43].

2.7.1. Tel-Hashomer Kriterleri

Tel-Hashomer Kriterleri major ve minér kriterlerden olusmaktadir ve asagidaki gibidir:
-Major kriterler:

* Atesle birlikte olan peritonit, plorit, sinovit ataklari
* AA amiloidoz

* Kolsisine yanit

-Minor kriterler:

» Tekrarlayan ates ataklari
* Erizipel benzeri dokiintii

+ Birinci derece akrabada AAA varligi

Kesin tani: 2 MAJOR veya 1 MAJOR + 2 MINOR; muhtemel tani: 1 MAJOR ve 1
MINOR
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2.7.2. Livneh Kiriterleri

Bu kriterlere gore tipik veya inkomplet atak tanimlar1 agagidaki gibidir:

-Tipik atak:
* Tekrarlayan (>3 ayni tip atak)
* Febril (rektal sicaklik > 38 derece)
* Kisa stireli: 12 saat- 3 giin
-Inkomplet atak:
*  Agnl tekrarlayict ataklar asagidaki 1-2 6zellikle tipikten ayrilir
*  Sicaklik normal veya <38 °C
* Ataklar <6 saat veya >1 hafta slirmesi
» Abdominal ataklar sirasinda peritonit yok
» Abdominal ataklar lokalizedir
*  Artrit diger eklemlerde goriiliir
-MAJOR KRITERLER:
* Tipik ataklar
* Peritonit (yaygin)
* Plorezi (unilateral) veya perikardit
*  Monoartrit (kalga, diz, ayak bilegi)

* Tek basina ates
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-MINOR KRITERLER:
* 1-3 Asagidaki bir veya daha fazla bolgeyi igeren inkomplet ataklar
1) Karmn
2) Gogiis

3) Eklem

4)Egzersiz sonrasi bacak agrisi, Kolsisine iyi yanit

-Destekleyici kriterler:

1) AAA aile oykiisii
2) Uygun etnik koken

3) Baslangig yas1 <20

4-7. atak ozellikleri

4) Siddetli, yatak istirahati gerekir

5) Spontan remisyon

6) Semptomsuz araliklar

7) Gegici inflamatuvar yanit: > 1 anormal test (16kosit, ESR, SAA, Fibrinojen)

8) Epizodik proteintiri/hematiiri

9) Negatif laparotomi, beyaz appendiks ¢ikarilmasi

10) Ebeveynler arasinda akrabalik
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Tant: >1 major / >2 mindr / 1 mindr + 5 destekleyici / 1 minér + > 4 kriter; ilk 5

destekleyici kriter

2.8. Hastalik Siddetinin Degerlendirilmesi

Ailesel Akdeniz atesi klinigi sessizden agir hastalik aktivitesi gibi bir spektruma sahip
olabilir. Klinikteki bu ¢esitlilik MEFV mutasyon tiplerine gore degisiklik gostermektedir.
M695V, M6941 ve M680I mutasyonlart olan AAA hastalarmin klinigi daha siddetli
seyretmektedir. V726A ve E148Q mutasyonlari olan hastalarda klinik hafif seyreder [18].
Hastaligin takibi ise siddet skorlamasi ile yapilabilir. Siddet degerlendirme skorlari
hastalarin klinik bulgularindan olusur ve erigkin hastalarda klinik arastirmalar ile
degerlendirilmistir [44, 45]. Ailesel Akdeniz atesinde ii¢ farkli skorlama sistemi mevcut
olup bunlar sirasiyla Pras ve ark.nin PRAS Hastalik Siddet Skoru, AAA Hastalig1 Siddet
Derece Skoru 1-2 (F-SS-1 ve F-SS-2) ve Ailesel Akdeniz atesi igin Uluslararas1 Hastalik
Siddeti Skorlama Sistemi (ISSF)’dir [44-46]. PRAS Hastalik Siddet Skoru baslangic yas,
aylik atak sayisi, artrit, erizipel benzeri eritem, amiloidoz ve kolsisin dozundan

olugmaktadir (Tablo 3).

PRAS skorlama sisteminde bazi eksiklikler mevcut olup bunlar sirasiyla; organ
disfonksiyonunun, fiziksel ve sosyoekonomik dizabilitenin degerlendirilmesinin ve daha
siddetli hastalig1 tanimlayan faktorlerin eksik olmasi, skorlamalar arasindaki farkin keyfi
olarak belirlenmesi, kolsisin dozunun hastalik aktivitesinden ziyade emilim, yan etki,

ulagilabilirlik ve hekimin tercihine bagli olarak degismesidir [44].
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Tablo 3: Ailesel Akdeniz Atesinde PRAS Hastalik Siddeti

PRAS Hastalik Siddet Skoru Skor
Basglangig yast > 31 0
21-31 1
11-20 2
6-10 3
<6 4
Aylik atak sayis1 <1 1
1-2 2
>2 3
Artrit Akut 2
Uzamig 3
Erizipel benzeri eritem 2
Amiloidoz 3
Kolsisin dozu (mg/giin) 1 1
15 2
2 3
> 2% 4

3-5 puan hafif, 6-8 puan orta, > 9 puan siddetli

Mor ve ark.’nin AAA siddeti skoru, alt1 kriterden olugsmaktadir. Bunlar sirasiyla; baslangig

yasi, kolsisin dozu, bir atak sirasinda ve tiim hastalik siiresince tutulan bolge sayisi,

hastalik siiresince plorezi veya erizipel benzeri dokiintiili atak mevcudiyetidir. Bu

skorlama sisteminde tutulan ‘bolge’ olarak batin, gdgiis, eklemler ve skrotum olarak kabul

edilmistir (Tablo 4, Tablo 5). F-SS-1 ve F-SS-2 skorlama sistemleri siddetli ve siddetli

olmayan AAA hastaliginin ayriminda yiiksek duyarlilik ve 6zgiilliige sahiptir (%92). F-

SS-1 heniiz kolsisin baslanmamis hastalarda, F-SS-2 ise kolsisin kullanan ve kolsisin

tedavisi Oncesi atak 6zelliklerini hatirlamayan hastalarda uygulanabilmektedir ve F-SS-

1’in klinik parametrelerle birlestirilmesinden elde edilmistir[44].

Tablo 4: Ailesel Akdeniz Atesi Siddet Derece Skoru-1 (F-SS-1*)

Tk basamak-Siddetli hastalik
karari

Asagidaki kriterlerden > 2 olmast
1- >24 atak/yil (> 2/ay)
2- > 1 bolge/atak**

3- >2 bolge/ tiim hastalik seyri

Ikinci basamak-Orta derece
hastalik karar1

Asagidaki kriterlerden > 1 olmasi
1- > 18 atak/yil
2- Atak siiresi >4 giin***

Uciincii basamak-Hafif hastalik
karari

Siddetli veya orta derece AAA kriterlerinin olmamasi

*AAA siddet derece skorunun birinci basamak kriterleri; **Ataklarin en az %25’inde; ***Cogu atakta
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Tablo 5: Ailesel Akdeniz Atesi Siddet Derece Skoru-2 (F-SS-2*)

Kriterler

1- Tek atakta > 1 bolge
2- Tiim hastalik siiresince > 2 bolge
3- Remisyonu saglamak i¢in > 2 mg/giin kolsisin
4- Tiim hastalik siiresince > 2 ploretik atak
5- Tiim hastalik siiresince > 2 erizipel benzeri eritem ataklar
6- Baslangi¢ yas1 <10
*AAA siddet derece skorunun ikinci basamak kriterleri
Siddetli hastalik > 3 kriter; orta diizey hastalik = 2 kriter; hafif hastalik <1 kriter

Yakin tarihte AAA igin gelistirilen ISSF skorlama sistemi Tablo 6’de gdsterilmistir. Bu
skalanin Oncekilere gore olumlu tarafi pediatrik ve yetigkin yas grubunda gecerliligi
yapilmistir. Ailesel Akdeniz atesi hastalarinda tedavinin yanitini degerlendirmek i¢in
kullanilan FMF50 skoru bulunmaktadir. Buna gore; ataklarin siiresi ve sikligi, artrit
ataklari, hekimin ve hastanin global degerlendirmesi (0-10 Viziiel Analog Skalasi (VAS)),
tedavi sonras1t ESR, CRP ve SAA diizeyi sorgulanmaktadir [47].
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Tablo 6: Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) icin Uluslararasi1 Hastahk Siddeti Skorlama
Sistemi (ISSF)

Kriterler Puanlar
1 Kronik sekel (amiloidoz, biiyiime geriligi, anemi, splenomegali) 1
2 Organ disfonksiyonu (nefrotik diizeyde proteiniiri, AAA’ya bagli) 2
3 Organ Yetmezligi (kalp, renal vb, AAA’ya bagli) 3
4a* | Atak siklig1 (ayda 1 ile 2 arasinda atak) 1
4b | Atak sikligi (ayda >2 atak) 2

5 Atak dis1 periyotta, son ataktan >2 hafta sonra akut faz reaktanlarinda artig (C- | 1
reaktif protein, serum amiloid A, eritrosit sedimentasyon hizi, fibrinojenden
herhangi biri) (1 ay arayla en az 2 kez)

6 Tek akut atakta iki bolgeden fazla bolgenin tutulmasi (perikardit, plorit, | 1
peritonit, sinovit, erizipel benzeri eritem, testis tutulumu, miyalji vb.)

7 Hastalik seyri boyunca iki farkli tip atak gegirmesi (izole ates, perikardit, plorit, | 1
peritonit, sinovit, erizipel benzeri eritem, testis tutulumu, miyalji vb.)

8 Atak siiresi (yilda en az 3 ataginin 72 saatten fazla slirmesi) 1

9 Egzersizin indiikledigi bacak agrist (uzun siire ayakta bekleme ve/veya egzersiz | 1
yapma sonrasi olusan agri, diger nedenler dislanmalr)

Siddetli hastalik > 6, orta hastalik 3-5, hafif hastalik < 2.

2.9. Tedavi

Ailesel Akdeniz atesinde tedavinin temel amaci akut atak olusumunu engelleme, ataklar
aras1 inflamasyonu minimale indirgeme, amiloidozun gelisimini veya ilerlemesini
engellemektir. Ailesel Akdeniz atesi hastaligimin temel tedavisi “kolsisin”dir. Ailesel
Akdeniz atesi ataklarmin profilaktik tedavisi amaciyla kullanilmaktadir [48]. Kolsisin
tedavisi AAA tanisi alan hastalara baglanmali ve dmiir boyu devam etmelidir. Kolsisinin
baglama dozu genellikle giinde 1 veya 1.5 mg seklindedir. Komplikasyon gelismis

hastalarda veya hastalik siddeti agir seyreden (sik ataklar, uzun siiren ataklar, her atakta
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birden fazla bolgenin etkilenmesi vb.) hastalarda daha yiliksek dozlar (6r: 2 mg) ile
baglanabilir [49]. Maksimum doz genellikle akut gut ataklarinda kullanilmaktadir, bu da

6 mg’1 asmamalidir. Alti miligrami asan kullanimlarda 6liimler bildirilmistir [50].

Hastalarda 3 ay araliklarla 16kopeni riski sebebiyle tam kan sayimi, karaciger ve renal
fonksiyon testleri, hastaligin remisyonu ag¢isindan sedimentasyon hizi, C-reaktif protein,
miimkiin ise SAA, proteiniiri agisindan tam idrar tetkiki bakilmalidir [7]. Sik gériilen
gastrointestinal (GIS) (ishal, bulanti, kusma) yan etkiler diisiik dozlarda (0.5-1 mg)
nadirdir. Daha nadir goriilen yan etkiler (< %]1) sirasiyla; kemik iligi siipresyonu,
hepatotoksisite, miyotoksisitedir [51]. Bir ¢alismada kolsisinin uzun dénem etkisi olarak
erkek hastalarin %20’sinde azospermi yapabilecegi bildirilmistir [52]. Hastalarin % 5-
10’u kolsisine yanitsizdir ve % 2-5’1 yan etkilerinden dolay1 kullanamamaktadir [53]. Bu
hastalarda Interlokin-1 (IL-1) blokorleri kullanilmaktadir. Refrakter AAA, maksimum
tolere edebilecegi dozda kolsisini 6 aydan uzun siire kullanan hastalarin ayda en az 1 atak
gecirmeye devam etmesidir. Anakinra rekombinant IL-1 reseptor antagonisti olup IL-1a
ve IL-1p sitokinlerinin IL-1 reseptorlerine baglanmasini engeller [54]. Kanakinumab,
IL-1B’ya kars1 insan immiinglobulin G (IgG) antikorudur. Kolsisin bu ilaglarla beraber
verilmelidir, ¢iinkli amiloidoz riskini azaltmaktadir. Anakinra ile tam yanit hastalarin %
76.5’inde, kanakinumab ile tam yanit hastalarin % 67.5’inde goriilmektedir [12].
Anakinra 100 mg giinliik subkutan enjeksiyon, kanakinumab 150 mg aylik enjeksiyon
seklinde uygulanmaktadir. Anakinra ve kanakinumab ile hastalarin % 10’undan
fazlasinda bas agrisi, gis yan etkiler, enfeksiyon, enjeksiyon yerinde lokal reaksiyon,

artralji gibi yan etkiler goriilebilmektedir [55].
2.10. Ailesel Akdeniz Atesinde Yasam Kalitesi

Yasam kalitesi (YK), bireylerin hedeflerine, beklentilerine, standartlarina ve endiselerine
iliskin olarak kendi kiiltiir ve deger sistemlerini baz alarak yasamdaki olmak istedikleri
yerdir [56]. Yasam kalitesi, hastaligin veya uygulanan tedavinin kisinin fonksiyonunu,

fiziksel, mental ve sosyal iyilik halini etkilemesidir [57]. Objektif klinik ol¢timler
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hastalarin semptomlarini veya tedavi sonuglarint degerlendirmek i¢in yeterli olmayabilir.
Bu sebeple sonug 6lgiitleri kullanilmaktadir. Yasam kalitesi jenerik veya hastalik spesifik
yasam kalitesi anketleriyle 6l¢iilebilmektedir. Kisa form-36 (SF 36) en sik kullanilan YK
jenerik anketidir. Jenerik anketlerin en 6nemli dezavantaji genel 6lgiit olmasidir. Spesifik
anketler belirli bir hastaliga 6zgii olup semptom ve tedavinin yan etkilerini de igerebilir.
Spesifik anketler agr1 veya yorgunluk gibi semptomlara yonelik olabilir. Romatizmal
hastaliklarda YK olumsuz etkilenmektedir [58].

Ailesel Akdeniz atesi hastalarinda kolsisin tedavisi ile birlikte hastanin yasam beklentisi
artmistir. Son 20 yilda kronik hastaliklarda yagsam siiresinin artmasiyla yasam kalitesinin
degerlendirilmesi Onem kazanmistir. Yasam kalitesi skalalar1 hastalarin spesifik
ihtiyaclarmi, biyopsikososyal problemlerini belirleme, prognoz ve tedaviyi
degerlendirmeye yardimci anketlerdir. Yasam kalitesi ¢alismalar1 hastalarda yeni tedavi
yontemleri gelistirmek i¢in kullanilabilir. Yapilan smirli sayida calismada AAA
hastalarinda yasam kalitesi saglikli gruba gore bozulmus bulunmustur. Bir ¢alismada
AAA hastalarinda anksiyete saglikli gruba gore daha fazla gézlenmekte olup, bu durum
yasam kalitesini olumsuz etkilemektedir [3, 59].

3. GEREC VE YONTEM

3.1. Calisma Plani

Calismaya hastanenin  Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon (FTR) Romatoloji
Poliklinikleri’nce, Livneh kriterlerine gore Ailesel Akdeniz atesi tanist konulup takip
edilen eriskin hastalar dahil edildi. Bu ¢alisma gozleme dayali, prospektif ve kesitsel

olarak planlandi ve Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurul’undan onay alind.
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Hastalar ¢aligma hakkinda bilgilendirildi ve ¢alismaya dahil edilen tiim hastalardan yazili
onam formlar1 alindi. Hastalarin ¢aligmaya dahil edilme ve c¢alisma disinda tutulma

Kriterleri asagidaki gibi belirlendi.

3.1.1. Cahismaya dahil edilme Kriterleri

* Livneh ve ark. tarafindan olusturulan tan1 kriterlerine uyan AAA hastalari
* Heriki cinsiyetten 17-75 yasindaki AAA hastalari

* Hastanin ¢alismaya dahil olmak isteyip onam formunu imzalamasi

3.1.2. Calisma disinda tutulma Kriterleri

* Yasam kalitesini etkileyecek ciddi hastaliginin (ileri derece kalp yetmezligi, ileri
derece renal yetmezlik, siroz, kontrolsiiz diyabet) bulunmasi

»  Gebelik

»  Fibromiyalji

* (Ciddi psikiyatrik bozuklugu olanlar (psikoz, bipolar bozukluk...)

* Sorular1 anlayamayacak hastalar

* Bagka sistemik romatizmal hastalig1 olmasi

3.2. Klinik ve Demografik Degerlendirme

3.3. Fizik Muayene
Hastalarin basvuru esnasinda hassas ve sis eklemleri degerlendirildi. Eklem hareket

acikliklarinin (EHA) degerlendirilip, agrili EHA’lar1 not edildi. Hastalarin dokiintiilerinin

mevcudiyeti cilt muayenesi yapilarak degerlendirildi.
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3.4. Ailesel Akdeniz Atesi Hastahi@ina Spesifik Yasam Kalitesi Anketi Olusturma

Ailesel Akdeniz atesi hastaligina spesifik yasam kalitesi anketi olusturmak igin cesitli
basamaklardan gegildi. Bunlar Sekil 1’de 6zetlenmistir.

Sekil 1: Hiyerarsik Olarak Anket Olusturma Asamalari

¢ Soru havuzu olusturma
* Hasta goriigmeleri-uzman komitesi ile sorularin birinci eleme agamasi

On-blgegin
olusturulmasi

+ On-FMF-YK anketini hastalara uygulama (6n-igerik ve dn-gériiniis gegerliligi)
. * Faktor analizi-Temel Bilesenler Analizi (TBA) ve uzman goriisii ile sorularin ikinci
O FVIENAE  eleme asamast: FMF-YK'nin olusturulmas:

anketi

* FMF-YK anketinin goriiniig-igerik gegerliligi
* FMF-YK anketinin giivenilirligi
* FMF-YK anketinin konverjan ve diskriminant gegerliligi

3.4.1. Soru Havuzu Olusturma

Soru havuzunu olusturmak i¢in asagidaki {ic asama izlenmistir.

3.4.1.1. Mevcut Yasam Kalitesi Skalalarindan Soru Belirleme

Soru havuzu literatiirde kullanilan jenerik ve romatizmal hastaliklara spesifik yasam
kalitesi anketleri taranarak es sorulardan sadece bir tanesi alinarak olusturulmustur [60-
73]. Eski sorularin temel alinmasinin sebebi; zaman kaybini azaltmak ve bu maddeler hali

hazirda bir ¢ok testten ge¢mis oldugu i¢in kullanighiginin gosterilmis olmasidir [74].
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3.4.1.2. Hastalarla Yapilan Goriisme Sonrasi EK Soru Belirleme

Ayrica soru havuzu gelistirilirken 20 AAA hastasiyla bire bir goriisiilerek, yasam kalitesi
hastalara anlatilmistir. Hastalarin yagam kalitesi kavramindan ne anladiklar
sorgulanmistir. Gorlismeler hasta bagina yaklagik 1 saat siirmiistiir. Hastalara AAA’ya
bagli yasam kalitesini etkileyen aktivite veya durumlar sorulmustur. Yapmak isteyip de
yapamadiklar1  veya istedikleri Ol¢lide yapamadiklart aktiviteler, AAA’nin
biyopsikososyal etkileri, sosyal (aile, arkadas iligkilerine) etkileri, AAA sebebiyle
yasadiklar1 deneyimleri not edilmistir. Glinliikk yasantilarinda AAA’dan dolay1 olusan
olumsuzluklar, yasam kalitesindeki bozulma, AAA’ya bagli yasam kalitesindeki

etkilenmenin sebepleri irdelenmistir.

Hasta goriismesiyle ilgili 6rnek: S.B.- 44 yas

Plan, programi hastaligima gore yapmaktaydim. Calismakta zorlaniyorum, yorgunluk,
isleri zamaninda bitirmeme engel oluyor. Uzun siireli (4-5 saatten fazla) yolculuklara
cikamiyorum, ayaklarim sisiyor. Eve bagli kaliyorum. Agrilar sebebiyle uyku bozuklugu
oluyor. Toplantilara gidemiyorum. Atak gegirme korkusu sebebiyle tatil plant

yapamiyorum.

3.4.1.3. Uzman Komisyonunu Tarafindan Ek Soru Belirleme

Soru havuzu belirlenirken son olarak hem hasta goriisleri hem de literatiirdeki mevcut
yasam kalitesi sorularinin irdelendigi bir uzman komisyonu toplanmistir. Bu komisyonda
1 romatolog 6gretim iyesi, 1 tez arastirma gorevlisi doktor, 1 AAA hastasi psikolog
bulunmaktadir. Toplanti sonucunda uzmanlarin 6nerdigi sorular da eklenerek 250 soruluk

soru havuzu olusturulmustur.
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3.4.2. Soru Elemenin Birinci Asamasi (Pre-FMF-YK Olusturulmasi)

Ailesel Akdeniz atesi hastalarinin Kliniklerine hakim uzman goriisii alinarak FMF-YK
anketi elde etmek arastirmanin temelini olusturmaktadir. Uzman komite goriisii ile soru
havuzundaki 250 soru birgok toplanti ile incelenmistir. Hastalarla yapilan goriismeleri goz
oniinde bulundurarak AAA ile iliskili olabilebilecek veya olmasi muhtemel sorular
secilmigtir. Soru se¢iminde hastalarin semptomlarini sorgulayan sorular (eklem agrisi,
karin agrisi, dokiintii, diizgiin konusamama vb), tedavi ile ilgili sorular, ayni1 anlam igeren
tekrarlayici sorular soru havuzundan ¢ikarilmistir. Ik eleme asamasi sonrasi kalan sorular,
hastalarin verdigi bilgiler dogrultusunda ve uzman komite tarafindan eklenen sorularla
toplamda 101 soruluk pre-FMF-YK anketi elde edilmistir [74]. Uzman komitesi yasam
kalitesini sorgulayacak formun cevap maddelerini belirlemistir. Her sorunun likert-6l¢egi
tipi secenekleri mevcuttur bunlar sirasiyla; tamamen yapiyorum (0 puan), cogunlukla
yaptyorum (1 puan), orta diizeyde yapiyorum (2 puan), ¢ok az yapiyorum (3 puan), hi¢
yapmiyorum (4 puan) ve bilmiyorum seklindeydi. Bilmiyorum segenegi sadece Pre-FMF-
YK i¢in mevcut olup performansi diigsiik soru ve hastalarin belirlenmesi amaciyla

sorulmustu. Skorlar arttikca yasam kalitesi kotiilesmektedir.

3.4.3. Hastalarla Bilissel Bilgi Alma Goriismesi ve Olusturulan Sorularin (Pre-FMF-

YK) On Testi

Uzman goriisiiyle olusturulan sorular oncekinden farkli 20 AAA hastasinda bire bir
uygulanmis olup, hastalarin bu sorularda anlamadiklar1 yerleri isaretlemeleri ve ayrica
yazmalar istendi. Anket sonlarinda agik uclu soru sorulup ek soru sormak istemleri
sorgulandi. Bu 6n test sonucunda baz1 sorularda degisiklige gidildi, bunlar sirasiyla: 14.
soru ‘uykuyu boliinmeden tamamlama’ iken ‘gece hi¢ uyanmadan uyuma’ sekline, 15.
soru ‘yeterli saat uyuma’ iken ‘gece yeterli saat uyuma’ sekline, 16. Soru ‘dinlenmis
uyanma’ iken ‘sabah dinlenmis olarak uyanma’ sekline, 48. Soru ‘agir esyalar1 kaldirma’
iken ‘agir kapilar1 agip kapama’ sekline, 57. Soru ‘birkac sokak oOteye yiirlime’ iken

‘birka¢ sokak mesafeyi yiirime’ sekline, 63. Soru ‘birka¢ merdiven inip ¢ikma’ iken
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‘birka¢ kat merdiven inip ¢ikma’sekline, 101. Soru ‘poliklinik kontrollerine diizenli
gitme’ iken ‘doktor kontrollerine diizenli gitme sekline doniistiiriilmiistiir. Bu asamada
101 sorunun hastalar tarafindan ayn1 anlamda anlasildig1, sorularin YK ile ilgili oldugu ve
YK’nin birgok boyutunu igerdigi uzman komisyon tarafindan degerlendirilerek 6lgegin

On gorliniis ve On icerik gecerliligi gosterilmistir.
3.4.4. On-blcegin (Pre-FMF-YK) Hastalara Uygulanmasi

On-6lgegin (Pre-FMF-YK) sorularini da igeren hasta sorgulama formu olusturulmustur.
Klinigimizde takip altinda olan AAA hastalarinda yas, cinsiyet, medeni durum, meslek,
egitim durumu, VK1, egzersiz ve sigara aliskanlig1 gibi demografik veriler sorgulanmistir.
Hastalarin hastalik siiresi, ailede AAA Oykiisii, son 1 yildaki atak sayisi, aylik atak sayisi,
kolsisin dozu, amiloidoz varligi, genetik mutasyon pozitifligi (heterozigot, homozigot) not
edilmistir. Rutin istenen hemogram, biyokimya ve tam idrar tetkikindeki anormal degerler
major organ tutulumu agisindan kaydedilmistir. Hastalik siddetinin degerlendirilmesi
amaciyla PRAS degerleri hesaplanmistir. Calismamizda numerik viziiel analog skala
(VAS) agrinin siddetinin degerlendirilmesinde kullanilmistir. Bu 6lgek dikey veya yatay
olarak cizilebilen 10 santimetre uzunlugunda bir ¢izgidir. Hi¢ agri olmamast 0 puana
karsilik gelir ve ¢izginin baglangicini olustururken, dayanilmaz agr1 veya hayatinin en
kotii agrist ise 10 puana karsilik gelir ve ¢izginin sonunu olusturur. Calismamizda ‘son bir
hafta icerisinde AAA’ya bagli gogiis/karin agrimizin siddetini asagidaki ¢izgi tizerinde
uygun yere gelecek sekilde isaretleyiniz’ sorusu ile VAS-gogiis/karin agrisi, ‘son bir hafta
icerisinde AAA’ya bagh kas ve eklem agrimizin siddetini asagidaki ¢izgi izerinde uygun
yere gelecek sekilde isaretleyiniz’ sorusu ile VAS-kas ve eklem agrisi, ‘son AAA
atagimizin siddetini asagidaki ¢izgi lizerinde uygun yere gelecek sekilde isaretleyiniz’
sorusu ile VAS-son atak sorgulanmistir. Fonksiyonel parametrelerden Avrupa Saglik Etki
Olgegi (EUROHIS), Kisa Form-36 (SF-36), Birinci Basamak i¢in Beck Depresyon
Tarama Olgegi (BDO-BB), Jenkins Uyku Skalas1 (JSS-TR), Saglik Degerlendirme Anketi
(SDA) pre-FMF-YK anketi ile beraber AAA hastalarina uygulanmustir.
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3.4.5. Soru Elemenin ikinci Asamasi1 ve FMF-YK Anketinin Elde Edilmesi

On-6lgek ve sorgulama formu hastalara uygulandiktan sonra soru elemenin 2. Asamasina

gecilmistir. Soru elemenin ikinci kisminda asagidaki 4 agsama uygulanmustir.

3.4.5.1. On-ol¢egin (pre-FMF-YK) Cevaplarinin Analizi

Ankette tiim sorulara cevap olarak eklenmis olan “bilmiyorum” se¢eneginin %5 veya daha

fazlasinin segilmesi o sorunun elenmesine neden olmustur [75].

3.4.5.2. Gegersiz Katihmcilarin Belirlenmesi

Calismaya dahil olan hastalarin, 101 soruluk on-Ol¢ekte anket sorularinin yaklasik
%10’undan fazlasini gegersiz birakmasi (bos birakilmis veya bilmiyorum secenegi
isaretlenmis) belirlenmistir. Bu hastalarin verileri saglikli olmayip, toplumun rutinde
kolayca yaptig1 aktiviteleri yapmamasindan dolay1 ve yapacagimiz istatistiksel analizleri

olumsuz etkileyebileceginden ¢alismaya dahil edilmemistir.

3.4.5.3. Aykin Verilerin Belirlenmesi

Asirt garpik (skewed) veya asir1 basik (kurtosis) cevaplar 2 yontemle analiz edilmistir.
Oncelikle her soruya verilen cevaplar histogram ile incelenmistir (Sekil 2). Daha sonra bu
verilerin -1 ile +1 arasinda olmasi ve carpik/basik degerlerin standart hatanin iki kati

alinarak bulunan aralikta olmasi analiz edilmistir [76].

24



Sekil 2: Soruda Asir1 Carpik Veri Ornegi

Histogram

Hasta sayisi

I e SN

0: Tamamen yapiyorum; 1: Cogunlukla yapiyorum; 2:Orta diizeyde yapiyorum; 3: Cok az yapiyorum; 4: Hi¢c yapmiyorum

a1
[°E

3.45.4. Faktor Analizi-Temel Bilesenler Analizi (TBA) (Ing: Principal

Components Analysis-PCA)

Temel bilesenler analizi (TBA), degiskenleri azaltmak i¢in kullanilan ve agimlayici faktor
analizine bircok yonden benzeyen bir tekniktir. Ayni yapiy1 6l¢en ¢ok sayida degiskenden
az sayida tanimlanabilir anlamli degiskeni (bilesen, boyut) kesfetmeye yonelik ¢ok
degiskenli bir istatistiktir. Temel bilesenler analizi, bir grup degiskenin kovaryans yapisini
incelemek ve bu degiskenler arasindaki iliskileri, bilesen olarak isimlendirilen ¢ok daha
az sayidaki gozlenemeyen gizli degiskenler bakimindan aciklamayr saglamak {izere
diizenlenmis bir tekniktir. Temel bilesenler analizi ile degiskenler bir veya birkag bilesen
altinda toplanmali, eger bir bilesen sadece bir veya iki degiskeni iceriyor ise o zaman o
degisken calismayla ilgili bir 6l¢limii temsil etmemektedir ve ¢alismadan ¢ikarilmalidir.

Bu yontem ile olusturdugumuz AAA spesifik yasam kalitesi anketinin kag¢ boyutu oldugu
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ve bu boyutlarin hangi sorulari igerdigi bulundu. Temel bilesenler analizi i¢in genellikle

dikkate alinmasi1 gereken varsayimlar asagidaki gibidir:

1) Degiskenlerin siirekli degisken olmasi (genellikle ¢alismalarda ordinal veriler
kullanilmaktadir)

2) Tim degiskenler arasinda lineer iliski bulunmasi

3) Aykari verilerin olmamasi [asir1 ¢arpik (skewed) veya asir1 basik (kurtosis) veriler]

4) Yeterli 6rneklem sayisinin bulunmasi (degisken bagina 5-10 6rnek)

Calismamizda TBA yontemiyle sorularin elenerek bilesenlere ayrilmasi asagidaki

basamaklar1 kullanarak ulagilmistir [74].

3.4.54.1. Degiskenler Arasi Korelasyon

Temel Bilesenler Analizi yaptiktan sonra veriler bazi varsayimlara da uymasi
gerekmektedir. Bunlarin basinda sorularin birbiriyle yeterli derecede (r > 0.3) korele
olmalidir. Higbir soru ile korele olmayan veya diisiik korelasyon olan (r < 0.3) sorular

analizden ¢ikarildi.

3.4542. Orneklem Yeterliligi

Orneklem yeterliligini degerlendirmek icin 3 yontem vardir. Bunlar; Kaiser-Meyer-Olkin
(KMO) 6lgiimii, her degiskenin KMO degeri, Barlett kiiresellik testidir. KMO 6l¢iimii,
TBA yapilabilmesi i¢in veriler arasinda lineer bir iligki gerekliligini belirten bir degerdir.
Degeri 0 ile 1 arasinda degismekte olup asagidaki tabloda drneklem yeterliligi agisindan

KMO degerleri verilmistir (Tablo 7).
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Tablo 7: KMO Degerlerinin Orneklem Yeterliligi ile iliskisi
KMO Degeri  Orneklem Yeterliligi

KMO >0.9 Miikemmel

0.8 <KMO <0.9 Degerli

0.7<KMO < 0.8 Orta derecede

0.6 <KMO<0.7 Vasat

0.5<KMO<0.6 Zayif

KMO < 0.5 Kabul edilemez

Her soru i¢in KMO degeri ayr1 ayr1 hesaplanmis olup anti-image korelasyon matrisinde
bulunmaktadir. Yine 1’e yakin degerlere bakilir ve KMO degeri 0.5 minimum deger
olarak kabul edilir. Degerlerin 0.8’den biiyiik olmas1 drneklem yeterliligi agisindan iyidir.
Anti-image matrisinde bulunan KMO < 0.5 olan degiskenler analizden ¢ikarilmaktadir.
Barlett’in kiiresellik testinde ise bir sifir hipotezidir ve bu hipoteze gore degiskenler
arasinda korelasyon (iliski) yoktur. Dolayisiyla amacimiz bu hipotezi reddetmektir. Temel
Bilesenler Analizi uygunlugu icin bu test istatistiksel olarak anlamli (p < 0.05) olmasi

gerekmektedir [74].

3.4543. Komunalite
Degiskenlerin varyansinin oran olarak verilmesidir ve bu degiskenlerin faktoérlesmeye

uygun olup olmadigimi gostermektedir. Yiizde olarak da verilebilmektedir. Literatiirde

netlik olmamasina karsin 0.2’iin altindaki degerler soru eliminasyonu i¢in adaydirlar [77].
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3.454.4. Bilesenleri Belirleme

Bilesenleri belirleme icin bir¢ok yontem bulunmaktadir. Bunlarin ¢ogu deneyimli bir
aragtirici tarafindan eksper yontemiyle yiliksek performansli sorular secilerek yapilmalidir.
Ozdeger (Eigenvalue) kullanilan yontemlerden objektif olanidir. Ozdegeri 1’°den kiigiik
olan degerler bilesen olarak alinmazlar. Bu yontemin en biiylik avantaji uygulanmasi basit
olusudur. Dezavantaji 1’e ¢ok yakin olan degerleri gereksiz yere degerlendirmeye almasi
veya gerekli oldugu halde bilesen olarak kabul etmemesidir. Bu karisikligi ¢6zmek igin
baska yontemlere de basvurulmalidir. Diger bir yontem ise her bilesenin yiizde olarak
varyansinin belirlenmesi ve bunun %5’den fazla olmasidir veya kiimiilatif varyans %60-
70 oldugu zamanki tiim bilesenler belirlenir. Son yontem ise yamag-birikinti grafigini
(scree plot) incelemektir. Bu grafige gore belirlenen kirilma noktasi bilesen sayisini
vermektedir. Bu yontemlerden anlasilacagi iizere TBA tekniginde tek bir yontem ile
bilesen belirleme miimkiin degildir, eksper esliginde bu yontemlerden yararlanilarak
bilesen sayisi belirlenir. Literatiire gore drneklem sayisina gore faktor yiiklenme icin esik
degeri 0,50 olarak belirlendi [78]. Dolayisiyla faktor yiiklenmesi 0,50°den diisiik olan
sorular analizden ¢ikarildi. Ayrica birden fazla faktore benzer yiiklenme oranina sahip
sorulardan, eksper esliginde performansi yiiksek (faktor yiikklenmesi fazla) olani segildi.

Bu asamalar sonucu FMF-YK skalasi gelistirilmis oldu.

3.4.6. Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi Anketinin (FMF-YK) Giivenilirligi

Olgek veya test icindeki maddelerin belli bir kavramsal yapiya sahip olmasidir. Yani dlgek
maddelerinin birbirleriyle iliskili olarak ayni yapiyr 6lgmelidir. Olgek sorularmin
birbiriyle tutarli olmas1 ve birbirini tamamlamasi i¢ tuturlilig: olusturmaktir. Olgegin i¢
tutarliligi Cronbach alpha (a) katsayisi ile degerlendirildi. Cronbach a degerinin 0.70’ten
biiyiik olmas1 anlamli kabul edildi [79].
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3.4.7. Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi Anketinin (FMF-YK) Gegerliliginin

Degerlendirilmesi

3.4.7.1. Olgegin (FMF-YK) Gériiniis ve Icerik Gecerliligi

Olgegin (FMF-YK) tiim sorular1 AAA’da yasam kalitesi ile iliskili olmak zorundadir.
Olg¢me aracinda bulunan sorularm lgme amacina uygun olup olmadig, dl¢iilmek istenen
alan1 temsil edip etmedigi “uzman komite goriisiine” gére saptanmustir. Aksi taktirde
gereksiz ve amacina uygun olmayan sorular 6l¢iimde hataya yol agmaktadir. Ayrica
sorularin hastalar tarafindan ayni1 anlamda anlagilmasi, sorularin yasam kalitesi
degerlendirilmesiyle ilgili olmasi1 gerekmektedir. Hastalar tarafindan net anlagilmayan,
belirli bir cevab1 olmayan, gereksiz oldugu diisiiniilen sorularin belirlenereck ve uzman
komite goriisleri alinarak anketin daha anlasilabilir hale getirilmesi, anketin goriiniis
gecerliligini olusturmaktadir. Olusturulan FMF-YK 6lgeginin yasam kalitesinin bir¢ok
boyutunu i¢ermesi uzman goriisii ve faktor analizi ile degerlendirilerek anketin igerik

gecerliligini olusturmaktadir.
3.4.7.2. Olgegin (FMF-YK) Konverjan Gegerliligi

Yasam kalitesi ile direkt olarak iliskili parametreler konverjan gegerliligi olusturmaktadir.
Bunlar, hali hazirda kullanilan, gecerlilik ve giivenilirligi gosterilmis yaygin olarak
kullanilan fonksiyonel parametrelerdir. Yasam kalitesini degerlendirmek amaciyla Kisa
Form-36 (SF-36), EUROHIS (Avrupa Saglik Etki Olcegi) (WHOQOL-8.Tr) (Diinya
Saglik Orgiitii Yasam Kalitesi Anketi-8.Tr), dizabilite i¢in Saglik Degerlendirme Anketi
(SDA), uyku i¢in Jenkins Uyku Skalasi  (JSS-TR), depresyon ve anksiyete
degerlendirmesi igin Birinci Basamak igin Beck Depresyon Tarama Olgegi (BDO-BB)
kullanilmistir. Siirekli degiskenlerin konverjan gegerliligi Spearman Korelasyon Katsayisi

(rho) ile analiz edildi.
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3.4.72.1.  EUROHIS (Avrupa Saghk Etki Ol¢egi) (WHOQOL-8.Tr)

Avrupa Saglik Etki Olgegi, Diinya Saglik Orgiitii Yasam Kalitesi (WHOQOL) 6lceginden
belirli maddelerin seg¢ilmesiyle olusturulmus 8 maddelik bir indeks yasam Kkalitesi
Olcegidir. Toplam skor maddelerin toplami ya da ortalamasi alinarak hesaplanir. Bu
sorulardan iki tanesi WHOQOL’lin genel saglik ve genel yasam kalitesi sorulari, geri
kalan 6 soru da bedensel, ruhsal, sosyal ve ¢evresel boyutlardan alinan sorulardir. Avrupa
Saglik Etki Olgegi (EUROHIS) 50°den fazla dil ve kiiltiir igin gecerli ve uygulanabilir
olan Diinya Saglik Orgiitii Yasam Kalitesi Olgeginden (WHOQOL) iiretilmis olan en kisa
genel amaglh indeks YK 6lgegidir. Diinya Saglik Orgiitii Yasam Kalitesi anketleri genel
anlamda 8 temel gosterge i¢in (kronik bedensel saglik sorunlari, mental saglik, alkol
tilkketimi, fiziksel aktivite, tedavi edici hizmetlerin kullanimi, ilag kullanimi, koruyucu
saglik hizmetlerinin kullanimi ve yasam kalitesi) tiretilmistir [80]. Avrupa Saglik Etki
Olgegi (EUROHIS) anketinin Tiirkce gecerlilik ve giivenilirligi yapilmistir. Tiirkge
versiyonundan elde edilen EUROHIS indeks skoru (3.46) c¢ok merkezli Avrupa
caligmasinde elde edilen skordan (3.68) daha diisiiktiir [62]. Bu bulgular, Tiirkiye nin
sosyoekonomik diizey ve egitim durumlari ile uyumludur. Bu veriler 6lgegin duyarliligini
gostermektedir. Tiirk¢e versiyonunun Cronbach o degeri 0.85 olarak bulunmus olup i¢
tutarliligmin iyi oldugunu gdstermektedir. Avrupa Saglik Etki Olgegi (EUROHIS) WHO-
5 ve Avrupa Yasam Kalitesi Olcegi-5D (EQ-5D) ile orta-giiglii korelasyon bulunmustur
[80].

3.4.7.2.2. Kisa Form-36

Kisa Form-36 yasam kalitesi degerlendirilmesinde c¢esitli hastaliklarda siklikla kullanilan
genel olgiitlerden biridir. Kisa Form-36 birbirinden bagimsiz 8 alt bilesenden
olusmaktadir. Bu alt bilesenler; fiziksel fonksiyon (10 madde), sosyal fonksiyon (2
madde), rol kisitlamalari(fiziksel ve emosyonel; 4+3 madde), mental saglik (5 madde),

vitalite (4 madde), agr1 ve genel saglik (2+5 madde) olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
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Bu alt bilesenler istenildigi takdirde iki ana baslikta da birlestirilebilmektedir. Bu basliklar
fiziksel komponent 6zet skoru ve mental komponent 6zet skorudur. Fiziksel komponent
Ozet skoru hesaplanmasinda fiziksel alt basliklarin pozitif mental alt baghiklarin negatif
etkisi bulunurken; mental komponent skorunun hesaplanmasinda tam tersi bir durum
bulunmaktadir. Kisa Form-36 hastalia spesifik bir 6l¢ek olmayip genel bir dlgek
oldugundan saglikli goniilliilerde ve diger hastaliklarda da rahatca kullanilabilmektedir
[81]. Kisa Form-36 skalasinin kanser hastalarinda yapilan bir ¢alisma sonunda Tiirkge

gegerlik ve giivenilirligi yapilmistir [82].

3.4.7.2.3. Jenkins Uyku Skalas1 (JSS-TR)

Jenkins Uyku Skalast (JSS), hastaliga bagli olarak uyku bozukluklarini ve
karsilasabilecekleri rahatsizligi 6lgmek icin kullanilabilecek iyi bilinen bir aractir. Bu
uyku 6l¢egi, hem ig tutarlilik hem de igerik gegerliligi bakimindan klinik arastirmalarda
ve epidemiyolojik calismalarda kullanilmas: uygundur. Kardiyovaskiiler riski
artirabilecek uyku sorunlarini arastirmak i¢in koroner bypass ameliyati veya kalp kapak
ameliyati gecirmis 500 hastanin analizi ile gelistirilmis ve onaylanmistir. Hava trafik
kontrolciileri, kalp cerrahisinden iyilesen hastalar ve agiklanamayan gogiis agrist olan
hastalar gibi belirli popiilasyonlar1 incelemek i¢in kullanilmistir [83, 84]. Tiirkce
gecerlilik glivenilirligi Durudz ve ark. tarafindan yapilmigtir [85]. Soru formu basit, kolay
anlagilir, klinik sartlarda uygulanmasi pratiktir. Jenkins Uyku Skalasi anketi (JSS-TR),
hastanin uyku problemi gecirdigi son bir aydaki giin sayisin1 degerlendiren dort maddelik
bir ankettir. Katilimcilar sorulara alti maddelik bir Likert tipi 6l¢egi (0 = "hemen hemen
hig", 1 ="1ile 3 glin," 2 ="4 ile 7 giin," 3 = "8 ile 14 giin" 4 ="15 ile 21 glin," 5 = "22-
31 giin") ile cevap vermektedir. Toplam puanlar 0-20 arasindadir ve yiiksek puanlar daha

fazla uyku problemi oldugunu gosterir [85].
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3.4.7.2.4. Birinci Basamak icin Beck Depresyon Tarama Olcegi (BDO-BB)

Birinci Basamak icin Beck Depresyon Tarama Olgegi (BDO-BB) yalanci pozitif
depresyon oranlarim azaltan bir depresyon tarama testidir. BDO-BB iiziintii, kétiimserlik,
gecmisteki basarisizliklar, kendini begenmeme, kendini suglama, ilgi kaybi ve intihar
diisiincesi veya istegi belirtilerini kullanan 7 soruluk bir ankettir. Bu sorular Mental
Bozukluklarin Tanisal ve Sayimsal El Kitabi1 — IV (DSM 1V) kriterlerine goére major
depresif bozuklugu yansitan Beck Depresyon Envanteri esas alinarak olusturulmustur
[86]. Bu ankette liziintii, kotiimserlik, ge¢misteki basarisizliklar, kendini begenmeme,
kendini suclama, ilgi kayb1 ve intihar diislincesiyle ilgili sorular bulunmaktadir. Toplam
puan 21 olup, depresyonun tanisi i¢in esik degeri 4 puan ve tizeri i¢in %97 duyarlilik ve

%99 6zgiilliik bulunmustur. Anketin Tiirkge gegerlilik ve giivenilirligi yapilmistir [87].

3.4.7.2.5. Saghk Degerlendirme Anketi (SDA)

Saglik Degerlendirme Anketi (ing: Health Assessment Questionnaire: HAQ) hastanin
fonksiyonel yeterliligini degerlendirmede siklikla kullanilan bir ankettir. Fonksiyonel
durumu, Ust ekstremitede ince beceriyi, alt ekstremitede lokomotor aktiviteleri ve hem {ist
hem de alt ekstremiteyi ilgilendiren aktiviteleri sorgulayan sorular ile belirlemektedir.
Hasta tarafindan kendi kendine doldurulabilen bir ankettir ve uygulamas: 5 dakika
siirmekte olup degerlendirici tarafindan skorlanmasi 1 dakikadan az siirmektedir. Saglik
Degerlendirme Anketinde 8 kategoride 20 soru bulunmaktadir. Kategoriler birlestiginde
kapsamli olarak giinliik yasam aktivitelerini olusturmaktadirlar. Bu kategoriler sirasiyla:
giyinme/genel bakim, oturup-kalkma, yemek yeme, yliriiyiis, hijyen, uzanma, kavrama ve
diger aktivitelerdir. Her kategori o aktivitenin degerlendirilmesine olanak veren en az 2
sorudan olugmaktadir. Sorularin skorlanmasinda 0 dan 3 e kadar degisen secenekler
bulunmaktadir; 0= hi¢ zorlanmadan, 1=biraz zorlukla, 2= c¢ok =zorlanarak, 3= hic¢
yapamiyorum anlamina gelmektedir. Her kategori igerisindeki en yiiksek puan 0

kategorinin puanidir. Hasta belirtilen hareketi yaparken yardimei cihaz kullaniyorsa hic¢
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zorlanmadan veya biraz zorlanarak yapmis bile olsa o sorunun puani 2 olarak kabul
edilmektedir.

Genel SDA skoru bu 8 kategorinin puanlarinin ortalamasi ile bulunmaktadir. Sifir hig
dizabilite olmadigini, 3 ise maksimum diizeyde dizabilite oldugunu gostermektedir [88].
Saglik Degerlendirme Anketinin Tiirk¢e gegerlik ve giivenilirlik ¢alismasi yapilmig olup
Tiirkge versiyonunun yapt gecerliligi, kiiltiirleraras1 adaptasyonu ve giivenilirligi

gosterilmistir [89].
3.4.8. istatistiksel Analiz

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilmesinde, istatistiksel analizler i¢in IBM SPSS
Statistics 20 (IBM SPSS, Tiirkiye) programi kullanildi. Parametrelerin normal dagilima
uygunlugu Shapiro Wilks testi ile degerlendirildi. Calisma verileri degerlendirilirken
tanimlayici istatistiksel metotlarin (ortalama, standart sapma) yani sira niceliksel verilerin
karsilastirilmasinda iki grup arasi karsilastirmalarinda Mann Whitney U test, {i¢ bagimsiz
grup karsilastirilmasinda Kruskal-Wallis testi kullanildi. Parametreler arasindaki
iligkilerin incelenmesinde Spearman korelasyon analizi kullanildi. Rho degeri <0,20 ¢ok
zay1f korelasyon, 20-40 zayif korelasyon, 40-60 orta dereceli korelasyon, 60-80 gii¢lii
korelasyon, >80 ¢ok giiclii korelasyon olarak kabul edildi [90]. Anlamlilik p<0.05
diizeyinde degerlendirildi. Faktor analizi (Temel Bilesenler Analizi) yapilarak bilesenler
belirlendi. Faktdr gruplart Ozdegeri>1 iizerindekiler kabul edilerek, varimaks rotasyon

tablosu elde edilerek sonuglar degerlendirildi.

4. BULGULAR
Calismaya yaslar1 17 ile 67 aras1 degisen Livneh kriterlerine gére AAA tanisi olan 125

hasta dahil edilmistir. Fakat 2 hasta kriterleri karsilamadigi i¢in analize dahil edilmemistir
(Bkz:Sayfa 24, madde: 3.4.5.2).
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4.1. Demografik Ozellikler

Hastalarin 84 (%68)’i kadm, 39 (%32)’u erkek olup iizere yas ortalamasi 33,6 yil
(SS:11,7; min-maks:17-67) idi. Kadin hastalarin yas ortalamasi 33,9 yil (SS:10,5; min-
maks:17-61) iken erkek hastalarin yas ortalamasi 33 yil (SS:13,9; min-maks:17-67)

saptandi. Hastalarda lise mezunu olanlar daha fazlaydi (%42,4). Dogum yerine gore

dagilim incelendiginde, AAA hastalarinin dogum yeri Karadeniz Bolgesi’nde olanlar

fazlaydi (%34,9). Sehirlere bakildigi zaman Sivas, 17 (%13,8) hasta sayist ile en ¢ok

bildirilen yer olmustur.

Hastalarin demografik 6zellikleri Tablo 8’te 6zetlenmistir.

Tablo 8: Ailesel Akdeniz Atesi Hastalarimin Demografik Ozellikleri

Yas (y1l)
VKI (kg/m?)

Cinsiyet

Medeni Durum

Egitim

Calisma durumu

Dogum yeri

Kadin
Erkek

Evli
Bekar

Okur-yazar
Ilkokul
Ortaokul
Lise
Universite

Calismayan
Calisan

Karadeniz

Dogu Anadolu

I¢ Anadolu
Giineydogu Anadolu
Ege

Akdeniz

Marmara

Ortalama (Standart Sapma)
33,6 (11,7)

24,5 (5,3)

Hasta sayis1 (%)

84 (68)

39 (32)

84 (68,3)
39 (31,7)

2 (1,6)

29 (23,6)
20 (16,2)
52 (42,4)
20 (16,2)

62 (50,4)
61 (49,6)

41 (34,9)
30 (25,6)
37 (31,5)
2 (1,8)
2 (1,8)
1(0,1)
5 (4,3)
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4.2. Klinik Ozellikler

Hastalarin hastalik siireleri, hastalik siddeti (PRAS), son 1 yildaki ve aylik atak sayisi,
ailede AAA Gykiisiiniin varligy, artrit dykiistiniin varligi, erizipel benzeri dokiintii 6ykiisi,
kullanilan kolsisin dozu Tablo 9’de 6zetlenmistir. Hastalarin %53,7’si (n=66) hafif
(PRAS<6), %30’u (n=37) orta (PRAS 6-8), %16,3"ii (n=20) siddetli (PRAS>9) hastalik
aktivitesine sahiptir.

Tablo 9: Ailesel Akdeniz Atesi Hastalarimin Klinik Ozellikleri

Hastalik siiresi (ay) Ort (SS), min-maks 80,4 (79,9), 3-336
Kolsisin dozu (mg) Ort (SS), min-maks 1,5(0,5), 1-3
VAS Ort (SS), min-maks

Gagiis/karn agrisi 2,5(3,1),0-10
Kas-eklem agrisi 4,5(2,9),0-10
Son atak 7,2 (1,9), 0-10
PRAS ort (SS), min-maks 5,7 (2,3), 1-11
Son 1 yildaki atak sayisi ort (SS), min-maks 9,72 (13,1), 0-60
Genetik mutasyon varhgi

Var; n (%) 67 (54,5)

Yok; n (%) 18 (14,6)
Bilinmiyor; n (%) 38 (30,9)

Aylik atak sayisi

0,<1,1,1-2,2,>2; n(%) 17 (13,8), 59 (48), 9 (7,3), 14 (11,4), 5 (4), 19 (15,5)
Ailesinde AAA dykiisii

Evet, n (%) 81 (69,2)

Haywr, n (%) 36 (30,8)

Artrit oykiisii

Evet, n (%) 56 (45,5)

Haywr, n (%) 67 (54,5)
Erizipel benzeri eritem

Evet, n (%) 16 (13,1)

Haywr, n (%) 106 (86,9)

Min-maks: minimum-maksimum; ort: ortalama; SS: standart sapma; n: hasta sayisi; mg: miligram

Hastalarin 6’s1(%4,9) kolsisin tedavisine ek olarak anakinra tedavisi almaktaydi. Hastalik
seyri sirasinda proteiniiri gelisme Oykiisii olan hasta sayist 11°dir (%8,9). Bunlardan

6’sinda (%4,9) amiloidoz gelismistir.

35



4.3. Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi Anketi (FMF-YK) Sorularinin Secilmesi

4.3.1. Gegersiz Katihmei ve Sorularin Bulunmasi

Caligmaya dahil olan 2 AAA hastast 101 soruluk AAA’ya spesifik yasam kalitesi
anketinde 15 soruya bilmiyorum secenegini isaretleyerek veya cevapsiz birakarak anketin
yaklagik %15%ini gecersiz birakmistir. Dolayisiyla bu hastalar calismaya dahil
edilmemistir. Ayrica olusturulan 101 sorudan cevap olarak “bilmiyorum” se¢eneginin %5
veya daha fazlasinin secildigi sorular sirasiyla; 20. soru %40, 28. soru %18.7, 29. soru
%20.3, 33. soru %17.1, 34. soru %20.3, 49. soru %16.3, 60. soru %5.7, 71. soru %13.8,
72.soru %8.9, 73. soru %8.1, 76. soru %12.2, 77. soru %6.5, 90 ve 94. soru %14.6 oldugu

i¢in bu sorular analizden ¢ikarilmistir.

4.3.2. Temel Bilesenler Analizinin Gerekliliklerinin Karsilanmasi

Temel bilesenler analizinin (TBA) gerekliliklerinden olan degiskenlerin siirekli veya
ordinal degisken olmasi ¢alismamizla uyumludur. Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi
anketi (FMFYK) nin tiim degiskenleri arasinda lineer iliski bulunmaktaydi. Ankette
bulunan aykirt veriler [asir1 ¢arpik (skewed) veya asir1 basik (kurtosis)] histogram ve
standart hata ile degerlendirilmistir. Bu analizlere gore; 1, 2, 3, 4,5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 12,
13, 23, 26, 31, 45, 51, 52, 53, 68, 87, 97, 100. sorularin cevaplar1 ¢arpik veya basik

bulundugu i¢in ¢alismadan ¢ikarilmstir.

4.3.3. Degiskenler Aras1 Korelasyon

Temel Bilesenler Analizinde elimine edilmeyen tiim sorular birbiriyle yeterli derecede (r

> 0.3) korele bulundugu i¢in bu maddeye gore soru elenmemistir.
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4.3.4. Orneklem Yeterliligi

Omeklem yeterliligini degerlendirdigimizde Tablo 10°de goriildiigii gibi calismanin
KMO degeri 0,876 bulunmustur. Bu degere gore calismanin hasta sayist degerli
bulunmustur. Barlett’in kiiresellik testinin p degeri <0.0005 olup anlamli bulunmustur.

Buna gore verilerimiz TBA yapilmasi i¢in uygundur.

Tablo 10: Orneklem Yeterlilik Diizeyi
Kaiser-Meyer-Olkin (KMO) ve Bartlett Testleri
Kaiser-Meyer-Olkin Orneklem Yeterlilik Ol¢timii ,876
Bartlett'in Kiiresellik Yaklasik Ki-Kare 7859,62
Testi 5
df 2556
Sig. ,000

Daha 6nce metot kisminda bahsedildigi tizere her soru i¢in KMO degeri ise ayri ayri
hesaplanmis olup anti-image korelasyon matrisinde bulunmaktadir. Anti-image

matrisinde bulunan KMO < 0.5 olan degiskenlerden 101. soru analizden ¢ikarilmistir.

4.3.5. Komunalite

Degiskenlerin varyansinin oran olarak verilmesi olan komunalite analizinde ¢alismamizda

degeri 0.2’1in altinda soru bulunmadig: i¢in analizden soru ¢ikarilmamistir.

4.3.6. Temel Bilesenler Analizi Sonu¢larina Goére Soru Eliminasyonu

Orneklem sayis1 123 oldugu i¢in TBA faktdr yiiklenme esiginin 0,50 olarak belirlenmesi
gerektigi metot kisminda bildirilmisti. Buna gore sorularin yiiklenme esikleri
incelendiginde 14, 19, 21, 30, 35, 39, 40, 41, 48, 50, 54, 55, 59, 62, 65, 69, 70, 78, 79, 81,
82,83, 89, 91, 93, 95, 96, 98, 99 sorular1 analizden ¢ikarilmistir. Birden fazla gruba benzer
yiikklenme gosteren sorulardan 24, 44, 46, 51, 74 ve 88 faktdrlesmeye uygun olmadigi i¢in
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¢ikarilmigtir. Benzer cevaplari bulunan kendini tekrarlayan sorulardan uzman komitesi
goriigiine gore faktor yiikklenmesi yliksek olan segilmistir. Buna gore, 17. soru ‘giinliik
aligveriglerinizi yapma’ ve 18. soru ‘aligveris posetlerini tagima’ arasindan 18. soru
sec¢ilmistir, 64. soru ‘yokus inip ¢ikma’ ile 63. soru ‘birka¢ kat merdiven inip ¢ikma’
arasindan 63. soru secilmistir, 84. soru ‘yerdeki bir seyi almak i¢in 6ne egilme’ ile 85.
soru ‘cdmelme’ arasindan 84. soru secilmistir, 27. soru ‘giinliik ugraglariniz1 yiiriitme’ ile
25. soru ‘evdeki kendi sorumlulugunuzda olan isleri yapma’ arasindan 25. soru se¢ilmistir,
38. soru ‘arkadaslarinizla birlikte etkinliklere katilma’ ile 36. soru ‘arkadas toplantilarina
gitme’ arasindan 36. soru se¢ilmistir, 52. Soru ‘arkadaslarinizla iletisimi devam ettirme’
ile 67. soru ‘arkadaslarinizdan gereksiniminiz olan destegi alma’ arasindan 67. soru, 53.
soru ‘akrabalarinizla iletisimi devam ettirme’ ile 66. soru ‘ailenizden gereksiniminiz olan
destegi alma’ arasindan 66. soru sec¢ilmistir, 56. soru ‘kisa mesafe yiirtime’ ile 57. soru
‘birka¢ sokak mesafeyi yiiriime’ arasindan 57. soru segilmistir. Sonug olarak TBA ile 20
soru elde edilmistir, anketin toplam 4 faktorii bulunmaktadir. Analiz sonuglar1 Tablo
11°de ve cizgi grafik (scree plot) Sekil 3’te gosterilmistir. Temel Bilesenler Analizi
sonucuna gore 4 bilesenin her birinin Ozdegeri >1°dir. Bu 4 faktor, varyansin sirastyla %
48,3, % 8,3, % 6,3, % 5,2 aciklamakta olup yasam kalitesi evreninin (tim varyansin)
%68,1’1n1 temsil ettigini gostermektedir. Bu oranin %60-70 arasinda olmasi literatiirde
belirtilmis olup, yiiksek bir temsil orani olarak degerlendirilmistir [78]. Cizgi grafikle
degerlendirildigi zaman da 4 faktoriin belirlenmesi gerektigi goriilmiistiir. Dort faktorlii

anket tiim varyansin %68,1’ini agiklamaktadir.

Faktorlerde bulunan sorulara gore her bir faktoriin temsil ettigi yasam kalitesi boyutu
belirlenmistir. Buna gore 1. faktor fiziksel etkiyi, 2. faktor sosyal ve rekreasyonel etkiyi,
3. faktor psikolojik etkiyi ve 4. faktor uykunun etkisini temsil etmektedir. Faktor 1°de 10
soru, faktor 2’de 4 soru, faktor 3’te 4 soru ve faktor 4’te 2 soru bulunmaktadir (Tablo 12).
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Tablo 11: Faktorlerce Aciklanan Varyans Analizi

Total Agiklanan Varyans

Bilesenler ik Ozdegerler

Total Varyans %’si Kiimiilatif varyans %
1 9,657 48,286 48,286
2 1,651 8,255 56,541
3 1,256 6,282 62,823
4 1,057 5,283 68,106
5 ,758 3,792 71,898
6 ,675 3,377 75,275
[lk 6 bilesen tabloya alinmistir

Sekil 3: Cizgi Grafik Analizi
Cizgl Grafik

g

__"“w—_.,.____ o

Bllegen Sayisi
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Tablo 12: Doniistiiriilmiis (Varimaks) Temel

Bilesen Matrisi
Bilesen (faktor)

1 2 3 4
S86 ,822
S84 776
S75 712 ,307
S63 ,7102 ,343
S57 ,682 ,352
S32 ,628 ,362 ,364
S47 ,603 ,300
S22 ,587 ,313 ,332
S25 ,570 433
S18 ,544 ,455 ,452
S 58 ,795 ,313
S36 175
S61 ,435 ,694 ,320
S42 ,687
S 66 776
S67 ,335 ,753
S80 724
S92 ,315 ,345 ,556
S16 ,821
S15 ,808

Faktor yiiklenmesi<0.30 olan veriler baskilandi
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4.4. Fonksiyonel Paremetrelerin Tammlayici Ozellikleri

Hastalarin KF-36, SDO, EUROHIS, BDO-BB, JSS-TR, FMF-YK anketinin toplam ve alt

bilesenlerin skorlar1 Tablo 13°de gosterilmistir.

Tablo 13: Fonksiyonel Parametrelerin Tamimlayic1 Ozellikleri

Fonksiyonel Olgiitler (skor arahigi) | Min-Maks Ort+SS Alt ceyrek-Ust Ceyrek
FMF-YK (0-80) 0-70 30,2+17,1 16-42
Faktor 1 (0-40) 0-36 14+9.4 5-20
Faktor 2 (0-16) 0-16 7+4,2 3-10
Faktor 3 (0-16) 0-15 5,2+3,8 2-8
Faktor 4 (0-8) 0-8 4423 2-6
EUROHIS (8-40) 8-38 24,8458 21-29
KF-36 Fiziksel Fonksiyon (0-100) 10-100 64,1+22,5 50-80
KF-36 Fiziksel Rol Kisitliligi (0-100) | 0-100 38+40,6 0-75
KF-36 Emosyonel Rol Kisitlilig: (0- 0-100 44,4+42 8 0-100
100)

KF-36 Vitalite (0-100) 0-100 44,6+23,1 30-60
KF-36 Mental Saglik (0-100) 0-92 54,3+18,5 44-68
KF-36 Sosyal Fonksiyon (0-100) 0-100 59,7425 44-68
KF-36 Agri (0-100) 0-100 49,9426,7 33-68
KF-36 Genel Saglik (0-100) 0-88 36+16,8 20-50
BDO-BB (0-21) 0-20 4,5+3,5 2-6
JSS-TR (0-20) 0-20 10,1+6,1 5-15
SDA (0-3) 0-2,3 0,5+0,5 0-0,75

Min-maks: Minimum-maksimum; Ort: Ortalama; SS: Standart sapma; Vas: Viziiel Analog Skala; FMF-
YK: Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi Anketi; SDA: Saglik Degerlendirme Anketi; EUROHIS:
Avrupa Saglik Etki Olgegi; KF-36: Kisa Form-36; BDO-BB: Birinci Basamak Beck Depresyon
Envanteri; JSS-TR: Jenkins Uyku Skalasi
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Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi (FMF-YK) anketinin taban yiizdesi (ing: floor
effect) %2,4 iken tavan yiizdesi (ing: ceiling effect) %0,8 bulunmustur. Olgegin her bir
soru ¢ikarildigindaki FMF-YK anketinin i¢ tutarlik degisimi ve sorularin tanimlayici

Ozellikleri Tablo 14’te verilmistir.

Tablo 14: FMF-YK’nin 20 Soru Ve Toplam Puam I¢in Bazi Tammlayic1 Ozellikleri

Soru FMF-YK soru Ort+SS Carpikhik | Basikhk | Alfa

no degeri

*

15 Gece yeterli saat uyuma 1,7£1,2 0,1 -1 0,94

16 Sabah dinlenmis olarak uyanma 2,2+1,2 -0,2 -1 0,94

18 Aligveris posetlerini tagima 1,4+1,3 0,4 -1 0,94

22 Uzun siire ayakta sabit durma 2,2+1,2 -0,2 -0,8 0,94

25 Evde kendi sorumlulugunuzda olan igleri | 0,9+0,9 0,6 -0,8 0,94
yapma

32 Bagladigmiz giinliik ev islerinizi vaktinde | 1,5+1,2 0,1 -1 0,94
bitirme

36 Arkadas toplantilarina gitme 1,9+1,3 0,1 -1 0,94

42 Baskalarinin planlarina katilma 2+1,2 0,1 -1 0,94

47 Gerektiginde kisa mesafe kogma 1,8+1,3 0 -1 0,94

57 Birkag sokak mesafeyi yiiriime 1,1+1,1 0,8 -0,2 0,94

58 Arkadaglar1 ziyaret etme 1,5+1,3 0,3 -0,9 0,94

61 Sokakta dolagma, gezintiye ¢ikma 1,5+1,2 0,3 -0,9 0,94

63 Birkag kat merdiven inip ¢ikma 1,5+1,2 0,2 -0,9 0,94

66 Ailenizden gereksiniminiz olan destegi 1£1,1 0,9 -0,1 0,94
alma

67 Arkadaglariizdan gereksiniminiz olan 1,4+1,3 0,5 -1 0,94
destegi alma

75 Yardim almadan giinliik islerinizi yapma | 1,1+1,2 0,8 -0,2 0,94

80 Gelecege umutla bakma 1,5+1,2 0,5 -1 0,94

84 Yerdeki bir seyi almak i¢in 6ne egilme 1£1,1 0,5 -1 0,94

86 Yiiksek bir yerdeki bir seye uzanma ve 1,2+1,1 0,4 -1 0,94
alma

92 Yeni seyler 6grenme 1,2+1,1 0,7 -0,2 0,94

Toplam 30,1£17,1 0,2 -0,7 0,94

FMF-YK: Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi; Ort:Ortalama; SS:Standart sapma

*: Soru ¢ikarildiginda Cronbach alpha degeri
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4.5. Hastahk Aktivitesine Gore Fonksiyonel Parametrelerin Tanimlayici Ozellikleri

Hastalarin PRAS skorlarina gore hafif, orta ve siddetli olanlarin fonksiyonel parametre

skorlar1 ve bunlarin karsilastirilmast Tablo 15°te verilmistir. Buna gore hafif, orta ve

siddetli hastalik aktivitesi olan hastalarin tiim yasam kalitesi skorlarinda (FMF-YK,
EUROHIS, KF-36) sayisal olarak fark olmasina ragmen yalnizca EUROHIS, KF-fiziksel

rol kisitlilig1 ve KF-genel saglik skorlar1 arasinda anlamli fark bulunmustur (p<0.05).

Tablo 15: Hastalik Siddetine Gore Fonksiyonel Parametrelerin Ortalama ve Standart Sapma

Degerleri
Hafif Orta Siddetli P degeri

FMF-YK 28,516 31,2421,5 36,1+16,5 0,232
EUROHIS 26,145,3 23,247 21,2+5,1 0.003
KF-36 Fiziksel fonksiyon 66,1+:21,4 62,6241 56,8+24.9 0,334
KF-36 Fiziksel Rol Kisitlilig1 43,7+41,2 34,2+36,2 17,5+£36,3 0,011
(0-100)

KF-36 Emosyonel Rol 47.2+44 47,3+43.5 30+35,7 0,273
Kisithiligi

KF-36 Vitalite 47,1+£22,7 41,1+£21,8 37,7£25,5 0,185
KF-36 Mental Saglik 55+18,2 57,1+£18,7 49+19,6 0,448
KF-36 Sosyal Fonksiyon 61,2+23.4 64,7+24 48,9+30 0,112
KF-36 Agri (0-100) 53,5+26.4 47,8+28,1 36,7423 0,054
KF-36 Genel Saglik 40,7+19 26,8+17.2 25,2+19,1 0,001
BDO-BB (0-21) 44435 4,5+32 5+3.8 0,792
JSS-TR (0-20) 9,6+6,2 11,1£5,7 11,6+6,1 0,308
SDA 0,5+0,5 0,6+0,6 0,6+0,5 0,810

JSS-TR: Jenkins Uyku Skalasi

FMF-YK: Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi; EUROHIS: Avrupa Saglk Etki Olgegi; KF-36: Kisa
Form-36; SDA: Saglik Degerlendirme Anketi; BDO-BB: Birinci Basamak Beck Depresyon Envanteri;
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4.6. Olcegin Icerik ve Goriiniis Gecerliliginin Degerlendirilmesi

Olgegin (FMF-YK) tiim sorular hastalar tarafindan AAA’da yasam kalitesi ile iliskili
bulunmustur. Gereksiz ve amacina uygun olmayan soru belirtilmemistir. Ayrica sorular
hastalar tarafindan aymi anlamda ve net anlasilmistir. Sorular giinliikk yasantilarinda
bulunduklar1 birgok alani ilgilendirmekte ve ayni zamanda faktor analizi ile yasam
kalitesinin fiziksel, sosyal-rekreasyonel, psikolojik ve uyku gibi boyutlari oldugunu
gostermektedir. Buna gore sorularin YK ile ilgili olmasi ve YK’nin bir¢ok boyutunu
icermesi, anlasilmayan hicbir sorunun olmamasi uzman goriisii tarafindan analiz edilmis
olup anketin (FMF-YK) igerik ve goriiniis gegerliliginin yiliksek diizeyde oldugunu

gostermektedir.
4.7. Olgegin Giivenilirliginin Degerlendirilmesi

Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi anketinin giivenilirligi Cronbach alpha i¢ tutarlik

analizi ile degerlendirilmis olup degeri 0.94 bulunmustur.

4.8. Olgegin Yapisal Gecerliliginin Degerlendirilmesi

Olgegin yapisal gecerliligi konverjan ve diskriminant gecerlilikle degerlendirilmistir.
4.8.1. Olcegin Konverjan Gegerliligi

Olgegin (FMF-YK anketi) yasam Kkalitesi ile direkt iliskisi bulunan fonksiyonel
parametrelerle olan iligkisinin sonuglart Tablo 16’da gosterilmistir. Buna gére FMF-YK
anketinin total skoru diger fonksiyonel parametrelerden en giiclii korelasyonu EUROHIS
(rho: -0,60) ve KF-36 fiziksel fonksiyon (rho: -0,63) ve KF-36 genel saglik (rho: -0,60)
alt bilesenleri ile bulunmustur. Fiziksel etki bileseni olan faktor 1’in en gii¢lii korelasyonu
KF-36 fiziksel fonksiyon alt bileseniyledir (rho: -0,69). Sosyal ve rekreasyonel etki
bileseni olan faktdr 2’nin en gii¢lii korelasyonu KF-36 genel saglik alt bileseniyledir (rho:
-0,53). Psikolojik etki bileseni olan faktor 3’iin en giiclii korelasyonu EUROHIS anketiyle
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bulunmaktadir (rho: -0,59). Uykunun etkisi bileseni olan Faktor 4’iin ise en giicli

korelasyonu uykuyu degerlendiren bir skala olan JSS-TR ile bulunmaktadir (rho: 0,54).

Tablo 16: FMF-YK Anketinin Konverjan Gegerliligi

Spearman Faktor 1 | Faktor 2 | Faktor 3 Faktor 4 FMFYK total
Korelasyon Katsayisi

(rho)

EUROHIS -0,60* -0,51* -0,59* -0,49* -0,64*
KF-36 Fiziksel -0,69* -0,42* -0,43* -0,41* -0,63*
fonksiyon

KF-36 Fiziksel Rol -0,51* -0,52* -0,41* -0,37* -0,50*
Kisitlilig (0-100)

KF-36 Emosyonel Rol | -0,40* -0,32* -0-39* -0,40* -0,42*
Kisithlig

KF-36 Vitalite -0,50* -0,50* -0,58* -0,47* -0,58*
KF-36 Mental Saglik -0,43* -0,44* -0,55* -0,51* -0,54*
KF-36 Sosyal -0,47* -0,39* -0,50* -0,36* -0,48*
Fonksiyon

KF-36 Agri (0-100) -0,51* -0,39* -0,39* -0,52* -0,54*
KF-36 Genel Saglik -0,53* -0,53* -0,58* -0,42* -0,60*
BDO-BB (0-21) 0,36* 0,45* 0,51* 0,40* 0,46*
JSS-TR (0-20) 0,38* 0,31* 0,35* 0,54* 0,44*
SDA 0,49* 0,22* 0,28* 0,40* 0,44*
*p<0.01

Min-maks: Minimum-maksimum; Ort: Ortalama; SS: Standart sapma; Vas: Viziiel Analog Skala;,
FMF-YK: Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi Anketi; SDA: Saglik Degerlendirme Anketi;
EUROHIS: Avrupa Saglik Etki Olgegi; KF-36: Kisa Form-36; BDO-BB: Birinci Basamak Beck
Depresyon Envanteri; JSS-TR: Jenkins Uyku Skalas1

Diistik hastalik aktivitesine sahip hastalarin (PRAS<6) FMF-YK total skorlarinin
korelasyon analiz sonuglari tiim hastalar dahil edildiginde yapilan sonug¢lardan daha diisiik
bulunmustur. Hastalarin PRAS skorlarina goére orta-siddetli olarak gruplandirilarak
(PRAS skoru > 6) analiz edildiginde FMF-YK anketinin diger fonksiyonel parametrelerle
olan iligkisi Tablo 17°de gosterilmistir. Buna gére FMF-YK anketinin total skoru diger
fonksiyonel parametrelerden en giiclii korelasyonu EUROHIS (rho: -0,72), KF-36 fiziksel
fonksiyon (rho: -0,72) ve KF-36 genel saglik (rho: -0,70) alt bilesenleri ile bulunmustur.

Fiziksel etki bileseni olan faktdr 1’in en giiclii korelasyonu KF-36 fiziksel fonksiyonu alt
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bileseniyledir (rho: -0,74). Sosyal ve rekreasyonel etki bileseni olan faktor 2’ nin en giigli

korelasyonu KF-36 genel saglik alt bileseni ile bulunmaktadir (rho: -0,62). Psikolojik etki

bileseni olan faktor 3’tin en giicli korelasyonu KF-36 vitalite alt bileseni ile

bulunmaktadir (rho: -0,68). Uykunun etkisi bileseni olan Faktor 4’tn en gigli

korelasyonu ise uykuyu degerlendiren bir skala olan JSS-TR iledir (rho: 0,67).

Gecerliligi (n=57)

Tablo 17: Orta-siddetli Hastalik Aktivitesine (PRAS>6) Gore FMF-YK Anketinin Konverjan

Spearman Korelasyon | Faktor 1 | Faktor 2 | Faktor 3 Faktor 4 FMFYK total
Katsayisi (rho)

EUROHIS -0,72*** | -0,56** -0,65*** -0,55*** -0,76***
KF-36 Fiziksel -0,74*** | -0,52** -0,53*** -0,48*** -0,72%**
fonksiyon

KF-36 Fiziksel Rol -0,49*** | -0,37** -0,33** -0,37%** -0,49%**
Kisithilig1 (0-100)

KF-36 Emosyonel Rol -0,40*%** | -0,25* -0,30** -0,45%*** -0,41%**
Kisithilign

KF-36 Vitalite -0,53*** | -0,55** -0,68*** -0,51*** -0,63***
KF-36 Mental Saglik -0,51*** | -0,39** -0,61*** -0,59*** -0,58***
KF-36 Sosyal -0,49*** | -0,37** -0,50*** -0,41%** -0,51***
Fonksiyon

KF-36 Agri (0-100) -0,50*** | -0,27** -0,34*** -0,55%** -0,48***
KF-36 Genel Saglik -0,63*** | -0,62*** | -0,65*** -0,44*** -0,70%**
SDA 0,52*%** | 0,23* 0,34*** 0,38*** 0,47%**
BDO-BB (0-21) 0,44%** | 0,45*** 0,55*** 0,45*** 0,54***
JSS-TR (0-20) 0,49*** | 0,35*** 0,34*** 0,67*** 0,52%**

*p>0.05; **p<0.05; ***p>0.01
Min-maks: Minimum-maksimum; Ort:
YK: Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi Anketi; SDA: Saglik Degerlendirme Anketi; EUROHIS:
Avrupa Saglik Etki Olgegi; KF-36: Kisa Form-36; BDO-BB: Birinci Basamak Beck Depresyon
Envanteri; JSS-TR: Jenkins Uyku Skalas1

Ortalama; SS: Standart sapma;

Vas: Viziiel Analog Skala; FMF-
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4.8.2. Olcegin Diskriminant Gecerliligi

Olgegin (FMF-YK anketi) yasam Kkalitesi ile direkt iliskisi bulunmayan klinik ve

demografik parametrelerle olan iliskisinin sonuglar1 Tablo 18’de gosterilmistir. Analiz

sonuglarma gore FMF-YK total skoru yas ile orta dereceli pozitif, egitim yili ile orta

dereceli negatif, son 1 yildaki atak sayisi ile orta dereceli pozitif korelasyon bulunmustur.

Diger parametrelerle anlamli korelasyon yoktur. Cinsiyet acisindan FMF-YK skorlart

karsilagtirildiginda kadin hastalar 32,2 + 15,2, erkek hastalar 25,7 + 20,1 olup ortalamalar
arasindaki fark anlamlidir (p=0.02). Calisma durumu bakimindan FMF-YK skorlari

karsilastirildiginda caliganlar 28,3 + 13,6, ¢alismayanlar 29,7 + 17,4 olup, bu ortalamalar

arasindaki fark anlamsizdir (p=0,677).

Tablo 18: FMF-YK Anketinin Diskriminant Gegerliligi

Spearman Korelasyon | Faktor 1 | Faktor 2 | Faktor 3 Faktor 4 FMFYK total
Katsayisi (rho)

Yas 0,28*** 0,18* 0,26*** 0,13* 0,51***
Egitim y1l1 -0,25*** | -0,21** -0,19* -0,21* -0,49***
VKI 0,11* 0,08* 0,06* 0,45%** 0,16*
PRAS skoru 0,06* 0,10* 0,06* 0,10* 0,26*
Hastalik siiresi 0,04* 0,03* 0,12* 0,07* 0,21*
Son 1 yildaki atak sayis1 | 0,30*** 0,31*** 0,26*** 0,27*** 0,46***
VAS-gogiis/karin agris1 | 0,22** 0,16* 0,13* 0,13* 0,22**
VAS-kas/eklem agrist 0,35*** 0,17* 0,19** 0,20** 0,29%**
VAS- son atak 0,22** 0,26*** 0,16* 0,25%** 0,27%**
Kolsisin dozu (mg) 0,14* 0,09* 0,12* 0,19** 0,25*

*p>0,05; **p<0,05; ***p<0,01
FMF-YK: Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi; VKI: Viicut kitle indeksi; Mg: Miligram
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5. TARTISMA

Eski caglarda sadece morbidite ve mortaliteye yonelik degerlendirmeler yeterliyken,
modern yasam tarziyla beraber son 30 yilda kisilerde yasam kalitesi anlayis1 giderek 6nem
kazanmis ve hastaliklarin tedavi stratejilerinde yasam kalitesinin dikkate alinmasi
gerekliligi goriilmiistir [91]. Romatoid artrit, AAA, hipertansiyon, konjestif kalp
yetmezligi, kronik bobrek/karaciger yetmezligi, diabet gibi kronik hastaliklarda yasam
kalitesi bozulmaktadir ve bazen bu ¢ok ciddi diizeylere kadar ¢ikabilmektedir [32, 66, 92,
93]. Yasam kalitesi olgiitleri romatizmal hastaliklarin tedavi planinda, hastaliklarla ilgili
yapilan aragtirmalarda 6nemli bir yere sahiptir [94]. Ailesel Akdeniz atesi Dogu Akdeniz
Bolgesi’nde yaygin olarak bulunan ve iilkemiz insanlarini ileri diizeyde etkileyen bir
hastaliktir. Halen literatiirde AAA’ya 6zgii gelistirilmis bir YK o6l¢iitii bulunmamaktadir.
Bu ¢aligmanin amaci AAA hastalarina 6zgii yasam kalitesi soru formu olusturarak onlarin
klinik izlem, tedavi ve takibinde daha gegerli ve giivenilir bir Ol¢iit elde etmektir.
Calismayla AAA hastalarina spesifik 20 soruluk sadece yasam kalitesini degerlendiren
kolay uygulanabilir, ek ekipman gerektirmeyen, zaman kazandiran, kolay anlasilabilir bir
anket olusturulmustur. Yasam kalitesi jenerik oOlgiitlerle degerlendirilmesine ragmen,
hastaliga 6zgii 6lgiitler o hastaligin sebep oldugu YK’y1 daha dogru degerlendirir. Bundan
dolay1 hastaliga spesifik YK olgiitleri genel olgiitlerden daha degerlidir [95]. Literatiirde
diger romatizmal hastaliklarda uygulanan Romatoid Artrit Yasam Kalitesi anketi
(RAQoL), Ankilozan Spondilit Yasam Kalitesi anketi (ASQoL), Sistemik Lupus
Eritematozus Spesifik Yagsam Kalitesi anketi (SLEQOL), Behcet Hastalig1 Yasam Kalitesi
anketi (BD-QoL) romatizmal hastaliga 6zgii anketlere 6rnek olarak sayilabilir [64, 66, 68,
70].

Ailesel Akdeniz atesi hastalariyla yapilan ¢alismalarda bu hastalarda saglikli kontrollere
gore bozulmus yasam kalitesi, uyku bozukluklari, artmis yorgunluk ve duygudurum
bozukluklar1 gosterilmistir [3, 93, 96]. Bu hastalarda yasam kalitesi ilk olarak Buskila ve
ark. tarafindan arastirilmis olup bu ¢alismada bozulmus yasam kalitesinin yaygin agri,

fibromiyalji sendromu ile iliskili oldugu bulunmustur [93]. Daha sonra baska bir
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calismada Diinya Saglhk Orgiitii Yasam Kalitesi Olcegi-Kisa Form (WHOQoL-BREF)
anketi kullanilarak Almanya ve Tiirkiye’de yasayan AAA hastalarinda fiziksel ve ¢evresel
alt bilesenlerinde saglikli kontrollere gore yasam kalitesi bozulmus bulunmustur [97].
Ailesel Akdeniz atesi olan hastalarda yapilan baska bir ¢alismada YK ile depresyon ve
anksiyetenin iliskisi incelenmistir. Buna gére KF-36’nin fiziksel fonksiyon, fiziksel rol
kisithligi, agri, genel saglik alt bilesenleri saglikli kontrol grubuna goére daha bozuk
bulunmustur [3]. Dolayisiyla literatiirde AAA hastalarinda yasam kalitesinin 6zellikle

fiziksel komponentinde bozulma gosterilmistir.

Tip literatiiriinde 6l¢iit gelistirmede yaygin olarak 2 yontem kullanilmaktadir. Bunlardan
birincisi Amerika Psikoloji Dernegi’nin onerdigi psikometrik yontemdir [98]. Ikinci
yontem ise Rasch analizidir (Madde Tepki Kurami) ve bu yontemde 6lglitlerde cogunlukla
dikotom (iki se¢enekli) cevaplar kullanilir. Biz bu ¢alismamizda sonuglarin daha sensitif

olmasi sebebiyle psikometrik yontemleri tercih ettik.

Hastalarla yapilan goriismelerde hastalarin ¢ogu agir is yapmakta giicliik (cam silme, evi
sliplirme, agir esya kaldirma vb.), ayakta durmada zorluk, uykusuzluk, asir1 yorgunluk,
arkadas veya aile ile sosyal iligkilerde zorluk, etkinliklere katilmada zorluk, plan kurmada
zorluk ¢ekiyorlardi. Calismamizdaki hastalara benzer olarak romatoid artrit hastalarina
spesifik yasam kalitesi skalasinda yapilan hasta goriigmelerinde hastalarin yolculuk
yapmada kisithlik, baskalarina bagimli hissetme, dominant eli kullanmada giicliik,
deprese ve anksiydz duygudurumuna sahip olma, aile ve arkadaslar ile iliskilerin

etkilenmesi gibi 6zellikleri mevcuttur [66].

Calismamizda elde edilen FMF-YK sorularinin YK ile ilgili olmasi ve YK’nin bir¢ok
boyutunu icermesi, anlasilmayan hicbir sorunun olmamasi uzman goriisii tarafindan
analiz edilmis olup anketin (FMF-YK) icerik ve goriinlis gegerliliginin iyi oldugunu
gostermektedir. Calismamizdaki katilimcilarin yas ortalamast 33,6 yil (17-67 yas) iken
diger romatizmal hastaliklarda yapilan ¢alismalara gore distktir [64, 70, 99].

Katilimcilarin dogum yerlerinin Tiirkiye dagilimlar literatiir ile benzerdi [100].

49



I¢ tutarlilik dlgek veya testin i¢indeki maddelerin belli bir kavramsal yapiya sahip olmasi
ve Olcek maddelerinin birbirleriyle iligkili olarak ayni yapiyr Olgmesini belirtir.
Calismamiza gore FMF-YK anketinin i¢ tutarliligi, Cronbach alpha degeri 0,94 olarak ¢ok
iyl bulunmustur. Literatiirde bulunan romatizmal hastaliklara 6zgii YK skalalarindan
RAQOL 0,90, ASQoL 0,92 ve BD-QoL 0,94 i¢ tutarliliga sahiptir [64, 70, 99]. Olgegin
her bir sorusu silindiginde FMF-YK anketinin Cronbach alpha degeri degismemektedir.
Bu da 6lgegin i¢ tutarligin1 bozabilecek gereksiz soru olmadigini géstermektedir. Ayrica
FMF-YK anketinin sorularinin higbiri basik veya carpik degildir. Ailesel Akdeniz Atesi
Yasam Kalitesi (FMF-YK) anketinin taban ylizdesi (ing: floor effect) %2,4 iken tavan
yiizdesi (ing: ceiling effect) %0,8 bulunmus olup literatiirde iist sinir olan %15 degerinin
altindadir ve FMF-YK anketinin taban-tavan etkisinden bagimsiz oldugunu soyleyebiliriz
[101].

Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi Olgiitii faktor analizi sonucu sorular 4 faktor altinda
toplanmistir. Faktor analizine gore FMF-YK; fiziksel etki, sosyal ve rekreasyonel etki,
psikolojik etki ve uykunun etkisi olarak 4 faktor tarafindan temsil edilmistir. Dort faktorli
anket tiim varyansin %68,1’ini agiklamakta olup, yiiksek bir temsil orani olarak
degerlendirilmistir [78]. Yasam kalitesinde etkili 6nemli boyutlart FMF-Y K’nin i¢erdigi

ve skalanin yasam kalitesini ¢ok boyutlu degerlendirdigi goriilmektedir.

Romatoid Artrit Yasam Kalitesi olcegi (RAQOL) ile KF-36 arasinda zayif-giicli
korelasyon bulunmustur (rho: -0,39 ile -0,69 arasinda degisen degerler), en giiclii
korelasyon fiziksel fonksiyon alt bileseniyle bulunmustur. Ayni ¢alismada SDA ile giiglii
korelasyon (rho: 0,75), hastalik aktivitesi ile zayif-orta korelasyon mevcuttur (rho: 0,36-
0,47). Bu sonuglardan hastalik aktivitesi disindaki parametrelerle (KF-36, SDA) benzer
sonuglar ¢alismamizda mevcuttur. Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi (FMF-YK)
anketi yasam kalitesi anketlerinden KF-36 ve EUROHIS ile orta-yiiksek dereceli korele
bulunmustur (rho: -0,42 ile -0,63 arasinda), SDA ile orta dereceli korele bulunmustur (rho:
0,44). Bu sonuglar da dizabilitenin yasam kalitesinden farkli bir parametre oldugu ama

foksiyonel degerlendirme yaptigi icin RA, AS ve SLE gibi diger romatolojik hastaliklara
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benzer sekilde FMF hastalarinda da dizabilite yasam kalitesini olumsuz yonde etkiledigini
gostermektedir [64, 99]. Calismamizin amact AAA hastalarina spesifik yasam kalitesini
Olcen bir anket olusturmak oldugu i¢in dizabilite, depresyon ve uyku bozukluklarini 6l¢en
anketler ile, yasam kalitesini 6l¢en anketlere oranla daha az korelasyon bulunmalidir.
Nitekim bizim ¢alismamizda FMF-YK ile SDA arasindaki korelasyon diger yasam
kalitesi anketleri (EUROHIS, KF-36) ile olan korelasyondan daha azdir. Fakat literatiirde
ASQoL anketinin, Nottingham Saglik Profili (NHP) alt bilesenleriyle korelasyonu orta-
giiclii (rho: 0,50-0,79), dizabilite 6l¢eklerinden Bath Ankilozan Spondilit Fonksiyonel
Indeksi (BASFI) (rho: 0,72) ve Leeds Dizabilite Anketi (LDQ) (rho: 0,70) ile gii¢lii
korelasyonu bulunmus olup ASQoL’iin diger yasam kalitesi skalalari ile iligkisine benzer
korelasyonlar mevcuttur [64]. Bizim c¢alismamizda FMF-YK’nin yasam Kkalitesini

degerlendirmede daha spesifik oldugu goriilmektedir.

Konverjan gegerlilikte diger bakilan fonksiyonel parametrelerle olan iliski analizinde
FMF-YK ile BDO-BB (rho: 0,46) ve JSS-TR (rho: 0,44) arasinda orta dereceli korelasyon
bulunmaktadir. Olgegin (FMF-YK) alt bilesenlerinden BDO-BB ile en gii¢lii korelasyon
faktor 3, JSS-TR ile faktdr 4 bulunmaktadir. Bunun sebebi faktor 3’te ‘umut’, ‘yeni seyler
ogrenme’ gibi psikolojik faktorlerin devreye girmesi ve faktor 4’te uyku ile ilgili sorularin
bulunmasi olabilir. Ailesel Akdeniz atesi eriskin hastalarda yapilan bir ¢alismada
hastalarin %50’sinde uyku bozuklugu bulunmustur. Kadin hastalarda, son 1 yilda atak
sayis1 fazla olanlarda ve kolsisin tedavisine direngli (kolsisin tedavisi altindayken atak
gecirenler) hastalarda uyku bozuklugu anlamli olarak fazla bulunmustur [96].
Caligmamizda hastalardaki depresyonun yasam kalitesi lizerine olumsuz etkisi gosterilmis
olup literatiirde AAA hastalar1 saglikli kontrollere gére Hastane Anksiyete Depresyon
Skalasinda (HADS) anksiyete alt bileseninde daha yiiksek skorlart mevcuttur. Anksiyetesi
ve depresyonu olan AAA hastalarinda yasam kalitesinin mental ve fiziksel bilesenleri
duygudurumu normal olan AAA hastalarina gore bozulmustur. Bu sonug da anksiyete ve
depresyon patofizyolojisinde bazi interlokinlerin (interlokin 1, interlokin 6, Timor

Nekrozis Faktor-alpha) rol oynamasi one siiriilmiistiir. Ataklar sirasindaki inflamatuar
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veya ataklar aras1 subklinik inflamasyon AAA hastalarinda duygudurum degisikliklerine

yol agabilmektedir [3].

Calismamizda fiziksel etki igeren faktor 1 KF-36’nin fiziksel fonksiyon alt bileseni ile
giiclii iliskisi (rho: -0,69), sosyal ve rekreasyonel etki ile ilgili sorulari igeren faktor 2 KF-
36’nin sosyal fonksiyon ile zayif korele (rho: -0,39), KF-36’nin genel saglik alt bileseni
ile en gii¢li iligkisi (rho: -0,53), psikolojik etki ile ilgili sorularin bulundugu Faktor 3 ile
KF-36’nin mental saglik (rho: -0,51) ve agr1 (rho: -0,52) alt bileseni ile en gii¢lii iliskisi,
uykunun etkisi ile ilgili sorularin bulundugu Faktor 4 ile bir uyku skalasi olan JSS-TR ile
en gii¢li iliskisi (rho: 0,54) bulunmaktadir. Faktor 2’nin KF-36’nin sosyal fonksiyon alt
bileseni ile giiclii korelasyon bulunmamasinin sebebi, KF-36’nin sosyal fonksiyon alt
bileseni yalnizca ‘sosyal fonksiyon’ ile ilgili sorular i¢erdigi i¢in faktoér 2’de bulunan
‘rekreasyonel etki’ ile ilgili sorular1 degerlendirememesi olabilir. Faktdr 3’te bulunan
sorulardan ‘gelecege umutla bakma’, ‘yeni seyler 6grenme’ gibi mental saglik gerektiren

aktiviteleri yapabilmesi KF-36’nin mental saglik alt bileseni ile iligkisini gosterir.

Hastalik aktivitesi artan hastalarin YK bozuklugu degerlendirmeleri daha spesifiktir. Bu
sebeple PRAS skoru 6 veya daha fazla olan hastalar (orta-siddetli) ayirt edilerek (n=57)
korelasyon analizleri tekrar edilmistir, buna gore en giiglii korelasyon EUROHIS ile
bulunmus olup (rho: -0,76) diger sonuglar sirastyla KF-36 ile orta-giiclii korele (rho: -0,41
ile -0,72 arasinda), SDA ile orta derecede (rho: 0,47) korele bulunmustur. Calismamizda
FMF-YK anketi KF-36’nin alt bilesenlerinden en giiglii korelasyon fiziksel fonksiyon alt
grubu ile bulunmustur (rho: -0,63). Nitekim, PRAS>6 olanlar segildiginde FMF-YK’nin
KF-36 fiziksel fonksiyon alt bileseni ile olan korelasyonu -0,73e yiikselmektedir. Her iki
durumda da FMF-YK total skoru ile KF-36’nin fiziksel fonksiyon alt grubu ile giicli
korelasyon mevcuttur. Bu sonuglar literatiir ile desteklenmektedir, RAQOL ile KF-36
anketinin alt bilesenleri arasindaki iliskide en giiclii korelasyon KF-36’nin fiziksel
fonksiyon alt bileseni ile mevcuttur (rho: -0,69). Ayrica ASQoL’de Slgegin en giiglii
iligkisi NHP’nin fiziksel mobilite (rho: 0,79) ve agr1 (rho: 0,79) alt bilesenleri ile

bulunmustur. Bu sonuglarin sebebi romatolojik hastaliklarda fiziksel fonksiyonun belirgin
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olarak etkilenmesi olabilir [102]. Calismamizda hafif, orta, yiiksek hastalik aktivitesine
sahip hastalarin yasam kalitesi anketleri (FMF-YK, EUROHIS ve KF-36) skorlarmin
birbirinden sayisal olarak fark olmasina ragmen, bu farklarin ¢ogu anlamsiz bulunmustur.
Bunun sebebi bagimsiz gruplar arasi iliski 2 boyutlu bir iliski olup bu analizler grup basina
diisen hasta sayisi ve bir¢ok karistirici faktorden etkilenmektedir. Bunlar regresyon

analizleriyle belirlenebilmektedir fakat bu, bizim ¢aligmamizin amaci disindadir.

Calismamizin diskriminant gecerliligini tartisacak olursak, Romatoid Artrit Yasam
Kalitesi 6lgegi (RAQOL) ile yapilan calismada yaslh, egitim seviyesi diisiik, kadin
hastalarda ve hastalik siiresi uzun olan hastalarda yasam kalitesi daha diisiik bulunmustur.
Ayni c¢aligmada hastalik aktivitesiyle zayif-orta dereceli korelasyon bulunmustur [99].
Bizim calismamizda da benzer sonuglar vardir, AAA’ll kadin hastalarda YK daha
bozulmus bulunmustur, korelasyon analizlerinde yas arttik¢a (pozitif korelasyon), egitim
diizeyi diistiikce (negatif korelasyon) yasam Kkalitesi bozulmaktadir. Ote yandan
calismamizda FMF-YK skorlariyla hastalik siiresi ve hastalik siddetini dlgcen PRAS
skorlar1 arasinda iliski bulunamamaistir, fakat son 1 yildaki atak sayisi ile orta dereceli
korele bulunmustur. Ayrica benzer sekilde literatiirde SLEQOL, lupus hastalik aktivite
indeksleriyle zayif korele bulunmus olup AAA’ya benzer sekilde hastalik aktivitesi ve
siddeti bu hastaliklarda yasam kalitesini Kronik donemde belirgin sekilde olumsuz
etkilememektedir [68]. Ailesel Akdeniz atesi hastalarinda yasam kalitesinin hastaligin
diger parametreleriyle olan iligkini inceleyen bir calismada da calismamiza benzer sekilde
hastalik aktivitesi ile KF-36 skorlari arasinda anlamli iliski bulunamamustir [59].
Literatiirde atak sayist ile iliski AAA’da yorgunluk semptomu ile bulunmustur fakat atak
sayist ile yasam Kkalitesi arasinda iliski bulunamamistir [59, 103]. Diskriminant
gegcerlilikte kullanilan diger parametrelerden VKI, kolsisin dozu, ¢alisma durumu ile iliski
bulunamamigstir. Viicut kitle indeksinin romatoid artrit gibi romatizmal hastaliklarda
yasam kalitesi tizerine olumsuz etkileri bulunmaktadir fakat yasam kalitesini direkt olarak
etkileyen bir parametre degildir, ayrica ¢alismamizda 13 (%10,6) hastada obezite sorunu
bulunmaktaydi, cogu hasta saglikli kilodayd1 (VKI<25) [104]. Hastalarin yarisina yakini
(n=46, %37,3) diisiik veya normal (1 mg) doz kolsisin ile kontrol altindaydi, bu sebeple
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kolsisin dozundaki degisim yasam kalitesindeki degisimi etkilemeyebilir. Ote yandan
AAA ile yapilan bir calismada kolsisinle ataklar1 kontrol altinda olan hastalarda, KF-
36’nin fiziksel fonksiyon, fiziksel ve emosyonel rol kisitlilig alt bilesenleri anlamli olarak
yiiksek bulunmustur [59]. Agr skorlar1 ile FMF-YK anketinin ve alt bilesenlerinin
iliskisini incelersek, gogilis/karin agrisi ve son atagin VAS’1 ile zayif veya anlamsiz iligkisi

bulunmakta olup, bu anketin ayirt edici (diskriminant) 6zelligini gostermektedir.

Calismanin limitasyonlari; FMF-YK anketinin test-tekrar test gegerliligi ve degisime
duyarliligt planlanmakta olup bu calismada yapilmamistir. Caligmanin giiglii yani
literatiirde diger romatizmal hastaliklara spesifik yasam kalitesi soru formlart mevcutken
AAA’da bu daha 6nce yapilmamis olmasidir ve AAA hastalarinin klinik izlem ve tedavi
takibinde yarar saglayacagini diisiindiiglimiiz AAA hastaligina 6zgii bir yasam kalitesi
skalas1 gelistirip bunun gegerlilik ve giivenilirliginin yapilmasidir. Bu 6lgegin (FMF-YK)
avantajlari kolay uygulanabilir, toplam skor kolaylikla hesaplanabilir, hastalar tarafindan
rahat¢a anlasilabilir, dogru degerlendirme yapan, yogun klinik sartlarinda uygulanabilen

pratik ve zaman kazandirici bir 6lgek olmasidir.
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6. SONUCLAR

Calisgmamizda 20 soruluk, 4 faktdrden olusan FMF-YK ol¢iitii psikometrik yontem
uygulanarak gelistirilmigtir. Faktor gruplart AAA’da yasam kalitesiyle ilgili 4 farkl
boyutu temsil etmektedir. Faktor 1’in fiziksel etki, faktér 2 nin sosyal ve rekreasyonel
etki, faktor 3’iin psikolojik etki ve faktor 4’iin uykunun etkisi boyutlariyla ilgili oldugu

analizlerde belirlenmistir.

Ailesel Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi anketi (FMF-YK) jenerik olan diger yagam kalitesi
anketleri (KF-36, EUROHIS) ile iliskisi giiclii, yasam Kkalitesi ile iliskili olabilecek
dizabilite, uyku ve depresyon skalalariyla da orta dereceli iliskisi mevcuttur. Anketin
(FMF-YK), yasam kalitesi ile direkt iliskisi olmayan parametrelerle olan iliskisi zayif-orta

veya anlamsiz olup bu sonug¢ anketimizin ayirt edici 6zelligini géstermektedir.

Calismamizin sonucunda AAA hastalarina 6zgii gegerli, giivenilir, kolay uygulanabilir,
pratik, kolay hesaplanan, ek ekipman gerektirmeyen, AAA hastalarinin fiziksel, sosyal,
emosyonel Ozelliklerini ve uyku kalitesini degerlendiren, yasam kalitesi oOl¢iitii
olusturulmustur. Bu 0l¢lit AAA hastalarinin klinik sartlarda takip ve tedavisinde
kolaylikla kullanilabilir.
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EK-2

Ailevi Akdeniz Atesi Yasam Kalitesi Olciitii (FMF-YK)
Sadece Ailesel Akdeniz atesinin (AAA), size olan etkilerini diisiinerek, bagka etkileri diglayarak asagidaki
aktiviteleri istediginiz diizeyde yapabiliyor musunuz? Sizin i¢in uygun olan segenegi isaretleyiniz.

Tamamen Cogunlukla Orta diizeyde Cok az Hig
yapiyorum  yapilyorum yapiyorum yapiyorum yapmiyorum

0 1 2 3 4
1- Gece yeterli saat uyuma 0 0 0 0 0
2- Sabah dinlenmis olarak 0O 0 0 0 0
uyanma
3- Alisveris posetlerini tasima 0 0 0 0 0
4- Uzun siire ayakta sabit durma | 0 0 0 0
5- Evde kendi sorumlulugunuzda | 0 0 0 0
olan isleri yapma
6- Basladigimiz giinliik ev 0 0 0 m m
islerinizi vaktinde bitirme
7- Arkadas toplantilarina gitme 0 0 0 m m
8- Baskalarinin planlarina
katilma
9- Gerektiginde kisa mesafe 0 0 0 0 0
kosma
10- Birkac sokak mesafeyi 0 0 0 0 0
yiiriime
11- Arkadaslar: ziyaret etme
12- Sokakta dolasma, gezintiye 0 0 0 0 0
c¢ikma
13- Birkag¢ kat merdiven inip O 0 0 0 0
c¢ikma
14- Ailenizden gereksiniminiz 0 0 0 0 0
olan destegi alma
15- Arkadaslarimzdan 0 0 0 0 0
gereksiniminiz olan destegi alma
16- Yardim almadan giinliik 0 0 0 0 0
islerinizi yapma
17- Gelecege umutla bakma 0 0 0 0 0
18- Yerdeki bir seyi almak i¢in
one egilme
19- Yiiksek bir yerdeki bir seye 0 0 0 0 0
uzanma ve alma
20- Yeni seyler 6grenme 0 0 0 m m
Total skor: 1__1__1

65






