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SIMGE VE KISALTMALAR

AAA . Ailevi Akdeniz Atesi

BH : Behget Hastalig

Cbha : Kompleman 5a

CRP : C Reaktif Protein

ESH : Eritrosit Sedimentasyon Hizi

GIS : Gastrointestinal Sistem

HSP : Henoch-Schonlein Purpurasi

ig : Immiinglobin

iL - Interlokin

KINDL : KINDer Lebensqualitatsfragebogen (Cocuklarin yasam kalitesi anketi)
maks : Maksimum

MEFV : MEditerranean FeVer Gene (Ailevi Akdeniz Atesi Geni)
min : Minimum

PAN : Poliarteritis Nodoza

SIGYK : Saglikla Tlgili Genel Yasam Kalitesi

SS : Standart sapma

TNF - a : Timor Nekroz Faktor Alfa

USYE : Ust solunum yolu enfeksiyonu

YK > Yasam Kalitesi

YKO - Yasam Kalitesi Olcekleri



GIRIS VE AMAC

Sistemik otoinflamatuvar hastaliklar, herhangi bir uyar1 olmadan ortaya ¢ikan ve
tekrarlayan ataklarla seyreden bir grup hastaliklar toplulugudur (1). Bu gruptaki hastaliklar
1999 yilinda tanimlanmis olup en 6nemli 6zellikleri sOyle siralanabilir: Kalitimla (dominant
ya da resesif) gecis gostermeleri, inflamasyonun ailesel 6zelliginin olmasi, serdz zarlarda
inflamasyon varlig1 ve ataklara atesle birlikte cesitli kas, eklem ve cilt bulgularinin eslik
etmesi.

Kalitsal periyodik ates sendromlart adi ile bilinen otoinflamatuvar hastaliklar
grubunda yer alan hastaliklarin en 6zgiin 6rnegi ililkemizde yaygin olarak goriilen ve iyi
tanimlanmis olan Ailevi Akdeniz Atesi (AAA)’dir (2,3). AAA, tekrarlayan ates, steril
peritonit, plorit, poliserdzit, monoartrikiiler ya da oligoartrikiiler artrit ve/veya artralji ve
erizipel benzeri deri dokiintiileriyle seyreden otozomal resesif gegisli sistemik bir hastaliktir.
En 6nemli ve ciddi komplikasyonu bobrek yetmezligi ile birlikte olabilen ve belirgin ataklar
olmadan da gelisebilen amiloidozdur (4). AAA geni 1997 yilinda 16. kromozomun kisa
kolunda tanimlanmis ve MEditerranean FeVer (MEFV) geni olarak adlandirilmistir (5,6).

Ailevi Akdeniz Atesi Dogu Akdeniz kokenli topluluklarda daha sik goriilmektedir.
Yahudiler, Tiirkler, Ermeniler ve Araplar’da sik rastlanmaktadir. Kuzey Afrika’li Sefardik
Yahudiler’de hastalik ¢ok siddetli seyretmekte ve amiloidoz en sik bu grupta goriilmektedir
(7). Yapilan arastirmalarda tasiyici sikligi Yahudi, Tiirk ve Ermeni topluluklarinda 1/3-1/5
gibi yiiksek oranlarda saptanmustir (8,9).

Cocuk hastalarda AAA tanis1 koymak i¢in 6zgilin tam kriterleri yoktur. Eriskinler i¢in

onerilmis olan Tell-Hashomer ve Livneh kriterleri ¢ocuklarda da kullanilmaktadir (10,11).
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Ancak bu tant kriterlerinin ¢ocuklardaki gegerliligine iliskin heniiz yeterli arastirma
yaptlmamustir. Ulkemizde yapilan bir ¢alismada ¢ocukluk ¢agi AAA hastalarinda
kullanilabilecek yeni kriterler onerilmistir (12).

Kronik hastalik durumunda ¢ocuklarla birlikte anne-babalar, kardesler ve yakin
akrabalar1 da birinci derecede etkilenmektedirler. Bu cocuklar ¢esitli etkenlere bagli olarak
sosyal, psikolojik, gelisimsel ve gevresel sorunlari hastaligin beraberinde yasamaktadirlar.
AAA hastalarinin medikal olmayan problemleri arasinda atak sirasinda ya da hastaneye
kontrole gittiginde okula gidememek, hayati boyunca ila¢ tedavisi almak gerekliligi gibi
etkenler sayilabilir. AAA gerek kronik bir hastalik olmasi, gerekse akut alevlenmeler ile
seyretmesi nedeniyle hastalarin giinliik hayatin1 olumsuz etkileyebilmektedir (13).

Saglikla ilgili yasam kalitesi terimi tibbi sonuglara yeni bir bakis agis1 getirmistir.
Yasam kalitesini dlgmek icin gelistirilen yasam kalitesi dlgekleri (YKO) bireyin cevresi ile
dinamik bir etkilesim iginde oldugu varsayimiyla bireyin fiziksel, ruhsal ve sosyal iyilik halini
derecelendirmektedir. YKO ile yasam Kkalitesi standardize edilmekte ve verilerin
karsilastirilabilir olmasi saglanmaktadir (14).

Bu ¢alismanin amacit AAA hastaligi olan ¢ocuklarin demografik 6zelliklerinin, yagsam
kalitelerinin ve buna etki eden faktorlerin arastirllmasidir. Hastalarin yasam kalitesini
etkileyebilecek parametrelerin belirlenmesiyle hasta ¢ocuk ve ailelerinin gereksinimleri ve
onlara yaklagimlar konusunda yeni veriler elde edilebilecektir. Boylece sadece hastaligin akut
stirecinde degil; tedavinin ayaktan devam ettigi, kontrollerin yapildig1 déonemlerde de ¢ocugun
ve ailenin yagam kaliteleri artacak, saglik personeli ile ailenin ve hasta ¢ocugun iletisimi

olumlu yonde etkilenecektir.



GENEL BiLGILER

AILEVi AKDENiZ ATESi HASTALIGININ TARIHCESI

Otoinflamatuvar hastaliklarin en sik goriileni AAA’dir (15). Literatiirde gegen diger
isimler familyal paroksismal poliserdzit, rekiirren herediter poliser6zit, benin paroksismal
peritonit, rekiirren poliserozit ve periyodik peritonit olarak siralanabilir (16).

Tekrarlayan ates yiikseklikleri, karmn agrisi ve 16kositozu olan 16 yasinda Yahudi bir
kiz olgu 1908 yilinda tanimlanmistir. ilk vaka serisi 1945 yilinda yaymnlanmis ve bening
paroksismal peritonit olarak adlandirilmistir. ilk Tiirk AAA vakasi 1946°da raporlanmustir.
Cogu Yakin Dogu’dan gelen hastalardan olusan bir hasta serisi 1948’de “periyodik hastalik”
adiyla yaymlanmustir. Ik kez 1950°1i yillarda hastaligin bobrek tutulumundan ve ailevi olma
ozelliginden bahsedilmis ve AAA’nin temel klinik &zellikleri tanimlanmustir. Israil’de 1955
yilindan itibaren yapilan bir¢ok arastirma sonucunda hastaligin klinik 6zellikleri, genetik
gecis Ozellikleri, etnik dagilimi ve amiloidoz gelisimi tanimlanmaya baslanmigtir. Hastaligin
Akdeniz kokenli kisilerde goriildiigi tespit edilerek hastaliga glinlimiizde kullanilmakta olan
Ailevi Akdeniz Atesi ismi 1958’de verilmistir (17). Goldfinger (18) 1972’de ortalama bes
AAA hastasina 25 ay siireyle kolsisin tedavisi verdigini ve ilacin AAA ataklarin1 6nledigini
bildiren bir yayin yapmistir. 1974°de yapilan ¢ift kor ve kontrollii galigmalarla AAA ataklarini
onlemede kolsisinin ne kadar etkin oldugu kanitlanmistir (19). Zemer ve ark. (20) yaptiklar
caligmalar sonucunda 1986’da kolsisin tedavisiyle AAA hastalarinda amiloidoz gelisiminin
Onlenebildigini tespit etmislerdir.

Hastaliktan sorumlu oldugu tespit edilen AAA geni 1992°de 16. kromozomun kisa

kolunda haritalanmistir (21). Es zamanli olarak birbirinden bagimsiz olarak ¢alisan iki farkli
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grup 1997°de sorumlu MEFV genini, bu genin kodladig1 4 pyrin/marenostrin proteinini ve
M694V, M6941, M6801 ve V726A mutasyonlarini tanimlanmiglardir (5,6). MEFV geninin
kesfi AAA’nin tarihinde ¢ok dnemli bir doniim noktasidir. Bu sayede hem hastaligin daha iyi
anlasilmasi saglanmis hem de pyrin proteininin kesfi ile ‘otoinflamatuvar hastaliklar’ adiyla

bir araya getirilecek olan yeni bir hastaliklar grubunun temelleri atilmistir (22).

AILEVi AKDENIZ ATESi HASTALIGININ EPIiDEMIiYOLOJISi

Ailevi Akdeniz Atesi Akdeniz Bolgesi’ndeki toplumlarda daha sik goriiliir. Diinyanin
geri kalan bolgelerinde daha nadir olmakla beraber Almanya, Fransa, Italya, Ispanya,
Amerika Birlesik Devletleri ve Avustralya’dan da AAA hastalar1 bildirilmistir (23).

Diinya genelinde 150000 kisinin bu hastaliktan etkilendigi diisliniilmektedir. Gortilme
siklig1 degisik toplumlar arasinda ve ayni topluma ait farkli alt gruplar arasinda dahi biiyiik
farkliliklar gdstermektedir (24). Hastalik en sik 15. yiizyilda ispanya’dan Dogu Akdeniz’e gog
etmis olan “Sefardik” adiyla anilan Yahudiler, Tiirkler, Araplar (genellikle acik tenli olanlar)
ve Ermeniler’de goriiliir. Ozellikle Sefardik Yahudiler’de hastalik ¢ok siddetli seyretmektedir.
Amiloidoz en sik bu toplumda goriilmektedir (1,25,26). Avrupa, Avustralya, Giiney Afrika
kokenli “Askenazi” olarak adlandirilan Yahudiler’de ve Italyanlar’da da diger toplumlara
gore goreceli olarak daha sik goriiliir, ancak semptomlar digerlerine gore daha hafiftir (27).

Genellikle otozomal resesif olarak kalitilmaktadir (16). Hastaligin prevalansi ve
mutasyon tipi etnik gruplara gore degismektedir (Tablo 1).

Cerrahpasa Tip Fakiiltesi’nde yapilan bir ¢alismada Cocuk Romatoloji Klinigi’nde
takip edilen 933 cocuk hasta arasinda AAA’nm Jiivenil Idyopatik Artrit’ten sonra ikinci
siklikta gortildiigii bildirilmistir (9).

Ulkemizde Akdeniz kiyilarinda yasayanlardan ¢ok, kokleri Ankara, Tokat, Sivas,
Kayseri, Kastamonu, Sinop, Gilimiishane, Giresun, Bayburt, Erzincan, Erzurum, Malatya,
Kars ve Agri’ya dayanan bireylerde AAA goriilmektedir. Bolgelere gore degismekle birlikte
tilkemizde akraba evliligi oran1 %30 civarindadir. Akraba evliligi olan bolgelerde hastaligin
ortaya ¢ikma riski daha da artmistir (3,28).

Diinyadaki en fazla AAA hastasina sahip lilke muhtemelen Tiirkiye’dir. Tiirkiye’deki
tahmin edilen prevalans 1:1073’tiir. I¢ Anadolu’da bu oran 1/395’e kadar yiikselmektedir.
Ulkemizdeki tastyicilik orani ise 1:5°dir (8,29). Tiirkiye igin saglikli ¢ocuklarda prevalans
1:1000 olarak bulunmustur (30). 46813 ¢ocugu igeren bir ¢alismada, sadece daha 6nceden
kesin AAA tanis1 almig gocuklar goz Oniine alindiginda prevalans 2.8/10000 olarak tespit
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edilmistir. Olast AAA olarak degerlendirilen ¢ocuklar da calisma grubuna eklendiginde
prevalans 9.3/10000 olarak bulunmustur (31).

Tablo 1. Etnik gruplar ve iilkelere gore en sik goriilen mutasyonlar (23)

Etnik Grup Mutasyon

Tiirkler M694V, M680I, V726 A

Kuzey Afrika Yahudileri M694V, E148Q

Irak Yahudileri V726A, M694V, E148Q, M680I

Askenazi Yahudileri E148Q, V726A

Araplar V726A, M6801, M694V, E148Q
Ermeniler M694V, M680I, V726A, E148Q

Japonlar M694l1, L110P-E148Q (cis), R761H, E184K

M694V, M680I, V726A, M6941 ve E148Q en iyi bilinen mutasyonlardir (32). M694V,
V726A ve E148Q mutasyonlarimin 2500 yil 6nce Mezopotamya’da ortaya ciktiklar
diistiniilmektedir. Bir hipoteze gére M694V, eski zamanlardaki denizciler tarafindan veya
Miisliimanlar’in fethi ile Ispanya ve diger Akdeniz iilkelerine, kara gogleri ile de g¢evre
tilkelere taginmistir. V726A ise Mezopotamya’dan Tiirkiye, Ermenistan ve Avrupa’ya
yayilmistir (1) (Sekil 1).

Ulkemizde yapilan ve 2000’nin iizerinde hastay1 igeren ¢ok merkezli bir galismaya
gore Tirkler’de en sik goriilen mutasyonlar siklik sirasina gére M694V (%51.4), M680I
(%14.4) ve V726A’dir (%8.6) (10).

Israil’de AAA prevalansi 1:1100°diir. Tastyicilik orani Sefardik Yahudiler’de 1:8-1:16
olarak saptanmistir (33). Bu iilkede yasayan Kuzey Afrika ve Irak kdkenli Yahudiler’de en
stk saptanan mutasyon M694V, Askenazi Yahudileri'nde ise E148Q’dur. Ermeniler’de
hastaligin prevalans1 daha yiiksektir (1:500). Tasiyicilik orani 1:7°dir. Goriilen en sik
mutasyon ise M694V’dir. Orta Dogu’da yasayan Araplar’da da ¢ok sayida AAA hastasi
vardir; fakat sayis1 tam olarak bilinmemektedir (23,34).

Japonya’dan 100 kadar AAA hastas1 bildirilmistir. En stk M6941 mutasyonu
goriilmiistiir. Tarihi Ipek Yolu ile bu mutasyonun Tiirkiye’den Japonya’ya tasindigi ileri
strilmistiir. Etiyopya, Yemen, Sahra-Alt1 Afrika tilkeleri, Iskandinav iilkeleri, Uzak Dogu ve

Giiney Asya iilkelerinde AAA hastasi tespit edilmemis veya bildirilmemistir (23).



Ailevi Akdeniz Atesi’nin goriilme sikligi her iki cinste benzer oranlarda olmasina
ragmen yapilan bazi1 ¢aligmalada erkek hakimiyeti oldugu gosterilmistir. Erkek:kadin orani

1.5-2:1.0°dir (1,10).

Baglangig¢

<@ 694\ genizciler ve karadn gog edenler

Ay, o Mislimanlarn Ispanya’y1 fethi
4+ V726A

v v v o Ky

AILEVi AKDENIZ ATESi HASTALIGININ PATOGENEZi

Genetik alaninda AAA hastaliginin temeline yonelik birgok bilgi edinilmis olmasina
ragmen halen patogenezi tam olarak aydinlatilamamistir. MEFV geni saglikli kisilerde
notrofillerin  aracilik ettigi inflamasyonu kontrol altinda tutmaya yarayan, pyrin veya
marenostrin adli bir proteini kodlamaktadir. AAA hastaliginin ataklarindan pyrinin bozulmus
fonksiyonu, inflamatuvar reaksiyonlar, kompleman 5a (C5a) inhibitor proteininin yetersizligi,
lipokortin yetersizligi, katekolaminlerin depolanma ve saliverilmesinde dengesizlik, fiziksel
ve duygusal stresler, menstriiasyon, enfeksiyonlar ve yiiksek yagli beslenmenin sorumlu
oldugu one siiriilmektedir.

Ozellikle serozal dokulardaki inflamasyon AAA hastaliginin ¢ok oOnemli bir
ozelligidir. Bu inflamatuvar cevabi notrofillerin verdigi gosterilmistir. Atak sirasinda
inflamasyonun oldugu bolgeye gelen notrofiller kemotaktik faktorler salmakta, boylece daha

fazla notrofil toplanmakta ve inflamasyonun siddeti artmaktadir (35). Bu durumu dengeleyen
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karsit mekanizmalar olmazsa inflamasyonu uyaran Oonemsiz uyarilara siddetli inflamatuvar
cevap olusur. AAA hastalarinin nétrofillerinin hasta olmayanlardaki gibi normal morfoloji,
kemotaksis, fagositoz ve mikrotiibiiler fonksiyonlar1 oldugu goriilmiistiir. Ancak diger bazi
fonksiyonlarinda farkliliklar oldugu saptanmstir (36,37).

Pyrin proteininde olusabilecek mutasyonlar pyrinin goérevini yapamamasina ve
inflamasyon kontroliinde bozulmaya neden olur. Pyrinin monositlerde sitoplazmada; sinovyal
fibroblastlar, dentritik hiicreler ve nétrofillerde ise ¢ekirdekte lokalize oldugu gosterilmistir.
Bu protein sitoplazma iginde mikrotiibiillerle iliski igindedir (38). Pyrinin, bulundugu hiicreye
gore farkli proteinlerle etkilesime girerek farkli fonksiyonlart {istlenebilecegi diisiiniilmiistiir.
Asil islevinin notrofil kaynakli inflamasyonun biiyiikk olasilikla yine noétrofil diizeyinde
baskilanmasi oldugu diisiiniilmektedir.

Pyrin proteini dort fonksiyonel domain (bdlge) igermektedir:

1. Amino (N) ucu PYRIN domaini (PAD, PyD veya DAPIN olarak da isimlendirilir)
2. “B box zinc finger” domain (BB-ZF)

3. “Coiled coil” domain (CC)

4. Karboksi (C) ucu B30.2 domain

Pyrinin terminal domaini PyD, Apoptosis associated speck like protein with a CARD
ile etkilesime girer. Pyrinle iliskide olan Apoptosis associated speck like protein with a
CARD proteini caspase-1 ile etkilesime girerek apoptozise neden olur. AAA hastalarinda
mutasyona ugramig pyrin molekiiliiniin Apoptosis associated speck like protein with a CARD
ile etkilesiminde bu mekanizmanin islemedigi, interlokin (IL)-1 iiretiminin artmasi ve
l6kositlerde apoptozisin inhibe olmasiyla inflamasyonun kontrol edilemedigi diisiiniilmektedir
(39). Hastaligin ataklar halinde olmasinin sebebinin mutasyona ugramis bu molekiiliin normal
kosullarda islevini gormesi, ancak bazi durumlarda (Ornegin stres) inflamasyonu
engelleyememesinden kaynaklandig ileri siiriilmektedir (40).

Ataklar arasinda AAA hastalarinin serumlarinda interferon gama (INF-y), ¢oziinebilir
interselliiler adhezyon molekiilii-1 (SICAM-1) ve ¢oziinebilir endotelyal adezyon molekiilii 1
(SELAM-1) diizeylerinde yiikseklik ve IL-1B, IL-6, IL-8 gibi diger proinflamatuvar
sitokinlerin tiretiminde artis gozlenir (41). Bu nedenlerle AAA hastaliginda nétrofillerin
artmis adhezyon yoluyla aktive oldugu diisiiniilmektedir (28).

Endotoksinler, inflamatuvar mediatorler ve sitokinlerin hiicreleri uyarmasi ile timor
nekroz faktorli alfa (TNF-a) ortaya ¢ikar. Tiim hiicresel ve humoral immiin yanit tiplerinde

ortaya ¢ikar ve IL-6 ile sinerjik calisir. TNF-a atese ve karacigerden akut faz proteinlerinin



salinimina neden olur. AAA hastalarinda yapilan ¢alismalarda degisken seviyelerde TNF-a
miktarlar bildirilmis, 6zellikle atak esnasinda bu proteinin arttig1 gosterilmistir. Caligmalarin
bircogunda IL-6 yiiksek bulunmustur. IL-6’nin AAA’nin patogenezinde rol oynayan major
sitokinlerden biri oldugu diisiiniilmektedir. Kemotaksisi saglayan IL-8’in de AAA
hastalarinda atakta ve asemptomatik donemlerde yiiksek diizeylerde bulundugu bildirilmistir
(42).

Bir diger hipotez de katekolamin metabolizmasindaki bozukluga bagli olarak AAA
ataklarmin stresle tetiklendigi goriisiidiir. Bu hipoteze dayanarak Barakat ve ark. (43)
sempatomimetik etkili bir ajan olan metaraminol infiizyonunu kullanmislardir. Burada
metaraminole bagli endojen katekolamin desarji1 ile AAA benzeri semptomlar olusturulmaya
calistlmistir. Inflizyon sonrasi ortaya cikan yakinmalar AAA ataklarina benzemekte ve
kolsisin tedavisinden fayda gérmektedir.

Glniimiizde en ¢ok kabul goren hipotez, ataklarin inflamatuvar yanitin
diizenlenmesindeki bir bozukluktan kaynaklandigidir. Peritoneal ve sinovyal sivilar
komplemanin C5a fragmanmin kemotaktik aktivitesini ve IL-8’i engelleyen inhibitér bir
protein olan serin proteaz tasir. Bu proteinin islevi normal kosullarda gesitli nedenlerle aktive
olan C5a’y1 nétralize etmek ve inflamasyonu asirtya kagmadan kontrol altinda tutmaktir.
Eksikliginde ser6z zarlarda inflamasyon ortaya ¢ikar. Yapilan calismalarda da AAA
hastalarinin eklem ve peritoneal sivi 6rneklerinde C5a inhibitor aktivitesi saptanmamustir (44).

Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinda siL-2 (¢oziiniir IL-2) diizeylerinin yiiksek olmasi
artmis lenfosit aktivasyonu ile agiklanmistir (45). interferon alfa ve TNF-a’nin atak sirasinda
artmasi, buna karsilik 1L-10 ve IL-4 ile azalmas1, T helper (yardimei) 1 (Thl) aracili immiin

yanitin hastalik patogenezinde yer alabilecegini diistindiirmistiir (46).

AILEVi AKDENiZ ATESIi HASTALIGININ GENETiGi VE GENOTIP-
FENOTIP ILISKIiSI

Iki Fransiz doktor tarafindan 1950°li yillarda hastaligin ailevi oldugu ve otozomal
resesif gegis gosterdigi bildirilmistir (17). Otozomal resesif kalitimla beklenilene gore daha az
oranda genetik gegis goriilmesi mutasyonlarin tam penetransa sahip olmamasi ile iligkilidir.
Bu hipotez 10 ¢ift monozigotik ikizin tamaminda AAA acgisindan konkordansin saptandigi, 11
cift dizigotik ikizin sadece 3’linde konkordansin saptandigi bir ¢alisma ile de kanitlanmistir
(47). Otozomal dominant gecis goriilebilecegi de One siirilmiistir. Bu sekilde kalitim

saptanmasinin nedeni vakalarin tasiyicilik frekanslari ve akraba evliliklerinin sik goriildigii



bir toplumda yasamalar1 ile agiklanmaya c¢alisilmistir. Bunlara yalanci-dominant da
denilmektedir. ilk kez 2000 yilinda Booth ve ark. (48) gercekten dominant olarak kalitilan bes
aile bildirmislerdir.

Iki farkli calisma grubu (Uluslararasi AAA Konsorsiyumu ve Fransiz AAA
Konsorsiyumu) tarafindan 1992 yilinda hastaliktan sorumlu gen klonlanmistir. RoRet gen
ailesinden olan bu gen MEVF geni olarak isimlendirilmis ve 1997 yilinda yayinlanmistir. Bu
proteine Uluslararasi Konsorsiyum Grubu ates anlamina gelen “pyrin”, Fransiz grubu ise
Latince bizim Akdeniz anlamina gelen “mare nostrum” kelimelerinden olusan marenostrin
admi vermislerdir (5,6).

Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinda klinik c¢ok degiskendir. Bu kismen genetik
heterojeniteye baghidir (32). MEFV mutasyonlarinin bazisinda higbir bulguya rastlanmayabilir
(inkomplet penetrans), bazisinda ise amiloidoz gibi ciddi komplikasyonlara rastlanabilir.

Mutasyona ugrayan genin iirettigi mutant protein notrofillerin yol agtig1 inflamasyonu
baskilayamamakta ve sonugta ataklar ortaya c¢ikmaktadir. Patojenik MEFV gen
mutasyonlarinin ¢ogu genin karboksi terminal ucunda bulunan ekzon 10’da tespit edilmistir.
Saptanmis olan ilk dort mutasyon (M694V, M6941, M680Il, V726A) tiim etnik gruplardaki
AAA olgularmin %85’inde saptanmistir. Bu mutasyonlar Anadolu Tirkleri’nde heterojen
dagilim gosterir. AAA hastalarindaki mutasyonlarin %74°liikk kisminda ekzon 2’de yer alan
E148Q mutasyonu bulunmustur ve yine tiim etnik gruplarda saptanmistir (49).

M694V mutasyonunun homozigotlugu ile daha agir klinik seyir ve amiloidoz gelisimi
arasindaki iligki tartisilmaktadir (1). M694V mutasyonu en ciddi mutasyonlardan biridir ve
genotip-fenotip iliskisi ile ilgili en fazla bilgi olan mutasyondur. Penetrans M694V
homozigotlugunda %99’dur (32).

E148Q en sik gorillen mutasyonlardandir; ancak en az penetran olandir. AAA
hastalarindaki siklik normal toplumdaki sikliktan azdir. Genellikle asemptomatik oldugu igin
bir sekans varyasyonu oldugu, mutasyon olmayabilecegi one stiriilmiistiir. Homozigot E148Q
olanlarin higbirinde amiloidoz gelistigi bildirilmemistir (32). Diger mutasyonlarla beraber
oldugunda daha semptomatiktir, kompleks alel yapisina katildiginda dominant gegise (M6941-
E148Q) ve amiloidoza (V726A-E148Q) sebep oldugu bildirilmistir (48,50). Ulkemizde
yapilan bir ¢alismada ise homozigot E148Q mutasyonlularin ¢ogu semptomatik (22/26)
bulunmus ve kolsisin tedavisi almalar1 gerektigi belirtilmistir (51).

V726A prevalansi hafif hastalig1 olanlarda daha siktir fakat amiloidozlu hastalarda da
bildirilmistir (52).



14 farkli toplumun tiim AAA hastalarinda saptanan MEFV mutasyon sikligir %71.2
[M694V (%39.6), V726A (%13.9), M680I (%11.4), E148Q (%3.4), M6941 (%2.9)] olarak
bildirilmistir (53). Tiirk hastalarda M694V sikligi %51.4, M680I %14.4, V726A %8.6
saptanmistir (10). Irklara 6zel nadir mutasyonlar vardir: Ornegin Liibnanli’larda TI771,
S108R ve E474K, Yunanlilarda E225K, Giritli’lerde S702C mutasyonlar1 (1,54) gibi.

AILEVi AKDENIZ ATESi HASTALIGININ KLIiNiK OZELLIKLERI

Ailevi Akdeniz Atesi tekrarlayan ataklarla seyreden otoinflamatuvar bir hastaliktir.
Belirtiler hastalarin %50’sinde hayatin ilk 10 yilinda, %90’inda ise 20 yasindan 6nce baslar.
Hayatin ilk yilinda hastaligin insidansint belirlemek ¢ok zordur. Yapilan calismalarda
belirtilerin ilk iki haftada bile ortaya ¢ikabildigi gosterilmistir (1). Hastaligin ortalama
baslangic yasi1 4-5 yas olup bu 6zelligi ile aslinda bir ¢ocukluk ¢agi hastaligidir. %0.5 vakada
hastalik 40 yasindan sonra geligir. Belirtilerin baslangi¢ yast 40 yas iizeri ise AAA tanisi
oldukga siiphelidir (55).

Hastaligin en belirleyici klinik 6zelligi kendi kendini sinirlandiran ates ve karin agrisi
ataklaridir. Ates, peritonit, sinovit, plorit ve erizipel benzeri dokiintiller en sik rastlanan
bulgulardir. Bunlarin hepsi aym1 anda ortaya g¢ikmayabilir. Bazilarinda sadece ates veya
sadece peritonit bulgular1 saptanabilir. Bazi hastalarda ise sadece egzersiz sonrasi gelisen
sinovit tablosu gelisebilir. Nadiren perikard ve skrotal tunica vaginalis tutulumu da
gorlilmiistiir (1,56). AAA hastaliginin klinigi Tablo 2’de kisaca 6zetlenmistir.

Ataklarin siklik ve siiresi hem ayni hastada hem de hastalar arasinda degiskenlik
gosterebilir. Tipik olarak ataklar 12-96 saat arasinda siirer. Bir haftaya kadar da uzayabilen
ataklara artrit veya artralji eslik ediyorsa siire daha da uzayabilir. Atak siklig1 haftada birden
birka¢ yilda bir kereye kadar degisebilir. Yas ilerledikce atak sikliginda azalma ve agirhiginda
hafifleme go6zlenir (1,55). Birgok hastalik tekrarlayan karin agrisi ve ates ile
seyredebildiginden daha once ¢ok sayida atak ge¢irmis olmasina ragmen tant koymak zor
olabilir (57).
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Tablo 2. Ailevi Akdeniz Atesi hastaliginin atak ozellikleri (56)

Tetikleyen faktorler Genellikle yoktur. Nadiren travma, egzersiz, soguga maruziyet,

duygusal stresler, menstriiasyon

Prodrom Nadiren

Klinigin ortaya ¢ikisi Hizli (2-4 saatte)

Ates 38-41 °C

Atak siiresi 6-96 saat

Siddet Agir

Konstitiisyonel semptomlar | Halsizlik, istah kaybi, yaygin miyalji ve/veya artralji

Akut faz cevabi Lokosit, ESH, CRP, fibrinojen, sAA ve fosfolipaz A2
diizeylerinde artis

Diizelme Spontan, fonksiyonel sekel birakmaksizin

Atak sikhig1 Diizensiz

ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi; CRP: C-reaktif protein; SAA: Serum amiloid A.

Ataklardan once genelde bulgu olmaz. Atak aniden ortaya ¢ikar ve kendiliginden
kaybolur. Bazi hastalarda nadiren titreme benzeri sikayetlerin bulundugu bir prodrom dénemi
goriilmektedir (26).

Hastaliga ait kronik belirtilere seyrek olarak rastlanir. Bu kronik bulgular fibrozla
sonuglanan peritonit ve Ozellikle dizleri ve kalgcayr tutan kronik destriiktif artrittir (21).
AAA’nin en ciddi komplikasyonu, viicutta bircok organda birikmis olan amiloidin
bobreklerde depolanmasi sonucu bobrek yetmezligi gelismesidir. Amiloidoz ayrica
gastrointestinal sistem (GIS), siirrenal bezler, dalak, karaciger, mide, tiroid bezi, kalp,
akcigerler ve testisler gibi ¢ok ¢esitli organlari tutabilmektedir (20).

Klinik belirtilerin sikligi toplumlar ve irklar arasinda degisebilmektedir. Yahudiler’de
ates ve abdominal agr1 basta olmak iizere artrit, erizipel benzeri eritem ve plorit sik gortiliir.
Ermeniler’de plorit, artritten daha sik goriilmektedir (23). Yapilan ¢alismalarda Tiirkiye’de en
yaygin semptom karm agrisi olarak tespit edilmistir. Bunu ates, artrit, plorit ve erizipel
benzeri eritem izlemektedir (10,26) (Tablo 3). Bir¢ok hastada ataklar arasindaki donemde
subklinik inflamasyonun devam ettigi gosterilmistir (58). Atak dénemi buzdaginin goriinen

kismi olarak degerlendirilebilir.
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Tablo 3. Ailevi Akdeniz Atesi’nin semptomlarimin farkh toplumlardaki prevelansi (26)

Semptomlar Tiirkler (%)  Yahudiler (%) Araplar (%)  Ermeniler (%)
Ates 93 100 100 100
Peritonit 94 95 82 96
Artrit 47 77 37 37
Plorit 31 40 43 87
Erizipel benzeri eritem 21 46 3 8

Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinda ti¢ fenotip tanimlanmistir. Fenotip 1’de tipik ataklar
(ates, serozit, sinovit) goriiliir (26). Fenotip 2°de hi¢ atak gegirmemis hasta, ilk bulgu olarak
13-15 yasta renal amiloidoz ile basvurur. Amiloid gelisim prevelansi atak sikligi, siiresi ve
siddetinden bagimsizdir (59). Fenotip 3’teki hastalar her iki allelde de MEFV mutasyonu olan
asemptomatik hastalardir (sub/pre-klinik AAA) (60). Tiirkiye’de yapilan bir caligmada fenotip
2 siklig1 %0.3 olarak saptanmustir (10).

Bazi faktorlerin AAA ataklarini tetikledigi bilinmektedir. Bunlar enfeksiyon, fiziksel
aktivite, menstriiasyon, duygusal stresler, cerrahi girisim, sisplatin tedavisi ve soguk
maruziyetidir. Menstriiasyon déneminde Ostrojen diizeyindeki diismenin ataklari tetikledigi
iddia edilmistir (23). Gebeligin ikinci yarisinda hormonal degisiklikler nedeni ile atak
sikliginda azalma bildirilmistir (61). Yapilan bir ¢aligmada adenokarsinom tanisiyla cisplatin
tedavisi alan bir hastada AAA ataklarinin siklastigi ve daha agir seyrettigi bildirilmistir. Bu
tedavinin proinflamatuvar sitokinlerin (IL-6, IL-1, TNF-0)) yapimini arttirma yoluyla ataklar
tetikledigi One stirtilmiistiir (62). Yapilan bagka bir ¢calismada AAA’l1 hastalarda helikobakter
pilori enfeksiyonu varsa atak sikligi ve siddetinin arttigi bulunmustur. Bu hastalardan
helikobakter pilori eradikasyonu sonrasi bakilan IL-6 diizeylerinde diisme tespit edilmisdir
(63).

Ates

Ailevi Akdeniz Atesi’nin en sik goriilen klinik bulgusu olan ates hastalarin %90’ mndan
fazlasinda bulunur (10). Ates yiiksekliginin derecesi ataktan ataga ve hastadan hastaya (38-40
°C) degisebilir. Atese bazen titreme de eslik edebilir. Beraberinde generalize kas, eklem ve
kemik agrisi, bas agrisi, migren, gegici servikal veya generalize lenfadenopati gozlenebilir (1).
Hasta febril konviilziyon gegirebilir (64). Eriskinlere oranla ¢ocuklarda daha yiiksek olarak
saptanan ates, siit ¢gocuklarinda tek bulgu olabilir (12). Cogu zaman ates yanliglikla viral

faranjite veya tonsillite baglanir.
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Ailevi Akdeniz Atesi’nde ates antibiyotik tedavisine cevap vermez ve 12-72 saat
icinde kendiliginden diizelir. Tek basina ates bulgusu ataklar icin spesifik degildir.
Inflamatuvar barsak hastaliklar, lenfoma, siklik nétropeni, malarya, alerjik ates gibi
hastaliklar ayirici tanida akla gelmelidir. Nadiren hafif ates ya da atessiz ataklar da
gozlenebilir (56). Kolsisin kullanan hastalarda atak sirasinda atese rastlanmayabilir (1). EKlem

tutulumu olan ataklarda sistemik ates gozlenmeyebilir (3).

Peritonit

Karin agris1 aseptik peritonite bagli ortaya ¢ikar ve atesten sonra en sik goriilen ikinci
belirtidir (23). Yaklasik %90 hastada goriiliir. Genelde ates yiiksekliginden birkag saat dnce
baslar ve viicut 1s1s1 normale dondiikten 1-2 giin sonra diizelir. Cogunlukla bulant1 ve kusma
eslik eder. Bazi hastalarda kabizlik gelisebilir. Cocuklarda ise ishal daha siktir (1). Karin
agrisinin siddeti degiskendir. Cok hafif seyredip giinliik aktiviteleri engellemeyebilir veya
akut karin tablosu olusturacak kadar siddetli olabilir. Ayakta direkt batin grafisinde akut batini
destekler sekilde ince barsaklarda hava sivi seviyesi goriilebilir. Bazen tek bolgede olabilir ve
akut apandisit/akut kolesistiti taklit edebilir. Akut apandisit tanis1 ile apendektomi veya
kolesistektomi yapilan vakalar ¢oktur (10). Batin agildiginda periton parlakligini yitirmis ve
hiperemik olarak gozlenir. Burada gozlenen notrofilden zengin eksuda, organize olarak fibroz
adezyonlara sebep olabilir. Bu durum nadiren mekanik ileusa ve kadinlarda overlerdeki
adezyonlara bagl steriliteye neden olabilir (65). Her akut karin tablosunun sadece hastaliga
bagli oldugunun diisiiniilmesi yanhstir. AAA tanistnin olmasi hastanin akut apandisit
gecirmeyecegi anlamina gelmez. Bu nedenle uygun kosullarda laparoskopik apendektomi
yapilmasini dneren arastirmacilar da vardir. Cerrahi ile peritoneal irritasyonun artabilecegi,
yapisiklik ve fibrotik bant olusabilecegi goz onilinde bulunduruldugunda bu 6neri pek kabul
gormemistir (66).

Peritonun posterioru etkilenirse renal kolik ve pelvik inflamatuvar hastaligi taklit
edebilir. Diyafram irritasyonu sonucu gogiiste batici agr1 veya bir veya her ki omuza vuran
agrilar gorilebilir (24).

Tekrarlayan ataklar nadiren karin i¢inde yapisikliklara ve barsakta strangiilasyona
sebep olabilir (24). Dalak biiyiikliigii siklikla inflamasyona sekonder olarak gelisir, nadiren
amiloidoza baglh da goriilebilir. Cesitli yaymnlarda %30-40 oraninda splenomegali
bildirilmistir (23).
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Tedavide kullanilan kolsisin %10-20 oraninda kronik ishal ve karin agrisina neden
olabilir. ilerlemis hastalig1 olanlarda GIS’in amiloidozuna bagli malabsorbsiyon nedeniyle

diizeltilemeyen ishaller goriilebilir (23,26,65).

Plorit

Plorit ataklar1 yaklasik %40 siklikta goriilir. Hastalarin %5’inde ilk basvuru
sikayetidir ve yedi giin kadar siirebilir (1). G6giis alt yarisinin dis kisminda nefes alip verirken
veya Oksiiriirken bigak saplanir tarzda ve genellikle tek tarafli agri olur. Hasta plevral zar
irritasyonu yaratmayacak sekilde sik ve yiizeyel nefes alir. Genelde ayakta veya dekiibit
pozisyonunda ¢ekilen akciger grafisinde sivi tespit edilmez. Nadiren ciddi efiizyon ve hatta
atelektazi goriilebilir. Efiizyon tespit edilen hastadan aspirasyon ile alinan sivi nétrofilden
zengin eksuda vasfindadir. Eflizyonun oldugu tarafta akciger sesleri azalir. Aniden baslamasi
ve ¢ok hizli bir sekilde diizelmesi ile enfeksiydz ploritten ayirt edilebilir. lyilesme sonrasi

sekel birakmaz. P1orit ile M694V homozigotlugu arasinda pozitif iligski saptanmistir (3).

Perikardit

Perikardiyal tutulum diger ser6z membran tutulumlarinin aksine pek semptom vermez.
Tutulumun nadir olmasimin nedeni heniiz aydinlatilamamistir (10). Sternum arkasinda agri
olarak bulgu verir. Elektrokardiyogramda ST elevasyonu, ekokardiyografide perikardiyal
eflizyon ve telekardiyografisinde kalp golgesinde gecici genisleme goriilebilir. Ataklar
genellikle birkac giin i¢inde kendiliginden sekelsiz diizelir. Nadir olarak perikard tamponadi
ve kontsriktif perikardite neden olabilir (16). Ulkemizde 2838 hasta ile yapilan ¢ok merkezli
bir ¢calismada sadece 64 hastada (%2.4) perikardit tespit edilmistir (10). Yine bu ¢alismada
tekrarlayan perikardit bulgusu sadece iki hastada baslangi¢ bulgusu olarak saptanmig ve

AAA’ya ait bagka bulgu saptanamamugtir.

Eklem Bulgular:

Sik goriilen 6nemli bir bulgu da artrittir. Klinik bulgular arasinda en uzun siirenidir.
Genellikle bir haftada iyilesir. Hastalarin %25’inde baslangic belirtisidir. Genelde artrit
bulgularina ani baslangigl ates eslik eder. Bazilarinda eklem bulgular1 hastaligin tek bulgusu
olarak yillarca devam edebilir. Bu semptomlarin ortaya ¢ikisi kendiliginden olabildigi gibi
mindr travma ya da egzersizle de olabilmektedir. Cocuklarda eklem bulgulari eriskinlerden

daha siktir. Siklikla diz veya ayak bileginde monoartrit olarak gelisir ve genellikle sekel
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birakmadan iyilesir. Gezici degildir. Metatarsofalanjial eklemler, temporomandibular eklem
ve el bilegi gibi kiiglik eklemleri de tutabilir. Cocuklarda Akut Romatizmal Ates ve Juvenil
Idyopatik Artrit ile karisabilir. Juvenil idyopatik Artrit’ten sonra ikinci siklikta AAA artriti
gortiliir (40,67).

Siklig1 etnik kdkene ve mutasyon tipine gore degisebilir. Artrit siklig1 Tiirkler’de %47,
Yahudiler’de %75, Ermeniler’de %37 bulunmustur (1,10). M694V mutasyonunu homozigot
olarak tasiyanlarda artrit riski daha ytiksektir (23).

Sinovyal sivida bakilan hiicreler ¢cogunlukla nétrofildir ve septik artritte goriilebilecek
kadar fazla sayida (1000000/mm?®) olabilir. Sivi 6rnegi bulanik, viskozitesi ise azalmustr.
Hastanin genel durumunun iyi olmasi, eklem sivisinda gram boyamada bakteri goriilmemesi,
stvi kiiltiirlinde liremenin olmamasi ve spontan, hizli, sekelsiz iyilesmesi ile septik artritten
ayrim1 yapilir. (Nadiren kronik destriiktif artrit gelisebilir.) Bulgular bir aya kadar uzayabilir.
Kalga eklemi tutulursa agir seyreder ve genellikle protez takilmasina gerek duyulur. Kolsisin
tedavisinin bilinmedigi donemde yapilan bir ¢alismada, artrit ataklari olanlarin yaklasik %5
kadarinda kronik artrit gelistigi ve bunlarin %80’den fazlasinin kalga ve diz eklemini tuttugu
bildirilmistir (67). Kalga eklemi tutulanlarin  %84’tinde (21/25), diz eklemi tutulanlarin ise
yaklasik %13’tinde (4/31) sekel kalmis, kiiciik eklemlerde ise sekel kalmadigi tespit
edilmistir. Kolsisin tedavisi almayan hastalarda kronik monoartrit geligebilir ve 6zellikle kalca
eklemini tuttugunda eklem harabiyeti yapabilir (67).

Sakroileit sikligi AAA hastalarinda normal toplumdakinden daha siktir (%0.4). AAA
hastalarinin sakroileitinde HLA-B27 negatiftir. Kolsisin tedavisi alan hastalarda da sakroiliit
gelisebilir. Cift tarafli sakroiliit, entezit ve inflamatuvar bel-boyun agrisi sikayetleri ile
bagvurabilirler. Lumbal vertebra tutulumuna ait bambu kamis goriiniimii radyografide
gozlenmez (68).

Artritli AAA hastalarinda, hastaligin daha erken zamanda ortaya ¢iktigi, erizipel
benzeri eritem ve myalji gibi bulgularin daha sik goriildiigii ve vaskiilitlerle birlikteligin daha

sik oldugu saptanmistir. Bazi olgularda ise sadece artralji gozlenir (10).

Erizipel Benzeri Eritem

Ailevi Akdeniz Atesi’nde goriilen en karakteristik cilt bulgusudur. Kolsisin
kullanmayan hastalarin yaklasik yarisinda gozlenmistir (1). Bazi yazarlar tarafindan AAA igin
patognomonik oldugu kabul edilir (26). Keskin simirli, 15-50 cm? genisliginde, hassas, sicak,

sis ve agrili eritematdoz plaklar seklinde gozlenebilir. Bacagin ektansor yiizeyinde, ayak
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bileginde veya ayak sirtinda gozlenir. Genellikle tek taraflidir. Erizipel veya selliilite benzer
ve 2-3 giin i¢inde kendiliginden solar. Daha nadir olarak nodiiler eritem veya nonspesifik
makiilopapiiler dokiintii seklinde cilt bulgusu ortaya ¢ikabilir (40).

Histopatolojik incelemede 6dem, dermiste hiperemi, vaskiilit olmaksizin perivaskiiler
alanda polimorfoniikleer hiicrelerden zengin infiltrasyon goriiliir. Ayak bileginde artriti
olanlarda erizipel benzeri eritemin daha sik gézlendigi bildirilmistir (3).

Ailevi Akdeniz Atesi’nde goriilebilen mukokiitan6z lezyonlar, tekrarlayan oral aftlar,
O0dem, purpura, psdriazis, eritema nodozumdur. Ayrica yiiz, gévde ve ekstremitelerde ¢ok
sayida eritemler goriilebilir. Cilt bulgularinin %16’sin1 anjiondrotik 6deme benzeyen ve kendi
kendini smirlayan sislik oOlusturur. M694V homozigotlugunun erizipel benzeri eritem

disindaki diger cilt bulgulari ile iliskisi olmadigi tespit edilmistir (24,26,28).

Skrotal Tutulum

Ailevi Akdeniz Atesi tanili hastalarin %5’inde tek tarafli skrotal tutulum gozlenir. Bu
durum tunika vaginalis inflamasyonu ile iliskilidir. Cocuk ve geng¢ erigkinlerde daha sik
goriilmektedir. Yirmi yasindan sonra goriilme sikligi azalir. Skrotumda sislik, kizariklik,
hassasiyet sikayetleri ile ortaya ¢ikar ve 12-24 saatte kendiliginden sekelsiz geriler (1,24).

Skrotal atak tek basina veya abdominal atakla beraber olabilir. AAA’da skrotal atak
idyopatik orsit, epididimit ve testis torsiyonundan ayirt edilmelidir (3,28).

Miyalji ve Diger Seyrek Bulgular

Ailevi Akdeniz Atesi’nde kas tutulumu cesitli nedenlerle ortaya c¢ikabilir. Miyalji
spontan miyalji, egzersiz ile tetiklenen miyalji ve uzamis febril miyalji olarak ti¢ farkli formda
gozlenebilir. Bir calismada miyaljisi olan hastalarin %8’inde kendiliginden miyalji ataklari,
%81’inde egzersiz ile tetiklenen miyalji ve %]11’inde uzamis febril myalji tablosu tespit
edilmistir (69). Uzamis febril miyalji tanimi1 yakin zamanda netlesmistir. Vaskiilitik bir durum
oldugu diisiiniilmektedir. Ayrica fibromiyalji ve kolsisin miyopatisi de miyalji sebepleri
arasinda sayilabilir.

Hastalarda ataklara eslik eden bas agrisi sikayetine sik rastlanir. Meninks irritasyonu
ve buna eslik eden beyin omurilik sivisinda protein ve hiicre artist olan birka¢ vaka
bildirilmistir. Birka¢ vakada da Mollaret menenjiti (benin rekiirren aseptik menenjit)
bildirilmistir. Nadiren santral sinir sisteminde demyelinizan hastalik ve inme gelisebilir

(24,28,64). Cok nadir olarak optik norit, amiloid oftalmoplejisi ve psodotiimdr serebri de
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bildirilmistir. Sklerit ve ani isitme kaybi gelisen bir hasta da bu bulgularin hastaliga ait
vaskiilitik bulgular olabilecegi ileri siirtilmiistiir (70).

Son zamanlarda yapilan ¢alismalarda ankilozan spondilitli hastalarda bakilan MEFV
gen mutasyonlart normal topluma goére daha sik bulunmustur. Mutasyonlarin ankilozan

spondilit patogenezine katkida bulunabilecegi 6ne siiriilmiistiir (71).

Sistemik Amiloidoz

Ailevi Akdeniz Atesi’nin prognozunu belirler. Karacigerde yapilan bir akut faz
proteini olan serum amiloid A (sAA)’nin bir yikim iriiniiniin gesitli organlarda birikmesi
sonucu geligir. Bobrekler, karaciger (hepatomegali, fonksiyon testlerinde bozulma), dalak
(splenomegali), GIS (emilim bozuklugu, ishal), akcigerler (pulmoner hipertansiyon), testisler,
tiroid bezi (guatr, hipotiroidi) ve adrenaller (adrenal yetmezlik) en sik tutulan organlardir (16).
Nadiren kalp (kardiyomiyopati, konjestif kalp yetmezligi), periferik sinirler ve eklemlerde de
tutulum olabilir. Amiloidin bobrekte birikimine bagli gelisen bobrek yetmezligi hastaligin en
ciddi komplikasyonudur. Sistemik AAA amiloidozu diger amiloidoz tiplerinin aksine ndropati
veya artropatiye neden olmaz (24).

Amiloidoz iki farkli klinik ile ortaya ¢ikar. Fenotip I’de klasik klinik tablo ile birlikte
amiloidoz vardir. Fenotip Il, amiloidozu agiklayacak herhangi bir klinik tablo ya da AAA
bulgular1 olmadan hastanin dogrudan amiloidoz tablosu ile bagvurdugu durumdur. Fenotip |1
amiloidozun Fenotip | amiloidoza gore prognozu daha kotiidir.

Amiloidoz nefropatik olup bes evresi mevcuttur: Preklinik, proteiniirik, nefrotik,
azotemik ve iliremik evre. Tiibiilointerstisyel ve vaskiiler hasar bobrek yetmezligi gelismesi
icin kotii prognostik faktordiir. Nefrojenik diabetes insipidus, izole tiibiiler defektler, hematiiri
ve diffiiz renal kalsifikasyonlar nadiren goriiliir. Bobreklerin boyutlar1 genelde normaldir.
Biiyiiyebilir ya da ileri donemde kiigiilebilir (72). Amiloidozun erken dénemlerinde idrarda
proteiniiri goriilmektedir. Bu nedenle AAA’l1 hastalarda tam idrar tahlilinin diizenli araliklarla
izlenmesi gerekir. Proteiniiri tespit edilirse biyopsi ile amiloidoz gosterilmelidir. Bobrekten,
rektumdan, ciltten ya da gingival bolgeden 6rnekleme yapilabilir. Alinan 6rneklerde kongo
kirmizis1 ve amiloid A'ya karsi antikorla immiin boyalar yapilarak kesin tani konulur (24).
Amiloidoz gelisiminden kronik bobrek yetmezligi gelismesine kadar gecgen siire fenotip I
hastalarda ortalama 4.8 yil, fenotip Il hastalarda ortalama ti¢ yildir. Proteiniiri miktar1 ile
amiloid birikiminin glomeriiler dagilimi1 ve derecesi arasinda bir korelasyon yoktur. Diger

sebeplere bagli amiloidoz ge¢ yaslarda ortaya ¢ikmasina ragmen AAA’ya bagli amiloidoz
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daha erken donemde gelisebilir (73). Bobrek yetmezligi gelismesi durumunda bobrek nakli
gerekebilir. AAA hastalarinda nadir olarak glomeriilonefrit gibi amiloidoz dis1t bobrek
patolojileri de goriilebilmektedir.

Tedavide kolsisin kullanilmaya baslandiktan sonra amiloidoz sikliginda belirgin bir
azalma kaydedilmistir (23,24). Tirkiye’de yapilan genis capli bir arastirmada AAA
hastalarinda amiloidoz siklig1 %12.9 gibi oldukga yiiksek saptanmistir (10). Diizenli kolsisin
tedavisi alan hastalarda ortalama 11 yilda kiimiilatif amiloidoz gelisme oran1 %1.7 olarak
hesaplanmigken kolsisin almayan ya da diizensiz kullanan hastalarda ortalama dokuz yilda
kiimiilatif amiloidoz gelisim orani %48.9 olarak bulunmustur. Kolsisin alan hastalarda ataklar
devam etse bile proteiniiri gelisimi engellenmektedir (1).

Amiloidoz gelisimine neden olabilecek risk faktorleri genetik ve genetik-olmayan
olarak ikiye ayrilabilir (74). Genetik risk faktorleri M694V, serum amiloid A (SAA) ao/a
genotipi ve Major Histocompatibility Complex class | chain-related A gene (MICA)’dir.
M694V’nin homozigot mutasyonu Ermeni, Yahudi ve Araplar’da amiloidoz gelisimi i¢in bir
risk faktorii olarak bulunmustur (75,76). Tirkler’de yapilan ¢alismalarda ise ¢eligkili sonuglar
vardir. Tirkcapar ve ark. (77)’in yaptig1 ¢alismada homozigot M694V mutasyonu tasiyan
hastalarda amiloidoz sikligi diger mutasyonlara gore anlamli olarak daha fazla tespit
edilmistir. Baz1 ¢alismalarda ise V726A-E148Q kompleks aleli ve M6941 mutasyonunun
amiloidoz riskini arttirdigi ileri stirilmistir (50). MICA alellerinin bazilar1 ciddi AAA
fenotipi ile iligkili bulunurken bazilarinin amiloidoz i¢in koruyucu oldugu tespit edilmistir
(75,77).

Genetik olmayan risk faktorleri; yasanan iilke, hastalik siiresi, ailede sekonder
amiloidoz anamnezi olmasi, erkek cinsiyet ve sik artrit atagi gecirme dykisiidiir (78).

Tiirkiye, Ermenistan ve Arap lilkelerinde yasayanlarda amiloidoz riski diger iilkelere
gore daha yiiksektir ve o tilkedeki siitgocugu mortalite hiz1 ile paralellik gdstermektedir. Kirk
yasindan sonra hastalik semptomlar1 baglayan hastalarda amiloidoz oram1 %25°ten (8/15)
fazladir ve ileri yaslarda hastaligin baslamasi ile amiloidoz gelisimi arasinda dogru orantili bir

iligki bulunmustur (10,55).

Amiloidoz Dis1 Glomeriilopatiler

Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinda immiinglobin (Ig) M nefropatisi, ig A nefropatisi,
fokal ve diffiiz glomeriilonefrit, mezenjial proliferatif glomeriilonefrit ve hizli ilerleyen
glomeriilonefrit de bildirilmistir (10,17).
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Ailevi Akdeniz Atesi Ile Tliskili Vaskiilitik Hastaliklar

Henoch-Schonlein Purpurast (HSP) ve Poliarteritis Nodoza (PAN) AAA hastalarinda
genel topluma gore daha sik goriiliir. HSP prevalansi genel toplumda %0.8 iken AAA
hastalarinda %2.7 oraninda bulunmustur. PAN prevalansi genel toplumda %0.0006 iken AAA
hastalarinda %0.9 oraninda bulunmustur. Bu vaskiilitlerde etiyolojik faktorler arasinda
AAA’nin da sayilabilecegi bildirilmistir (10).

Patogenezde immiin kompleks mekanizmasinin rolii oldugu diisiiniilmektedir.
Hastalarin %50’sinde dolasan immiin kompleksler, kompleman tiiketimi ve artmis
immiinglobin diizeyleri gosterilmistir (79).

Henoch-Schonlein Purpuras ile birlikteligi gézlenen AAA hastalarinda AAA klinigi
HSP kliniginden sonra baglar. Ozellikle riskli gruplarda AAA arastirilmalidir. AAA ile
birlikte olan HSP izole HSP’ye gore daha erken yaslarda baslama o6zelligindedir. Ancak
vaskiilit seyri agisindan anlamli bir fark yoktur (80).

Poliarteritis Nodoza’da da ates ve karin agrist klinigi vardir. AAA’ll hastalarin
%1’inde goriliir. Bu oran genel toplumdakinden daha yiiksektir. AAA ile birlikte goriilen
PAN vakalar1 daha ¢ok geng¢ hastalarda goriiliir. Klasik PAN ise orta yas (50-60 yas)
hastaligidir. AAA ile birlikte olan PAN’da baslangic yasi (20.8 yas) daha diisiiktiir.
Yayinlanan bazi olgu sunumlarinda AAA ile iliskili PAN olgularinda klasik PAN hastalarina
gore perirenal hematomun, deri alt1 nodiillerinin ve kas agrisi sikayetinin daha fazla oldugu ve
genel olarak seyirlerinin daha iyi oldugu bildirilmistir (81). PAN tanis1 deriden, semptomatik
sinirden veya kastan alinan biyopside nekrotizan vaskiilit gosterilmesi ile dogrulanmalidir.
Bobrek, karaciger, GiS’de olabilecek anevrizmalarm belirlenmesi acisindan anjiogram
yapilmalidir. Immunsupresif tedavi verilmesine ragmen klinik ciddi seyredebilir. Kanama
olursa immiinsiipresif tedaviye ek olarak arteriyel embolizasyon diisiiniilebilir.

“Uzamis febril miyalji” alt1 haftaya kadar devam edebilen siddetli kas agrisi, ates ve
yiiksek eritrosit sedimentasyon hizi ve normal kreatinin kinaz diizeyi tespit edilen bir
hastaliktir. Ilimli 16kositoz ve poliklonal hiperglobulinemi olabilir. Vaskiilitik bir durum
oldugu disiiniilmektedir. Patogenezinde otoimmiinitenin sorumlu olabilecegi diistinilmiistiir
(80). Nonsteroid antiinflamatuvar ilaglara ve kolsisine cevap alinamaz. Tedavide steroid
kullanilir. Baz1 hastalarda makiiler ras ve peritonit bulgular1 olmaksizin uzamis karin agrisi
vardir. Deri biyopsisinde arteriol duvarinda graniilosit infiltrasyonu ile Ig A depoziti
goriilebilir. Elektromiyografi ve kas biyopsisi normaldir. MEFV gen analizinde siklikla
homozigot M694V mutasyonu gosterilmistir (82).
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Ailevi Akdeniz Atesi ile Behget Hastaligi (BH) arasindaki iliski netlestirilememistir.
Israil’de yapilan bir calismada AAA hastalarinda BH normal toplumdan daha sik olarak tespit
edilmistir. Bagka bir ¢alismada ise MEFV gen mutasyonlar1t BH olanlarda kontrol grubuna
gore daha fazla bulunmus ve MEFV mutasyonlarinin BH i¢in bir yatkinlik faktorii olabilecegi
One siriilmiistiir (83). Tiirkiye’de yapilan calismalarda ise AAA hastalarinda BH normal

toplumla ayni siklikta bulunmustur (31).

AILEVi AKDENIZ ATESI HASTALIGINDA LABORATUVAR BULGULARI
VE GENETIK ANALIZ

Laboratuvar Bulgular

Akut atak sirasinda 16kositoz ve C-reaktif protein (CRP), eritrosit sedimentasyon hizi,
fibrinojen, serum amiloid A gibi AAA’ya spesifik olmayan akut fazlarda yiikseklik saptanir.
Atak gectikten sonra bu degerler normal seviyelerine iner. Atak doneminde trombositoz
gelismez ve ferritin diizeyi normal kalir (24,28). Otoantikorlar negatif veya diisiik titrede
pozitif saptanabilir (antiniikleer antikor (ANA), romatoid faktér (RF), antikardiyolipin
antikorlar (ACA), antinétrofil sitoplazmik antikorlar (ANCA)) (16). TNF-a, iL-1 ve IL-6 atak
doneminde yiikselir. Hipergamaglobinemi ve serum igD yiiksekligi olabilir (16,17,44).
Ataklar arasindaki donemde de akut faz reaktanlar1 yiiksek saptanabilir. IL-6’nin ataklar
arasindaki donemde kontrol grubundan yiiksek oldugu ve bunun devam eden subklinik
inflamasyonun gostergesi olabilecegi diistiniilmistiir (17).

Periton veya sinovya gibi serozal sivilarda C5a inhibitor aktivitesinin azaldig
bildirilmistir (84). Coziiniir IL-2 reseptdriiniin (sIL-2r) lokal inflamasyonda rol oynadig
diisiiniilmektedir. Artmis ¢oziiniir I1L-2 reseptdriiniin  diizeylerinin artmis  lenfosit
aktivasyonuna neden olabilecegi belirtilmistir (42). Bu molekiiliin 6zellikle akut atakta arttigi
saptanmistir. Ayrica, MEFV mutasyonu tasiyicilarinda akut faz reaktanlarinin seviyesi tasiyici
olmayanlara gore daha yiiksektir (58). Bu veriler akut AAA atagimin inflamatuvar buzdaginin
goriinen kismi oldugunu diisiindiirmektedir (16).

Hastada amiloidoz gelismemisse idrar analizi normaldir. Amiloidoz olmasi halinde
proteiniiri tespit edilir ve bu nefrotik diizeye ulasabilir. Akut atak sirasinda renal amiloidoz
olmaksizin albiiminiiri veya hematiiri goriilebilir (72). Sinovyal sivida beyaz kiire artis1 vardir,

ancak tireme saptanmaz (56).
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Hastaliga 6zgii goriintiileme bulgusu yoktur. Karin agrist atagi ile gelen bir hastada
direkt grafide ince barsaklarda dilatasyon ve hava sivi seviyeleri izlenebilir. Cekilen karin
tomografisinde mezenterik damarlarda vazokonstriiksiyon, mezenterik veya retroperitoneal
lenfadenopati, ince barsaklarda dilatasyon ve minimal asit gibi nonspesifik bulgular
goriilebilir.

Atak sirasinda yapilan laparoskopi ya da laparotomilerde peritonun hiperemik ve
O0demli oldugu goriiliir. Peritoneal biyopside steril, nonspesifik inflamasyon izlenir. Kronik
ataklar sonucu fibroz adezyonlar goriilebilir.

Plorit atag1 geciren hastanin ¢ekilen posteroanterior gogiis grafisinde kostofrenik agida
kiintlesme ve plevral sivi tespit edilebilir. Eflizyon fazla olursa ayni tarafta atelektazi
gozlenebilir. Plorit atagr ile karisan perikarditte ise hasta ekokardiyogram ile
degerlendirilmelidir. Posteroanterior gogiis grafisinde kardiyotorasik oranda arts.
Elektrokardiyogramda ST-T degisiklikleri yardimer olabilir (56).

Amiloidozda bobrekler ultrasonografide normalden biiyiik olarak gozlenebilir (56).

‘Serum amiloid P’ normal kan dolagiminda olan ve tiim amiloid tiplerinin yap1 tasi
olan nonfibriler glikoproteindir. AAA amiloidoz vakalarinda tani igin [-123’tin serum amiloid
P sintigrafisinin sensitivitesi %100°diir (85). izlemde de oldukca degerli bir yontemdir. 1-123
serum amiloid P sintigrafisinin kullanimindaki ana problem, 1-123 ¢ok kisa dmre sahip olmasi
ve yiiksek maliyetidir. Bu nedenlerden dolayr bu teknigin klinik kullanimi sinirlidir. Tablo
4’de AAA hastalarinda tespit edilen laboratuvar bulgulari ile bunlarin sensitivite ve spesifite

degerleri gosterilmistir (86).

Genetik Analiz

MEFV geninin tespit edilmesinden sonra bazi vakalarda kesin tan1 miimkiin olmustur.
Otozomal resesif kalitilan hastaliga tan1 koyulmasi igin her iki allelde de mutasyon olmalidir.
Bu iki mutasyon ayni ise homozigot, farkli ise bilesik (compound) heterozigot olarak
adlandirilir. Tek allelinde mutasyon olan hastalar ise heterozigot veya tasiyici olarak
adlandirtlir. Tanimlanan mutasyonlarin fazla olmasi nedeniyle taninin mutasyon analizlerine
dayandirilmasi i¢in tiim mutasyonlarin hastada olup olmadigina bakilmasi gerekir ki, bunun
maliyeti oldukea yiiksektir. Klinik olarak kesin AAA tanis1 alan hastalarin %70’1 homozigot
ya da bilesik heterozigottur. Geri kalan1 heterozigottur ya da tespit edilebilen bir mutasyonu
yoktur. Ancak bazi etkilenmemis kisilerde her iki allelde de mutasyon saptanabilir. Bu

nedenle klinik bulgularin varligi ve aile Oykiisii tanida genetik mutasyon analizine gore ¢ok
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daha degerlidir. Siipheli klinik bulgularin varliginda mutasyon tespit edilmesi minér ya da
destekleyici bir kriter olarak degerlendirilmelidir. Klinik olarak kuvvetle AAA diisiiniilen

hastalarda gen mutasyonu saptanamasa da tedaviye baslanmalidir (76).

Tablo 4. Ailevi Akdeniz Atesi’nde laboratuvar agisindan tanisal kriterler (86)

KRITER SENSITIVITE SPESIFISITE
Lokosit sayisi Yiiksek %80 Diisiik
ESH Yiksek >095 Diisiik
CRP Yiiksek >095 Diisiik
Fibrinojen Yiksek >%80 Diisiik
Metaraminol testi Atak olusturur Yiiksek Yiiksek
MEFV mutasyon analizi Allel tanimlanmasi %60-80 %100
Ekokardiografi Perikardial efiizyon Orta Orta
Kalga/diz direkt grafisi Eklem hasar1 Orta Orta
ig A Yiiksek %23 Orta
igM Yiiksek %13 Orta
IgG Yiiksek %17 Orta
IgD Yiiksek %13 Orta
SAA proteini Yiiksek Yiiksek Orta
Idrar analizi Proteiniiri %95 Orta
Doku biyopsisi Kongo kirmizist ile %80-95 %99
boyamada elma yesili (bobrek i¢in %95)
¢ift kirilganlik
Serum amiloid P proteini Niikleer tip taramast (+) >9%95 >9%695

ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi; CRP: C reaktif protein; ig: immunglobin; sAA: Serum amiloid A;
MEFV: MEditerranean FeVer Gene (Ailevi Akdeniz Atesi Geni).

AILEVI AKDENIZ ATESI HASTALIGININ TANI VE AYIRICI TANISI

Tam

MEFV geni 1997 yilinda klonlandiktan sonra sadece genetik test yapilarak AAA
tanisinin  koyulacagimi diisiiniilmiistiir. Bir siire sonra sadece genetik testlerle taninin
koyulamayacagi veya dislanamayacagi anlasilmistir. Tan1 koydurucu 6zgiin bir laboratuvar
testi ya da goriintiileme yontemi yoktur. AAA hastaliginda tani klinik bulgular, aile 6ykiisii.
diger herediter periyodik ates sendromlarinin diglanmasi ve diizenli kolsisin tedavisine verilen
cevaba bakilarak koyulabilir. Bu amagla Tel-Hashomer ve Livneh ve arkadaslarinin (Tablo 5,

6) onerdigi Sheba Medical Center AAA tani kriterleri kullanilabilir (10,11).
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Tablo 5. Tel-Hashomer tani kriterleri (10)

Major kriterler

Tekrarlayici poliserozit ve atesli ataklar

Baska bir nedene baglanamayan AA tipi amiloidoz

Siirekli kolsisin tedavisine iyi cevap

Minor Kkriterler

Tekrarlayan atesli ataklar

Erizipel benzeri eritem

Birinci derece akrabalarda AAA varhg:

AAA: Ailevi Akdeniz Atesi. AA: Amiloid A
Kesin tani: 2 major veya 1 major ve 2 mindr. Siipheli tani: 1 major ve 1 minor.

Kolsisin tedavisine verilen cevaba gore tani koyulabilir. AAA tanist disiiniilen bir
hastaya 5 yasindan kii¢iikse 0.5 mg/giin, 5-10 yas arasindaysa 1 mg/giin, 10 yasindan biiyiikse
1.5 mg/giin dozunda kolsisin tedavisi baslanir (87). Hasta alt1 ay siireyle takip edilir. Bu siire
icinde ataklar devam ederse kolsisin dozu her adimda 0.25 mg arttirilarak 2 mg/giine kadar
arttirithir. Alti ayin sonunda hi¢ atak olmazsa tedavi kesilir. Atak tekrar1 olup olmayacagina
bakilir. Tedaviyi kestikten sonraki bir yil i¢erisinde atak tekrarlarsa AAA tanisi koyulur. Atak
tekrar etmezse test yardimci degildir. Ataklar 2 mg/glin dozunda kolsisine ragmen
onlenemezse test yardimci degildir (56).

Atak sirasinda inflamasyon gostergesi olan akut faz reaktanlar: artar. Hastalarin hemen
hemen yarisinda l6kosit artis1 goriilebilir. Ataklarin kendiliginden ve tamamen, kisa siirede
diizelmesi tan1 agisindan dnemlidir (56).

Son caligmalardan sonra tiim dikkatler genotip ¢alismalarina yoneltilmistir. Klinik
sliphe varliginda olgularda genetik taniya gidilmesi Onemlidir. Bazi yayinlarda nedeni
bilinmeyen atesle takip edilen hastalara ya da etyolojisi belirlenememis nefrotik sendromlu
hastalara AAA acisindan genetik analiz yapilmasi Onerilmektedir (88). Siiphelenilen bir
hastada mutasyonlarin bilesik heterozigot ya da homozigot olarak bulunmasi tani lehine kabul
edilmektedir. Ancak klinik olarak AAA oldugu diisliniilen hastalarin %15-20 kadarinda tek
mutasyon bulunmakta, %5-10 kadarinda ise bilinen mutasyonlardan higbirine
rastlanmamaktadir. Ayrica toplumda tasiyicilik orami ¢ok yliksek oldugu i¢in genetik analiz

sonuglari yaniltict olabilmektedir (8).
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Tablo 6. Livneh ve arkadaslarimin 6nerdigi yeni kriterler (11)

Major Kriterler

Tipik ataklar (=3 kez tekrarlayan ayni1 karakterde atak gegirmesi, atak siiresinin 12-72 saat

olmasi, atagin atesli olmasi ve atesin de rektal >38 °C olmasi)

1. Yaygm peritonit

2. Plorit (tek tarafli) veya perikardit

3. Monoartrit (kalga, diz, ayak bilegi)

4. Yalnizca ates

Minor Kriterler

1. inkomplet abdominal ataklar

2. Inkomplet gogiis ataklart

3. Inkomplet artrit ataklar

4. Egzersizle ortaya ¢ikan bacak agrisi

5. Kolsisine iyi cevap

Inkomplet Ataklar

1. Viicut 1s1sinin <38 °C olmasi

2. Siirenin daha uzun veya kisa olmasi (6 saat-1 hafta)

3. Abdominal atak boyunca peritoneal bulgularin olmamasi

4. Lokalize abdominal ataklar

5. Spesifik eklemlerin disindaki eklemlerin tutulumu
Destekleyici Kriterler
1. Ailesinde AAA bulunmasi

. Etnik koken

. Ataklarin 20 yasindan 6nce baslamasi

. Atagin ciddi yatak istirahati gerektirmesi

. Ataklarin kendiliginden gegmesi

. Gegici inflamasyonu gosteren anormal test sonuglari (16kosit, ESH, fibrinojen ve SAA artisi)

. Tekrarlayan proteiniiri ya da hematiiri

2
3
4
5
6. Ataklar aras1 semptom olmamasi
7
8
9

. Gereksiz laparotomi veya apendektomi varligi

10. Akraba evliligi

AAA: Ailevi Akdeniz Atesi; ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi; SAA: Serum amiloid A.
Kesin tani: >1 major kriter veya,

En az 2 mindr kriter veya,

1 mindr kriter + > 5 destekleyici kriterin bulunmasi.




Tipik ataklarla bagvuran hastalarda klinik tani kesinse genetik tani ne olursa olsun
tedavi baglanir. Baz1 yazarlar tarafindan klinik bulgular olmasa da kotii prognoz gostergesi
olan M694V mutasyonlu hastalarin tedavi edilmesini 6nermektedir. Klinik belirti ve bulgular
ve aile Oykiisii genetik taniya daha tistlin kabul edilmektedir. Dolayis1 ile AAA giliniimiizde
hala klinik verilere dayanan bir tanidir (40) (Tablo 7). AAA hastalig1 diisiiniilen bir hastaya

yaklasimda algoritma Sekil 2’te 6zetlenmistir.

Tablo 7. Ailevi Akdeniz Atesi hastahginda Klinik ve genetik tam ve tedavi karari (40)

KLINIK GENETIK SON TANI TEDAVI KARARI
TANI TANI
Kesin AAA | +/+ veya +/- | Kesintam Kolsisin
Siipheli ++ Kesin AAA Kolsisin
AAA +/- Siipheli AAA Takip veya tedaviye cevabin
degerlendirilmesi
~/- Siipheli AAA
AAA (-) +/+ Preklinik donem veya | Klinik ve proteiniiri takibi
diisiik penetrans
+/- Tastyict Takip
-/- AAA (-) Takip

AAA: Ailevi Akdeniz Atesi.

Hastahk Agirhik Skorlamas:

Hastaligin atak sirasindaki siddetini belirlemek amaciyla bazi skorlamalar
gelistirilmistir. Pras ve ark. (89) tarafindan diizenlenen hastalik agirlik skorlamasinda 6
parametre skorlanarak “AAA atak agirlik skoru” tespit edilebilir (Tablo 8). Mor ve ark. (90)
tarafindan yapilan skorlamada ise atak sikligi, atak sirasinda tutulan bolge sayist ve ataklarin

stiresi gbz Oniine alinarak iki farkli skorlama sistemi gelistirilmistir.
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tKIinik Bulgular LTipikatakIar ) [inkomplet ataklar ]
| .
e ¥ ™ - -
ESH,CRP, sAA ve fibrinojen ESH,CRP, sAA ve
Babiokatiiarnalii atakta yukselmis fibrinojen atakta
L \_ J ylkselmis veya normal
’ \ 1]
Genetik Analiz Tanticin gerekli degil +/+ +/- -/-
\ . )
( )
Tani AAA AAA Olasi AAA Olasit AAA
I
L : \ J i I
4 ) ‘ v
Tedavi - Kolsisin
L Kolsisin Takip et
\ J veya
teropatik
. (" ) kolsisin
{Taklp Klinik cevabi degerlendir, denemesi*
Proteiniiri, sAA dlizeyleri
\ J

AAA: Ailevi Akdeniz Atesi; ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi; CRP: C reaktif protein; sAA: Serum amiloid
A.

Sekil 2. Ailevi Akdeniz Atesi’nde tanisal algoritma.

*Terapotik kolsisin denenmesi: Hastanin kolsisine cevabinin degerlendirilmesi. Eger atak devam ederse
kolsisin dozu yavasga 2 mg/giin’e arttirtlir. Eger atak diizelirse kolsisin kesilir. Ataklarin tekrar ortaya ¢ikmasi
taniy1 dogrular (56).

Ayiricl Tani

Ailevi Akdeniz Atesi hastaliginin tanist ‘Periyodik Ates Sendromlari’ diglanarak
koyulmalidir. Bu sendromlar: Hiper IgD Sendromu (HIDS), TNF-Reseptorii ile Asosiye
Periyodik Sendrom (TRAPS), Muckle-Wells Sendromu (MWS), Ailesel Soguk
Otoinflamatuvar Sendrom (Familial Cold Autoinflammatory Syndrom: FCAS), Kronik
Infantil Norolojik Kutendz Artropati Sendromu (Chronic Infantile Neurologic Cutaneous
Arthropaty: CINCA), Piyojenik Ates-Piyojenik Steril Artrit-Piyoderma Gangrenozum-Akne
Sendromu (PAPA), Periyodik Ates-Aftoz Stomatit-Farenjit-Adenopati (Periodic Fever,
Aphtous Stomatitis, Pharyngitis, Adenopathy: PFAPA) olarak sayilabilir. Bu sendromlar
tekrarlayan inflamasyon ataklari ile karakterize nadir goriilen genetik hastaliklardir (3,41,91-
94).
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Ailevi Akdeniz Atesi hastaligimin tutulum gosterdigi yere gore ayirict tanida

diistiniilmesi gereken diger hastaliklar Tablo 9 ve 10°da 6zetlenmistir.

Tablo 8. Ailevi Akdeniz Atesi hastalik agirlik skorlamasi (89)
Parametreler Degerler Skor
Baslangic yasi >31 0
21-31
11-20
6-10
<6
Atak sayis1 (ayhk) <1
1-2
>2
Artrit Akut

Uzamis

Erizipel benzeri eritem Var

Amiloidoz Var

Fenotip II seklinde ortaya cikarsa

Kolsisin dozu (mg/giin) 1
15
2

>4

W N PR W N W N W DN R BR W N

I

2%: 2 mg/giine cevap yok. Hafif: 3-5 puan. Orta: 6-8 puan. Agir: > 9 puan.

Tablo 9. Karmn agris1 olan Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinda ayirici tani (56)

Febril ataklar Afebril ataklar ‘
Pyelonefrit Nefrolitiazis

Idrar yolu enfeksiyonlar Kolelitiazis

Kolesistit Peptik iilser

Pelvik inflamatuvar hastalik Ovulasyon/menstriiasyon

Pankreatit Hemoliz

Behcet Hastalhig Orak hiicreli anemi

Inflamatuvar barsak hastaliklari Abdominal epilepsi

Periyodik ates sendromlar: Herediter anjioodem

Kronik divertikiilit/apandisit Porfiri, Abdominal anjina
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Tablo 10. Belirti ve bulgulara gore ayirici tani (56)

Febril ataklar

Eklem ataklan

Gogiis agrisi

ataklari

Skrotal

ataklar

Artropati (CINCA)

Hiperimmiinglobin D Sendromu (HIDS) Testis
Torsiyonu

Timor Nekrozis Faktor Reseptorii ile Juvenil Idyopatik Artrit Enfeksiyoz Epididimit

Asosiye Periyodik Ates Sendromu Ploroperikardit

(TRAPS)

Muckle-Wells Sendromu (MWS) Akut Eklem Otoimmiin Orsit
Romatizmasi Ploroperikardit

Ailesel Soguk Otoinflamatuvar Sendrom Behget Hastalig1 Rekiirren Benin Behget

(FCAS) Perikardit Hastalig1

Kronik Infantil Nérolojik Kutandz Reiter Hastalig Ploropndmoni

Piyojenik Ates, Piyojenik Steril Artrit,
Piyoderma Gangrenozum, Akne Sendromu
(PAPA)

Spondilartropatiler

Rekiirren Pulmoner
Emboli

Periyodik Ates, Aftéz Stomatit, Farenjit,
Adenopati Sendromu (PFAPA)

Gut/Psodogut

Febril N6tropeni

Munchausen’s Sendromu

Yenidogan Baslangiglt Multisistem

inflamatuvar Hastalik Sendromu

Rekiirren Aftéz Stomatit

ve Artropati

Chron Hastalig1

Intermitant Hidroartroz

Allerjik reaksiyon

Siklik Notropeni

Hodgkin, Non-Hodgkin Lenfoma

Malarya

Periyodik Ates Sendromlar:

Hiper Immiinglobin D Sendromu: Otozomal resesif gecer. Hastaligin geni 12.

kromozomdadir. Ates, karin agrisi, artrit ve cilt dokiintiisii ile ortaya ¢ikar. Ataklar 3-7 giin

siirer. Makiil, papil, iirtikeryal lezyonlar veya nodiillerden olusan deri dokiintiisii siktir.

Mevalonat kinaz enzimi genindeki mutasyonlardan kaynaklanir. Kendiliginden iyilesme,

karm ve eklem bulgular1 ile AAA’ya benzer. Tanis1 klinik, yiiksek serum igD diizeyi ve

idrarda artmig mevalonik asit seviyelerine dayanir. AAA hastalarinin %10’u ve bazi saglikli

insanlarda yiiksek serum IgD seviyesine rastlanabilir. Dolayisiyla atipik vakalarda tek basina

yiiksek Ig D seviyeleri Hiper IgD sendromu tanisi icin yeterli degildir. Peritonit olmamasi,
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servikal lenf nodlarimin tutulmasi, simetrik oligoartrit ve generalize makiilopapiiler dokiintii
baslica ayirict 6zellikleridir (3,41,91-94).

Tiimor Nekrozis Faktor Reseptorii ile Asosiye Periyodik Ates Sendromu:
Otozomal dominant gecer. Tip Itiimor nekroz faktor reseptor genindeki mutasyonlar sonucu
gelisir. Ates ataklari bir giin ile birka¢ hafta arasinda devam edebilir. Siklik degisken olmakla
birlikte genelde yilda 2-4 kez goriiliir. Atesle birlikte karin agrisi, plevral tutulum, artralji
veya artrit ve lenfadenopati gozlenir. Hastalarin %60’inda cilt dokiintiileri goriiliir. Genelde
odemli plaklar lizerindeki eritemli lezyonlar seklindedir. Agrili konjuktivit, periorbital 6dem,
miyalji, skrotal agr1 gibi belirtiler diger periyodik ates sendromlarinda goriildiigiinden daha
stk gortliir ve tanida 6nemlidir. Amiloidoz gelisebilir. Atesliyken ESH ve 16kosit sayisinda
artis gozlenir. Cogu hastada serum IgA diizeyleri yiiksektir. Steroid tedavisi atesi kontrol
altina almada etkilidir. Ancak zamanla steroide cavap azalir. Kolsisin tedavide etkisizdir. Bazi
hastalarda denenen TNF reseptor antagonisti olan etanercept belirgin iyilesmeye neden
olmustur (3,41,91,92).

Muckle-Wells Sendromu: Otozomal dominant gecer. Amiloidoz, ilerleyici
sensorindral igitme kaybi ve febril lirtiker ataklari ile karakterizedir. Cold Autoinflammatory
Syndrome 1 (CIAS1) geninde olan mutasyonlarla ortaya ¢ikar. Tedavide IL-1 antagonisti
anakinra ve steroidler etkilidir (3,41,91-95).

Ailesel Soguk Otoinflamatuvar Sendrom: Ozellikle soguk uyarisi sonrasi ortaya
cikar. Urtikeryal plaklar, ates ve artralji goriiliir. Ataklar kisa siirer. Soguk uyaris1 ortadan
kalktiktan sonra bulgular kendiliginden diizelir. Tedavide steroidler ve soguktan kaginma
etkilidir (3,41,91,92).

Kronik infantil Nérolojik Kutendz Artropati: En agir klinik seyirli hastaliklardan
biridir. Yenidogan déoneminde baglar. Merkezi sinir sistemi ve eklemlere ait bulgular kalici ve
siireklidir. Urtikeryal tipte baslayan dokiintii zamanla kasintisiz ve makiiler bir durum alir.
Artropati sekel birakir. Uzun kemiklerin u¢ kisimlarinda epifizyal ve metafizer biiyiime
bozukluklar1 goriiliir. Hastalarin biiyiik bir ¢cogunlugunda kronik aseptik menenjit vardir.
Gozde tveit, papilla 6demi ve korliik gortilebilir. Tedavide IL-1 ve TNF antagonisti ilaglar
kullanilir. Seyri kotiidiir. Genelde addlesanlik donemine ulagsmadan hasta kaybedilir (3,40,91-
95).

Piyojenik  Ates-Piyojenik  Steril  Artrit-Piyoderma  Gangrenozum-Akne

Sendromu: Otozomal dominant gecer. Cocukluk déoneminde nadir goriiliir. Eklem yerlerinde
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yikict artrit vardir. Ciltte enfektif lezyonlar1 andiran akneler vardir. Tedavide steroidler, IL-1
antagonisti anakinra ve TNF antagonisti ilaglar kullanilir (3,40,91-95).

Periyodik Ates-Aftoz Stomatit-Farenjit-Adenopati (Periodic Fever, Aphtous
Stomatitis, Pharyngitis, Adenopathy: PFAPA): Farenkste kizariklik, tonsillerde biiylime ve
sislik ve agizda ilserler goriliir. Atesli donem 24-48 saat siirer, kendiliginden geger.
Prednizolonun 20-40 mg verilmesinden 2-4 saat sonra remisyona girer. Bu tani testi olarak
kullanilabilir. Karakteristik bulgularin hastanin bogazinda tekrarlayici tarzda goriilmesi,
kolsisine cevapsizlik ve prednizolona dramatik cevap vermesiyle AAA’dan ayrimi yapilabilir
(3,40,91-95).

Periyodik ates sendromlarinin demografik, klinik ve genetik ozelliklerini 6zetleyen

bilgiler Tablo 11°de verilmistir.

TEDAVI

Kolsisin, Colchicum autumnale (ac1 ¢igdem) ve Gloriosa superba (glory lily)
bitkilerinden elde edilen nétral, lipofilik bir alkaloiddir. Akut gut artritinde ylizyillardir
kullanilmaktadir. Ayrica primer biliyer siroz, psoriazis, palmoplantar piistiiloz ve BH gibi
birgok hastaligin tedavisinde de kullanilmaktadir (18-20,95-99).

Kolsisinin klinik farmakolojisinin iyi anlasilmasi i¢in bu ilacin en az ii¢ proteinle
etkilesime girdiginin bilinmesi gereklidir: Tubulin, CYP3A4 ve P-gp.

Tubulin (a ve B-tubulin), hiicrede ¢okca bulunan ve polimerize olarak mikrotiibiilleri
olusturan bir proteindir. Kolsisin, tubulin molekiillerine baglanarak mikrotiibiillerin uzamasini
engeller (96). Boylece mitotik ig ve hiicre iskeletinin yapisini1 bozar. Boylece antimitotik etki
ile birlikte sinyal iletim yollarini etkileyerek antiinflamatuvar etki de gosterir.

CYP3A4, Kkolsisinle birlikte ilaglarin yaklasik %50’sinin  metabolizmasindan
sorumludur. CYP3A4 substrati veya inhibitorii olan diger ilaglarla beraber kolsisin verilirse
bu ilaglar kolsisinin viicuttan atilimini azaltarak kolsisin toksisitesine sebep olabilir (97).

P-gp proteini, hiicre zarinda bulunan ATP bagimli bir fosfoglikoproteindir ve
kolsisinle birlikte bir¢ok ilacin hiicre disina atilmasmi saglar. Ila¢ direncinden sorumludur

(95-98).
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Tablo 11. Periyodik ates sendromlarinin demografik, klinik ve genetik ozellikleri (41)

AAA HIDS TRAPS MWS, FCAS, PFAPA
Baslangig yas1 Erken ¢ocukluk Hayatin ilk yillart <20 yas Siit cocugu <5yas
donemi
Etnik koken Sefardik Yahudiler, Hollanda, Fransa, frlanda, Kuzey =~ Kuzey Avrupa Ozellik yok
Tirkler, Ermeniler, diger Avrupalilar Avrupalilar
Araplar, italyanlar
Klinik
Atak siiresi 3-4 giin 3-7 giin >1 hafta Degisken (2-3 Her 4-6 haftada 3-
Karin agrisi Cok yaygin (steril Yaygin Yaygin Nadir Yaygin
peritonit)
Artrit Cok yaygin Yaygin (simetrik Nadir Destriiktif artrit Artralji
(monoartrit veya poliartrit)
oligoartrit)
Myalji Nadir Nadir Cok yaygin, Yaygin Yaygin
Nadir Nadir Yaygin Yok Nadir
<%b5 erizipel gibi >%390 erizipel gibi, Erizipel, cok Eritem, tirtiker Yaygin degil

¢ok yaygin

yaygin, gezici

Diger klinik Perikardit, HSP, Servikal adenopati, Konjuktivit, Isitme kayb, Ates, servikal
ozellikler skrotal tutulum, hepatosplenomegali, periorbital papilit, soguk adenopati,
splenomegali basagrisi 6dem duyarliligi eksudatif tonsillit,
aftdz stomatit
Genetik ozellik
Gecis Otozomal resesif Otozomal resesif Otozomal Otozomal Sporadik
dominant dominant
MEFV MVK TNFRSF1A CIAS1 Bilinmiyor
Kromozomal 16p13 12924 12p13 1g44 Bilinmiyor
bolge
Pyrin Mevalonat kinaz TNFres1 A Cryopyrin Bilinmiyor
Cok yaygin, atak Cok yaygin Cok yaygin Yaygin, 6zellikle ~ Yaygin
sirasinda MWS
Amiloidoz AA Yaygin Bilinmiyor Yaygin Nadir Yok
(tedavisiz %40-75) (9%15-25)

Semptomatik,
etanercept,

simvastatin

Kortikosteroid,
etanercept

Semptomatik,
anakinra,
kortikosteroid,
etanercept

Tek doz prednizon
veya betametazon

-

AAA:Ailevi Akdeniz Atesi; HIDS:Hiper IgD Sendromu; TRAPS:TNF-Reseptorii ile Asosiye Periyodik Sendrom; MWS:Muckle-
Wells Sendromu; FCAS:Ailesel Soguk Otoinflamatuvar Sendrom (Familial Cold Autoinflammatory Syndrom); CINCA:Kronik
Infantil Nérolojik Kutendz Artropati Sendromu(Chronic Infantile Neurologic Cutaneous Arthropaty); PAPA:Piyojenik Ates -
Piyojenik Steril Artrit-Piyoderma Gangrenozum - Akne Sendromu, PFAPA:Periyodik Ates - Aftoz Stomatit - Farenjit - Adenopati
(Periodic Fever, Aphtous Stomatitis, Pharyngitis, Adenopathy); AA: Amiloid A; HSP: Henoch-Schénlein Purpurasi; MEFV:
MEFV: MEditerranean FeVer Gene (Ailevi Akdeniz Atesi Geni); TNF res: Timor nekroz faktor reseptorii
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Ik kez 1972°de Goldfinger (18) tarafindan AAA tedavisinde kolsisin kullanilmaya
baslanmigtir (21). AAA tedavisinin temel tas1 giinliik oral proflaktik kolsisin tedavisidir (20).
Cogu AAA hastasinda atak sikligini, stiresini ve siddetini azaltir (96). Kolsisin giinde 1-2 mg
dozunda agizdan alindiginda hem AAA ataklarini hem de amiloidoz gelisimini onler (21).
Intravendz kolsisin tedavisi ancak oral yoldan alimm miimkiin olmadig1 perioperatif dsnemde
onerilmektedir. Hastalarin yarisindan cogunda tedavi ile ataklar kaybolurken 9%30-40
kadarinda kismi baskilanma olur. Ataklarin tam olarak kontrol altina alinamadigi %10 kadar
bir hasta grubu vardir.

Sadece atak sirasinda kolsisin igilmesi, semptomlari kontrol edemez ve amiloidozu
onleyemez. Cocuklarda doz viicut agirligina veya yiizey alanina gore hesaplanabilir. En diisiik
doz 1-2 yasindaki ¢ocuklarda giinlikk 0.25 mg’dir (96). Bes yasindan kiigiiklerde ilag dozu
0.07 mg/kg/giin veya 1.9 mg/mzlgﬁn’dﬁr. Kolsisin dozunun 5 yas alt1 ¢ocuklarda 0.5 mg/giin,
5-10 yas arasinda 1 mg/giin ve 10 yas ve istiinde 1.5 mg/giin seklinde verilmesi ile tedavide
yiiksek oranda basar1 saglanmistir. Kolsisinin 2 mg/gilin olarak verilmesine ragmen ataklari
kontrol altina alinamayanlarda ek doz artisinin faydasi yoktur (95).

Amiloidoza bagli proteiniirisi olanlarda kolsisin tedavisine baglanmas1 ile
proteiniirinin artisinda durma veya azalma, amiloidoza bagli nefrotik sendrom gelismis
olanlarda ise bobrek fonksiyonlarinda iyilesme oldugu cesitli calismalarda gosterilmistir. Son
donem bobrek yetmezligi gelisenlerde ise iyilesme gozlenmemistir. Amiloidoz gelismis
olanlarda, kolsisinin diigiik dozda kullanimiyla bobrek fonksiyonlarindaki bozulma arasinda
iliski oldugu belirlenmistir. Bu nedenle, amiloidoz gelisen hastalarda atak siklig1 ve siddetine
bakilmaksizin kolsisin dozu 1.5-2 mg/giin olmalidir. AAA amiloidozuna bagli bobrek nakli
yapilan Ve kolsisini < 1 mg/giin dozunda kullanan hastalarda amiloidozun tekrar gelisme riski
yiiksek ¢ikmis ve kolsisinin 1.5 mg/giin ve iizerinde kullanilmasinin amiloidoz geligimini
engelledigi saptanmistir (95).

Fenotip 3 AAA hastalarina kolsisin tedavisi verilip verilmemesi tartisilmaktadir. Bu
kisilerde AAA ve amiloidoz gelisip gelismeyecegi bilinemez. Proflaktik kolsisin tedavisinin,
tesadiifen homozigot M694V mutasyonu tasidig: tespit edilen kisilere herhangi bir sikayeti
olmasa da baslanmas1 6nerilmektedir (95).

Touitou ve ark. (78) tedavi kararin1 verirken yasanilan iilkenin de dikkate alinmasini
onermektedirler. Her iki allelinde diger mutasyonlardan birini tasiyan veya tek allelde
mutasyonu olan ve sikayeti olmayanlarda tedavi verilip verilmeyecegi konusu netlesmemistir.

Bu hastalara tedavi verilmeden idrar tahlili ile diizenli olarak takip edilmeleri ve akut faz
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reaktanlarinda agiklanamayan yiikseklikler saptanmast durumunda kolsisin tedavisi
baglanmas1 onerilmektedir (20).

Kortikosteroidler akut ataklarin tedavisi ve proflaksisinde etkisizdirler (16).
Metilprednizolonun 40 mg’lik inflizyonunun akut ataklarin tedavisinde etkili olduguna dair
bir ¢alisma yayinlansa da bunun daha biiyiik ¢alismalarla desteklenmesi gereklidir (99). Baska
bir ¢alismada cilt altina 3-10 milyon tinite dozunda INF-o uygulanmasinin kolsisine direngli
AAA akut ataklarinda etkili oldugu saptanmistir. Ancak daha sonra yapilan gift-kor bir
caligmada belirgin tedavi edici etkisi gosterilememistir (100).

Ailevi Akdeniz Atesi ile birliktelik gosteren vaskiilitik hastaliklarda kolsisinden baska
tedavilere de gerek duyulur. Uzamig febril myalji ve HSP i¢in steroid tedavisi, PAN igin
steroid ve immiinsupresif ila¢ tedavisi (siklofosfamid) gereklidir (79-82). Uzamis artriti
olanlarda antiromatizmal ilaglar, eklem i¢i steroid tedavisi veya sinoviyektomi denenebilir
(67). Uzamus artrit kalga eklemini tutup hizli bir destriiksiyona neden olabilir. Bu hastalarda
TNF antagonistleri gibi daha agresif tedaviler gerekebilir.

Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinin %5-10 kadar1 kolsisine ragmen atak gecirmeye
devam edebilir. Bu hastalar i¢in heniiz kabul edilmis bir tedavi yoktur. Yapilan bir ¢alismada
hem atak sikliginin hem de akut faz proteinlerinin selektif seratonin reuptake inhibitorlerinin
kullanimiyla azaldig1 saptanarak kolsisine cevapsiz hastalarda bu tedavinin yararl olabilecegi
onerisinde bulunulmustur (101). Baska bir ¢alismada kronik artrit ve vaskiilitle komplike
olmus, kolsisin tedavisine direncli sekiz hastaya ortalama 16 ay siireyle IFN-o (haftada 3 kez,
3-5 milyon iinite) verilmis, sonucunda atak siklig1 ve siiresinde belirgin bir iyilesme
saptanmistir (102). Kolsisine cevap alinamayan bes hastada talidomid ve etanercept ile tedavi
sonrasi karin agris1 sikliginda azalma olmustur (103). Artan sayida tedaviye direngli vakalarda
biyolojik ajanlarla TNF inhibisyonunun (etanercept ve infliksimab) etkili oldugu
bildirilmektedir (104). Patogenezde IL 1B’nin roliiniin ortaya ¢ikmasiyla IL 1B antagonistleri
de tedavide kullanilmaya baslanmistir. IL 1B reseptdr antagonistlerinden anakinra ile tedavide
olumlu sonuglar bildirilmektedir (105).

Siklosporin A, kolsisinin hiicre disina atilmasini saglayan tastyic sistemi bloke eder.
Ayrica CYP3A4 enziminin substratidir. Bu nedenle, bobrek nakli yapilmis hastalarda bu iki

ilag beraber kullanildiginda kolsisin toksisitesi riskinin arttigi unutulmamalidir (106).
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Yan Etkiler

Kolsisinin en sik goriilen yan etkileri ishal, bulanti, kusma ve karmn agrisidir. Bu
etkiler dozla iliskilidir. Tedaviye diisik doz ilagla baslanarak yavas yavas arttirilmasi ve
toplam giinliik dozun béliinmesi GIS yan etkilerini azaltir. Hastalarin pek cogu 1.8 mg/giin
dozunu tolere edebilirken, 2 mg/giin lizerindeki dozlarin tolere edilebilmesi zordur. Kolsisin
ayrica laktoz intoleransina da sebep olabilir. Kemik iliginin baskilanmasi ve miyonoropati
gelismesi daha az goriilen yan etkileridir. En sik yasli ve bobrek yetmezligi olan hastalarda
gelisir. Miyopati gelisenlerde proksimal kas gligsiizliigli, kreatinin kinaz yiiksekligi ve
elektromiyografide miyopatik degisiklikler tespit edilir ve polimiyozit ile karisabilir (95-98).

Nadir olarak oligospermi, azospermi ve sperm penetrasyon bozuklugu yaparak erkek
infertilitesine yol ag¢tig1 bildirilmistir. Erkek hastalarin ¢ogu kolsisin aldigi déonemde baba
olabilirler. Testislerde amiloid birikimi sonucu azospermi gelisebilir. Bu durum kolsisin
tedavisiyle Onlenebilir. Kolsisinin kadin hastalarda dogurganlik {izerine etkisi olumlu
yondedir. Gebelik sirasindaki ataklar kontrol altina alinarak diisiik olmasi engellenir. Atak
siklig1 azaldigindan peritoneal yapisikliklar ve sekonder sterilite 6nlenmis olur (65).

Kolsisin kullanan anne-babalarda andploidi oraninin arttigi ve cocuklarinda Down
sendromu riskinin hafif yiikseldigi bildirilmistir (65). Cohen ve ark. (95) kolsisin kullanan
hastalarda mitotik oran, tetraploidi yilizdesi ve kromozom kirilma sikliginda artis olmadigini
tespit etmislerdir. Kolsisinin plasentayr gegerek teratojenik etkisinin olabilecegi
diisiiniilmektedir. Bir g¢alismada gebelik donemi boyunca kolsisin kullanan 238 AAA
hastasinin bebeklerinin higbirinde sitogenetik anormallik saptanmamigtir (61).

Kolsisin anne siitiine geger Ve konsantrasyonu serum konsantrasyonu ile hemen hemen
aynidir (61,65). Bebegin siit ile aldig1 kolsisin miktar1 ise annenin aldigi miktarm 1/10°u
kadardir. Kolsisin kullanan annelerin emzirdigi ¢ocuklarda simdiye kadar bir sorun
bildirilmemistir (107).

Karaciger sirozu olan hastalarda kolsisin kullaniminin giivenli oldugu gosterilmistir.
Bobrek yetmezliginde ise kolsisin toksisitesi gelisme riski artar. Kolsisin hemodiyalizle
temizlenebilir. Fakat kolsisinin dagilim hacmi ¢ok yiiksektir. Bes saatlik diyaliz sonrasinda
temizlenen miktar viicuttaki toplam kolsisinin %1’inden bile azdir (108).

Kolsisin toksisitesinin ii¢ evresi vardir: Ik evre ilagtan sonraki ilk 24 saatte ortaya
cikar ve gastrointestinal semptomlar belirgindir. Sivi kayb1 ve 16kositoz vardir. Tkinci evrede
24-72 saatlik donemde coklu organ yetmezligi gelisir. Bobrek yetmezligi, kemik iligi

yetmezligi, yaygin damar i¢i pihtilagsma, erigkin respiratuvar distres sendromu, aritmiler,
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noromiiskiiler bozukluklar goriilebilir. Ugiincii evre ise iyilesme dénemidir. Kemik iliginin
diizelmesiyle rebound 16kositoz goriiliir. Diger organlar iyilesmeye baslar ve alopesi ortaya
cikar (18-20,95,96). Kolsisin zehirlenmesinin tedavisi pek ¢ok hayati organ tutulumu yapmasi
nedeniyle zordur. Tedavi temel olarak destekleyicidir. Kolsisin zehirlenmesinde

ekstrakorporeal tedavilerin yeri yoktur.

YASAM KALITESI

Uzun yillar boyunca saglik ile ilgili degerlendirmeler yapilirken morbidite, mortalite
ve beklenen yasam siiresi gibi niceliksel kavramlar géz oOniinde bulundurulmustur. Son
yillarda bu yaklasimin saglikli olmay1 degerlendirmede yetersiz kaldigi, bireyin kendi kendini
degerlendirmesinin ve farkindalik oraninin ¢ok daha degerli oldugu diisiiniilmeye
baslanmistir. Bu nedenle hastay1 daha biitiinciil olarak ele almak ve fiziksel, ruhsal, sosyal
acidan iyilik halini degerlendirmek amaciyla yasam kalitesi kavrami ortaya ¢ikmistir (109).

Yasam kalitesi Diinya Saglik Orgiitii tarafindan sdyle tanimlanmaktadir: Kisinin
yasadig1 kiiltiir ve deger sistemleri ¢ergevesinde amaglari, beklentileri, standartlar1 ve ilgileri
ile iliskili olarak yasamdaki pozisyonunu algilayis bi¢imidir. Yasam kalitesi kisinin kendi
kendini yasamdan memnuniyet, genel iyilik hali ve islevsellik acisindan degerlendirmesini
ifade eden bir kavramdir (110).

Yasam kalitesi kavraminin ve yasam kalitesi Olglim araglarinin gelistirilmesini
amaglayan bir¢cok calisma yapilmakla birlikte klinik alanda 50 yildan fazla bir siiredir
fonksiyonel saglik durumunu degerlendiren 6lgeklerin kullanildigi gériilmektedir. Association
Functional Scale, Karnofsky Index, New York Heart Association Functional Classes 1940’11
yillarda gelistirilen fonksiyonel YKO’niin ilk érnekleridir.

Ilag tedavilerindeki dnemli ilerlemelerle beraber artik kronik hastaliklarda mortalitenin
yan1 sira morbidite ile de savagmak Onemli hedeflerden biri haline gelmistir. Kronik
hastaliklar kisa donemde yasam kalitesinde fiziksel etkinligi bozmakta, uzun dénemde ise
ruhsal islevselligi etkilemektedir. Kronik hastaliklarda 6zellikle hastanin duygusal durumu
yagsam kalitesinin tiim alanlarini 6nemli 6l¢iide etkileyebilmektedir. Semptomsuz hastalarin
yasam kalitesi normal toplumdakiyle benzerlik gdstermektedir. Goriinlir semptomlar1 olan
hastalarda sosyal islevsellik daha fazla etkilenirken, kisitlayici belirtileri olan hastalarda
oncelikle fiziksel islevsellik bozulmaktadir. Bu nedenle kronik hastaliklarin tedavisinde

sadece fiziksel bozukluklarin degil, ayn1 zamanda duygudurumunun ve yasam kalitesinin
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diizeltilmesi de hedeflenmektedir (110,111). Bu nedenle yasam kalitesinin dlglilmesi giderek
daha fazla 6nem kazanmaktadir.

Yasam kalitesini 6lgmek igin gelistirilen YKO’niin kisinin cevresiyle dinamik bir
etkilesim i¢inde oldugunu g6z Oniinde bulundurarak fiziksel, ruhsal ve sosyal iyilik halini
derecelendirmektedir. YKO ile yasam kalitesi kavrami standardize edilmektedir. Boylece
veriler karsilagtirilabilmektedir (110).

Saglikla ilgili Genel Yasam Kalitesi (SIGYK) kavrami ilk kez 1948 yilinda Diinya
Saglik Orgiitii’niin anayasasinda yer alan saglhk taniminda yer almistir. SIGYK bir hastaligin
ve tedavisinin yarattigi etkilerin hasta tarafindan algilanisi olarak tanimlanmaktadir (14).
SIGYK’y1 dlgen bazi &lgekler gelistirilmistir. Degerlendirmelerin sonuglar1 yeni saglik
politikalarinin planlanmasi, bireye uygun girisimlerin secilmesi, Yyatis siiresi ve tedavi
maliyetinin diisiiriilmesi, hasta ve hasta yakinlarin iiretkenliginin arttirthip is giicline
kazandirilmasi gibi farkli amaglarla kullanilabilmektedir (14,110).

Saglikla ilgili genel yasam kalitesi dl¢iim araglari genel ve 6zel dlgekler olarak ikiye
ayrilmaktadir. Genel 6lgekler hem saglikli hem de hasta bireylerde kullanilabilir (110,112).
Bu nedenle hastalig1 olan ve saglikli grup karsilastirmalarinda, toplum sagligi ¢caligmalarinda
genis Orneklemlere uygulanabilmektedir. Saglikla ilgili yasam kalitesini 6lgen bazi dlgekler
belirtileri ya da klinik durumu sorgularken, bazilari kisinin islevsel becerisini, psikososyal
iyilik halini, sosyal destek durumunu ve yasamdan memnuniyetini degerlendirmektedir (112).
Genel YKO’lerin en 6énemli dezavantajlar kiiciik degisikliklere karst duyarliliklarinin az
olmasidir.

Hastaliga 6zgii YKO sadece gelistirilmis oldugu hastaligin degerlendirmesinde
gecerlidir. Bunlar daha ¢ok fonksiyonel saglik durumunu 6l¢mek, dogru tedaviyi belirlemek,
tedavinin beklenen sonuglarint degerlendirmek ve hastaligin gidisatini izlemek i¢in gelistirilen
tek boyutlu dlgeklerdir (111). Ozel YKO duyarlihigr yiiksek bilgi elde etmede kullanilir. En

onemli dezavantajlar ise kisiyi bir biitiin olarak ele almamalaridir (110,112).

Cocuklarda Yasam Kalitesi

Cocuklarda SIGYK ile ilgili calismalara ilk kez 1980'li yillarda rastlamaktayiz. Bin
dokuzyiiz seksen alt1 yilinda, agir yamigi olan 12 c¢ocukta yasam kalitesi fiziksel islevsellik,
yanik izi derecesi ve psikososyal uyum ile degerlendirilmistir. Bin dokuz yiiz seksen sekiz
yilinda son donem bobrek hastaligi olan ¢ocuklarin yasam kalitelerini bu ¢ocuklarin boylarini

ve davraniglarin1 goz Oniine alarak incelemislerdir (112). Yapilan bu degerlendirmeler basit
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diizeyde olmasma ragmen genel ve hastaliga 6zgii YKO gelisimine onciiliik etmeleri
bakimindan 6nemlidir.

Cocuklarin yagam kalitelerinin degerlendirilmesi eriskinlerden farklidir. Erigkinlerde
yasam kalitesini degerlendirirken fiziksel islevselligi degerlendirebilmek amaciyla aile
icindeki vazifeler, is yasami, 6z bakim, merdiven ¢ikabilme, evi siipiirebilme gibi aktiviteler
degerlendirilir. Cocuklarda ise yemek yiyebilme, ufak giindelik isleri yerine getirebilme,
kendi basina tuvalete gidebilme, banyo yapabilme ve oyun oynama gibi aktiviteler
degerlendirilmektedir. Erigkinlerde sosyal islevsellige bakilirken okul alani ya da arkadas
iligkisine pek bakilmaz. Cocuklarda ise sosyal islevsellik degerlendirilirken arkadaslarla
goriigme, oyun oynama, okula uyum diizeyi olduk¢a Onemlidir. Duygusal ve biligsel
islevsellik, 6zerklik, beden imgesi, gelecekten beklentiler, aile i¢i iliskiler gibi alanlar ¢ocuk,
addlesan ve eriskin yas gruplar i¢cinde farkli ele alinmalidir. Bu nedenlerle eriskinlerde
kullanilan olgeklerin addlesanlarda, addlesanlar igin gelistirilen Olgeklerin de ¢ocuklarda
kullanilmasimin uygun olmadigi belirtilmektedir (113,114). Eriskinler i¢in gelistirilmis olan
YKO, dil ve bilissel yetiler acisindan diizenlenip, basit sézciiklerin secilmesi, madde ya da
cevap sayisinin azaltilmasi, sorgulanan siirenin azaltilmasi, sorgulanan yasam alanlarinin
degistirilmesi gibi degisiklikler yapildiktan sonra kullanilabilmektedir.

Cocuklarim yasam Kkalitesi degerlendirmelerini ailelerinin mi (nesnel), yoksa
kendilerinin mi (6znel) yapmasi gerektigi sorusu tartisilmakla birlikte son zamanlarda
cocuklarin yasam kalitelerini kendilerinin degerlendirmesi gerektigi diislincesi gittikce
yayginlagmaktadir (115). Cocuklarin sorulara yaklagimi erigkinden daha farkli oldugundan
hastaligin nedeni, etkileri ve tedavisi hakkinda erigkinler gibi diisiinmezler. Ancak yine de
kendi yasam kalitesini degerlendirebilecek yasta olan ¢ocuklarin cevaplarinin kendilerinden
alinmasi daha dogru goziikmektedir. Bazilar1 ¢cocugun kendisiyle ilgili algisint yansittigi i¢in
0znel degerlendirmenin daha degerli oldugunu 6ne stirmektedir.

Cocuklar1 degerlendirmede anne babalarm goriisleri onemlidir. Ozellikle 8 yas alti
cocuklarin kendi degerlendirmelerini yapmalarinin zor oldugu, bunun saglanabilecegi
yontemlerin gelistirilmesi gerektigi bildirilmektedir. Kimi arastirmacilar nesnel sonuglar
verdigi i¢in aile anketlerinin gegerliliginin daha fazla oldugunu sdylemektedir (115-117).
Ancak anne babalarin cocuklarinin olumlu ydnlerine olan yatkinliklar1 nedeni ile akran
iliskilerini degerlendirmede yetersiz olduklari, iistelik anne babalarin eski deneyimleri,
beklentileri ve gorilisleri nedeniyle cocuklarini degerlendirmede ¢ogu zaman objektif

olamadiklart bildirilmektedir. Ailelerin ve ¢ocuklarin paralel olarak doldurabilecekleri
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Olceklerin kullanilmasi en uygun ¢oziim gibi goziikmektedir. Bu tarzda hazirlanan 6lgek
sayisi ¢ok azdir (115).

Cocuklarin hastaliklarini algilamalar1 ya da tedavinin etkinligini degerlendirmeleri
ailelerinden farkli olabilir. Cocuklar icin sahip olmalar1 gereken temel yeteneklerdense
arkadaglarinin olmasi, oyun oynayabilmeleri gibi durumlar daha 6nemli olmaktadir. Anketi
doldururken bilissel gelisim diizeyi de cevaplar etkilemektedir (114,115). Paralel formlarda
aile ve ¢ocuklar arasinda fiziksel islevsellik degerlendirmesinde cevaplarin olduk¢a uyumlu
oldugu gozlenmistir. Ancak sosyal ve duygusal islevsellik alaninda daha diisiik bir uyum
saptanmistir (112,115). Ailelerinden farkli olarak ¢ocuklarin hastaliklarinin nedeni ve tedavisi
ile fazla ilgilenmedigi ve daha iyimser olduklar1 saptanmistir.

Cocuklara yonelik olarak kullanilan pek ¢ok genel yasam kalitesi dlgegi mevcuttur.
Bunlardan German Quality of Life Questionnaire (KINDL=KINDer
Lebensqualitatsfragebogen: Children Quality of Life-Questionnaire), Child Health
Questionnaire (CHQ), Exeter Health Related Quality of Life (EHRQOL), Pediatric Quality
of Life Inventory (PedsQL), Child Quality of Life Questionnaire (CQOLQ) en yaygin
kullanilanlardandir. Hastaliga 6zgii pediatrik YKO ise; Pediatric Asthma Quality of Life
Questionnaire (PAQLQ), Pediatric Cancer Quality of Life Inventory (PCQL-32), Pediatric
Oncology Quality of Life Scale (POQOL), Dikkat Eksikligi Hiperaktivite Bozuklugu Yasam
Kalitesi Olcegi (DEHB-YKO), Diabetes Quality of Life for Youths (DQOL-Y) olarak
sayilabilir (110).

Eser ve ark. (118,119) KINDL YK olgeginin, 8-12 ve 13-18 yaglarindaki Tiirk
cocuklarinda Tiirkge gegerlik ve gilivenirlik ¢alismasini1 yapmis olduklari bir 6lgektir. Bu dlgek
cocuklarin bedensel, ruhsal ve sosyal durumlarini degerlendirmede kullanilan, genel amagli,
gecerligi ve giivenirligi yiiksek bir YK &lgegidir. Olgek gelir diizeyi, anne egitim diizeyi gibi

bazi sosyal gostergelere de duyarlhdir.
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GEREC VE YONTEMLER

Bu arastirma, AAA hastaligi tanis1 almis olan c¢ocuklarda SIGYK diizeylerinin
belirlenmesi ve buna etki eden faktorlerin degerlendirilmesi amaciyla kesitsel tanimlayict
bicimde tasarlandi. Bu arastirmada uluslararasi etik kurallara uyuldu. Edirne Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu’ndan onay alindi (Ek 1). Caligmanin veri toplama asamasi 12 ay
stirdii.

Calismaya Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali Poliklinigi’nde Tel Hashomer ve Livneh ve ark. (10,11)’in
onerdigi tani kriterleri dogrultusunda AAA tanisi koyulmus olan 4-18 yas araligindaki 90
¢ocugun arastirmaya alinmasi planlandi. Hastalar yaglarina gore 4-7 yas arasi kiigiik ¢ocuk, 8-
12 yas arasi ¢ocuk, 13-18 yas aras1 addlesanlar olmak iizere gruplara ayrildi.

Calisma ve amaci hakkinda ailelere ve ¢ocuklara bilgi verilerek bilgilendirilmis olur
formu ile izinleri alindi1 (Ek 2). Calismaya katilmak istemeyenlerin anketleri bos teslim
edebilecekleri sdylendi.

Calisma yapildigr sirada AAA tanisi ile takip edilen 2 vaka g¢alismaya katilmak
istemedigini beyan ettigi i¢in ¢alismaya alinmadi. Alt1 vaka 18 yasini doldurdugu igin, 7 vaka
baska bir kronik hastaligi daha oldugu i¢in, 12 vaka tayin vs nedenlerle artik bagka illerde
kontrole gittigi i¢in, 25 vaka poliklinik dosyasi ve hastane otomasyonunda kayitli telefon
numaralarindan ulasilamadig ve takiplere gelmedigi i¢in ¢alisma dis1 birakildi. Calisma 38
vaka ile tamamlandi.

Verilerin toplanmas1 amaciyla arastirmacilar tarafindan bir anket gelistirildi. Anket, 31

soruyu igeren ii¢ sayfadan olusmaktaydi. Ilk bes soruda isim, yas, cinsiyet, adres ve telefon
39



bilgileri soruldu. Alti-oniigilincii sorularda anne ve babanin adi, yasi, egitim durumu, meslegi,
hayatta olup olmadigi, bosanma varligi ve ailenin gelir durumu soruldu. Sonraki sorularda
ailede baska AAA tanili birey varlig1 ve varsa kim oldugu, cocugun ilk atak yasi, atagin hangi
bulgularla ortaya ¢iktigi, ilk ataktan ne kadar siire sonra tani1 koyuldugu, ataklarin siklig1 ve
siddeti, son bir aydaki atak sayisi, ilag tedavisi alip almadigi, aliyorsa ilacin adi, ilagla atak
sikliginda azalma olup olmadigi, azalma olduysa ne kadar azaldigi, ataklari tetikleyen
faktorlerin neler oldugu, aura olup olmadigi, konstitiisyonel semptomlarin hangileri oldugu,
ataklarin neyle diizeldigi ve baska bir kronik hastaligi olup olmadig soruldu. Anket formunun
ornegi Ek 3’de gosterilmistir.

Bu anketten elde edilen veriler ¢esitli sekillerde gruplandirildi. Anne ve babalar
yaslarina gore <35 yas ve >35 yas seklinde gruplandirildi. Anne ve babalar egitim
durumlarma gore bes gruba ayrildi: 1) Okur yazar degil, 2) Ilkokul mezunu, 3) Ortaokul
mezunu, 4) Lise mezunu, 5) Yiiksekokul mezunu. Ailelerin gelir diizeyleri dort gruba ayrildi:
1) Asgari licret ve alti, 2) Asgari licretin 2 katina kadar, 3) Asgari ticretin 3 katina kadar, 4)
Asgari icretin 3 katindan fazla. Ailesinde AAA hastaligi Oykiisii olanlar 1. derece
akrabalarinda hastalik olup olmadigina gore iki gruba ayrildi. Atak baslama yag1 <7 yas ve >7
yas seklinde, tan1 koyulmasina kadar gecen siire <6 ay ve >6 ay seklinde gruplandirildi.
Hastalar en sik saptanan 2 bulgunun birlikte gériilmesi yada goriilmemesine gore iki gruba
ayrildi. Ataklarin siddeti “hastalik agirlik skorlamasi™na (89) gore hafif, orta ve agir seklinde
degerlendirildi. Tedavi Oncesi gecirilen ataklarin siklig1 dort gruba ayrildi: 1) Haftada bir, 2)
Ayda birden daha fazla, 3) Ayda bir, 4) Ayda birden daha nadir. Hastalar son bir ayda atak
gecirme durumuna gore, atak gecirenler ve gecirmeyenler olmak {izere iki gruba ayrildi.
Tedavi alma siireleri < 6 ay, 6-24 ay, >24 ay olarak ii¢ grupta incelendi. Elde edilen tiim
verilerin SIGYK, hastalik alt dlgek skoru ve diger alt dlgek skorlarmi nasil etkiledigi
istatistiksel analizler ile incelendi.

Arastirmaya katilan biitiin g¢ocuklar ayni arastirmaci tarafindan AAA’nin atak
sirasinda ortaya ¢ikabilecek klinik bulgularinin (ates, peritonit, eklem bulgulari, plorit, cilt
bulgulari, skrotal tutulum) varlig1 agisindan muayene edildi ve muayene bulgulart kaydedildi.
Tam idrar tahlili ve 24 saatlik idrarda protein tetkiki yapildi, hi¢ birisinde proteiniiri
saptanmadi. Hastalarin poliklinik dosyalar1 incelendi. Ankette verilen cevaplar ile

dosyalardaki bilgiler karsilagtirildi.
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Hastalarin 15°i erkek, 23’t4 kizdi. Yas ortalamasi 11.14+3.1 idi (ortanca:11.5, min-
maks:5-16). Hastalarin higbirisi atak sirasinda degildi. Hastalarin herhangi bir psikiyatrik
rahatsizliginin olmamasina ve antidepresan kullanmiyor olmasina dikkat edildi.

Saglikla ilgili genel yasam Kkalitesi diizeyinin degerlendirilmesi amaciyla Tiirkce
gegerlilik ve giivenilirlik ¢alismast yapilmis olan German Quality of Life Questionnaire
(KINDL) standart anket formlari kullanildi. KINDL anket formlarinin 6rnegi Ek 4°de
gosterilmistir (118,119).

AAA le ilgili arastirmacilarin gelistirmis oldugu genel degerlendirme anketlerinin
aileler tarafindan doldurulmas: istendi. Yasam kalitesi ile ilgili anketlerden 6zbildirim
formlarinin ¢ocugun kendisi tarafindan, aile formlarin ise anne ya da baba tarafindan

doldurulmasi istendi.

YASAM KALITESi OLCEGI

Bullinger ve ark. (120) tarafindan ¢ocuk ve addlesanlar icin 6zel olarak gelistirilen
German Quality of Life Questionnaire (KINDL), genel amagh saglikla ilgili yasam kalitesi
Olgegidir. Ravens-Sieberer ve Bullinger (121) tarafindan 1998 yilinda tekrar diizenlenerek son
haline getirilmistir. Almanca olarak gelistirilen 6lgek birgok farkli dile gevrilmistir. Eser ve
ark. (118,119) tarafindan 2004 yilinda ¢ocuklar icin genel amagh SIGYK 6l¢egi olarak, 8-12
ve 13-18 yasindaki Tirk ¢ocuklarinda Tiirk¢e gegerlilik ve giivenilirlik calismasi yapilarak
¢evrilmistir.

Bu 6l¢egin farkli yas gruplarinda kullanilan 6zbildirime dayali olarak diizenlenmis ti¢
formu vardir. Bunlar: 4-7 yas ¢ocuklar i¢in goriismeci araciligiyla uygulanan Kiddy-KINDL
formu, 8-12 yas ¢ocuklar i¢in Kid-KINDL formu ve 13-16 yas addlesanlar i¢in Kiddo-KINDL
formudur. Bunlara ek olarak kii¢iik ¢ocuklarin ve biiyiik cocuklar ile addlesanlarin yagsam
kalitelerinin dolayli olarak aileleri tarafindan degerlendirilebilecegi iki “ebeveyn formu”
vardir (110,118-122).

Bu anketler Likert tipi 6l¢tim ile 6l¢eklendirilmistir. Likert tipi 6l¢lim tutum 6lgmek
icin yaygin olarak kullanilan bir 6l¢ek tiirtidiir. Likert 6l¢eginin temel amaci, bireylerin belirli
tutumlar karsisindaki tavirlarini derecelendirmektir. Buna gore kisilerin bir tutumu ifade eden
climleye ne diizeyde katildiklari, tiimiiyle katilma veya hi¢ katilmama arasinda, tercihen besli
bir segenege gore cevap alinarak belirlenir (123).

Cocuklar ve addlesanlarin 6zbildirim anketleri “fiziksel iyilik, duygusal iyilik, 6z

saygl, aile, arkadas, okul (giinliik faaliyetlerin yapildigi okul ya da anaokul/kres)” olmak
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lizere 6 alt dlgekte yer alan 24 soruya ek olarak kronik bir hastalig1 varsa doldurulan 6 ilave
sorudan olugmaktadir. Her bir alt 6l¢ege ait puanlar bagimsiz olarak hesaplanirken ayrica ilk 6
alt 6lcegin bilesiminden olusan toplam SIGYK puani elde edilmektedir.

Kiigiik ¢ocuklarin 6zbildirim anketleri ise yine 6 alt 6lgegi olusturan 12 soruya ek
olarak kronik bir hastaligi varsa doldurulan 6 ilave sorudan olusmaktadir. Oniki sorudan
olusan Kiddy-KINDL formunda diger formlarin aksine yalnizca toplam puan
hesaplanmaktadir.

Cocuk ve adolesanlarin aile anketleri 6zbildirim anketleriyle ayni sayida sorudan
olusmaktadir. Kiiglik ¢ocuklarin aile anketleri ise 22 adet ek soru igeren bir alt 6lgek daha
icermektedir. Kii¢iik ¢ocuklarin aile anketleri ek olarak “Kiddy Parents” alt olgegini de
icermektedir.

Cocuk ve adolesan Ozbildirim anketleri ile aile anketlerinde her bir soru 1 ile 5
arasinda puanlanmaktadir. Bir en kotii cevap, 5 en iyi cevaptir. Kiiciik g¢ocuklara ait
Ozbildirim anketlerindeki her bir soru 1 ile 3 arasinda puanlanmaktadir. Sorunun yazim
bigimine gore olumsuz yonelimli maddeler (1, 2, 3, 6, 7, 8, 15, 16, 20 ve 24. sorular) tersine
cevrilerek puanlanmistir. Her bir boyut i¢in maddelere verilen puanlarin sayilmasi, 0-100
arasinda Olceklendirilecek sekilde doniistiiriilmesi ve Ozetlenmesi ile puan hesabi yapilir.

Yiiksek puan iyi SIGYK nin gostergesidir.

ISTATISTIKSEL ANALIZ
[statistiksel degerlendirme, 10240642 seri numarali SPSS 19 istatistik programi kullanilarak
yapildi. Olgiilebilen verilerin normal dagilima uygunluklari tek érnek Kolmogorov Smirnov
testi ile bakildiktan sonra gruplar arasi kiyaslamalarda normal dagilim gosterenlerde bagimsiz
gruplarda t testi, normal dagilim gostermeyenlerde Kruskal-Wallis varyans analizi ve Mann
Whitney U testi kullanildi.

Degiskenler arasi iligkilerin degerlendirilmesinde Spearman Rho korelasyon analizi
kullanildi. Buna gore: r'= Korelasyon katsayisi 0.90-1.00 araliginda olanlar arasinda “gok
kuvvetli” iliski, r’= Korelasyon katsayis1 0.70-0.89 araliginda olanlar arasinda “kuvvetli”
iliski, r’= Korelasyon katsayist 0.50-0.69 araliginda olanlar arasinda “orta” diizeyde iliski, r'=
Korelasyon katsayis1 0.49-0.26 aralifinda olanlar arasinda “zayif” iligki, r°= Korelasyon

katsayis1 0.00-0.25 araliginda olanlar arasinda “gok zayif” iliski oldugu kabul edildi (124).
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Olgeklerin giivenilirligi icin Cronbach a katsayilar hesaplandi. Buna gore degerlendirme su
sekilde yapildi: 0.00<0<0.40 “giivenilir degil”, 0.40<0<0.60 “giivenilirligi diisik”,
0.60<0<0.80 “oldukg¢a giivenilir”, 0.80<a<1.00 “yiiksek derecede giivenilir”’ (125,126).

Tanimlayic1 istatistikler olarak ortanca (min-maks) degerleri ve aritmetik
ortalama+standart sapma (SS) verildi. Tiim istatistikler i¢in anlamlilik sinir1 p<0.05 olarak

segildi.
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BULGULAR

Calisma Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Nefroloji Bilim Dali Poliklinigi’nde AAA hastalig: tanisi ile takip edilen 38 vakayla yapildi.

Calismaya alinan vakalarin yas ortalamasi 11.1+3.1 yildi (ortanca:11.5, min-maks:5-
16). Cocuklar yaslarina gore 4-7 yas kiigiik ¢ocuk, 8-12 yas ¢ocuk, 13-18 yas adolesan
seklinde gruplandirildi. Vakalarin yas gruplarina gore dagilimina bakildiginda; kiigiik gocuk
yas grubunda 6 (%15.8), cocuk yas grubunda 13 (%34.2), adblesan yas grubunda 19 (%50)

cocuk vardi. Vakalarin yas gruplarina gore dagilimi Sekil 3’de gosterilmistir.
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Vaka yiizdesi 15.8 Cocuk
201
AP Kiiciik ¢ocuk
0.

Sekil 3. Calismaya alinan vakalarin yas gruplarina gore dagilimi.

Toplamda 15 erkek (%39.5), 23 kiz (%60.5) vardi. Cocuklarin cinsiyet dagilimina
bakildiginda; kiigiik ¢ocuk grubunda 1 erkek (%16.7), 5 kiz (%83.3) vardi. Cocuk grubunda 5
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erkek (%38.5), 8 kiz (%61.5) ve adélesan grubunda 9 erkek (%47.4), 10 kiz (%52.6) vardi
(Sekil 4).

M Kiz
[0 Erkek

Toplam

Adolesan

83.3

100

Vaka yiizdesi

Sekil 4. Calismaya alinan vakalarin grup ve cinsiyetlerine gore dagilimi

Calismaya alinan g¢ocuklarin annelerinin yas ortalamast 36.8+5.2 yildi (ortanca:37,
min-maks:26-51). Calismaya alinan g¢ocuklarin babalarinin yas ortalamasi 40.1+6.2 yildi
(ortanca:39, min-maks:30-53).

Calismaya alinan ¢ocuklarin annelerinin egitim durumuna bakildiginda; annelerden 1
kisinin (%2.6) okuryazarligi yoktu. ilkokul mezunu olanlarin sayis1 22 (%57.9), ortaokul
mezunu olanlarin sayist 6 (%15.8), lise mezunu olanlarin sayist 5 (%13.2) ve yiiksekokul
mezunu olanlarin sayist 4 (%10.5) idi. Babalarin egitim durumuna bakildiginda okuryazarligi
olmayan yoktu. ilkokul mezunu olanlarin sayis1 20 (%52.6), ortaokul mezunu olanlarin sayisi
5 (%13.2), lise mezunu olanlarin sayis1 5 (%13.2) ve yiiksekokul mezunu olanlarin sayisi 8

(%21) idi. Anne ve babalarin egitim durumlart Sekil 5°de gosterilmistir.
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Sekil 5. Anne ve babalarin egitim diizeylerine gore dagilimi

Ailelerin gelir diizeylerine bakildiginda 5 ailenin (%13.2) geliri asgari {iicret ve
altindaydi. Ailelerden 18’inin (%47.4) geliri asgari ticretin iki katina kadar, 9’unun (%23.6)
geliri asgari {icretin li¢ katina kadar, 6’sinin (%15.8) geliri asgari iicretin ii¢ katindan fazlaydi.

Ailelerin gelir diizeylerine gore dagilimi Sekil 6°da gosterilmistir.
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Sekil 6. Ailelerin gelir diizeylerine gore dagilimi

Calismaya katilan biitiin ¢cocuklarin anne ve babalar1 hayattaydi. Bu ailelerden sadece
adolesan grubundaki bir ailede (%2.6) bosanma 6ykiisii vardi.

Calismaya katilan 38 ailenin 8’inde (%21) anne-baba arasinda akraba evliligi oldugu
ogrenildi. Ailelerin 26’sinda (%68.4) AAA hastaligi tanis1 almis bireyler oldugu tespit edildi.

Bunlarin akrabalik derecelerine gore degerlendirilmesi su sekildeydi: 18 ailenin (%47.4) 1.
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derece akrabalarinda, 2 ailenin (%5.3) 2. derece akrabalarinda AAA hastaligi tanisi almig
bireyler vardi. Bu hastaligin 4 ailede (%10.5) hem 1. hem de 2. derece akrabalarda goriildigi,
1 ailede (%2.6) ise 1., 2. ve 3. derece akrabalarda goriildiigii 6grenildi.

Ortalama ilk atak yas1 kiigiik ¢ocuk grubunda 3.7+1.2 y1l (ortanca:3.5, min-maks:2-5),
¢ocuk grubunda 5.6+2.5 yil (ortanca:6, min-maks:1-9), adolesan grubunda 8.243.0 yil
(ortanca:9, min-maks:2-13) idi. Tiim c¢ocuklar birlikte degerlendirildiginde ilk atak yas1
6.6+3.1 yi1l (ortanca:6.5, min-maks:1-13) idi. Vakalarin ilk atak yaslarmin ortanca degerleri

Sekil 7°de gosterilmistir.

ik atagin ortanca
yas degeri (y1l)

Adolesan
Cocuk
Kiiciik ¢ocuk

Sekil 7. Cocuklarn ilk atak yaslarimin ortanca degerinin gruplara gore dagilim

Vakalarin hepsine birden bakildiginda ilk ataktan tani koyulmasina kadar gecen siire
ortalama 17.4421.1 ay (ortanca:12, min-maks:1-96) idi. Bu siire kiigiik ¢ocuklarda 11.2+13.1
ay (ortanca:7.5, min-maks:1-36), c¢ocuklarda 17.9+25.5 ay (ortanca:12, min-maks:2-96),
adolesanlarda ortalama 19.1+20.4 ay (ortanca:12, min-maks:1-72) olarak hesaplandi. Sekil
8’de tan1 koyulmasina kadar gecen siirenin ortanca degerlerinin gruplara ve toplama gore

dagilimi1 gosterilmistir.
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Tam koyulana kadar 9;
gecen siire (ay)
(ortanca degeri) 6

Toplam
Adodlesan
Cocuk

Kii¢iik ¢ocuk

Sekil 8. Tam1 koyulana kadar gecen siirenin ortanca degerinin gruplara gore dagilim

Hastalarimizin ¢alisma yapildig1 siradaki yasi, ilk atak yasi ve tani alana kadar gecen

stire Tablo 12°de gosterilmistir.

Tablo 12. Hastalarimizin calisma anindaki yasi, ilk atak yasi ve tani alma siireleri

Aritmetik ortalama
Degisken + Ortanca Minimum -Maksimum
Standart Sapma degeri slire
Calisma anindaki yas1 11.1+£3.1 yil 11.5 yas 5-16 yas
Ilk atak yast 6.6£3.1 y1l 6.5 yas 1-13 yas
Tan1 koyulana kadar 17.4+21.1 ay 12 ay 1-96 ay
gecen slire

Calismaya alinan c¢ocuklarin ataklarinin ortaya ¢ikis bulgularina bakildiginda 36
vakada (%92.3) karin agrisi, 29 vakada (%74.4) ates, 20 vakada (%51.3) eklem tutulumu, 5
vakada (%12.8) cilt tutulumu, 3 vakada (%7.7) gogiis agrisi, 1 vakada (%2.6) skrotal tutulum
oldugu gozlendi. Yirmialt1 vakada (%66.7) ates ve karin agris1 birlikteligi, 13 vakada (%34.2)

ates, karin agrisi ve eklem tutulumu birlikteligi goriildii (Sekil 9).
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Sekil 9. Ataklarin ortaya cikis bulgularina gore dagilimi

Eklem tutulumu olan 20 vakanin 14’tiinde (%70) diz eklemi, 10’unda (%50) ayak
bilegi eklemi, 1’inde (%5) kalga eklemi tutulumu vardi. Bunlardan 5 vakada (%25) diz ve
ayak bilegi tutulumunun birlikte oldugu tespit edildi (Sekil 10).

Diz ve ayak bilegi eklemi
Kalc¢a eklemi
Ayak bilegi eklemi
Diz eklemi
-
80

Tutulum yiizdesi

Sekil 10. Eklem tutulumu oranlarinin dagilim
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Biitiin hastalara tan1 koyulduktan ortalama 1.1+2.1 ay (ortanca:0, min-maks:0-7 ay)
sonra tedavi baslandigi ve hepsinin ilag olarak kolsisin kullandigi 6grenildi. Hastalarin
ortalama 38.1+25.4 aydir (ortanca:38, min-maks:1-84 ay) tedavi aldiklar1 belirlendi.

Tedaviye baslamadan once gecirilen ataklarin siddeti hastalik agirlik skorlamasina
gore degerlendirildiginde ataklarin 3 kiside (%7.9) hafif, 13 kiside (%34.2) orta, 22 kiside
(%57.9) agir oldugu 6grenildi. Atak siddetinin derecesine gore hastalarin dagilimi Sekil 11°de

gosterilmistir.

Vaka yiizdesi

Agir
Orta
Hafif

Sekil 11. Atak siddetinin derecesine gore hastalarin dagilhimm

Atak sikhiginin tedaviye baslamadan once 7 kiside (%18.5) haftada bir, 11 kiside
(%28.9) ayda birden fazla, 4 kiside (%10.5) ayda bir, 16 kiside (%42.1) ayda birden daha
nadir oldugu 6grenildi. Ayda ikiden fazla atak gecirenlerin oran1 %47.4 olarak hesaplandi.

Ilag tedavisine basladiktan sonra biitiin vakalarin atak sikliginda ve siddetinde azalma
oldugu o6grenildi. Son bir ayda 24 hastanin (%63.2) hi¢ atak gegirmedigi, 6 hastanin (%15.8)
bir atak gecirdigi, 5 hastanin (%13.2) 2 atak gecirdigi ve 3 hastanin (%7.9) 3 veya daha fazla
%21.1 olarak hesaplandi.

Kiigiik cocuk grubundaki vakalarda ataklari tetikleyen faktdrler arasinda 1 kiside
(%16.7) fiziksel aktivite ve iist solunum yolu enfeksiyonu (USYE) birlikteligi, 1 kiside
(%16.7) fiziksel aktivite ve stres birlikteligi, 2 kiside (%33.3) fiziksel aktivite, 2 kiside
(%33.3) diger faktorler etkili olmustu. Sekil 12’de kiiciik ¢ocuk grubundaki vakalarin

ataklarini tetikleyen faktorlerin dagilimi gosterilmistir.
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USYE: Ust solunum yolu enfeksiyonu
Sekil 12. Kiiciik cocuk grubundaki vakalarin ataklarim tetikleyen faktorlerin dagilim

Cocuk grubundaki vakalarda ataklari tetikleyen faktorler arasinda 2 kiside (%15.4)
fiziksel aktivite, 3 kiside (%23) stres, 3 kiside (%23) fiziksel aktivite ve stres birlikteligi, 5
kiside (%38.6) diger faktorler etkili olmustu. Sekil 13’de ¢ocuk grubundaki vakalarin

ataklarini tetikleyen faktorlerin dagilimi gosterilmistir.
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Sekil 13. Cocuk grubundaki vakalarin ataklarim tetikleyen faktorlerin dagilimi

Adolesan grubundaki vakalarda ataklar tetikleyen faktorler arasinda 1 kiside (%5.2)
menstriiasyon ve stres birlikteligi, 2 kiside (%10.5) USYE, 2 kiside (%10.5) fiziksel aktivite
ve diger faktorler birlikteligi, 2 kiside (%10.5) diger faktorler, 2 kiside (%10.5) fiziksel
aktivite, 4 kiside (%21) stres, 6 kiside (%31.8) fiziksel aktivite ve stres birlikteligi etkili
olmustu. Sekil 14°de addlesan grubundaki vakalarin ataklarini tetikleyen faktorlerin dagilimi

gosterilmistir.
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USYE: Ust solunum yolu enfeksiyonu
Sekil 14. Adélesan grubundaki vakalarin ataklarim tetikleyen faktorlerin dagilimi

Toplamda ataklar tetikleyen faktorler arasinda 1 kiside (%2.6) fiziksel aktivite ve
USYE nin, 1 kiside (%2.6) menstriiasyon ve stresin, 2 kiside (%5.3) USYE nin, 2 kiside
(9%5.3) fiziksel aktivite ve diger faktorlerin, 6 kiside (%15.8) fiziksel aktivitenin, 7 kiside
(%18.4) stresin, 9 kiside (%23.7) diger faktorlerin, 10 kiside (%26.3) fiziksel aktivite ve
stresin oldugu saptandi. Sekil 15°de toplamda vakalarin ataklarini tetikleyen faktorlerin

dagilimi gosterilmistir.
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USYE: Ust solunum yolu enfeksiyonu
Sekil 15. Toplamda vakalarin ataklarim tetikleyen faktorlerin dagilimi

Aura (6n belirti) hissedenler kiigiik ¢ocuk grubunda 2 kisi (%33.3), ¢ocuk grubunda 3
kisi (%23.1), adolesan grubunda 11 kisi (%47.4), toplamda 16 kisi (%36.8) idi.
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Atak Oncesinde goriilebilen konstitiisyonel bulgulardan halsizlik 32 kiside (%84.2),
istahsizlik 25 kiside (%65.8), eklem agrilar1 12 kiside (%31.6), kas agrilar1 7 kiside (%18.4)
gorilmiistii. Konstitiisyonel bulgularin dagilimi Sekil 16°da gosterilmistir.
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Sekil 16. Tiim vakalarda konstitiisyonel bulgularin dagilim

Vakalarin higbirinde amiloidoz gelismemisti.

SAGLIKLA iLGILi GENEL YASAM KALITESi DUZEYLERIi, HASTALIK
ALT OLCEK SKORLARI VE DIiGER ALT OLCEK SKORLARININ BAGIMSIZ
DEGISKENLERE GORE DEGERLENDIRILMESI

Calismaya alinan 38 cocugun SIGYK diizeylerinin analizi yapildiginda; gocuk
ozbildirim ve aile anketleri birlikte degerlendirildiginde toplam SIGYK skor ortalamasi
73.8+10.3 (ortanca: 75, min-maks:53-97.9) olarak tespit edildi. Cocuk 6zbildirim anketlerine
dayanilarak hesaplanan SIGYK skor ortalamasi 75+10.4 (ortanca:76, min-maks:53.1-97.9),
aile anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK skor ortalamasi1 72.6+10.2 (ortanca:71.4, min-
maks:53-91.7) olarak saptandi. Vakalarin g¢ocuk 6zbildirim ve aile anketlerine dayanilarak
hesaplanan SIGYK diizeylerinin dagilimi Sekil 17°de gdsterilmistir.

Calismaya alman 38 cocugun AAA hastaligi tanisina yonelik hastalik alt 6lgek
anketlerinin degerlendirilmesi sonucunda hastalik alt Olgek skorlar1 hesaplandi. Toplam
hastalik alt 6lgek skor ortalamasi 65.5+19.7 (ortanca:62.5, min-maks:25-100) olarak tespit
edildi. Cocuklarin 6zbildirim anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt Slgek skor
ortalamasi 64.5+19.0 (ortanca:62.5, min-maks:25-100), aile anketlerine dayanilarak
hesaplanan hastalik alt 6lgek skor ortalamasi 66.5+20.6 (ortanca:62.5, min-maks:29-100)
olarak saptandi. Vakalarin ¢ocuk Ozbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan

hastalik alt 6lgek skorlarinin dagilimi Sekil 18°de gosterilmistir.
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SIGYK: Saglikla ilgili genel yasam kalitesi
Sekil 17. Vakalarin ¢cocuk 6zbildirim ve aile anketlerine dayanilarak saghkla ilgili

genel yasam Kkalitesi toplam skorlarimin dagilimi
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Sekil 18. Vakalarin ¢ocuk 6zbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan

hastalik alt 6lcek skorlariin dagilim

Calismaya katilan ¢ocuklara ve ailelerine doldurtulan anketleri olusturan alt 6lgek

skorlarinin toplamda ortalama degerleri hesaplandi. Fiziksel iyilik alt 6lgegi skor ortalamasi
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68.8+17,8 (ortanca:68.8, min-maks:25-100), duygusal iyilik alt &lgegi skor ortalamasi
75.8£16.3 ( ortanca:75, min-maks:43.8-100), 6z saygi alt dlgegi skor ortalamasi 69.3+£17.2
(ortanca:71.9, min-maks:37.5-100), aile alt 6lgegi skor ortalamasi 78.2+16.8 (ortanca:81.3,
min-maks:43.8-100), arkadaslar alt Ol¢egi skor ortalamasi 79.4+15.4 (ortanca:81.3, min-
maks:37.5-100) ve okul alt 6lgegi skor ortalamasi1 75.44+16.3 (ortanca:75, min-maks:37.5-100)
olarak saptandi. Buna gore en yiiksek skor ortalamasi arkadas alt 6l¢eginde ve en diisiik skor
ortalamasi fiziksel 1yilik alt 6l¢eginde tespit edildi.

Calismaya alinan olgular yaslarina gore ii¢ grupta degerlendirildi. Yas gruplarina gore
SIGYK diizeyleri, hastalik alt 6lcek skorlar1 ve diger alt Slcek skorlar1 hesaplandi.
Adblesanlarin toplam SIGYK skor ortalamasi 72.2£10.9, hastalik alt dlgek skor ortalamasi
64.0£20.6, cocuklarm toplam SIGYK skor ortalamasi 77.0£10.1, hastalik alt dlgek skor
ortalamas1 69.0+19.2, kiigiik cocuklarin toplam SIGYK skor ortalamasi1 72.2+7.9, hastalik alt
Olcek skor ortalamasi 62.94+18.5 olarak hesaplandi. Aralarinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmadi. Alt olgek skorlarmin yas gruplarina gore dagilimina bakildiginda; kiigiik
cocuklarin aile, arkadas ve okul alt 6lgek skorlart diger gruplardaki ¢ocuklarin skorlarindan
gdrece daha yiiksek saptandi. Yas gruplarina gére SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek
skorlarmin ayrintilar1 Tablo 13 ve Sekil 19°da verilmistir. Yas gruplarina gore diger alt 6lgek

skorlarinin ayrintilar1 Tablo 14°de verilmistir.

Tablo 13. Cocuk yas gruplarina gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve

hastalik alt dl¢ek skorlarimin dagilim

Cocuk yas | Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik | Aile anketi hastalik
gruplar skor* toplam skor* alt olcek skoru* alt olcek skoru*
Adolesan 73.9+11.1 70.5+10.6 63.1+19.3 64.94+22.2
(n=19) 79.2 (53.1-88.5) | 68.8 (53-88.5) 62.5 (25-92) 62.5 (29-100)
Cocuk 77.6+10.8 76.4+9.6 70.8+18.5 67.2+20.5
(n=13) 75.0 (61.5-97.9) | 77.1(56.3-91.7) 66.5 (46-100) 62.5 (41.5-100)
Kiiciik 73.3£7.3 71.0+£9.0 55.6+17.2 70.3+18.2
cocuk 75.0 (60-80) 70.8 (57.3-81.3) 58.3 (25-75) 70.8 (50-95)
(n=6)

p 0.673t 0.214+ 0.3867F 0.8387

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
1 Kruskal-Wallis varyans analiz testi.
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Sekil 19. Cocuk yas gruplarina gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve

hastalik alt dl¢ek skorlarimin dagilim

Tablo 14. Cocuk yas gruplarina gore alt 6l¢cek skorlarmin dagilinm

Cocuk Fiziksel Duygusal Oz saygi Aile Arkadas Okul
yas iyilik iyilik alt olcegi* | alt olcegi* | alt olcegi* | alt olcegi*
gruplan | alt dlcegi* alt olcegi*
Adolesan 66.6+18 72.7£15.5 66.3+19 76.6+18.1 78+16.6 72.4+18
(n=19) 68.8 75.0 68.8 75.0 78.1 75.0
(37.5-100) (43.8-100) (37.5-100) | (43.8-100) | (37.5-100) | (37.5-100)
Cocuk 73.0£16.2 78.6£16.2 71.2+12.8 79.8£14.6 | 79.3x14.3 | 79.1+14.2
(n=13) 78.1 81.3 75.0 81.3 81.3 75.0
(50.0-100) (43.8-100) (50.0-100) | (56.3-100) | (43.8-100) | (56.3-100)
Kiiciik 61.5+£20.7 83.3£19.6 80.2+£19.5 81.3+19.4 88.5+8.3 79.2+10.2
cocuk 68.8 93.8 81.3 84.4 87.5 78.1
(n=6) (25.0-81.3) (50.0-100) (50.0-100) | (56.3-100) | (75.0-100) | (68.8-93.8)
p 0.188+ 0.133+ 0.170% 0.826} 0.271% 0.341%

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
1 Kruskal-Wallis varyans analiz testi.

Calismaya alinan 38 ¢ocugun cinsiyetlerine gore ¢ocuk 6zbildirim ve aile anketlerine
dayanilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri, hastalik alt dl¢ek skorlar ve diger alt dlgek skorlar
hesaplandiginda, kizlarin SIGYK, hastalik alt &lgek skorlar1 ve diger alt dlgek skorlarmin
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ortalama degerleri erkeklerinkinden gorece olarak daha yiiksekti. Ancak aralarinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Cinsiyetlere gére SIGYK diizeyleri ve hastalik alt
Ol¢ek skorlarmin ayrmtilart Tablo 15 ve Sekil 20°de verilmistir. Cinsiyetlere gore diger alt

Olgek skorlarinin ayrintilar1 Tablo 16’da verilmistir.

Tablo 15. Cinsiyetlere gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve

hastalik alt 6lcek skorlarimin dagilimi

Cinsiyet | Cocuk toplam | Aile anketi toplam | Cocuk hastalik alt | Aile anketi hastalik
skor* skor* olcek skoru* alt 6lcek skoru*

Erkek 74.2+8.7 70.1+11.1 62.7+21.9 65.8+20.6

(n=15) 77.1(60.4-87.5) | 68.8 (53.0-88.5) 62.5 (25.0-96) 62.5 (37.5-100)

Kiz 75.6+£11.6 74.2+9.4 65.7+17.3 67.0+21.1

(n=23) 75.0 (53.1-97.9) | 76.0(55.0-91.7) 66.5 (25.0-100) 62.5 (29-100)

p 0.6987 0.227% 0.6417 0.8461%

* Degerler aritmetik ortalama=+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
T Bagimsiz gruplarda t-testi; { Mann-Whitney U testi.

=} -4 h(;oc:u}r coplam
=27 D:D skor
o : ]Aile Tormu
toplam skor
- Zocuk hastalilk
alt dlgek skoru

Alile formu

o]
o= |hast.al_1_k alt
Olgek skoru

0lgek skoru

17

Exkek Fiz
Cinsiyet
O: Ug degerler.
Sekil 20. Cinsiyetlere gore saghkla ilgili genel yasam Kkalitesi toplam skor ve

hastalik alt dl¢ek skorlarimin dagilim
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Tablo 16. Cinsiyete gore alt 6l¢cek skorlarimin dagilimi

Fiziksel iyilik Duygusal iyilik Oz sayg Aile Arkadas alt Okul
Cinsiyet alt olcegi* alt olcegi* alt olcegi* alt dlcegi* olcegi* alt dlcegi*
Erkek 68.3+18.5 72.4+17.2 63.6+14.3 76.1+16.8 79.7+£15.3 71.6+15.4
(n=15) | 68.8(25.0-93.8) | 75.0(43.8-100) | 68.8(37.5-87.5) | 75.0(43.8-100) | 75.0(43.8-100) | 68.8(43.8-100)
Kiz 69.1+17.5 78.2+15.4 73.3+£18.2 79.7+£16.9 79.1+£15.6 78.2+16.6
(n=23) 68.8(37.5-100) | 81.3(43.8-100) | 75.0(43.8-100) | 81.3(43.8-100) | 81.3(37.5-100) | 81.3(37.5-100)
p 0.188+ 0.133% 0.170% 0.376% 0.8681 0.093%

* Degerler aritmetik ortalama=+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
T Mann-Whitney U testi; 1 Bagimsiz gruplarda t-testi.

Calismaya alinan 38 ¢ocuk anne ve baba yaslarina gore iki gruba ayrildi. Buna gore 35
yas altindakiler “geng eriskin” anne-baba, 35 yas ve {izerindekiler ise “orta yas ve {izeri”
anne-baba seklinde gruplandirildi. Anne yas gruplarina gore ¢ocuk Ozbildirim ve aile
anketlerine dayanmilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ve hastalik alt 6lcek skorlar1 arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Baba yas gruplarina gore ¢ocuk oOzbildirim
anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK skorlar1 ve aile anketlerine dayanilarak
hesaplanan hastalik alt 6lgcek skorlari arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptandi
(sirastyla p=0.036, 0.031). Anne ve baba yas gruplarina gore hesaplanan aile alt 6lgek skorlari
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (sirasiyla p=0.003, 0.007). Anne ve baba yas
gruplarina gére SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlarinm ayrintilart Tablo 17 ve
18’de verilmistir (Sekil 21, 22).

Tablo 17. Anne yas gruplarina gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve

hastalik alt dl¢ek skorlarimin dagilim

Anne yas | Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik Aile anketi Aile alt ol¢ek
gruplari skor* toplam skor* alt 6lgek skoru* | hastalik alt 6lgek skoru*
skoru*

<35 yas 72.1£12.8 73.0£10 68.3+18.9 61.3£16 71.8+15.3
(n=15) 70.8 (53.1-97.9) | 74.0 (56.3-91.7) 66.5 (33-100) 62.5 (37.5-87.5) | 68.8 (43.8-100)

>35 yas 77.0£8.3 72.4+10.5 62.1+19.1 70.0£23.0 82.8+16.6
(n=23) 79.2 (60-88.5) 69.8 (53-89.6) 62.5 (25-96) 70.8 (29-100) 87.5 (43.8-100)
P 0.6987 0.2271% 0.78811 0.8461% 0.003%

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.

1 Bagimsiz gruplarda t-testi, p<0.05; 1 Bagimsiz gruplarda t-testi.
1 Mann-Whitney U testi, p<0.05; i Mann-Whitney U testi.
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Yag=35 Yas 35
Anmne yasgi

O: Ug degerler.
Sekil 21. Anne yas gruplarina gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve

hastalik alt dl¢ek skorlarimin dagilim

Tablo 18. Baba yas gruplarina gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve

hastalik alt dl¢ek skorlarimin dagilim

Baba yas | Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik Aile anketi Aile alt dl¢ek
gruplari skor* toplam skor* alt olgek hastalik alt 6l¢cek skoru*
skoru* skoru*
<35 yas 68.849.6 73.0+£9.4 60.2+17.1 53.6+13.5 68.4+10.6
(n=9) 70.8 (54.2-87.5) | 74.0 (56.3-85.4) | 58.3 (33.0-96.0) 54.0 (37.5-71) 62.5 (56.3-87.5)
> 35 yas 77.0£10.0 72.5+10.6 65.9+19.7 7121 81.1+£17.3
(n=29) 79.2 (53.1-97.9) | 70.8(53-92.7) 66.5 (25-100) 75.0 (29.0-100) 84.4 (43.8-100)
P 0.0367 0.892%7 0.318%% 0.031% 0.0077

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.

1 Bagimsiz gruplarda t-testi, p<0.05; {1 Bagimsiz gruplarda t-testi.
1 Mann-Whitney U testi, p<0.05; i Mann-Whitney U testi.
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O: Ug degerler.
Sekil 22. Baba yas gruplarina gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve

hastalik alt dl¢ek skorlarimin dagilim

Calismaya alman 38 cocugun anne egitim diizeylerine gore SIGYK diizeyleri ve
hastalik alt 6l¢ek skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Okuryazarligi
olmayan sadece bir anne oldugundan bu anne istatistiksel degerlendirmeye alinmadi. Anne
egitim diizeyi gruplarinin SIGYK diizeyleri ve hastalik alt olgek skorlar1 birbirleriyle
karsilagtirildiginda aralarinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi. Anne egitim
diizeylerine gore hesaplanan fiziksel iyilik alt 6lgek skorlari arasinda istatistiksel olarak
anlaml fark saptand1 (p=0.013). Anne egitim diizeylerine gére SIGYK diizeyleri ve hastalik

alt 6lgek skorlarin ayrintilar1 Tablo 19 ve Sekil 23’de verilmistir.
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Tablo 19. Anne egitim diizeylerine gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor,

hastalik alt 6l¢ek skoru ve fiziksel iyilik alt 6l¢cek skorlarinin dagilim

(n=22)(Grup1)

75.0 (53.1-97.9)

70.3 (53-91.7)

64.5 (25.0-100)

62.5 (37.5-100)

Anne egitim | Cocuk toplam | Aile anketi Cocuk Aile anketi Fiziksel

diizeyi skor* toplam skor* hastalik alt hastalik alt iyilik
olcek skoru* | olcek skoru* alt olcegi*

flkokul 731138 71.3+10.8 62.6£17.9 66.8+20.5 66.9+18.3

65.6(25.0-100)

Ortaokul
(n=6) (Grup2)

78.6+£7.6
79.6 (68.8-88.5)

77.4+7.1
78 (65.6-86.3)

75.6+13.0
79.1 (58.0-92.0)

76.6+£17.8
84.1 (41.5-87.5)

82.4+10
81.3 (68.8-100)

Lise
(n=5) (Grup3)

76.9+£5.6
79.2 (70.8-82.3)

70.1%11.4
69.8 (55-82.3)

56.6£19.6
58.3 (25.0-79.0)

56.6£253
54.0 (29.0-91.5)

57.6£16.5
55.5(37.5-87.5)

Yiiksekokul 77.6+12.6 77.649.2 68.7+32.0 63.4+232 71.1£18
(n=4) (Grupd) | 79.7(625-885) | 80.2 (64.5-85.4) 72.9 (33-96) 58.3 (41.5-95.8) | 64. (43.8-87.5)
P 0.570F 0.381F 0.364+ 0.549+ 0.013+F

* Degerler aritmetik ortalama=+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
1 Kruskal-Wallis varyans analiz testi; 11 Kruskal-Wallis varyans analiz testi, p<0.05

-(;Dc:uk top lam
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]Aile formu
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alt Slgek skoru
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0lcek skoru
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|
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Ilkokul Ortaclkul Lise Tk sekolkul

Anne egitimi

O: Ug degerler.
Sekil 23. Anne egitim diizeylerine gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor

ve hastalik alt 6l¢cek skorlarimin dagilim

Calismaya alinan 38 ¢ocugun baba egitim diizeylerine gore ¢ocuk 6zbildirim ve aile

anketlerine dayamilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
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bulunurken, hastalik alt 6l¢ek skorlari arasinda anlamli bir fark yoktu. Babasi ilkokul ve
ortaokul mezunu olanlar, ilkokul ve yiiksekokul mezunu olanlar ve ortaokul ve lise mezunu
olanlarin c¢ocuk o6zbildirim anketlerine gore SIGYK skorlar1 arasinda istatistiksel olarak
anlamli fark bulundu (sirasiyla p=0.006, 0.006, 0.016). Ayrica babasi ilkokul ve ortaokul
mezunu olanlarin aile anketlerine gére SIGYK skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli
fark bulundu (p=0.009). Babasi ilkokul ve ortaokul mezunu olanlar ile ilkokul ve yiiksekokul
mezunu olanlarin ¢ocuk 6zbildirim anketlerine gore hastalik alt Slgek skorlar1 arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (sirasiyla p=0.027, 0.050). Babasi ilkokul ve ortaokul
mezunu olanlar ile ortaokul ve lise mezunu olanlarin aile anketlerine dayanilarak hesaplanan
hastalik alt 6l¢ek skorlari arasinda da istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (sirasiyla
p=0.037, 0.028). Baba egitim diizeylerine gore hesaplanan fiziksel iyilik alt 6lgek skorlari
arasinda, duygusal iyilik” alt dlgek skorlar1 arasinda, 6z saygi alt dlgek skorlar1 arasinda ve
okul alt 6lgek skorlart arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (sirasiyla p=0.001,
0.005, 0.003, 0.014). Baba egitim diizeylerine gére SIGYK diizeyleri, hastalik alt dlgek

skorlar1 ve diger alt 6lgek skorlarinin ayrintilart Tablo 20, 21 ve Sekil 25°de verilmistir.

Tablo 20. Baba egitim diizeylerine gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor

ve hastalik alt 6lcek skorlarinin dagilimi

Baba egitim | Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik Aile anketi
diizeyi skor* toplam skor* | alt 6lgek skoru* hastalik alt

ol¢cek skoru®
Ilkokul #170.249.3 167.9+9.4 #158.9+14.8 161.6+20.5
(n=20) (Grup1) 72.9 (53.1-81.3) | 67.6 (53.0-85.4) | 60.4 (25.0-79.0) | 56.3 (29.0-100)
Ortaokul §86.7+8.6 82.7+8.8 79.9+16.0 §84.1+14.8
(n=5) (Grup2) | 86.5 (74.0-97.9) | 86.3(70.8-91.7) | 79.0(63.0-100) | 83.3 (62.5-100)
Lise 72.9+£5.4 75.8+4.1 57.5+23.9 56.6+15.8
(n=5) (Grup3) | 70.8 (68.8-82.3) | 77.0 (69.8-80.2) 58.3 (25-92) 54.0 (41.5-75)
Yiiksekokul 81.24+8.6 76.1+9.9 73.4421.2 74.1£20.4
(n=8) (Grup4) | 82.2 (62.5-88.5) | 80.6 (63.5-86.3) 79.1 (33-96) 84.1 (37.5-95.8)
p 0.003+ 0.018% 0.053+% 0.083+

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.

1 Kruskal-Wallis varyans analiz testi, p<0.05; {7 Kruskal-Wallis varyans analiz testi.
1 Mann-Whitney U testi, p<0.05.Grup 1 ile 2 karsilasgtirildiginda; istatistiksel yonden anlamli.
# Mann-Whitney U testi, p<0.05. Grup 1 ile 4 karsilastirildiginda; istatistiksel yonden anlamli.
§ Mann-Whitney U testi, p<0.05.Grup 2 ile 3 karsilagtirildiginda; istatistiksel yonden anlamli.
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Tablo 21. Baba egitim diizeylerine gore alt 6l¢cek skorlarinin dagilim

(n=5) (Grup2)

87.5 (62.5-100)

87.5 (75-100)

75.0 (50-100)

Baba egitim Fiziksel iyilik Duygusal iyilik Oz sayg Okul
diizeyi alt olcegi* alt olcegi* alt olcegi* alt olcegi*
ilkokul 61.3£16.0 70.8+15.6 62.8+16.8 70.1+16.0
(n=20) (Grupl) 62.5 (25-87.5) 71.8 (43.8-100) 59.4 (37.5-100) 71.8 (37.5-100)
Ortaokul 85.0+13.2 88.1+10.4 73.8£19.7 88.1+10.8

87.5 (68.8-100)

Lise
(n=5) (Grup3)

743+13.4
68.8 (50-93.8)

72.2514.7
75.0 (43.8-93.8)

70.1+11.6
75.0 (43.8-81.3)

771%11.7
75.0 (56.3-93.8)

Yiiksekokul
(n=8) (Grup4)

72.5+18.4
81.3 (43.8-100)

81.7+17.0
87.5 (50-100)

813127
75.0 (56.3-100)

78.8+18.0
75.0 (43.8-100)

p

0.001F

0.0057

0.0037

0.0147

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
+ Kruskal-Wallis varyans analiz testi, p<0.05.
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Sekil 24. Baba egitim diizeylerine gore saghkla ilgili genel yasam Kkalitesi toplam skor

ve hastalik alt 6lcek skorlarimmin dagilimi

Calismaya alinan 38 ¢ocugun ailesi gelir diizeylerine gore gruplandirildi. Gelir diizey

gruplarina gére SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlar1 arasinda istatistiksel olarak

anlamh fark saptanmadi. Gelir diizeyi gruplarinin SIGYK diizeyleri ve hastalik alt &lgek

skorlar1 birbirleriyle karsilagtirildiginda da aralarinda istatistiksel olarak anlamli fark

bulunmadi. “Asgari ticret ve altinda” geliri olanlar ile “asgari iicretin 3 katindan fazla” geliri
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olanlarin 6z saygi alt Olgek skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptandi
(p=0.043). Gelir diizey gruplarma gore SIGYK diizeyleri, hastalik alt dlgek skorlar1 ve &z
saygi alt 6l¢ek skorlarinin ayrintilar1 Tablo 22 ve Sekil 25°de verilmistir.

Tablo 22. Gelir diizeylerine gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor,

hastalik alt dl¢ek skoru ve 6z saygi alt dl¢ek skorlarimin dagilim

Gelir diizeyi Cocuk toplam Aile anketi Cocuk Aile anketi Oz saygi
skor* toplam skor* hastahk alt hastalik alt alt olgcegi*

olgek skoru* ol¢ek skoru*
Asgari iicret ve 74.6+5.3 74.8+8.6 66.6+ 8.3 67.5+21.2 161.1+17.3

altt (n=5)
(Grupl)

75.0 (67.1-80.2)

74.0(64.5-85.4)

62.5(58.0-79.0)

62.5 (41.5-100)

56.3 (43.8-87.5)

Asgari iicretin 2
katina kadar

(n=18) (Grup 2)

76.1+11.6
76.0 (54.2-97.9)

73.3£10.1
71.4(55.0-91.7)

66.1+17.6
66.5 (25.0-100)

67.7422.7
64.5 (29.0-100)

71.5+16.4
71.8 (43.8-100)

Asgari iicretin 3 68.8+10.7 69.9+11.0 58.7+23.4 59.2+14.4 63.6+16.6
katina kadar 68.8 (53.1-87.5) | 68.8(53-85.4) 54.0 (29.0- 54.0 (41.5-83.3) 62.5 (37.5-100)
(n=9) (Grup 3) 96.0)

Asgari iicretin 3 81.743.9 72.9£12.2 66.6+24.6 73.2423.5 84.4+15.7

katindan fazla
(n=6) (Grup 4)

79.6 (79.2-88.5)

74.0(57.3-86.3)

68.8(25.0-96.0)

84.1 (37.5-95.8)

87.5 (50.0-100)

p

0.125+

0.806+

0.6937

0.639+

0.079t

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
+ Kruskal-Wallis varyans analiz testi.
1 Mann-Whitney U testi, p<0.05.Grup 1 ile 4 karsilastirildiginda; istatistiksel yonden anlamli.
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O: Ug degerler.
Sekil 25. Gelir diizeylerine gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve

hastalik alt olcek skorlarimin dagilim
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Calismaya alinan olgularin akrabalarinda Ailevi Akdeniz Atesi Hastaligi tanisi almig
olan bireylerin varlig1 arastirildi. Birinci derece akrabalarinda bu hastalik tanisini almig
olanlar ile bu tan1y1 almamis olanlarin SIGYK diizeyi ve hastalik alt dlgek skorlar1 arasinda
anlaml1 bir fark saptanmadi. Buna gére SIGYK diizeyleri ve hastalik alt lgek skorlarmin

ayrintilar1 Tablo 23 ve Sekil 26’da verilmistir.

Tablo 23. Birinci derece akrabalarinda Ailevi Akdeniz Atesi hastaligi tamisinin varhgina
gore saghkla ilgili genel yasam Kkalitesi toplam skor ve hastalik alt 6l¢ek

skorlarimin dagilimm

1° derece Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik Aile anketi
akrabada skor* toplam skor* | alt 6l¢ek skoru* | hastalik alt 6l¢ek
hastalik skoru*

Yok 76.949.3 74.4+11.1 70.5+22.7 70.24+23.7
(n=15) 75.0 (60.4-89.6) | 77.0 (53.0-88.5) | 66.7 (29.0-100) 75.0 (29.0-100)
Var 73.8+11.1 71.4+9.6 60.6+15.5 64.2+18.5
(n=23) 77.1(53.1-97.9) | 69.8 (56.3-91.7) | 62.5 (25.0-83.0) 62.5 (37.5-100)
p 0.377% 0.3867 0.131% 0.402%

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
1 Bagimsiz gruplarda t-testi; { Mann-Whitney U testi.
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Sekil 26. Birinci derece akrabalarinda Ailevi Akdeniz Atesi hastaligi tanisinin varhgina
gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve hastalik alt 6lcek

skorlarinin dagilimi
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Calismaya alman olgularin ilk ataklarinin kag¢ yasidayken oldugu sorgulandu. ilk atak

yast 7 yas ve altinda olanlar ile 7 yasindan biiyiik olanlar arasinda SIGYK diizeyleri ve

hastalik alt dlgek skorlar1 karsilastirildi. Istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi. Buna

gore SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlarmin ayrintilar1 Tablo 24’de verilmistir

(Sekil 27).

Tablo 24. flk atak yasina gore saghkla ilgili genel yasam Kalitesi toplam skor ve

hastalik alt 6lcek skorlarinin dagilimi

Tk atak Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastahik | Aile anketi hastahik
yasi skor* toplam skor* alt olcek skoru* alt olcek skoru*
<7 yas 75.0+10.7 72.7+10.7 63.3+£20.5 67.5+19.3
(n=20) 74.5 (60.0-97.9) | 72.9 (53-91.7) 62.5 (25.0-96.0) 64.5 (41.5-95.8)
>7 yas 75.2+£10.4 72.5+9.9 65.9+17.7 65.5+£22.5
(n=18) 79.2 (53.1-89.6) | 70.3 (55.0-88.5) | 64.5 (25.0-100) 62.5 (29.0-100)

P 0.927+ 0.961% 0.747% 0.725%

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
T Bagimsiz gruplarda t-testi; { Mann-Whitney U testi.
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O: Ug degerler.

<7 yas

Ilk atak wasa
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Sekil 27. 11k atak yasina gore ile saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve
hastalik alt 6lcek skorlarmin dagilim

Calismaya alinan c¢ocuklarin ilk ataktan tani koyulmasina kadar gecen zaman; 6 ay

veya daha kisa bir siire ve 6 aydan daha uzun bir siire olmak iizere iki gruba ayrildi. Bu iki
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grubun SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlar1 arasinda anlaml bir fark saptanmadi.

Buna gore SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlarinin ayritilar1 Tablo 25 ve Sekil

28’de verilmistir.

Tablo 25. ilk ataktan tam1 koyulmasina kadar gecen siireye gore saghkla ilgili genel

yasam Kkalitesi toplam skor ve hastalik alt dl¢ek skorlarinin dagilimi

Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik alt | Aile anketi hastalik
skor* toplam skor* olcek skoru* alt olcek skoru*
<6 ay 75.0£11.5 74.5+8.3 64.7+18.9 72.7£19.5
(n=17) | 79.2 (53.1-89.6) | 71.9 (58.3-88.5) | 62.5 (25.0-100) 79.0 (37.5-100)
>6 ay 75.1+9.8 71.1+11.5 64.4+19.5 61.5+20.6
(h=21) | 75.0 (60.4-97.9) | 68.8 (53.0-91.7) | 66.5 (25.0-96.0) 62.5 (29.0-100)
D 0.988+ 0.313% 0.8717 0.1127
* Degerler aritmetik ortalama=+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
1 Bagimsiz gruplarda t-testi; { Mann-Whitney U testi.
=_| -EE;E}{ toplam
[ L e am Shox
St s bt
o U asie forma
Slgek skoru
g
%
171 |-
333

O: Ug degerler.
Sekil 28. Ik ataktan tam koyulmasina kadar gecen siireye gore saghkla ilgili genel

yasam kalitesi toplam skor ve hastalik alt él¢ek skorlarinin dagilimi

Calismaya alinan ¢ocuklarin atak bulgularina bakildiginda en sik goriilen ii¢ bulgu
sirasiyla karin agrisi, ates ve ates-karmn agrisi birlikteligiydi. Ates ve karin agrisinin birlikte

goriildiigii vakalar ile ates ve karm agris1 olmayanlarin SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek
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skorlar1 arasinda anlaml1 bir fark saptanmadi. Buna gére SIGYK diizeyleri ve hastalik alt

Olgek skorlarinin ayrintilart Tablo 26 ve Sekil 29°da verilmistir.

Tablo 26. Ates ve karin agrisi varhgina gore saghkla ilgili genel yasam Kkalitesi toplam

skor ve hastalik alt dl¢ek skorlarimin dagilim

Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik Aile anketi
skor* toplam skor* alt 6lgcek hastalik alt
skoru* olcek skoru*
Ates ve karin 72.9+11.1 70.3£10.2 61.7+£20.9 67.8+£20.5

agrist olmayanlar | 77.1(54.2-89.6) | 69.3 (53.0-85.4) | 64.5(25.0-100) | 70.8 (37.5-100)
(n=12)

Ates-karin agrisi 76.1+10.2 73.6+10.2 65.8+18.3 65.9+21.1
birlikte olanlar 76.0 (53.1-97.9) | 75.0(55.0-91.7) | 62.5(25.0-96.0) | 62.5 (29.0-100)
(n=26)

P 0.384f 0.367F 0.706% 0.862%

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
T Bagimsiz gruplarda t-testi; { Mann-Whitney U testi.
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O: Ug degerler.
Sekil 29. Ates ve karin agrisi varh@ina gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam

skor ve hastalik alt dl¢ek skorlarinin dagilimi
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Calismaya alinan olgular tedavi alma siirelerine gore smiflandirildi. Tedavi alma
siirelerine gore SIGYK diizeyleri ve hastalik alt 6lcek skorlar1 arasinda anlamli bir fark
saptanmadi. Buna gore SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlarinmn ayrintilar: Tablo 27

ve Sekil 30’da verilmistir.

Tablo 27. Tedavi alma siirelerine gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor

ve hastalik alt 6l¢ek skorlarinin dagilim

Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik | Aile anketi hastalik
skor* toplam skor* | alt élgek skoru* alt 6lgek skoru*

6 aydan az 73.246.0 72.245.9 76.3+14.5 67.2+22.8

(n=3) 70.8 (68.8-80.0) | 74.0 (65.6-77.0) 75.0 (63.0-92.0) 75.0 (41.5-85)
6-24 ay 74.7+6.9 76.1+8.8 60.2+16.0 66.9+19.1
(n=13) 75.0 (60.0-84.4) | 78.1(57.3-86.3) 58.3 (25.0-83.0) 66.5 (41.5-100)
>24 ay 75.5+12.7 70.6+11.1 65.5+20.9 66.2+22.2
(n=22) 78.1(53.1-97.9) | 69.3 (53.0-91.7) 64.5 (25.0-100) 62.5 (29.0-100)

P 0.802F 0.273% 0.3197 0.9907

* Degerler aritmetik ortalama=+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.

1 Kruskal-Wallis varyans analiz testi.
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Sekil 30. Tedavi alma siirelerine gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi toplam skor ve

hastalik alt 6lcek skorlarimin dagilim
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Calismaya alinan ¢ocuklarin tedaviye baglamadan 6nce gecirdikleri ataklarin siddetine
gore SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlari arasinda anlamli bir fark saptanmad.
Atak siddeti hafif olan ¢ocuklarin cocuk 6zbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan
hastalik alt 6l¢ek skorlar1 diger iki grubunkinden gorece olarak daha yiiksek saptandi. Atak
siddeti agir olanlarin aile anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ve gocuk
ozbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt 6lgek skorlarinin digerlerine
gore daha diisiik oldugu gozlendi. Ancak bu farkliliklar istatistiksel olarak anlamli degildi.
Buna gore SIGYK diizeyleri ve hastalik alt 6lgek skorlarmin ayrintilar1 Tablo 28 ve Sekil

31°de verilmistir.

Tablo 28. Tedaviye baslamadan once gegirilen ataklarin siddetine gore saghkla ilgili

genel yasam Kkalitesi toplam skor ve hastalik alt 6l¢cek skorlariin dagilim

Atak Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik | Aile anketi hastalik

siddeti skor* toplam skor* alt dlgek alt 6lgek skoru*
skoru*

Hafif 77.0£5.4 75.0£9.9 69.4+6.4 75.5+30.4

(n=3) 80.0 (70.8-80.2) 74.0 (65.6-85.4) | 70.8 (63.0-75.0) 85.0 (41.5-100)

Orta 75.0£12.2 75.2+8.4 67.2+20.1 67.0+17.1

(n=13) 75.0 (54.2-97.9) 76.0 (63.5-91.7) | 70.8 (25.0-100) 70.8 (37.5-87.5)

Agir 74.8+10.2 71.2+11.5 62.2+19.7 65.0+£22.0

(n=22) 77.1 (53.1-88.5) 69.8 (53.0-89.6) | 62.5 (25.0-96.0) 62.5 (29.0-100)

P 0.918% 0.4967 0.571% 0.762+

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (mini-maks) olarak verilmistir.
1 Kruskal-Wallis varyans analiz testi.

Calismaya alinan ¢ocuklarin tedaviye baslamadan once gecirdikleri ataklarin sikligi ile
SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlcek skorlar1 arasinda anlamli bir fark saptanmadi. Atak
sikligi haftada bir olanlarla ayda bir olanlarin ¢ocuk Ozbildirim anketlerine dayanilarak
hesaplanan hastalik alt Ol¢ek skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptandi
(p=0.012). Buna gore SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlarmnin ayrintilar1 Tablo 29

ve Sekil 32°de verilmistir.
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Sekil 31. Tedaviye baslamadan once gegcirilen ataklarin siddetine gore saghkla ilgili

genel yasam Kkalitesi toplam skor ve hastalik alt 6l¢cek skorlariin dagilim

Tablo 29. Tedaviye baslamadan 6nce gecirilen ataklarin sikhigina gore saghkla ilgili

genel yasam Kkalitesi toplam skor ve hastalik alt 6l¢cek skorlarmin dagilinm

Atak sikhig Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik | Aile anketi hastalik
skor* toplam skor* | alt dl¢ek skoru* alt 6lcek skoru*
Haftada bir 69.0+13.0 73.5¢11.2 56.5+9.6 63.7+£20.2
(n=7) 62.5 (53.1-86.5) | 70.1(58.3-88.5) | 58.3 (46.0-71.0) 50.0 (50.0-100)
Ayda birden 76.5+£9.8 70.9+12 64.3+24.6 65.4+24.6
fazla (n=11) 75.0 (62.5-88.5) | 71.9 (55.0-86.3) | 58.3 (25.0-96.0) 62.5 (29.0-95.8)
Ayda bir 81.5+5.6 70.0+5.2 79.1+£14.5 74.3+19.4
(n=4) 79.6 (77.1-89.6) | 68.7 (65.6-77.0) | 75.0 (67.0-100) 82.0 (45.8-87.5)
Ayda birden 75.1£10 74.1+£9.8 64.5+17.9 66.6+19.6
daha nadir 77.1(54.2-97.9) | 75.0 (53.0-91.7) | 64.5 (25.0-92.0) 66.7 (37.5-100)
(n=16)
P 0.315¢ 0.866+ 0.162+ 0.907+

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
1 Kruskal-Wallis varyans analiz testi.
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Sekil 32. Tedaviye baslamadan once gecirilen ataklarin sikhgina gore saghkla ilgili

genel yasam Kkalitesi toplam skor ve hastalik alt 6l¢cek skorlariin dagilinm

Vakalar, son bir ay icinde hi¢ atak ge¢irmeyenler ve atak gecirenler olarak

gruplandirildi. Son bir ayda hi¢ atak geg¢irmemis olan ¢ocuklarin 6zbildirim ve aile anketlerine

dayanilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ve aile anketi hastalik alt dlgek skorlar1 atak

gecirenlerinkine gore daha yiiksekti. Ancak aralarinda istatistiksel olarak fark saptanmadi

(sirastyla p=0.200, 0.055, 0.844). Buna gére SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlarmin

ayrintilar1 Tablo 30 ve Sekil 33’de verilmistir.

Tablo 30. Son bir ayda atak gecirme durumuna gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi

toplam skor ve hastalik alt 6l¢ek skorlarmin dagilimi

Son bir ayda atak Cocuk toplam Aile anketi Cocuk hastalik Aile anketi hastalik
gecirme durumu skor* toplam skor* alt 6l¢ek skoru* alt 6lcek skoru*
Gecirmeyen 76.7+10.2 75.0£10.4 63.1+20.4 66.6+£21.7
(n=24) 79.2 (54.2-97.9) | 77.0(53.0-91.7) | 62.5(25.0-100) 66.7 (37.5-100)
Geciren 72.2£10.5 68.5+8.7 66.9+£16.9 66.4+19.4
(n=14) 72.9 (53.1-88.5) | 66.1(55.0-85.4) | 68.7 (33.0-96.0) 62.5 (29.0-95.0)

p 0.200+ 0.055+ 0.524% 0.844%

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
1 Bagimsiz gruplarda t-testi; { Mann-Whitney U testi.
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Sekil 33. Son bir ayda atak gecirme durumuna gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi

toplam skor ve hastalik alt 6l¢ek skorlarimin dagilim

Calismaya alinan c¢ocuklardan atak Oncesi aura hissedenler ile hissetmeyenlerin

SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlar1 arasinda anlamli bir fark saptanmadi. Buna

gore SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlarinin ayrintilar1 Tablo 31 ve Sekil 34°de

verilmistir.

Tablo 31. Atak oncesi aura hissetme durumuna gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi

toplam skor ve hastalik alt 6l¢ek skorlarmin dagilimi

(n=24)

76.0 (53.1-97.9)

71.4 (56.3-91.7)

64.5 (25.0-100)

Aura Cocuk toplam Aile anketi toplam | Cocuk hastahk | Aile anketi hastalik
hissetme skor* skor* alt 6lgek skoru* alt 6lgek skoru®
durumu

Hissetmeyen 75.6£11.5 73.4+10.0 64.7+19.4 69.9+20.7

64.5 (37.5-100)

Hisseden 74.148.6 71.1£10.7 64.2£19.0 60.8£19.9
(n=14) 75.0 (60.4-87.5) 71.4(53-86.3) | 62.5(29.0-96.0) | 58.3(29.0-87.5)
P 0.6667 0.5107 0.903% 0.167%

* Degerler aritmetik ortalama+SS; ortanca (min-maks) olarak verilmistir.
1 Bagimsiz gruplarda t-testi; 1 Mann-Whitney U testi.
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Sekil 34. Atak oncesi aura hissetme durumuna gore saghkla ilgili genel yasam kalitesi

toplam skor ve hastalik alt 6lgek skorlarimin dagilim

VAKALARIN SAGLIKLA

ILGILi

GENEL

YASAM  KALITESI

DUZEYLERININ, HASTALIK ALT OLCEK SKORLARININ VE DiGER ALT

OLCEK SKORLARININ ANALIZLERI

Saglikla Iliskili Genel Yasam Kalitesi 6lgeginin yaptigimiz giivenilirlik analizleri

sonucunda; ¢ocuk 6zbildirim SIGYK 6lgegi Cronbach Alfa (o) giivenilirlik katsayisi 0.818,
aile anketlerinden elde edilen SIGYK &lgegi Cronbach a giivenilirlik katsayis1 0.825 olarak

tespit edilmistir (Tablo 32).

Tablo 32. Saghkla ilgili genel yasam kalitesi 6l¢ceklerinin giivenilirlik analizleri (125,126)

Yasam Kkalitesi

Cocuk Ozbildirim Anketi Aile Anketi

Cronbach Alfa giivenilirlik katsayisi

0.818*

0.825*

*0.80<a<1.00 yiiksek derecede giivenilir.
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Calismaya alman 38 vakanin ¢ocuk Ozbildirim ve aile anketlerine dayanilarak
hesaplanan SIGYK diizeyleri ve hastalik alt lgek skorlar1 arasindaki iliski diizeylerini
saptamak i¢in degiskenler aras1 korelasyon katsayilar1 hesaplandi.

Cocuk 0Ozbildirim anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ile aile
anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri arasinda ve cocuk o6zbildirim
anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt 6l¢egi skorlari ile aile anketlerine dayanilarak
hesaplanan hastalik alt 6lgek skorlari arasinda orta diizeyde ve istatistiksel yonden anlamli bir
iliski saptandi (sirasiyla r=0.610, 0.549; p=0.001).

Cocuk dzbildirim anketlerine dayamlarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ile hastalik alt
Olcek skorlar1 arasinda zayif diizeyde ve istatistiksel yonden anlamli bir iliski saptandi
(r=0.424, p=0.008). Aile anketlerine dayamlarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ile hastalik alt
Olgek skorlar1 arasinda ise orta diizeyde ve istatistiksel yonden anlamli bir iliski saptandi

(r=0.598, p=0.001) (Tablo 33).

Tablo 33. Yasam Kkalitesi ve hastalik alt 6l¢cek skorlari arasindaki iliski diizeyi (124)*

Cocuk Aile anketi | Cocuk hastallk | Aile anketi hastahk
Degisken toplam skor | toplam skor | alt él¢ek skoru alt 6lcek skoru

Cocuk toplam skor | r 1.00 0.610° 0.424*° 0.569 °
p - 0.001 0.008 0.001

Aile anketi toplam | r 1.00 0.458* 0.598 °
skor p - 0.004 0.001

Cocuk hastahk alt | r 1.00 0.549°
olcek skoru p - 0.001
Aile anketi hastalik | r 1.00

alt olcek skoru p -

*r: Sperman Rho korelasyon katsayist.

Cocuklarmn 6zbildirim anketlerinden elde edilen SIGYK diizeyleri ile alt dlgek skorlart
arasinda yapilan korelasyon analizinde; SIGYK diizeyleri ile fiziksel iyilik alt dlgegi, okul alt
Olgegi ve duygusal iyilik alt 6l¢ek skorlar1 arasinda kuvvetli seviyede iliski saptandi (sirasiyla
r=0.782, 0.746, 0.729; p=0.001). En disiik iliski, ¢ocuklarin 6zbildirim anketlerinden elde
edilen SIGYK diizeyleri ile arkadas alt &lgegi skorlari arasinda orta seviyede saptandi
(r=0.548, p=0.001). Ozsayg1 ve aile alt dlcekleriyle de yine orta seviyede iliski tespit edildi.

Cocuklarin 6zbildirim anketlerinden elde edilen hastalik alt 6lgek skorlar ile diger alt

Olgek skorlarindan fiziksel iyilik, duygusal iyilik ve aile alt 6l¢egi skorlar1 arasinda zayif
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seviyede iliski tespit edilirken, 6z saygi, arkadas ve okul alt 6lgek skorlar1 arasinda korelasyon
saptanmadi (Tablo 34).

Aile anketlerinden elde edilen SIGYK diizeyleri ile alt dlgek skorlar1 arasinda yapilan
korelasyon analizinde; SIGYK diizeyleri ile okul alt dlgek skorlar1 arasinda kuvvetli seviyede
iliski saptand1 (r=0.839, p=0.001). Aile anketlerinden elde edilen SIGYK skorlari ile fiziksel
lyilik alt dlgegi, duygusal iyilik alt dlgegi ve aile alt 6lgek skorlartyla iligkisi orta seviyede
saptand1. Aile anketlerinden elde edilen SIGYK diizeyleri ile &z saygi alt dlgek skorlari
arasinda ise zayif diizeyde iligki tespit edildi. Arkadas alt 6lgegi ile iliski saptanmadi.

Tablo 34. Cocuk ozbildirim toplam skor ve hastalik alt 6l¢ek skorlar ile diger alt 6l¢cek
skorlar1 arasindaki iliski diizeyi (124)*

Cocuk Cocuk Cocuk Cocuk Cocuk Cocuk
fiziksel iyilik duygusal iyilik 0z saygi aile arkadas alt okul

Degisken alt olcegi alt olcegi alt olcegi alt olcegi olcegi alt olcegi
Cocuk r 0.782° 0.729° 0.601° | 0.580° | 0.548° 0.746°
toplam
skor P 0.001 0.001 0.001 0.001 0.001 0.001
Cocuk r
hastalik 0.479* 0.456" 0.057 | 0.384* 0.132 0.345
alt olcek 0.006 0.009 0.756 0.030 0.473 0.053
skoru

*r:Sperman Rho korelasyon katsayisi.

Aile anketlerinden elde edilen hastalik alt 6lgek skorlart ile diger alt 6l¢ek skorlarindan
fiziksel iyilik alt olgegi ve okul alt 6l¢ek skorlari arasinda arasinda orta diizeyde iligki
saptanirken, duygusal iyilik ve aile alt 6lgek skorlar1 arasinda zayif iliski saptandi. Hastalik alt

Olgek skorlar ile 6z saygi ve arkadas alt 6lgek skorlart arasinda ise korelasyon saptanmadi

(Tablo 35).

Calismaya alinan 38 cocuk ve ailesinin cevapladig: tiim alt 6lgek skorlar1 arasindaki
iliski diizeyini saptamak i¢in degiskenler aras1 korelasyon Katsayilari hesaplandi. En yiiksek
iligki fiziksel iyilik alt 6l¢ekleri arasinda kuvvetli seviyede saptanirken, 6z saygi alt 6lgekleri
arasinda korelasyon yoktu (r=0.720, p=0.001). Diger alt 6l¢ekler arasinda ise zayif diizeyde
iliski saptandi. Alt Olgekler arasindaki Kkorelasyon katsayilarimin ayrintilari Tablo 36’da

verilmisgtir.
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Tablo 35. Aile anketleri toplam skor ve hastalik alt 6l¢ek skorlari ile diger alt 6l¢cek

skorlar1 arasindaki iliski diizeyi (124)*

Aile anketi | Aile anketi Aile Aile Aile Aile
fiziksel duygusal anketi anketi aile anketi anketi
Degisken iyilik iyilik 0z saygi alt dlcegi Arkadas okul
alt olgegi alt dlcegi alt dlcegi alt olcegi alt dlgegi
Aile anketi toplam | r 0.607° 0.605° 0.389" 0.515° 0.247 0.839°
skor p 0.001 0.001 0.016 0.001 0.135 0.001
Aile anketi r 3 4 4 3
0.576 0.361 0.068 0.452 0.274 0.587
hastalik alt 6lcek p
0.001 0.026 0.687 0.004 0.096 0.001
skoru
*r:Sperman Rho korelasyon katsayisi.
Tablo 36. Cocuk ve aile anketleri alt 6l¢cek skorlar: arasindaki iliski diizeyi (124)*
Sperman Rho | “Fiziksel | “Duygusal “Oz “Aile”
“Arkadas” “Okul” “Hastalhik”
korelasyon iyilik” iyilik” sayg1” alt
alt olcegi alt olcegi alt olcegi
katsayisi alt olcegi | alt olcegi alt olcegi olcegi
r 0.720° | 0.407* 0.303 | 0.447* | 0.376" 0.420* 0.549°
p 0.001 0.021 0.092 0.010 0.034 0.004 0.001

*r:Sperman Rho korelasyon katsayisi.

Yaptigimiz c¢aligmada yasam Kkalitesinin son bir aydaki atak sikligi ile negatif
korelasyon gosterdigi ( r=-0.342, p=0.036) tespit edildi. Baba yas1 ve egitim diizeyi ile yasam
kalitesi arasinda zayif bir iliski oldugu (sirasiyla r=0.393, 0403; p=0.015, 0.012) saptand:.
Yasam kalitesi ile cocugun yas1 ve cinsiyeti, anne yasi ve egitim diizeyi, ailenin gelir diizeyi,
ailede baska bireylerde AAA tanist olmasi, ilk atak yasi, taniya kadar gegen siire, tanidan
tedavi baglayana kadar gegen siire, tedavi alma siiresi, tedavi Oncesindeki atak siddeti ve
siklig1, aura varlig1 arasinda ise korelasyon saptanmadi. Yasam kalitesi ile tiim alt 6l¢ekler

arasinda zayif ile kuvvetli arasinda degisen diizeylerde korelasyon saptandi.

Hastalara ait demografik veriler ile uygulanan yasam kalitesi anket sonuglar1 Ek 5’te

gosterilmistir.
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TARTISMA

Gilinlimiizde saglik hizmetlerinde hastalik merkezli anlayistan hasta merkezli anlayisa
dogru bir degisim yasanmaktadir. Bu degisim dogrultusunda benimsenen biitiinciil yaklagima
gore hasta ¢ocuklar hem biyolojik hem de psiko-sosyal agidan degerlendirilmelidirler (127).

Ila¢ tedavilerindeki 6nemli ilerlemelerle beraber artik kronik hastaliklarda mortalitenin
yani sira morbidite ile de savagsmak Onemli hedeflerden biri haline gelmistir. Bu nedenle
kronik hastaliklarin tedavisinde sadece fiziksel bozukluklarin degil, ayn1 zamanda duygu
durumunun ve yasam kalitesinin de diizeltilmesi hedeflenmektedir. Artik tedavilerdeki en
onemli amag, hem kaliteli bir yasam1 hem de bedenen ve ruhen iyilik halini saglamaktir (110).

“Yasam kalitesi” Diinya Saglik Orgiitii tarafindan Kisinin yasadig1 kiiltiir ve deger
sistemleri ¢ercevesinde amaglari, beklentileri, standartlar1 ve ilgileri ile iliskili olarak
yasamdaki pozisyonunu algilayis bigimi olarak tanimlanmaktadir. Yasam kalitesi yasamdan
memnuniyet, genel iyilik hali ve islevsellik agisindan kisinin kendi kendisini
degerlendirmesini ifade eden bir kavramdir (110).

Saglikla Ilgili Genel Yasam Kalitesi kavrami ilk kez 1948 yilinda Diinya Saglk
Orgiitii Anayasasi’'nda yer alan saghk taniminda yer almustir. SIGYK bir hastaligin ve
tedavisinin yarattig etkilerin hasta tarafindan algilanisi olarak tanimlanmaktadir (14).

Yasam kalitesi arastirmalari, ¢ocuklarin yasam kalitelerinin anlagilmasinda aile ve
uzmanlar arasinda bag kurmaktadir.

Tiirkiye Oziirliiler Arastirmas1 2002’ye gore iilkemizde 0-19 yaslar arasinda kronik
hastalig1 olan 698406 ¢ocuk bulunmaktadir. Kronik hastalik durumunda g¢ocuklarla birlikte

anne-babalar, kardesler ve yakin akrabalari da birinci derecede etkilenmektedirler.
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Ulkemizdeki istatistiklere gore kronik hastaliktan etkilenen kisi sayis1 ¢ocuk, anne-baba ve
kardeslerle birlikte yaklasik 2.8 milyondur. Kronik hastaligi olan 0-19 yas arasindaki
cocuklarda y1gilma 0-9 yaslar arasinda goriilmektedir. Arastirma sonucuna gore bu ¢ocuklar
cesitli etkenlere bagli olarak sosyal, psikolojik, gelisimsel ve g¢evresel sorunlari hastaligin
beraberinde yasamaktadirlar. Kronik hastaliktan etkilenen niifusun, tibbi gereksinimlerin yani
sira psiko-sosyal ve egitsel gereksinimlerinin de karsilanmasi, sadece hastaligin akut
siirecinde degil aym1 zamanda tedavinin ayaktan devam ettigi, kontrollerin yapildig
doénemlerde de ¢ocugun ve aileSinin yasam kalitelerini artiracak, saglik personeli ile ailenin ve
hasta ¢ocugun iletisimini olumlu yonde etkileyecektir (128).

Romatizmal hastaliklar1 olan hastalarin SIGYK’lar1 sagligin degerlendirilmesinde,
tedavinin diizenlenmesinde ve hastanin yonetiminde giderek daha ¢ok 6nem kazanmaktadir.
Yapilan ¢alismalarda romatoid artrit, sistemik lupus eritematozis ve fibromiyalji gibi sistemik
romatizmal hastaliklar1 olanlarm SIGYK diizeyleri arastirilmis ve diisiik oldugu saptanmistir
(129-131). Bir ¢alismada fibromiyaljili hastalarin akrabalarinin da yasam kalitesinin bozuk
oldugu gosterilmistir (132).

Ailevi Akdeniz Atesi tekrarlayan ve kendini sinirlayan ates, steril peritonit, plorit,
poliser6zit, monoartrikiiler ya da oligoartrikiiler artrit ve/veya erizipel benzeri deri
dokiintiileriyle seyreden otozomal resesif gegisli, kronik, sistemik, romatizmal bir hastaliktir.

Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinin medikal olmayan problemleri arasinda atak sirasinda
ya da hastaneye kontrole gittiginde okula gidememek, hayati boyunca ilag tedavisi almak
gerekliligi gibi etkenler sayilabilir. AAA gerek kronik bir hastalik olmasi, gerekse akut
alevlenmeler ile seyretmesi nedeniyle hastanin giinliik hayatin1 olumsuz etkileyebilir. Hem
¢ocugun hem de ailesinin yasam Kkalitesini diistirebilir. AAA’ll1 ¢ocuk hastalarin yasam
kaliteleri ile ilgili literatiirde tek bir ¢calisma bulunmustur. AAA’l1 erigkinlerin yasam kalitesi
ile ilgili iilkemizde yazilmis bir makale ve bir tez vardir. Ayrica Israil’de erigkinlerin yasam
kalitesi ile ilgili bir ¢alisma ve AAA hastaligi olan ¢ocuklarin ailelerinin yasam kalitesini

degerlendiren bir baska ¢alisma bulunmaktadir (133-137).

Yapilan bu galismalarda segilen hasta gruplarmin ve kullanilan YKO niin farkli olmas:
sonuclarin karsilastirilmasini zorlagtirmaktadir. KINDL yasam kalitesi 6lgegi, cocuklarin
bedensel, ruhsal ve sosyal durumlarini degerlendirmede kullanilan, gegerliligi ve giivenilirligi
yiiksek olan, yaygin kabul goren bir YK 6lc¢egidir. Tiirkge giivenilirlik ve gegerlilik ¢aligmasi

yapilmis olan bu oOlgek cocugun kendisi ve ailesi tarafindan degerlendirilmesine olanak

79



saglamaktadir (118,119). Bu nedenlerle calismamizda KINDL Yasam Kalitesi Olgekleri
kullanilmistir.

Calismamizda AAA nedeniyle hastanin giinliik hayatinda gelisebilecek problemleri ve
bunlarin psiko-sosyal sonuglarin1 sorgulamak amaciyla AAA tanili ¢ocuk ve addlesanlarin
SIGYK ve hastalik alt 6lgek skoru diizeyleri belirlenmistir. SIGYK ve hastalik alt dl¢ek skoru
diizeyleri iizerine etki edebilecegi diisliniilen yas, cinsiyet, sosyoekonomik diizey
degiskenleri, ilk atak yasi, tani siiresi, atak siddeti, atagin ortaya ¢ikis bulgular1 ve atagi
tetikleyen nedenler gibi faktorlerin etkileri incelenmistir.

Makay ve ark. (133)’in yaptiklar1 ¢aligmada 8-18 yas grubundaki AAA hastalarinin
aynit yas grubundaki sagliklilara gore, hem c¢ocuk hem de aile anketlerindeki fiziksel
fonksiyonlara ait skorlar1 anlamli olarak diisiik bulunmustur. Cocuk (8-12) yas grubunun
psikososyal alandaki skorlar1 ayn1 yas grubundaki saglikli cocuklardan diisiik bulunurken, 13-
18 yas grubundakilerin sosyal (arkadas) alandaki skorlar1 ayni yas grubundaki saglikli
cocuklardan farkli bulunmamustir.

Bizim ¢alismamizda ¢ocuklara ve ailelerine doldurtulan anketleri olusturan alt 6lgek
skorlarmin toplamda ortalama degerlerine bakildiginda en yiiksek skor ortalamasi arkadag alt
Ol¢eginde ve en diisiik skor ortalamasi fiziksel iyilik alt 6lgeginde tespit edilmistir. Arkadas
alt 6lceginin skorlariin ytiksek, fiziksel iyilik alt 6lcek skorlariin diisiik olmas1 Makay ve
ark. (133)’1in ¢alismasindaki verilerle uyusmaktadir.

Ravens-Sieberer ve ark. (138)’m KINDL genel amagh saglikla ilgili yasam kalitesi
Olgegi ile 1501 saglikli ¢ocuk iizerinde yaptiklari galigmada, toplam YK skoru 100 toplam
degeri iizerinden degerlendirilmistir. Skor 8-12 yas kiz ¢cocuklarda 76.8+8.6, 8-12 yas erkek
cocuklarda 76.7+£8.7, 13-16 yas kiz ¢ocuklarda 70.8£10 ve 13-16 yas erkek cocuklarda
73.5+0.8 olarak saptanmustir.

Bizim c¢alismamizda yas gruplarina gore toplam SIGYK skorlar1 kiiciik ¢ocuklarda
72.2+7.9, ¢ocuklarda 77+10.1, addlesanlarda 72.2+10.9 olarak saptanmistir. Yas gruplarina
gbre cocuk ozbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK skorlar1 arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamustir. Elde ettigimiz skorlar literatiirdekilerle benzer
degerlerdedir.

Ravens-Sieberer ve ark. (139)’1n astim, atopik dermatit ve obezite gibi kronik hastaligi
olan 1050 ¢ocuk iizerinde KINDL genel amacli SIGYK 6l¢egi ile yaptig1 calismada, hastalik
alt 6lgek skoru 8-12 yas kiz cocuklarda 60.6+15.3, 8-12 yas erkek cocuklarda 64.2+13.8, 13-
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16 yas kiz cocuklarda 60.1+14.8 ve 13-16 yas erkek cocuklarda 64.9+12.9 olarak
saptanmistir.

Calismamizda yas gruplarina gore hesaplanan toplam hastalik alt 6lgek skorlar kiigiik
cocuklarda 62.9+18.5, ¢ocuklarda 69+19.2, adélesanlarda 64+20.6 saptanmistir. Yas
gruplaria gore ¢cocuk 6zbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt 6l¢ek
skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir. Anket dolduruldugu sirada
tedavi almakta olduklari, buna bagl olarak ataklarmin sikligi, siiresi ve siddetinde azalma
oldugu g6z dniine alindiginda anlamli fark olmamas1 beklenen bir durumdur.

Cocuk 0zbildirim anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt 6lgek skorlarina
bakildiginda kiigiik ¢ocuk grubunun skoru goérece olarak diger iki gruptan daha diisiik
saptanmustir. Ilging olarak aile bildirim anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt dlgek
skorunun kiiciik ¢ocuk grubunda gorece olarak diger iki gruptan daha yiiksek oldugu
goriilmustiir. Ayrica kiigiik ¢cocuklarin toplamda hesaplanan aile, arkadas ve okul alt olgek
skorlar1 diger gruplardaki ¢ocuklarin skorlarindan gérece daha yiiksek saptanmistir. Ancak bu
farkliliklar istatistiksel olarak anlamli degildir. Bu durumun nedeni ailelerinden farkli olarak
cocuklarin hastaliklarinin nedeni ve tedavisi ile fazla ilgilenmemesi olabilir. Cocuklar i¢in
sahip olmalar1 gereken temel yeteneklerdense arkadaslarinin olmasi, oyun oynayabilmeleri
gibi durumlar daha Onemli olmaktadir. Anketi doldururken biligsel gelisim diizeyi de
cevaplar etkilemektedir (114).

Ailevi Akdeniz Atesi’nin genel toplumda erkeklerde daha fazla gorildigi
bildirilmekle birlikte, Tiirk toplumunda erkek kiz esitligi oldugu sdylenmektedir (3). Ertekin
ve ark. (140)’1 ile Ergiiven ve ark. (141)’in yaptiklari caligmalarda sirasiyla kiz hastalarin
%57.7 ve %52 oranlarinda oldugu goriiliirken, bizim calismamizdaki kizlarin oran1 %60.5
olarak tespit edilmistir.

Makay ve ark. (133)’in yaptiklari caligmada cinsiyetler arasinda yasam kalitesi
acisindan fark tespit edilmemistir. Yapilan bir baska calismada onkoloji ve romatoloji hastasi
olan ki1z ¢ocuklarda 6z saygiin diisiikliigli anlamli bulunmustur (142).

Calismamizda cinsiyete gére toplam SIGYK skorlari, erkek cocuklarda 72.2+10, kiz
cocuklarda 74.9+10.5 saptanmistir. Cinsiyete gore hesaplanan toplam hastalik alt Slgek
skorlar1 erkek ¢ocuklarda 64.2+21, kiz ¢ocuklarda 66.4+19.1 saptanmistir. Kizlarin SIGYK,
hastalik alt 6lgek skorlar1 ve diger alt 6l¢ek skorlarmin ortalama degerleri erkeklerinkinden
gorece olarak daha yiiksek saptanmakla birlikte, Makay ve ark. (133)’in galismasinda oldugu

gibi cinsiyetler arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamustir.
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Calismamizda annesi “orta yas ve tlizerinde” olan cocuklarin c¢ocuk o6zbildirim
anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK skorlari ve aile anketlerine dayanilarak
hesaplanan hastalik alt 6lgek skorlar1 annesi “genc eriskin” olan ¢ocuklarinkinden yiiksek
saptanmustir. Bu fark istatistiksel olarak anlamli degilken, annesi “orta yas ve iizerinde” olan
cocuklarin aile alt Slgek skorlari diger cocuklarin skorlarindan anlamli derecede yiiksek
saptanmistir. Babas1 “orta yas ve ilizerinde” olan g¢ocuklarin ¢ocuk ozbildirim anketlerine
dayanilarak hesaplanan SIGYK skorlar1, aile anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt
Olgek skorlar1 ve “aile” alt 6l¢ek skorlari, babast “geng erigkin” olan ¢ocuklarinkinden yiiksek
saptanmustir. Bu farkliliklar istatistiksel agidan anlamlidir. Yaslar1 “orta yas ve {izerinde” olan
ebeveynin ¢ocuklarma daha yapici ve olgun davrandiklarini distindiirmistiir. Bu da,
cocuklarin yasam Kkalitelerini, aile igi iliskilerini ve hastalik algilarini iyilestirdigi seklinde
yorumlanmustir. Literatiirde bu konu ile ilgili bilgiye rastlanmamustir.

Cocuklarin anne egitim diizeylerine gore SIGYK diizeyleri ve hastalik alt &lgek
skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir. Annesi ortaokul mezunu
olan gocuklarin ¢ocuk 6zbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt 6lgek
skorlar1 digerlerininkinden daha yiiksek, annesi lise mezunu olan g¢ocuklarin ¢ocuk 6zbildirim
ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt 6l¢ek skorlar1 ise digerlerinden daha
diisiik saptanmigtir. Ancak bu farklar istatistiksel olarak anlamli degildir. Aile anketlerine
bakildiginda anne egitim diizeyi artttkca SIGYK diizeylerinin arttign goriilmiistiir. Istisna
olarak annesi lise mezunu olan ¢ocuklarin aile anketlerine dayamlarak hesaplanan SIGYK
diizeyleri digerlerinden daha diisiik bulunmustur. Fakat bu fark anlamli degildir. Anne egitim
diizeylerine gore hesaplanan fiziksel iyilik alt 6lgek skorlar1 arasinda ise istatistiksel olarak
anlamli fark saptanmistir.

Baba egitim diizeylerine gore cocuk Ozbildirim ve aile anketlerine dayanilarak
hesaplanan SIGYK diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark varken hastalik alt
Olgek skorlar1 arasinda anlamli fark bulunmamistir. Babasi ilkokul ve ortaokul mezunu
olanlar, ilkokul ve yiiksekokul mezunu olanlar, ortaokul ve lise mezunu olanlar arasinda
cocuk Ozbildirim anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK skorlar1 arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark bulunmustur. Ayrica babasi ilkokul mezunu olanlar ile ortaokul mezunu
olanlar arasinda aile anketlerine dayamlarak hesaplanan SIGYK skorlar1 arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark bulunmustur. Bu sonuglara bakildiginda cocuk 6zbildirim ve aile
anketlerine gore SIGYK skoru en yiiksek saptananlar babasi ortaokul mezunu olanlar, en

diisiik saptananlar babasi ilkokul mezunu olanlardir. Babasi ilkokul ve ortaokul mezunu
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olanlar ile babasi ilkokul ve yiiksekokul mezunu olanlar arasinda ¢ocuk 6zbildirim anketlerine
dayanilarak hesaplanan hastalik alt 6l¢ek skorlari arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmustur. Ayrica babasi ilkokul ve ortaokul mezunu olanlar ile babasi ortaokul ve lise
mezunu olanlar arasinda aile anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt 6l¢ek skorlari
arasinda da istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur. Anne egitim diizeylerine goére
bakilan hastalik alt 6l¢ek skorlarinda oldugu gibi en diisiik hastalik alt 6lgek skoru babasi lise
mezunu olanlarda, en yiiksek hastalik alt 6lgek skoru babasi ortaokul mezunu olanlarda
saptanmigtir. Baba egitim diizeylerine gore fiziksel iyilik alt 6lgek skorlari arasinda, duygusal
tyilik alt 6l¢ek skorlar1 arasinda, 6z saygi alt 6lgek skorlar1 arasinda ve okul alt 6l¢ek skorlar
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmustir.

Cocuk AAA hastalarmin SIGYK ile ilgili yapilmis olan tek calismada anne-baba
egitim diizeylerinin SIGYK, hastalik alt dlgegi ve diger alt dlgek skorlari iizerine etkisi
hakkinda bir bilgi yoktur (133). Diger kronik hastaliklarla ilgili yapilan SIGYK ¢alismalarda
anne ve babanin egitim diizeyi arttikga ¢ocugun hastalikla ilgili sorunlarina yonelik
profesyonel destek alma olasiliginin arttigi belirtilmistir. Ayrica anne-babanin egitim
seviyesinin sekiz yil veya daha az olmasi halinde disfonksiyonel aile yapisina daha sik
rastlandig1 ortaya koyulmustur. Disfonksiyonel aile yapisinda kronik bir kavga ve c¢atisma
ortaminin oldugu, ebeveyn ile c¢ocuklar arasinda yakinlik ve giivenin yetersiz oldugu,
ebeveynin ¢ocuklarina yeterli destegi veremedigi belirtilmistir (143). Yaptigimiz ¢alismadaki
sonuglar bu verilerle uyugsmamaktadir. Buna drneklem sayisinin yetersiz olusu ve gruplar
arasinda homojen bir dagilimin olmamasi gerek¢e gosterilebilir.

Hatun ve ark. (144) toplumda yoksulluktan en ¢ok etkilenen grubun g¢ocuklar
oldugunu, yoksullugun onlarin bedensel gelisimlerini ve sagliklarint olumsuz etkilemesinin
yani sira psiko-sosyal sorunlara yol actigmmi ve zihinsel gelismeyi olumsuz etkiledigini
bildirmistir. “Yoksul bedeni ayni zamanda ezik, kisitlanmig, kendi kendini inkar etmek
isteyen bir bedendir” ifadesi, maddi yetersizligin kisinin kendine olan saygisin1 ve giivenini
de yoksullastirdigini anlatmaktadir (144). Yurt disinda yapilan ¢alismalarda da bu durumu
destekleyen bulgular elde edilmistir. Yoksullugun sik goriilen ruhsal hastaliklarla yakindan
iliskili oldugu, yoksul bdlgelerde yasayan ¢ocuklarin biiyiik bir kisminda ruh saglig ile ilgili
sorunlarinin bulundugu, ailesi yoksul olan ya da ciddi ekonomik kayiplar1 olan ¢ocuklarda
daha yiiksek oranda depresyon, anksiyete ve anti-sosyal davranis bozuklugu bulundugu
bildirilmektedir (145).
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Kronik ve genetik gegisli AAA hastaligi olan gocuklarin, diisiik sosyoekonomik
kosullarda yasam kalitelerinin daha diisiik diizeyde olmasi, ayrica ailelerinin hastaliga karsi
daha karamsar bir algi i¢inde olmalari muhtemeldir. Yaptigimiz ¢alismada ailelerinin gelir
diizeylerine gore cocuk Ozbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK
diizeyleri ve hastalik alt 6lgek skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamustir.
Ayrica gelir diizeyi gruplarindaki ¢ocuklarin SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlart
birbirleriyle karsilastirildiginda da aralarinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamustir.
Arastirmamizda gruplarin gelir diizeylerine goére homojen dagilmamasi ve gruplardaki
orneklem sayisinin az olmasi vb nedenlerle literatiirde verilen bilgilerden farkli sonuglar elde
edilmistir. Geliri asgari iicret ve altinda olanlar ile asgari iicretin 3 katindan fazla olanlarin 6z
saygi alt 6lgek skorlart arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmistir. Bu veri Hatun ve
ark. (144)’in ¢alismasinda bahsedilen bilgi ile paraleldir. Daha biiyiik ¢alisma gruplarinda
literatlirdekine benzer sekilde anlamli degerler elde edilmesi beklenmektedir.

Calismamizda ailesinde bosanma Oykiisii olan yalnizca bir ¢ocuk tespit edilmistir. Bu
nedenle yasam kalitesi digerleri ile karsilastirilmamistir. Ailesinde bosanma 6ykiisli olan
¢ocugun anne ya da baba desteginden mahrum kalabilecegi, bosanmanin etkisiyle anne-
babasinin yasam kalitesinin kotiilesmis olabilecegi ve bu etkenlerin ¢ocugun yasam kalitesini
ve hastalik algisinmi kotiilestirebilecegi tahmin edilmektedir. Bosanma 6ykiisii olan 6rneklemin
sayica ¢ok az oldugu goz Oniine alindiginda, bosanma Oykiisli olanlarin sayisinin artmasi
durumunda yapilacak c¢alismalarda istatistiksel olarak anlamli degerler ortaya c¢ikmasi
beklenmektedir. Bosanmanin AAA hastas1 ¢ocugun yasam kalitesini nasil etkiledigine dair
bilgiye literatiirde rastlanmamustir.

Ergiiven ve ark. (141)’1n yaptiklari ¢alismada %41.7 oraninda anne ve baba arasinda
akrabalik oldugu, hastalarin %44.2’sinin ailesinde baska bir AAA hastas1 daha oldugu ve
bunlarin %25’inin birinci derece akraba oldugu tespit edilmistir. Demir (146)’in yaptig1 tez
calismasinda akraba evliligi %31 oraninda, pozitif aile dykiisti %52.9 oraninda bulunmustur.
Bizim ¢aligmamizda ise %21 oraninda anne ve baba arasinda akraba evliligi oldugu,
hastalarin %68.4’iiniin aile dykiisiinde AAA hastas1 bireylerin oldugu ve bu aile iiyelerinin
%47.4’linlin gocugun birinci derece akrabasi oldugu tespit edilmistir.

Calismamizda birinci derece akrabalarinda AAA Oykiisii olan ¢ocuklarin g¢ocuk
ozbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek
skorlari, birinci derece akrabalarinda AAA Oykiisii olmayan cocuklarla karsilagtirildiginda

daha diisiik bulunmustur. Ancak aralarinda istatistiksel olarak anlamli fark tespit edilmemistir.
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Birinci derece akrabalarinda AAA hastalig1 olan ¢ocuklar hastaligin kronik bir seyir izledigini
bilmekte ve akut ataklar seklinde seyrettigine sahit olmaktadirlar. Tedaviye baglanmasi ile
semptomlarin azalmakla birlikte devam ettigini gormelerinin hastaligit daha olumsuz
algilamalarina neden oldugu diistintilmektedir. Bu c¢ocuklarin tedaviye daha uyumsuz
olabilecegi ve bu gibi etmenlerin ¢ocuklarin yasam kalitelerini olumsuz etkileyebilecegi
diistiniilmektedir. Literatiirde bu konu hakkinda bilgiye rastlanmamastir.

Tunca ve ark. (10)’mn olusturdugu Tiirk AAA ¢alisma grubunun 2005°de yayimlanan
calismasinda bulgularin baslangic yasi ortalama 9.6 yildir. Demir (146)’in Istanbul’da 158
AAA hastasi cocuk ile yaptig1 tez caligmasinda ilk atak yasi 4.1+£3 yil olarak bulunmustur.
Ergiiven ve ark. (141)’1n yaptiklar1 caligmada ilk atak yasi 5.5+2.9 yil olarak tespit edilmistir.
Hastalarin %50-75’inde hastaligin 10 yas altinda basladigini gdsteren bir¢ok kaynak vardir
(3,41). Yaptigimiz c¢alismada ilk atak yas1 6.643.1 yil olarak saptanmistir. Elde ettigimiz bu
veri literatiirdekilerle uyumludur.

Tip bilimlerinin ilerlemesi ve yeni yapilan ¢alismalarla ¢cocukluk ¢agindaki kronik ve
Oliimciil hastaliklarda yasam siiresi uzamaktadir. Yasam siiresinin uzamasi ile birlikte hasta
cocuk ve ailesi hastaligin getirdigi psiko-sosyal etkilere daha uzun siire maruz kalmaktadir
(140). Calismamizda ilk atak yasi 7 yas ve altinda olanlar ile 7 yasindan biiyiik olanlar
arasinda gocuk 6zbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ve
hastalik alt 6l¢ek skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir. Cocuk
ozbildirim anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK ve hastalik alt dlgek skorlarn ilk atak
yas1 7 yas ve altinda olanlarda biraz daha diisiik bulunmustur, ancak bu fark anlamli degildir.
Bu farklilik ilk atagini1 7 yas ve Oncesinde geciren hastalarin kiiciik yasta ciddi bir hastalik
gecirmeleri nedeniyle ruhsal olarak daha biiylik oranda etkilendigini diisiindiirmektedir. Bu
konu hakkinda daha biiyiik capta ¢aligmalara ihtiyac vardir.

Tirk AAA caligma grubunun (10) iilke ¢apinda birgok merkez ile birlikte yaptigi
caligmada ilk ataktan tani koyulana kadar gegen ortalama siire 6.9 yildir. Yilmaz (147)’in
Izmir’de 261 ¢ocuk AAA hastasi ile yaptig1 tez caligmasinda tan1 koyulana kadar gegen siire
34.8+30.4 ay olarak tespit edilmistir. Yaptigimiz calismada ise ilk ataktan tani koyulmasina
kadar gegen siire ortalama 17.4+21.1 ay olarak tespit edilmistir. Bu siire ile SIGYK diizeyleri
ve hastalik alt 6l¢ek skorlar1 arasinda korelasyon saptanmamustir.

Semptomlarin baglama yas1 arttik¢a taniya kadar gecen siirenin azaldigr goriilmiistiir.
[k atak yasi ile tanrya kadar gecen siire arasinda anlamli negatif korelasyon saptanmustir.

AAA hastaliginda goriilen bulgularin ¢cogu AAA’ya 6zgii olmadigindan ve pek ¢ok hastalikta
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benzer bulgular goriilebileceginden tan1 koyulmasinda zorluklarla karsilasilabilmektedir.
Ozellikle kiiciik ¢ocuklarda AAA semptomlarinin ayirici tamsinda birgok hastalik oldugu, bu
hastalarda oncelikli olarak AAA diisliniilmedigi, hastalarin kendilerini ifade etmelerindeki
giicliiklerin varligi vb nedenlerle tan1 koyulmasi gecikmektedir. Yas biiyiidiikge hastanin
sikayetlerini daha ayrintili ifade edebilmesi, zaman ilerledik¢e yapilan tetkiklerle birgok
ayiricr tanmin diglanmasi ve AAA’nin etken olarak daha rahat disiiniilmesi miimkiin
olmaktadir (3). Biitiin bunlar tespit etmis oldugumuz negatif korelasyonu desteklemektedir.

Hastalarimizin ¢ocukluk yas grubunda olmalar1 g6z Oniline alindiginda tani
koyulmasina kadar gecen siirenin Tiirk AAA c¢alisma grubunun tespit ettigi siireden kisa
olmasi beklenen bir sonugtur. AAA’ll ¢ocuklarla yapilan birgok calismadaki veriler bizim
calismamizdakileri destekler niteliktedir (141,146,148,149).

Calismamizda ¢ocuklarin ilk ataktan tan1 koyulmasina kadar gegen siireleri 6 ay ve
daha kisa bir siire ve 6 aydan daha uzun bir siire olmak iizere gruplandirilmistir. Bu iki grubun
cocuk dzbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK ve hastalik alt dlgek
skorlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamustir. Hastalarin tanisinin ilk
ataktan kisa bir siire sonra koyulmus olmasi ve hepsinin ¢alisma yapildig: sirada tedavi aliyor
olmas1 gibi nedenlerden dolayi, gruplar arasinda yasam kalitesi ve hastalik alt 6l¢cek skoru
acisindan anlaml fark olmasi beklenen bir durum degildir. Literatiirde bu konu ile ilgili
bilgiye rastlanmamugtir.

Ailevi Akdeniz Atesi’nin en ¢ok goriilen klinik bulgulari karin agrisi, ates, artrit,
plorezi, perikardit, erizipele benzer eritem ve orsittir. Genellikle karmn agrisi en sik klinik
bulgu olarak tespit edilirken bazi ¢alismalarda ise en sik klinik bulgunun ates oldugu tespit
edilmistir (23). Tirk AAA ¢alisma grubunun (10) 2838 vakalik serisinde hastalarda karin
agrist %93.7 oraninda, ates %92.5 oraninda, eklem bulgular1 %47.4 oraninda, gogiis agrisi
%31.2 oraninda, cilt tutulumu %?20.9 oraninda tespit edilmistir.

Yaptigimiz calismada ataklarin ortaya ¢ikis bulgularina bakildiginda karin agrisinin
%92.3 oraninda, atesin %74.4 oraninda, eklem bulgularinin %51.3 oraninda, cilt tutulumunun
%12.8 oraninda, gogiis agrisinin %7.7 oraninda, skrotal tutulumun %2.6 oraninda oldugu
goriilmiistiir. En yaygin bulgunun karim agris1 oldugu tespit edilmistir. ikinci sirada ise ates
yer almaktadir. Ates ve karin agris1 birlikteliginin %66.7 vakada, ates-karin agris1 ve eklem
tutulumu birlikteliginin ise %34.2 vakada oldugu goriilmiistir. Calismamizda gogiis agrist

siklig1 disindaki veriler Tirk AAA c¢alisma grubundakiler ile benzerlik gostermektedir.
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Ertekin ve ark. (140)’in yaptiklar1 ¢alismada hastalarin %7.7’sinde gogilis agrist tespit
edilmistir.

Calismaya aldigimiz ¢ocuklarin ataklarinin ortaya ¢ikis bulgularina bakildiginda en sik
goriilen bulgular karin agris1 ve atestir. Ates ve Karin agrisinin birlikte gortildiigii vakalar ile
ates ve karm agrisi1 disindaki diger bulgularin goriildiigii vakalarin ¢ocuk 6zbildirim ve aile
anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK ve hastalik alt dlgek skorlar1 karsilastirildiginda
aralarinda anlamli bir fark saptanmamustir. En sik goriilen bulgularin bir arada olmasinin
hastalarin yasam kalitesini daha fazla bozacag: diisiiniilmiistiir. Ancak ¢alismamizin sonuglari
bu yonde olmamustir. Literatiirde bu veriyle karsilastirilacak bilgiye rastlanmamistir. Daha
genis c¢apta yapilacak calismalarda beklentimiz yoOniinde sonuglar elde edilecegi
diistinilmektedir.

Ergiiven ve ark. (141)’in yaptiklari ¢alismada eklem tutulumu %65 oraninda olup en
cok etkilenen eklem %46.1 oraniyla ayak bilegi eklemi olarak tespit edilmistir. Acar (148)’in
279 AAA’ll ¢ocuk hasta ile yaptig1 tez calismasinda artriti olan hastalarda en sik tutulan
eklemin ayak bilegi eklemi oldugu ve en sik ayak bilegi-diz birlikteliginin (%27.2) oldugu
tespit edilmistir. Calismamizda eklem tutulumu (%51.3) olanlarin %70’inde diz eklemi,
%50’sinde ayak bilegi eklemi, %5’inde kal¢a eklemi tutulumu oldugu tespit edilmistir.
Bunlardan %25’inde ayak bilegi ve diz tutulumunun birlikte oldugu gozlenmistir. Bu veri
literatiirdeki verilerle benzerlik gostermektedir.

Erizipel benzeri eritem hastaligin tipik deri bulgusu olup siklikla alt ekstremitelerde
goriilmektedir. Goriilme sikligt %7-40 arasinda degismektedir. Tirk AAA grubunda (10)
%20.9 oraninda gorildigi bildirilmistir. Bizim hasta grubumuzda cilt tutulumu orani
literatiirle benzer bulunmustur.

Yirmi yas istii hasta grubunda skrotal tutulum daha sik goriilmektedir (56). Cocukluk
yas grubunda olan hastalarimizda literatiirle uyumlu olarak skrotal tutulum ¢ok diisiik oranda
saptanmistir.

Yaptigimiz c¢aligmada hastalarin ortalama 38.1+25.4 aydir (1-84) diizenli tedavi
aldiklan tespit edilmistir. Vakalar tedavi alma siirelerine gore 6 aydan az siiredir tedavi
alanlar, 6-24 ay siireyle tedavi alanlar ve 24 aydan daha uzun siiredir tedavi alanlar olmak
izere ¢ gruba ayrilmistir. Cocuk 0Ozbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan
SIGYK ve hastalik alt 6lgek skorlart karsilastirildiginda aralarinda anlamh bir fark
saptanmamugtir. Tedavi siiresi arttikca ¢ocuk 6zbildirim anketlerine dayanilarak hesaplanan

SIGYK diizeylerinin de arttigi gdzlenmistir. Ancak bu artis istatistiksel olarak anlamli
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degildir. Tedavi siiresi ile SIGYK ve hastalik alt 6lgek skorlari arasinda korelasyon
saptanmamustir. Tedaviyle birlikte sikayetlerinin azalmasinin ya da kaybolmasinin buna sebep
olabilecegi diisiinilmiistiir. Daha genis Olgekli c¢alismalarda istatistiksel acgidan anlamli
sonuglar alinacagi ve bu verilerin goriisiimiizii destekleyecegi diisiiniilmektedir.

Tedaviye baslamadan 6nce gegirilen ataklarin siddeti Pras ve ark. (89)’in hastalik
agirlik skorlamasina gore tespit edilmistir. Ataklarin siddeti %7.9 hastada hafif, %34.2
hastada orta, %57.9 hastada agir olarak tespit edilmistir. Yapilan bir¢ok ¢alismada hastalik
agirlik durumu ¢ogunlukla orta siddette tespit edilmistir (140,149). Calismaya aldigimiz
cocuklarin tedaviye baslamadan &nce gegirdikleri ataklarin siddeti ile SIGYK diizeyleri ve
hastalik alt 6lgek skorlar1 arasinda anlamli bir fark saptanmamistir. Atak siddeti agirlagtikga
cocuk Ozbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan hastalik alt 6l¢ek skorlarinin
azaldigi gozlenmistir. Ancak aradaki fark istatistiksel olarak anlamli degildir. Genis g¢apta
yapilacak olan c¢aligmalarda tedavi Oncesinde hastaligt daha agir gecirenlerin yasam
kalitesinin digerlerinden istatistiksel olarak daha diisiik diizeyde saptanmasi1 beklenmektedir.

Diri (149)’nin Erzurum’da 321 g¢ocuk AAA hastasi ile yaptigi tez caligmasinda
hastalarin %84.4’iiniin tedavi 6ncesinde ayda ikiden fazla atak gecirdigi, tedavi sonrasi ise bu
oranin %10.7’e diistiigii tespit edilmistir. Yaptigimiz calismada tedavi baslanmasindan 6nce
gecirdikleri atak sikligina gore hastalar dort gruba ayrilmistir. Atak sikhiginin tedavi
oncesinde hastalarin %18.5’inde haftada bir, %28.9’unda ayda birden fazla, %10.5’inde ayda
bir, %42.1’inde ayda birden daha nadir oldugu Ogrenilmistir. Ayda ikiden fazla atak
gecirenlerin oran1 %47.4 olarak tespit edilmistir. Kolsisin tedavisi sonrasi ataklarin siddetinin
ve sikliginin biitiin hastalarda azaldigi 6grenilmistir. Tedavi baslandiktan sonra ayda ikiden
fazla atak gecirenlerin oranmi ise %21.1’¢ dismiistiir. Tespit ettigimiz bu veriler
literatiirdekilerle uyumludur (95,96). Atak sikligina gore ¢ocuk 6zbildirim ve aile anketlerine
dayamlarak hesaplanan SIGYK ve hastalik alt 6lgek skorlari arasinda anlamli bir fark
saptanmamugtir. Atak sikligi ayda bir olanlarin ¢ocuk O6zbildirim anketlerine dayanilarak
hesaplanan hastalik alt 6lgek skoru atak siklig1 haftada bir olanlarin hastalik alt 6lgek skoruna
gore anlamli olarak daha yiliksek saptanmistir. Atak sikligi arttikca yasam kalitesinin azalmast
beklenmektedir.

Son bir ayda hastalarin %63.2’sinin hig¢ atak gecirmedigi, %15.8’inin son bir ayda 1
atak gecirdigi, %13.2’sinin son bir ayda iki atak gecirdigi, %7.9’unun ise son bir ayda ii¢ veya
daha fazla atak gegirdigi tespit edilmistir. Son bir ayda birden fazla atak gecirenlerin bir

kisminin kontrollere diizenli gelmedigi, kolsisin tedavisini zaman zaman aksattig1 ve buna
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bagli olarak donem donem ataklarinin oldugu 6grenilmistir. Son bir ayda hi¢ atak gegirmemis
olan cocuklarin ¢ocuk o6zbildirim ve aile anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK
diizeylerinin ve aile anketi hastalik alt dlgek skorlarinin atak gegirenlerinkine gore yiiksek
oldugu tespit edilmistir. Bu fark istatistiksel olarak anlamli olmamasina ragmen klinik olarak
anlamlidir. Yapilacak daha genis capli arastirmalarda son bir ayda hi¢ atak gecirmeyenlerin
SIGYK ve hastalik alt dlgek skorlarmnin atak gegirmis olanlara gore istatistiksel olarak anlamli
derecede yiiksek tespit edilmesi beklenmektedir.

Makay ve ark. (133) tedaviye uyumsuz olanlarin ve tedaviden az fayda gorenlerin
SIGYK lerinin daha diisiik oldugunu tespit etmislerdir. Tedaviye uyumsuzluk atak sikligini
arttirabilir. Sunu belirtmek gerekir ki tedaviye uyum c¢ogu kez hastalarin ve ailelerin kronik
hastalig1 anlama ve adaptasyonlarinin gostergesidir. Bu durum toplam yasam kalitesinin
diisiik olmasinin bir sonucu degil, nedenidir.

Ataklar1 nelerin tetikledigi tam olarak anlasilamamakla birlikte ¢esitli duygusal ve
fiziksel stres faktorleri ile atak baslayabilecegi bildirilmektedir (150). Yaptigimiz ¢alismada
ataklar1 tetikleyen faktdrler arasinda %2.6 oraninda fiziksel aktivite ve USYE’nin, %2.6
oraninda menstriiasyon ve stresin, %5.3 oraninda USYE’nin, %5.3 oraninda fiziksel aktivite
ve diger faktorlerin, %15.8 oraninda fiziksel aktivitenin, %18.4 oraninda stresin, %23.7
oraninda diger faktorlerin, %26.3 oraninda fiziksel aktivite ve stresin oldugu tespit edilmistir.

Calismamizda atak oncesinde aura hissettigini belirten hastalarin oran1 %36.8 olarak
tespit edilmigtir. Aura hissedenlerin aura hissetmeyenlere gore ¢ocuk Ozbildirim ve aile
anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ve hastalik alt dlgek skorlari daha diisiik
bulunmustur, ancak bu farklilik anlamli degildir. Hasta sayisinin ve bunlar icinde aura
hissedenlerin oraninin daha fazla olmasi durumunda bu farkliligin anlamli hale gelecegi
diistiniilmektedir. Bu konu hakkinda literatiirde veriye rastlanmamastir.

Amiloidoz, AAA hastaligmin bobrek yetmezligine neden olan en &nemli
komplikasyonudur. Amiloidoz sikligi toplumlar arasinda farkliliklar gostermektedir (17).
Tiirkiye’den yapilan ¢alismalarda amiloidoz siklig1 %12.9-15 oraninda bildirilmektedir (10).
Bizim ¢aligmamizda amiloidoz higbir hastada saptanmamistir. Bu durum hastalarimizin
cocukluk yas grubunda olmalari, hastalik hakkinda yeterince bilgilendirilmis olmalar1 ve
diizenli kolsisin tedavisinin 6nemi konusunda hemen her goriismede uyarilmalarinin etkisine
baglanabilir.

Ravens-Sieberer ve ark. (139)’m KINDL genel amaghh SIGYK Olgegi ile kronik

hastalig1r olan 1050 cocuk ve addlesan iizerinde yaptigi referans ¢aligmada toplam yasam
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kalitesinde ¢ocuk anketleri Cronbach a giivenilirlik katsayisi 0.84 ve aile anketleri Cronbach
a giivenilirlik katsayisi 0.89 olarak yiiksek derecede gilivenilir saptanmistir. KINDL YK
Olgegi’nin giivenilirlik analizleri iilkemizde de yapilmustir. Saatli ve ark. (151)’mn yaptiklar
calismada 4-7 yas kiiclik cocuk anketlerinin toplam yasam kalitesinde Cronbach «
giivenilirlik katsayis1 0.76 olarak “oldukga giivenilir” saptanmistir. Eser ve ark. (118,119)’n
yaptiklar1 ¢aligmalarda 8-12 yas cocuk ve 13-16 yas adolesan anketlerinin toplam yasam
kalitesinde Cronbach o giivenilirlik katsayis1 sirasiyla 0.80 ve 0.83 olarak saptanmustir.
Baydur ve ark. (152)’in yaptiklar1 ¢alismada 8-16 yas aile anketlerinin toplam yasam
kalitesinde Cronbach a giivenilirlik katsayis1 0.84 olarak saptanmustir.

Bizim ¢alismamizda yapilan giivenilirlik analizi sonucunda; ¢ocuk anketlerinin toplam
yasam kalitesinde Cronbach o giivenilirlik katsayist 0.818 ve aile anketleri Cronbach a
glivenilirlik katsayis1 0.825 ile yiliksek derecede giivenilir olarak saptanmistir. Elde ettigimiz
bu veriler mevcut literatiirlerdeki verilerle benzerlik gostermektedir.

Calismanmizda SIGYK diizeyleri ve hastalik alt &lgek skorlari ile ilgili yaptigimiz
korelasyon analizinde g¢ocuk oOzbildirim ve aile anketleri arasinda orta diizeyde iliski
saptanmigtir. Kullandigimiz KINDL YK Olgegi, cocuk ve ebeveynlerin paralel olarak
doldurabildikleri az sayidaki Olgek orneklerinden birisidir. Birgok ¢alismada ebeveyn ve
cocuk anketlerinin sonuglar1 arasinda tam bir uyum olmadig1 goriilmiistiir. Cocuklarin
hastaliklarini algilamalarinin ya da tedavi etkinligini degerlendirmelerinin ebeveynlerinden

farkli olmas1 bu duruma yol agiyor olabilir (115).

Cocuk 6zbildirim anketlerine dayamlarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ile hastalik alt
Olcek skorlart arasinda zayif diizeyde iliski saptanmistir. Cocuklarin genellikle hastaliklarinin
sebebi ve tedavisi ile ilgilenmedigi bilinmektedir. Aile anketlerine dayanilarak hesaplanan
SIGYK diizeyleri ile hastalik alt dlgek skorlar1 arasinda ise “orta” diizeyde iliski saptanmistir.
Aile anketlerinde SIGYK diizeyleri ile hastalik alt dlgek skorlari arasinda saptanan iligki
diizeyinin daha kuvvetli olmasi, literatiirde belirtilen ebeveyn anketlerine daha nesnel
sonuglar verdigi ifadesini destekler niteliktedir (115).

Cocuklarin &zbildirim anketlerinden elde edilen SIGYK diizeyleri ile alt dlgek skorlar:
arasinda yapilan korelasyon analizinde SIGYK diizeyleri ile fiziksel iyilik, okul ve duygusal
iyilik alt 6l¢ek skorlar1 arasinda kuvvetli seviyede iligski saptanmistir. Cocuklarin 6zbildirim
anketlerinden elde edilen SIGYK diizeyleri ile 6zsaygi, aile ve arkadas alt dlgek skorlari

arasinda“orta” diizeyde iliski saptanmistir. Bu durum, gocuklarin sahip olmalar1 gereken
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temel yetilerden olan kosup oynayabiliyor olmalarmin ve okul hayatinin yasam kalitesi
diizeyleri tizerinde ne kadar 6nemli oldugunu gostermektedir (114,115).

Calismamizda c¢ocuklarin Ozbildirim anketlerinden elde edilen hastalik alt olgek
skorlar ile diger alt 6lgek skorlarindan fiziksel iyilik, duygusal iyilik ve aile alt 6l¢egi skorlar
arasinda zayif seviyede iligki tespit edilirken 6z saygi, arkadas ve okul alt Glgek skorlari
arasinda korelasyon saptanmamigtir. Hastalik alt olgek skorlart ile diger alt 6l¢ek skorlari
arasindaki iliskilerin diisiik diizeyde olmasi, ataklar disinda gecirilen zamanin ataklarin
oldugu zamana gore ¢ok daha uzun siirmesi ve ataksiz donemde hastalarin sikayetlerinin
olmamastyla agiklanabilir.

Aile anketlerinden elde edilen SIGYK diizeyleri ile alt 6lgek skorlar1 arasinda yapilan
korelasyon analizinde SIGYK diizeyleri ile okul alt dlcek skorlar1 arasinda kuvvetli seviyede
iliski saptanirken, fiziksel iyilik, duygusal iyilik ve aile alt 6l¢ek skorlar1 arasinda orta
seviyede iliski saptanmugtir. Aile anketlerinden elde edilen hastalik alt 6l¢ek skorlari ile diger
alt olgek skorlarindan fiziksel iyilik ve okul alt 6l¢ek skorlari arasinda orta diizeyde iliski
saptanmigtir. Bu sonug bize hastaligin ¢ocugun okul hayatin1 ve fiziksel aktivitesini olumsuz
etkilemesinin yasam kalitesini degerlendirirken ebeveyn i¢in 6nemli bir parametre oldugunu
gostermektedir. Aile anketlerinden elde edilen korelasyon analiz verileri ile ¢ocuk 6zbildirim
anketlerinin verileri paralellik gostermektedir.

Aile anketlerinden elde edilen SIGYK diizeyleri ile 6z saygi alt dlgegi skorlari
arasinda zayif diizeyde iligski tespit edilirken arkadas alt Olgegi skorlar1 ile korelasyon
saptanmamigtir. Ayrica hastalik alt dlgek skorlart ile diger alt 6lgek skorlarindan 6z saygi ve
arkadas alt 6l¢ek skorlar1 arasinda da korelasyon saptanmamuistir. Bu da ailelerin ¢ocuklarinin
fiziksel ve duygusal olarak sorunlarinin olmamasini ve aile i¢i iligkilerinin iyi olmasini,
yasam kalitelerinin iyi oldugunun gostergeleri oldugunu diisiinmelerine baglanabilir.

Baydur ve ark. (152) yaptiklar1 caligmada ebeveynlerin ve ¢cocuklarin elde ettikleri alt
Olgek skorlar1 arasindaki korelasyon katsayilarinin 0.29 ile 0.55 arasinda zayif-orta diizeyde
degistigini bildirmislerdir. Makay ve ark.(133) ¢alismalarinda ebeveynlerin ve ¢ocuklarin elde
ettikleri tiim alt Ol¢ek skorlari arasinda orta-yiiksek diizeyde korelasyon elde etmislerdir.
Literatiirde paralel anketlerde ebeveynler ve ¢ocuklar arasindaki fiziksel islevsellik
degerlendirmesinde yiiksek bir uyumun oldugu belirtilmistir. Ancak sosyal ve duygusal
islevsellik alanlarinda daha diisiik bir uyumun oldugu vurgulanmistir (112,117).

Makay ve ark. (133) cocuk yas grubundaki AAA hastalarinin yasam kalitelerinin

hastalik siddeti, hastaneye bagvuru siklig1 ve atak sayisi ile negatif korelasyon gosterdigini,
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buna karsin hastalik siiresiyle korelasyonun olmadigini géstermislerdir. Buskila ve ark. (135)
AAA’ll hastalarin YK’y1 yas, hastalik siiresi, hospitalizasyon ve son bir yildaki atak sayisi
gibi faktorlerin etkiledigini gostermislerdir.

Bizim c¢alismamizda alt 6l¢ek skorlar1 arasindaki korelasyon katsayilar1 0.303 ile 0.720
arasinda olup zayif ile kuvvetli diizey arasinda degismektedir. Literatiirle benzer sekilde en
yiiksek korelasyon fiziksel iyilik alt 6lgek skorlar1 arasinda tespit edilmistir.

Sonu¢ olarak AAA hastalifi olan 38 ¢ocugun degerlendirildigi bu calismada
cocuklarin SIGYK diizeylerinin baba egitim diizeylerinden etkilendigi tespit edilmistir.
Cocuklarin hastaliklarina yonelik algilarini yansitan hastalik alt 6lgek skorlarinin tedaviye
baslamadan once gegirilen ataklarin sikligindan etkilendigi gosterilmistir. Hem yagsam kalitesi
hem de hastalik alt 6lgek skorlarinin ise baba yasindan etkilendigi saptanmistir. Kontrol grubu
ile karsilastirmali olarak yapilacak daha genis ¢apli calismalarda anlamliya yakin tespit
ettigimiz verilerin anlamli olarak sonug¢lanacag ve ilk defa bizim tarafimizdan g¢alisilmis olan
bazi verilerin de pekistirilecegi disiinilmektedir. Ayrica AAA hastaligi gibi kronik
hastaliklardan etkilenenlerin tibbi gereksinimlerinin yani sira psiko-sosyal ve egitsel
gereksinimlerinin  de karsilanmasi  gerektigi diisliniilmektedir. Bunun i¢in saglk
kuruluslarinda konunun uzmanlar1 tarafindan hasta cocuk ve ailelerinin gereksinimleri goz
oniinde bulundurulmalidir. Onlara yaklasimlar konusunda personele devamliligi saglanmis
egitim programlar1 uygulanmasi ve bu konuda tiim personele danismanlik verilmesi gerektigi
diisiintilmektedir. Er (153)’in makalesinde de belirttigi gibi kronik hastalig1 olan ¢ocuklar ve
ailelerinin bu durumdan etkilenmeleri konusunda iilkemizde oldukca sinirli sayida arastirma
bulunmaktadir. Bu konularda yapilan ¢alismalar desteklenerek bu g¢ocuklara ve ailelerine
verilen hizmetlerde nitelik ve niceligin arttirilmasi saglanmalidir. Boylece sadece hastaligin
akut siirecinde degil ayni zamanda tedavinin ayaktan devam ettigi, kontrollerin yapildigi
donemlerde de ¢ocugun ve ailesinin yasam kaliteleri artacak; saglik personeli ile ailenin ve

hasta ¢gocugun iletisimi olumlu yonde etkilenecektir.
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SONUCLAR

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Cocuk

Nefrolojisi Bilim Dali Poliklinigi’nde takip edilen AAA hastaligi tanis1 almis 38 ¢ocuk ve

adolesanin demografik 6zelliklerinin ve SIGYK diizeyleri ile buna etki eden faktorlerin

belirlenmesinin amaglandigr bu c¢alismada yapilan degerlendirmeler sonucunda asagidaki

sonuglar elde edilmistir:

1.

Calismaya alinan vakalarin yas ortalamasi 11.1£3.1 yild1 (5-16). Akraba evliligi orani
%21 idi. Cocuklarin %68.4’iinde pozitif aile dykiisii vardi.

Ortalama ilk atak yas1 6.6+3.1 (1-13) idi. Ik ataktan tan1 koyulmasma kadar gegen
stire 17.4421.1 (1-96) aydi. Semptomlarin baglama yasi ile taniya kadar gegen siire
arasinda anlamli negatif korelasyon saptandi (r= - 0.372, p=0.022). Ataklarin ortaya
¢ikis bulgularina bakildiginda karin agrisinin 36 vakada (%92.3), atesin 29 vakada
(%74.4), eklem bulgulariin 20 vakada (%51.3), cilt tutulumunun 5 vakada (%12.8),
g0giis agrisinin 3 vakada (%7.7), skrotal tutulumun 1 vakada (%2.6) oldugu goriildii.
Biitiin hastalara tan1 koyulduktan ortalama 1.1+2.1 ay (0-7) sonra tedavi baglandigi ve
hepsinin ila¢ olarak kolsisin kullandig: tespit edildi. Tedavi oncesinde gecirilen atak
sikligimin 7 kiside (%18.5) haftada bir, 11 kiside (%28.9) ayda birden fazla, 4 kiside
(%10.5) ayda bir, 16 kiside (%42.1) ayda birden daha nadir oldugu saptandi.

Cocuk 6zbildirim ve aile anketleri birlikte degerlendirildiginde toplam SIGYK skor
ortalamasi 73.8+10.3, hastalik alt 6l¢ek skor ortalamasi 65.5+19.7 olarak tespit edildi.
Yasam kalitesinin baba egitim diizeyinden, hastalik alt 6lgcek skorunun tedaviye

baslamadan 6nce gegirilen ataklarin sikligindan, hem yasam kalitesi hem de hastalik
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6.

alt dlgek skorunun ise baba yasindan etkilendigi saptandi. Fiziksel iyilik alt dlgek
skorunun anne ve baba egitim diizeyinden, aile alt 6l¢cek skorunun ebeveyn yasindan
0z sayg1 alt 6lgek skorunun baba egitim diizeyi ve ailenin gelir diizeyinden, duygusal
tyilik ve okul alt 6lgek skorlarin baba egitim diizeyinden etkilendigi saptandi.

Yasam Kkalitesi ve hastalik alt 6l¢ek skorlar1 erkeklerde, annesi 35 yastan kiiciik (geng
erigkin) olanlarda, birinci derece akrabalarinda AAA Oykiisii olanlarda, ilk atagini 7
yas ve Oncesinde gecirenlerde, son bir ay i¢inde atak gecirmis olanlarda ve aura
hissedenlerde digerlerine gore daha diisiik saptandi. Kiigiik ¢ocuklarin ve atak siddeti
agir olanlarin hastalik alt 6l¢ek skorlar1 digerlerinden disiiktii. Kiigiik ¢ocuklarin aile-
arkadag-okul alt 6l¢ek skorlarinin ise diger yas gruplarindaki ¢ocuklardan daha yiiksek
oldugu saptanda.

Yasam kalitesinin son bir aydaki atak sikligi ile negatif korelasyon gosterdigi saptandi
(r=-0.342, p=0.036). Baba yas1 ve egitim diizeyi ile yasam kalitesi arasinda zayif bir
iliski oldugu saptandi (sirasiyla r=0.393, 0403; p=0.015, 0.012). Yasam kalitesi ile
tim alt 6lgekler arasinda zayif ile kuvvetli arasinda degisen diizeylerde korelasyon
saptandi.

Saglikla ilgili genel yasam kalitesi diizeyleri ve hastalik alt olgek skoru ile ilgili
yapilan korelasyon analizlerinde ¢ocuk Ozbildirim ve aile anketleri arasinda orta
diizeyde iliskili saptandi (sirasiyla r=0.610, 0.549; p=0.001). Cocuk 06zbildirim
anketlerine dayanilarak hesaplanan SIGYK diizeyleri ile hastalik alt dlgek skoru
arasinda zay1f diizeyde iliski saptandi (r=0.424, p=0.008). Aile anketlerine dayanilarak
hesaplanan SIGYK diizeyleri ile hastalik alt dlgek skoru arasinda ise orta diizeyde
iliski saptand1 (r=0.598, p=0.001).

Cocuklarm 6zbildirim anketlerinden elde edilen SIGYK diizeyleri ile alt 6lgek skorlart
arasinda yapilan korelasyon analizinde en yiiksek iligki sirasiyla fiziksel iyilik, okul ve
duygusal iyilik alt 6lgek skorlar ile kuvvetli seviyede saptandi (sirasiyla r=0.782,
0.746, 0.729; p=0.001). En diisiik iliski SIGYK diizeyleri ile arkadaslar alt dlgegi
skoru arasinda orta seviyede saptandi (r=0.548, p=0.001).

10. Aile anketlerinden elde edilen SIGYK diizeyleri ile alt dlgekler arasinda en yiiksek

iliski “okul” alt dlgek skoruyla kuvvetli seviyede saptanirken, en diisiik iliski SIGYK
diizeyleri ile “0z saygi” alt Olcek skorlar1 arasinda zayif diizeyde tespit edildi (sirasiyla

r=0.839, 0.389; p=0.001, 0.016).
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OZET

Calismamizda Ailevi Akdeniz Atesi tanisi almis ¢ocuk ve addlesanlarin demografik
ozelliklerinin ve saglikla ilgili yasam kalitesi diizeyleri ile etki eden faktorlerin belirlenmesi
amaglandi.

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Nefrolojisi Poliklinigi’nde Ailevi Akdeniz Atesi Hastaligi tanisi ile takip edilen 38 ¢ocuk
caligmaya dahil edildi. Hazirlamis oldugumuz anket ile atak oOzellikleri ve demografik
ozellikler degerlendirildi. Yasam kaliteleri ise ¢ocuk ve ailesi tarafindan doldurulan KINDL
(German Quality of Life Questionnarie) dlgekleri ile sorgulandi.

Olgularin yas ortalamasi 11.1£3.1 (5-16) yildi. Cocuklarin %39.5’i erkek, %60.5’i
kizdi. 1k atak yasi 6.6+3.1 (1-13) yildi. Tam koyulmasina kadar gecen siire ortalama
17.4+21.1 aydi. Ataklarin ortaya ¢ikis bulgularina bakildiginda karm agrisinin %92.3, atesin
%74.4, eklem bulgularmin %51.3, cilt tutulumunun %12.8, gogiis agrisinin %7.7, skrotal
tutulumun %2.6 oraninda goriildiigii saptandi.

Saglikla ilgili genel yasam kalitesi diizeyleri ortalamasi1 73.8 + 10.3, hastalik alt 6lgek
skorlar1 ortalamasi 65.5+19.7 olarak saptandi.

Yasam kalitesinin, diisiik baba egitim diizeyinden, hastalik alt 6l¢ek skorunun tedaviye
baslamadan 6nce gegirilen atak sikliginin fazlaligindan, hem yasam kalitesi hem de hastalik
alt olcek skorunun ise babalarin orta yas ve altinda yasa sahip olmalarindan etkilendigi
saptand1. Fiziksel iyilik alt 6lgek skorunun, ebeveyn egitim diizeyinin diisiikliigiinden, aile alt

Olcek skorunun ebeveyn yasinin kii¢iik olmasindan, 6z saygi alt 6lgek skorunun baba egitim
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diizeyi ve ailenin gelir diizeyinin diisiik olmasindan, duygusal iyilik ve okul alt 6lgek
skorlariin baba egitim diizeyinin diisiikligiinden etkilendigi saptandi.

Erkeklerin, annesi 35 yastan kiiglik (gen¢ eriskin) olanlarm, birinci derece
akrabalarinda Ailevi Akdeniz Atesi Hastalig1 olanlarin, ilk atak yas1 7 ve doncesinde olanlarin,
son bir ay i¢inde atak gegirmis olanlarin ve aura hissedenlerin hem yasam kaliteleri hem de
hastalik alt 6lgek skorlari diger ¢ocuklardan goreceli olarak daha diisiiktii. Dort-yedi yas
grubundaki ¢ocuklarin ve atak siddeti agir olanlarin hastalik alt 6l¢ek skorlar1 digerlerinden
daha distiktii. Dort-yedi yas grubundaki ¢ocuklarin aile-arkadas-okul alt 6lgek skorlarnin ise
diger yas gruplarindaki ¢ocuklardan daha yiiksek oldugu saptandi.

Yaptigimiz ¢aligmadaki yagam kalitesini goreceli olarak diisiiren parametreler kontrol
grubu ile karsilastirmali olarak yapilacak daha genis ¢apli arastirmalarda calisildiginda
anlamli sonuclar elde edilecegi diisiiniilmektedir. Ayrica kronik hastaliklardan etkilenenlerin,
tibbi gereksinimlerin yani sira psiko-sosyal ve egitsel gereksinimlerinin de karsilanmasi
gerektigi, bu nedenle hastalara yaklagimlar konusunda personele egitim verilmesi gerektigi
diisiiniilmektedir. Boylece, hem hastaligin akut siirecinde, hem de tedavinin ayaktan devam
ettigi, kontrollerin yapildig1 déonemlerde ¢ocugun ve aileSinin yasam kaliteleri artacak, saglik

personeli ile ailenin ve hasta cocugun iletisimi olumlu yonde etkilenecektir.

Anahtar kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, ¢cocuk, addlesan, demografik ozellikler,

saglikla ilgili yasam kalitesi.
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QUALITY OF LIFE AND DEMOGRAPHIC CHARACTERISTICS OF
CHILDREN AND ADOLESCENTS WITH FAMILIAL
MEDITERRANEAN FEVER

SUMMARY

Aim of this study is to determine the demographic characteristics and the factors that
affect the health related quality of life levels in children and adolescents with Familial
Mediterranean Fever.

Thirty-eight children with Familial Mediterranean Fever, followed by Trakya
University School of Medicine, Department of Pediatric Nephrology, were included in this
study. The attacks and demographic characteristics were evaluated with a questionnaire we
prepared. Life quality was evaluated with German Quality of Life Questionnaire answered by
children and parents.

Average age of patients was 11.1+3.1 (5-16) years. Among patients, 39.5% was male
and 60.5% was female. The mean onset age was 6.6+ 3.1 (1-13) years. The period until the
diagnosis was on average 17.4+21.1 months. Symptoms of attacks were in 92.3% of patients
abdominal pain, in 74.4% fever, in 51.3% arthritis, in 12.8% skin involvement, in 7.7% chest
pain, and in 2.6% orchitis.

Average health related quality of life level was 73.8 + 10.3, and average disease sub-

scale score was 65.5 = 19.7.
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The low education level of father and having an attack in the last month effects life
quality. The age of father, in particular middle-aged and younger fathers, influences both life
quality and disease sub-scale score. The low level of parents’ education affects physical well-
being sub-scale scores; the youngness of the parents’ effects family sub-scale scores; the low
level of the father’s education and the income effect self-esteem sub-scale scores; the low
level of the father’s education affect both emotional well-being and school sub-scale scores.

Life quality and disease sub-scale scores were significantly lower in boys, in those
who have mothers younger than 35 (young adult)years of age, those with a history of first
degree relatives, those who experienced their first attack before or at 7 years-old, those who
had attack in the last month and those who felt aura. Little children —from 4 years-old up to 7
years-old- and patients who had severe attacks had lower disease sub-scale scores. Little
children had higher family-friend-school sub-scale scores than older children.

We suggest that investigating the parameters, which found to be reducing life quality
in our study, by comparing them with controls in a larger study, will give more meaningful
results. Moreover, those who have chronic diseases should be provided with psycho-social
and educational assistance, as well as medical help. The medical personnel should also be
educated regarding this issue. Thus, life quality of the patients and their families will increase
in the outpatient and control periods. The relationship and communication between the
medical personnel and the sick child and parents will also be improved.

Key words: Familial Mediterranean Fever, demographic characteristics, health related

quality of life, child, adolescent.
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BILGILENDIRILMIiS GONULLU OLUR FORMU

Bir arastirma projesine davet edilmektesiniz. Karar vermeden 6nce arastirmanin neden ve
nasil yapilacagini anlamaniz ¢ok dnemlidir. Liitfen biraz zaman ayirin ve asagidaki bilgileri dikkatlice
okuyun, isterseniz bagkalariyla tartisin. Agik olmayan bir boliim varsa ya da daha ayrintili bilgiye
ihtiya¢ duyuyorsamiz liitfen bizi araymn. Ancak aragtirmaya katilmak isteyip istemediginize karar
vermek i¢in liitfen biraz diisiiniin.

Bu katildiginiz ¢alisma bilimsel bir aragtirma olup arastirmanin bilimsel adi ‘Ailevi Akdeniz
Atesi Hastalign tamisi almis olan cocuk ve addlesanlarin demografik 6zelliklerinin ve yasam
kalitelerinin arastiriimasi’dir. Anlasilir bir dilde aragtimanin adi ‘Ailevi Akdeniz Atesi Hastalig1 tanist
almis olan gocuk ve geng eriskinlerin sosyal dzelliklerinin, hastaliklar ile ilgili bilgi ve bulgularmm ve
yasam kalitelerinin aragtiriimas1’dir.

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), periyodik olarak tekrarlayan poliserozit [viicutta bulunan serdz
zarlarn (akciger, kalp, karin) iltihaplanmasi) ve ates ataklari ile karakterize, kalitsal inflamatuvar
(iltihabi) bir hastaliktir. AAA’nin, birincil olarak Akdeniz kokenli toplumlar1 (Non-Askenazi
Yahudileri, Ermeniler, Tiirkler ve Araplar) etkiledigi bilinmekteyse de, insan géglerine bagh olarak
hastalik tiim diinyadan rapor edilmeye baslanmustir.

Erken yaglarda gelen rahatsizlik ve hastaliklarim psikolojik iyi olma iizerindeki olumsuz ve
ilerleyici etkisi bilinmektedir. Klinik uygulamada, AAA hastalarinin duygusal ve fiziksel streslere
maruz kaldiginda ataklarin tetiklendigi ve/veya zor kontrol altina alindig: bilinmektedir.

Yasam Kkalitesi (YK) hastanin, hem i¢inde yasadigi kiiltiirel yap1 ve degerler sistemi
baglaminda, hem de kendi amaglari, beklentileri, standartlari ve endiseleri agisindan, yasamdaki
durumu ile ilgili algisidir. Yasam kalitesinin hastaliklarca etkilenen y&niinii igeren ve ¢ok boyutlu bir
terim olarak kullanilan Saglikla Ilgili Yasam Kalitesi (SIYK) ise bir hastaligm ve tedavisinin
olusturdugu etkilerin hasta tarafindan algilanis1 olarak tanimlanmaktadir.

Giliniimiize kadar yapilan ¢alismalarda AAA hastaliginda yasam kalitesinde bozulma sikhigini
gosterir yeterli veri bulunmamaktadir.

Bu aragtirma bir tez ¢alismasidir. Arastirmanin amaci, Ailevi Akdeniz Atesi tamisi almus
hastalarm sosyal 6zellikleri ile birlikte, nasil tami aldiklar, tedaviye cevaplari, yasam kalitelerinin
hastaliktan nasil etkilendigi vb. gibi durumlarmin incelenmesi ve degerlendirilmesidir. Bu
degerlendirmelerin sonucunda yeni saglik politikalarmin planlanmasi, bireye uygun girisimlerin
secilmesi, yatis siiresi ve tedavi maliyetinin diigiiriilmesi, hasta ve hasta yakinlarmin iiretkenliginin
artirthp is giicline kazandirilmasi, hastalari anlama ve tedavilerini yoénlendirmede hekimlerin
yasadiklart zorlugun azaltilmasi hedeflenmektedir.

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji poliklinigine basvurararak klinik ve
laboratuvar bulgulari ile Ailevi akdeniz Atesi Hastalig1 tanisi almig olan hastalar bu galismaya davet
edilmektedir.

Bu aragtirmada yer almaniz 6ngoriilen siire yaklasik olarak yirmi dakika olup arastirmada yer
alacak goniilliilerin sayis1 90 (doksan)’dir. Aragtirma Kasim 2009 da baslayacak ve yaklasik olarak 10
ay siirecektir. Arastirma giderleri aragtirici tarafindan karsilanacaktir.

Bu aragtirma ile ilgili olarak anketleri dogru, eksiksiz doldurmak sizin sorumlulugunuzdur. Bu
arastirmada sizin i¢in herhangi bir risk s6z konusu degildir.



Aragtirma sirasinda sizi ilgilendirebilecek herhangi bir gelisme oldugunda, bu durum size veya
yasal temsilcinize derhal bildirilecektir. Arastima hakkinda ek bilgiler almak igin ya da calisma ile
ilgili herhangi bir sorun, istenmeyen etki ya da diger rahatsizliklarmiz i¢in Trakya Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali’nda ¢alismakta olan Arastirma Gorevlisi Dr.
Tugba Genghellag’a (0 284) 235 76 41 (2911 dahili hat) veya 0506 481 30 98 no.lu telefondan
ulagabilirsiniz.

Bu arastirmada yer almaniz nedeniyle size higbir ddeme yapilmayacaktir; ayrica, bu arastrma
kapsamindaki biitin muayene, tetkik, testler ve tibbi bakim hizmetleri igin sizden veya bagh
bulundugunuz sosyal giivenlik kurulusundan higbir ticret istenmeyecektir.

Aragtrmada yer almak tamamen sizin isteginize baglhdir. Arastrmada yer almay:
reddedebilirsiniz ya da herhangi bir asamada arastirmadan aynilabilirsiniz; bu durum herhangi bir
cezaya yada sizin yararlarmiza engel duruma yol agmayacaktir. Arastirici bilginiz dahilinde veya
isteginiz diginda, ¢aliyma programini aksatmaniz veya anket bilgilerini eksik-yanlis vermeniz vb.
nedenlerle sizi arastirmadan ¢ikarabilir. Aragtirmanin sonuglari bilimsel amacla kullanilacaktir;
¢alismadan ¢ekilmeniz ya da arastiric1 tarafindan ¢ikarilmaniz durumunda, sizinle ilgili tibbi veriler de
gerekirse bilimsel amagla kullanilabilecektir.

Size ait tiim tibbi ve kimlik bilgileriniz sorumlu aragtirmacida bulunacak ve gizli tutulacaktir.
Aarastirma yaymlansa bile kimlik bilgileriniz verilmeyecektir, ancak aragtirmanm izleyicileri,
yoklama yapanlar, etik kurullar ve resmi makamlar gerektiinde tibbi bilgilerinize ulasabilir. Siz de
kendinize ait tibbi bilgilere verilerin analizinden sonra ulasabilirsiniz. Kayitlara ait hatalar tespit
etmeniz halinde bunlarin diizeltilmesini isteyebilirsiniz.

Aragtirmanin yiiriitiilmesi, Edirne Klinik Arastimalar Etik Kurulu’nun 04.11.2009 tarih ve
018 sayil karar1 ile onaylanmigtir.

Arastirmamiza katildigimiz i¢in tesekkiir ederiz.

Cahismaya Katilma Onayn:

Yukarida yer alan ve arastumaya baslanmadan 6nce goniilliiye verilmesi gereken bilgileri
okudum ya da bana okunmasin sagladim. Aklima gelen tiim sorular arastirictya sordum, yazili ve sozlii
olarak bana yapilan tiim agiklamalar: ayrintilariyla anlamis bulunmaktayim. Bu calismanin ne amact ile
ve kimler tarafindan gergeklestirildigi anlayabilecegim bir ifade ile anlatildi. Arastirma sirasinda
olusabilecek zarar durumunda uygulanacak tibbi tedavi ve iglemler bana anlatildi. Arastirmanmn
ylriitiilmesi sirasinda olasi yan etkiler, riskler ve zararlar ve haklarim konusunda 24 saat bilgi
alabilecegim bir yetkilinin ad1 ve telefonu bana verildi. Aragtirma kapsamindaki biitiin muayene, tetkik
ve testler ile tibbi bakim hizmetleri i¢in benden ya da bagli bulundugum sosyal giivenlik kurulusundan
higbir iicret istenmeyecektir. Arastirmaya katilmay1 reddetme hakkina sahip oldugum bana bildirildi
Caligmaya katilmay: isteyip istemedigime karar vermem i¢in bana yeterli zaman tanindi. Sorumlu
aragtirmaciya haber vermek kaydiyla, higbir gerekge gdstermeksizin istedigim anda bu calismadan
¢ekilebilecegimin bilincindeyim. Bu ¢alismaya katilmay: reddetmem ya da sonradan ¢ekilmem halinde
higbir sorumluluk altina girmedigimi ve bu durumun simdi ya da gelecekte gereksinim duydugum tibbi
bakimi higbir bigimde etkilemeyecegini biliyorum. Calismanin yiiriitiiciisii olan arastirmaci, ¢alisma
programinin gereklerini yerine getirmedeki ihmalim nedeniyle ya da almakta oldugum tibbi bakimin
kalitesini yiikseltmek amaciyla, benim onaymmi almadan beni ¢alisma kapsamindan ¢ikarabilir. Bu
¢alismadan elde edilen bilgiler, verilere gereksinimi olan oteki iilkelerin hiikiimetlerine ve ilgili
birimlerine iletilebilir. Calismanin sonuglar: bilimsel toplantilar ya da yaymlarda sunulabilir. Ancak, bu
tiir durumlarda kimligim kesin olarak gizli tutulacaktir. Bu kosullar altinda, bana ait tibbi bilgilerin
gbzden gecirilmesi, transfer edilmesi ve islenmesi konusunda aragtirma yiiriitiiciisiine yetki veriyor ve
s0z konusu aragtirmaya iliskin bana yapilan katilim davetini higbir zorlama ve baski olmaksizin biiyiik
bir goniilliiliik igerisinde kabul ediyorum. Bu formun imzali bir kopyasi bana verildi.



Goniilliiniin,
Adi-Soyadt:
Imzast:

Velayet veya vesayet altinda bulunanlar icin,
Veli veya Vasinin Adi-Soyadi:
Imzast:

Agiklamalan Yapan Arastirmacinin Adi- Soyadi: Tugba Meryem Ozviran Genghellag
Imzasi:

Adresi: Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Anabilim Dali
Tel.-Faks: (0 284) 235 76 41 (2911 dahili hat) 0506 481 30 98

Tarih:

Sorumlu Arastirmacimin Adi- Seyadi: Yrd. Dog. Dr. Nese Ozkaym

Imzas1:

Adresi: Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk
Nefroloji Bilim Dali

Tel.-Faks: (0 284) 235 76 41 (4914 dahili hat) /0506 701 78 24

Tarih:

Onam alma islemine basindan sonuna kadar taniklik eden kurulus gérevlisinin
Adi- Soyadt:

Imzas::

Gorevi:

Tarih:



GONULLU OLUR FORMU KONTROL LISTESI

Her bir goniillii, veli/vasisi tarafindan doldurulup imzalanacaktir.

Demografik Ozelliklerinin ve Yasam Kalitelerinin Arastirilmast

Arastirmamin Adrn: Ailevi Akdeniz Atesi Hastaligi Tamst Almig Olan Cocuk ve Adélesanlarin

Hayir

Hasta Bilgilendirme Formunu okudunuz mu?

Arastirma projesi size sozlii olarak da anlatildr mi1?

Size arastirmayla ilgili soru sorma, tartisma firsati taninds m?

Sordugunuz tiim sorulara tatmin edici yanitlar alabildiniz mi?

Arastirma hakkinda yeterli bilgi aldiniz mi?

Herhangi bir zamanda herhangi bir nedenle ya da neden gostermeksizin

aragtrmadan ¢ekilme hakkina sahip oldugunuzu anladimniz mi?

0 OOdoooocyw

Aragtirma sonuglarinin uygun bir yolla yaymlanacagma katiliyor musunuz?

O OoOO0O00d

Yukaridaki sorularin yanitlar: size kim tarafindan agiklandi? Liitfen ismini yazmniz....

Imza:

Ad1/ Soyadi:

Tarih:
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AILEVI AKDENIZ ATESI TANISI ALMIS COCUK VE GENC ERISKINLERI BU
HASTALIK ACISINDAN ARASTIRMA VE DEGERLENDIRME FORMU

TRAKYA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI COCUK SAGLIGI VE
HASTALIKLARI ANABILIM DALI COCUK NEFROLOJIiSi BILiM DALI

Sayin Anne/Baba

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghi1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Nefrolojisi Bilim Dali Ailevi Akdeniz Atesi Hastalig1 tanisi olan gocuklarin hangi bulgularla
tan1 aldiklar1, hastalifin seyri, yasam kalitelerinin hastaliktan nasil etkilendikleri vb. hakkinda
bilgi toplamay1 ve degerlendirmeyi amaglamaktadir. Bu dogrultuda formun dogru ve eksiksiz
doldurulmasi gerekmektedir. S6z konusu form aileler (ve ¢cocuklar) tarafindan doldurulduktan
sonra _arastirma amaciyla geri toplanacaktir. Formda yazilan bilgiler tamamen saklh
tutulacaktir. Bu ¢aligmaya katilmak sizin isteginize baglidir

Cocugunuz i¢in uygun olan segenegin sag tarafindaki bosluga “X” isareti koyunuz, noktalama
isareti olan yerleri ise yazi/say1 ile doldurunuz.

1. ADI SOYADI: 2.DOGUM TARIHI:

3.YASL: 4.CINSIYETI: Erkek O Kz [
5.EV ADRESI:

TELEFON(EV): ... CEP: oo,

6.BABA ADI: BABA YASI:

7.ANNE ADI: ANNE YASI:

8.BABANIN EGITiM DURUMU: ANNENIN EGITiM DURUMU:

9.BABANIN MESLEGI: ANNENIN MESLEGH:

10.AILENIN AYLIK ORTALAMA TOPLAM GELIR MIKTARI: ..................

11.ANNE HAYATTA MI? ANNE SAG O ANNE OLU []
Olit ise OLUM NEDENI: ................vnine,
12.BABA HAYATTA MI? BABA SAG [] BABA OLU []
Olii ise OLUMNEDENT: .........ooooiiin.

13.ANNE BABA AYRI (BOSANMIS) MI? EVET [ HAYIR []




14.AILEDE BASKA AILEVI AKDENIZ ATESI TANISI OLAN BIiREY VAR MI?
EVET [] HAYIR [

Evet ise akrabalik durumu:

15.COCUGUNUZUN ILK ATAGI KAC YASINDAYKEN OLDU? ..........

16.ATAK HANGI BULGUYLA/BULGULARLA ORTAYA CIKTI?

ATES O DERECESI?....... KARIN AGRISI []

GOGUS AGRISI [

ARTRIT (eklemde sislik, kizariklik, hareket kisithhigi, hassasiyet, sicaklik artis1) []

CILT TUTULUMU (tek tarafls, kol ve bacaklarin dis yiiziinde, ayak sirtinda, 10-15¢m capinda kizarik,
agrili plaklar) []

YUMURTALIKTA SISME (erkek gocuk igin) (skrotal tunika vainalis tutulumu) [J

17. EKLEM TUTULUMU OLDUY SA HANGI EKLEM (LERIN) TUTULDUGU?

piz O AYAK BILEGI O KALCA O DIGER ...oovoeieeiineeannn.
18. ILK ATAKTAN NE KADAR SURE SONRA TANISI KONDU? ..........ccceeeviiin....

19. ATAGIN SIDDETI?

HAFIF [ 0 ORTA [J AGIR [

20. ATAKLARIN SIKLIGI?

HAFTADA BIR[D  2-3 HAFTADA BIR [] AYDA BiR [ BIRKAC AYDA BIR []
DIGER.......ccooeeeeeeeee,

21.SON BiR AYDA ORTALAMA KAC KEZ ATAK GECIRDI? (say1ile ): ooovvvveeeeeenennnn..

22. SORUMLU GEN MUTASYONU HANGISI? (Uygun harfi yuvarlak igine alinz)

A)E148Q B) V726A C)M694V D)M6801 E)M6941
23. ILAC TEDAVISI ALIYORMU? EVET [ HAYIR []
EVETSE: HANGIILACI KULLANIYOR? .................... [LACIN DOZU?......oooovevrrerrree.

24. ILAC ALTYORSA TANIDAN NE KADAR SURE SONRA BASLANDI VE NE KADAR SUREDIR
ALTYOR? oottt e e
25. ILACLA ATAK SIKLIGINDA AZALMA OLDU MU? ? EVET [ HAYIR [J
OLDUYSA NE KADAR OLDU? ...oomiiioeeeeeeeeeeee e

26. ATAKLARI TETIKLEYEN FAKTORLER NELER?

MENSTRUASYON [J FIZIKSEL AKTIVITE [ CERRAHI GiRiSiM [
DUYGUSAL STRESLER [ DIGER .......oooooiiiiiiiiiii

27. AURA VAR MI (ATAK OLACAGI ONCEDEN HISSEDILIYOR MU)? EVET [0 HAYIR [




28. KONSTITUSYONEL SEMPTOMLAR OLUYOR MU?

HALSIZLIK [] ISTAHKAYBI [ YAYGIN KAS AGRISI [
EKLEM AGRISI [] DIGER..........................

29. DUZELME NASIL OLUYOR?

KENDILIGINDEN [] acra O

30. AMILOIDOZ GELISTI Mi? EVET [] HAYIR [

31.COCUGUNUZDA DOKTOR TARAFINDAN TANISI KONULAN BASKA BIR HASTALIK VAR MI?
EVET O HAYIR |

Evetise hastaligm adi: ............................... Gordugii tedavi: ..o

Anketi Dolduranin Adi ve Soyadi:

Tarih:

GOSTERMIS OLDUGUNUZ ILGIYE TESEKKUR EDERIZ



SIRA NO:

Merhabal
Senden gegen hafta boyunca neler hissettigini 6grenmek istiyoruz ve bu amagla
yanitlamani istedigimiz bir kag soru hazirladik.
= Simdi sana sorular okuyacaglm.
= Gegen hafta boyunca seninle ilgili neler oldugunu diisiinmeni istiyorum. Daha
sonra da, | | |

= sana en uygun gelen yanit) bana sdylemeni istiyorum.

i

Dogru veya yanhs yanit yoktur. Sadece senin ne diisiindigin énemli.

Doldurma tarihi:

(Giin/ Ay / Yil)
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Litfen bana biraz kendinden séz et?

Sen bir kiz misin yoksa oglan mi? O kiz O oglan
Kag yasindasin ? __ yasindayim
Kag kardesin (erkek, kiz kardesin veya ablan, abin) var?
OO0 O1 O2 O3 O4 0O5 [O5denfazla

Bir ana okuluna veya krese gidiyor musun?
O Ana okulu [ Kres O Ikisine de gitmiyorum

Simdi sana bir drnek okuyacagim:
$u ciimleyi duydugunda : "Gegen hafta canim dondurma yemek istedi” , bana bunun ne kadar
siklikta oldugunu séyleyebilir misin ?
-Bu sorunun iig tane cevabi olabilir: Higbir zaman, bazen ve ¢ok sik
Bu durumda senin cevabin hangisi olurdu? Sunlardan hangisini séylerdin. ..
Gegen hafta boyunca canim higbir zaman dondurma yemek istemedi
Gegen hafta boyunca canim bazen dondurma yemek istedi veya

Gegen hafta boyunca canim gok sik dondurma yemek istedi

Socugun cevabi! Eger cocuk cevap verme seklini anlamis gérindyorsa birinci soru ile devam
edin. Aksi halde érnegi tekrarlaymn.

Cok iyiydin. Hadi simdi baglayalim.

1. Oncelikle bedensel saghginla ilgili birseyler grenmek istiyoruz. ..

Gecen hafta boyunca... higbir zaman bazen gok sik
1. ... Kendimi hasta hissettim - El} , O » O
2. ...Bas agrim veya karin agrim oldu O O O

2. ... ve genel olarak neler hissettigin hakkinda bir ka¢ sey...

Gecen hafta boyunca... higbir zaman bazen cok sik
1. ... Edlendim ve ¢ok gildim ( O O
2. . Canmsikidi o | o o
3. ...ve kendin hakkindaki duygularin...
_ Gegen hafta boyunca... ‘ hicbir zaman bazen cok sik
1. . Kendimle gurur duydum B N I~ Y
2. endimden mermnun oldur) 0 0 0
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4. Asagidaki sorular ailen ile ilgilidir ...

Gecen hafta boyunca... hi¢gbir zaman bazen cok sik
1. .- Annem babamla aram iyiydi H = o
2. ... Evde kendimi iyi hissettim O a a
5. ... ve arkadaglarin hakkinda.
Gegen hafta boyunca... hi¢cbir zaman bazen cok sik
1. ... Arkadaslarimla oynadim 0 O O
2. ... Arkadaslarimla iyi geginiyordum a O O
6. Simdi, ana okulu/kres hakkinda bazi seyler dgrenmek istiyorum.
ﬁgfe;a okulu/kreste oldugum  gectigimiz hichir zaman bazen cok stk
1. ...Ana okulu/kreste verilen édevleri — [ 0 0
- gérevleri yapabiliyordum _ - )
2. ....Ana okulundan / kresten hoslandim O O O

7. Su anda hastanede mi kaliyorsun veya uzun siireli bir hastahgin var mi?

[ Evet ise

Liitfen asagidaki 6 soruyu

O Hayir ise

anket bitmistir

yanitla
Gecen hafta boyunca.... higbir zaman bazen cok sik
1. ... Hastali@imin kétiilesmesinden korktum (N O O
2. ... Hastaligim nedeniyle tzildim O ] O
3. ... Hastah@imla ¢ok iyi basa ¢ikabildim O (N (W
4. ... Anhem babam bana hastahglm 0 O =
‘ nedeniyle bir bebek gibi baktilar B o
5. ... Diger insanlarin hastaligimi O 0 -
farketmelerinden gekindim »
6. ... Hastaligim nedeniyle ana okulunda 0 O 0

veya kreste bazi seyleri kacirdim

Bize yardim eftigin igin tesekkiir ederiz !
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SIRA NO:

_ uklar Icin Yasam Kalitec;
*ﬁguk goc 4-7 yas | s' A

Aile Formu KindIR

ke,

£

Sayin anne-baba,

Cocugunuzun iyilik durumu ve saghkla ilgili yasam kalitesi hakkindaki bu anketi
tamamlarken bize zaman ayirdiginiz igin simdiden tesekkiir ederiz.
Cocugunuzun iyilik durumu hakkinda sizin goriisleriniz énemli oldugu igin, litfen anketi

gocugunuza sormadan kendiniz doldurunuz.

Litfen her soruyu dikkatle okuyunuz.
Cocugunuzun gegen hafta kendini nasil hissettigini diisiiniiniiz.
- Her satirda sizin igin do§f‘u ve gocugunuz igin uygun olan cevabin altindaki

kutucugu isaretleyiniz.

Ornegin: | | |

Gegenhaftaboyunca . #7 | S0 nadiven | bazen sikiika|
... Cocugum iyi uyudu| O O 0 O

Cocugum bir : O Kiz O Erkek

Cocugun yast: yasinda

Cocuga yakinlk dereceniz: [ Annesi [ Babasi O lﬁig’er ?

Doldurma Tarihi: __/ __/ __(6in / Ay / Wil)
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1. Bedensel iyilik

hikmettigimi disindu

hicbir . her
Gecen hafta boyunca ... saran nadiren | bazen | siklikla Zaman
.. gocugum kendini hasta hissetti O O 0 O
. gochUmun bba§ agrisi veya karin O 0 » O >EI 0
agnisi oldu : o N
.. gocugum yorgun ve bitkindi 0 O = 0 O
‘gch§Um‘kén‘d‘i'niﬂg‘ijglul\'/'é ehérji S D e __D. D ; i D
dolu hissetti
2. Duygusal iyilik
Gecen hafta boyunca ... hicbir nadiren | bazen | siklikla her
~ » f zaman zaman
.. gocugdum eglendi ve c¢ok glidi O O 1 O
gocuﬁuhﬁun cani herhangi bir sey 0O ‘ ] u 0 FD
_.yapmak istemedi _ v - .
.. gocugum kendini yalniz hissetti O O O | O
. gocugum korku duydu veya EI O v 0 ’ 0 O v
kendinden emin olamadi
3. Ozsaya
hicbir . her
Gecen hafta boyunca ... Saran nadiren | bazen | siklikla Shmah
.. gocugum kendisiyle gurur duydu | w | O
 coougum kendini herseyinistinde | 5 | g o0 | o -
hisset | | |
.. gocugum kendinden memnundu | O O | O
. gocugu'mun birvgok guiél du§Un‘ceisii O ‘ 0 . 0 0 :
vard|
4. Aile
hicbir . : her
Gecen hafta boyunca ... >AMAn nadiren | bazen | siklikla | saman
.. gocugum anne babasi olarak O 0 O 0 0
___bizimle iyi gecindi _ ‘ . _
.. gocugum evde kendini iyi hissetti | 0 0O 0O 0 O
. evde gocugumla tartistik | 0 0 0 O 0O
.. gocugum benim kendisine ' . 0 0 ,D ]
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5. Sosyal iligkiler

toplayabilecek durumdaydi

Gecen hafta boyunca ... hicir nadiren j bazen | siklikla her
Zaman Zaman
.. gocugum arkadaglari ile oynadi O | 0
. ba§kya gécuklaf gocuéufndaﬁ O 0 ] 0 0
hoslandilar o v v
.. gocugum arkadaglanyla iyi gegmdl O O | ' 0
cocugum kendnm dlger gocuklardan ’ EI 0 v 0 O I
farklt hissetti
6. Ana okuiu/Kres
(;ocuugumun. . ana okulu/kreste | higbir nadiren | bazen | sikiikia her
oldugu gectigimiz hafta.... zaman zaman
.. gocudum, ana okulu/kreste verilen
____6devlerle— gorevlerle basa ¢ikabildi a = - ‘D » .
.. gocugum ana okulu/kresten O 0 . O 0
memnundu o » ‘ ,
.. ocugum ana okulu/kresine gitmeyi '
__dort gozle bekledi - SR T A
.. gocugum basit gorevlen veya ev
Odevlerini yaparken bir ¢ok hata O O | O O
yapti
7. Diger énemli sorular
Gecgen hafta boyunca hicbir nadiren | bazen | siklikla her
zaman Zaman
.. gocugum igine kapanik ve gok 0 0 O O 0
mizmizdi. o
.. gocugumun istahi iyiydi | [ 0 | 1
. gocugjuma sabir ve énla'ylg, . » O 0 I ' ‘EI
.. gosterebildim N o v .
.. cocudum kendini baski altmda 0 0 O 0 0
‘ hissetti v ‘ ‘ ‘
.. gocugum derin derin uyudu I 0O 0 O 0
gocugum ortalikta S|gr|yordu ve'gok ‘ EI‘ 0 ‘I:I El 0
_hareketliydi - » ‘
.. birden ¢gocugdumun gozunden yaslar ] 0 0 ] 0
bosandi o - .
.. gocugum neseli ve iyi bir ruh hali O O 0 0 0
icindeydi ‘ . . :
.. gocugum uyanik ve |Ig|5|m gok iyi O 0 0 0 O
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. devam

kacirdi

Gecen hafta boyunca ... hicbir nadiren | bazen | sikiikla her
zaman Zaman
10. --- socugum ilgisini cabuk kaybederdi n O 0 0 s
ve dalgindi - v
11. -.- gocugum diger gocuklarla bll‘|lkte 0 ] 0 0 ]
} . Olmaktan hosglandi i e " o
12. ... gocugumu azarlamak zorunda O 0 O 0 0
kaldim ‘ ) v ‘
13. ... cocugumu dvdum (takdir ettim) O n O O C1
1,4. | ..‘§o¢u§0mun‘6§retmenleri ile veyé | |
anaokulu bakicilari veya diger 0O O O O O
... Gocuk bakicllar ile sorunlar vardi o . .
15. ... gocugum sinirli ve yerinde
v duramayan bir gocuktu - D - - D
16. --- gocugum canl ve enerji doluydu | O l | | I | |
17 ... cocugum agridan sikayet et l O O I 0O l o O
718. .. cocugum girisken ve disa donikta l 0 l 0 | O | 0O | o
19. .- gocugum yapmaya ka1k|§t|g| her | . o O Dﬂ O .
seyi bagarmisti ‘ _
20. -.. gocugum cok cabuk mutsuz oldu’ | 0O | 0 l 0O | 0O 0O
21, ..;gocugum icli igli agladl | o | 0 ' O ‘ I o
09 ... gocugum cabucak huyu degisti | |:| l | o | ” v|j‘ | El |j“
8. Cocugunuz su anda hastanede mi kaliyor veya uzun sireli bir hastaligi var mi?
O Evet O Hayir
Litfen su 6 soruyu Anket bitmistir
cavaplayiniz
’ : hicbir : her
Gecen hafta boyunca ... zaman nadiren | bazen | siklikla zaman
1. .. gocugum hep hastaliginin
v kotule§mesmden korktu - - . - =
2 .. gocugum hastahgl nedeniyle 0 0 0 0 0
_lzgundd » _ ,
3. ... cocugum hastallglyla gok iyi baga
~ cikabildi ‘ t = VD D_ D» )
4. .. gocugumuza hastallgl nedenlyle
daha kugtik bir gocukmus [ O O O L1
(bebekmig) gibi davrandik
5. ... gcocugum dider insanlarin
hastaligini farketmelerinden O 0 O a |
cekindi o
.. gocugum hastaldi nedeniyle ana
okulunda veya kreste bazi seyleri O 1 [ O 1

Isbirliginiz icin tesekkiir ederiz!
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SIRA NO:

Kid-KINDLR

Merhabal

Senden gegen hafta boyunca neler hissettigini 6grenmek istiyoruz ve bu amagla
yanitlamant istedigimiz bir kag soru hazirladik.

= Liitfen her bir soruyu dikkatle oku.

= Gegen hafta boyunca seninle ilgili olan seyleri diisiin.

= Her satirda sana en uygun gelen yaniti seg ve altindaki kutucuga carpi isareti

koy.

Dogru veya yanhs yanit yoktur. Sadece senin ne diiglindligiin 6nemli.

Ornegin: # hicbir nadiren | bazen | sikhikla her
zaman ‘zaman

Gegtigimiz hafta boyunca canim

miizik dinlemek istedi. O O O O

Doldurma tarihi:

(Giin / Ay / Yil)
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Liitfen bize biraz kendinden séz et.

Ben bir:

Yasim:

Kac¢ kardesin var?

Hangi okula gidiyorsun?

O kizim O oglanim

OO0 O1 O2 O3 O4 O5 O5den fazla

1. Oncelikle bedensel saghginla ilgili bir seyler d5renmek istiyoruz. ..

Gecen hafta boyunca... ngnb;; knadiren bazen | siklikla zahrﬁgn
1. .. Kendimi hasta hissettim o O O } EI EI
2. e Bag agrim veya karin agrim oldu I 0 1 O ‘ I O | 7 O
3. ... Yorgun ve bitkindim | o | o o | o | o
4 Kgndimi giglii ve eneriji dolu 0] 0 0 ] .
hissettim
2. ... ve genel olarak neler hissettigin hakkinda bir kag sey...
Gecgen hafta boyunca... Z’;’?::n nadiren | bazen | siklikla zahn‘i;n
1. ... Eglendim ve ¢ok gildiim O 0O O O ]
2. ...Canim sikilds | o | o O O O
3. ... Kendimi yalniz hissettim O O O | O O
4. ... Korktum | o | o o | o | o
3. ...ve kendin hakkindaki duygularin. ..
Gecen hafta boyunca... Z';'g?;:] nadiren | bazen | siklikla zal:ﬁ:ran
1. ... Kendimle gurur duydum O O O O O
2. ... Kendimi her seyin istiinde o 0 0 [ III
hissettim 7 N ,
3. ... Kendimden hosnutluk duydum O O O | [ ’ O
4. .. Bircok guizel diisiincem vardi O O O (] O
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4. Asagidaki sorular ailen ile ilgilidir ...

Gegen hafta boyunca... Z};%b:n nadiren | bazen | siklikla zahrﬁ;n
1. ... Annem babamla aram iyiydi O O O O [
2. ... Evde kendimi iyi hissettim | o m o | o | o
3. .. Evde tartistik | o O o | o O
4. ... Annem babam baz §eyléri ’ ' I

yapmami engellediler - - - - -
5. ... ve arkadaslarin hakkinda. ..

Gegen hafta boyunca... zggwbe:rn nadiren | bazen | siklikla z:rﬁgn
1. ... Arkadaslarimia oynadim O O [ 0 O
2. ..'Di(‘;er cocuklar benden 0 O YD o 0

_ hoglandilar R S | |
3. ... Arkadaslarimla iyi geginiyordum [ O O O O O
4. ... Kendi[ni diggr gc_)cuklgrdan farkli 0 0O O . 0

veya 6nemsiz hissettim
6. Simdi, ana okulu/kres hakkinda bazi seyler égrenmek istiyorum.

Okulda oldugum gegtigimiz hafta... | Z':E’:;rn nadiren | bazen | siklikla zahn‘i;n
1. ... Okul 6devimi yapmak kolayd: O O O O O
2. ... Derslerden hoglandim | o O o | o | o

... Oniimiizdeki haftalarin gelmesini . ”

_ dertgézlebekdedim | Y | H | 00 O
4. ... Zayif notlar almaktan korktum O O 1 | O l O
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7. Su anda hastanede mi kaliyorsun veya uzun siireli bir hastaligin var mi?

[ Evet ise O Hayir ise
Litfen asagidaki 6 soruyu anket bitmistir
yanitla
Gecen hafta boyunca... hicbir nadiren | bazen | sikhkla her
zaman zaman
1. ... Hastaligimin kétillesmesinden 0 0 0 . 0
korktum | | | | |
.. Hastaligim nedeniyle Gziildim O O O ] O
. Hastqlng_mla cok iyi basa O O 0 O .
¢ikabildim .
4. ... Annem babam bana hastaligim
nedeniyle bir bebek gibi O a O O O
..., davranddar b
5. ... Diger insanlarin hastaligimi fark
etmelerinden ¢ekindim L] = = = =
6. ... Hastaligim nedeniyle okulda bazi 0 0 O 0 .

seyleri kagirdim

Bize yardim ettigin igin tegekkiir

ederiz |

© Kid KindI® / 8-11 yas / Ravens-Sieberer & Bullinger/ 2000 / sayfa 4




SIRA NO:

Merhabal

Sizden gegen hafta boyunca neler hissettiginizi 6grenmek istiyoruz ve bu amagla
yanitlamanizi istedigimiz bir kag soru hazirladik.

= Liitfen her bir soruyu dikkatle okuyun.

= Gecen hafta boyunca sizinle ilgili neler oldugunu diisiiniin.

= Her satirda sana en uygun gelen yaniti se¢ ve altindaki kutucuga ¢arpi isareti

koy.

Dogru veya yanhs yanit yoktur. Sadece sizin ne diigiindiigiiniz dnemlidir.

Ornegin: # hichir nadiren bazen. | siklikla her
zaman zaman

Gegtigimiz hafta boyunca canim

miizik dinlemek istedi. [ 1 O M

Doldurma tarihi:

(Giin / Ay / Yil)
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Litfen bize biraz kendinizden soz edin.

Ben bir:

Yasim:

Ka¢ kardesin var?

Hangi okula gidiyorsun?

O kizim O oglamim

00 O1 O2 O3 O4 O5 [O5denfazla

1. Oncelikle sizden bedensel saghginizla ilgili bir seyler 6§renmek istiyoruz. ..

» hicbir X her
Gecen hafta boyunca... Saman nadiren | bazen | siklikla SSan
1. ... Kendimi hasta hissettim O O O O O
2. ... Agnm oldu O ‘ | O O O
3. ... Yorgun ve bitkindim O O O O O
4. Kgandlrr.n glicli ve enerji dolu 0 0 . O ]
hissettim
2. ... ve genel olarak neler hissettiginiz hakkinda bir kag sey...
' - hicbir : her
Gegen hafta boyunca... S nadiren | bazen | siklikla s aman
1. ... Eglendim ve ¢ok giildim O 0O 0 O (|
2. ... Canim sikildi O O O O O
3. .. Kendimi yalniz hissettim O O ] O O
4. ... Korktum veya kendime gﬁvenimi 0 a 0 s 0
kaybettim
3. ...ve kendiniz hakkindaki duygulariniz. ..
: higbir : her
Gegen hafta boyunca... SARaR nadiren | bazen | siklikla ZAMmAnN
1. ... Kendimle gurur duydum O O O O O
2. ... Kendimi her seyin istiinde O 0 O 0 0
. hissettim S N SR SO R o
3. ... Kendimden hosnutluk duydum | O W O O
4. .. Birgok giizel diisiincem vardi O O O | O
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4. Asagidaki sorular aileniz ile ilgilidir ...

hicbir ik her
Gecen hafta boyunca... Faman nadiren | bazen | siklikla aman
1. ... Annem babamla aram iyiydi O O O O O
2. ... Evde kendimi iyi hissettim o o | o O (=l
3. ... Evde tartistik | O O O O
4. .. Annem babam tarafindan o ' o
kisitlandigimi hissettim U . - U -
5. ... ve arkadaglariniz hakkinda
’ Gecen hafta boyunca... hicbir nadiren | bazen | . siklikla her
zaman zaman
1. ... Arkadaglanmla birlikte bir seyler 0 0 0 0 O
2. ... Arkadasglarimin arasinda 0 O 0 .
_bagariydim S R L o
.. Arkadaslarimla iyi ge¢iniyordum I O O | O (M
. Kendim_i dlge:r arkadaslarimdan 0 0 0 I
farkh hissettim
6. Simdi, ana okulu/kres hakkinda bazi seyler 6grenmek istiyorum.
Lonni hicbir : her
Okulda oldugum gectigimiz hafta... yaman nadiren | bazen | siklikla G
1. ... Okuldaki 6devleri basariyla 0 0 . 0 .
yaptm , |
... Ders ilgimi gekti | O O | O O O
. Okulda bundan sonra |
gecirecegim giinler beni O 1 O O O
kaygilandirnyor (endiselendiriyor) L , } o
4. ... Zayif not almaktan korktum | 0 [l O | O
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[0 Evet ise

Litfen asagidaki 6 soruyu

anket bitmistir

7. Su anda hastanede mi kaliyorsun veya uzun siireli bir hastaligin var mi?

O Hayir ise

bazi seyleri kacirdim

yanitla
Gecgen hafta boyunca... hicbir nadiren | bazen | siklikla her
zaman zaman
.. Hastalhigimin kétiilesmesinden 0 0 0 0 0
. korktum | o )
.. Hastaligim nedeniyle tizildim I O O O O O
.. Hastalhgllmla ¢ok iyi basa 0 0 ' 0 .
¢cikabildim
.. Annem babam bana hastaligim
nedeniyle bir bebek gibi O O O O O
davrandilar
Digér inganlérln h.as‘.tlallélmllfark | IZ] ] 0 a | EI
etmelerinden gekindim - } i ‘
..'Hastaliélm nede’ni‘ylé okulda O O 0 0 ' EIV

Bize yardim ettiginiz igin tegekkdir

ederiz |
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STRA NO:

or ve Ergenler Icin Yasam Kalites;

8 - 16 yas
Aile Formu KINDLR®

goc¥

Sayin anne-baba,

Cocugunuzun iyilik durumu ve saghkla ilgili yasam kalitesi hakkindaki bu anketi
tamamlarken bize zaman ayirdiginiz icin simdiden tegekkiir ederiz.
Cocugunuzun iyilik durumu hakkinda sizin gériisleriniz énemli oldugu igin, litfen anketi

gocugunuza sormadan kendiniz doldurunuz

Litfen her soruyu dikkatle okuyunuz.
Cocudunuzun gegen hafta kendini nasil hissettigini diigiiniiniiz.
Her satirda sizin i¢in dogru ve gocugunuz igin uygun olan cevabin altindaki

kutucugu isaretleyiniz.

Ornegin:
| / hicbir nadiren | bazen | siklikla ner
Gegen hafta boyunca ... Zaman zaman
... Cocugum iyi uyudu.| O O O O
Cocugum bir : O Kiz O Erkek
Cocugun yast: yasinda
Cocuga yakinlik dereceniz: 1 Annesi O Babasi [ Diger ?

Doldurma Tarihi: __/ __/ __(6in / Ay / Yil)
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1. Bedensel iyilik

Gecen hafta boyunca ... highir nadiren | bazen | siklikla her
zaman | zaman
.. cocugum kendini hasta hissetti O O
.. cocugumun bas agnisi veya karin 0 O 0 7 -
agrisi oldu ‘ 7 o )
.. gocugum yorgun ve bitkindi O O O O O
.. gocugum kendini gicli ve eneriji 0 0 O ' O
dolu hissetti
2. Duygusal iyilik
Gecen hafta boyunca ... higbir nadiren | bazen | siklikla her
zaman zaman
.. gocugum eglendi ve ¢ok guldl O O O I O
.. gocugumun cant herhangi bir sey 0 0 ' E] I:I ' 0O
yapmak istemedi . S o
.. gocugum kendini yalniz hissetti l O O M O 0
y gocuguvm'korku‘du'ydu veya v 0 0 ‘ 0 0 .
kendinden emin olamadi
3. Ozsayg
hicbir : her
Gegen‘ hafta boyunca ... Sarman nadiren | bazen | siklikla Sabean
... gocugum kendisiyle gurur duydu 0 O | O
... gocugum kendini herseyin tstinde O O O 0 0
hissetti S s s o e e
... gocugum kendinden memnundu O 0 O 0 0
... gocugumun bir cok guzel d[‘@i]néesi 0 v . v 0 D 0
vardi
4. Aile
Gecen hafta boyunca ... hichir nadiren | bazen | siklikla her
zaman zaman
.. gocugum anne babasi olarak . 0 0 0
bizimle iyi gegindi » ‘
.. gocudum evde kendini iyi hissetti | 0 1 0 O O
.. evde gocugumla tartistik O O ] J (|
.. gocugum benim kendisine ' ' ’
hikmettigimi dustndi - - - a H
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5. Sosyal iligkiler

Gegen hafta boyunca ... hicoit nadiren | bazen | siklikla her
: : zaman Zaman
1. ... gocugum arkadaglan ile birlikte 0 0 0 0 0
birgeyleryapti S ,
o ... bagka gocukiar gocugumdan 0 0O 0 O
... hoglandilar LT I S
3. ... gocugum arkadaslanyla iyi gegindi | O O O O
4. ... cocugum kendini diger ocuklardan - O ' - O
farkii hissetti
6. Okul
roqgun_vun okulda oldugu| ' hicbir nadiren | bazen | sikiikia her
gectigimiz hafta.... zaman zaman
1. ... gocugum, okulda verilen ddevlerle 0 . 0 n 0
_ basagkabildi | | o
2. ... gocugum okuldaki derslerden 0 0 O O O
_hosnuttu . , . : .
3. ... gocugum gelecedi hakkinda ] 0 0 0 0
kaygiydt | | |
4. ... gocugum okulda kétli not almaktan O O O 0 0
korktu
7. Cocugunuz su anda hastanede mi kaliyor veya uzun siireli bir hastaligi var mi?
[1 Evet O Haywr
Liitfen su 6 soruyu Anket bitmistir
cavaplayiniz
Gecen hafta boyunca ... hicbir nadiren | bazen | siklikla her
Zaman , Zaman
1. ... gocugum hep hastaliginin
...... istulesmesindenkorktu | 5 ] H | O oo
2 ... gocugum hastaligi nedeniyle
tzgundo S N B A I
3. ... cocudum hastahdiyla ¢ok iyi basa
gkabidi S T N e
4. ... cocujumuza hastalid: nedeniyle
daha kugik bir gocukmus (W O | O O
’ __ (bebekmis) gibi davrandik ‘ »
5 ... gocugum diger insanlarin hastalidini
_ farketmelerinden gekinirdi , = = . = L
6. .. gocugum hastalig nedeniyle okulda
bazi seyleri kacirdi - L - - -

Isbirliginiz icin tesekkiir ederiz!
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