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Oz
Giris ve Amac: Bozulmus el fonksiyonu, sistemik skleroz (SSk) hastalarin iglevselligi ile ilgili yasam kalitesini
bozar. Calismanin amaci, akciger tutulumu olan SSk hastalarinda elin smirli eklem hareketliligini (LIM)
degerlendirmektir.
Gereg ve Yontemler: 42 SSk hastasi, LJM "dua isareti" testi kullanilarak degerlendirildi ve LIM pozitif ve LIM
negatif hastalarin demografik 6zellikleri (cinsiyet, yas ve hastalik siiresi), laboratuvar sonuglar1 (ESH, CRP, ANA,
anti-topoizomeraz I ve anti-sentromer) ve modifiye Rodnan cilt skoru (mRss) sonuglari kargilagtirildi.
Bulgular: Bu ¢caligmaya sinirli kutandz SSk (skSSk=12) ve diffiiz kutanéz SSk (dkSSk=30) tanil1 42 (K=37, E=5)
birey dahil edilmistir. Bu kisilerin %59,5'inde (skSSk=3, dkSSk=22) LIM testi pozitif ¢cikmistir. LJM'nin mevcut
olup olmamasina bagl olarak, skSSk ve dkSSk bireyler arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark vardi
(p=0,006). LIM+ olan hastalarin ortalama mRss degerleri daha yiiksekti (p<0,001). DLCO oranlar1 ve 6 dakika
yiirtime testi mesafeleri LIM+ hastalarda anlamli derecede diistiktii (sirasiyla p=0,021 ve p=0,004).
Sonuc¢: Calismamizda, akciger tutulumu olan SSk hastalarinda LJM'nin mRss ile korele oldugu ve dkSSk
hastalarin daha yiiksek LIM oranina sahip oldugu sonucuna vardik. "Dua isareti" testi giinliik pratikte kolaylikla
uygulanabilir.

Anahtar kelimeler: Sistemik skleroz, dua isareti, sinirli eklem hareketliligi, interstisyel akciger hastaligi

Abstract
Aim; Systemic sclerosis (SSc) patients' functional quality of life is negatively impacted by impaired hand
function. The aim of the study was to evaluate limited joint mobility (LJM) of the hand in SSc patients with lung
involvement.
Method; The research comprised 42 participants with SSc. LJM had an evaluation using the "prayer sign" exam.
The demographic information (gender, age, and length of disease) as well as the laboratory results (ESR, CRP,
ANA, anti-topoisomerase I, and anti-centromer) and results of the modified Rodnan skin score (mRss) were
compared between LIM (+) and LJM (-) patients.
Results; This study comprised 42 (F=37, M=5) individuals with limited cutaneous SSc (IcSSc=12) and diffuse
cutaneous SSc (dcSSc=30). Of them, 59.5% (1cSSc=3, dcSSc=22) tested positive for LIM. Depending on whether
LJM was present, there was a statistically significant difference (p=0.006) between individuals with 1cSSc and
dcSSc. Patients with LJM+ had greater mean mRss (p<0.001). DLCO ratios and 6-minute walk test distances
were significantly lower in LJM (+) patients (p=0.021 and p=0.004, respectively).
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Conclusion; In our study, we concluded that LJM correlated with mRss in SSc patients with lung involvement
and that patients with dcSSc had a higher rate of LIM. The "prayer sign" test can be easily applied in daily practice.

Keywords: Systemic sclerosis, prayer sign, limited joint mobility, interstitial lung disease

1. Giris

Sistemik skleroz (SSk), vaskiilopati ve fibrozisle
karakterize edilen multisistemik bir bag dokusu
hastaligidir [1]. Son yirmi yilda, SSk'da &nemli
ilerlemeler kaydedilmis olmasma ragmen, halen
yiiksek morbidite ve mortalite oranlaria sahip olup
saglikla ilgili yasam kalitesinde dnemli bir diisiise
neden olmaktadir [2]. SSk'da onde gelen oliim
nedenleri arasinda interstisyel akciger hastalig
(IAH), pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) ve
renal kriz bulunmaktadir [3,4]. Ancak, glinimiizde
SSk hastalarinda komplikasyonlar ve hastaligin
ilerlemesi i¢in belirlenmis kesin bir tedavi
bulunmamaktadir. Bu nedenle SSk'lu hastalarda
uygun tarama yontemleri ile son organ hasari
bulgularinin erken tespiti 6nemlidir. SSk ile iligkili
IAH, fibrozis, otoimmiinite, inflamasyon ve
vaskiiler hasar arasindaki etkilesimin sonucudur.
IAH, SSk hastalar arasmnda en yaygin Oliim
nedenidir; prevalanst %30'a kadar ve 10 yillik
mortalitesi %40'a kadar ¢ikmaktadir [5].

SSk ¢esitli eklemleri etkiler, 6zellikle eller SSk
hastalarin  ¢ogunda tutulur. Ellerdeki derinin
kalinlasmasi, parmaklarda kontraktiirlere yol
acabilir, bu da metakarpofalangeal (MKF)
eklemlerde fleksiyon kaybina ve proksimal
interfalangeal (PIF) eklemlerde ekstansiyon kaybina
neden olabilir. Ayrica, deri kalinlagsmasi, MKF
ekstansiyonu ve PIF fleksiyonu, el becerisi kaybia
neden olan pence deformitelerine benzeyen
kontraktiirlere neden olabilir [6]. SSk’da organ
tutulumunun derecesi ve el tutulumu birbiriyle
iliskilidir [7].

Sert el sendromu, diyabetik el sendromu, sinirli
eklem hareketliligi (LJM), skleroderma benzeri
sendrom ve dijital skleroz, el hareketliliginin
kisitlanmasiyla iliskilendirilen kalin ve siki deriyi
tanimlamak i¢in kullanilmigtir. Histolojik olarak,
SSk ile benzer sekilde, kollajen liflerinde hiperplazi
ve glikozaminoglikanlarda artig gézlenmistir. LIM,
kalinlasmis ve siki deri ile parmaklarin fleksiyon
kontraktiirlerinden kaynaklanan el sertligi ile
karakterize bir durumdur. LJM tespiti i¢in dua isareti
kullanilabilir ~ [8,9]. SSk  hastalarinda el
degerlendirmesinde kullanilan “dua isareti” testi
mRss ile benzer klinik sonuglara sahip oldugu ve
glinlik pratikte basit basucu testi olarak
vurgulanmaktadir [9]. Eli etkileyen diger hastaliklar
da (diyabet, eozinofilik fasiit ve gut), pozitif dua
isareti olarak kendini gdsteren kisith parmak
hareketine neden olabilir [10,11].
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SSk'da uygulanan daha kapsamli el kontraktiirleri ve
fonksiyon Ol¢iimleri olmasina ragmen, romatoloji
kliniginde ekipman yetersizligi veya pratikte
Olctimlerin daha uzun siirmesi nedeniyle pratik bir
Olcim olan dua testi ile LIM’yi akciger tutulumu
olan SSk hastalarda uygulamay:1 amagladik. LIM
olan ve olmayanlarin demografik ve klinik
6zelliklerini degerlendirdik.

2.Yontem

2.1 Metot

Calismamiza {iglincli basamak bir {niversite
hastanesinde 2012 Ocak-2023 Aralik tarihleri
arasinda takipli olan, 2013 American College of
Rheumatology (ACR)/European League against
Rheumatism (EULAR) kriterlerine [12] uygun SSk
tanis1 alan hastalar dahil edildi. Hastalarin
demografik, klinik ve laboratuvar verileri tibbi
kayitlarindan elde edildi. Yas, cinsiyet, hastalik
siiresi, SSk’a bagli organ tutulumlari, telenjiektazi,
peroral fibrozis, dijital iilser, PAH durumu,
malignite ve eslik eden hastaliklar1 kaydedildi.
Serolojik testlerden anti-niikleer antikorlar (ANA),
anti-sentromer antikoru ve anti-topoizomeraz [
antikoru (Scl-70) sonuglar1 kaydedildi. Hastalar,
LeRoy kriterleri [13] kullanilarak diffiz ve sinirh
kutan6z SSk (dkSSk, skSSk) olarak smiflandirildi.
PAH, sag kalp kateterizasyonunda ortalama
pulmoner arter basinct >25 mm Hg ve pulmoner
kapiller kama basinc1 <15 mm Hg olarak tanimlandi.
IAH, destekleyici klinik bulgular ve solunum
fonksiyon testleri ile birlikte yiiksek ¢oziiniirliiklii
bilgisayarli tomografi taramasiyla pulmoner fibrozis
kanitinin varligi olarak tanimlandi. Calisma dist
birakilan hastalar arasinda psikiyatrik bozuklugu,
overlap sendromu, kontrolsiiz diyabet, ndrolojik
hastalik, gegirilmis el ameliyati, amputasyon, ciddi
kalsinozis veya eroziv osteoartrit gecmisi olanlar
bulunmaktadir. Tim katilimcilara c¢alismaya
katilimlar1 hakkinda bilgi verilmis ve her bir
katilimecidan  bilgilendirilmis  onam  formunu
imzalamalar1 istenmistir.

2.2 Dua isareti

Bilek dorsifleksiyonda iken, her iki elin avug igi ile
parmaklarin palmar yiizlerinin birlestirilmesine dua
isareti denir. El eklemleri (MKF, PIF) avug¢ ici
seviyesinde tam temas etmediginde test pozitif kabul
edilir [9]. Bir parmak grubunda MKEF etkilendiginde
her iki avu¢ i¢i birbirine tam olarak
degmeyeceginden her gruptaki eklemler birbirine
tam olarak degmeyecektir. MKF tutulumu olmadan
sadece PIF eklemi etkilendiginde gruptaki her iki
elin distal interfalangeal (DIF) eklem seviyesi
birbirine tam olarak degmeyecektir.



2.3 Modifiye Rodnan cilt puan1 (mRss)
Calismamizda deri kalinligini mRss kullanarak
tanimladik. Deri kalinlig1 viicudun 17 farkli bolgesi
(parmak, el, onkol, omuz, uyluk, 6n bacak, ayak,
yliz, gogiis ve kari derisi) palpe edilerek hesaplandi
ve 0 ile 3 arasinda puanlandi. (0 = normal, 1 = hafif)
kalinlasma, 2 = orta derecede kalinlasma ve 3 =
siddetli kalinlagsma). Toplam kalinlik skoru 0
(kalinlik artis1 yok) ile 51 (17 alanda nemli kalinlik
artig1) arasinda puanlandi [14].

2.4 istatiksel analiz

Istatiksel analiz SPSS, siiriim 22.0 (IBM Corp.,
Armonk, NY, ABD) ile yapildi. Klinik ve
demografik verilerin tanimlayici istatistiklerinin
sonuglar1 kategorik degiskenler i¢in siklik ve yiizde
(%) olarak; say1sal degiskenlerin dagilimina gore ise
ortalama ve standart sapma (ortalama + SS) ile
ortanca ve c¢eyrekler arasi aralik (ortanca
[min./max.]) olarak bildirildi. Dagilimin normalligi
hem gorsel olarak histogramlardan hem de Shapiro—
Wilk veya Kolmogorov Smirnov testi araciligiyla
saptandi. LJM varligin1 yas niceliksel degiskenine
gore karsilagtirmak i¢in bagimsiz ornekler T testi

3. Bulgular ve Tartisma

3.1 Bulgular

Calismamiza akciger tutulumu olan SSk tanisi alan
toplam 42 hasta dahil edildi. Yas ortalamasi
54,71£11,35 idi. Hastalarin  %90,5'1 kadindi.
Calismaya dahil edilen SSk hastalarin 25'inde
(%59,5) LIM saptandi. SSk tanisi alan hastalar LIM
pozitifligine gore karsilastirildiginda, ortalama yas,
cinsiyet, hastalik siiresi, CRP, ESH, FVC, PAH ve
sentromer pozitifligi varligi ag¢isindan gruplar
arasinda anlamli fark bulunmadi (Tablo 1).

Tablo 1.LJM olan ve olmayan SSk hastalarin
demografik ve klinik 6zellikleri

LIM(-) | LIM#) P
(n=17) (n=25) degeri
Yas (y1l) 52 (27,1 57(37,73) | 0,168
81)
Kadin 14 (87,5) | 23 (92) 0,637
Hastalik 3(1,37) | 10(0,37) 0,090
stiresi (y1l)
Hastalik 8/9 22/3 0,006
paterni, 47,1/52, | (88/12)
Diffiiz/Sint | 9)
rh
Komorbidi 0,482
te varligi,
HT 5(29,4) 10 (40)
DM 3(17,6) 1(4)
HPL 1(5,9) 2 (8)
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kullanildi ve bu analiz Bootstrap sonuglariyla
desteklendi. Kantitatif degigkenlerine gére Monte
Carlo sonuglari ile Mann-Whitney U testi kullanildi.
Kategorik degiskenlerin kargilastirmasinda Pearson
Chi-Square testi kullanildi. Calismadaki
degiskenlerin iligkileri Spearman'in korelasyon
analizi ile degerlendirildi. Degiskenler %95 giiven
diizeyinde incelendi ve p degeri 0,05 ten kiiglik
anlamli kabul edildi.

2.5 Etik standartlara uygunluk

Calisma Helsinki bildirgesi ilkelerine uygun olarak
yiiriitiildii. Caligma ile ilgili etik kurul onayi, Manisa
Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Dekanligt
Bilimsel Arastirmalar Etik Kurul Baskanligimdan
(Karar no: 2024/2315) alinmistir. Tiim hastalardan
onam almmustir. Insan  katilimeilar  igeren
caligmalarda gerceklestirilen tiim prosediirler,
kurumsal ve/veya ulusal aragtirma komitesinin etik
standartlarina, 1964 Helsinki deklarasyonuna ve
daha sonraki degisikliklere veya benzer etik
standartlara uygun olarak gergeklestirilmistir.

Malignite | 0 (0) 2(8) 0,232

oykiisii

Anti- 4235 [1@4) 0.140

sentromer

pozitifligi

Scl-70 8(47.1) | 2189 0,018

pozitifligi

ESH, 36 (9,]33¢,111) [0918

mm/h 120)

CRP,mg/L | 3(1,72) [3(1,164) |0,938

mRss 6(1,33) [25(6,36) [ <0,001

FVvC 87,2515 | 76,81£27,4 | 0,288
,37 4

DLCO 64,36+14 | 45,98+21,2 | 0,021
,38 5

6dk 396,36 245,00<15 | 0,004

yliriime +117,58 3,78

testi

(metre)

Telenjiek | 7 (43,8) | 18(75) 0,046

tazi

Peroral 3(18,8) | 17(70,8) | 0,001

fibrozis

PAH 3(17,6) | 5(20,8) 0,800

Veriler ortalama (SS), ortanca [min./max.], veya n/ toplam n

yiizde (%) olarak verildi. LJM: Smrli eklem hareketliligi;

CRP: C-reaktif protein; ESH: eritrosit sedimantasyon hizi;

HT: hipertansiyon; DM: diabetes mellitus; HPL:

hiperlipidemi; mRss: Modifiye Rodnan cilt skoru; FVC:

fonksiyonel vital kapasite; DLCO: karbonmonoksit difiizyon

kapasitesi; PAH: pulmoner arteriyel hipertansiyon.




Hastalik paternine gore dkSSk olanlarda skSSk’a
gore LIM (+)’ligi anlamli olarak daha fazlaydi
(p=0,006). Scl-70 pozitifligi LIM (+) olanlarda
anlamli olarak daha yiiksekti (P=0,018). LIM (+)
hastalarin mRss ortalamalarinin daha yiiksek oldugu
belirlendi (p<0,001). Peroral fibrozis ve telenjiektazi
bulgular1 LJM (+) grupta anlamli olarak daha
fazlaydi (swrasiyla; p=0,001 ve p=0,046). DLCO
oranlart LJM (+) olanlarda anlamli olarak diisiiktii
(p=0,021). Ek olarak 6 dakika yiirlime testinde
mesafe LIM (+) olanlarda anlamli olarak diigiiktii
(p=0,004).

LIM varligi ile dkSSk hastalik tipi, SCL-70
pozitifligi, telenjiektazi ve peroral fibrozis
degiskenleri arasinda orta diizeyde pozitif
korelasyon vardi. DLCO ve 6 dakika yiiriime testi
arasinda orta diizeyde negatif korelasyon
gbzlenmistir (Tablo 2).

Tablo 2. Calismadaki degiskenlerin betimleyici
istatistikler ve Spearman korelasyonlari

LIM (+)

R P
mRss 0,677 <0,001
Hastalik tipi 0,445 0,003
Hastalik siiresi 0,114 0,471
FVC -0,172 0,288
DLCO -0,374 0,021
6 dk yiiriime testi -0,480 0,006
Anti-Scl-70 0,392 0,010
Anti-sentromer -0,296 0,057
Telenjicktazi 0,316 0,047
Peroral fibrozis 0,510 0,001
mRss: Modifiye Rodnan cilt skoru; FVC: Fonksiyonel vital
kapasite; DLCO: karbonmonoksit difiizyon kapasitesi.

3.2 Tartisma

SSk, dermis ve i¢ organlarda asir1 miktarda kolajen
birikimi, vaskiiler hiper-reaktivite ve obliteratif
mikrovaskiiler olaylarla karakterize edilen bir bag
dokusu hastaligidir  [15]. Kas-iskelet sistemi
belirtileri, artralji/artrit, tendon siirtiinmeleri, eklem
kontraktiirleri,  dijital rezorpsiyon, subkutan
kalsinozis ve kas gli¢siizliigii dahil olmak iizere
onemli bir morbidite ve sakatlik nedenidir. SSk
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hastalarimin =~ %31  ila  %97'sinde  eklem
kontraktiirlerin gozlenebilecegi literatiirde
bildirilmistir. Eller siklikla etkilenir ve SSk'da ciddi
sakatliga yol agar. Lokal deri kalinlagmasi, tendon
tutulumlar1 ve hafif artrit erken kontraktiirlerin

gelismesine yol acar [16,17].
Cilt sertlesmesi, fleksiyon kontraktiirlerine ve el
distansiyonunda azalmaya neden olarak el

fonksiyonlarinin bozulmasina yol agabilir. SSk'da el
derisinin kalinlagsmas1 ve kontraktiir gelisimi iyi
bilinmektedir. Baskin el tutulumu, SSk'da
engelliligin 6nde gelen nedenlerindendir. El
fonksiyonlarinda bozulma ve giinlik yasam
aktivitelerinde zorluklar, SSk'da sik¢a goriiliir ve
bireyin yasam kalitesini dnemli dl¢giide etkileyebilir
[18]. SSk'un sonuglariyla ilgili olarak o6nceki
bulgular, yaygin cilt tutulumunun yani sira, Scl-70
otoantikor pozitifligi ve i¢ organ tutulumu gibi kas-
iskelet sistemi tutulumunun da hastaligin koti
sonucuyla iligkili oldugunu gdstermistir.

LJM, el ve ayak eklemlerin enflamatuvar olmayan
agrisiz hareket kisitliligi olarak tanimlanabilir. LIM
daha  ¢ok  diabetes  mellitus  hastalarda
degerlendirilmis. Genellikle, LIM deri degisiklikleri
kii¢iik parmagin MKF ve PIF eklemleri etrafinda
baslar ve distal yonde, medial ve DIF eklemleri de
icerecek sekilde ilerler. Hastalarda sert ve kalin deri
degisiklikleri, SSk'a benzer sekilde goriilebilir [19].
LJM seyrinde, kiiciik el eklemlerinde sabit fleksiyon
kontraktiirleri, kavrama kuvvetinin azalmasi ve el
becerisinde bozulma meydana gelebilir. Ayrica, ince
el hareketlerini ger¢eklestirme yeteneginin kaybina
da neden olabilir.

SSk'da, kiigiik eklem kontraktiirleri genellikle
ellerin MKF ve interfalangeal eklemlerinde ortaya
¢ikar. Bu durum, sosyal rahatsizlik ve mesleki
aktivitelerin yerine getirilmesinde zorluklara neden
olabilir ve bu nedenle Onemlidir. Kontraktiirler,
genellikle dkSSk ile iliskilidir ve hastaligin herhangi
bir evresinde ortaya ¢ikabilir. Bununla birlikte,
kanitlar kontraktiirlerin hastaligin baslangicin takip
eden ilk yillarda gelistigini gostermektedir [20].
Onceki calismalar, akciger tutulumu, aktif dijital
iilser veya deri alt1 kalsinozu olan SSk vakalarinda
eklem kontraktiirlerinin daha yaygin oldugunu
gostermistir [21].

SSk olan 350 hastay1 degerlendiren bir ¢aligmada,
hastalarin %47'sinde falanks kontraktiirii gozlendi;
falanks kontraktliri olan hastalar siklikla dkSSk
veya pozitif anti-topoizomeraz I antikoruna sahipti;
ve el eklem tutulusu 6zefagus tutulumu, pulmoner
fibrozis ve kalp tutulumu ile iliskiliydi. Ayrica, 3 yil
boyunca dkSSk ve skSSk  kontraktiirleri
degerlendiren bir c¢aligma, daha fazla cilt
kalinlasmas1 ve artmis inflamatuar belirtegleri
olanlarda kontraktiirlerin daha fazla oldugu
gozlenmistir [22]. El fonksiyonlari, literatiirde



SSk'da yeterince arastirilmamigtir. Eberhardt ve
ekibi, SSk hastalarinda 4 yillik bir takip siirecinde el
fonksiyonlarinin hastaligin baslangicinda
etkilendigini ve bu bozulmanin hastalarin genel
fonksiyonel durumuyla iligkili oldugunu
gostermigtir [23]. Son zamanlarda yapilan bir
caligmada, dkSSk hastalarinin skSSk hastalara
kiyasla daha kotii el sertligi ve kontraktiirlere sahip
oldugu belirlenmistir. dkSSk hastalarinda, yaygimn
kutandz tutulumun (yliksek mRss ile) daha kotii el
fonksiyonlari ile iligkili oldugu gézlemlenmistir [9].
Calismamizda, akciger tutulumu olan SSk
hastalarinda LJM'min mRss ile korele oldugu ve
dkSSk hastalarinin daha yiiksek LJM oranina sahip
oldugu bulunmustur. mRss, birden fazla viicut
bolgesinin  deri degisikliklerinin  kalitatif  bir
derecelendirme dl¢egidir ve klinik degerlendirme ve
aragtirma i¢in onaylanmig yar1 kantitatif bir aragtir
[24]. Calismamizda, LJIM olan akciger tutulumu
olan SSk hastalarinin, LJM olmayanlara gére daha
yiiksek mRss'na sahip oldugu bulunmustur.

IAH, SSk’un en yaygin komplikasyonu olup
vakalarin yaklasik %80'inde goriiliir ve 6nemli bir
morbidite ve mortalite nedenidir [25]. SSk-IAH'nin,
anti-topoizomeraz [ antikorlar1 olan hastalarda
olmayan hastalara gore daha yaygin oldugu
bilinmektedir ve antisentromer antikorlart olan
kisiler arasinda nispeten nadirdir [26]. SSk-IAH
genellikle 15 yillik beklenen medyan sagkalimla
yavas ilerleyen bir hastalik olarak kabul edilse de
kanitlar hastaligin seyrinin erken donemlerinde
kesin fenotipin belirlenmesiyle birlikte cok degisken
ilerleme oranlarina sahip olabilecegini
gostermektedir [25]. Artrit, dijital lserler, PAH,
ilerleyici cilt fibrozu, bdbrek hastaligt ve
miyokardiyal fibrozis varhigi agresif bir [AH
formuyla iligkilidir [5]. Calismamizda, anti-
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