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BEVEZETES

A kotészoveti betegségek (mds néven szisztémds autoimmun korképek) tobb
szervrendszert, koztik a mozgasszerveket is érintd, krénikus gyulladdssal jaré autoimmun
betegségek. Koreredetiik ismeretlen, kdzos jellemzdjiik a tartésan fenndllé autoimmun gyulladis,
amely szovet- és szervkarosodast és végeredményben kronikus funkciondlis rendellenességet,
kovetkezményes irreverzibilis kdrosodast okoz.

A szisztémds autoimmun betegségek korlefolydsa betegenként valtozé. Kiilonbozd lehet
egyidejlileg az egyes szervekben a gyulladds intenzitdsa és a kdrosodds mértéke is, amit a terdpia
megvdlasztasakor figyelembe kell venni. Mivel jelenleg a szisztémds autoimmun betegségeknek
oki terapidjat nem ismerjiik, a kezelés els6sorban a gyulladdsos folyamat csokkentésére, vagy
megéllitdsdra és a kiilonb6z6 szervek jo funkciondlis dllapotinak megdrzésére irdnyul. Aktiv
szakban az érintett szervek gyulladdsdnak hatékony csokkentése, majd azutidn a beteg korai
rehabiliticidja és tovabbi kovetése sziikséges. A feladatok megfeleld Osszehangoldsdhoz a
betegség aktivitasanak, az egyes szervrendszerek dllapotanak rendszeres felmérése, monitorozasa
elengedhetetlen. Krénikus betegeknél a betegség idOtartamaval Osszefiiggésben egyre
novekednek a szocidlis problémdk és a mindennapi feladatok ellatasanak nehézségei. A beteg
panaszai ezért nemcsak a betegség okozta kozvetlen karosoddsokkal kapcsolatosak, hanem
gyakran a beteg szdmadra igen fontos csalddi- és tarsadalmi feladatokban valé akadélyozottsdgrol
szolnak. Ezeket a gondokat az életmindséggel foglalkozo tesztekkel tarhatjuk fel és ezzel a beteg
valédi problémdjanak megfeleld célzott segitséget nydjthatunk. Nehéz kérdés, hogy mit és
hogyan mérjiink. Szdmos elvi lehet6ség van a mérésre: orvosi vizsgdlat, miiszeres mérések,
laboratériumi vizsgélatok, kérdéives felmérések, stb.

Célunk a szisztémads sclerosisos és az idiopathids gyulladdsos myopathids betegeink
klinikai kovetése sordn Osszegyljtott adatok, tapasztalatok, valamint irodalmi adatok alapjan e
betegségek legfontosabb kockdzati és prognosztikai tényezdinek meghatdrozdsa és a betegek

gondozasaban jol alkalmazhaté mérési médszerek, eljarasok kifejlesztése, adaptaldsa volt.



CELKITUZESEK

1. Egy- és tobbvdltozos statisztikai moddszerek segitségével vizsgdlni kivantuk
nagyszamud hazai gondozott szisztémads sclerosisos (SSc) betegeink tilélési mutatdit és a
betegség kockazati tényezdit. Célunk volt, hogy 6sszehasonlitsuk a korabbi hazai, SSc-vel

Osszefiiggd haldlokokat az utols6 10 év adataival és a nemzetkozi szakirodalmi adatokkal.

2. Célul tuztik ki, hogy elvégezziik az ortopédidban-, a traumatologidban és a
reumatolégidban nemzetkozileg széles korben elterjedt, fels6 végtagi funkciot felmérd
,Disabilities of the arm, shoulder, and hand” (DASH) teszt hazai, nyelvi adapticidjat és

megvizsgdljuk annak alkalmazhat6sdgit SSc-s betegek korében.

3. Célunk volt, a mozgasképességet felmérd Onkitoltds ,,Health Assessment
Questionnaire” SSc-s betegek kovetésére modositott valtozatit (SHAQ) szintén adaptéljuk a
hazai viszonyokhoz és elvégezziik a pszichometriai vizsgdlatot gondozott SSc-s betegeink

korében.

4. Célkithzésiink volt az is, hogy polymyositises €s dermatomyositises betegeket az
aktiv gyulladast kovetden, kordan, 2-3 héttel a gyulladast jelzd laboratériumi értékek
stabilizacidja utdn, még a corticosteroid €s esetenként cytostatikum terdpia mellett, megfeleld
betegkovetéssel 3 hetes gydgytornakezelésben részesitsiink, és lemérjitkk ennek hatdsat az

izomstatuszra, a 1égzésfunkciora és a funkcionalis allapotara.

BETEGEK ES MODSZEREK

1. Halalokok és betegség kimeneteli tényezok vizsgalata szisztémas sclerosisban
tanulmanyunk sordn 1983 - 2005 kozott a Debreceni és a Pécsi Tudoméanyegyetemen
gondozott 366 SSc-s beteg klinikai adatait dolgoztuk fel. A betegek &tlagéletkora (xSD)
56.8£12.2 év, a nd/férfi ardny 315 / 51 volt. A sclerodermds bortiinetek kiterjedtségétol
fliggben és a klinikai adatok alapjan limitdlt- (1cSSc) és diffiz cutan SSc (deSSc)
alcsoportokra osztottuk a betegeket.

A betegek tilélési valdszintiségi adatait Kaplan-Meier gorbék segitségével dbrazoltuk,
a kiilonbozo tulélési adatok Osszehasonlitdsa log rank probdval tortént. Az egyvaltozds
analizissel szignifikdnsan nagyobb haldlozasi kockazatot jelentd tényezoket tobbvaltozés Cox
féle regresszios szamitassal is analizaltuk. Tobblépcsds szelekcidval végzett Cox-féle ardnyos
hazard szamitasi modellel meghataroztuk a legfontosabb elorejelz6 kockazati faktorokat.



2. A DASH kérdoéiv hazai adaptaciéja vizsgdlatiban 128 SSc-s gondozott beteg vett
részt: 116 nd, 12 férfi, 87 1cSSc-s, 41 dcSSc-s beteg, az atlagéletkoruk 55.7 £ 11.7 (2SD) év
volt.

A DASH és a roviditett QuickDASH kérddivek angol nyelvrdl torténd forditdsat és a
magyar kultirdhoz val6é adaptdldsit a nemzetkozileg elterjedt un. ,,0da-vissza forditési
moédszerrel” végeztiik el.

A Kanadabdl szarmazé DASH kérdéiv egy 30 kérdést tartalmazo f6 részb6l a DASH
— dltaldnos mozgasképességet felméré (DASH-AIt) és két vilaszthatd, nem kotelezd részb6l
4ll. A DASH-AIt részben 21 kérdés kiilonbozé mindennapos tevékenységekre kérdez ra, és a
véalaszban a beteg megjeloli, hogy milyen nehézséget jelent a tevékenységet elvégeznie. Ezt
kovetden 5 kérdés foglalkozik a kiillonb6z6 fizikai aktivitds mellett jelentkezd felsé végtag
fajdalom, zsibbadds, gyengeség és merevség tiineteivel. Végiil 4 kérdés a beteg felsd végtagi
tiineteire, valamint pszichés- és szocidlis problémainak dsszefiiggéseire kérdez ra.

A két nem kotelezd rész koziil az egyik a munkavégzéssel (DASH-M), a masik sporttal és
hangszeren jatszdssal kapcsolatos (DASH-SM) 4 - 4 kérdést tartalmaz. Szamitdsok utdn a
DASH index 0-t6l (legjobb allapot) 100-ig (legrosszabb éllapot) terjed.

A QuickDASH kérdéiv a DASH roviditett valtozata, a DASH-AIt részének kérdései
kozil csak 11-et tartalmaz, valtozatlanul tartalmazza azonban a két nem kotelezd részt a
DASH-M-et és a DASH-SM-et.

A DASH Kkérdéiv pszichometriai vizsgalatat 128 szisztémas sclerosisos betegen
végeztiik el. Munkdnkban a reumatoldgiai korképekre kidolgozott “Outcome Measures in
Rheumatoid Arthritis Clinical Trials, un. ,,OMERACT filter” néven kozzétett modszertani
ajanlast (,,igazsagérték”, ,diszkriminativ hitelesség vizsgalat”, ,,alkalmazhat6sag”) kovettiik.

Igazsagérték (,,truth”): Megegyezési hitelesség (,,concurrent validity””): A DASH és a
QuickDASH validédlasdhoz viszonyitdsi alapként hasonld jellegli, mar validalt Onkitoltos
tesztet, valamint a betegek kortorténeti, és fizikélis vizsgalatanak értékekeit hasznaltuk.
Valamennyi SSc-s beteggel a DASH mellett egy iddben kitoltettiink egy ,,36-item Short-Form
Health Survey” (SF-36) életmindséget vizsgdlé kérddivet, valamint az sHAQ tesztet.
Felmértiik a médositott Rodnan féle bérpontszamot (mRSS), majd az iziileti contracturdkat és
az izomerd statust is meghatdroztuk. A kiilonb6z6 klinikai dllapotokhoz tartoz6 paraméterek
és a DASH kozotti kapcsolatokat Spearman-féle korrelacioval vizsgaltuk.

A szerkezeti hitelességet (,,construct validity”) fokomponens elemzéssel végeztiik.

Diszkriminativ hitelesség (,discriminant validity”): Mann-Whitney U teszt
alkalmazasaval azt vizsgaltuk, hogy a fels6é végtagi tiinetek fenndllasit a DASH és a
QuickDASH pontszdmok mennyire képesek a kimutatni.

Megbizhatdsag (,,reliability””) mérése sordn, a kérd6iv egyes kérdéseire adott valaszok belsé
konzisztenciajit a Cronbach-alfa mutaté szdmolasaval értékeltiik. A reprodukalhatésagot
egymds utan két alkalommal, atlagosan két hét elteltével ismételten kitoltott DASH és
QuickDASH kérdéiv eredményébdl intraklassz korrelacios koefficiens kiszamitasaval
hataroztuk meg. Feltételeztiik, hogy az ismételt kitoltések ideje alatt a betegek éllapota
véltozatlan maradt.

A valtozasra valé szenzitivitas (,,sensitivity to change”) vizsgdlat céljabol a betegek 12
hénapos kovetése utdn, 76 beteg kérddives és fizikalis vizsgalatit megismételtiik. A betegek



HAQ indexének véltozasat alapul véve dsszehasonlitottuk a DASH pontszamok valtozasat (t-
préba).

Alkalmazhatésag (,feasibility”): Probatesztek: A magyarra leforditott és a hazai
viszonyokhoz adaptilt DASH kérddiv alkalmazhatdsdginak és érthet6ségének megitélése
céljabol a kérddivet 20 egymasutin kovetkezd betegnek adtuk 6ndlld kitdltés céljabol.

3. A szisztémas sclerosisos betegek szamara késziilt médositott Health Assessment
Questionnaire (sHAQ) kérdéiv hazai adaptaciojat és validalasat a DASH és QuickDASH
kérdéivek validdldsdval egyiitt végeztiik el gondozott SSc-s betegeinken. Az eredeti HAQ
magyarorszagi adaptacidjat 1998-ban Rojkovich és mtsai végezték el munkacsoportunk
részvételével, igy jelen munkankban ezt a validalt véltozatot hasznéltuk fel.

Az sHAQ 5 vizudlis analdg skédla (VAS) magyar nyelvi és kulturdlis adaptacigjat is a fentebb
mar emlitett ,,oda-vissza forditasi modszerrel” végeztiik el.

Az sHAQ pszichometriai értékelése a DASH kérd6iv validdlasi modszerénél
részletezett ,,OMERACT filter” ajanlés szerint végeztiik el.

A sclerodermas betegek részére modositott HAQ
Az eredeti HAQ 8 kérdéscsoportban Osszesen 20 kérdést tartalmaz. A kérdéscsoportok a
betegek Onelldtdsdra, mindennapos tevékenységeire vonatkoznak, ugymint O6ltozkodés,
testapolas, felallas, étkezés, jards, tisztilkodds, a fels0 végtag haszndlata, kéz hasznédlata, a
hazimunka. Az sHAQ kérddiv a fentiek mellett tovabbi 5 kérdést tesz fel a betegeknek arrol,
hogy mennyire akadalyoztdk a mindennapos tevékenységeiket az elmult héten 1. a Raynaud
jelenséggel- (Raynaud-VAS), 2. az ujjaikon 1év0 sebekkel- (borfekély-VAS), 3. A gyomor-
bélrendszerrel- (GI-VAS), 4. és a tiid6vel kapcsolatos problémadik (pulmonalis-VAS), végiil,
5. hogy a scleroderma betegséggel kapcsolatos Osszes probléma (SSc-6ssz-VAS) mennyire
akaddlyozta a mindennapos tevékenységeiket. Minden egyes kérdésre egy-egy 15 cm-es
vizszintes VAS vonalon kis fiiggéleges jel berajzolasaval kell vélaszolni ardnyosan a két
végpont, a “Nem akadalyoztak™ és “Nagyon sulyosan akadalyoztak™ kozott. A 15 cm-es VAS
értékét egyenként ugy adjuk meg, hogy ardnyosan dtszdmoljuk egy 0 és 3 kozé esd értékre:
azaz a kezdOponttdl cm-ben mért értéket megszorozzuk 0,2-del.

Az sHAQ indexet végiil igy kapjuk meg, hogy az eredeti HAQ 8 kérdéskor pontértékeit és a
fenti médon atalakitott 5 VAS érték szamtani atlagat vessziik. A sHAQ index értéke a legjobb
statuszt jelzd 0-tol a legrosszabb funkciondlis allapotot jelent6 3-ig terjedhet.

4. A fizioterapia alkalmazasa polymyositises (PM) és dermatomyositises (DM)
betegeken klinikai tanulmany sordn 9 PM és 12 DM miatt kezelt beteg (16 nd és 5 férfi)
vizsgélatat végeztilk. Az atlagos betegségtartam 46 + 45 hénap (xSD) volt. A betegeket 2
csoportra osztottuk: Az elsd, “korai rehabilitaciés” csoportba 10 beteg keriilt, 6 DM és 4
PM miatt kapta a kezelést. Atlagéletkoruk 50,6 £14,2 év volt, és ezek a betegek 2-3 héttel az
aktiv szak lezajlasa utdn keriiltek a Szigetvari Koérhdz Mozgasszervi Rehabilitacids
Osztéalydra. Valamennyi beteg szérum kreatin-kindz (CK) értéke legalabb 2 hétig stabil szintet
mutatott dllandé gydgyszerelése mellett, s az izomfédjdalma és az izomgyengesége nem
fokozddott. Ezen tilmenden szakorvosi vizsgdlattal a betegekrdl kimondhatd volt, hogy
tdljutottak a betegség aktiv szakén.



A masik, ,kréonikus allapoti betegek” 11 f6s csoportja, 5 PM-es és 6 DM-es
betegbdl allt, atlagéletkoruk: 44,1 +14,6 év volt. Olyan betegek voltak, akiknek, PM vagy DM
betegsége mar legaldbb 3 honapja nem mutatott gyulladdsos aktivitdst.

Klinikai és laboratériumi vizsgalatok: A fizikdlis és laboratériumi vizsgalaton kiviil
az izomfijdalom és a faradtsdgérzés valtozds meghatirozdsa céljabol hetente 10 pontos
skalakbodl allé kérddivet toltettiink ki a betegekkel. Az Onellitds és a mozgadsképesség
valtozasat a HAQ és a Functional Independence Measure (FIM) tesztekkel értékeltiik.
Izomerd vizsgélat: A térdextensorok és a véll abduktorok izomerejét egy Modus M393 tipust
dinaméméter, a kézujj flexorok szoriterejét Aesculap AD 141 dinamdméter segitségével
mértilk meg. A 16gz6izmok izomerejének véltozdsira a spirometria eredményekbdl
kovetkeztettiink. Piston PDD 301 tipusi spirométerrel meghataroztuk a forszirozott
vitdlkapacitdst (FVC), a forszirozott kilégzési aramlast (FEF25.75%,)) és az 1 masodperc alatti
forszirozott kilégzési volumen FVC-hez val6 aranyat (FEV,/FVC).

Fizioterapia: A torna naponta kb. 40 percig tartott, emellett masnaponként masszazst,
15 perces, 37-38 Celsius fokos iszapkezelést és szénsavas kadfiirdét alkalmaztunk.
Reggelente meleg iszap és dvatos masszazskezeléssel lazitottuk a vall- és a nyakizmokat,
valamint oldottuk az {iziiletek merevségét a gydgytorndra vald el0készités céljabdl. A torna
1égzést tamogatd gydgytornaval kezdddott, majd a torzs és a végtagok iziileteit dtmozgatd
nyujtassal, késobb izotonids-, valamint kis ellendllassal végzett gyakorlatokkal folytatodott. A
gyengébb izomcsoportokat fiiggesztoracs (Pannonia 2000) segitségével a graviticidés erd
csokkentése mellett torndztattuk. Hetente megszamoltuk, hogy az egyes mozgasgyakorlatokat
a beteg maximdlisan hdnyszor képes megismételni, a napi torna sordn ennek 65-70
szazalékaval gyakoroltattunk. Az egyes gyakorlatsorozatok kozott 3 perces pihendket
tartottunk, és minden gyakorlatsorozatot addig végeztettiink, amig a beteg nem jelezte, hogy
elfaradt. A beteg izomerejétdl fiiggden, a jobb adllapotu betegeknél S00 grammos ellenallast is
alkalmaztunk az egyes gyakorlatok soran.

A fizioterdpia hatdsdnak vizsgdlata sordn el0szor az izomerd- és a légzésfunkcios
értékek vdltozdsdnak a szdzalékos ardnydt hatdroztuk meg, majd az egy mintds T-prébaval
statisztikailag vizsgaltuk. A HAQ, a FIM és a VAS kérdbivek értékeinek valtozasit Wilcoxon
signed rank teszttel elemeztiik.

EREDMENYEK

1. 1. Szisztémas sclerosissal osszefiiggé haldlozas leggyakrabban cardialis,
pulmonalis, renalis érintettség és a sclerodermaval egyidejileg Kialakult malignus
daganat kovetkeztében tortént.

93 SSc-s beteg halt meg a 22 éves kovetési periddus soran, ebbdl 86 halalok
tekinthet6é az SSc kiovetkezményének. 65%-ban (56 eset) a halal oka tiidé és/vagy a sziv
elégtelenség kovetkezménye volt. Interstitialis tiid6érintettség volt a haldlok 20 esetben,
pulmonalis hypertonia 7 esetben, cardialis érintettség 26 esetben, cardio-respiratorikus
elégtelenség 3 esetben. Scleroderma renalis crisis okozott haldlt 16 betegnél, jelen
tanulmdnyunkban 6 esetben kézepes dozisu corticosteroid kezelés, 2 esetben gastrointestinalis
vérzés €s 2 esetben magas 14zzal jaré fert6zés - exicosis okozott.



Daganattal tarsult SSc 12 esetben (14%) okozott halélt. A gastrointestinalis traktus
sclerodermds érintettsége 8 esetben szerepelt haldlokként: malabsorptio, dysmotilitds és 4
esetben gorogdinnyeszerli érmalformatio miatt kialakult fatdlis vérzés kovetkeztében. Két
esetben a haldl oka sulyos infekcid volt.

Kaplan-Meier mddszerrel szamitva a dcSSc-s betegcsoport 6t- és tizéves tulélése
67% és 48.6%, mig az lcSSc-s betegek esetében ez 90.5% és 81.8% volt (p<0.001). A férfi
betegek 6t és 10 éves tilélése 78.3% és 66 %, mig a nék korében 84.9% és 73.6% volt (NS).
Az halélozéast tekintve a legnagyobb kockdzati tényezdnek a betegek cardialis és renalis
érintettségének kombindcidja volt, amely esetekben az 6téves tilélés 14%-os volt.

1. 2. A gastrointestinalis teleangiectasiak miatti fatalis vérzés és a pulmonalis
hypertonia (PAH) okozta halalozasok novekvo gyakorisagot mutatnak.

Hazankban ,,gérogdinnye” gyomrot SSc-s betegeknél csak az utébbi 10 évben irtak le
a leletekben, a PAH gyakorisdga a diagnosztika fejlédésével fokozatosan emelkedett.

1. 3. Tobbvaltozos analizissel meghatarozva a legerdsebb fiiggetlen rossz
prognosztikai tényezok a veseérintettség, az SSc kezdetén felfedezett malignus daganat,
a tartosan gyorsult vérsejtsiillyedés, a diffiiz borérintettség, és az idésebb életkor a
szisztémas sclerosis kezdetén voltak.

Kaplan-Meier médszerrel SSc-s betegeinknél a bdérpigmentacios eltérések, a diffiz
kiterjedésii sclerodermds bormegvastagodds, a vese-, a cardialis érintettség, a malabsorptio, az
anaemia fennélldsa, az 50%-ndl alacsonyabb FVC érték, az anti-topoisomeraz I pozitivitas, a
gyorsult vérsejtsiillyedés és/vagy rosszindulati daganat jelenléte rossz kimenetelt mutattak,
mig az anticentromer antitest j6 prognésisra utalt. A tobblépcsds szelekcidval végzett Cox-
féle ardnyos hazard vizsgalat a dcSSc-t, az SSc kezdetén az id0ds életkort, a veseérintettséget, a
gyorsult vérsejtsiillyedést, €s a malignus daganat egyidejii fenndllasat — hatdrozta meg a rossz
prognoézis legfobb kockazati tényezd csoportjanak.

1. 4. A szisztémas sclerosissal egyidejilleg kialakult malignus daganatok
leggyakrabban lymphomak, leukemiak, emlé-, tiido- és colo-rectalis carcinomak voltak.

A 366 SSc-s betegbdl 16 esetben diagnosztizdltunk az SSc kezdetétdl 4 éven beliil
malignus daganatot . A 16 beteg (3 férfi,13 nd; 6 dcSSc-s, 10 1cSSc-s) életkora az SSc
kezdetén 57,5 (50 - 68) év (median, als6-fels6 kvartilisok) szignifikansan magasabb volt, mint
a nem korai tumorosoké (t- teszt). A korai tumoros betegek klinikai adataiban egyéb
szignifikans kiilonbséget a nem tumoros betegekkel Fischer probaval elemezve nem taldltunk.

2. 1. Disabilities of the arm, shoulder, and hand (DASH) kérdéiv a Magyarorszagi
adaptacidja a nemzetkozileg standardizalt, in. ,,oda-vissza” forditasi médszerrel sikeres
volt.

A http://www.dash.iwh.on.ca _honlapon megtaldlhaté6 az eredeti angol és a magyar
nyelvii DASH és QuickDASH verzié.




Alkalmazhatésag, probatesztek: a 20 beteg a DASH tesztet atlagosan 9 perc 15s + 1
perc 48s alatt toltdtte ki, 100%-osan érthetének tartottdk, é€s tovabbi véltoztatist nem
javasoltak.

Pszichometriai értékelés 128 SSc-s beteg kozremiikodésével
Mind a 128 beteg eredményesen toltotte ki a DASH-AI tesztet, viszont a vélaszthaté DASH-
M részt csak 48 (37,5%) SSc-s beteg toltotte ki. Azoknak a betegeknek, akik kitoltotték a
DASH-M részt is, a DASH-Alt pontszdmuk lényegesen magasabb volt (p<0.05, by Mann-
Whitney U teszt), mint akik nem toltotték ki a DASH-M-t. A nem kotelezd6 DASH-SM
kérddivet csak 8 beteg (6,3 %) toltotte ki.

2. 2. A DASH és a rovidebb QuickDASH szisztémas sclerosisban hiteles és a
kovetés céljara kelloen szenzitiv, a felsé végtagi funkciot jol felméroé kérdoivek

Igazsagérték: Megegyezési hitelesség vizsgilattal a DASH és QuickDASH Alt és M-
részek pontszamértékei szoros korreldciét mutattak a HAQ és az sHAQ indexekkel, az SF-36
Fizikai Funkcié dimenziéjaval, és az sHAQ a betegek sclerodermdval kapcsolatos Osszes
probléméira kérdezd VAS vilaszértékével. A DASH-Alt és QuickDASH-AIt indexek
szignifikdns korreldciot mutattak a sclerodermds betegek Medsger-féle stilyossdgi skaldjanak
iziileti-in és muscularis indexével.

A strukturalis validitas vizsgalata soran valamennyi DASH és QuickDASH részek
esetében az unidimenzionalitds volt igazolhato.

Megbizhatésag mérés soran a DASH-AIt és a QuickDASH kérdéiv Cronbach alfa
értékei magas, 0,969 és 0,899 értékeket mutattak. A DASH-M és a DASH-SM alfa értékei is
kell6en magas belsd konzisztenciat jeleztek: 0.942 és 0.968.

A szélséértékek vizsgalatanal a DASH-Alt index csak egy, a QuickDASH-AIt index

pedig harom SSc-s betegnél jelzett legjobb (0-ads) értéket és nem mutatott egy betegnél sem
legrosszabb (100-as) értéket. A DASH-M és DASH-SM részek esetében 20.8% és 25%-ban
észleltiink legjobb (0-4s) értékeket, de legrosszabb (100-as érték nem fordult eld.
A rovid idén beliil végzett ismételt tesztelések soran a DASH-Alt és a QuickDASH-Alt
kérd6iv kozepes vagy j6 reprodukalhatésagot mutattak: ICC érték a DASH-Alt esetében 0.89
(95%CT 0.82-0.93), A QuickDASH-nal 0.87 (95%CI 0.79-0.92) volt. A DASH-M (n=9) és a
DASH-SM (n=6) csak a masodik és a harmadik mérések voltak analizalhatdak: 0.65 (95%CI
0.28-0.89) és 0.88 (95%CI 0.43-0.98).

Diszkriminativ hitelesség vizsgélat soran nem volt szignifikans kiilonbség az 1cSSc-s
és a dcSSc-s betegcsoportok teszteredmény dtlagai kozott sem a DASH tesztek, sem a HAQ-
DI, sem az sHAQ, sem az SF-36 dimenzid, sem a Rodnan bérpontszam eredmények esetében.
Ellenben, szignifikinsan magasabb értéket mutattak a DASH-Alt és a QuickDASH-Alt
valamint a DASH-M tesztek atlageredményei a kéz- vagy a vallcontracturdval jaré betegek
esetében, mint a contractura nélkiili betegcsoportokndl, a szimmetrikus polyarthritises,
polyarthralgids betegcsoportok esetében, mint a polyarthralgia nélkiilieknél, valamint a
proximdlis izomgyengeséget mutatd betegek esetében, mint a proximélis izomgyengeséget
nem mutatéknal.



A DASH- és a QuickDASH-AIt indexek ,,sensitivity to change” szdmitdsindl a
HAQ-DI-hez hasonléan mutattdk a betegek allapotdnak rosszabboddsit, de nem mutattak a
HAQ-DI alapjan javulonak itélt betegek esetében szignifikans javuldst (pontszdmcsokkenést).

3. Az SHAQ a legszorosabb 0sszefiiggéseket a mozgasszervek karosodasat
jellemz6 valtozokkal mutatta, a szervi érintettségek szamanak novekedésével pedig
egyre rosszabb allapotot fejezett ki.

Alkalmazhatésag: A probatesztek sordn a betegek nem javasoltak djabb mddositast
a kérdések szovegében, igy véglegesitettilk a magyar nyelvii sSHAQ-ot.

Diszkriminativ hitelesség: A dcSSc-s betegcsoportban az sHAQ és a HAQ indexek
magasabb (rosszabb) ért€keket mutattak, mint az 1cSSc-s betegcsoportban (p<0,05).
Borfekélyek fenndlldsa, jelentds térdextenzor izom gyengeség, vagy kéz-contractura esetén a
HAQ-DI és az sHAQ magasabb értékeket mutatott. A betegek altal bejelolt VAS értékek
osszhangban voltak az adott szervi elviltozds fenndlldsdval. fgy pulmonalis érintettség
esetében a betegek jelentdsen magasabb pulmonalis VAS értéket jeleztek, mint a
tiildéérintettség nélkiili betegek. Hasonl6an, a kimutatott nyeldcsd elvaltozas, vagy ujjfekélyek
fennalldsa esetében szignifikdnsan magasabb GI-VAS, ill. borfekély-VAS értékeket jeleztek a
betegek.

A HAQ-DI és a SHAQ értéke a szervi érintettségek szamédnak a novekedésével egyre
rosszabb dllapotot fejezett ki (ANOVA, p<0.001).

A reprodukalhatésag tekintetében magas ICC egyiitthatét szamitottunk mind a
HAQ-DI (0.96), mind az sHAQ (0.91) esetében. Az egyes VAS értékeket tekintve kisebb, de
j6 reprodukalhatdsagot jelentd ICC egyiitthatét kaptunk (Raynaud-VAS ICC=0.74, borfekély-
VAS ICC=0.79, gyomor-bél-VAS ICC=0.79, pulmonalis-VAS ICC: 0.88, SSc-0ssz-VAS
ICC=0.83). Az sHAQ bels6 konzisztencidja nem valtozott Magyarorszdgra torténd
adaptaciojat kovetden (Cronbach alfa: 0.91). Az egyes domainek kihagyasakor az alfa mutatd
jelentds valtozast nem mutatott (0.90-0.91).

Szélso értékek aranya (,ceiling floor effect”) a HAQ-DI esetében a legjobb
funkciondlis dllapotot jelentd (0) értékét az 1cSSc-s betegek kozott 10 betegnél, a dcSSc-s
betegeknél 2 esetben szamoltunk, mig legrosszabb funkcionalis dllapotot jelentd (3-as) értéket
csak egyetlen dcSSc-s betegnél taldltunk. Az sHAQ index esetében viszont csak egyetlen
1cSSc beteg ért el maximadlisan j6 (0-s) értéket, a dcSSc-s betegek kozott nem volt 0-s érték és
egyetlen SSc-s betegnél sem szamitottunk 3-as (leggyengébb) értéket.

4. 1. A laboratoriumi aktivitast jelzé paraméterek stabilizalédasa utan, 2-3 héttel
a dermatomyositis, vagy polymyositis aktiv tiineteit kovetéen az ellendrzott fizioterapia
biztonsagos és izomeroé fokozodast, megnovekedett vitalkapacitast, valamint
funkcionalis javulast eredményezett.

A 3 hetes fizioterdpidt kovetden valamennyi PM-es és DM-es beteg izombetegsége
inaktiv stddiumban maradt, a szérum CK értékek sem emelkedtek, kérd6iven a betegek
szignifikdns faradtsdgérzés csokkenést jeleztek. A “korai rehabiliticids” csoportban a vall
abductor izmok ereje 34 + 27 %-kal (p<0.05) novekedett, mig a masik két izomcsoport (a
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konyok flexorok és a térd extensorok) izomereje nem mutatott jelentds valtozdst. A
“krénikus allapotd betegek™ csoportjdban a proximaélis izmok (a véll abductorok, a konyok
flexorok és a térd extensorok) izomereje 46 + 34%-kal (p<0.05) javult és szintén erdsddtek
37 + 29%-kal (p<0.05) a distalis izmok (a kéz flexorok) is. Szignifikdns, 17 £21 %-os
(p<0,05) FVC novekedést mértiink a korai rehabiliticios csoportban, mig a FEF 55759 és a
FEV/FVC paraméterek nem mutattak jelentds valtozast a 3 hetes kezelés végén.

4. 2. A funkciévaltozas kovetésére a HAQ érzékenyebb és jobban alkalmazhato
eszkoznek bizonyult, mint a FIM

A korai rehabiliticiés csoport betegei koziill tobben lényegesen javultak az
onellatasukban. Akik nem tudtak feliilni és feldllni a kezelés elején, azok a vizsgalati id6
végére képessé viltak erre. Ez a funkci6javulds egyben mutatja azt is, hogy a betegek torzs €s
hasizom ereje is novekedett. A masszdzs és a meleg-fiird0 kezelés csokkentette az izmok
rigiditasat, és javitotta az iziiletek flexibilitdsdt. A HAQ funkciét felméré index majdnem
mindenkinél javuldst mutatott mindkét csoportban (p<0,05), mig a FIM score nem mutatott
szignifikdns véltozast egyik csoportban sem.

UJ EREDMENYEINK

1. 1. Hazdnkban eddig egyediildlldan nagy SSc-s betegcsoport tilélési adatainak
vizsgalatdval megallapitottuk, hogy a legnagyobb kockdzatot a veseérintettség, az SSc
kezdetén felfedezett malignus daganat, a tartésan gyorsult vérsejtsiillyedés, a diffiz
borérintettség, és az iddsebb életkor jelenti. A vildgon els6ként rdmutattunk arra, hogy a
cardialis, pulmonalis és renalis manifeszticiok mellett jelentds ardnyban észlelhetd a betegség
kezdetén fellépd malignus daganat, mint haldlok.

1. 2. Igazoltuk azt, hogy a vascularis malformatiébdl az un. ,,gorogdinnye gyomorbdl”
tortént fatdlis vérzés és a pulmonalis arterialis hypertonia okozta haldlozdsok ndvekvd
gyakorisdgot mutatnak. Ennek oka egyrészt a betegek hosszabb tilélése, masrészt a
pulmonalis hypertonia a szakmai ismeretek és a diagnosztika fejlédésével mind tobb esetben
kimutatotta valt.

2. 1. Hazankban elsOként alkalmaztuk a ,,Disabilities of the arm, shoulder, and hand”
(DASH) kérdoivet és sikeresen elvégeztiik annak hazai nyelvi és kulturdlis adapticidjat a
nemzetkozileg standardizalt, an. ,,oda-vissza forditasi médszer’-rel.

2. 2. Validaltuk a DASH és a rovidebb QuickDASH kérdéiveket, a vildgon elsOként
szisztémds sclerosisos betegeken. Megéllapitottuk, hogy mind a DASH, mind a QuickDASH

funkciot hitelesen felméréo kérd6iv szisztémas sclerosisban. Mindkét kérdoiv kello
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érzékenységgel mutatta a szisztémds sclerosis szovodményeként Ilétrejott felsd végtagi
funkcidkdrosodast. Kovetéses vizsgdlatban igazoltuk, hogy a DASH és a QuickDASH
kérdéivek a HAQ kérdéivhez hasonldan szenzitiven mutatjdk az SSc-s betegek funkcionalis
allapotdnak rosszabboddsat (valtozasat).

3. 1. Hazdnkban els6ként adaptéltuk és validdltuk a szisztémds sclerosisos betegek
szamara késziilt médositott Health Assessment Questionnaire-t (SHAQ). A kérddiv validalasa
sordan megéllapitottuk, hogy a sHAQ a legszorosabb 0Osszefiiggéseket a mozgisszervek
karosodésat jellemz6 valtozékkal mutatta, a szervi érintettségek szdmanak novekedésével
pedig egyre rosszabb dllapotot fejezett ki.

3. 2. A DASH és az sHAQ kozos vizsgélata sordn kiemeltiik annak jelentdségét, hogy
a DASH indexek szoros 0sszefiiggést mutatnak az sHAQ indexszel €s az SF-36 életmindséget
felméré kérdoiv fizikai funkcidt jellemzo értékeivel. Mindez azt mutatja, hogy az SSc-s
betegek teljes funkcidkarosoddsaért nagy részben a fels¢ végtagok funkcidkarosoddsa a
felelOs.

4. 1. Igazoltuk, hogy polymyositisben és dermatomyositisben a laboratériumi
gyulladdsos aktivitast jelzd értékek stabilizdloddsa utdn, mar 2-3 héttel a polymyositis vagy
dermatomyositis aktiv tiineteit kovetden, a betegek szdmdra az ellendrzott fizioterdpia
biztonsdgos és izomerd fokozddast, megnovekedett vitdlkapacitdst, valamint funkciondlis
javulést eredményez.

4. 2. Megallapitottuk, hogy a funkcidviltozds mértékének kovetésére a HAQ
érzékenyebb és jobban alkalmazhat6 eszkéznek bizonyult, mint a Functional Independence

Measure (FIM).

OSSZEFOGLALAS

Munkank célja a szisztémads sclerosisos (SSc) és az idiopathids gyulladdsos myopatids
(IIM) betegeink klinikai kovetése sordn Osszegyiijtott adatok alapjdn e betegségek
legfontosabb kockdzati és prognosztikai tényezdinek meghatirozdsa és a betegek
gondozédsaban jol alkalmazhat6 Gj mérési modszerek kifejlesztése, adaptalasa.

366 SSc-s betegen meghataroztuk a prognozis legfontosabb tényezdéit, melyek a
cardialis-, a vese-, a diffuz jellegli bérérintettség, az SSc kezdetekor az idOsebb életkor és a
tartdsan gyorsult vérsejtsiillyedés voltak. Jelen vizsgdlat szerint az SSc-vel egyidejiileg

kimutatott rosszindulati daganatok fenndlldsa szintén fontos, a tilélés szempontjabdl rossz
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prognosztikai jel. A korai, az SSc kezdetét6l 4 éven beliil felfedezett daganatokat kiilon
megemlitd kordbbi tanulmanyok és a sajat, hazai eredményeink szerint leggyakoribb az eml6-
, a haematoldgiai- és a tiidédaganatok el6forduldsa. Emiatt fontos az SSc kezdeti éveiben
célirdnyosan daganatok irdnydban sziirdvizsgilatokat végezni, foként az 50 éves kor felett
kezd6d6 SSc eseteiben.

A ,,Disabilities of the arm, shoulder, and hand” (DASH) kérdéiv hazai
a contarcturdk a betegség kezdeti szakaban a fels6 végtagokat érintik, ezen beliil is leginkabb
a kézujjakat. A kéz kisiziiletekben kialakul6 contracturdk oldédasanak, vagy progresszidjanak
szogmérovel torténd kovetése a gyakorlatban nem megoldhat6, emiatt mar tobbféle
kézfunkciét felmérd vizsgaldeljarast dolgoztak ki. Az onkitoltds funkcidt felmérd tesztek
elénye, hogy alkalmazasuk nem igényel specidlis eszkdzoket és szakmai gyakorlatot, viszont
a nemzetkozi kérddivek alkalmazasdhoz azok nyelvi és kulturdlis adaptacidja sziikséges. A
DASH és a rovidebb QuickDASH kérd6iv az ortopédidban-, a traumatoldgidban és a
reumatolégidban széles korben elterjedt fels¢ végtag funkcidt felméré teszt. Az SSc-s
betegeinken végzett validdlasi vizsgdlat eredményei alapjan a DASH és a QuickDASH hazai
adapticidja eredményesnek tekinthetd. A DASH kérddiv részek képesek differencidlni és
kovetni az SSc-s betegek felsd végtag funkcidinak karosoddsat. Munkank sordn kimutattuk,
hogy a DASH és a QuickDASH kérdéivek a reumatolégidban ismert Health Assessment
Questionnaire-hez (HAQ) hasonléan a funkciot hitelesen és szenzitiven felméré kérdéivek,
melyek alkalmazésa kiilonosen a fels§ végtagot érintd funkcidkdrosoddsok felmérésekor és
kovetésekor javasolt. A rovidebb és egyszeriibb QuickDASH egyezo korrelacidkat mutatott
az eredeti DASH kérd6ivvel, egyforman hiteles €s szenzitiv, ezért ennek alkalmazasat
elonyosebbnek tartjuk a mindennapi gyakorlatban. Vizsgédlatunk eredményei alapjan
hangsilyozzuk, hogy a fels6 végtagok karosodasa az egyik legfobb oka az SSc-s betegek
mindennapi €letben val6 akadédlyozottsaganak.

Tovabbi célunk volt, a mozgasképességet felméré Onkitoltds ,,Health Assessment
Questionnaire” (HAQ) SSc-s betegek kiovetésére modositott valtozatat (SHAQ) szintén
Magyarorszagra adaptaljuk és elvégezziik a pszichometriai vizsgéalatot 123 gondozott SSc-s
betegiink korében. A kibdvitett onkitoltés sHAQ a mozgasszerveken kiviil a bor-, a tiido-, a
nyeldcsd és a gyomor llapotdrol, valamint a betegség altalanos alakuldsarol is megkérdezi az
SSc-s betegeket. Eredményeink alapjan az sHAQ kérdéiv Magyarorszagra torténd adapticidja
sikeres volt. Az sHAQ index sulyosabbnak jelezte a beteg dllapotit tobb szervrendszer

érintettsége estén, valamint szignifikdns korreldciét mutatott az SF-36 kérddiv fizikai funkciot
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felmér6 dimenzidk és a HAQ-DI értékeivel. Szamitdsaink szerint azonban az SHAQ index
értékének a legszorosabb osszefiiggése a mozgasszervek karosodasaval kapcsolatos
mutatokkal volt €s nem volt igazolhaté kapcsolat a bor- a sziv- és a tiido allapotét jellemzd
tobbi klinikai paraméterrel. Az SHAQ VAS-felmérések értékeit Kkiilon, egyenként is
kovetni kell, mert azok megfeleld és gyors tdjékoztatdst nydjtanak a vascularis tiinetek
véltozasardl, a bor-, a tiido-, a nyeldcsd és a gyomor dllapotardl, valamint a betegség altaldnos
alakuldsarol.

Vizsgiltuk PM-es és DM-es betegeken az aktiv gyulladdsos szakot kovetéen
végzett fizioterapia hatasat. Gyulladdsos myopathids betegeknél az aktiv szakban a nem
megfelelden alkalmazott torna, fizioterdpia a gyulladasban 1év6 izmok nekrézisit okozhatja.
Remisszidban viszont mozgasterapia nélkiil az inaktivitds és a corticosteroid terdpia miatt
fokozodik az izomatrdfia és iziileti contracturdk is kialakulhatnak. A kordbbi években csak a
betegség késoi remisszid szakdban kezdték a fizioterapiat, amikor az izomzat jelentds része
mdr necrotisalt és a beteg véglegesen mozgaskorlatozotta valt.

PM és DM-es betegeket kozvetleniil az aktiv szakot kovetden, még corticosteroid és
cytostatikum terdpia mellett, szoros orvosi megfigyeléssel 3 hetes gydgytorna, massage és
iszapkezelésben részesitettiik, lemértiikk ennek hatdsit az izomstatuszra és a 1égzésfunkciora.
A fizioterapia ideje alatt a PM és DM-es beteginknél nem észleltiik a myositises tiinetek
aktivalédasat, sem a ,korai”’, sem a ,kronikus” rehabilitacios betegcsoportban. A
betegek izomereje valamennyi régiéban valamelyest novekedett, ezen felil a korai
rehabilitacids csoportban az izommiikodéssel 6sszefiiggé FVC lényeges javulast mutatott,
mig a FEF,s.754, és a FEV|/FVC értékek, melyek fiiggetlenek a 1égz6 izmok erejétél nem
véltoztak. Ez a vitdlkapacitdssal 0sszefiiggd javulds nagyon biztaté volt és valdszinii ezzel
fliggott Ossze a szignifikdnsan csokkent faradtsag érzést jelz6 VAS eredmény is.

Mindezek alapjan azt gondoljuk, hogy 2-3 héttel az aktiv myositisre utald tiinetek
megsziinését kovetéen, amikor az adott kezelés mellett a szérum kreatinin ért€ék nem
emelkedik, az izomer6 nem gyengiil, valamint a vérsejtsiillyedés és a szérum C-reaktiv
protein értékek normaél szintet mutat, nincs kiillondsebb kockdzata egy fokozatosan bevezetett
gyogytorna terdpidnak. A funkcidviltozas mértékének kovetésére a HAQ érzékenyebb és
jobban alkalmazhat6é eszkdznek bizonyult, mint a Functional Independence Measure (FIM)

teszt.
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