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ROVIDITESEK JEGYZEKE

ACR: American College of Rheumatism

ADL.: Activity of Daily Living

AHFT: Arthritis Hand Function Test: Arthritis kézfunkcids teszt

ARA: American Rheumatism Association

CDAI: Clinical Disease Activity Index - Klinikai Betegségaktivitasi Index

CHFS: Cochin Hand Function Scale - Cochin kézfunkciot felméré teszt

CRP: C-reaktiv protein

DAI: Disease Activity Index

DAS28-CRP: Disease Activity Score 28-CRP értékkel szdmolva

DAS28-ESR: Disease Activity Score 28 -vorosvértest sillyedéssel szamolva

DASH, QuickDASH: Disabilities of the Arm, Shoulder and Hand: A kar-, a vall-, és
a kéz mozgéskorlatozottsagat felmérd kérdoiv, illetve a roviditett valtozat

dcSSc: difflz cutan szisztémas sclerosis

delta FTP: delta finger to palm: ujjbegy tenyér tavolsag mérése két valtozéhdl

DIP: distalis interphalangealis iziletek

DMARD: Disease Modifying Antirheumatic Drugs

EScSG-Al: European Scleroderma Study Group Activity Index

EULAR: European League Against Rheumatism

EUSTAR: European Scleroderma Trial and Research Group

HAI: Hand Anatomic Index

HAMIS: Hand Mobility in Scleroderma: Kézmobilitasi Performance teszt

HAQ-DI: Health Assessment Questionnaire: Egészségi allapotot felmérd kérddiv

KFT: Keital Function Test: Keital funkcio teszt)

IcSSc: limitalt cutan szisztémas sclerosis

MAF: Multidimensional Assessment of Fatigue

MCP: metacarpophalangedlis iziilet

MHQ: Michigan Hand Questionnaire

MMT-8: Maunual Muscle Testing: 8 izomcsoportot manualis ellenallassal mért
altalanos izomerd felméro teszt

mRSS: modified Rodnan Skin Score: modositott Rodnan-féle bérpontszam



MSK: musculoskeletalis

OMERACT: Outcome Measures in Rheumatology: Reumatoldgiai vizsgélatokban
hasznalt méromadszerek validalasaval foglalkozo nemzetkdzi szervezet

PIP: proximalis interphalangealis izilet

PsA: arthritis psoriatica

RA: rheumatoid arthritis

ROM: range of movement: izileti mozgasterjedelem

Scleroderma Functional Score: mindennapi funkcionalis aktivitas sclerodermaban

SDAI: Simplified Disease Activity Index - Egyszertisitett Betegség Aktivitasi Index

SF-36: egészségi allapottal 6sszefliggd életmindséget felmérd kérdoiv (36-item Short
Form Health Survey)

sHAQ szisztémads sclerosisos betegek részére modositott HAQ kérddiv

SLE: szisztémas lupus erythematosus

SODA: Sequential Occupational Dexterity Assessment: Szekvencialis foglalkozasi
Ugyesség-értékelés

SSc: szisztémas sclerosis vagy scleroderma

TFR: tendon friction rubs: inhlively crepitatio

VAS: vizualis analog skéla

WHO ICF: World Health Organization International Classification of Functioning,
Disability and Health



1.1 BEVEZETES

A szisztémés autoimmun kérképek (kotészoveti betegségek) komplex, tobb
szervrendszert érinté progrediald, kronikus megbetegedések. (1) A mozgasszervek
érintettsége kiemelten jellemz6. A korképek kialakulasanak okai teljes részleteiben
nem ismertek, koz0s jellemz6jik a tartésan fennall6 autoimmun gyulladasos
folyamat, mely szdvet- és szervkérosodast, végeredményképpen pedig krénikus
funkciondlis k&rosodast és kovetkezményes irreverzibilis elvaltozédsokat okoz. (1,2)

A szisztémas sclerosis (szisztémas scleroderma, SSc) a bér, a mozgasszervek
¢és a belsO szervek érintettségével jard autoimmun betegség, melynek fO patologiai
jellemz6i az autoimmun gyulladas, a generalizalt artérias obliterativ vasculopathia és
a fokozott fibrosisra val6 hajlam, majd a kévetkezményes, tobb szervrendszert, igy a
mozgasszerveket is érintd atrofia. (1) Az SSc ritka betegség, 9:1 aranyban a nékben
alakul ki, a nemzetkozi adatok szerint incidencidja 1,2-43/1 000.000 lakos/év,
prevalenciaja 4-341/1 000.000 {6, a hazankban tortént felmérés soran a prevalencia
91/ 100 000 f6 volt. (3-7) Az eurdpai epidemioldgiai adatok magasabb, mig az
Azsiaban szamoltak alacsonyabb eléfordulast mutatnak. Az SSc két fo formajat
kalonitjuk el, a diffuz cutan szisztéméas sclerosist (dcSSc) és a limitalt cutan
szisztémas sclerosist (IcSSc). Tobbféle kornyezeti artalom is szerepet jatszhat a
kialakulasdban. Vegyszerek koziil a legfébb provokald tényezdk a szerves
oldészerek, a betegek kb. 1/5-1/6-4nak anamnézisében szerepel munkahelyi
vegyszer, f6leg szerves olddszer expozicio. Provokald tényezdként szerepe lehet még
a polivinilkloridnak, a kvarcpornak és bizonyos gydgyszereknek (bleomycin). (8)

A mozgasszervek érintettsége mindkét formaban nagymértékben befolyasolja
a betegek életmindségét. Az SSc leggyakoribb mozgasszervi tiinete a szimmetrikus
kézizuleti fajdalom/gyulladas és izlleti kontraktura, mely az irodalmi adatok szerint
46-97%-ban van jelen. (7-12)

SSc-ben kezdeti tinetkéent a Raynaud szindroma mellett a betegek kézizileti
fajdalmai hatterében az inakat és az izileteket finoman destruald, erosiv izileti
gyulladas (synovitis, és/vagy tenosynovitis) all fenn, mely hamar az izileti rés
besziikiiléséhez, kontrakturak kialakulasahoz vezet. SSc-ben a kéziziletek funkcidjat
szintén rontja a leggyakrabban itt megjelend subcutan calcinosis, az ujjbegyeken
kialakulo ischaemia vagy kalcium lerakodas okozta borfekélyek és a végpercek

csontjanak gyakori resorptioja. Proximalis izomgyengeség (féleg a vall és csipd



tertiletén), creatin kinaz (CK) szérumszint emelkedés szintén eléfordul SSc-ben. (7-
12)

A Pécsi Tudoméanyegyetem, Klinikai Kodzpont, Reumatoldgiai €s
Immunologiai  Klinikdja egy nagy hagyomanyokkal rendelkezé ,,Scleroderma
centrum”, mely nagyszdmu SSc-s beteg gondozasat latja el. Az utobbi id6északban
mérési mddszerek kifejlesztésében és validaldséban jelentds fejlodés kovetkezett be,
azonban, a betegség lefolyasanak kovetése még mindig nem megoldott. Az SSc
komplex és heterogén jellege miatt ajanlott vizsgalni és kdvetni a betegség
aktivitasanak szintjét, a mozgasszervi és belszervi kéarosodast, valamint a betegek
napi 6nallo tevékenységének mértékét és a betegekéletmindségét is. A scleroderma
ritka betegség, ezert nemzetkozi Osszefogasra van sziikség a pathomechanizmus
felderitésére és a leghatékonyabb terdpia meghatarozasara. A nemzetkozi
vizsgalatokban vald részvételhez egységes vizsgdlé moddszerre van sziikség ezért
fontos a nemzetkozileg alkalmazott kiilonb6zé klinikai mérémodszerek
Magyarorszagra torténé adaptalasa, szakmai validalasa. (13-15)

Klinikai munkdm és tudoméanyos vizsgalataink soran kulondsen kozel
kerlltem az SSc korképhez. Motivalt, hogy pontos vizsgalati eredmények révén
igazolhassuk a gyakorlati életben tapasztaltakat, feltérképezzilk a mozgasszervi
érintettség jellegzetességeit, sulyossagat, illetve az egészségi allapottal kapcsolatos
¢letminéségben bekdvetkezd valtozasokat. Tudomanyos vizsgélataim sordndontéen
az SSc-nek a mozgasszervekre és ezaltal az életminéségre gyakorolt hatasanak
tanulmanyozasat, illetve az izuleti érintettségek, és ezen belil kiemelten a kézfunkcio
vizsgalatat- és valtozasanak kovetését tiiztem ki célul. Emellett méas intézménnyel
egylittmiikodésben  tovabbi  klinikai  vizsgalatot folytattunk az intenziv

kézrehabilitacié hatasait vizsgalva.

1.2 A szisztémas sclerosis klinikai tinetei

A bor és a Kkiilonbozé szervek karosodasanak kialakulasaban harom
fontos folyamatnak van dontd szerepe. (16-18) Meghatarozo jellemzé a
vasculopathia, mely a kisartériak korosan fokozott vasospasmusan alapul kiilonboz6
kiilsé6 kornyezeti- és belsé immunpatologiai hatasok kovetkeztében. A koros
érreakcio kdvetkezmenyekent ischemias és reperfuzios karosodasok, endothelsejt- és
periférias neurogen laesiok alakulnak ki. A genetikailag hajlamos egyének

szervezetében mindezen folyamatok autoimmun gyulladast és koros mértéki
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fibrosist eredményeznek. A harmadik jellemzé a betegség f6 jellegzetessége, a
kollagén és mas extracellularis matrixkomponensek lerakodasaval jaro, progredialo
fibrosis.

SSc-ben az egyik f6 korai halalozast okozo szervi manifesztacid a Sziv- €S
tiidoérintettség. A cardialis érintettség gyakori és a betegség korai szakaszaban
kezdédik. Erintett lehet a pericardium, a myocardium és az ingervezetési rendszer is.
Pericarditis ritkan fordul el6, rossz prognosztikus faktornak tekinthets. A
leglényegesebb tényez6 a foltos myocardidlis fibrosis kialakulasa, melynek
kovetkeztében véaltozatos ingerképzési- és ingervezetési zavarok Iéphetnek fel.
El6szor a bal kamra diastolés, majd késobb a systolés funkcidja karosodik. A
szivizomzat megbetegedését a kis coronaridk laesioja és a myocardiumban is
eléfordulo kapillaris laesiok tovabb sulyosbitjak. (7,9,16,19)

SSc-ben a két f6 pulmonalis tlnet az interstitidlis alveolitis és pulmonélis
fibrosis, illetve a tiid6ben jelentkezd vascularis manifesztacio, az arteria pulmonalis
hypertonia (PAH). (1,10,11). Az interstitialis alveolitis és a kovetkezményes fibrosis
(interstitial lung disease, ILD) f6leg dcSSc-ben jellemzd, a tiidok basalis részén
kezdddik, de limitalt formaban is el6fordulhat. Jellemz6 korai tiinet a diffuzios
kapacitas csokkenése, majd késébb a vitalkapacitas is csokken és sulyos restriktiv
ventillaciés zavar alakul ki. A kezdeti 70% alatti forszirozott vitalkapacitas (FVC)
rossz prognosztikus jel. (7,19,20)

A gastrointestinalis tlinetek gyakoriak, és jelentds szubjektiv panaszt
okoznak a betegek szaméra. A szajnyitasi képesség csokken, a betegek 1/3-anal
jelentkezik a csokkent konny- és nyaltermelés, emiatt fogszuvasodasi hajlam is
jellemz6. Hypo-, illetve dysmotilitas jelentkezhet a nyelGcsében, és tartds reflux
oesophagitis jon létre, fibroticus stricturdk alakulhatnak ki. A hypomotilitds a
gyomorban, vékony- és vastagbelekben is megfigyelhet6. Ez intestinalis stasist és
kovetkezményes bakterialis tulnovést okozhat a vékonybélben. Malabsorptios
szindroma kialakulasa IcSSc-ben jellemz6. A kialakulé malnutritio és az intestinalis
pseudoobstructio miatt akar teljes parenteralis taplalas is szilkségessé valhat. A
gyomor antrumaban elhelyezkedé ritka vascularis malformatio, értagulat, az un.
,gorogdinnye gyomor” (gastric antral vascular ectasia, GAVE), mely occult verzést,
vagy életveszélyes vérzést is okozhat. Colorectalis dysfunctio, mely lehet diarrhoea,
obstipatio, széklet inkontinencia szintén gyakori SSc-s betegek korében, jelentdsen

befolyésolja a szociélis funkciokat és az életmindséget. (7,21)



A sclerodermés vesebetegség az un. scleroderma renalis krizis (SRC)
ujkeletti, malignus hypertonidval, gyorsan progredidlé azotaemiaval és uraemiaval
jaro, igen sulyos, életveszélyes allapot. Hatterében ischaemias vesekarosodas all,
masodlagos glomerularis kérosodassal. Az SRC megnovekedett vascularis
permeabilitassal, coagulatios cascad aktivaciojaval és fokozott renin szekrécioval
tarsul. Az SRC mortalitdsa a preventiv angiotensin konvertald enzim gatlo kezelés
mellett jelentdsen csokkent. (7,16,19)

Az elmult években a sulyos, életet veszélyeztetd belsé szervi tiinetek miatt, a
musculoskeletalis (MSK) tlinetek preciz vizsgalata héattérbe szorult, jollehet a
mozgasszervek érintettsége mindkét SSc formaban jellemz6, és nagymértékben
befolyasolja a betegek egészséggel 6sszefiiggd életmindségét. (22,23)

SSc-ben a betegek tobb mint 95%-anal jellemz6é a Raynaud szindréma korai
megjelenése a kezeken és sokszor a labakon is, mint a generalizalt vasculopathia els6é
tlinete. Egyedi problémaként kellemetlen zsibbadasérzést, fajdalmat és ligyetlenséget
okoz sok betegeknek. (1. abra, 2. abra)

1. &bra Raynaud szindréma jellegzetes klinikai megjelenése szisztémas

sclerosisban




2. abra Raynaud szindréma klinikai megjelenése szisztémas sclerosisban

—

DcSSc-s betegeken egy éven bellil, mig IcSSc-ben néhany év utan
polyarthritis alakul ki. Az izlleteket és az inakat finoman destruald, erosiv
gyulladas (synovitis, tenosynovitis) hamar az iziileti rés besziikiiléséhez vezet. A
gyulladdsos jelek mar korai betegségfenndllas esetén kimutathatéak finomabb
felbontasu ultrahang és méagneses rezonancia (MRI) vizsgélatokkal. Kés6i tiinetként
tobbszords izileti kontraktardk, sulyos keézdeformitasok sokszor észlelhetok. (3.
abra)

3. abra Szimmetrikusan jelenlévé kézizuleti kontraktUirdk és bértiinetek,
sclerodactylia, hypo- hyperpigmentatio, bérfekélyek szisztémas

sclerosisos betegen
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A tapinthat6 inhively-crepitatio (,,tendon friction rubs”, TFR) a korai diffuz
sclerodermara jellemz6 fontos tiinet. Jellegzetes bérelvaltozas, hogy az ujjak boére
vastagabba, feszesebbé, nehezen elemelhetévé valik. (sclerodactylia, 4. abra)

4. abra A kézujjakon jellemzé szimmetrikusan megjelené vastagabb, duzzadt

bérelvaltozas, sclerodactylia

Tovabbi bortiinetek a teleangiectasia és a subcutan calcinosis, illetve a
nehezen gyogyuld, gyakran szuperinficialodd ulcusok és gangrendk, melyek
tobbnyire ischaemias eredetiiek, de subcutan calcinosis talajan is kialakulhatnak (5.
abra). (7,13,22-27)

5. &bra A labfejeken szimmetrikusan, leginkdbb a nyomésnak kitett terileteken

megjelené calcinosisok és izuleti deformitasok szisztémas scleroisisban
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A Kklinikai tlinetek dcSSc esetén sulyossabbak, és gyakrabban fordulnak el6,
mint IcSSc esetén. DcSSc-ben stlyosabb a kapillarisok karosodasa, eltiinése,
(kapillarmikroszkopiaval igazolhatéan), az ujjsebek és ujjbegy-fekélyek kialakulasa,
az interstitialis tiidofibrosis, a csokkent vital- és diffGzios kapacitds, a nyel6cs6
meglassult miikodése, a mozgasszervi érintettség, valamint a sziv és a vese
karosodasa. Az ujjvégek felszivodasa, a teleangiectasia és az iziletek gyulladasa

kdzel azonos gyakorisaggal jelenik meg mindkét alcsoportban. (28)

1.3 A szisztémas sclerosis mozgasszervi tinetei

A mozgasszervi érintettség az egyik f0 tényezd a mozgaskorlatozottsag
kialakuldsdban és dramaian lerontja az SSc-vel él6 betegek egészségi allapottal
Osszefliggd életmindségét. A MSK érintettség nagyon gyakori SSc-ben, azonban
nagy eltérések vannak a kiilonb6z6 tiinetek megjelenési gyakorisaga kozott. Az
izlileti érintettség elsdsorban a kezeken jelentkezik, ez a legfontosabb tényezd, mely
mozgéaskorlatozottsdgot okoz SSc-ben. Sziikséges a kimeneti vizsgélati mutatok
kifejlesztése, és hatékony, célzott terdpia kidolgozasa a betegek tobbségét érinté
MSK tlnetek csokkentésére. Varju és munkatarsai, a PTE KK Reumatol6giai és
Immunoloégiai Klinika kutatéi angol nyelvii 6sszefoglald tanulmanyt készitettek az

SSc MSK érintettségére vonatkozoan. (29)

1.3.1 lziileti tiinetek szisztémas sclerosisban

Az izuleti tlnetek leggyakrabban a kezeket érintik és sulyos irreverzibilis
karosodashoz vezetnek. (30-35) Egy kanadai 6nkit6ltés online felmérésben 464 SSc-
s beteg vett részt (36). A betegek ¥-e jelzett megromlott kézfunkcidval kapcsolatos
panaszokat. A csokkent kézfunkcio izileti merevséggel és izileti fajdalommal jart az
esetek 81%-aban, izileti duzzanat pedig 61%-ban fordult el6. A 7286 SSc-s beteget
vizsgalo EUSTAR (European Scleroderma Trial and Research Group) kohorszban az
orvos altal végzett fizikalis vizsgalat eredményeként arthritis (nyomasérzékeny es
duzzadt izilet) minddssze az esetek 16%-aban fordult elé (dcSSc: 20%; IcSSc:
13,5%). Az izuleti kontraktarak eléfordulasi gyakorisaga 31% volt. Ezen klinikai
tinetek gyakoribbak voltak dcSSc-s betegeknél, és dsszefuiggésben alltak a sulyos ér-
, 1zom-, vese és az interstitidlis tiidéérintettséggel. A synovitis nagyon erds
Osszefliggest mutatott az emelkedett akut-fazis fehérjékkel. Kutatasaik kimutattak az

iziileti érintettség magas el6forduldsi aranyat SSc-ben. Az adatok szerint a synovitis,
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a kontraktdra és az inak gyulladasa ¢sszefliggésben allnak a sulyosabb betegséggel és
a szisztémas gyulladas jelenlétével. (23,29)

A Dbetegség korai, difflz alcsoportjaban az izileti panaszok vagy az
emelkedett akut fazis molekulak révén kénnyebben kialakul az izileti gyulladas és az
iziiletek mozgasbeszikiilése. Ezaltal a diffuz alcsoportban a funkcionalis k&rosodas
gyorsan és koran kialakul, a betegek felénél méar a betegség megjelenése utani elsé
masfél evben. (37) Mivel az izlleti tunetek (arthritis, arthralgia) akar a betegség
kezdeti tunetei is lehetnek, az arthritises beteg szdmara szikséges a differenciél
diagnosztikai eljarasok kidolgozasa, kilondsen azon esetekben, ahol az SSc-re
jellemz6 diffuz, korkords ujjduzzanattal (puffy fingers), ANA pozitivitassal vagy
koromagy-kapillaris elvaltozasokkal talalkozunk. (23,38) Egy 60 beteget felmérd 5
éves kovetéses vizsgalatban a diffuz ujj-oedema prediktiv tényezonek szamitott a
funkcionalis mozgaskorlatozottsagot terintve. Az izlleti fajdalom gyakori 23%-
81%-os elofordulasi gyakorisaggal. A fajdalom és az iziileti merevség befolyasolja a
funkciot és az egészsegi allapottal kapcsolatos életmindséget is. (36,39,40) Az
arthralgia dcSSc-ben gyakoribb a limitalt alcsoporthoz képest. (28,41) Ot tanulmany
meta-analizisében a radioldgiailag igazolhat6 arthritis megjelenése 26%-0s, mig a
Klinikailag igazolhato arthritis a betegek 23%-anal jelent meg. Nem talaltak
szignifikans eltérést e tekintetben a limitalt- és a difflz SSc-s csoport kozott. (42)
Egy nemrégiben az SSc-s betegek kdrében végzett nagy, multicentrumos prospektiv
tanulmanyban (DeSScipher) a legaldbb 2 nyomasérzékeny- és duzzadt izilet
megjelenési ardnya a kezeken 10 %-0s volt 2162 beteg felmérése alapjan. Sajat friss
adataink szerint is a nyomasérzékeny- és duzzadt izlletek leggyakrabban az
metacarpophalangeélis (MCP) izileti sorban és a csukldban jelennek meg. (43)
Alkalomszeriien talalkozhatunk a temporomandibularis iziilet érintettségével is. (44-
46) A csontvazrendszer érintettsége szintén gyakori. SSc-s betegek esetén
megnovekedett a rizikdja a csontritkulas kialakulasanak. (47)

Az izuleti érintettség vizsgalata SSc-ben képalkotd vizsgalatok révén
szamos tanulmany témaja volt. Rontgen-, ultrahang (UH) és magneses rezonancia
(MRI) vizsgalaton alapuld kutatasokat vegeztek. (24,44,48-64) A kezek rontgen,
valamint MRI vizsgalata jellemz6en erosiokat, iziileti rés sziikiiletet, osteophytakat
és az |. carpometacarpalis (CMC), az MCP- és a proximalis interphalangealis (PIP)
izileti sorokban is szimmetrikusan megjelend csontsclerosist mutat. A distalis
interphalangealis (DIP) izileti sor is érintett lehet 20%-72%-ban. (11) Jellemzdek a
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centralis erosiok és a subchondralis csontfelszin beroppanasa (,,gullwing”
deformitas). (53,65)

Az SSc-s arthropathia hasonlithat az erosiv osteoarthritisre vagy psoriasisos
izUleti gyulladasra az MCP-iziileti sort érintve, vagy rheumatoid arthritis (RA)-szer(i
képet is mutathat. Az MRI vizsgélat nagyon hasznos a pontos diagnozis
felallitdsdban és az SSc asszocialt arthropathia jellemzésében. (51) Néhany egyéb,
SSc-re jellemz6 elvaltozassal is talalkozhatunk Ugy, mint az erosio vagy a fokalis
resorptio az MCP és PIP fejecsekben (54), és az l.-es CMC izilet érintettsege. (48)
Radiologiai vizsgalatok sordn a kezeket vizsgélva az erosiok megjelenési
gyakorisaga 5%-40% kdzott van. (11) Egy tébb mint 5 éves kdvetési vizsgalat soran
az erosiv arthritis az esetek 24%-aban, az acroosteolysis az esetek 22%-aban, mig
flexios kontraktara a betegek 18%-anal volt jelen. (60)

iziileti réssziikiilet szignifikdnsan kevesebbszer fordul el SSc-s betegeknél
az RA-s betegekhez képest, azonban mindkét SSc-s alcsoport azonos mértékben
érintett. (50) Leggyakrabban a DIP iziiletek esetén talalkozunk réssziikiilettel, de a
kéz egyéb izuleteiben is gyakran megjelenik. (57) A juxta-articularis osteoporosis
prevalenciaja rontgenfelvételek alapjan igazolva 4% és 42% kozott van, nincs
kulonbség az 1cSSc-s és a dcSSc-s alcsoportok kozott. (53,55-57,66) Egy EUSTAR
altal végzett vizsgdlatban a klinikai synovitis erds Osszefliggést mutatott a
megemelkedett C-reaktiv proteinnel (CRP) mindkét SSc-alcsoportban. (23) Az akut
fazis reagensek korrelalnak a fizikai vizsgalat, a rontgen, az MRI, az UH és a
Doppler UH altal észlelt arthritissel. (23,24,28,48,67) Cuomo és munkatarsai (24)
arrol szamoltak be, hogy izlleti UH vizsgalattal az SSc-s betegeknél szignifikansan
alacsonyabb volt a synovialis proliferacio gyakorisaga az RA-s betegekhez képest.
Ultrahang vizsgalattal gyulladasos synovitist a sclerodermas betegek tébb, mint
felénél taldltak, valamint a csuklo és és a kéziziletek synovitise is hasonl6 aranyban
volt jelen RA-s betegekhez képest. (50) A 3 évnél rovidebb betegségidétartammal
rendelkezé betegeknél szignifikdansan magasabb volt a klinikailag észlelt synovitisek
el6forduldsa, mint a hosszabb betegségfennallasu alcsoportban, azonban az UH
vizsgalat altal talalt synovitisek gyakoribbak voltak és az eldfordulasuk hasonlo volt
a korai- és a késbi betegségstadiumu alcsoportokban. (25) Az UH vizsgélat jol
hasznalhaté az SSc-s betgek arthritises tiineteinek értékelésére, altalaban a color

Dopplerrel fokozott keringés, aktivabb gyulladas mutathaté ki. (61)
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A PET/CT is igéretes eszkoz a kotdszoveti betegségekben eldfordulo arthritis
felmérésére, mert a fluorodeoxiglik6z-18 (F-18 FDG) felvétel tlikrozi az izileti
aktivitast. (68)

A synovitis vizsgalatara 4 randomizalt-kontrollalt tanulmanyban (RCT)
talnyomorészt a 8 izlletcsoportot vizsgaldé modszert alkalmaztdk, mely az I-V.
MCP izlleteket egyben, a csuklok, a konyokok, illetve a térdek duzzanatat és
nyomaserzékenységét vizsgalja mindkét oldalon. (13,37,69-72,74) Ezekben az RCT-
kben nem volt szignifikans valtozas mérheté 12, és 24 hdnapon at sem, kivéve a
Scleroderma Lung Study | (SLSI) esetében. Itt szignifikdns csokkenést észleltek a
duzzadt iziletek szdmaban az egy éves utankdvetés alkalméval. (70)

Munkacsoportunk validalta az RA-ban alkalmazott betegségaktivitasi
indexeket SSc-s betegekre: DAS28 (DAS28-We: Disease Activity Score 28 iziilet és
a vorosvértest sullyedésérték vizsgalatdval, DAS28-CRP: Disease Activity Score 28
izllet és a CRP érték vizsgalataval), SDAI (Simplified Disease Activity Index) és
CDAI (Clinical Disease Activity Index). (43) Eredmeényeink szerint az RA-ban is
bevalt 28 izulet duzzanatanak (SJC) és nyomasra érzékenységének (TJC) vizsgalata,
a vorosvértest sillyedés/vagy a szérum CRP szintje, valamint egy vizuélis skéla
értéke alapjan kiszamolt dsszetett pontszdmok alkalmazhatok az arthritis értékelésere
sclerodermaban is. RA-ban az egyszeriibb mutatok (CDAI és SDAI) nagyon hasonld
eredményt mutattak a DAS28-We és a DAS28-CRP értékeivel, valamint a négy
betegségaktivitasi index (DAI) er6sen korrelalt egymassal is. (77) Az SSc-s
paciensek esetén a DAI-k és az altalanos egészségi allapotot felmérd kérdéiv (HAQ
RA-ben mért adatoknak. (78) Ezek az indexek inkdbb az izllet gyulladasos
komponensét mutatjdk SSc-ben, mint az izileti karosodast. Mind a négy vizsgalt
DALI alkalmazhat6 klinikai vizsgéalatokban és késdbb a napi klinikai gyakorlatban is
SSc-s betegek iziileti aktivitdsanak merésére és értékelésére. (74-80)

Az iziileti mozgasbesziikiilések (kontrakturak) a betegség nagyon korai
idoszakaban kezdenek kialakulni, ezért és az ér- és izomérintettség kialakulasanak
kockazata miatt is, mar a beteggel valo elso talalkozastol fogva érdemes nyomon
kovetni az izlletek mozgasait. Képalkoto eljarasok alkalmazasa mar itt sziikséges

lehet laborvizsgalatok mellett. Az iziileti bantalom és izuleti elvaltozasok az esetek

= sz
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6. &bra Jellegzetes kézkontrakturak szisztémés sclerosisban: az MCP
izuletekben extensiés-, a PIP- és DIP izlletekben flexios

mozgasbesziikiilés, a béron dcSSc-re jellemzé hypo- és hyperpigmentatio

7. abra Sulyos kézkisizuleti kontraktarak szisztémas sclerosisban, a tenyér

bérén szamos jellemzé teleangiectasiaval

Nincs konszenzus a szakirodalomban a kontraktira definialdsaban. Fizikai
vizsgélat alapjan a kiilonboz6 kutatdsokban a kontraktirak gyakorisaga 24% és 56%
kozott valtozik. (11,69,73) A kontrakturék kialakulasa viszonylag lassu és fokozatos,

de mér a betegség korai szakaszéban jelentkezik. (28,48,70,81) Bar a kontraktira
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els6dlegesen nem rontgen diagndzis, hiszen a felvétel beallitasatol nagymértékben
fugg, Blocka és munkatérsai a kéz rontgenfelvételek majdnem 90%-an mutattak ki a
flexios kontraktarak jeleit SSc esetén. (53)

Néhany klinikai tanulmany tobb kontraktarat talalt dcSSc esetén, és anti-DNS
topoizomeraz | (anti-topo |) antitest pozitiv betegek esetén, mint IcSSc-ben, valamint
az elébbi antitest negativ csoportban. (11,13,45,48,55,60,80,82) Kontraktdrak szintén
gyakrabban fordulnak elé ILD-ben szenvedd betegeknél, valamint aktiv ujjbegy-
fekéllyel és boéralatti mészlerakodassal rendelkezd betegek esetén is. (79) Az
osteoarticularis érintettség kedvezdtlen prognosztikai jel lehet. (83) Az izileti
kontraktarakkal rendelkez6 SSc-es betegeknél nagyobb valdszintiséggel alakul ki
sulyos érrendszeri- és izombetegség, és emelkedett CRP. (23) A tendon friction rubs
(TRF), inhively krepitacid jelenléte szintén korreldl a kontraktarakkal. (84) A
rontgenfelvétel altal is detektalt flexios izileti kontraktlrak dsszefiiggésben allnak az
ILD-vel, a csokkent FVC-vel, a nyelécs6 érintettséggel, és a HAQ-DI (1.sz.
melléklet) magas értékével. (48,57) A nagyizileti kontrakturék jelenléte el6rejelz6
faktor a scleroderma renalis krizis kialakulasaban. A kisizileti kontrakturak jelenléte
pedig a halalozas fliggetlen, rossz kimenetelt elorejelz6 prediktora SSc-ben. (85-86)

Carpal Tunnel szindroma az SSc korai jele lehet, melynek hatterében

altalaban vasospazmus kdvetkeztében kialakul6 ischaemia all. (87,88)

1.3.2 I1zomérintettség szisztémas sclerosisban

A vézizomzat érintettsége gyakori SSc-ben. A myopathia eléfordulasa SSc-
ben 5%-96% kozott mozog, fiiggéen az alkalmazott bevalasztasi kritériumtol: a
bevalasztds a beteg szubjektiv tunetein alapul vagy a fizikélis vizsgalat soran
megallapitott izomgyengeségen, vagy a CK-szint emelkedésen, vagy az EMG-,
izombiopsia eredményén, vaamint MRI-n talalt elvaltozasokon. (87-95) A nagy
szorast részben a sclerodermaval Osszefiiggd myopathia definiciojanak
valtozatossaga okozza, részben pedig myositis overlap-es betegek bevalasztasaval
vagy kizarasaval valé szoros osszefliggés magyardzza. (96) SSc-ben a hitelesitett
izomerd mérési modszerek hidnya megneheziti az izomgyengeség vizsgalatat, habar
a gyulladasos myopathiak diagnosztikus eszkdzrendszere adaptalhato. Egy EUSTAR
vezérelt kutatasban a dSSc-sek 37%-a, mig az IcSSc-sek 23%-a volt érintett. (87) A
manudlisan vizsgalt alacsony izomer6 értékek el6fordulasi aranya 10%-96% kozott

mozog. (73,90,93) A kutatasok tObbségében a beteg altal jelzett izomgyengeseg
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altaldban alacsonyabb aranyban van jelen (70), jelezve, hogy az izomérintettség
gyakran mérsékelt jellegii, a beteg észre sem veszi, vagy nem zavarja.

Az izomfajdalom eléfordulasi gyakorisaga 18%-86% kozott jellemzo.
(93,99,100) Klinikai tiinetként jellemz6 a szimmetrikus, proximdlis végtag
izomfajdalom- és gyengeség, azonban a distalis gyengeség szintén eléfordul. (93)
Alkalmanként taldlkozhatunk a nyakiextensor izomcsoport érintettsegével is.
(99,101) Az izomgyengeséget elsdsorban az SSc-vel 0Osszefliiggé myopathia
okozhatja, melyet el kell kiiloniteni egyéb tényezdktdl, ugy, mint az iziileti
mozgasbeszikiilés, vagy fizikai inaktivitds okozta izomatrophia, fesziilé bor,
malabsorptio, vagy arthritis miatti kévetkezmeényes izomvesztés. (8. dbra) Bizonyos
gyogyszerek pl.: statinok, antimalarias szerek, glucocorticoidok szintén okozhatnak
myopathiat. (96)

8. abra Silyos felsé vétagi izomatrophia szisztémas sclerosisban

Alap diagnosztikus tesztek a myopathia vizsgéalatara a laboratoriumi
vizsgalatok, ugy, mint a CK, aldolaz szint és a gyulladdsos markerek: vorosvértest
sllyedés, CRP. A CK normal szintje nem zarja ki feltétlenil a gyulladasos
myopathia jelenlétét. (100) Tovabbi szokasos vizsgalatok az autoantitest
meghatarozas, az electromyographia (EMG) vizsgalat, az UH, MRI vizsgalat, illetve

az izombiopsia.
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Az EMG érzékenysége a myopathia vizsgalatdban nagyon jo (81%-95%)
(90,100) a klinikai megjelenéstdl fliggetleniil (90), és jobb, mint az MRI (70) vagy az
izombiopszia. (90,93,96,100) Fontos, hogy megkilonboztessik a nem gyulladasos
myopathiat és az izomatréfiat a myositistdl. Ebben nagyon sokat segithet az UH
vizsgélat és az MRI vizsgalat specialis lehetdségei - BOLD MRI -, mely érdemi
informéaciokkal szolgdlhat a myofibrillaris  struktdrarél és a vazizom
mikrocirkulaciéjardl. (102)

A legUjabb adatok azt mutatjak, hogy az SSc-myositis overlap szindrémas
betegek esetén megndvekedett a pulmonalis fibrosis és a szivbetegség miatti
halalozas a myositis nélkiil €16, illetve a polymyositises betegekhez képest. (103)
Egy masik vizsgalatban (104) az SSc-myositis overlap szindroma eléfordulési aranya
5,7% volt, és az 5 és 10 éves kumulativ talélési arany a diagndzisbdl 82% és 68%
volt az SSc-myositis overlap-ben, és 93% és 87% az SSc csoport esetén. A
tobbvaltozos talélési elemzés egy korrigalt kockazati ardnyt mutatott 2,34 (95% CI
1,09-5,02) az SSc-myositis overlapben az izomtlnetek nélkuli SSc-hez képest. A
myositis fliggetlen rizikotényezOnek szamit a szivérintettség ¢és a balkamra
dysfunctio kialakuldséban. (100) Szivbetegségben szenved6 SSc-es betegeknél
gyakrabban volt kimutathatd myositis megndvekedett CK szinttel. A SSc-myositis
fennallasa esetén a szivizomgyulladas gyakran ingerlletvezetési probléméakhoz is
vezetett. (92,100,105) Az SSc-myositis overlap anti-PM-Scl vagy anti-Ku
antitestekkel altalaban jo progndzist mutat. (106-113) Masrészt a klinikailag jelentds
izomgyengeség rendszerint kedvezétlen prognédzist jelent. Egy nagy vizsgalat
Kimutatta, hogy az SSc-ben az izomgyengeség sulyossaga Osszefuggésben all a
HAQ-DI-vel (1. sz. melléklet) és a rossz betegségkimenetellel. (114) Az
izomgyengeség szamos klinikai paraméterrel allt 6sszefliggésben: a diffaz
borfolyamattal, a magas modositott Rodnan-féle bérpontszammal (MRSS: a
bérmegvastagodas mérésére alkalmas maodszer, és a betegség aktivitasat is mutatja).
(93) Szintén osszefliggést mutat az izmok gyengesége a betegségfennaléassal, a
synovitisek szamaval, a csokkent forszirozott vitalkapacitassal (FVC <70%) és a
magas CK értékkel. Egy kanadai Scleroderma kutatdcsoport adatbazisaban (115) a
betegek 5,6%-anak volt emelkedett CK szintje, amely 0sszefliggesben volt a rossz
taléléssel. A betegek kozel 10%-anak volt a korel6zményében myositis vagy
myopathia. A sUlyos izomérintettség egyitt jar a rosszabb betegségkimenetellel,

kilénosen korai dcSSc-ben, anti-topo | vagy anti-RNP antitestek kimutathatosaga és
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ILD esetén. Egy retrospektiv vizsgalatban 35 SSc-s paciens esetén a betegek 13%-
anak volt csak negativ eredménye az izombiopszian gyulladds és necrosis
tekintetében. (100)

1.3.3 Az acroosteolysisszisztémas sclerosisban

A kézujjak distélis végpercének resorptioja, mas néven acroosteolysis (9.
abra), az SSc altalanos jellemzdje, melynek eléfordulasi gyakorisaga 9-63% kozott
van. Ez progressziv lehet, mint ahogy ez megfigyelhetd volt egy 5 éves nyomon
kovetési idoszak alatt a betegek 22%-anal. (60) Osteolysis eléfordulhat a test mas
részein is, beleértve a labujjakat, a bordakat, az ulnat és a mandibulékat.
(25,44,48,55) Az ujjak distalis végpercének resorptioja szignifikansan gyakrabban
megfigyelhetd az ujj-fekélyek, az extra-articularis calcificatio, az ILD, a csokkent
FVC, a nyel6cs6 érintettsége, vegul pedig a sulyosabb betegség kimenet mellett.
(48,57,62) A digitalis fekélyek jelenléte elére jelzé faktora az acroosteolysisS
progresszidjanak. (60) Logisztikai regresszios analizis alapjan, a calcinosis és az
artéria  pulmonalis nyomasfokozodas (PAH) 6sszefliggésben allnak az
acroosteolysissel, mint fliggd valtozok. (48) Az acroosteolysist &ltalaban rontgen
felvételen vizsgaljak; habar az UH érzékenysége is hasonld. (61)

9. dbra Az ujjak végperc rovidulésével jard csont-resorptioja szisztémas

sclerosisban
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1.3.4 Az inak érintettsége szisztémas sclerosisban

Az inak érintettsege fontos vizsgalandd tiinet SSc-ben, kiléndsen a betegség
elsé éveiben. Az inak gyulladasa esetén tapintaskor érezheté horopogas-szerii érzetet
tendon friction rubs-nak (TFR) hivjuk, ez a betegség sulyossaganak egyik markere
(jelenléte utalhat sulyosabb bels6 szervi érintettségre is). A tenosynovitisre jellemz6
az in valddi gyulladasa, fajdalma és néha duzzanata. (33,116,117) AZ EUSTAR
adatbazisban a TFR el6fordulasa SSc esetén 11%. Jellemzden mind limitalt-, mind
pedig a diffGz cutan alcsoportban, minden betegségstadiumban megjelenhet, azonban
gyakrabban fordul el6 korai dcSSc-s betegek esetén a kaukdzusi rasszban.
(23,28,71,117) A TFR altaldban egyszerre tobb régioban jelenik meg. (75,87,117) A
leggyakrabban érintett tertiletek a bokak (tibialis anterior és posterior, Achilles- és
peroneus in), csak TFR-es betegeket vizsgalva 59%-0s gyakorisaggal, ezt kovetik a
kézujjak flexor és extensor inai 43%-0s, majd a térdek (patella in) 37%-0s
megjelenési gyakorisaggal. A csuklok esetén 36%-0s, a konydkok esetén (triceps in)
25%-0s, a vallak esetén pedig 9%-os gyakorisaggal talalkozunk inhively
creapitatioval.

Amennyiben a fizikai vizsgalat sordn tenosynovitis gyanithatd, a diagndzist
meg kell erdsiteni UH vizsgélattal. Az UH &ltal kimutatott tenosynovitis szoros
Osszefliggesben all a magasabb mRSS-sel, az anti-topo | antitest jelenlétével, az
aktivabb és a sulyosabb betegséggel. Nagyobb valdszinliséggel fordult el6 TFR az
okolképzéskor mérheté nagyobb ujjbegy-tenyér tavolsaggal jard esetekben, illetve a
tobb fajdalmas és duzzadt izllettel rendelkez6 betegeknél. (75) MRI vizsgélattal
igazolhat6 tenosynovitist az SSc-s betegek 11%-anal talaltak. (59)

A TFR elbrejelz6 faktornak szamit korai dcSSc esetén. (71) A TFR
egyértelmii Osszefliggésben van a magasabb HAQ-DI értékkel és a betegség
aktivitasaval. A tobb mint két régidban jelenlévé inhlively creptatioval rendelkez6
betegek esetén magasabb a kockézata a scleroderma renalis krizis kialakulasanak, a
sziv- és gyomor-bélrendszeri komplikacioknak az intiinettel nem rendelkez6
betegcsoporthoz képest. Az inhiively crepitatioval rendelkez6 betegek talélési esélyei
rosszabbak. (87,120)
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1.3.5 A szisztémas sclerosis fizioterapiaja

A fizioterdpia SSc-ben team munké&ban végezve a gondozési tevékenység
soran a terapia szerves részét képezi, minden esetben egyénre adaptalt. Gyulladasos
mozgasszervi  tlnetek esetén elsédleges célunk a  fajdalomcsillapitas,
gyulladascsokkentés, a meglévé funkcionalis allapot megbrzése és a progresszid
megéllitasa, lassitasa kiegészitve a gyogyszeres kezelést. A beteg kezel6orvosaval
valéd konzultacié segiti meghatarozni céljaink alapjan az alkalmazand6 kezelési
technikainkat. izileti gyulladas-, és fajdalom esetén az iziiletek helyes nyugalomba
helyezési technikédinak betanitasa mellett az érintett izlletek mozgasterjedelmének
megbrzése az egyik legfontosabb teendénk. Tovabbi feladatunk a tartos inaktivitassal
jaro  szovédmények megelézése: pneumonia-, thromboembolias prophilaxis,
myopathia ¢és kontraktira prevencid. Az eloébbi okokbol ¢és az esetleges
tid6érintettség megel6zésére, illetve kezelésére alapvetd a 1égzétorna betanitasa. A
gyakorlatok a diaphragmalis- és a szegmentalis 1égzés megtanuldsat és mindennapi
alkalmazésat célozzak és segitik. (122,124,126,141)

Inaktiv (nem gyulladasos) mozgéasszervi tinetek esetén kezelési céljaink és
terépias lehetéségeink nagymértékben kibdviilnek, a fizioterapia moddszereinek
szélesebb spektruma alkalmazhat6. Legfontosabb feladat az izliletek mobilitdsanak
fenntartasa az izuletvédelem szabéalyainak betartasa mellett. Az izomzat (térzs
és periférids végtagizomzat) erejének megtartasa és fejlesztése sziikséges. A
betegség egyik legmarkansabb tiinete (kiemelten dcSSc esetén) a bér
megvastagodasa. Az involvalt bér alatti izomzat gyorsan atrophizalhat, erésitése tobb
szempontbdl is rendkivil fontos (keringésjavitas, erdsités, borfolyamat javitasa).
(7,27) A légzétorna betanitasa és gyakoroltatdsa mellett a mellkasmozgésok
fenntartasat is segitenlink kell (proprioceptiv neuromuscularis facilitdcié-PNF,
intercostalis légzéstechnika, vall flexio és abductio). A betegség kdvetkeztében
sulyos kezdeformitas alakulhat ki. Az MCP iziuletekben extensios-, a PIP izileti
sorban flexios kontraktirak alakulnak ki, jellemzéen a csukld és a hiivelykujj
mozgasai is besziikiilnek. Romlik a kézfunkcio, csokken a szoritoer6. Megtanitjuk a
betegnek a kézfunkcio-javitd, manipulacio-fejlesztoé tornagyakorlatokat, illetve a
mar kialakult kontraktirdk nyujtasi-oldasi lehetdségeit kezelés és megel6zés
céljabol, (stretching, PIR, passziv bemozgatas, helyi melegkezelés). A kézfunkcio
megobrzése nehéz feladat. A sclerodermas kéz kialakulasanak kezdeti, oedemés

fazisdban sem a hideg, sem a melegkezelések érdemben nem segitenek, ilyenkor
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keringésjavité infuzidkat érdemes adni. Az ischaemiéds eredetli kontraktirakat
tulerdltetve tornaztatni, hosszabb idére nyujtva, sinbe rakni nem szabad, mert az az
ischaemiat, igy a mozgasbesziikiilést is fokozhatja. Gyakori panaszok kozott szerepel
a microstomia, az ajkak nyithatésaganak folyamatos csokkenése, a szajmozgasok
besziikiilése, mely akar sulyosan akadalyozhatja a szajhigiéne biztositasat és a
mindennapi étkezést is. Ajanlott az arctorna és az artikuléciés gyakorlatok
végzése, melyeket az arc- és a mimikai izmok masszazsa utan célszerii elvégezni,
majd a tornat az ajkak koruli izomzat nyQjtasaval érdemes zarni. Nyelési nehézség
esetén sokat segitenek a panaszok csokkentésében a nyelv-, és nyelési gyakorlatok.
A Raynaud szindroma esetén a hideghatéstdl vald dvakodas, a kezek és labak
melegen tartasa elengedhetetlen, mivel a hideghatas vasospasmust okozhat a kéz-,
labujjak ereiben, sOt a belsdszervi artéridkban is. Az ujjak vérelldtdsa sulyosan
karosodott, gyakoriak rajtuk az ischaemias fekélyek, gangraenék is, melyek kénnyen
superinficidlodnak, ezért ilyen esetben a nagyobb fertdzésveszéllyel jard eljarasok
igen veszélyesek lehetnek (pl.: Uszas, vizes kezelések). A tlinetek enyhitésében és a
fajdalomcsillapitasban segithet az autogén tréning. A fizikalis teljesitOképesség
folyamatos alloképesseégi tréningprogrammal tarthat6 fenn, mely a kezelGorvos
javallata utan a sétat-, esetleg a kocogast és a biciklizést (elsésorban szobakerékpar)
foglalja magaba, melyek koziill a leginkabb megfelelot érdemes hetente két-
haromszor a beteg napirendjébe iktatva végezni. (121-146)

A fizikoterapids kezelések kozul a kezelGorvos javaslata alapjan az
elektroterapia esetén érdemes igénybe venni az iontophoresist, az interferencia, a
szelektiv ingeraram terapiat, valamint a TENS (Transcutaneous Electrical Nerve
Stimulation, elektromos ideg- és izomingerlés béron keresztiil) kezelést. (129) Lazitd
kezelésként elsdsorban az dvatos masszdzs javasolt. A szakirodalomban a klasszikus
svédmasszazs ¢és a kot6szoveti masszdzs alkalmazésat javasoljak. (140) A
betegséggel jaro érsziikiilet kovetkeztében rossz a bor oxigén ellatottsdga. Masszazs
segitségével érstimuldld hatést ériink el, mely felpezsditi a bér folyadéktartalmat,
csokkenti a végtagok duzzanatit, a hajszalér keringés javitdsaval ndveli a bor
homérsékletét, valamint helyileg és reflexes uton fajdalomesillapité hatasa is van.
Lanolinos, E és A vitamin tartalmd krémek javasoltak, hogy masszazs kdzben
megvédjék, és egyben taplaljak, hidrataljak a boért. Ajanlottak a széraz
melegpakolasok (38 C°-o0s, 15 percig, pl.: paraffin), Ugyelve arra, hogy a melegitett

tertilet nehogy seriljon, talheviljon, mely sajnos a nem megfelelé bérkeringés miatt
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eléfordulhat. Nedves melegpakoldsok nem ajanlottak, mert fert6zésveszéllyel jarnak
az érintett teriileten 1évé akar mar apro borsériilések esetén is. Tovabbi ellenjavalt
kezelések a hideghatassal jaro terapidk, az oedemas ujjak stretchingje és tulzasba vitt
tornaja, a kezek tartos sinezése és ortéziskezelése, illetve sebek esetén a vizes kezelés
és Uszas. (141-143)

Sajnos csak néhany tanulmany vizsgalja a MSK fizioterdpia hatékonységat,
melyek kézizileti mobilizal6 gyakorlatokat, paraffin viaszkad kezelést, kot6szoveti
masszazst, manualis nyirokdrenazst és betegoktatast alkalmaztak. (140-144) Néhany
kivételtol eltekintve - példaul a kezek mobilitasa, szoritberd - az eredmenyek
altaldban eltiinnek; ebbdl adodéan ezeknek a konkrét programoknak
folyamatosaknak kellene lenniik, vagy ajanlott 6ket rendszeresen megismételni a
jétékony hatasuk fenntartasa érdekében. (125,137,142,145) A legUjabb tanulmanyok
és ajkak kezelésére is (130,131), valamint a betegek atfogd rehabilitacidjara is
Osszpontositanak. (122-146)

1.4 Kérdoivek és fizikalis vizsgalatok szisztémas sclerosisos betegek
egészségiallapotanak és mozgasfunkciojanak felmérésére és

kovetésére

1.4.1 Egészségi allapotot és mozgasfunkciot felméro kérdéivek sclerodermaban

Az altalanos egészségi allapotot felméré kérdéiv (Health Assessment
Questionnaire) indexe (HAQ-DI) kétségtelenil a legfontosabb, teljes mértékben
validalt mérémodszer a mozgasfunkcio felmérésére a reumatoldgiai gyakorlatban és
SSc-ben. (13,147,148, 1. sz. melléklet)

Az eredeti ,Health Assessment Questionnaire” (HAQ) (152) 8
kérdéscsoportba osztva 0sszesen 20 kérdést tesz fel. A kérdéscsoportok a betegek
Onellatasara, mindennapos tevékenységeire fokuszalnak, a kovetkezd témakban:
0ltozkodeés ¢és testapolas, felallas, étkezés, jaras, tisztalkodas, a fels6é végtag
hasznalata, a kéz hasznalata és a hazimunka. A betegeknek kérdésenként meg kell
hatarozniuk, hogy milyen nehézség aran képesek az adott feladatot elvégezni, mely
nehézség szerint fokozddva, kerdésenként 0-t6l maximum 3 pontig értékelhetd.
Kérdéscsoportonként a tevékenységekben segité személyekre, illetve a killonb6z6
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segédeszkdzOk hasznélatara is rakérdez. Az dsszegzésnél minden kérdéscsoporton
beliil a legmagasabb pontot éré valasz értékét kell figyelembe venni. Amennyiben a
beteg az adott kérdéscsoportnal segité személy vagy segédeszkoz igénybevételét is
bejeldlte, ugy arra a kérdéscsoportra legalabb 2 pontot kell adni, még akkor is, ha a
beteg a témaban csak kisebb pontokat ér6 valaszokat jelolt be. A HAQ-DI végil a 8
kérdéscsoport értékének a szdmtani atlaga, 0 és 3 kozé esé szam.

A nagydozisu versus alacsonydozisu D-penicillamin gyogyszervizsgalat (73)
soran megallapitottak, hogy a HAQ-DI értéke eldrejelzi az SSc betegség kimenetelét.
Tovébba, a HAQ-DI egyike a nemrégiben kifejlesztett un. CRISS-nek (6sszetett
betegségallapotot jelzéindex dcSSc-ben) (148), amely a kutatdsokban a terapias
valasz értékeléséhez nyujt segitséget. Rannou és munkatarsai (150) megallapitottak,
hogy SSc-ben a kezeket érinté mozgaskorlatozottsag a legfontosabb meghatarozo
tényez6je a HAQ-kal mért 0sszfogyatékossdgnak SSc-ben. Johnson kanadai
kutatOtarsaival az SSc-s betegek egészséggel Osszefliggd életmindségét és
funkciondlis allapotat hasonlitotta 6ssze (151,152) egyéb reumatoldgiai korképekkel.
Kovetkeztetéseik szerint a fizikai egészséggel 0sszefliggd életminéség rossz SSc-
ben. A mozgaskorlatozottsag dsszefliggésben van a 11-nél tobb nyoméasérzékeny
pont jelenlétével, a magas mRSS-sel, illetve az izlleti- és gyomor-bélrendszeri
érintettséggel. Eredményeik alapjan az SSc jobban kéarositja az izileteket, mint az
arthritis psoriatica, és az SSc-s betegek er6sebb fajdalmat élnek at, mint az RA-S
betegek. Cole téarsaival (153) célul tiizte ki, hogy megvizsgalja SSc-s betegek
korében a HAQ-DI szerkezeti hitelességét, illetve 6sszehasonlitsa hasznalhat6sagat
az RA-ben tapasztalt eredményekkel Osszevetve. Kovetkeztetésként javasoljak az
egyfaktoros HAQ-DI alkalmazasat a jovébeli scleroderma kutatdsokhoz. Allitjak,
hogy a HAQ-DI értéke Osszehasonithaté a sclerodermas és korai RA-s betegek
kozott. (153) Khanna kaliforniai kollégaival (154) vélaszt keresett arra a kérdésre,
hogy a HAQ-DI kérdbiv végeredménye fiigg-e attol, hogy a segédeszkdzok
kérdéskorét figyelembe veszik-e a pontszamitasban, vagy nem. Megvizsgaltak, hogy
a HAQ-DI értéke kozott van-e kilonbség, ha segédeszkozzel egyutt, vagy anélkil
kalkulalnak, és a végeredményben megmutatkozik-e a két kilon szamitasi mod
jelentdsége. Kovetkeztetéseik szerint amennyiben a beteg hasznél segédeszkozt vagy
kér segitséget a felmért funkcidk teljesitésehez, akkor a szamolashoz at kell sorolni a

beteget az enyhe kategoOridbdl a mérsékelten mozgaskorlatozott kategoridba.
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Ajanljak, hogy a jovobeli klinikai vizsgalatok sordn az értékeléskor ¢és a
pontszdmitashan vegyék figyelembe a segédeszkdz hasznalatot. (154)

Brower és Poole Uj-mexikéi szerzéparos a Durudz-kézindex (DHI, 2. sz.
melléklet), vagy mas néven Cochin kézfunkciot felméro tesztet SSc-s betegek
felmérésére validalta. (155) A Cochin kézfunkcios teszt 18 kérdésbol all, melyek a
mindennapi funkciokra vonatkoznak: konyhai feladatok, 6ltozkodés, tisztalkodas,
irodai munka és egyeéb altalanos kérdések. A kérdésekre 0-tdl 5-ig lehet szamértékkel
valaszolni, az 6sszpontszam 90 lehet. Minél alacsonyabb az indexszam, annal jobb
kézfunkciordl beszélhetink. A szakmai hitelesség vizsgélatahoz a résztvevok
elvégezték az Arthritis kézfunkcios tesztet (AHFT), a HAMIS tesztet (Kéz Mobilitasi
Vizsgalat SSc-ben, 3. sz. melléklet) és a Keital funkcio tesztet (KFT), melyek mind
teljesitmény alapu tesztek. Ezen kivil a betegek kitoltotték a HAQ kérdéivet a
funkcionalis allapotuk felmérésére. A reprodukalhatdsdg vizsgélata sordn az
intraklassz korrelacios koefficiens értéke 0,81-0,97 kozott volt. A validitas vizsgalati
eredménye szerint a Cochin kézfunkcidt felmérd teszt nem korrelalt a HAMIS
teszttel, de nagyon szignifikansan korrelalt a Keital kéz funkcids teszttel (p<0,01), a
HAQ kérdéivvel (p<0,01) és az AHFT minden részével (p<0,05-0,01).
Kdvetkeztetésként megbizhatonak és szakmailag hiteles tesztnek tartjak
sclerodermas betegek esetén. (155) Varji munkatarsaival magyar nyelvil
tudomanyos munkaban (156) 6sszegezte a Cochin kézfunkciét felméro teszt
Magyarorszagra torténd adaptalasanak és hitelesitésének folyamatat SSc-s, valamint
RA-s betegek esetén. A betegek vizsgalata soran 28 izllet allapotat kisérték
figyelemmel, rogzitették a betegek nyomasra érzékeny és duzzadt izlleteinek szamat.
Vizsgaltak mindkét kéz MCP és PIP-izlleteit, valamint a csuklo-, a kényok-, a vall-
és a térdizlleteket, meghataroztak a DAS28-értéket. Vizsgaltak a kéz anatomiai
karosodasat méré Hand Anatomic Indexet (HAI)-€s az 6kolképzést vizsgalo ujjbegy-
tenyér tavolsagot (delta FTP). Eredményeik alapjan a Cochin kézfunkciot felmeérd
teszt Magyarorszagra torténd adaptacidja sikeresnek tekinthetd. A magas Cronbach-
érték mutatta a magyar kérdéiv csaknem valtozatlan belsé konzisztenciajat, a
megismételt tesztek kozotti szoros korrelacios eredmények pedig igazoltdk a
reprodukalhatosdgot. A Cochin Onkitoltds kérddiv hasznélata egyszerli és gyorsan
kivitelezhet6 modszer a SSc-s €s a RA-s betegek kézfunkcidjanak felmérésére a
klinikai gyakorlatban. Kiilonboz6 fokt kézkarosodas fennallasa mellett a Cochin-

teszt jol értékelhetd funkcidvesztést mutatott. Szamitasaik szerint a teszt megfelelden

26



jol korrelal a kéz kéarosodasaval kapcsolatos mutatokkal, és igen szoros ¢sszefiliggést
mutat az altalanos egészségi allapotot felméré HAQ-DI-vel is, ami azt jelzi, hogy a
kéz funkcionalis allapota szoros kapcsolatban van a betegek altalanos funkcionalis és
Onellatd képességével. (156)

Rannou és munkatérsai (150) célul tiizte ki, hogy megvizsgalja harom
kérdoiv fontossagat a mozgaskorlatozottsag és az életmindség vizsgalataban
SSc-vel €16 betegek esetén. Ezek a kovetkezék: Cochin teszt, sHAQ (4. sz.
melléklet), SF-36 (5. sz. melléklet) orvosi mutatdszamai. Szerkezeti hitelességi
vizsgélatot végeztek konvergencia-, divergencia es faktor analizis révén. Az SSc-s
betegek vizsgalatdban a Cochin kézfunkcios skéla hiteles mérési modszernek szamit,
és az SF-36 kérddiv fizikai és mentalis komponenseinek Osszegz6 pontozésa
szerintiik megkérddjelezhetd. Javasoljak, hogy az SF-36 értékelésekor kerdljon a 3
alpontszam (szocialis, mentélis és fizikai témakor) elkulonitésre az értékeléshez.
(150)

1.4.2 Funkcionalis, objektiv vizsgalatok sclerodermaban

Roberts-Thomson ausztraliai-uj-zélandi munkacsoportjanak (157) celja volt,
hogy létrehozzon egy egyszerli és megbizhatd kvantitativ mérési modszert a kéz
anatomiai karosodasanak mérésére. Ezt Highton HAI-nak, ,,Hand Anatomic
Index”-nek nevezte el. (157) Ez a kéz deformitds sulyossaganak véaltozasaira jol
reagalé mérés RA-ban. Céljuk tovabba, hogy megvizsgaljak a HAI alkalmazhaté-e
SSc-ben, illetve 6sszehasonlitsak mas, kéz deformitast és funkcidcsokkenést mérd
modszerrel. A HAI mérése esetén az ujjak maximalis terpeszthetdségének (I-V.ujj) a
tavolsagabdl ki kell vonni az ujjak zart allasban mért tavolsagat (1-V.ujj) és elosztani
azt a kéz maximalis lateralis magassagaval (II. MCP vonaldban), 10. &bra.
Megerdsitést nyert, hogy a HAI megbizhatdo mérési moddszer, mely tisztdn
megkilonbozteti a diffuz SSc-s betegeket a limitélt alcsoporttol. A HAI SSc-ben
megbizhatd és objektiv mérés, mely jol reagal a kéz deformitas apr6 valtozasaira,
kilonbségeire és a funkcionalis karosodasra. Hiteles kimeneti mutatd a

mozgaskorlatozottsaggal jaro korképek vizsgalataban. (157)
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10. abra (a,b,c) A Hand Anatomic Index mérési médszere: (a-b)/c

¥i=

Torok és munkatarsai Pennsylvaniaban (158) egy SSc-ben alkalmazhat6

kézfunkcids vizsgalati technika, a delta FTP (delta finger to palm — ujjbegy tenyér
tavolsag mérése két valtozobol) mérés megbizhatdsagat és hitelességét vizsgalta.
Ezen felil céljuk, hogy az 0j delta FTP mérés pszichometriai tulajdonsagait
Osszehasonlitsdk a hagyomdnyosnak szamitd ujjmozgast mérd egyszeri FTP
(ujjbegy-tenyér tavolsag) méréssel. A delta FTP mérés eredményét az extensioban
mért ujjbegy-tenyér tavolsag és a flexioban mért ujjbegy-tenyér tavolsag kilénbsége
adja mm-ben. (11. abra) Az eredmények azt mutattak, hogy mind a két mérésnek
kiting az értékelok kozotti és az értékelokon beliili megbizhatdsaga (ICC 0.92 és
0.99). J6 és erbs korrelacié volt megfigyelhetd (rs=0,49-0,94) a delta FTP vizsgalat
és teljes aktiv izuleti mozgaspalya, a HAMIS-teszt és a Cochin teszt kdzott. JO és
mérsékelt korrelaciot mutatott a delta FTP és a mRSS, illetve a HAQ kérddiv kézre
és felsé végtag funkciora vonatkozd kérdéscsoportjainak 0Osszevetése. A
hagyomanyos FTP mérésnek jo és erGs kategoriaba esett a korrelacidja a fenti mérési
modszerekkel, de a delta FTP a legtdbb esetben felilmulta a hagyomanyos FTP
mérés eredményeit. Kovetkeztetésként levonhatd, hogy a delta FTP érvényes és
megbizhatd mérési mddszere az ujjmozgasok vizsgalatanak sclerodermaval €16
betegek esetén. (158)
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11. &bra A delta FTP méreés Iépései; mérési pontok az ujjbegyeken és a tenyéren
(@); 1. ujj FTP tavolsdgadnak mérése extensioban (b); 111. ujj FTP tavolsaganak
mérése flexioban (c); delta FTP=(b-c)

Brazilidban Shiratori és tarsai (158) attekint6 tanulmanyt készitettek a kéz
szoritoeré vizsgalati protokolljairol RA-s betegek esetén. Céljuk az volt, hogy
ellendrizzék a kéz szoritoerd méréssel Osszefliggd eredményeket, mely hasznos
mérési madszer RA-ban. A vizsgalati protokoll szabvanyositasa azért fontos, hogy
reprodukalhatd és pontos meérés, eljards alljon rendelkezésre a kutatasokhoz.
Kezdetben 628 cikket talaltak, végul a kvalitativ szintézisben 40 cikk maradt,
dontéen azok, melyek f6 eszkdzként a Jamar® kéz szoritderd mérét alkalmaztak a
vizsgélatukban. A kiulonféle eszk6zok kozil a Jamar® hidraulikus dynamométer
a leggyakrabban ajanlott a szakirodalomban. (159) Ebben az attekintésben 19
tanulmanyban (47,5%) alkalmaztak ezt az eszkozt.

Az A&ltalanos izommiikodés megitélése soran az izomer6t bilateralisan,
protokoll szerint 8 izomcsoporton érdemes vizsgalni az MMT8 mddszerével
(Manual Muscle Testing). A vizsgalt izomcsoportok a nyak flexorok, a m.
deltoideus, a m. biceps brachii, a csukl6 extensorok, a m. gluteus maximus, a m.
gluteus medius, a m. quadriceps femoris és a boka dorsalflexorok. Az izomerdt a
Kendall altal definialt 0-10-ig terjed6 nemzetkozileg elfogadott értékkel érdemes
meghatarozni. (160)

A scleroderma HAMIS teszt (3. sz. melléklet) és annak mddositasa
(mHAMIS) teljesitmény alapu tesztek. (161, 162) A HAMIS kilenc tételbdl all, ugy
tervezték meg, hogy mérje az 6sszes olyan mozgast, melyet a kéz vizsgalata soran az
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izlleti mozgéastartomany (ROM) vizsgalatkor mérni szokds. A HAMIS
alkalmazhatdséga jonak bizonyult az ujjak- és a hiivelykujj mobilitdsdnak mérésére,
és mérsékelten jonak a csuklo és az alkar mozgékonysaganak eértékelésére. A
HAMIS a tesztek kozott jo megbizhatésagot mutat, és érzékenyen reagal a
kézfunkcidban bekodvetkez6 valtozasokra. Az mHAMIS csak négy kénnyen mérhet6
tételt tartalmaz: az ujjhajlitast, az ujjfeszitést, az ujjak terpeszthetdségét, és az ujjak
hatrafeszitését. Az mHAMIS szerkezeti hitelességi és diszkriminacos vizsgalati
eredményei azt jelzik, hogy a teszt megfelel a reumatoldgiai vizsgalatokban hasznalt
mérémodszerek (OMERACT: Outcome Measures in Rheumatology) elvarasainak.
(176) Az igazsagértéket, a diszkriminaciot és az alkalmazhatdésagot tekintve az
mHAMIS megvalosithatésaga jobb, mint az eredeti HAMIS teszté. (161-162)
Sandqvist svéd kutatotarsaival (163, 164) korai SSc esetén vegeztek egy hosszu
thvu kovetést a betegek kézerintettségére és napi aktivitasdra (ADL)
vonatkozéan, masik céljuk pedig a HAMIS teszt hasznalhat6saganak vizsgalata volt.
Az eredmények szerint a HAMIS-teszt és az ADL funkciok altalaban jok voltak és
nem valtoztak szignifikdnsan. Egyéni szinten azonban a betegek 72%-anal mutatott
valtozast a HAMIS pontszdma. A szoritéerd és a kézfunkcid mérsékelt csokkenést
mutattak a kiindulaskor és a kdvetés soran is. Az mRSS szignifikans javulast
(p<0,001) mutatott a kézen és a felsovégtagon. A megfigyelési idészak alatt a
kéz/kar mRSS és a HAMIS teszt értéke parhuzamosan valtozott (rs=0,58, p<0,001).
Az ADL funkciok szignifikdnsan korrelaltak a szoritderGvel, a beteg szubjektiv
véleményével a kézfunkciojardl és a Raynaud szindroméavala vizsgalat kezdetén,
valamint a kovetés soran a HAMIS teszttel is. Kdvetkeztetésként Ggy talaltak, hogy a
HAMIS teszt hosszltavon joél alkalmazhatd és megvaldsithatd a sclerodermas

betegek kézizlleti mobilitasanak kdvetésére. (163)
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2. CELKITUZESEK

2.1 Nemzetkozi, jol bevalt kérdoivek Magyarorszagra torténé
adaptalasa és pszichometriai validalasa

Mivel az SSc ritka betegség, kiemelked6en fontosak a nemzetkozi klinikai
tanulmanyok. Ahhoz, hogy nemzetkdzi szinten is egységes vizsgalatokat vegezziink
a vizsgaldé modszereket egységesiteni, adaptalni kell a kiilonbdzd orszagokban,

szigortian meghatarozott adaptaciés madszer szerint.

2.1.1 Scleroderma Health  Assessment Questionnaire (Scleroderma
Egészségfelméro kérddiv /sHAQ/) magyarorszagi adapticidja és
validalésa
Az SSc-s betegek funkciondlis statuszanak megitélésére jol alkalmazhat6 a

reumatologiaban széles korben hasznalt 6nkitoltés Health Assessment Questionnaire

(HAQ), amelynek a Magyarorszagra adaptalt valtozata is létezik, melyet korabban

RA-s betegekre validaltak. (149) Azonban SSc fennallasa esetén akiilonbozé

szervrendszerek specialis funkciokarosodsat a HAQ nem képes kovetni, ezért Steen

és Medsger 1997-ben 5 kérdessel és a valaszadashoz 5 vizualis analdg skalaval

(VAS) egészitették ki az eredeti HAQ-ot. Ezekben a kiilonb6z6 szervek

funkciokéarosodasabol sza&rmazd panaszokra kérdeznek rd, ugymint a kezek

hidegérzékenysége, a borfekélyek, a gyomor-bél panaszok, a légzéssel jard
problémak, valamint a végén egy Osszegz6 kérdést is feltesznek a betegekaltalanos
allapotarol.

- Célul ttztiik ki a gondozott SSc-s betegeink kdrében, a scleroderma-HAQ

(sHAQ) kérd6iv magyarorszagi adaptaciojat ésvalidalasat.

2.1.2 Disabilities of the Arm, Shoulder and Hand (DASH - A kar-, a vall és a kéz
mozgaskarosodasat felméré kérdoiv) magyarorszagi adaptaciéja és
validalasa szisztemas sclerosisos betegek kdrében
A DASH és a roviditett QuickDASH tesztet a kanadai ,,Institute for Work and

Health” és az ,,American Academy of Orthopaedic Surgeons” (AAOS) ortopédiai

tarsasdg készitette az 1990-es években, elsdsorban ortopédiai és traumatologiai

betegek felsOvégtagi funkcidjanak kovetésére. (127) A kérdbéivet tobb mint 50
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nyelvre leforditottdk mar. A DASH sikeres volt RA-s és arthritis psoriaticas betegek
kovetésében is. (164,165) SSc-ben a mozgésszervi tiunetek dominansan a fels6
végtagot érintik. A HAQ kérddiven és a Cochin-teszten (147,148,155,156,185) Kkivil
ekkor még nem volt més elfogadott és alkalmazhatd kérddiv, mely a felsé végtag
mozgéskorlatozottsagarol adna képet SSc-ben. A kérddiv Osszetettsége révén jol
visszatiikrozné a gyulladas és a fibrosis okozta, a betegek altal megszenvedett
mozgasszervi szovédményeket.

- Célul thztik ki, a DASH és a roviditett QuickDASH kérdéivek

Magyarorszagi adaptaciojat es SSc-s betegeken torténd validalasat.

2.2 Mozgasszervi funkcidkarosodas és izuleti érintettség vizsgalata
harom éves kovetéses vizsgalat soran szisztémas sclerosisban

- Célul thztik ki prospektiv klinikai tanulmany keretében a klinikankon
gondozott SSc-s betegeink mozgasszervi karosodasanak-, és izlleti
kontraktiraszam valtozasanak tobbéves nyomonkdvetéseét.

- Kulén-kulon vizsgaltuk és kovettlk a korai- és késoi betegségfennallasu,
illetve a borfolyamat kiterjedtsége alapjan alcsoportokba sorolt SSc-s
betegeinket.

- Vizsgaltuk a kéz- és a nagyiziletek mozgasfunkciojanak valtozasat,
valamint a mozgaskorlatozottsagban bekdvetkezd valtozas dsszefiiggéseit
a betegség mas szervi érintettségeivel, mint pl. a tiidd, a sziv érintettsége,
gyulladasos jelenségek, sclerodermas bér, subcutan calcinosis, vazizmok

gyulladasa, borfekélyek, distélis phalanxok osteolysise, resorptioja, stb.

2.3 Kézfunkciora fokuszald vizsgalatok elvégzese

2.3.1 Szisztémas sclerosisos és rheumatoid arthritises betegek kézfunkciojanak,
valamint a kézfunkcid 0sszefliggésének vizsgalata az altalanos egészsegi
allapottal
- Célul tztik ki, hogy Osszehasonlitsuk SSc-s és RA-s betegeknel az

izlileti gyulladds megoszlasat és mértekét, a kézfunkciot tikrozo
vizsgalati parametereket. Kerestik a kézfunkcié 0sszefuggeseit az

altalanos egészségi allapottala két immunmedialt korképben.
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2.3.2 Intenziv (3 hetes) kézrehabilitdcié hatasainak vizsgalata sclerodermas
betegek esetén.

Klinikankon a napi rutin részeként a kézfunkcio javitasat celz6 gyogytorna
gyakorlatokat betanitjuk, rendszeresen Ujraellendrizziik, gyakoroltatjuk, mely
feladatsorokat a betegeknek otthon ajanlott elvégezni a mindennapokban. Az izileti
mozgasbesziikiilések kialakuldsat és progresszidjat szamos tényezd befolyasolhatja,
agymint a hattérben zajloé alattomos gyulladas, az érintett teriileten a boér
megvastagodasa, fesziilése vagy oedemadja, a tulzott inaktivitas, az adott végtagon
vagy ujjakon jelenlévd aktiv sebek, fekélyek vagy akar a belsé szervi allapot (ILD,
csokkent FVC sth.) stlyossaga is. Amennyiben nem zajlik a betegnél gyulladasos
folyamat, és nincsenek sebei-fekélyei, fizioterapias lehetéségeink kiboviilnek.

- Célul thztik ki, hogy megvizsgéljuk kontrollalt tanulmany keretében,
hogy van-e egy intenziv, 3-hetes kéziziletekre fokuszal6 komplex
fizioterdpianak hosszl tavl pozitiv hatasa az &ltalanos egészségi allapotra,
a mozgasszervi allapotra, a felsévégtag funkcidra vonatkozdan. A
komplex kezelés termalflirdot, iszapkezelést, ergoterapiat,

gyogymasszazst, orvényfiirdot és gyogytornat foglalt magaba.
3. BETEGEK ES MODSZEREK

3.1 Nemzetkozi, jol bevalt kérdoivek Magyarorszagra torténo

adaptalasa és pszichometriai validalasa

3.1.1 Scleroderma Health Assessment Questionnaire (Scleroderma
Egészségfelméré kérdoiv /sHAQ/) magyarorszagi adaptécidja és
validalésa
A PTE KK Reumatoldgiai és Immunoldgiai Klinikdjan 123 SSc-s gondozott

beteg, 111 no és 12 férfi vett részt az sHAQ validalasi vizsgalatban 2006 oktdbere és

2007 juniusa kozott. Atlagos életkoruk 57,2+11,4 (xSD) év volt, az atlagos

betegsegfennallas 11,5+8,0 év volt. A betegeket az altalanosan elfogadott

klasszifikacionak megfelelden (16) két csoportra osztottuk: az lcSSc-s csoportba 87,

mig a dcSSc-s csoportba 36 beteg kertlt.

Az sHAQ kérdéiv (179, 4. sz. melléklet) az eredeti HAQ kérdésein felil 5

kiegészité kérdést tesz fel a mindennapos tevékenységekre vonatkozdan: 1. a
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Raynaud-jelenséggel- (Raynaud-VAS), 2. az ujjaikon 1év6 sebekkel- (borfekély-
VAS), 3. a gyomor-bélrendszerrel- (GI-VAS), 4. a tid6vel- (pulmonélis-VAS),
veégul, 5. a scleroderma betegséggel 6sszefliggd 6sszes problémaval (SSc-0ssz-VAS)
kapcsolatban az elmult egy hétre vonatkozoan. A kérdésekre a beteg 15 cm-es
vizszintes vizudl analdg skalan vélaszol. A 15 cm-es VAS eértékét agy adjuk meg,
hogy aranyosan atszamoljuk egy 0 és 3 kozé esO értékre: azaz a kezdd ponttdl cm-
ben mért értéket megszorozzuk 0,2-del. Az eredeti HAQ-DI és a VAS értékeibdl
kalkulalt eredmény adja a SHAQ indexet, melyet Ggy kapunk meg, hogy a HAQ 8
kérdéskorének pontértékeibdl, €s a fenti mddon atalakitott 5 VAS értékbdl szamtani
atlagot szamolunk. Az sHAQ index = (8 HAQ domén érték + 5 VAS érték) osztva
13-mal. A sHAQ értékelésekor tehat nem vesszilk figyelembe a fajdalom-VAS
értékét! A sHAQ index végeredménye a legjobb statuszt jelzé 0-t0l a legrosszabb
funkcionalis allapotot mutat6 3-asig terjedhet.

Nyelvi es kulturalis adaptacio

Az eredeti HAQ-ban nem szereplé kiegészité 5 VAS kérdéseinek és
valaszainak angolrol magyar nyelvre forditasat tn. ,,oda-vissza forditasi modszerrel”
végeztik el. (152)

Alkalmazhat6séag (feasibility)

Az sHAQ kérddiv Magyarorszagra torténd adaptalasat probatesztekkel
vegeztik 20 SSc-s beteg (18 nd, 2 férfi, az atlag életkoruk 55.8 £ 8.7 év volt)
bevonasaval.

Szakmai hitelességi elemzés (validalas, ,,pszichometriai” statisztikai értékelés)

Munkénkban a reumatolégiai korképekre kidolgozott, un. ,,OMERACT filter”
néven kozzétett modszertani ajanlast kovettiik, melyet az alabbiakban részleteziink
is. (175)

Igazsagértek (truth)

Megegyezési hitelesség (concurrent/ convergent/ criterion validity): A
sHAQ wvalidalasi procedurdjdhoz 0Osszehasonlitasi alapként hasonlo jellegli, mar
validalt tesztet (181), valamint a betegdokumentéacio és a fizikalis vizsgalatunk
eredményeit, adatait hasznaltuk fel. Minden beteg a SHAQ mellett kit6ltotte az SF-36
altalanos egeészséget felmérékérddivet majd, elvégeztik a fizikalis és Klinikai
vizsgalatokat. A betegek bérmegvastagoddsdnak mértékét mRSS vizsgalattalmértiik.
(190,191) A fizikalis vizsgalat soran mértiikk az iziileti kontraktarakat, az izomerd

statuszt, az FTP- és a HAI értékét. (157,158)
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Az SF-36 kérd6iv 36 kérdésbe tomoritve, 8 egészségi allapottal kapcsolatos
kérdescsoportban meri fel a beteg szubjektiv véleményét. Ezek a témak a fizikai
funkcio (PF), a fizikai szerep (RP), a testi fajdalom (BP), az altalanos egészség (GH),
a vitalitas (VT), a szocialis funkcio (SF), az érzelmi szerep (RE) és a mentalis
egészség (MH). Végeredménye 0 és 100 kozotti szam, ahol a O jelenti a legrosszabb,
a 100 pedig a legjobb egészsegi allapotnak megfeleld értéket. (189)

Spearman féle Kkorrelacios egyutthatoval vizsgaltuk a megegyezési
megbizhatoésagot a kiils6 standardként hasznalt SF-36 kiilonb6z6 dimenzidinak
értékszamai és a SHAQ kozotti kapcsolat meghatarozasara.

Tartalmi hitelesség

A beteg altal kitoltendd valaszok skalajanak a hitelességét a ,,padlo és plafon
effektus” (,,floor and ceiling effect”) vizsgalataval végeztiik el, mely azt jelenti, hogy
nem lehet tobb 15%-ndl a minimalis, vagy maximalis eredményt add valasz a
vizsgalt csoport esetében. (185,186)

Szerkezeti hitelesség (construct validity)

A strukturalis validitast fokomponens elemzéssel (orthogonalis forgatassal)
vizsgaltuk. A kérddivben feltett kiilonbozé kérdésekre adott valaszok egy skalara
helyezhetdségét kerestilk (unidimenzionalitds), a kérdésekkel mért informécionak
egy fékomponensbe tomoriilését vartuk.

Diszkriminativ képesség (discriminant validity)

A sulyosabb és kevésbé sulyos allapoti SSc-s betegcsoportok esetén Mann-
Whitney U prébaval és ROC gorbe elemzéssel vizsgaltuk, hogy mennyire mutat
eltérést a HAQ-DI és a sHAQ index. A dcSSc-s és az IcSSc-s betegek
0sszehasonlitasa mellett a betegek kortorténetébdl kigyijtottik a tiid6 fél éven beliil
vizsgalt FVC és a szénmonoxid diffazios kapacitas (DLCO) ertékeit.

Megvizsgaltuk egyszempontos variancia-analizissel (ANOVA) a HAQ-DI és
a sHAQ értékeket a betegek szervi tiineteinek szamatol fiiggden. Figyelembe vettiik
a Raynaud szindromat, az wujj fekélyeket vagy gangraendt, a mérhetd
izomgyengeséget (m.quadriceps), a kézkontraktirékat, a PAH-t, a tiidéérintettséget, a
nyel6cs6 érintettséget, a veseérintettséget, valamint a cardidlis manifesztacio

fennallasat.
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Megbizhatosag (reliability), bels6 konzisztencia (internal consistency),
reprodukélhat6sag (test-retest reliability)

A kérddiv egyes kérdéseire adott valaszok belsé konzisztenciajat Cronbach-
alfa mutatd szamolasaval értékeltik. A domainek egyenkenti kihagyasakor nem
szamitottunk az adatok konzisztenciajanak jelentds valtozéasara. (193,194).

A reprodukalhatésdgot két alkalommal egymds utén, atlagosan két hét
elteltével ismételten kitoltott sHAQ kérddiv eredményeibdl, intraklassz korrelacids
koefficiens szamitasaval hataroztuk meg. Feltételeztiik, hogy a kérdéiv két kitoltése

kozotti idészakban a betegek allapota nagyjabdl valtozatlan maradt.

3.1.2 Disabilities of the Arm, Shoulder and Hand (DASH - A kar-, a vall és a kéz
mozgaskarosodasat felméré kérddiv) magyarorszagi adaptécidja és
validalésa szisztémas sclerosisos betegek korében
Prospektiv vizsgalatot végeztink a PTE KK Reumatoldgiai és Immunoldégiai

Klinikan gondozasban levd, 128 SSc-s beteg bevonasaval. Limitalt cutan- és diffuz

cutan alcsoportokba sorolva a betegeket a kovetkezd jellemzdik voltak: néi/férfi

arény a limitalt csoportban 82/5, a diffuz csoportban 34/7 volt. Az étlagéletkor+SD

(év) a limitélt alcsoportban 57,3+10,3 év, mig a diffiz alcsoportban 52,6+13,7 év

volt. A betegségfennallas ideje a limitalt csoportban 11,3+7,9 év, mig a diffuz

csoportban 9,7+8,4 év volt. A kutatasi csoport minden résztvevéje megfelelt

Medsger és Leroy klasszifikacios kritériumrendszerének. (16,17) Az alapméréskor

minden beteg kitdltotte a DASH-, a Quick DASH, a HAQ-DI-, az SHAQ- és az SF-

36 kérdoiveket (1., 4., 5., 6. sz. mellékletek).

A DASH kérdéiv egy 30 kérdést tartalmazo forészbél (DASH-AIL) és keét
vélaszthaté, nem kotelez6 részbél all. A DASH-AIt része kiilonbozd tevékenységekre
kérdez rd 21 kérdésben. Tovabbi 5 kérdés foglalkozik kiilonbozd fizikai aktivités
mellett jelentkezé fels6 végtagi fajdalommal, zsibbadassal, gyengeségel és
merevséggel. Zarasként 4 kérdés a beteg felsd végtagi tiinetei, illetve a pszichés és a
szocidlis problémainak dsszefuggéseire kérdez ra. A két nem kotelezd rész: 4 kérdés
a munkavégzéssel (DASH-M) kapcsolatos, 4 masik kérdés pedig a sportra és az
esetleges hangszeres jatékra kérdez ra (DASH-SM). A DASH index végeredménye
0-t6l (a legjobb) 100-ig (a legrosszabb allapot) terjed. Ha a valaszok tobb mint 10%-
at a beteg Ulresen hagyja, akkor az a része a kérdéivnek nem értékelhetd.

(173,180,196-199)
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A QuickDASH kérdéiv (2. sz. melléklet) a DASH rdviditett valtozata. 11
kérdést tartalmaz a DASH-AIt részének kérdései kozul, illetve valtozatlanul
tartalmazza a két nem kotelezé részt a DASH-M-t és a DASH-SM-et. (174)

A DASH ¢és a QuickDASH kérdéivek angolrél magyarra forditasat és a
magyar kultirdhoz adaptalt kérd6iv validalasat a nemzetkozileg elterjedt n. ,,0da-
vissza forditasi modszerrel” végeztik el. Elsé 1épésként egy orvos és két, nem
egészségligyl dolgozd (,,nem informalt”) nyelvtanar forditotta le a kérdéseket
angolrol magyarra. Majd egy szakérti csapat: két orvos, egy gyodgytornasz, egy
nyelvész és két felkért SSc-s beteg megalkotta k6zosen a kérd6iv els6 magyar
valtozatat, melyet ezutan két ,nem informalt” fiiggetlen angol anyanyelvii - de
hosszt ideje Magyarorszagon €16 - segitd visszaforditott angolra. Osszevetve az 0j,
angolra forditott kérdéssorozatot az eredeti angol DASH teszttel, nem volt Iényeges
jelentésbeli kiilonbség. Ezt kdvetden az emlitett szakértdi team segitségével elkészilt
a DASH végleges véltozata. (181)

Alkalmazhato6sag

20 betegnek (17 nd és 3 férfi, az atlagéletkoruk 56.0 +8.7 év) adtuk ki a
DASH-végsé verzidjat onalld kitdltés céljabol, hogy megitélhessiik a kérddiv
alkalmazhatdsagat és érthetoségét.

DASH kérdéiv pszichometriai vizsgalata 128 szisztémas sclerosisos betegen
Igazsagérték

Megegyezési hitelesség: A DASH és a QuickDASH validalasahoz
Osszehasonlitasi alapként a betegek koreldzményébdl, és fizikalis vizsgalatabol
szarmazd paramétereket hasznaltuk, emellett minden beteg a DASH mellett egy
id6ben kitoltotte az SF-36 egészségi allapotot felmérd kérdodivet és a SHAQ tesztet.
(179)

A megegyezési megbizhatosagot Spearman-féle korrel&cids egyiitthatoval
vizsgaltuk: az SF-36 kiilonbozé dimenzidinak értékszamai, illetve a DASH kozotti
kapcsolat meghatarozasaval. Szoros kapcsolatot vartunk a fizikai funkcio és a fizikai
szerep dimenzidk esetében, viszont nem szamitottunk szoros kapcsolatra a DASH
értéke és az SF-36 pszichoszocialis (SF, MH) dimenzioi kozott.

Modositott Rodnan-féle borpontszam méréssel (mRSS) a betegek
bérvastagsagat, fizikalis vizsgalattal az iziileti mozgasterjedelmeket (ROM), a
kontraktardkat, és az izomerd allapotot. A kéziziileti kontraktirdk mértékét, a
maximalis 0kolképzéskor meért ujjbegy-tenyér tavolsaggal (FTP), és a HAI-t
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vizsgaltuk. (157,158) Osszefiiggéseket kerestiink a kiilénbozé klinikai allapotokhoz
tartozé paraméterek és a DASH értéke kozott.
Szerkezeti hitelesség

Fokomponens elemzéssel igazoltuk a szerkezeti megbizhatdsagot. A
kiilonbozo feltett kérdésekre adott valaszok egy skalara helyezhetdségét vizsgaltuk
(unidimenzionalitas). A kérdésekkel felmért informacidknak egy fékomponensbe
tOmorulését vartuk.

Diszkriminativ hitelesseg

Azt vizsgéltuk, hogy a DASH és a QuickDASH mennyire képes a betegség
stlyossaganak mértékét, illetve a meglévé belszervi tinetek sulyossagat
reprezentalni. Mann-Whitney U tesztet alkalmaztunk annak megallapitasara, hogy a
kiilonb6zd szervi manifesztaciok jelenlétével vagy hidnyaval jellemezhetd SSc-s
alcsoportok esetében milyen mértékli eltérést mutatnaka DASH és a QuickDASH
indexek. A difflz- és a limitélt alcsoportu betegek dsszehasonlitdsa mellett a betegek
korrajzabol gytijtottiik ki a tiid6 fél éven beliil vizsgalt forszirozott vitalkapacités
(FVC) és a szénmonoxid diffazios kapacitas (DLCO) értékeit is.

Megbizhat6sag — belsé konzisztencia és reprodukalhatésag

A kérdéiv kitoltésekor adott valaszok belsé konzisztencidjat Cronbach-alfa
mutatd szamolasaval értékeltiik, a kérdések egyenkénti kihagyasa esetén itt sem
szamitottunk az adatok  konzisztencidjanak jelentds ndvekedésére. A
reprodukélhatoségot intraklassz korrelaciés koefficiens (ICC) kiszdmitasaval
hataroztuk meg. A betegek egymas utan két alkalommal, atlagosan két hét elteltével
toltottek ki a DASH és QuickDASH kérddiveket.

Véltozésra vald szenzitivitas (sensitivity to change) vizsgalata: 1 éves kovetés
céljabol 2006 decembere és 2007 marciusa kozott 76 beteg ismét kitoltotte a
kérddiveket a fizikalis vizsgalat mellett. 67 nd, 9 férfi, az atlagéletkoruk 56.6 £11.6
év volt, 50 8 1cSSc-s, 26 f& dcSSc-s volt. Osszehasonlitottuk a kezdeti és az egy
éves HAQ indexek Kkilonbségeit a kezdeti és egy éves DASH indexek
kilonbségeivel. Elemeztilk, hogy az egyes tesztek 1 éves eredményvaltozasai
javulast, valtozatlan allapotot, vagy rosszabbodast jeleznek-e. Igy a szenzitivitast
,standardized response mean” (SRM), a tesztpontszdm kulonbségek atlaganak és
szorasanak a hanyadosaval vizsgéaltuk. Az Un. ,effect size” (ES) értéke egyenld a
tesztpontszam kiilonbségek atlagdnak és az elsé mérés szordsdnak a hdnyadosaval. A

,responsiveness statistic” (RS) a tesztpontszam kiilonbségek atlaganak és a

38



valtozatlan allapotban maradt betegek tesztpontszamai esetén a kilonbségek
szorasanak a hanyadosa.

3.2 Mozgasszervi funkcidkarosodas es izlleti érintettseg vizsgalata
harom éves kovetéses vizsgalat soran szisztémas sclerosisban

Vizsgalatunkba prospektiv mddon a PTE KK Reumatoldgiai és Immunoldgiai
Klinikdn gondozasban levd, 131 egymas utan beérkezé SSc-s beteget (119 nd, 12
férfi) vontunk be. Ez ardnyszdmmal 9,9:1 volt (a limitalt alcsoportban 17:1-hez, mig
a diffz alcsoportban 4,8:1-hez volt a n6i: férfi arany). A boOrérintettség szerinti
alcsoportok kozotti megoszlas leSSc:dcSSc = 2,3:1 (90 {6: 41 {6) volt. (16) A
betegek atlagéletkora 55.9+ 11.7 év (xSD) volt (megbontva a limitalt alcsoportban
57,4+10,3, a diffaz csoportban 52,6+13,8 év volt. A betegség fennallasa atlagosan
8.1+7.2 év volt (részletezve a limitalt alcsoportban 8,6+7,5, a diffiz alcsoportban
7,0+£6,3 év). Az atlagos nyomon kovetési ido 4.43+3.34 év volt. Az alap, elsé mérési
sorozat 2005 decembere és 2006 juniusa kozott zajlott. Az els6 utankovetést
2006/2007-ben végeztilk, mig egy év kihagyasaval az utolsé vizsgalatok 2008/2009-
ben torténtek. Minden beteg esetén teljestltek a diagnosztikus kritériumok (16), 9
beteg halt meg scleroderma betegségével Osszefliggésben a kdvetéses soran, 1 6
halala a betegségtol fuggetlen ok miatt kdvetkezett be, 6 beteg pedig Kikerllt a
kovetésbol az egyiittmiikodés hidnya miatt.

Standard protokoll szerint rogzitettiik a legfontosabb klinikai paramétereket:
borfekélyek jelenléte, spirometria értékei, CO difflziés kapacitas értéke, arteria
pulmondlis hypertonia (PAH) jelenléte jobbszivfél katéterezés alapjan, ejekcids
frakcid echocardiogréfiaval, EKG, mellkas rontgen, nyelési proba. A bérvastagsag
vizsgalatarabérpontszam (mRSS) meghatarozast végeztink (169-172). Minden
betegnél kitoltottiik és kiszamitottuk a European Scleroderma Study Group (EScSG)
aktivitasi indexet, valamint a Medsger-féle sulyossagi indexet, mely 9 klinikai
paraméter alapjan pontozza (eredményenként 0-t6l 4 pontig) az Aaltalanos-, a
mozgasszervi-, az ér-, a bor-, és a belszervi tiinetek sulyossaganak a mértékét. (98)
Minden dcSSc-s betegnél, illetve akiknél az FVC 80%-nal alacsonyabb volt
elvégeztiik a nagy felbontast tiidé6 CT (HRCT) vizsgalatot, hogy diagnosztizaljuk az
interstitidlis tiidobetegséget.

Fizioterapias vizsgalat soran mértik a betegek periférias izlleti mozgasait
(goniometerrel - iziileti szogmérével). Vizsgaltuk a Il. és Ill. MCP-, és PIP
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izlileteket, a csuklokat, a konyokoket, a valliziileteket, a csipdket, térdeket és a
bokaizileteket. A méréseket 3 gydgytorndsz vegezte, akik kozott a gyakorlasi
periddus utan az intraklassz korrelacids egyitthatd (ICC) jo egyezést mutatott (>
88%) a fent emlitett izlletek mozgasterjedelmenek mérésében, tiz betegnél, ismételt
vizsgalatok soran. lziileti kontraktrat a normal ROM 25%-nal nagyobb
csokkenésekor allapitottunk meg. Sulyos izuleti kontraktiraként kezeltik az adott
izillet mozgasterjedelmének 50%-anal nagyobb besziikiilését. Izilletenként
részletezve a mozgasterjedelmek %-o0s hatarértékei a kontraktdra és a sulyos

kontraktira megéllapitasahoz az alébbi, 1. tAblazatban lathatok.

1. tablazat izuletek mozgasterjedelmének (ROM) szazalékos és szog-fokokban
megadott hatarértékei a ,kontraktura” és a ,silyos kontraktira”

megallapitasahoz.

Teljes | Kontraktura Sualyos

iziiletek Moza4siran ROM ROM ROM
zuietek mozgasiranya kilszobérték | kiiszobérték

100% 75% 50%
Csukl6 flexio-extensio 150 1125 75
Csukl6 radial-ulnar abductio 50 37,5 25
MCP flexio-extensio 135 101,25 67,5
PIP flexio-extensio 100 75 50
Vall flexio-extensio 240 180 120
Vall abductio-adductio 225 168,75 112,5
Vall kirotatio-berotatio 180 135 90
Konyok flexio-extensio 145 108,75 72,5
Csipo flexio-extensio 155 116,25 77,5
Csip6 abductio-adductio 60 45 30
Csipé kirotatio-berotatio 90 67,5 45
Térd flexio-extensio
(a teljes extensio 10 fokos 140 105 70
elmaradasa mar flexios
kontraktaranak szamit)
Boka plantarflexio-dorsalflexio 70 52,5 35

A ROM értékek szogmérdvel mérhetdek, fokokban vannak megadva;
MCP: Metacarpophalangealis izilet, PIP: Proximdlis interphalangealis izlet
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A kéz izuletek anatomiai és funkcionalis karosodasanak felmérésére,
kovetésére SSc-s betegeinknél az ujjbegy-tenyér tavolsdg méréset, azaz a delta
fingertip to palm indexet (delta FTP) és a Hand Anatomic Indexet (HAI) szamoltuk
és alkalmaztuk, mindkett6 egyszerii és validalt mddszer RA- és SSc esetén is. A delta
FTP mérése a III. ujj sugaraban torténik: az ujjbegy felsé pontjatol a distélis
tenyérreddre esd pontig mért tavolsag kiilonbsége kinyujtott kéz és maximalisan a
distalis tenyérredéhoz behajlitott 11-V. ujjak mellett, 11. abra. (158) A HAI érték
meghatarozasahoz (157) az I. és az V. ujjbegyek terpesztett és zart tdvolsdganak
kulonbségét, osztottuk el az MCP iziletsornak az asztallaptol szdmitott maximalis
oldalmagassagaval. (10. &bra) Izomeré vizsgalatkor az alkarizomerd értékeket
mértik fel.

Az éltalanos egészségi allapotot és a felsd végtag mozgéskorlatozottsagat
HAQ és DASH kérdéiv segitségével vizsgaltuk. (1. sz. és 6. sz. melléklet) A betegek
kitoltotték a munkacsoportunk altal kifejlesztett, a bor allapotat felmérd onkitoltos
kérdéivet, melynek OMERACT sziir6 szerinti (177) validalasa is a vizsgalat részét
képezte, valamint kitoltotték a magyar nyelven validalt sHAQ kérdéivet. (176,177, 4.
sz. melléklet). A betegek véleményét sajat egészségi allapotukrol az SF-36
kérdoivvel mértiik fel.

Az alapvizsgalatkor 5 napon keresztiil gyogytonra betanitasban vettek részt a
betegek. A gyogytorna az alapvetd 1égz6tornan kiviil iziileti mobilizalo, erésitd €s
nyujté gyakorlatokat tartalmazott az arcra, a kezekre, és a periférias izlletekre
vonatkoz6éan. A betanitott program gyakorlatait irdsos formaban is megkaptak a
betegek, melyeket 6nszorgalmukra bizva otthonukban ajanlottunk elvégezni napi
rendszerességgel. Eletmddi tanacsadasban is részesitettilk a betegeket a hideghatés
kertilésérdl, a mindennapi tevékenységek konnyitésének lehetdségeirdl, valamint a
bér- és az izlletvédelem szabalyair6l. Az oktatasi és a klinikai kezelési programot a

vizsgalat harom éveben 6-12 honaponként megismételtik.

3.3 Kézfunkciora fokuszalé vizsgalatok

3.3.1 Szisztémas sclerosisos és rheumatoid arthritises betegek kézfunkcidjanak
Osszevetese
Megfigyelésen alapulé  (obszervécids), retrospektiv  keresztmetszeti
vizsgalatot végeztiink kvantitativ és kvalitativ paraméterekkel. A kutatast a PTE

Reumatoldgiai és Immunoldgiai Klinikajan végeztik. A felmérés 2013 juliusa és
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2014 janiusa kozott zajlott. Célcsoportunk: 77 f6 SSc-s beteg (50 f6 dcSSc-s, 27 6
IcSSc-s). Az SSc betegcsoport tovabbi jellemz6i: 67 n6é/10 férfi, atlag életkor:
56,3+11,8 év(xSD), betegség id6tartama: 10,5+9,5 év. A bevalasztas feltétele a ,,The
European League Against Rheumatism” (EULAR) és az ,,American College of
Rheumatology” (ACR) altal 2012-ben kiadott SSckritériumrendszerének vald
megfelelés volt. Kontrollcsoportként 40 f&6 RA-s beteg, 20 {6 primer Raynaud
szindromas beteget, és 20 f6 egészséges kontroll egyént vizsgaltunk. Az RA-S
betegcsoport jellemzdi: 36 nd/4 férfi, atlag életkor: 59,3+8,1 év, betegség idOtartama:
15,249,1 év. A kontrollcsoportban vizsgélt RA-s betegek bevalasztasa az EULAR-
ACR, 2010-es RA diagnosztikai kritériumrendszere alapjan tortént. (178) A teljes
betegvizsgalati 1étszam: 157 {6 volt.

Betegvizsgalati mddszeriink a korképek komplexitasa (SSc, RA) miatt
sokrétli volt. Rogrzitettilk a betegség sulyossagat megallapitd ,,revised Medsger
severity scale” eredményeit, illetve kiszamoltuk az SSc iziileti betegség aktivitasat
mutaté DAS28, CDAI, SDAI értékeit. (172)

Mozgasszervi vizsgalatunk Kiterjesztetten tartalmazta az arthritis-vizsgalatot
(duzzadt- és nyomasérzékeny iziiletek szama), izileti kontraktrak mérését,
amputaciok feljegyzéseit, ingyulladasra utalé tapintasos vizsgalatot (TFR). Az
izommiikodés vizsgalata soran az izomer6t bilateralisan, protokoll szerint 8
izomcsoporton vizsgaltuk manudlis ellenallassal az MMT8 modszerével (Manual
Muscle Testing). A distalis izomcsoportok és a kézfunkci6é vizsgalata céljabdl
végeztliink objektiv szoritd- és csipéseré mérést (Jamar®-féle dynamométerrel).
(159-160) A kéz és a csukld funkcidjat mérd teljesitmény alapi HAMIS tesztet is
elvégeztik (3. sz. melléklet). A kéz izlletek anatomiai és funkciondlis karosodasat
delta FTP vizsgalattal és HAI méréssel vizsgaltuk.(10, 11. abra) Lemértik a betegek
proximalis végtag korfogat értékeit is. Alkalmaztuk a nemzetkozileg egységes,
klinikankon rutinosan és magas szinten mért mRSS vizsgalatot, mely tapintassal meri
osztalyozva, 6sszpontszammal szamolva). (12,166-170)

A szubjektiv adatokat a betegek altal kitoltott kérddivek segitségével
gyljtottik: a felsd végtagi funkciot felmérd gyors kérddivvel, a QuickDASH,
valamint a HAQ, altalanos egészségi allapotot felmérd tesztettel. A Cochin

kézfunkciot felmérd tesztet (2. sz. melléklet) is alkalmaztuk. Generikus kérdéivek
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kdzil a beteg véleményét sajat egészségi allapotardl SF-36 kérdbivvel mértiik fel (5.
sz. melléklet). (150-156)

3.3.2 Intenziv (3 hetes) kézrehabilitacié hatasainak vizsgalata sclerodermas
betegek esetén

Egyedi, prospektiv, nem radnomizalt, kontrollalt kovetéses vizsgélatot
vegeztink a PTE KK Reumatoldgiai és Immunoldgiai Klinika SSc-s beteganyagan, a
Hévizi Szent Andras Gyogyflirdokorhazzal egyiittmiikodésben 3 hetes kezelési
id6szak id6szak hosszutava (6 honap utani) hatasat vizsgélva. A vizsgalati csoport 31
f6 SSc-s betegbdl allt (18 {6 a diffuz alcsoportba tartozott, 13 f6 pedig a limitalt
alcsoportba, DAS28 értékik: 3,2-5,1 kozott). Az atlagéletkoruk 59,7+14,5 év (xSD)
volt. A bevélasztasi kritériumok kozott szerepelt a scleroderma szovédményeként
kialakult legaldbb két kézizileti kontraktdra jelenléte, a beteg részvételi képessége a
lakohelyiikt6l nagy tavolsdgban végzett3 hetes kezelés, valamint a 6 honappal
késébbi utankovetd felmérés vallalasa is. A betegek folyamatosan a kézterapias
csoportba keriiltek bevalogatdsra a maximalis 1étszam eléréséig, majd ezt kovetden a
bevélasztasi kritériumoknak megfelelt betegek a kontrollcsoportba keriltek a
vizsgalat zéarasaig. A kontraktirdt a normal mozgasterjedelem 25%-nal nagyobb
besziikiilése esetén mondtuk ki. A terapia 6 féle kezelésbdl épiilt fel: gyogyvizes
medencefiird6 (37-38 °C, 30 perc/nap), gyogyiszapkezelés a kezekre (42 °C, 20
perc/nap), 6rvényfiirdé (37-38 °C-0s asvanyvizben, 20 perc/nap), gydgymasszazs (30
perc/alkalom), ergoterapia (30 perc: izomfacilitacio, proprioceptiv tréning, a
koordinacio és a joO motoros képességekfejlesztése, szilkség esetén az Onellatas
javitasa), valamint a gydgytorna (30 perc/nap: izometrias, izotdnias és stretching
gyakorlatok a kezekre kiegészitve 1égz6tornaval), mindezek 15 alkalommal a 3 hetes
periddusban.

A kontrollcsoportot 22 SSc-s beteg adta (dcSSc/IcSSc:11/11), akik a kezeik
kivételével a fenti kezelésekben részesiltek a nagyizileteikre vonatkozéan.
Atlagéletkoruk 62,1+8,4 év volt. Kizarasi kritériumok akovetkezék voltak: béron
aktiv ulcus, gangraena jelenléte, a komplex balneo- fizioterapia altalanos
kontraindikaciojat jelenté sulyos cardiorespiratoricus, vese- vagy egyéb belsGszervi
alapbetegség vagy komorbid betegség (pl.: interstitialis tiidobetegség FVC<50%,
pulmondlis hypertonia WHO class III/IV), jelentOs szisztémas gyulladas jelenléte:
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CRP>10 mg/dl vagy synovitis jelei, sulyos inkontinencia, illetve ha a beteg 3
honapon belll részesilt egyéb fizioterapias kezelésben.

Klinikankon a hévizi kollégakkal teljesen egységesitett protokollal felmértiik
a betegek allapotat rehabilitacios kezelés el6tt 3-4 héttel, majd azt kovetden 6
honappal is. Célunk a terépias hatds hosszl tavi kdvetése volt. A protokoll részeként
altalanos orvosi vizsgalat, gyogytornasz altali mozgasallapot felmérés tortént: HAI,
delta FTP, kéz szoritoerd és csipéserd mérés (Jamar® Hand Set). Tesztek kitoltésére
is sor kerult: DASH, HAQ, sHAQ, SF-36, Cochin (1-6. sz. mellékletek) és DAS28
felvétele tortént. A tanulmany elsédleges eredményeit a HAQ-DI és a DASH
kérdéivek valtozasai adtak. (14,150,179)

3.4 Statisztikai analizis

Az értékek eloszlasat a Kolmogorov-Smirnov teszt segitségével értékeltik. A
ROM-fokeértékeinek valtozasait a Wilcoxon rangsoros teszttel elemeztik Az izileti
érintettség gyakorisaganak elemzését az alcsoportokban Mann-Whitney U-teszt
segitségével végeztik el. Az dsszefiiggések, korrelaciok rendszerét a Spearman-féle
korrelacids egydtthatoval elemeztiik. Ahhoz, hogy megvizsgaljuk mely tényezok
befolyasoljak a kontraktarak szaméban bekdvetkezd valtozasokat tobbszords linearis
regressziot alkalmaztunk, 1épcsOs kivalasztassal. Kaplan-Meier talélési gorbéket és
log-rang teszteket végeztiink. A Cox modellbe tettiik azokat a valtozokat, melyek
szignifikans hatassal voltak a tulélésre egyvaltozs modon, valamint a beteg életkorat
és a nemét. A prediktiv valtozok minimalis készletét visszafelé 1épés szelekcidval
hataroztuk meg. A statisztikai elemzéseket IBM SPSS Statistics v 20.0 (IBM Corpo-
rate, New York, USA) alkalmazésaval végeztik.
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4. EREDMENYEK

4.1 Nemzetkozi, jol bevalt kérdoivek Magyarorszagra torténé

adaptalasa és pszichometriai validalasa

4.1.1 Scleroderma Health Assessment Questionnaire (Scleroderma
Egészségfelméro kérdoiv /sHAQ/) magyarorszagi adaptacioja és
validalasa
Az eredeti HAQ magyarorszagi adaptaciojat 1998-ban Rojkovich és

munkatarsai, munkacsoportunk részvetelével elvégezte (149), igy jelen munkankban

ezt a validalt valtozatot hasznaltuk fel, ehhez a kérd6ivhez csatoltuk kiegészitéskeént

a sclerodermas betegek részeére feltett 5 kérdést és a hozzajuk kapcsoldédd 1-1 VAS-t.

(4. sz. melléklet)

Alkalmazhat6sag
Az sHAQ kérdéiv Magyarorszagra torténd adaptalasat probatesztekkel

kezdtlik 20 SSc-s beteg, 18 nd, 2 férfi bevonasaval, az atlag életkoruk 55,8 + 8,7 év

(zSD) volt. A kérd6iv kitoltése utan megkérdeztiink minden beteget a teszt

érthetdségérol, akik a kérdéseket egyértelmiinek tartottak, €s nem javasoltak Gjabb

valtoztatast a kérdések szovegében, ennek kdvetkeztében véglegesitettiik a magyar
nyelvii sHAQ-ot.

Megegyezési hitelesség
Az elemzés soran HAQ-DI és a sHAQ index elsésorban a mozgasszervi

funkciot felmérd paraméterekkel mutattak szoros Osszefliggést, mig csak kismértékii

korrelacié volt tapasztalhatdé a pulmondlis-, és cardialis statusszal és a bor

allapotaval. (2. tablazat)
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2. tablazat Megegyezési hitelesség vizsgalat 123 szisztémas sclerosisos (SSc)
beteg kérdoives felmérése és klinikai adatai alapjan. Korrelacios

egyutthatok (Spearmann rho ertékek)

VAS VAS VAS VAS VAS VAS HAQ-
Raynaud |ujjfekély | gyomor-bél | tiidé | SSc-dssz | fajdalom DI SHAQ
EVC 0.10 -0.07 0.19 *@ -0.20 ** 0.02 0.14 -0.03 -0.02
DLCO -0.03 -0.17 -0.004 -0.23 ** 0.02 0.04 -0.17 -0.16
MMT -0,33*** | -0.13 -0.28** | -0.27 ** | -0.43 *** | -0.43 *** |-0.4 ***| -0.43***
Jaras- 0.28 *** 0.17 0.27 ** 0.23 ** | 0.38 *** | 0.42*** |0.52***| 0.52***
hossz
HAIjKk | -0.16 ' -0.27* . -0.09 .-0.10 -9.20 wx -9.19 * -0.2.6 *x -0.2'6 wx
EUSTAR|. 97 %« |. 022 * 0.16 | 0:29*** | 0.40 *** | 0.20* 0.29%%*
Activity
SSC | 3Lwxx [039%Fx | 021 % | 0.3L%* | 0.33%% | 0.25%% [0.43%%x | 045%k
Severity
SF-36 dimenziok:
PE -0.47 *** | -0.26 ** | -0.41*** |-0.55***| -0.64 *** | -0.56 *** |-0.72***|-0.76 ***
RP TS0AL** | -0.47 | -0.35*** [-0.48 ***[ -0.61 *** | -0.55 *** |-0.58***|-0.63 ***
BP -0.39*** | -0.20* | -0.36*** |-0.46 ***| -0.61 *** | -0.77 *** |-0.53***|-0.59 ***
GH -0.50 *** |-0.32 ***| -0.34 *** |-0.50 ***| -0.64 *** | -0.56 *** |-0.54***|-0.63 ***
VT 0445 | 0.20% | -043%%% |-0.48**%| -0.62 *** | -0.60 *** |-0.55%%%| 0,62 ***
SF T-0.47 *** [-0.29 *** [ -0.44 *** [.0.57 ***[ -0.62 *** | -0.56 *** |-0.53***|-0.62 ***
RE -0.36*** | -0.23* -0.31*** 1-0.45***| -0.51 *** | -0.48 *** |-0.44***|-0.51 ***
MH --0.33*** | -0.14 -0.26 **  |-0.36 ***| -0.43 *** | -0.49 *** |-0.39***| -0.44 ***

*=p<0.05 **=p<0.01 ***=p<0.001

Jarash.: Jarashossz (m/10 sec), HAI-jk: Hand Anatomic Index-jobb kéz, EUSTAR: Eular
Scleroderma Trials and Research SSc Activity Score, SF-36. ,,Short Form Health Survey
Hungarian Version 1" életmindséget felmérg kérddiv, PF: Fizikai funkcid, RP: Fizikai
szerep, BP: Testi fajdalom, GH: Altalanos egészség, VT: Vitalitas, SF: Szocialis funkcid,
RE: Erzelmi szerep, MH: Mentalis egészség FVC: tiidg forszirozott vitalkapacitas, DLCO:
szénmonoxid diff(zios kapacitas, DLCO/VA: alveolaris térfogatra szamitott DLCO.

A korrelacios egyiitthatok eldjele a kapcsolat irdnyat jelenti, tehat egyenes aranyu
0Osszefliggés esetében pozitiv, forditott arany( dsszefiiggés esetében negativ.

A szignifikans kapcsolatok esetében a jobb klinikai dllapothoz jobb statust jelenté HAQ-DI
és SHAQ érték tarsult, kivéve ,,a” , ahol forditott iranyu kapcsolat volt észlelhetd.
SSc-08sz-VAS:a beteg scleroderma betegséggel kapcsolatos dsszes problémat jelolé VAS,
MMT: manudlis izomerdt értékeld teszt-jobb térd extensorok, Jarashossz (m/10 sec), HAI-jk:
Hand Anatomic Index-jobb kéz, EUSTAR: Eular Scleroderma Trials and Research SSc
Activity Score, SF-36. ,Short Form Health Survey Hungarian Version I” dltaldanos
egészséget felméro kérdoiv, PF: Fizikai funkcio, RP: Fizikai szerep, BP: Testi fajdalom, GH:
Altalanos egészség, VT: Vitalitas, SF: Szocialis funkcid, RE: Erzelmi szerep, MH: Mentalis
egészség FVC: tidd forszirozott vitalkapacitas, DLCO: szénmonoxid diffuzios kapacitas,
DLCO/VA: alveoléris térfogatra szamitott DLCO.
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Az SF-36 kérddiv értékelésénél a legszorosabb 6sszefliggéseket a fizikai
funkcidt felméré kérdéskor esetében, mig a leggyengébb korrelacidt az érzelmi
szerep és a mentalis egészség témak vonatkozasaban talaltuk. A klinikai adatok
kozil a sHAQ index szoros korrelaciot mutatott a mozgasszervi és fizikai funkciét
felméro értékekkel (MMT térd extensorok, jarasteszt, HAI). (2. tdblazat)

Tartalmi hitelesség

A beteg altal kit6ltend6 valaszok skalajanak a tartalmi hitelességét a ,,padlo és
plafon effektus” (,floor and ceiling effect”) vizsgalatdval végeztik el (185,186).
Csak egy beteg esetén lett az index eredménye 0 értékii (a leheté legjobb érték), és
egy betegnél sem kaptunk 3-as (a lehetd legrosszabb) értéket. Megallapithatd tehat,
hogy a sHAQ index képes kovetni az SSc-s betegeknél mind a javulas, mind a
rosszabbodas aprobb valtozasait.

Szerkezeti hitelesség

A strukturalis validitas vizsgalata fokomponens elemzéssel igazolta a HAQ-
DI és a VAS altal vizsgalt tulajdonsagok egydimenzios jellegét (185). Az els6 faktor
sajatértéke 3.37 volt, amely latens valtozd a kérdésekre adott valaszokban | év teljes
variancia 56%-at tartalmazta. Az egydimenzios jelleget bizonyitja, hogy a lehetséges
kovetkezé latens valtozo sajatértéke lényegesen kisebb (0,85) volt. A latens
valtozdval a vizsgalt valtozok (rho=0,6 é€s nagyobb) linearis korrelaciét mutattak.
Diszkriminativ hitelesség

A diszkriminancia vizsgalatok sordn megallapitottuk, hogy azon betegek
esetében, ahol tobb szervrendszer volt érintett, az SHAQ index rosszabb értéket
mutatott, mint akiknél kevesebb szervi manifesztacié volt észlelheté (ANOVA,
p<0.001). A diffaz sclerodermas alcsoportban az sHAQ és a HAQ-DI-k magasabb
(rosszabb) értékeket mutattak a limitalt alcsoportd betegek eredményeihez képest
(p<0.05). A HAQ-DI és a sHAQ is magasabb (rosszabb allapotot kifejezd) értékeket
mutatott borfekélyek jelenléte, kifejezett térdextensor izomzat gyengesége, illetve
kézkontraktlra esetén. (3. tblazat)

A betegek altal bejelolt VAS értékek dsszhangban voltak az adott bels6szervi
elvaltozas sulyossdgaval, pl: pulmonélis érintettseg (DCLO<60% és/vagy
DLCO/va<60%) esetén a betegek joval magasabb pulmonalis VAS értéket jeleztek,
mint a tiido érintettség nélkiili betegcsoport. Hasonlé mdédon a kimutatott nyeldcsd
elvaltozas, vagy ujjfekélyek fennallasa esetén a betegek szignifikansan magasabb Gl-

VAS, valamint borfekély-VAS értékeket jeleztek. Ezek az eredmények azt mutatjak,
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hogy az sHAQ index jol jelzi a belsd szervek patoldgiai elvaltozasat, de foleg akkor

mutat rosszabb értékeket, ha a mozgasszervek is jelentdsen karosodtak. A VAS-

felméréseket kilon-kulon is kovetni kell, mert kilon-kiilon is megfelelé és gyors

tajékoztatast nytjtanak az adott kérdésrol.

3. t&blazat 123 szisztémas sclerosisos beteg Health Assessment Questionnaire-

Dis

ability

Index (HAQ-DI) és a Scleroderma Health Assessment

Questionnaire (sHAQ) értékeinek osszehasonlitasa Kiilonb6zo szervi

tunetek fennallésa, illetve hidnya alapjan

Sulyos pulm

onalis érintettség

Nincs

(DCLO> 60% és DLCO/va > 60%)

Van

(DCLO<60% és/vagy DLCO/va<60%)

HAQ-DI n=112 1.03 £0.75 n=11 [1.19+0.86 p< 0.05*
SHAQ n=112 0.93 +0.63 n=11 [1.07+0.77 NS
Sulyos pulmonalis hypertoniara utal6 légzésfunkcids jel

Nincs (FVC/DLCO < 1.6) \Van (FVC/DLCO > 1.6)
HAQ-DI n=62 0.90 £0.74 n=61 |[1.18+0.76 p<0.05
SHAQ n=62 0.83 £0.63 n=61 (1.04+0.64 NS
Kimutatott cardialis érintettség

Nincs 'Van
HAQ-DI n=41 0.85+0.73 n=82 |[1.14+0.76 p<0.05
SHAQ n=41 0.79 £0.62 n=82 (1.02+0.64 NS
Sulyos proximalis izomgyengeség

Nincs (m. quadriceps MMT > 3) \Van (m. quadriceps MMT < 3)
HAQ-DI n=101 0.97 £0.75 n=19 |[1.41+0.73 p<0.05
SHAQ n=101 0.87 £0.63 n=19 [1.32+0.60 p<0.01
Sulyos kézizuleti kontraktura

Nincs Van

(ujjbegy tenyér tavolsag < 0.9 cm) (ujjbegy tenyér tavolsag > 0.9 cm)
HAQ-DI =90 0.93 +0.69 n=33 [1.35+0.85 p< 0.05
SHAQ n=90 0.84 £0.56 n=33 [1.22+0.76 p< 0.05
A vizsgalatkor a betegnek borfekélye vagy gangraenaja

Nincs 'Van
HAQ-DI n=101 0.98 £0.76 n=22 (1.33+£0.69 p< 0.05
SHAQ n=101 0.87 £0.63 n=22 |(1.26+0.58 p< 0.01
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HAQ-DI: Health Assessment Questionnaire Disability Index, sHAQ index: scleroderma-
HAQ pontszam, SSc: szisztémas sclerosis, MMT: manudlis izomerot értékelo teszt, FVC:
tid6 forszirozott vitalkapacitas, DLCO: szénmonoxid diffuzios kapacitis, DLCO/VA:
alveolaris térfogatra szamitott DLCO. *Mann-WhitneyU préba

Megbizhat6sag szempontjabdl az sHAQ bels6 konzisztenciaja nem valtozott
a Magyarorszagra torténé adaptacio soran (Cronbach alfa: 0,91). A
reprodukalhatosagot vizsgalva més tanulmanyokhoz hasonléan (179, 193) magas
intraclass korrelacios egyutthatot szamitottunk mind a HAQ-DI (0,96), mind a SHAQ
(0,91) esetében.

4.1.2 Disabilities of the Arm, Shoulder and Hand (DASH - A kar-, a vall és a kéz
mozgaskarosodasat felméré kérdoiv) magyarorszagi adaptacidja és
validalasa szisztémas sclerosisos betegek korében
A 3.1.2-es fejezetben mar ismertetett DASH ¢és a QDASH kérddiv (6. sz.

melléklet) eredeti angol és a magyar nyelvii verzidja valamint a teszt kiértékelésének

modja is a http://www.dash.iwh.on.ca honlapon taldlhatd meg az interneten. A

DASH hazai adaptacioja soran 2 kérdés esetében kisebb valtoztatast eszkdzoltink: a
18. kérdésnél a golfozds helyett (mely nem elterjedt Magyarorszagon)
szényegporolast irtunk be. Hasonloan a frisbee jaték helyett a strandlabdazésra
modositottuk a kérdést. Mindkét tevékenység hasonlo felsdvégtagi igénybevétellel
jar, mint az angol nyelvii verzidoban szereplok.
Alkalmazhato6sag

20 sclerodermas beteg toltotte ki a tesztet 7-14 perc alatt. A kérddiv kitoltési
ideje atlagosan 9 perc 15 s = 1 perc 48 s volt. A betegek nem javasoltak tovabbi
valtoztatdsokat a magyar nyelvii teszten és 100%-osan érthetének tartottdk a
kérdoivet.
Pszichometriai értékelés 128 SSc-s beteg vizsgalataval

A betegek demografiai és klinikai adatait a 4. t4blazat, a kérd6ives felmérések
eredményeit az 5. tablazat tartalmazza. Mind a 128 beteg eredményesen Kitoltotte
DASH-Altalanos részét, azonban a betegek 26.5%-a (34 f3) nem valaszolt a 21.
kérdésre, amely a szexualis életiikrél kérdezett. A valaszthatd DASH-Munkavégzés
részt a betegek 37,5%-a (48 6: 34 6 1cSSc-s, 14 f6 dcSSc-s) toltotte ki. A nem
kotelezd6 DASH-Sport és miivészetek fejezetet csak a betegekek 6,3 %-a (8 f0)
toltotte Ki.
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4. tablazat 128 szisztémas sclerosisos (87 f6 limitalt cutan szisztémas sclerosisos-

IeSSc, és 36 f6 diffiz cutan szisztémas sclerosisos-dcSSc)

demogréfiai és klinikai adatai

beteg

IcSSc dcSSc
\Vizsgélt betegek szama: 87 36
N6 /férfi 82/5 29/7
Atlagéletkor, +S.D.: 58.5+10.2év 54.1+13.7 év
Atlagos betegség idétartam, +S.D.: 11.7+7.9¢év 10.8+ 8.3 év
Raynaud- szindréma: 87 (100 %) 36 (100 %)
Jelenlevé aktiv ujjfekély: 15 (17 %) 7 (19 %)
Oesophagealis érintettség: 47 (54 %) 26 (72 %)
Pulmonalis érintettséget jelzo 1égzésfunkcios értékek
FVC<80% és DLCO<70%: 74 (85 %) 32 (89 %)
DCLO<60% és DLCO/va<60%: 31 (36 %) 22 (61 %)
Pu_lmonzili_s hypertoniz'lt jelZ6 39 (45 %) 22 (61 %)
spirometria FVC/DLCO>1.6:
Cardialis érintettséget jelzo lelet: 57 (66 %) 25 (69 %)
\Vese érintettség: 3 (3 %) 2 (6 %)
IANA pozitiv betegek: 71 (82 %) 33 (92 %)
Anti-Scl-70 pozitivitas: 22 (25 %) 28 (78 %)
Anticentromer pozitivitas: 20 (23 %) 1 (3 %)

ANA: antinuklearis antitest, FVC: tiidé forszirozott vitalkapacitis, DLCO: szénmonoxid
diffaziés kapacitds, DLCO/VA: alveolaris térfogatra szamitott DLCO, S.D.: standard

deviacié

5. tablazat Kérdéivek (DASH, QuickDASH, HAQ-DI, SSc-HAQ, SF-36, HAI)

eredmeényei 128 szisztémas sclerosisos beteg esetén

Kérdoivek n Median (*) Szélsé értékek | Padlo - plafon értékek**
DASH-AIlt 128 | 31.3 (15.8;59.95) 0-88.3 1(0.8%)—0
QuickDASH-AIt | 128 | 34.0 (20.4;52.2) 0-88.6 3(23%)-0
DASH-M 48 25.0 (12.5;50.0) 0-87.5 10 (20.8%) — 0
DASH-SM 8 34.4 (12.5;75) 0-93.8 2 (25.0%) — 0
HAQ-DI 128 | 1.0(0.38;1.63) 0-2.63 20 (15.6%) — 0
SSc-HAQ 128 | 0.95 (0.43;1.42) 0-254 3(2.8%)—0
SF-36 PF 127 | 50.0(30.0;65.0) 0-100 4 (3.0%) — 1 (0.8%)
SF-36 RP 128 0.0 (0.0;50.0) 0-100 70 (54.7%) — 20 (15.6%)
SF-36 BP 128 | 41.0 (41.0;62.0) 0 -100 7 (5.5%) — 12 (9.4%)
SF-36 GH 127 | 30.0(20.0;47.0) 0-87 8 (6.3%) -0
SF-36 VT 127 | 45.0(35.0;50.0) 0-95 1(0.8%)-0
SF-36 SF 128 | 75.0(50.0;93.8) 0-100 4 (3.1%) — 32 (25.0%)
SF-36 RE 127 | 33.3(0.0;100.0) 0-100 51 (40.2%) — 46 (36.2%)
SF-36 MH 128 | 48.0 (40.0;68) 0 -100 2 (1.6%) — 1 (0.8%)
mRSS 128 | 2.67 (1.33:4.33) 0 -27 16 (12.5%) — 0
Fajdalom-VAS 128 | 30.0(5.0-50.0) 0-100 26 (20.3%) — 4 (3.1%)
HAI a jobb kézen | 126 | 13 (1.5;3.0) 0.04-12.25 — KAk
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* Median értékek mellé zardjelben a kvartilis értékeket tlintettik fel.

** Padl6 — plafon értékek: a kérddivvel a minimum és a maximum értékeket elérd betegek szama
(és a szazalékos aranya).

***E|méletileg a HAI-nak nem hatdrozhaté meg minimum és maximum értéke.

DASH-AIt, QuickDASH-AIt: DASH- és QuickDASH dltaldnos mozgdsképességet felmérd részek,
DASH-M, QuickDASH-M: a munkavégzéssel, DASH-SM és QuickDASH-SM: sport és eléado
miivészettel kapcsolatos részek, HAQ-DI: Health Assessment Questionnaire Disability Index-
Altaldnos Egészségi dllapotot felmérd kérdiv mozgaskorldtozottsagi indexe, sHAQ index:
scleroderma-HAQ pontszam, SF-36: ,,Short Form Health Survey Hungarian Version I”
altalanos egészséget felmérd kérdéiv. PF: Fizikai funkcio, RP: Fizikai szerep, BP: Testi
fajdalom, GH: Altalanos egészség, VT: Vitalitas, SF: Szocialis funkcio, RE: Erzelmi szerep, MH:
Mentalis egészség.

A DASH ¢és a QuickDASH kérdoivek hiteles funkciot felmérd kérddivek
szisztémas sclerosisban, szenzitivitasuk megfeleld a kovetéses vizsgalat esetén is.
Igazsagérték

A megegyezési hitelesség vizsgalat eredményei a 6. tablazatban talalhatok. A
DASH és QuickDASH Altalanos és Munkavégzést vizsgaldé —fejezetek
pontszamértékei szoros korrelaciét mutattak a HAQ és az sHAQ indexekkel (ezen
belill is a betegek sclerodermaval kapcsolatos Osszes problémadira kérdezd VAS
vélaszértékével), és az SF-36 Fizikai Funkcié dimenzidjaval. A DASH-AIlt és
QuickDASH-AIt indexek kdzepesen szoros, szignifikans dsszefiiggéseket mutattak a
kéz anatdmiai karosodasat reprezentalé HAI-val, valamint a Medsger-féle sulyossagi
skala izileti-in és izomstatusz indexevel.

6. tAblazat Megegyezési hitelesség (convergent validity) vizsgalat 128 szisztéemas

sclerosisos beteg kérdoives felmérése és klinikai adatai alapjan

Spearman-féle korrelaciés egyiitthat6 (rho)
Kérdéiv n D‘gtﬂ' DASH-M | QuickDASH-AIlt [HAQ-DI
DASH-AIt 128 0.74 0.98 0.86
DASH-M 48 0.74 0.74 0.61
DASH-SM 8 0.71 0.71 0.71 0.64
QuickDASH-AIt 128 [ 0.98 0.74 0.83
Raynaud —VAS 128 0.39 0.41 0.40 0.34
Bor fekély —~VAS 128 0.34 0.36 0.35 0.30
Ossz probléma-VAS 128 0.68 0.64 0.68 0.56
SHAQ index 128 0.88 0.70 0.86 0.94
Fajdalom-VAS (HAQ) 128 0.21 0.05 0.21 0.16
SF-36 Fizikai funkcio 128 -0.77 -0.66 -0.73 -0.69
SF-36 Fizikai szerep 128 -0.42 -0.59 -0.43 -0.31
SF-36 Erzelmi szerep 128 -0.27 -0.33 -0.26 -0.18
SF-36 Mentalis egészség | 128 -0.17 -0.31 -0.17 -0.16
HAI a jobb kézen 128 -0.37 -0.19 -0.38 -0.35
MSS lziiletek/inak 128 0.23 0.12 0.27 0.27
MSS Izomerd 128 0.37 0.42 0.40 0.29
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DASH: Disabilities of the arm, shoulder, and hand kérddiv, DASH-Alt, QuickDASH-AIL:
DASH- és QuickDASH dltalanos mozgdsképességet felmérd részek, DASH-M, QUickDASH-
M: munkavégzéssel, DASH-SM és QuickDASH-SM: sport és eléadomiivészettel kapcsolatos
részek, HAQ-DI: Health Assessment Questionnaire Disability Index, SHAQ index:
scleroderma-HAQ pontszdm, SF-36. ,,Short Form Health Survey Hungarian Version I”
dltaldnos egészséget felméré kérdéiv, HAI: Kéz anatomiai index, MSS: Medsger-fele
Sulyosséagi Skala

A strukturalis validitas vizsgalata soran unidimenzionalitast igazoltunk a
DASH és a QuickDASH elemzése soran is.

Diszkriminativ hitelesség

A limitélt és a diffuz SSc-s alcsoportok vizsgélati eredményei kozott nem
talaltunk szignifikans kulonbséget az alabbi indexek, vizsgélatok soran: DASH,
HAQ-DI, sHAQ, HAI, SF-36 dimenzidi, és az mRSS. Azonban szignifikansan
magasabb értéket mutattak a DASH-AIt és a QuickDASH-AIt, valamint a DASH-M
tesztek atlageredményei a kéz- vagy a vallkontrakturaval rendelkez6 betegek
esetében a kontraktdra nélkuli betegcsoportokhoz képest; ugyanigy, mint a
szimmetrikus  polyarthritises,  polyarthralgias  betegcsoportok — esetében a
polyarthralgia nélkuli csoporthoz képest, illetve a proximalis izomgyengeséget

mutat6 betegek esetében az azt nem mutatékhoz képest. (7. tAblazat)
Megbizhat6sagi vizsgalatok

A 8. tdblazatban részletezzik a bels6é konzisztenciat mutatd Cronbach alfa

értekeket, mely minden vizsgalt tétel esetén kelléen magas értéket mutat.
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7. tablazat Diszkriminativ hitelesség vizsgélat: 128 szisztémas sclerosisos beteg
Disabilities of Arm-Schoulder and Hand (DASH) kérdéiv részértékeinek

osszehasonlitasa Kiilonbozo szervi tiinetek fennallasa, illetve hidnya

alapjan
Kérdéiv | n |Medién (kvartilisek) | n  [Median (kvartilisek) | p-érték
Sulyos kézizileti kontraktdra nincs Sulyos kézizileti kontraktira van

(ujjbegy tenyér tavolsag < 0.9 cm) (ujjbegy tenyér tavolsag > 0.9 cm)

DASH-AIlt 87 [29.1 (14.1-45.8) 41 140.0 (23.0-62.0) <0.05
QuickDASH-AIt | 87 [34.0 (18.1-50.0) 41 |47.7 (28.3-64.8) <0.01
DASH-M 37 [25.0 (0.0-50) 11 [25.0 (12.5-62.5) NS
DASH-SM 4 [15.6 (NA) 4 [75.0 (NA) NS
\Vallizlleti kontraktura nincs \Vallizlleti kontraktdra van
DASH-AIlt 107 | 29.1 (14.1-45.6) 21 ]48.3(36.2-70.7) <0.001
QuickDASH-AIt | 107 | 34.0 (18.1-50) 21 |54.5(34.0-71.6) <0.01
DASH-M 47 |25.0 (12.6-50) 1 [NA -
DASH-SM 8 |34.4(6.3-75) 0 |NA -
Arthritis / arthralgia nincs Arthritis / arthralgia van
DASH-AIlt 82 |27.1(11.7-34.6) 46 |45.7 (30.1-59.6) <0.001
QuickDASH-AIt | 82 |27.2 (15.9-38.6) 46 [50.0 (34.0-62.5) <0.001
DASH-M 32 |25.0 (0.0-40.6) 16 |46.9 (25.0-50.0) <0.05
DASH-SM 7 |31.2 (0.0-75) 1 |NA -

*: Mann-Whitney U teszt. NA: Kevés adat miatt nem értékelhetd
DASH: Disabilities of the arm, shoulder, and hand kérddiv, DASH-Alt, QuickDASH-AIL:
DASH- és QuickDASH dltalanos mozgasképességet felméré részek, DASH-M, QUicCkDASH-
M: munkavégzéssel, DASH-SM és QuickDASH-SM: sport és eléadomiivészettel kapcsolatos
részek

8. tablazat Megbizhatosagi vizsgalat Cronbach alfa értékei 128 szisztémas

sclerosisos beteg adatai alapjan

Belso konzisztencia

Cronbach alfa

DASH-Altalanos 0,969
DASH-Altalanos 1-1 vélasz kihagyasaval | 0,967-0,969
Quick DASH 0,899
Quick DASH valaszértékek kihagyasaval | 0,884-0,902
DASH-M 0,942
DASH-SM 0,968

DASH: Disabilities of the arm, shoulder, and hand kérddiv, DASH-AIt, QuiCkDASH-AIt:
DASH- és QuickDASH dltalanos mozgasképességet felméro részek, DASH-M, QuickDASH-
M: munkavégzéssel, DASH-SM és QuickDASH-SM: sport és eléadomiivészettel kapcsolatos
részek
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A széls6 értékek vizsgalatanal a padld-plafon értékek elemzésénél azt
talaltuk, hogy a DASH-AIt index csak egy, a QuickDASH-AIt index pedig harom
SSc-s betegnel jelzett legjobb (0-as) értéket, és egy betegnél sem mutatott
legrosszabb (100-as) eredményt. A DASH-M és DASH-SM részek esetében 20,8%
és 25%-ban észleltiink 0-&s, legjobb értékeket.

A reprodukélhatésag vizsgalatakor rovid idén beliil ismételt teszteléseket
vegeztunk. Mindkét kérd6iv kozepes - jO reprodukalhatosagot mutatott: ICC érték a
DASH-AIt esetében 0,89 (95% CI 0,82-0,93), a QuickDASH-nal 0,87 (95% CI 0,79-
0,92) volt.

A DASH indexek valtozasra valo érzékenysegének elemzésekor a HAQ-DI
valtozasat alapul véve a DASH, a QuickDASH és az SF-36 dimenziok eredményeit 3
csoportba osztottuk: rosszabb, véltozatlan, javuld6 HAQ-DI értéke alapjan. Az
atlagértékek az aldbbi 9. tablazatban lathatéak. A valtozasra vald érzékenység
vizsgalatanal a DASH- és a QuickDASH-AIt indexek a HAQ-DI-hoz hasonl6an
mutattak a rosszabbodd allapotd betegek valtozasat, de nem mutattak a HAQ-DI
szerint javulé betegek esetében szignifikans javulast (pontszam csokkenést). A
sensitivity to change, a SRM, EF és az RS értékek szintén a 9. tablazatban talalhatok
meg.
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9. tdblazat A Disabilities of Arm, Shoulder and Hand (DASH) kérdéiv és az SF-
36 Kkérdoiv Valtozdsra valé érzékenységének bemutatdsa a Health
Assessment Quetionnaire-Disability Index (HAQ-DI) 1 éves véltozasa
alapjan, 76 szisztémas sclerosisos beteg eseten.

Rosszabb HAQ-DI Vaéltozatlan HAQ-DI Javulé HAQ-DI

(Enr:tg';fk 95% CI (Enr:ti'gk 95% CI (Er::tg‘;)ek 95% ClI
DASH-AIt
Kezdeti atlag¥ | 327 (2L6) 25.4 (28.0) 37.0 (17.6)
Valtozas A4 ¥ 7.8 (12.3)** | 36-120 | -1.5(4.6) 44-15 33(135) | -84-19
SRM 0.64 058-0.69 | -0.32 -0.51(-0.13) -0.24 -0.3(-0.17)
ES 0.36 0.32-0.40 | -0.05 -0.09-(-0.02) -0.19 -0.25-(-0.13)
RS 0.28 -0.12
DASH-Munka
rész
Kezdeti atlag¥ | 396 (23.6) 10.9 (15.6) 25.0 (24.5)
Valtozas A4 ¥ 31(36)n=4 | -89-26 | 25(5.6)n=5 (-4.4)-9.4 0(17.7)n=5 | -21.9-21.9
SRM -0.87 NE 0.45 NE 0,00 NE
ES -0.13 NE 0.16 NE 0,00 NE
RS 0.2 0,00
QuickDASH-
Altalanos rész
Kezdeti atlag¥ | 362 (2L6) 28.6 (29.8) 39.3(17.9)
Valtozas A4 ¥ 75121 [33-117 | -17(5.7) (-5.3)-2.0 39(144) | -94-15
SRM 0.62 0.56-0.68 | -0.29 -0.48-(-0.11) -0.27 -0.35-(-0.20)
ES 0.35 0.31-0.39 | -0.06 -0.10—(-0.01) 0.22 -0.28-(-0.16)
RS 0.25 -0.13
SF-36 Fizikai
Funkcio
Kezdeti éﬂag¥ 48.1(24.9) 56.3 (30.9) 48.1 (20.5)
Valtozas 4 ¥ 0.86 (23.5) 72-89 | 38(1658) (-6.9) - 14.4 05(230) | -93-82
SRM 0.04 0.02-01 | 022 0.03-0.42 -0.02 -0.10-0.05
ES 0.03 -0.02-0.09 | 0.12 0.02-0.22 -0.02 -0.11-0.06
RS 0.03 -0.02
SF-36 Fizikai
Szerep
Kezdeti atlag¥ | 30.0 (40.6) 58.3 (45.6) 29.3(37.8)
Valtozas A ¥ 6.43 (33.4) -159-17.3 | -6.3(454) -35.1-226 6.9 (45.2) -10.3-24.1
SRM 0.19 0.13-026 | -0.14 -0.36 - 0.08 0.15 0.08 - 0.23
ES 0.16 011-021 | -0.14 -0.36 - 0.08 0.18 0.09 - 0.28
RS 0.14 0.15

SRM: standardized response mean, ES: effect size, RS: responsiveness statistic, 4. 1 éves
atlagvaltozas: * p<0.05; ** p<0.01; *** p<0.001 a valtozas statisztikailag parositott T
teszttel vizsgalva.¥: zardjelben a standard deviacio, szorasérték. A megbizhatdsag becslésére
a konfidencia intervallumok (CI) szamolasa bootstrap modszerrel tértént. NE: hianyos
adatok miatt statisztikailag nem értékelheta.
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4.2 Mozgasszervi funkciokarosodas es izileti érintettség vizsgéalata
harom éves kovetéses vizsgalat soran szisztémas sclerosisban
A vizsgalt beteganyag demogréfiai és klinikai 6sszefoglalé adatait az alabbi, 10.
tablazat tartalmazza.

10. tébldzat 131 szisztémas sclerosismiatt gondozott beteg demografiai és

klinikai adatai

IcSSc dcSSc
Beteglétszam 90 41
INGi nem 82 (91%) 34 (83%)
Atlagéletkor + SD (év) 57.4+10.3 52.6 + 13.8
Betegségfennallas + SD (év) 8.6+75 7.0+6.3
Betegségfennallas < 4 év 34 (38%) 17 (41%)
Interstitialis tiidobetegség, n 47 (52%) 29 (71%)
FVC: 50-80%, n 38 (42%) 27 (66%)
FVC <50%, n 0 2 (5%)
Szivérintettség”, n 57 (63%) 25 (61%)
Subcutan calcinosis, n 18 (20%) 6 (13%)
Aktiv ujjbegy-fekély, n 12 (13%) 8 (19%)
Antitest profil:
Anti-DNA topoisomerase I, n 22 (24%) 30 (73%)
Anticentromer antitest, n 18 (20%) 1 (2%)
Rheumatoid faktor, n 25 (17%) 5 (12%)
Anti-CCP, n 7 (11%) 3 (12%)

IcSSc: limitalt cutan szisztémas sclerosis, dcSSc: diffiz cutan szisztémas sclerosis, FVC: tiidd
forszirozott vitadl kapacitdsa. ~ Ingeriiletvezetési rendellenességek, ritmuszavarok,
pericarditis, myocardialis ischaemia az EKG-n és/vagy pulmonalis hypertonia, anti-CCP:
Anti-ciklikus citrullinalt peptid autoantitest

A belsé szervi érintettségek kozul interstitialis tidobetegség az 1cSSc-s
betegek 52%-anal (47 f6), mig a dcSSc-s betegek 71%-anal (29 f6) volt jelen.
Szivérintettség szintén magas aranyban volt jelen: 1cSSc-nél 63%-ban (57 f6), mig
dcSSc-nél 61%-ban (25 £6).

A héarom éves kovetés soran a periférias izlleti érintettséget tekintve a Il.
és 11l. MCP izlletek voltak a leggyakrabban érintettek, a betegek 73-82%-anak volt
ezen izlleteiben kontrakturaja (ROM<75%).
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Az alapvizsgélat soran (131 £6) izlleti kontraktdra a Il. MCP izlletek esetén
a betegek 88-90%-4nal (nem dominans-dominans oldalon); a Ill. MCP iziletek
esetén 89-95%-anal, a Il. PIP izuleteknél 34-43%-ban volt jelen, mig a Ill.
PlIPizlletek flexids-extensids mozgastartomanya a betegek 34-34%-anak volt
besziikiilve. A szazalékos értékeknél a nem dominéns és dominédns oldal adatait
szemléltetjuk. A csuklo flexios-extensids mozgastartomanyat érinté kontraktaraja a
betegek 69-75%-anak volt, adductios-abductios iranyl pedig 18-22%-uknak. A
konyokizilet esetén csokkent flexios-extensiés mozgaspalya csak a betegek 1-2%-at
jellemezte. A vallizillet esetén flexios-extensidos palydn a betegek 50-49%-a,
adductiés-abductiés iranyban 15-13%-uk, rotatiés palyakon pedig 11-9%-uk
rendelkezett kontrakturaval. A csipdiziiletek esetén a betegek 7-7%-anak volt
rotatios, illetve flexids-extensios mozgasbesziikiilése, az abductio irdnyaban pedig 2-
1%-uknak volt kontrakturaja. A periférias iziletek kozul a kiemelt figyelmet érinté
térdizulet esetén a betegek 15-17%-&nak volt kontraktirdja a flexios-extensios
mozgastartomanyban. Bokaiziileti flexios-extensios mozgasbesziikiilés a betegek 8-
8%-ara volt jellemzd. Az el6bbi adatokbol egyértelmiien latszik, hogy szinte minden
izlilet minden mozgéassikjaban a betegek dominéns oldalan tébb kontraktdra van.

Az elsé éves kovetéses vizsgalat alkalmaval (123 f6) a kézkontrakturak
szazalékos megjelenésére az alabbiak voltak jellemzok: a II. MCP iziletek a betegek
54-75%-anal (nem dominans-dominans); a Ill. MCP izlletek pedig 62-75%-anél
voltak érintettek. A 1l. PIP izuletben a betegek 32-37%-a&nél, a Ill. PIPiziletben 23-
29%-andl talaltunk kontrakturat. A csukld flexids-extensios mozgastartomanyat
érinté kontraktiraja a betegek 59-72%-anak volt, adductios-abductios irdnyd pedig
15-15%-uknak. A konyodkizilet esetén flexios-extensios kontraktiraja csak a betegek
1-2%-anak volt. Vallizuleti flexiés-extensios kontraktiraja a betegek 24-24%-anak,
adductiés-abductids sikti mozgasbesziikiilése 3-2%-anak, mig a rotatiés palyan 3-
3%-a rendelkezett kontrakturaval.

A 3. utédnkovetéses vizsgalat alkalméaval (115 f6) izlleti kontraktara a II.
MCP iziiletek esetén a betegek 63-70%-anal (nem dominans-dominans); a Il1l. MCP
izUletek esetén 65-78%-anal, a Il. PIPizuleteknél 32-41%-anal volt jelen; mig a IlI.
PIPizliletek flexids-extensiés mozgastartomanya a betegek 26-36%-anak volt
besziikiilt. A szazalékos értekeknél a nem dominans és dominans oldal adatait
szemléltetjuk. A csuklo flexios-extensios mozgastartomanyat érintd kontraktiraja a
betegek 68-74%-anak volt, adductios-abductios iranya pedig 20-23%-anak. A
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konyokizilet esetén csokkent flexids-extensios mozgaspalya csak a betegek 2-2%-at
jellemezte. A vallizillet esetén flexios-extensids palydn a betegek 23-23%-a,
addukcids-abdukcios iranyban 8-11%-a, rotacidés palyakon pedig 9-10%-a
rendelkezett kontrakturaval. A csipdiziiletek esetén a betegek 8-8%-anak volt
flexids-extensios mozgasbesziikiilése, az abductio irdnyaban a betegek3-2%-anakvolt
kontrakturaja, mig a rotatiés kontraktdraban 10-9%-uk volt érinetett. A periférias
izUletek kozll a kiemelt figyelmet érintd térdiziilet esetén a betegek 10-12%-anak
volt kontrakturaja a flexios-extensiés mozgastartomanyban. Bokaizuleti flexids-
extensios mozgasbesziikiilés a betegek 7-7%-ara volt jellemz6. Jelen felmérésben is
igazolodott, hogy a csuklo- es a kéz kisizlletek esetén a dominéns oldalon magasabb

a kontraktarak szdma a nem dominans oldalhoz képest.

Véltozasok az izlileti mozgasterjedelmekben és a kontraktlrak szaméban

Az alap- és az utols6 mérés kozotti valtozasokat vizsgélva szignifikans
javulas az izileti mozgastartomanyokban csak az ujjak 1l. és 11l. MCP iziletei, és a
valliziletek flexios-extensids sikjaban tortént. (11. tablazat) Ezek a konkrét
megallapitasok érvényesek mind a difflz, mind pedig a limitélt alcsoport esetén is. A
nagyizlletek esetén nem volt kimutathatd szignifikans valtozds az izileti
mozgasterjedelmeket tekintve hossz( tavon. Tobb, kedvezé iranyu fejlédés volt
Kimutathato az els6 éves kovetés alkalméval, ugyanis szignifikans javuldsokat
mértiink a 1l. és Ill. MCP, a Ill. PIP iziletekflexio-extensiojaban, és a vallizilet
minden mozgési sikjaban. Szintén javuld értékeket mértiink a csuklo-, valamint a
térdizllet flexios-extensiés mozgasaiban. (11. tAblazat) Ezek a szignifikans, pozitiv
valtozasok a harom éves utankovetésre vagy mérséklodtek, vagy pedig nem valtoztak
statisztikailag jelent6sen. A betegek csukloiziletének radial-ulnar abdukcids mozgas
tartomanyaban csokkenést mértiink a kdvetések alkalméval. A hadrom éves kovetés
soran az Osszes izlletben mert mozgastartomany csokkenés atlagos mértéke
minddssze 2° volt, mely az izlleti mozgasterjedelmeket tekintve elhanyagolhat6. Ez
alapjan személyes értelmezésemben nem tortént romlas az izlleti mozgasokban a
harom év alatt, mely nagy eredmény a betegség progressziv jellegét figyelembe véve.
Az alap és a 3. vizsgalat kozotti idészakban a legnagyobb mértéki iziileti
mozgastartomany javulas a Il. MCP izilet flexios-extensios mozgasaban tortént a

nem dominans oldalon, melynek mértéke 16° volt, a maximalis ROM 11,8%-a.
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Az 0Osszkontraktira szamban és a sulyos 6sszkontraktira szamban is
szignifikans csokkenést (tehat javuldst) mértink mar az elsé, de a 3. éves
utankovetéskor is. A stlyos MCP és PIP kontrakturak (ROM<50%) szdma a nem
dominans oldalon szignifikansan csokkent minkét utankovetéskor, azonban a
dominans oldalon a kontraktira szdm csokkenés az els6 évi szignifikans javulds utan
a 3. évre csak sdrolta, de nem érte el a szignifikancia hatart. Hasonlé megéllapitast
tehetink a sulyos kéz kontraktira szdm csokkenésére vonatkozOan azzal a
kilonbséggel, hogy a 3. éves vizsgalatra mar nem volt szignifikans a sulyos kéz
kontraktura-szdm csokkenes. Az MCP- és PIP izuleti, valamint a kéz kontraktirak
szdma (ROM<75%) a dominans és a nem dominadns oldalon is szignifikans
csOokkenést mutatott mindkét kovetéses vizsgalat alkalmaval. A vallizileti
kontrakturdk szadma csak az els6é éves utdnkovetéskor mutatott szignifikans
csokkenést.

Osszességében elmondhatd, hogy az osszkontraktira szam, és a kezeket
érintd kontraktirdk szdma, illetve azok stlyos megjelenési formai javulést, csokkend
tendenciat mutattak a kdvetéses vizsgalatok soran. A nagyiziletek érintettsége nem

mutatott statisztikailag kimutathatd valtozast a kontraktirak szdmaval kapcsolatban.

Dominans - nem dominans oldal 6sszehasonlitasa

A dominéns kéz anatomiai és funkcionalis allapota rosszabb, a nem dominans
oldalhoz viszonyitva. A vizsgalt betegek dominans és nem dominéans oldali izuleti
mozgéstartoményait a 11. tdblazatban hasonlitottuk ssze. A harmadik utankdvetés
alkalmaval a dominans és a nem dominans oldal kdzo6tt mért atlagos izileti fokérték
kilonbség a Il. MCP izilet esetén 5,8° volt (p<0.001), IIl. MCP iziilet esetén szintén
5,8°volt (p<0.001), II. PIP izuletben 2,9° (p=0.058), Ill. PIP izliletben 4,7°

(p<0.001), mig a csuklé flexids-extensios mozgastartomanya esetén 6,4° (p<0,001).
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11. tabldzat 131 szisztémés sclerosis (SSc) miatt gondozott beteg izuleti

mozgasterjedelmeinek (ROM) és funkcionalis teszt értékeinek kdvetése a

dominans és a nem dominans oldalt dsszehasonlitva a kéz kisizlletek, a

csuklo és a térd adatait szemléltetve

Alapvizsgalat 1. évi koveteses 3. évi kdvetéses
n=131 vizsgélat n=123 | vizsgalat n=115
Iziileti mozgasterjedelem értékek median értékei fokban (°)
(IQR)
Nerm p'Alap | p?Alap
domit Domi-| Nem Domi- Nem Domi- | vizsgélat/| vizsgéalat/
. nans | dominans| nans | dominans| nans 1. évi 3. évi
nans . .
kovetés | kovetés
I1. MCP
extentzié- | 82 (28)™| 78 (30)| 100 (26)"|91 (27)| 98 (25)"| 81 (31)| 0.000 0.000
flexio
1HI.MCP
extentzié- | 80 (28) |80 (30)| 98 (31)"|92 (28)| 96 (25)"| 91 (29)| 0.000 0.000
flexio
I1. PIP
extentzio- | 82 (29)°| 80 (26)| 86 (27)"|84 (26)| 83 (26) |81 (28)| 0.129 0.509
flexio
I1.PIP
extentzio- | 86 (24)"| 80 (24)| 90 (20)"|87 (24)| 88 (21)™| 83 (23)| 0.024 0.442
flexio
Csukld
extentzio- | 98 (48)™| 90 (45)| 104 (41)**|102 (33)| 103 (36)"| 96 (38)| 0.005 0.460
flexio
Csukld
abdukcié- |58 (30) |55 (27)| 53 (19) |54 (17)| 54 (19)"|52 (24)| 0.021 0.000
addukcid
Térd
extentzio- [122 (48) |122 (45)| 128 (41)"|126 (33)|120 (36) |121 (38)| 0.001 0.800
flexio
Tesztek median értékei (IQR)
HAI 2.5(15)" |2.16(1.6) | 2.7(1.3)™ [2.17(1.2)| 2.4(1.2)" [2.09(1.2) 0.963 | 0.139
HAQ-DI 1.0 (1.25) 1.125(1.25) 0.875(1.25) 0.940 | 0.780
DASH 31.0(34) 33.6(34) 35.3(31) 0.125 | 0.079

IQR: interquartilis tartomany; MCP: metacarpophalangeélis iziletek; PIP: proximalis
interphalangealis izlletek; IcSSc: limitalt cutan SSc; dcSSc: diffuz cutan SSc; HAQ-DI:
Health Assessment Questionnaire Disability Index; DASH: Disabilities of the Arm, Shoulder,
and Hand; HAI: Hand Anatomic Index. *p<0.05; **p<0.001 Kuilonbségek az izileti
mozgésterjedelmekben a vizsgalatok kézott a domindns és a nem dominans oldal esetén
Wilcoxon teszttel.
pl: az alapvizsgadlat és az elsd éves kovetés eredményeinek osszehasonlitasa; p2: az
alapvizsgalat és a harmadik éves kovetés eredményeinek dsszehasonlitasa;

A kéz izileteinek (Il.-, IHI.LMCP, Il.-, I1L.PIP, csukld)- és az 6sszes vizsgalt

izUlet kontraktira szdma, valamint a sulyos 6sszkontraktura szam (ROM<50%)

60



esetén is a dominans oldal szignifikdnsan rosszabb értékekkel rendelkezett, mint a
nem dominans oldal (p<0.01), mik6zben ekkora differencia nem volt megfigyelhet6
a nagyizuletek esetén. Nem taldltunk szignifikans kilonbséget a két oldal kdzott
avallak, a konyokok, a csuklok radial- és ulnar abductidja, a csipdk, a térdek,
valamint a bokaizlletek esetén sem. A HAI median eértéke szignifikansan
alacsonyabb (rosszabb) értékeket mutatott a dominans oldalon a nem dominans
oldalhoz képest (p<0.001) mind a harom vizsgalati év soran (11. tblazat). A dcSSc-s
alcsoportban alacsonyabb (rosszabb) volt a HAI értéke és a csukld flexios-extensios
mozgéasterjedelme az 1cSSc alcsoporthoz képest. A dominans oldalon meért HAI
IcSSc esetén szignifikéns javulast mutatott a kovetések alakalmaval (p<0.05), mig a
dominans oldalon mért HAIl dcSSc esetén nem mutatott semmifele valtozast. Az
Okolképzést vizsgalo FTP merés Il. ujj esetén és az alkar flexor- és extensor
izomcsoportok izomereje  kozott is szignifikans kulonbséget mértink az
alapvizsgélatkor a dominans és nemdominans oldal kdz6tt (p<0.05), ez a kilonbség

az 3. éves vizsgalatra statisztikailag nem volt igazolhato.

Kontrakturak elemzése a vizsgalt beteganyag kiilonb6z6 csoportositasa alapjan

A dcSSc-s betegcsoportban szignifikansan tobb kontraktarat talaltunk, mint a
limitalt alcsoportban, ugyanugy, mint az anti-topo | pozitiv betegcsoportban is a
negativ alcsoporthoz képest. Az ACA, RF és anti-CCP antitestek jelenléte nem volt
Osszefiiggésben az iziileti kontraktirak emelkedett szdméaval. Szignifikansan tobb
izlleti kontraktarat talaltunk ILD-vel rendelkezé SSc-s betegeknél, mint a
tidofibrosisban nem szenvedéknél. Szintén szignifikans kilonbség volt az izlleti
kontrakturak szdméban az aktiv ujjbegy-fekéllyel rendelkez6, illetve nem rendelkez6
betegek csoportja kozott, valamint a subcutan calcinosist tekintve a pozitiv és negativ
alcsoport kozott. (12. tablazat)

A 1cSSc-ben 7 betegnek, a dcSSc-ben pedig 4-nek volt emelkedett a serum
anti-CCP autoantitest szintje, kozulik 5-nél talaltunk reumafaktor pozitivitast, 6-nél
anti-topo I-, 2-nél anticentromer antitest-, 1-nél pedig RNA polimeraz Il pozitivitast.
Mindegyikiknél készilt kéz rtg felvétel: 5-nek negativ lelete szuletett, 1-nél talaltak
calcinosist, 2-nél pedig acroosteolysist. Csak 1 betegnél talaltunk kézkisizileti
erosiot és periarticularis osteoporosist. Harom betegnél volt osteoarthrosis tipusu

iziileti rés sztkiilet a kéz kisiziiletekben.
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12. téblazat Az izuleti kontraktirak (ROM<75%) eléfordulasanak median
szamai* alapvizsgalatkor 131 sclerodermas beteg (SSc) kiilonboz6

alcsoportjai esetén

Klinikai tinetek
Klinikai tiinetek (n) megléte [ hidnya P
* [ziileti kontrakt(rak szama

Diffz bérérintettség (41) 10 [ (8;14) 7 (4;10) | <0.001
Bo6r hypo/hyperpigmentatio (33) 8 (6; 12) 8 (6; 12) 0.304
Aktiv ujjbegy-fekélyek (20) 11| (7;17) 8 (6; 11) 0.050
Subcutan calcinosis (24) 9 (7; 12) 7 (6; 11) 0.042
HRCT-vel észlelt fibrosis (76) 9 (7; 13) 7 (5; 11) 0.002
Arteria pulmonalis hypertensio (10) 8 (6; 12) 8 (6; 12) 0.859
L Anticentromer antitest (19) 8 (6; 12) 8 (6; 11) 0.624
IAnti-DNA-topoizomeraz | (52) 10 (7; 13) 7 (5; 11) 0.016
Rheumatoid faktor (30) 8 (5; 14) 8 (6; 12) 0.072
Anti-CCP (10) 11| (7;14) 8 (6;12) | 0.060

“lzuileti kontrakturak szama mediannal (kvartilisok); a metacarpophalangeélis izilletek
(MCP) 11 és 11, a proximalis interphalangealis iziiletek (PIP) Il és 11, csukldk, konyokok,
vallak, csipok, térdek bokak felmérése tortént meg mindkét oldalon (30 kiilonbozo iziileti
mozgaspalya esetén). ROM: izlileti mozgasterjedelem, **p-érték Mann- Whitney U-teszttel,
HRCT: Nagy Felbontdst Computer Tomografia; anti - CCP: Anti-ciklikus citrullinalt peptid
autoantitest.

Nem talaltunk szignifikans kilonbséget a kontrakturak szdmaban férfiak és
ndk kozott, az artéria pulmonalis hypertonidval rendelkezd, illetve nem rendelkezd
alcsoport, valamint a boér hypo/hyperpigmentatio jelenléte alapjan megoszott
alcsoportok kozott sem. (12. tablazat)

Az mRSS magasabb volt (p<0.01) az iziileti kontraktiraval rendelkezd
betegcsoportban (median /kvartilisok/: 4.5 /3.25-11/), mint a kontraktdraval nem
rendelkez6 alcsoportban (1.75 /1.3-5/) mindharom kutatési évet tekintve.

Nem talaltunk kilonbséget a kontrakturak szamaban (ROM<75%) a 4 évnél
hosszabb, illetve rovidebb idejli betegségfennallassal rendelkezd alcsoportok kozott.
A kontrakturak median szama az 52 f6s rovid betegségfennallast (<4 év) alcsoport
esetén 8 (6-11; 25-75% kvartilis) volt, mely megegyezik a hosszu betegségtartamu
(>4 év) alcsoport szintén 8-as eredmenyeével (6-13; 25-75% kvartilis).
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Korrelacios vizsgalatok

Az alapvizsgalatkor a fels végtagi sulyos kontrakturak (ROM<50%) szama
mérsékelten,pozitivan korrelalt a vorosvértestsullyedéssel (rho: 0.249, p<0.01), a
CRP szinttel(rho: 0.319, p<0.01), a HAQ-DI-val(rho: 0.386, p<0.01), valamint a
DASH kérdéivpontszamaval (rho: 0.341, p<0.001). Hasonldan, a fels6é végtagi
stlyos kontraktirdk szdma negativan korrelalt a tiid6 FVC értékével (rho: -
0.251,p<0.05). Ezeket az adatokat talaltuk az els6, és a harmadik éves
utankovetéskor is. Az alsdvégtag nagyiziletei ritkan voltak érintettek (7.9 %), és
nem mutattak szignifikans 0sszefliggést a gyulladasos-, a sziv- és tiidéértintettséget
jelz6 paraméterekkel.

Mind az 6sszkontraktira szam, mind pedig a salyos izlleti kontrakturak
szdma a négy végtag esetén igen szoroskorrelaciot mutatott (p<0.001) barmely
felsvégtagon mért kontraktira szammal (rho: 0,953-0,957 és 0,939-0,950).

A terdpia hatékonysdgat vizsgalva a korai SSc-s alcsoporton belil
(betegségiddtartam < 4¢v) magasabb kontraktira szamot mértliink a citosztatikus
terapiaban részesiild betegek esetén (n=58) a citosztatikus kezelésben nem részesiild
betegekhez képest (n=73). Azonban a késbéi betegségfennallassal rendelkezo
alcsoportban (betegségtartam >4 év) nem volt kilénbség a kontraktirak szdmaban a
citosztatikus kezelés alapjan megbontva a csoportot. Hasonlé eredményeket kaptunk,
amikor a limitalt- és a diffuz alcsoporti betegeket kulon-kilon vizsgaltuk.

A citostaticus szerrel kezelt betegeknél szignifikansan tobb izuleti
kontrakturat talaltunk azokndl a betegeknél, akik alacsonyabb FVC- és DLCO
értékkel rendelkeztek (p<0.05), valamint akiknek magasabb bdrpontszamuk volt
(p<0.01) a tdbbi beteghez képest.

A terapias szereket vizsgalva a cyclophosphamid (CPH) terépidban részesiilo
(n=39) betegeket Osszehasonlitva az egyéb citostaticus szerrel kezelt betegekkel
(n=19; methotrexat, azathioprin, leflunomid) nem volt szignifikdns kilénbség a
kontrakturdk szamaban.

Huszonegy IcSSc-s- és 27 dcSSc-s beteg kapott methylprednisolon kezelést
az altaldnos 6 mg-os dozisban. EbboOl a szempontbol kiilonvalasztott alcsopotok
kozott nem volt szignifikans kilonbség az evek sordn az izileti kontraktdrak
szamanak valtozasaban, ahogy a rovid és hosszU betegségtartamu alcsoportok esetén

sem.
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Funkcionélisindexek eredményei

Afunkciondlis indexek értékei (HAQ-DI, DASH) nem mutattak szignifikéns
valtozasokat a 3 alkalmas kovetéses vizsgalat soran. Ezalol csak a difflz, korai
betegségfennallasu (<4 év) SSc-s alcsoport képez kivetelt (n=17), melynek HAQ-DI
értéke mutatott némi javulast (p<0.05) az els6 kovetés alkalmaval, azonban ugyanez
az érték a harmadik éves kovetésre romlast mutatott. Sem a DASH kérd6iv, sem
pedig a HAI értéke nem valtozott szignifikansan ebben a diffiz alcsoportban (11.
tablazat). Az mRSS boérpontszam-, a vorosvértest sillyedés-, és az EScSG Aktivitasi
Index ertékeinek valtozasa (emelkedése) fiiggetlen valtozoként 6sszefliggésben
voltak az dsszkontraktdra szam (ROM<75%) novekedésével (p<0.05) az els6 éves
kovetés soran, tobbszords linearis regresszio lépésenkénti kivalasztasos modszere

alapjan.

4.3 Kézfunkciora fokuszalé vizsgalatok

4.3.1 Szisztémas sclerosisos és rheumatoid arthritises betegek kézfunkciojanak

Osszevetése

A Dbelsészervi érintettség mindkét korképben jellemzd, de SSc-ben
szignifikdnsan gyakoribb a belszervi manifesztacid. A roéntgen, vagy CT vizsgalattal
diagnosztizalt tiid6fibrosis el6fordulasa szignifikans eltérést mutat a két betegségben,
p<0.001. SSc-ben a betegek 83,1%-anak (64 fének), mig RA-ban a betegek 22,5%-
nak (9 foének) volt tiidéfibrosisa. Pulmondlis hypertonia is szignifikans eltéréssel
alakult ki a két korképben (p<0.001); sclerodermaban a betegek 32,5%-anal (25 £6),
RA-ban 2,5%-anal (1 £5) talaltunk.

Az SSc-s betegek 50%-anak egyaltalan nem volt nyomasérzékeny izlilete, ez
szignifikans kulénbséget mutatott az RA-s betegcsoporthoz képest, ahol a betegek
58%-a vizsgalatkor nyomasra jelzett izlleti fajdalmat (p=0.007). Az SSc-s
csoportban a csuklok, az MCP- és a PIP izlletek érintettek a leggyakrabban.
Azonban, az izlleti nyomasérzékenység a duzzanathoz képest szignifikansan
(p<0.05) gyakoribb volt az SSc-s csoportban a vizsgalt iziiletek tobbségében (vallak,
konyokok, csuklok, PIP izlletek), mig a duzzanat kilondsen ritka volt a nagy
izuletekben. Mindket betegcsoportban a kezeken a Il. és a Ill. ujj volt leggyakrabban
érintett. Mindkét betegcsoportban az izileti duzzanat és nyomaserzékenység
megoszlasa hasonlo volt. Az izileti duzzanat szignifikansan gyakoribb volt az RA-
ban a jobb III. PIP-, a jobb II. és I1l. MCP iziileteben, a jobb vallban, a bal csukldéban
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és mindkét térdben (p<0.05). Nem taléltunk szignifikans kilonbséget a jobb és bal
oldali izlleti érintettség tekintetében az RA-s betegek esetén.

A mozgasszervi panaszokat és a keztlneteket vizsgalva szamos paraméter
szignifikans eltérést mutat a két betegség kozott. A kéziziletek fajdalma jelentds
eltérést mutatott (p=0.041), mely RA esetén 57,5%-0s, SSc-esetén 37,7%-0s
gyakorisagu volt. Proximalis izomatrophiat (orvosi véleményezés alapjan) SSc-ben a
betegek 15,6%-aban (12 f6), mig az RA-s betegek minddssze 2,5%-aban (1 f6)
allapitottunk meg. A DAS28 vizsgalat részekent zajlé nyomasérzékeny izlletek
szamolésa 28 izilet esetén szignifikans kilonbséget mutatott (p=0.019), melynek
végeredménye RA-ban 4 (1; 11,75) median (kvartilisek), SSc-ben pedig 0 (0; 6,5)
volt. Az orvosok is értékelték a betegség mozgasszervi aktivitasat 0-100 mm-es
VAS-an, melynek eredménye egyértelmiien eltért (p=0.031): SSc-ben 10 (4; 23,5)
mm, RA-ban 19 (5,75; 30) mm volt. A DAS 28 CRP-vel kalkulélt eredménye is
szignifikans kiilonbséget mutatott p=0.005. Ertéke SSc-ben 2 (1,5; 3), RA-ban 3 (2;
4). A két fontos aktivitasi index az SDAI és a CDAI is Iényegesen nagyobb volt az
RA-s betegeknél: SDAI esetén a p érték 0.013, CDAI esetén pedig p=0.012 volt.
SDAI eredménye SSc esetén 4 (1; 15), RA-nal 12 (4,25; 21,5), mig a CDAI
eredmeénye SSc-ben szintén 4 (1; 15), addig RA-ban 11 (4,25; 21,5) volt.

A kézfunkciés paraméterek elemzését a Hand Anatomic Index éatlagolt
(jobb és bal kéz) értékével kezdve azt lathatjuk, hogy az egészséges csoport
eredményei szignifikansan kulénboznek az SSc-s és RA-s betegcsoporttol egyarant
(p<0.001). Az egészséges csoport és a Raynaudszindromas betegek kéz anatomiai
indexe nem tért el egymastol szignifikansan, ahogy az SSc-s és RA-s betegek értékei
sem. Ettdl filiggetleniil az értékekbdl egyértelmiisithetd, hogy az SSc-s csoport HAI
eredménye a legrosszabb, majd a sorban a RA-s, a Raynaudszindrémas betegek
kovetkeznek. (12. abra)
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12. abra 77 f6 szisztémas sclerosisos (SSc)-, 39 f6 rheumatoid arthritises (RA)-,
20 Primer Raynaud szindrémas beteg és 28 egészséges kontroll kéz

anatémiai indexének (Hand Anatomic Index, HAI) atlag- és szorasértéke

&,000-]

4 N

4,000

3,000 l
2,000 ( J

p<0.001

1 poo— a6

HAI atlaga

000 T T T T
i} 1 2 3

Diagnozis 0=Egészséges (n=28); 1=SSc (h=77); 2=RA (n=39); 3=Raynaud
(n=20)

Az 6kolképzés képességét vizsgalva az egeszséges csoport delta FTP értéke
jobb értéket adott az SSc-s betegekéhez hasonlitva p<0.001-es szinten, és szintén
p<0.001-es szignifikancia szinten kilénb6zott az RA-s csoporttdl. Az egészséges- és
a Raynaud szindrémas csoport 6kolképzesi képessége nem tért el egymastol, ahogy a
sclerodermas és az RA-s betegcsoport eredményei sem. Az eredmények
szdmadatainak funkcionalis értékelése szerint a sclerodermas betegek 6kolképzési
képessege a legrosszabb, a masodik legrosszabb a rheumatoid arthritises betegeké,

végul a Raynaud szindromasoké. (13. &bra)
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13. &bra 76 foszisztémas sclerosisos (SSc)-, 40 f6 rheumatoid arthritises (RA)-,
20 f6 Primer Raynaud szindromas beteg és 28 egészséges kontroll 111,

ujjon mért ujjbegy-tenyér tavolsaga

p<0.001
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Diagnozis 0=Egészséges (n=28); 1=5Sc (n=76); 2=RA (n=40); 3=Raynaud
(n=20)

delta FTP: az extendalt-, illetve a maximalisan flektalt 3. ujj ujjbegy-tenyér tavolsag
kiilonbségének atlag- és szorés értékei mm-ben

A kézfunkcios vizsgalatok koziil az izomer6mérés keretén beliil, a szorito- és
csipéserot a két oldal atlagolt értéke adja meg. Az egészséges csoport értékei minden
csoportnal jobbak, és szignifikansan eltérnek a SSc-s (p<0.001) és a RA-s
betegcsoport  (p<0.001) értékeitdl. A szoritder6t tekintve a leggyengébb
erOértékekkel a RA-s betegek rendelkeznek, majd sUlyossadg szempontjabdl a
sclerodermasok, majd Raynaud szindrémaés betegek kovetkeznek. (14., 15. &bra)

A csipéser6 elemzése a tendenciakat tekintve a fentiekkel szinte mindenben
megegyezik. Ebben az esetben azonban szignifikans eltérés van az SSc-s és RA-s
betegcsoport  kozott (p=0.032). Az értékelest tekintve szinten az RA-sok
rendelkeznek a leggyengébb eredménnyel. (15. abra)
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14, abra 75 szisztémés sclerosisos (SSc)-, 40 rheumatoid arthritises (RA)-, 20
Primer Raynaud szindromas beteg és 28 egészséges kontroll Jamar

tipusu szoritéerével mért jobb és bal kéz szoritéerok atlag-és szorés

értéke
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Diagnozis 0=Egészséges (n=28); 1=SSc (n=75); 2=RA (h=40); 3=Raynaud
(n=20)

15. &bra 75 szisztémas sclerosisos (SSc)-, 40 rheumatoid arthritises (RA) beteg
Jamar tipusia szoritéerével mért jobb és bal kézszoritd- és csipéserdok

atlag- és szoras értékei (Newtonban)

Szoritd- és csipoerdk atlag- és szoras értekei

SSc-s és RA-s betegcsoportokban (n=116)
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A 10-es skalan bilaterdlisan mért, majd atlagolt MMT8 izomeré mérési
eredmények szintén nagyon jelentds kiilonbségeket mutatnak a betegcsoportok
kozott. Az SSc-s és az RA-s csoportok izomereje minden kontrollcsoporttdl
szignifikansan eltért (SSc:RA p<0.001, SSc:egészséges p<0.001, SSc:Raynaud
p=0.006), de az RA-sok esetén, mindharom @§sszehasonitdsban p<0.001
szignifikancia szinten. Az egészséges csoport eredmenyei nem kulénboztek jelentds
mértékben a Raynaud szindroméscsoporttol. Az erdértékek RA esetén voltak a

leggyengébbek. (16. abra)

16. &bra 76 szisztéemas sclerosisos (SSc)-, 40 rheumatoid arthritises (RA)-, 20
Primer Raynaud szindrémasbeteg és 28 egészséges kontroll manualis

ellenallassal mért izomerot felméré MMT-8 vizsgélati eredménye (atlag

és szoras)
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Diagnoézis 0=Egészséges (n=28); 1=SSc (n=76); 2=RA (n=40); 3=Raynaud
(n=20)

A Kkézizileti kontrakturak esetén Ggy talaltuk, hogy az egészségesek
eredményei nem kiilonboznek jelentésen a Raynaud szindromas betegeitdl, ahogy az

SSc-s csoport sem kulonbozik az RA-s csoporttol. Azonban a kéz kontraktirak
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szamaban mind az SSc-s és az RA-s betegcsoport p<0.001 szinten kilénbozik a
masik két kontrollcsoporttol.

A keéz teljesitmény alapu tesztje, a HAMIS teszt eredményeire igazak egytol-
egyig a fenti, kéz kontraktarat elemz6 allitasok. A sclerodermas betegcsoport értékei

a legrosszabbak. (17. &bra)

17. abra 77 szisztémas sclerosisos (SSc)-, 40 rheumatoid arthritises (RA) és 20
primer Raynaud szindrémas (PR) beteg ,Hand Mobility in

Scleroderma” (HAMIS, Kézmobilitasi teszt) teszt atlag- és szoréas értékei

HAMIS teszt atlag- és szoras értékei
3 kiilonb6zo betegcsoportban (n=137)
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Betegcsoportok
mSSc (n=77) ®™WRA (n=40) PR (n=20)

A kérdoivek Osszegzése alapjan, a HAQ egészségi allapotot felmérd kérddiv
eredményei azt mutatjak, hogy szignifikans kiilonbség van funkcionalis szempontbol
a sclerodermas betegek és az RA-s betegek kdzott (p=0.034), az SSc-s €s egészséges
csoport kozott (p<0.001), valamint az SSc-s és Raynaud szindromas csoport kozott
(p=0,011). Az egészséges csoport és a Raynaud szindrémas csoport HAQ eredménye
kdzott nincs szamottevd kulonbség. Az értékelés szerint legrosszabb funkcionalis

allapotban a rheumatoid arthritises betegek vannak. (18. abra)
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18. abra 77 szisztémas sclerosisos (SSc)-, 40 rheumatoid arthritises (RA) és 20
primer Raynaud szindrémas (PR) beteg Health Assessment

Questionnaire (HAQ) kérdoéiv atlagos indexértékei szorassal

HAQ index atlag- és szoras ertekei
3 kiilonb6z6 betegcsoportban (n=137)
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1.4 :
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Betegcsoportok
mSSc (n=77) ®mRA (n=40) =PR (n=20)

A kar- vall- és kéz mozgaskorlatozottsagat mér6 QuickDASH kérdéiv
eredményeinek relacioi és tendenciai megegyeznek az elébb a HAQ-nél leirtakkal,

azzal a kulonbséggel, hogy az SSc-s és RA-s betegcsoport értékei kozo6tt nincs
szignifikans eltérés. (19. &bra)

19. dbra 77 szisztémas sclerosisos (SSc)-, 40 rheumatoid arthritises (RA) és 20
primer Raynaud szindromés (PR) beteg Disabilities of the Arm,
Shoulder and Hand réviditett (QuickDASH) kérdéiv valtozatanak atlag-
és szoras ertékei

QuickDASH kérdoéiv atlag- és szoréas értékei
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Az altalanos egészséget felmérd SF-36 kérdoiv elemeit kilon kalkulaltuk. Az
altalanos egészségi allapotfelmérése soran az SF-36 fizikai funkcié komponense a
sclerodermas es az RA-s betegcsoport esetén is szignifikans eltérést mutatott
(p<0.05) mindharom masik vizsgalati csoporttal szemben. A legrosszabb adatokkal

az RA-s betegcsoport rendelkezik.

A Cochin kézfunkciot felméré teszt eredmenyei esetén az egészséges
csoporthoz képest szignifikans kilonbséget talaltunk az SSc-s és RA-s betegcsoport
értékeiben (mindkét esetben p<0.001). Az SSc-s és RA-s betegcsoportok értékei
kdzott nincs jelentds eltérés, ahogy az egészséges és Raynaud szindrémas
betegcsoport kodzott sincs. A Raynaud-s betegek eredménye szignifikdnsan nem
kilonbozik az SSc-s csoporttol, de az RA-s csoporttdl igen (p=0.028). Ezen teszt
végeredményei szerint is az RA-s betegcsoportnak sulyosabb a kézfunkcid
csokkenése, mint a tobbi csoportnak. (20. &bra)

20. abra 77 szisztémas sclerosisos (SSc)-, 40 rheumatoid arthritises (RA) és 20
primer Raynaud szindroméas (PR) beteg Cochin kézfunkciét felmérd
teszt atlag- és szoras értékei

Cochin kézfunkciot felméré teszt atlag- és szoras
értékei 3 Kiilonb6zo betegcsoportban (n=137)
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A mozgaskorlatozottsagot és az altalanos egészségi allapotot mutaté HAQ
szoros Kkorreldciét mutatott a Hand Anatomic Index értékével (p<0.001). Az
alacsonyabb HAQ-DI (HAQ-DI<1), és az emelkedett, rosszabb funkcionalis
allapotot jelz6 (HAQ-DI>1) betegcsoportok esetén a kézfunkciot és az izomerot

mérd paraméterek kozott is jelentds kiilonbség mérhet6 (p<0.001). (21. &bra)

21. abra Health Assessment Questionnaire (HAQ) altalanos egészségi allapotot
felméré kérdéiv eredménye alapjan megosztott, jo (n=95) és rossz

funkciondlis allapotu (n=69) betegcsoportok HAI &tlag és szorasértékei
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0=HAQ<1 jé funkcionalis allapot (n=95); 1=HAQ>=1 rossz funkcionalis
allapot (n=69)

4.3.2 Intenziv (3 hetes) kézrehabilitacié hatésainak vizsgalata sclerodermas
betegek esetén
A vizsgalati csoport 31, mig a kontrollcsoportot 22 SSc-s beteg adta. A
bevalasztasi kritériumok alapjan legalabb 2 izileti kontraktrajuk (ROM<75%) volt a
fizikalis vizsgalatuk soran és vallaltak, hogy Hévizen, a Szent Andras Gyogyfiirdd
Korhazban fizioterapids komplex kezelésben részesiilnek. A kontrollcsoport - a
modszerek részben részletezett médon - hasonld fizioterapias kezelésben részellt

mint a vizsgalati csoport, de a kezeiket kihagytak, vagyis a kezeikre nem kaptak
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terapiat, hanem helyette csak a gerinciket és a nagyizilleteiket (csip6t, vallat, térdet
és bokat) kezelték.

Az alapvizsgalatkor nem talaltunk szignifikdns kulonbséget a két SSc-s

csoport kozott semmilyen Kklinikai parametert tekintve. (13. tablazat)

13. tdblazat 53 szisztémas sclerosisos beteg (kézterapias és a kontroll csoport)

demogréfiai és klinikai paraméterei

Kéz- Kontroll Kéz- Kontroll
terapias csoport terapias csoport
csoport p csoport p
n 31 22 31 22
Diffiz SSc 18 (58%) 11(50%) | 0.651 | Sziv- 9 (29%) 11 (43%) 0.234
érintettség
Né 29 (93%) 20 (91%) | 0.720 | PAH 0 0
Atlag 59,7(14,5) 62,1(8,4) 0.540 | Subcutan 2 (6%) 4 (19%) 0.261
életkor calcinosis
Betegség 11,1 (6,7) 13,0 (7,6) 0.342 Anti-topo 17 (55%) 12 (57%) 0.870
fenéallasa antitest
Tiidé- 16 (52%) 15 (71%) 0.835 | Anti- 6 (19%) 7 (33%) 0.253
fibrosis centromer
(HRCT) antitest
FVC 11 (35%) 7 (33%) 0.336 Anti-RNS 2 (6%) 0 0.331
5 polimeraz
el 111 antitest
VVt- 18,7 (9,3) 17,7 (9,6) 0.665 | Cochin 11,0/3,0- 9,0/5,75- 0.459
sullyedés teszt 26,2/ 28,0/
mm/h
3,6 (2,4) 2,7(2,1) 0.246 Kéz 2,25/1,6- 2,7/1,6-3,4/ 0.439
CRP mg/l anatomiai 3,2/
index
HAQ-DI 1,125/0,6- | 0,875/0,40- | 0.155 | VAS- 29,8/27,7/ 29,8/23,8/ 0.885
1,6/ 1,2/ Altalanos
DASH 34,2/18,0- 37,5/26,5- 0.802 VAS- 27,3 122,41 34 /18,7/ 0.159
5,0/ 46,7/ fajdalom

p: szignifikancia szint; FVC: forszirozott vitdlkapacitds; HAQ-DI: Health Assessment
Questionnaire Disability Index; DASH: Disabilities of the Arm, Shoulder, and Handkérdéiv;
PAH: arteria pulmonalis hypertonia

A fizioterapia 6 féle kezelésbol épiilt fel: gyogyvizes flrdés, gyogyiszap-
kezelés, orvényfiirdd, masszazs, ergoterapia és gydgytorna, mindezek 15 alkalommal

a 3 hetes periddusban.
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14. tablazat 53 szisztémas sclerosisos beteg (kézterapias és a kontroll csoport) 3

hetes rehabilitacios kezelést koveto terapias eredményei

Hévizi Kézterapias csoport (n=31) Kontroll csoport (n=22)
3 hetes
kezelés Alap 3 hetes Alap 3 hetes
eredményei vizsgalat kovetés P vizsgalat kovetés P
SF-36
Lo 35,4/27,5-42/ | 36/30,4-1,1/ 0.989 28/25,8-36,6/ | 32,9/28,9-38,9/ 0.02
Fizikai F
SF-36
. 52,7/38,5-56/ | 49,4/39,7-58/ | 0.269 50,5/43,1-60/ 49,4/39,7-59/ 0.179
Mentalis F
HAQ-DI 1,125/0,6-1,6/ | 0,94/0,5-1,5/ | 0.042 1,0/0,6-1,5/ 1,18/0,8-1,5/ 0.378
DASH 37.91175-51/ | 29.3112,9-49/ | <0.001 40%218/'9‘ 38,7/20-49/ 0.007
Cochin 13/8,0-23,0/ 9,5/4,0-235/ | 0.406 14,0//6,7-32/ 14,5/6,5-33,2/ 0.117
VAS-fajd 30,2 /25,41 22,0 /20,9/ 0.002 38,8/20,7/ 24,2/22,8/ 0.007
VAS-
32,1/28,1/ 20,5 /22,3/ 0.011 33,5/29,1/ 19,25/20,0/ 0.003
Raynaud
VAS-ujjseb 16,4 /25,1/ 13,8 /24,1/ 0.097 14,3/22,8/ 14,9/20,8/ 0.652
VAS-GI 20,0 /22,21 11,1/18,6/ 0.007 15,3/23,1/ 17,6/27,5/ 0.432
VAS tiidé 22,3/23,6/ 14,1 /21,1/ 0.047 25,0/28,4/ 17,4/22,5/ 0.009
2’)/5?28 Soa 33,3/22,0/ 18,9 /23,1/ <0.001 35,9/26,2/ 21,9/22,3/ 0.006
dFTP jobb 66,0 /54,5-81/ | 73/61,5-86,0/ | 0.003 74,5/60-80,7/ 78/54,2-89/ 0.007
HAI jobb 2,23/1,6-2,8/ 2,9/2,1-34/ | <0.001 2,0/1,6-2,7/ 2,4/1,7-2,8/ 0.082
jsozt‘)’g'g’e"” 180,8 /72,2/ 2049784/ | <0.001 | 151,1/64,7/ 158,7/71,5/ <0.001

SF-36 Fizikai F: Altaldnos egészségi dllapotot felmérd kérddiv Fizikai Funkcio vizsgalata;

SF-36 Mentdlis F: Altaldnos egészségi allapotot felmérd kérdéiv Mentdlis Funkcio
vizsgalata; HAQ-DI: Health Assessment Questionnaire Disability Index; DASH: Disabilities
of the Arm, Shoulder, and Hand kérdéiv; Cochin: kézfunkciot vizsgalo teszt; VAS: a beteg
szubjektiv véleménye a betegség bizonyos tiinetérdl vizual analog skdlan; dFTP: delta finger
to palm: 6kolképzés kepességének vizsgélata; HAI: Kéz anatomiai index.

A 3 hetes intenziv fizioterapias kezelés kezdetén és vegen mért, dsszevetett
kimeneti vizsgalati mutatok klinikailag jelentds javulast mutattak mindkét
csoportban.

Mindkét kezet tekintve javulast mutattak az alabb felsorolt paraméterek a 3

hetes kezelés kezdete és vége kozott mindkét vizsgalati csoportban: DASH, a
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fajdalomra vonatkozdé VAS, a Raynaud szindrémara vonatkozé VAS, a delta FTP
0kolképzést méré modszer eredménye, €S a szoritderd is. A HAQ, a DASH, a HAI
jobban novekedett a kézterapids csoportban, markansabb kézfunkcié javulast
eredményezett, 6sszehasonlitva a kontroll csoport eredményeivel.

Az SF-36 kérddiv fizikai komponenseket Osszegzd értéke szignifikans
javulast mutatott a kontrollcsoportban a 3 hetes kezelés kovetkeztében (p<0.05). A
Cochin kézfunkcios kérdéiv mutatott némi javulast a kezelt csoportban, de ennek

mértéke nem volt statisztikailag szignifikans. (14. tablazat)

6 honappal a terépids idészak utan Kizarolag a kézterapias csoport
eredményei mutattak tartos javulést (p<0,05) a HAQ kérddivet, és a DASH kérddivet
tekintve. A globalis fajdalmat (p<0,01) és a Raynaud szindromat (p<0,05) felmérd
vizuél analdg skala eredményei is szignifikdns javulast mutattak. A HAI, a kezek
szoritéereje, és a Cochin kézfunkcids teszt viszont nem mutatott szignifikéns javulast
a 6 honapos visszaméreés alkalmaval egyik csoportban sem.

Osszevetettiik a kézterapias csoporton beliil a jo funkciondlis allapotban 1év6
betegalcsoport (HAQ<1, n=20) vizsgalati paramétereit a rosszabb funkcionalis
allapotban 1évé masik alcsoporttal (HAQ>1, n=11). Nagyobb javulast mértink
(p<0.05) a rosszabb funkciondlis allapotban 1évd betegek esetén a HAQ, a VAS-
fajdalom, a VAS-Raynaud szindréma és a delta FTP paraméterei esetén.

Szintén a kézterapias csoporton belil azon betegek esetén, akiknek a HAQ-
érték valtozésa elérte a "javuldshoz szilkséges minimalis kulonbseget" (0.14-nél
nagyobb HAQ pontszam csokkenés, n=15), szignifikansan alacsonyabb volt az atlag
életkoruk, fiatalabbak voltak (56+12 év) (p<0.05), mint akiknél nem kovetkezett be
ekkora javulas (atlag életkor 63+16€v, n=16). A két vizsgalati csoport kdzott nem
volt szignifikans kiilonbség a betegség fennallas id6tartamara vonatkozoan.

A Kkézterapias es a kontroll csoportot limitalt- és difftz bérérintettség alapjan
szelektdlva nem talaltunk szignifikans kilonbségeket a vizsgalati modszerek
eredményeiben sem a 3 hetes periddus, sem pedig a 6 honapos utankdvetés végen.
Sem a kézterapias, sem a kontrollcsoport esetén nem talaltunk kiemelend6 valtozast

az SF-36 fizikai és lelki komponenseinek vizsgalati eredmenyeiben. (15. tablazat)
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15. tablazat 53 szisztémas sclerosisos beteg (kézterapias és a kontroll csoport)

terdpids eredményei a rehabilitacios kezelés utani 6 honapos

utankovetéskor
Pécs Kézterapis csoport (n=31) Kontroll csoport (n=22)
6 hénapos
kontroll Alap 6 hénapos Alap 6 hénapos
eredényei vizsgélat kovetés P vizsgélat kovetés P
SF-36 36,5/28,3-42,2/ | 35,3/28,0-48,8/ | 0.82 30 /26-37/ 31,5/27-434/ | 0.679
Fizikai F
SF-36 51,6/38,5-57,3/ | 51,1/37,5-60,7/ | 0.241 | 50,5/43-60/ 49,5/37-57,1/ | 0.126
Mentalis F
HAQ-DI 1,1/0,6-1,6/ 0,75 /0,25-1,5/ 0.017 0,88/0,4-1,3/ 0,88/0,4-1,37/ 0.442
DASH 34,2/18,3-55,4/ | 32,5/10,0-47,8/ | 0.023 | 37,5/27-47/ 37,8/18,6-53/ | 0.948
Cochin 11 /3,0-26,2/ 9/2,0-20,0/ 0.238 9 /5,7-28/ 11,5 /5,3-29,3/ 0.690
VAS-fajd 27,3 /22,41 18,9 /20/ 0.030 | 34/18,7/ 34,7 124,6/ 0.459
VAS- 37,2/28,4/ 25,5/22,8/ 0.046 35,8/27,9/ 36,3 /35,1/ 0.485
Raynaud
VAS-ujjseb 18,6 /30,9/ 8,9 /20,9/ 0.078 14,9 /21,3/ 18,9 /34,3/ 0.859
VAS-GI 19,6 /24,6/ 15,6 /25,9/ 0.779 | 17,2/24,6/ 20,2 /29,1/ 0.182
VAS tudéo 16,9 /19,8/ 14,6 /20,7/ 0.433 23,7 /25,9/ 25,8 /30,4/ 0.727
VAS SSc- 29,8 /27,7 21,6 /21,7 0.0882 | 29,8/23,8/ 33,3/27,8/ 0.586
0ssz
dFTP jobb | 70,0/58,4-80,2/ | 76,0/58-91/ 0.217 | 74/57-82,5/ 78,0 /58,3-87/ | 0.420
HAI jobb 2,25/1,6-3,2/ 2,8/1,9-3,3/ 0.309 2,7/1,6-3,4/ 2,44 /1,6-3/ 0.602
Szoritéerao, 137,6 167/ 152,8 /71,2/ 0.075 133,4 /74,8/ 139,7 /79,9/ 0.711
jobb o.

SF-36 Fizikai F: Altaldnos egészségi dllapotot felmérd kérddiv Fizikai Funkcié vizsgélata;
SF-36 Mentdlis F: Altaldnos egészségi dllapotot felmérd kérddiv Mentdlis Funkcié
vizsgalata; HAQ-DI: Health Assessment Questionnaire Disability Index; DASH: Disabilities
of the Arm, Shoulder, and Hand kérdéiv, Cochin: kézfunkciot vizsgalo teszt; VAS: a beteg
szubjektiv véleménye a betegség bizonyos tiinetérdl vizual analog skdlan; dFTP: delta finger
to palm: 6kolképzés képességének vizsgalata; HAI: Kéz anatdémiai index.

A betegek jol tolerdltdk a kezeléseket. Nem tortént semmilyen vératlan
esemény az 53 beteg 3 hetes kezelési programja sordn. Mindkét csoportban
eléfordult enyhe magas vérnyomas, altalaban az elsé két napon. Két esetben enyhe
fels6 1éguti infekeid volt igazolhatd. Nem alakult ki ujjbegy-fekely egy beteg esetén
sem. 3 beteg nem tudott megjelenni a 6 honapos utankovetéskor csaladi vagy

munkahelyi okok miatt.
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5. MEGBESZELES

5.1 Nemzetkozi, jol bevalt kérdéivek Magyarorszagra torténo
adaptalasa és pszichometriai validalasa

5.1.1 Scleroderma Health  Assessment Questionnaire (Scleroderma
Egészségfelméro kérdoiv /sHAQ/) magyarorszagi adaptacioja és
validalasa
A sHAQ kérd6iv Magyarorszagra torténé adaptacioja eredményeink alapjan

sikeres volt, melyet nemzetkdzileg standardizalt modszer alapjan végeztiik. (181,

194) Az eredeti HAQ-hoz illesztett 5 VAS-felmérés nyelvi forditasa egyszer(i volt,

igy gyorsan elkészilt a kérd6iv végleges valtozata. A probainterjuk soran a betegek a

kérdéseket és a valaszokat jol érthetonek tartottdk, tovabbi modositdst nem

javasoltak. A betegek —a korédbbi tanulményokhoz (179,192) hasonléan — atlagosan
kevesebb, mint 10 perc alatt toltotték ki a kérdéseket.

Az sHAQ index csak egy SSc-s betegnél jelezte a legjobb, 0-as értéket es
nem mutatta egy betegnél sem a legrosszabb, 3-as értéket. Ez alapjan a ,,padlo és
plafon effektust” vizsgalva megallapithaté, hogy a teszt képes kovetni az SSc-S
betegeknél mind a javulés, mind a rosszabbodas aprobb valtozasait.

Tanulmanyunkban a strukturalis validitas vizsgalat fokomponens elemzéssel
a kérdések altal vizsgalt tulajdonsagok egydimenzids jellegét mutatta, mig egy
masik, francia tanulméanyban (192) ugyanezeket kétdimenzidsnak irtdk le. A
megegyezési validalds soran mind a HAQ-DI ¢és az sHAQ index elsGsorban a
mozgasszervi funkciot felmérd értékekkel mutatott szoros 0sszefliggést, mig  a
pulmonalis-, cardialis- és a bérallapot mutatéival csak gyenge  dsszefuiggéseket
talaltunk. A VAS felméréseket kiulon-kulon értékelve szignifikans 6sszefliggéseket
talaltunk a VAS-érték és az adott szervi érintettséget vizsgald kérdés eredményei
kozott. A diszkriminancia vizsgalatok soran megallapitottuk, hogy azon betegek
esetében, akiknél az SSc tobb szervrendszert érintett, a SHAQ index rosszabb értéket
mutatott, mint akiknél kevesebb szervi manifesztacio volt jelen. Mindezek mellett a
betegek altal bejeldlt VAS értekek Gsszhangban voltak az adott szervi elvaltozas
sulyossagaval. Ezek az 6sszefliggések azt mutatjak, hogy az SHAQ index jol jelzi, ha
a betegség egyre tobb szerv pathologiai elvaltozasat okozza, de foként akkor mutat

rosszabb értékeket, ha a mozgasszervek is jelentésen karosodtak. A VAS-felmérések
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eredményeit egyenkent is kovetni kell, mert azok kulon-kiilon megfelel6 és gyors
tajékoztatast nyujtanak a vascularis tlinetek valtozasarol, a bor, a tiido, a nyeldcso és
a gyomor allapotardl valamint a betegség altalanos alakulasarol. Megbizhatdsag
szempontjabol az sHAQ belsé konzisztencigja nem valtozott a Magyarorszagra
torténé adaptacio soran. A reprodukalhatosag tekintetében mas tanulmanyokhoz
hasonléan (179,192) magas intraclass korrel&cids egyutthatdt szamitottunk mind a
HAQ-DI, mind az sHAQ esetében fékomponens elemzéssel a HAQ-DI és a VAS

altal vizsgalt tulajdonsagok egydimenzids jellegét mutatta.

5.1.2 Disabilities of the Arm, Shoulder and Hand (DASH - A kar-, a vall és a kéz
mozgaskarosodasat felméré kérdoiv) magyarorszagi adaptacidja és
validalasa szisztémas sclerosisos betegek kdrében
A DASH és a QuickDASH kérdéivek magyarorszagi adaptaciojatis

szisztematikus, nemzetkdzileg elfogadott mddszer alapjan végeztik. (181) Az eredeti

szovegre vonatkozdan, néhany kérdést a magyar kortilményekhez kellett igazitani. A

kultarak kozti adaptaciok soran mas nyelvekhez (182,196-198) hasonléan, a DASH

magyar verzidjdban is a 18. és 19. kérdés moddositasara volt szikség (rekreécios
tevékenységekre vonatkozéan).

A betegek szamdra hasonldan rovid idétartamot vett igénybe a DASH magyar
verzidjanak kitoltése, mint a tobbi beteg altal, egy mas orszagban Kkitoltott, mas
nyelvii DASH valtozaté. (196-198) Ez azt jelzi, hogy a kérddiv konnyen érthetd volt.
A kérdoiv altalanos részének kitdltése soran nem volt olyan beteg, aki 3 kérdésnél
tobbet hagyott volna megvalaszolatlanul. Az leggyakrabban Uresen hagyott kérdés a
szexudlis életre vonakozott.

A DASH-kérdéseinek belsé konzisztencidgja magas maradt a mi altalunk
végzett, valamint a kordbban mas orszagokban végzett transzkulturélis adaptaciok
soran. (195-198) A betegek valaszai alapjan a DASH teszt megbizhatosaga, bels6
konzisztencidja nem csokkent, j0 eredményt mutatott Ggy, mint mas validalasi
vizsgalatok esetében. (195-198) A DASH reprodukalhatdsaga is jo értékeket mutatott
a megismételt tesztek eredmenyei alapjan a koradbbi tanulmanyokhoz hasonloan.
(195-198) Kevesebb, mint az SSc-s betegek fele toltotte ki a DASH vélaszthato,
munkavégzésre vonatozd részét, az olasz és japan valtozatok validalasi
tanulmanyaihoz képest is kevesebben. (195-197) Az SSc egy sulyos progressziv
betegseg, amely nagyon korai rokkantsagot okoz a munkaban, a sportban vagy
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hangszeres jatékokban. Azok a betegek, akik a DASH-Munkavégzés részt is
kitoltotték szignifikansan jobb (alacsonyabb) pontszamot értek el a DASH-Altalanos
teszttel, mint azok, akik a DASH munkavégzés részét nem toltottek Ki.

A DASH-Altalanos (valaszthatd részek nélkil) és QuickDASH-Altalanos
(valaszthatd részek nélkiil) indexek a sz€lsd értékekre (,,padld és plafon effektus™)
vonatkozoan kedvez6 képet mutatnak, mely alapjan megallapithatd, hogy a tesztek
képesek kdvetni mind a javulds, mind pedig a rosszabbodas finomabb valtozasait
SSc-s betegek esetén. FelsO végtagi szimmetrikus polyarthritis, vagy polyarthralgia
fennéllasa, kézkontraktira, Vvallizileti mozgasbeszikiilés esetén rosszabb
eredmények szilettek (magasabb pontszammal) a DASH és a QuickDASH
kérdoivekkel.

Jelen vizsgalatunk soran az SSc-s betegeket nem tudtuk kiilonboz6
alcsoportokba differencidlni a DASH-pontszdm alapjan, vagy masikfunkcionalis
vagy sulyossagi teszt segitségével sem. Az IcSSc-s és dcSSc-s betegek fizikali
allapota kozott nagy eltérésnek kellene lenni, azonban a funkcionalis tesztek index
értékeinek atlaga hasonld volt a két csoportban. Szimmetrikus felsdvégtagi fajdalmas
és duzzadt iziiletek esetén jelentésen magasabb volt a DASH- és QuickDASH-
Altalanos pontszama, mint a tiinet nélkiili alcsoportban. Szignifikansan magasabb
DASH- és a QuickDASH-Altalanos pontszamokat szamitottunk a kézkontrakt(raval
rendelkezé betegeknél a kontraktira nélkuli alcsoporthoz képest, annak ellenére,
hogy a HAI csak mérsékelt korrelaciét (Spearman) mutatott a DASH- és a
QuickDASH-Altalanos pontszamokkal. A 2-nél alacsonyabb HAI-val rendelkezd
(nagyon sulyos kézkontraktura) alcsoportban a DASH- és a QuickDASH-Altalanos
indexek szignifikansan magasabbak (rosszabbak) voltak, mint 2-nél magasabb HAI-
val (enyhe kézkontraktira) rendelkezd alcsoport esetén. Ehhez hasonloan a
vallizileti kontraktirds betegek esetén is magasabbak voltak a DASH- és
QuickDASH-Altalanos pontszamok, mint az anélkiili alcsoportban. A tesztek
eredményei jol mutatjdk, hogy a kéz, és a vallizileti kontraktarak sulyos
mozgaskorlatozottsagot okoznak a betegek mindennapi tevékenységei soran.

A DASH-, a QuickDASH-Altalanos és a DASH-Munkavégzés indexek
Osszefliggest mutattak valamennyi SF-36 kérdéskor pontszamokkal. Mas validalasi
tanulmanyokkal egyez6en (198) a legszorosabb 0sszefliggést mi is a fizikai funkcio-

és a testi fajdalom dimenzidkkal talaltuk, mig a mentalis egészséggel csak gyenge
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korrelacié volt. A DASH- és a QuickDASH-Altalanos index hasonld korrelaciokat
mutatott az SF-36 dimenzidk eredményeivel, mint a HAQ-DI.

A DASH- és a QuickDASH-Altalanos indexekkel a HAQ-DI mutatta a
legszorosabb 0Osszefuggést. A DASH a HAQ-DI-hez hasonlé jellegii, funkciot
felmérd kérdéiv, de ezen feliil alkalmas a felsd végtagok mozgaskarosodasanak
pontosabb felmérésére is. A DASH-Altalanos index szoros korrelaciéja a HAQ-DI-
vel és az SF-36 fizikai funkci6 dimenzidval azt jelzi, hogy az SSc-s betegek
mozgaskorlatozottsagat a mindennapi tevékenysegeik elvégzésében nagyobbrészt a
fels6 végtag funkciokarosodasai okozzak.

A sHAQ kérdéiv Osszes (mind az ot) VAS valaszértéke szignifikans
osszefliggést mutatott a DASH- és a QuickDASH-Altalanos indexekkel, kozulik
legszorosabb 6sszefliggést a betegek elmult hétre vonatkozo valasza mutatta, mely az
SSc-vel kapcsolatos 0Osszes problémara vonatkozott, amelyek befolyésoltdk a
mindennapi aktivitast. Valamennyi VAS-véalaszérték hasonld, vagy szorosabb
osszefliggést mutatott a DASH- és a Quick DASH-Altalanos eredményeivel, mint a
HAQ-DI-vel.

A DASH- és a QuickDASH-Altalanos indexek valtozasra valo érzékenységét
a HAQ-DI-t alapul véve vizsgaltuk, igy e kérddivek a HAQ-DI-vel parhuzamosan
mutattak a rosszabbodé allapotu betegek allapotvaltozasat, de nem mutattak a HAQ-
Dl-vel javulo betegek esetében szignifikans javulast. Ennek tobb oka lehet, pl. a SSc-
s betegek javulasdban mads, nem csak a felsé végtagok funkciojaval Osszefliggd
tényezOk jatszottak szerepet, vagy a betegek rehabiliticidja sordn a napi
tevékenységeket konnyitd tornagyakorlatokat, vagy segédeszkozoket alkalmaztak.
Ugy véljik, hogy tovébbi vizsgalatokra van szikség, hogy az SSc-s betegeket
vizsgalo tanulmanyokban megfelelden meg lehessen becsiilni a DASH kérd6iv
valtozasra val6 érzékenységét. A DASH validalasanak gyenge pontja a DASH-Sport-
és Miivészetek rész vizsgalata volt, mert ezt a nem kdotelezo részt, csak nagyon kevés
beteg toltotte ki. Tehat a DASH-Sport és Miivészetek részt nem lehetett sikeresen
validalni, mert az SSc-s betegek valaszaranya alacsony volt.

A DASH és a QuickDASH er6s korrelacioéi a HAQ-DI-val, valamint az SF-36
fizikai dimenzioival azt mutatjak, hogy a sclerodermaval ¢él6 betegek rokkantsaga
dontden a felsd végtag funkcionalis kdrosoddsanak kovetkezménye. Mindkét kérddiv
értékes eszkoz a felsd végtagok mikodésének és az izileti karosodasoknak a

mérésere sclerodermas betegek esetén. A rovidebb és egyszeribb QuickDASH
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pontszdmai egyezd korreldciokat mutattak az eredeti DASH kérddivvel, igy
kimondhatd, hogy egyformén hiteles és szenzitiv, ezért ennek alkalmazésat
elénydsebbnek tartjuk a mindennapi klinikai gyakorlatban. Hangsulyozzuk, hogy a
felsé végtagok funkcionalis kdrosodéasa, amely nagyon komoly problémakat okoz a
mindennapi életben, az SSc-hez kapcsolodd fogyatékossag egyik f6 okanak
tekinthetd.

5.2 Mozgasszervi funkcidkarosodas és izuleti érintettség vizsgalata
harom éves kovetéses vizsgalat soran szisztémas sclerosisban

Hosszl tdvu obszervacios tanulmanyunkban az izlleti kontrakturak
kialakuldsat vizsgaltuk SSc-s betegeknél. SSc-ben a mozgaskorlatozottsag és az
egészséggel kapcsolatos rossz életmindség kialakulasanak f6 okaiként a kontraktdrak
szerepelnek. A korabbi tanulmanyok alapjan szamos tényez6 jarulhat hozza az izleti
mozgastartomany csokkenéséhez: az izlleti destrukcid, az ingyulladas, a fibrosis, a
bérmegvastagodas, a borfekélyek, az érkarosodas és a bér alatti kalcium lerakodasok.
(11,13,22,24,33,51,53,98) Ujabb kutatasokban képalkotokkal csontoedemat, 41-
87%-ban erosiot, 10.5-53%-ban tenosynovitist taldltak SSc esetén. (24-26,51-
53,63,199,200)

A korabbi vizsgélatokkal (28,33,95,98) dsszhangban mi is a kontraktdrak
magas el6fordulasi gyakorisagat talaltuk a viszonylag nagyszamu SSc-s
betegeinknél. Kontraktdrak leggyakrabban a kéz izuleteinél voltak jelen (82%). Az
alsOvégtag nagyizuletei joval kevésbé voltak érintettek és nem mutattak szignifikans
Osszefliggést sem a haldlozéasi mutatokkal, sem pedig a belsdszervi (tiid6 és sziv)
érintettséggel. (79)

Korabbi vizsgalatok szerint az iziileti kontrakturdk gyakrabban fordulnak eld
tiidoérintettségel, aktiv ujjbegy-fekéllyel vagy subcutan calcinosissal rendelkezd
SSc-s betegek esetében. (11,22,28,60,62,71,98) Klinikai vizsgalatunkban mi is
megerdsitettiik az emlitett klinikai 6sszefuiggéseket.

Az EUSTAR nemzetktzi sclerodermas betegek adatbazis elemzésének
eredmeényeit (23) megfigyeléseink altal meg tudjuk erdsiteni oly modon, hogy 4 éves,
vagy annél rdvidebb betegségfennallasu dcSSc-s és IcSSc-s alcsoportban hasonld
kontraktdra szamokat talaltunk, mint a 4 evnél hosszabb betegségfennallasu

alcsoportesetén. Ez a tény azt jelzi szamunkra, hogy a jelentés mozgasbesziikiiléssel
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jard kontraktirak mar koran, a betegség elsé 4 évében kialakulnak az SSc kezdeti
tlineteinek jelentkezése utan.

A legfrissebb tanulmanyokban emlitett 6sszefliggést a gyulladasos markerek
és a kontraktarak kozott sajat eredményeinkkel mi is igazolni tudtuk, mely arra utal,
hogy az allandé gyulladas az egyik f6 oka az iziileti kontraktUrék Kialakulasanak.
(11,13,22,33,62,95,170) A sulyos eseteket, ahol szignifikansan magasabb volt a
kontraktdira és a légzésfunkcids karosodas aranya citostaticus szerekkel kezelték.
Sajnos a tiid6fibrosis kezelésében hatasos szer, a cyclophosphamid nem volt képes
csokkenteni, vagy megallitani a kontrakturak kifejlodését. A steroidokkal kezelt vagy
nem kezelt csoportok kozotta kontrakturdk szadmaban nem volt szignifikéns
kilonbség a kovetés soran. Tovabbi vizsgalatokra van sziikség a bizonyitékokon
alapulo terapia megtalalasahoz az izuleti mozgéas besziikiilés megelézésére.

Korabbi tanulményokkal egyetértésben (11,55,60,201,202) mi sem talaltunk
tobb kontraktarat az anti-CCP pozitiv SSc-s alcsoportban az anti-CCP negativ
alcsoporthoz képest, ezért megerdsitjiik, hogyaz anti-CCP antitest jelenléte nem
markere a funkcionalis izlleti kdrosodasnak SSc-ben.

Erdekes mddon, a dominans oldali kéz Kisiziiletei kifejezettebben érintettek
voltak mind az izlleti mozgésterjedelmek értékeire, mind pedig a kontraktdrak
szdmara vonatkozdan. Kevés kutatdsi adat sziletett a témaban, mely
Osszehasonlitana az érintett izlleteket oldalisag szempontjabdl. Del Rosso és
munkatarsai olasz vizsgéalatban a HAMIS Teszt hitelességét vizsgaltak SSc-ben
(203), mely azt mutatta, hogy a HAMIS értékei rosszabbak voltak jobb oldalon a
baloldallal 6sszevetve. Az eredeti tanulmanyban viszont, melyben bemutattdk a
HAMIS-t (162), Sandqgvist éseklund nem talaltak semmiféle kilénbséget az
eredményekben a két oldal kozott. Az ujjbegy-tenyér tavolsagmérés hitelesitési
tanulmanyaban Torok és munkatérsai (158) szintén gy taléltak, hogy a jobboldali
eredmeények rosszabbak voltak a baloldallal dsszehasonlitva. Egy bal és jobb oldalt
0sszehasonlitd radioldgiai elemzésben Koutaissoff és munkatérsai (62), valamivel
magasabb széazalékban talaltak acroosteolysist és calcinosist a jobb oldalon a
baloldalhoz képest (19% vs. 17.6% és 12% vs. 9.1%), de az iziileti réssziikuletet, a
marginalis- és fellileti erosiokat tekintve, valamint az arthropathias beroppanést
tekintve nem volt kiilénbség.

A dominans oldali kisiziiletek nagyobb mértékii karosodéasa arra utalhat, hogy

a talerdltetés és a tulzott igénybevetel karosan hathat a kézfunkciéra SSc-ben.
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A rendszeres testmozgas befolyasolhatja az izuleti kontrakturak természetes
kialakulasat, de teljesen valdsziniitlen, hogy rontana a kézfunkciot. Az altalunk mert
rossz kezizileti mozgasterjedelmek tréningprogram nélkiil valosziniileg tovabb
romlottak volna a kovetéses vizsgalat vegére. A harom éves méréssorozatban a
legnagyobb mértékii iziileti szogtartoméany csokkenés a betegek csukloiziiletének
radial-ulnar abductiés mozgasaban tortént a dominédns oldalon, melynek mértéke
atlagosan 5,3° volt, mely 10%-a a maximalis mozgéasterjedelmnek. A harom éves
vizsgalatsorozat alatt az 6sszes izlletben mért izuleti szogtartomany csokkenes
atlagos meértéke minddssze 2° volt, mely az izileti mozgasterjedelmeket tekintve
elhanyagolhat6. Ez alapjan szemelyes értelmezésemben nem tértént romlés az izuleti
mozgasokban a harom év alatt, mely nagy eredmény a betegség progressziv jellegét
figyelembe véve. Az izlleti kontrakturakat elemezve 6sszességében elmondhato,
hogy az Osszkontraktira szam és a kezeket érinté kontrakturak szama (MCP-, PIP
izlletek), illetve azok sulyos megjelenési formai, ahol a mozgéastartomany nagyobb,
mint 50%-a beszlikiilt javulast, csokkend tendenciat mutatott a kovetéses vizsgalatok
sorén. Ennek fényében kiemelend6 a napi szinten végzend6 gyogytorna jelentésége,
mert hosszU tdvon az izileti mozgasterjedelmek megtartdsdban, a progresszid
lassitdsaban és az 6sszkontraktiraszam, valamint az MCP- és PIP iziileti
kontraktdrak szdmanak csokkentéseben eredményeink alapjan kiemelt szerepe van.

Szoros korrelaciot talaltunk a felsé- vagy alsovégtagi izileti kontraktarak
szama es a HAQ-DI, valamint a DASH kérd6iv eredményei kdzott, mely azt jelenti
szamunkra, hogy mindkét felmérés hasonléan alkalmas méréeszkoz az iziileti
kontraktarak monitorizalasara scleroderma esetén. (14,150) Az dssz-kontraktiraszam
szoros korrelaciot mutatott a felsd végtagi kontrakturdk szdmaval, ezért elegendd
lehet a fels6 végtagot vizsgalni egyik oldalon (dominans). A kontraktirdk szamanak
emelkedése Osszefiiggésben van a bdérpontszam novekedésével (mRSS), a gyorsult
vorosvertest sillyedéssel, az EScSG Aktivitasi index ertékéneknovekedésevel, mely
mind azt jelzi szdmunkra, hogy a nagyon koran alkalmazott gyulladascsokkentd
kezelés (DMARD, bioldgiai vagy célzott terapia) hatékony lehet a sulyos izileti
mozgaskarosodasok kialakulasanak megel6zésében. (11)

Vizsgélatunk gyenge pontjai kozott szerepel, hogy nem tudtuk nyomon
kdvetni a betegek otthoni gydgytornajat- és az arra vonatkozd UGtmutatasok,
szabalyok betartdsadt, ez a kérdés teljes mértékben a beteg egyiittmiikodési

hajlanddsagéan, akaraterején ¢és kitartasan mulik. Masik emlitendd gyengesége a
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vizsgalatunknak a viszonylag kisszamu korai, diffuz SSc-s beteg bevonéasa. Mivel az
SSc-nek szamos alcsoportja van a betegség idGtartamara és a klinikai jellemzOkre
vonatkoztatva, ezért nagyobb szamu, azonos alcsoportl beteg bevonasa jobb lett
volna.

Kutatasunk erdssége az a tény, hogy képesek voltunk felmérni és kovetni 131
SSc-s beteget kiterjesztett, 3 éves idGszakot vizsgalva, nagyon alacsony
lemorzsolddasi arannyal.

Osszefoglalva, a tartés izilleti gyulladds és a betegség aktivitisa a
legfontosabb  tényezdk, amelyek hozzajarulnak az iziileti kontraktarak
kialakuldsdhoz. Hangsulyozzuk, hogy a kontraktirak mar a betegség kezdetét kovetd
elsd években alakulnak ki, ezért alapvetd feladat a korai kezelés megkezdése a
gyulladasos jelek fennallasa, tenosynovitisek és vasculopathia esetén, melyek

gyakran tlinetszegények ebben a betegségben.

5.3 Kézfunkciora fokuszalé vizsgalatok

5.2.1 Szisztémas sclerosisos és rheumatoid arthritises betegek kézfunkciojanak

Osszevetese

Az SSc-s betegcsoportbanvizsgalataink alapjan a nyomasérzékeny izlletek
gyakorisaga 48,1% volt, a duzzadt izileteké 32,5%, fels6 végtagi kontraktura 59,2%-
anal volt jelen, mig az RA-s betegeknél a nyomasra érzékey iziiletek el6fordulasa
77,5% volt, a duzzadt iziletek 55%-ban fordultak el6, fels6 végtagi kontrakttrat
60%-ban talaltunk. A dcSSc-s alcsoportban egyértelmii (szignifikans) sszefliggest
talaltunk a kéztlinetek, a tiidofibrosis, és a csokkent FVC %-os értékei kozott.
Korrelacids szamitasaink is igazoljak, hogy a synovitis, a kontraktira és az inak
gyulladasa 6sszefuiggésben allnak a sulyosabb betegséggel. (23)

Ebben a vizsgalatban szintén Ggy talaltuk, hogy a betegek dominans kezének
rosszabb az atlagos HAI érteke (p<0.001) a nem dominans oldalhoz képest. Az
izUleti kontrakturakra utalo mérések kozil a limitalt es diffiz cutan alcsoportok
kozott szignifikans kuldnbséget talaltunk a HAMIS teszttel (p=0.003), valamint a
delta FTP vizsgalattal a Ill. ujj esetén (p=0.015), a szakirodalmi eredményekkel
egybehangzoan (23). A betegség aktivitasara utalo merések kozul a tendon friction
rubs (TFR), és bérpontszam MRSS méreés eredménye mutatott jelentdsen nagyobb
betegségaktivitasra utald értékkilonbséget dcSSc-ben, az IcSSc-s betegekkel tortént

0sszehasonlitds soran. Végil pedig a Medsger féle betegség sulyossagi skala bér-,
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izUleti és szivérintettseg mérése szintén szignifikdnsan sulyossabb llapotot mutatott
a diffuz alcsoportban a limitalt csoporthoz képest.

A HAQ-, a QuickDASH és az SF-36 kérdéivek eredményei szerint a RA-S
betegcsoport rosszabb értékekkel rendelkezik az SSc-s betegcsoporthoz képest.
Azonban mindkét csoport (RA, SSc) eredményei lényegesen gyengébb egészségi
allapotot mutatnaka Raynaud szindromés, és az egeszséges kontroll csoporthoz
mérve.

A kéz ¢és a csukld funkcidojat mérd teljesitményalapu teszt, a HAMIS teszt a
sclerodermas csoportban mutatja a legrosszabb eredményt, az RA-s betegcsoport
csak enyhénjobb eredményekkel rendelkezik. A betegség aktivitdsat mér6 DAS28
pontszdm CRP értékkel szamolva, illetve a SDAI, és a CDAI eredménye egyarant
RA- ban magasabb (rosszabb), mint SSc-ben.

Az altalénos fajdalmat- és az iziileti fajdalmat méré szubjektiv VAS-K is RA
esetén mutatjak a legrosszabb eredményt, majd kdvetkeznek az SSc-sek és a
Raynaud szindrémas betegek. A faradtsagérzetet vizsgalé VAS eredménye azonban
Raynaud szindrémaban volt a legmagasabb.

Az egyik legfontosabb index, a HAI nagyon jol reprezentélta a kéz-ké&rosodas
kilénbségeket a 4 vizsgalt csoportban, ahogy Roberts-Thomson kdzleményében
(157), itt is megerdsitést nyert, hogy a HAI megbizhaté mérési mddszer. Esetiikben a
HAI szignifikansan korrelalt a globalis funkcionalis karosodassal (p=0.01), a kéz
szoritoerével (p<0.001) és az Okolkeépzés képességével (p=0.05), azonban a
betegségfennallas idejével és az életkorral nem. A kézfunkciét vizsgalva a HAI
egyértelmiien az SSc-s betegcsoportban mutatja a legrosszabb értéket, majd kis
kilonbséggel a RA-es betegcsoport kdveti. A kontrakturak szama SSc-ben volt a
legmagasabb. A delta FTP meérés (158) esetlinkben nagyon érzékenyen mutatta a
vizsgélati csoportok kozotti mozgasbesziikiilés kilonbségét. Szignifikans eltérést
mutatott sclerodermaban a limitalt- és a diffuz alcsoport kozott 11. és 111. ujj esetén is.

Igazolédott, hogy a kéz anatdmiai mozgasbesziikiiléseit érdemes iziileti
szogmérés helyett specialismér6modszerekkel, mint a HAI, delta FTP, szorito- és
csipéseré mérni, mert sokkal egyszeriibb és gyorsabb modszerek a szogmérésnél,
megbizhatoan és jol kovetik a kéz karosodasat és a kontraktdrak kialakulésat.

Az izomer6 vizsgalata esetén a szubjektiv kérdéivek eredményeihez hasonld
tendencia figyelhetdé meg. Szoritderdben leggyengébb az RA-s, majd kicsivel jobb az

SSc-s csoport. Eredményeiket magasan feltilmuljak a Raynaud szindromaés betegek,
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vegul az egészséges kontrollcsoport. Csipéseré mérést tekintve az elébbi mondat
eredményei szintén helytalloak. Végiil a nyolc izomcsoportot méré manualis izomerd
méré modszer (MMTS) eredményei is azt mutatjak, hogy az altalanos izomerot
tekintve az RA-s csoport a leggyengébb, utanuk kodvetkeznek az SSc-sek, majd
sorrendben a Raynaud szindrémas betegek és az egészséges kontrollcsoport.
Osszefoglalva, a kézkarosodast vizsgald objektiv mérések, melyek az
izuletek allapotara vilagitanak ra, az SSc-s betegcsoport esetén mutatjak a
legrosszabb paramétereket, mig a szorito- és csipéserét, illetve az altalanos izomer6t
vizsgalva a szubjektiv kérd6ivekhez hasonléoan az RA-s betegcsoport mutatja a

rosszabb, gyengébb értékeket a tébbi csoporthoz képest.

5.3.2 Intenziv (3 hetes) kézrehabilitacié hatasainak vizsgalata sclerodermas
betegek esetén

Az SSc-s betegek tobbségének jelentés mozgasszervi karosoddsa és
funkcidvesztése van, mely foként, de nem kizardlag a kezeket érinti.
(10,13,23,29,204) Alapvet6 szukség van a fizioterapia hatékonysaganak igazolasara,
valamint a megfelel6 technika megtalalasara, fejlesztésére annak érdekében, hogy
megelézziik vagy legalabb megallitsuk az izileti kontraktirdk progressziojat és a
kézfunkcid romlasat. A rendszeres, kézre fokuszalo gyogytorna gyogyfiirdd
terapiaval kombindlva megfelelé megoldast nyUjthat a kontrakturék kialakuldsanak
megelézésére, vagy legaldbbis a progresszié megallitasara. Korabbi vizsgalatokban
(59,75,138,139,205,206) a kéztorna kombinalasa paraffin fiirdével, iszapkezeléssel
¢s kotészoveti masszazzsal, hasonléan a mi vizsgalatunkhoz, jelentds javulast
eredményezett a kézmozgasokban és a kézfunkcioban.

A haroméves kovetéses tanulmanyunk azt mutatta, hogy a betegek otthoni
tornéra valo rendszeres betanitdsa nem volt elég hatékony a keézfunkci6 javitasaban,
csak a progresszio megallitasaban. (79) Jelen tanulmanyunkban iszapkezelest és
orvényfiirddt alkalmaztunk a gyogymasszazs mellett a mikrocirkulédci6 javitasara. Az
ergoterapia (izom facilitacid, proprioceptiv tréning és koordinacios gyakorlatok)
szintén része volt a napi kezelési programnak. Korabbi vizsgalatokban az atlagos
nyomonkovetési  id6 csak kilenc hét volt a terapids idGszakot kdvetden.
(138,139,206) Célunk az volt, hogy megvizsgaljuk, hogy egy harom hetes intenziv,

komplex kezelés alkalmas-e a kézfunkcid tartds (fél éves) javulasanak eléréséhez.
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Nem meglepd, hogy az intenziv program, beleértve a rendszeres gyogytornat,
ergoterdpiat hidroterapiaval, jelentGs atmeneti javulast eredményezett mind a
kézterapias-, mind pedig a kontrollcsoportban.

Azonban a hat honapos nyomonkdvetéskor a kézfunkcid javulasa mar csak a
kézterapias csoportban maradt fenn. A kézterdpias csoportban szdmos paraméter,
koztik a HAQ, a DASH, a VAS-fajdalom és a VAS-Raynaud is hosszu tavu javulast
mutatott. Szamos egyéb paraméter, beleértve a dFTP-t, a HAI-t, és a szoritoer6t csak
atmeneti, harom hetes javulast mutatott, tartds, hosszatava hatas nelkdil.

A legfontosabb eredmény, hogy a HAQ értékei ¢s a DASH kérdéiv
eredményei hat hdnappal a 3 hetes intenziv kezeléssorozat utan is javulast mutattak.
A HAQ annak ellenére, hogy az altalanos egészségi allapotot felmérd kérdoiv,
talnyomorészt a kéz funkciojat vizsgalja, mig a DASH kérdoiv a felsdvégtag, azaz a
kar, a vall és a kéz mozgasképessegeit méri fel (14,79,150,192,207-209). A HAQ és
a DASH két specifikus kérdéiv péarhuzamos javuldst mutatott a kézterapias
betegcsoportban, mig a betegek kontrollcsoportjaban nem tapasztaltunk valtozast.

A HAQ median értékeinek hat honapos valtozasa elérte a ,,minimalisan
fontos kulénbség” (minimal important difference, MID) mértékét (152,210) a kezelt
csoportban, mely a korabbi Klinikai vizsgélatokban becsilt HAQ MID alapjan ((-
0,22)—(-0,14) értékek voltak).

A HAQ és a DASH javulasa kifejezettebb volt a sulyosabban érintett
betegeknél, mint azoknal, akik kevesebb karosodassal rendelkeztek az
alapvizsgalatkor. Azt is megfigyeltik, hogy a HAQ értékében nagyobb javulast
mutat6 betegek szignifikansan fiatalabbak voltak, mint akiknél nem tértént valtozas a
HAQ-értékekben. A fiatalabb betegeknek kevesebb degenerativ izileti kdrosodasa
lehet tarsbetegségkeént.

A Kkézterapias csoportban a Raynaud-jelenséget tiikrozé- és a globalis
fajdalmat reprezentald VAS-k jelentds javulast mutattak a hat honapos kovetés soran.
Amint azt korabbi vizsgalatok (14,150,155,156) is jelezték, a Raynaud-jelenség altal
okozott ismétl6dd atmeneti ischaemia fontos tényezd a kézfunkcidé romlasaban. SSc-
ben a Raynaud-jelenség kezelésére iranyuld kutatdsok, melyek a nem-gydgyszeres
terapia hatékonysagat vizsgaljak, ritkan fordulnak el6 és ellentmondasos
eredményeket mutatnak, részben a kovetkezetlen vizsgalati tervezés (188) miatt.

Azok a kutatasok, melyek hozzank hasonldan a gyogyfiirdd terapiat és a gyogytornat
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kombinaljak szintén bizonyitottan javitjdk a Raynaud szindroma tiineteit a behatarolt
kovetési idejuk alatt. (59,138)

Erdekes, hogy a Cochin kézfunkciés index egyik csoportban sem javult
Iényegesen a hat honapos idGszak alatt, azonban a kézterapias csoport mutatott az
eredmények alapjan nagyobb javulasi tendenciat, de ez nem érte el a statisztikai
szignifikanciat. A Cochin teszt SSc-s betegekre valo validalasa soran egymast kovetd
betegbevalasztas tortént, koztlik néhanyuk rendelkezett izileti gyulladassal és
rosszabb Cochin index eredménnyel (21.10 / SD:19.25/). Ezzel szemben jelen
vizsgalatunkba csak olyan betegeket valogattunk be, akik nem rendelkeztek
synovitisre vagy szisztémas gyulladasra utal6 jellel, igy Cochin index értéke sokkal
alacsonyabb volt a teljes kovetés soran. A kiilonb6zd betegpopulaciok
magyarazhatjdk a kulonbségeket, mivel a Cochin index valésziniileg nem elég
érzékeny azon SSc-s betegek valtozésaira, akik nem rendelkeznek az izlleti
gyulladas tlneteivel. Tovabbi vizsgalatokra van szikség az ellentmondasos
megallapitasok tisztazasa érdekében. (155,156,179)

Kutatasunk {6 gyengesége a vizsgalati kritériumoknak megfeleld SSc-s
betegek alacsony szama, ami megakadalyozta, hogy a betegeket a klinikum alapjan
kiilonbo6z6 alcsoportokra osszuk. A bevalasztasi megfeleléség tekintetében a betegek
egyharmada nem volt alkalmas a hdrom hetes kezelésre sziv- és tiid6érintettsége
vagy bortlinetei miatt, és szintén egyharmaduk nem tudott részt venni a vizsgélatban
munkahelyi- vagy csaladi kotelezettségei miatt. Vizsgalatunk eréssége az, hogy
viszonylag nagyszamu beteget tudtunk kdvetni hosszabb ideig (hat hdnap) nagyon
alacsony lemorzsolddasi arany mellett.

Osszefoglalva a harom hétig tartd intenziv gydgytorna és ergoterapia a
kezekre kiegészitve iszap ¢és gyogyfirdokezeléssel hosszU tavon javitotta a

kézfunkciot.
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6. UJ EREDMENYEK

6.1 Nemzetkozi, jol bevalt kérdoivek Magyarorszagra torténé

adaptalasa és pszichometriai validalasa

6.1.1

Scleroderma  Health  Assessment  Questionnaire  (Scleroderma
Egészségfelméro kérdoiv /sHAQ/) magyarorszagi adaptacioja és
validalasa
Scleroderma HAQ-t Magyarorszagon els6ként alkalmaztuk, nyelvi és
kulturalis adaptacioja sikeres volt, a megbizhatésagat mutatja a magas
Cronbach-a érték.

Igazolni tudtuk, hogy a tobb szervrendszeri érintettséggel rendelkezd betegek
esetén a SHAQ-DI rosszabb értéket mutatott, mint akiknél kevesebb szervi
manifesztacio volt észlelhetd. Mindezek mellett a betegek altal bejelolt VAS
értékek dsszhangban voltak az adott szervi elvaltozas sulyossagaval.
Kimutattuk az sHAQ kérdéiv megegyezési validalas vizsgalata soran, hogy
az sHAQ-DI elsésorban a mozgasszervi funkciot felmérd tesztértékekkel
mutatott szoros 6sszefliggést, mig a pulmonalis, cardidlis és a bérallapot
mutatdival csak gyenge 0sszefuiggést kaptunk. A VAS felméréseket kilon-
kilon, egyenként értékelve szignifikans Osszefliggéseket talaltunk a VAS-
érték és az adott szervi érintettséget jellemzo értekek kozott.

Ravilagitottunk arra, hogy a sHAQ-DI jol jelzi a betegség tébb szervi
patoldgiai elvaltozasait, de leginkabb akkor mutat rosszabb értékeket, ha a
mozgasszervek is jelentdsen karosodtak.

Eredményeink alapjan javasoltuk az sHAQ kérdéiv VAS-felméréseinek
kilon-kilon torténd kovetését, mert azok kiilon-kilon megfelel és gyors
tajékoztatast nyljtanak a belsd szervek dallapotarol, valamint a betegség

altalanos alakulasaroél.
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6.1.2 Disabilities of the Arm, Shoulder and Hand (DASH - A kar-, a vall és a kéz

mozgaskarosodasat felméré kérddiv) magyarorszagi adaptécidja és
validalasa szisztémas sclerosisos betegek kdrében

A DASH kérdoivet Magyarorszagon elsoként alkalmaztuk, melynek nyelvi és
kulturalis adaptacidja sikeres volt.

A DASH és QuickDASH kérddivek SSc-s betegeken torténd validalasat
munkacsoportunk végezte el els6ként a vildgon. Igazolni tudtuk, hogy az
SSc-s betegek felsé6 végtagi funkciokarosodasa jol mérhet6 a DASH
kérdoivvel, valamint annak roviditett valtozataval.

Mindkét kérd6iv szignifikansan korrelalt a HAQ-DI-vel, valamint szenzitiven
mutatjak a fels6 végtagi funkcionalis allapotban bekdvetkezo valtozasokat is.
Diszkriminalis analizissel a DASH ¢és a QuickDASH kérddivekkel
szignifikans  értékkilonbséget tudunk  kimutatni a kéz-, illetve
vallkontraktiraval rendelkez6, valamint aa kezeket és a vallakat vizsgalva
teljes iziileti szogtratomannyal rendelkez6 szisztémas sclerosisos betegek
kozott.

Ramutattunk arra, hogy a felsé végtagi funkcié karosodasa nagyon jelentds

tényez6 az SSc-s betegek altalanos egészségi allapotanak jellemzésében.

6.2 Mozgasszervi funkcidkarosodas és izuleti érintettseg vizsgalata

harom éves kovetéses vizsgalat soran szisztémas sclerosisban

131 betegnél definidltuk 10 izulet esetében 30 izileti irany
mozgasterjedelmét, valamint meghataroztuk, hogy a kontraktira 25%-0s
vagy annél nagyobb métékii mozgéasterjedelem csdkkenést jelent.
Megallapitottuk, hogy a szakirodalmi adatokhoz hasonléan az altalunk
vizsgalt SSc-s betegek esetén is leginkdbb a kéz kisiziletek voltak érintettek
(82%-ban) a kontraktirak kialakulasa szempontjabol.

Ramutattunk arra, hogy mind az l1cSSc-s, mind a dcSSc-s betegeink esetében
a kontrakturak koran, mar a betegség els6 4 évében kialakulnak.
Statisztikailag igazolni tudtuk, hogy a sulyosabb allapotd, magasabb
bérpontszammal rendelkezé, és/vagy pulmonalis, cardialis eérintettseggel
rendelkezd, és/vagy emelkedett gyulladdsos laboratoriumi paraméterek

fennallasa esetén tobb izileti kontraktarara szamithatunk.
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- Ré&mutattunk arra, hogy a nem-dominans oldallal 6sszehasonlitva a dominans
oldali (tbbbsegben jobb oldali) izlleteknél talalt nagyobb kontraktdra-szam
azt jelezheti, hogy az iziiletek tulzott igénybevétele karos szovodménnyel, igy
fokozottabb mozgasbesziikiiléssel jarhat.

- Elséként irtuk le, hogy SSc-s betegeknél a dominédns oldalon a kéz
karosodasanak mutatdi rosszabb eredményeket mutatnak.

- A betegek altal otthon végzett gyogytorna hatasara egyes kézkisiziletek
mozgasai javultak, de globalisan a kéz funkcioja nem javult a 3 éves kovetés

soran.

6.3 Kézfunkciora fokuszalé vizsgalatok

6.3.1 Szisztémas sclerosisos és rheumatoid arthritises betegek kézfunkcidjanak
dsszevetése.

- Az SSc-s és az RA-s betegcsoport mérési eredményeibdl lesziirtiik, hogy a
kézfunkciot vizsgald objektiv mérések eredményei SSc esetén mutattdk a
legrosszabb értékeket.

- A szoritd- és csipéser6t, illetve az altalanos izomer6t vizsgalva, tovabba a
szubjektiv kérdbivek és indexek értékei pedig az RA-s betegcsoport esetén

mutattak a rosszabb, gyengébb értékeket.

6.3.2 Intenziv (3 hetes) kézrehabilitacio hatasainak vizsgalata sclerodermaés
betegek esetén.

- Megaéllapitottuk, hogy a komplex, kézre 0Osszpontositott 3 hetes intenziv
rehabilitdciés  program  gyogytornaval, ergoterapiaval, iszapkezeléssel,
masszazzsal, gyégyvizben alkalmazott hidroterdpiaval kiegészitve rovid és
hosszUtavon is eredményes az SSc-s betegek kézfunkcidjanak javitasaban
valamint tartos fajdalomcsokkenest és javulast eredményez a Raynaud szidréma

okozta tiinetekben.
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7. OSSZEGZES

Klinikai vizsgalatunk sordn 3 éven &t kovettuk az izlleti kontrakturak
kialakulasat, melyek az SSc-s betegek mindennapi mozgasat, féként a kézfunkciojat
akadalyozzak, fajdalmat okoznak ¢és jelentdésen rontjdk az életmindségiiket.
Igazoltuk, hogy az iziileti kontrakturdk mar az els6 4 évben kialakulnak, és hogy
szignifikans 6sszefuggést mutatnak a kialakult tidéfibrosis sulyossagéval. Klinikai
vizsgalatunk sordn megéllapitottuk, hogy az SSc-s betegeken a dominans oldali
iztletek mozgésterjedelme szignifikansan kisebb, mint a nem dominans oldalé. A
felsé végtagi iziiletek vizsgalata alapjan 3-éves kovetés soran kimutattuk, hogy az
SSc-s betegeink Altal rendszeresen végzett otthoni gyogytorna nem volt elég
eredményes, mert bar nem romlottak az atlagos izlleti mozgasterjedelmek, a kéz
funkcios tesztek értékei nem mutattak javulast.

Ezen eredmények kovetkeztében egy kontrollalt klinikai tanulmany soran,
komplex, intenziv 3 hetes kézrehabilitacids tanulmanyt inditottunk, melynek terapias
hatdsat rovid- és hosszu tavon is felmértik. A vizsgalati csoport a kezeire
termalvizes- valamint Orvényfiirdokkel, gyogyiszapkezeléssel, ergoterapiaval,
masszazskezeléssel Kkiegeszitett gydgytornakezelésben részesilt, mig a kontroll
csoport a kezeire a gyogyfiirdon kiviil egyaltalan nem kapott kezelést, csak az egyéb
testrészeire (gerincére, alsé végtagokra). Az intenziv komplex termélvizes kéz
fizioterapia mellett fél év utan is ki tudtuk mutatni a kézfunkcids tesztek javulasat, a
Raynaud tlinetek és a fajdalom csdkkenését a kontroll csoporttal 6sszehasonlitva.

Osszehasonlito célzattal vizsgaltuk két immunmedialt korképben, SSc-ben és
RA esetén a kézfunkciot tiikkrozé vizsgalati paramétereket, és a betegek altalanos
egészségi allapotat. A kézfunkcidt vizsgald objektiv mérések, melyek az izlletek
allapotara és képességeire vilagitanak rd az SSc-s betegcsoport esetén mutattak a
legrosszabb paramétereket, mig a szorito- és csipéserdt, illetve az altalanos izomer6t
vizsgalva az RA-s betegcsoport mutatta a legrosszabb, leggyengébb éertékeket a tobbi
vizsgalt betegcsoporthoz képest.

Kutatdsunk sordn nemzetkozileg széleskorben elterjedt kérd6ivek
Magyarorszagra adaptalasat és SSc-s betegeken torténd validalasat végeztiik el.

A Scleroderma Health Assessment Questionnaire (SHAQ) SSc-s betegekre
vonatkozo 5 vizualis analdg skala kérdésének és a ,,Disabilities of the arm, shoulder,

and hand” (DASH) valamint a roviditett QuickDASH kérddivnek a magyar nyelvre
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torténd forditasa, adaptalasa és a kérddivek sclerodermés betegekre torténd
pszichometriai validalasa sikeresnek tekinthet. Mindkét teszt gyors, egyszeri és jol
differenciald6 mddszer az SSc-s betegek kiilonb6zé klinikai paramétereinek

felmérésére és kdvetésére is a mindennapi orvosi gyakorlatban.
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MELLEKLETEK

1. Health Assessment Questionnaire —-HAQ: Altalanos egészségi allapotot

kiértékelo kérdoiv

Név, datum:
EGESZSEGI ALLAPOTOT KIERTEKELO KERDO{V
HEALTH ASSESSMENT QUESTIONNAIRE - HAQ
Ezekkel a kérdésekkel azt szeretnénk megtudni, hogy betegsége hogyan befolyasolja képességeit mindennapi
életében. Ha barmi mast szeretne hozzafiizni, kérjiik, jegyezze fel a hatlapra!

Kérjiik, jelélje meg X-szel azt a valaszt, amelyik legjobban leirja AZ ELMULT HET NAPRA
jellemzd szokasos képességeit.
NEMI KOMOLY NEM
nehézség- nehézség- vagyok
gel gel  KEPESri

Nehézség
NELKUL

OLTOZKODES, TESTAPOLAS
Képes-e:
- Onall6an felsltozni, beleértve a cipéfiizé megkotését
és a gombok begombolasat?
- Megmosni a hajat?
FELALLAS
Képes-e:
- Felallni karfa nélkiili székb61?
- Lefekiidni és felkelni az agybol?
ETKEZES
Képes-e:
- Elvéagni a hist?
- Szajahoz emelni egy tele csészét vagy poharat?
- Kinyitni egy megnyitatlan dobozos tejet?
JARAS
Képes-e:
- A szabadban jarni sima talajon?
- Felmenni 6t 1épcséfokot?

Kérjiik, jelolje meg X-szel azokat a SEGEDESZKOZOKET, amelyeket a fentiekben felsorolt
tevékenységekhez altalaban hasznal:

____ Bot _____ Hasznél-e segédeszkozt 6ltozkodéshez? (gombolkozd,
zipzarhazo, hosszunyeli cipdkanal, stb.)
Jardkeret _ Specialis segédeszkdzok (pl. evéshez, f6zéshez)
___ Manké _ Specialis (vagy magasitott) szék
__ Tolészék _ Egyéb (éspedig: )

Keérjiik, jelolje meg X-szel azokat a tevékenységeket, amelyekhez altalaiban MAS SZEMELY

SEGITSEGET igényli:
Oltozkdés, testapolés Etkezés
Felallas Jaras
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Kérjiik, jelolje meg X-szel azt a vilaszt, amelyik legjobban leirja AZ ELMULT HET NAPRA
jellemz6 szokasos képességeit.
NEMI KOMOLY NEM

%E%%Enehézség- nehézség- vagyok
gel gel KEPES ra
TISZTALKODAS
Képes-e:

- Megmosni és megtoriilni egész testét?

- Kadban megfiirdeni?

- Raiilni a WC-re és felallni rola?

TARGYAK ELERESE

Képes-e:
- Elérni és leemelni egy 2 kg-os targyat (pl. egy
csomag krumplit) a feje felett levo polcrél?

- Lehajolni és a f61dr6] felvenni egy ruhadarabot?

TARGYAK MEGRAGADASA
Képes-e:
- Kinyitni egy aut6 ajtajat?

- Lecsavarni egy el6z6leg mar kinyitott
konzerviiveg tetejét?

- Kinyitni és elzarni a csapot?

TEVEKENYSEGEK
Képes-e:
- Bevasarolni?

- Be- és kiszallni egy autobol?

- Hazimunkat végezni (pl. porszivézas,
kertészkedés)?

Kérjiik, jelolje meg X-szel azokat a SEGEDESZKOZOKET, amelyeket a fentiekben felsorolt
tevékenységekhez dltalaban hasznal:

___ Emelt WC-iiléke _ Fiird6kadra szerelt kapaszkodo

_ Furdoékadszék _ Hosszinyeli eszk6z6k targyak eléréséhez

___ Konzerviiveg nyit6 __ Hosszunyelii eszkozok tisztalkodashoz
(el6zbleg mar kinyitott __Egyéb (éspedig: )
konzerviivegekhez)

Kérjiik, jelolje meg X-szel azokat a tevékenységeket, amelyekhez altaliban MAS SZEMELY
SEGITSEGET igényli:

Tisztalkodas Térgyak megragadasa és kinyitasa
Térgyak elérése Bevasarlas €s hazimunka
HAQ-DI - Hungary/Hungarian - Version of 23 Mar 09 - Mapi Research Institute. ©Stanford University

ID 5157 / HAQ-DI_TS2.0_hun-HU.doc

120



2. Cochin Kézfunkcios Index (Duruéz HAnd Index-DHI)

DHI Duru6z Hand Index

Kérjiik jelolje X-szel a jelen allapotara jellemz6 megfelel6 valaszt!

Képes-e

nehézség
nélkiil

kis
nehézséggel

kozepes
nehézséggel

nagy
nehézséggel

szinte
lehetetlen
megcsinalni

lehetetlen
megcsinalni

1. megtartani egy
talat?

2. megfogni és
felemelni egy tele
iiveget?

3. megtartani egy
tanyért tele étellel?

4. folyadékot dnteni
ivegb6l pohérba?

5. lecsavarni egy
el6zdleg mar
kinyitott
konzerviiveg tetejét?

6. hist vagni késsel?

7. felszurni dolgokat
villaval?

8. gyiimolesot
hamozni?

9. begombolni az
ingét?

10. fel- és lehtizni a
cipzart

11. megnyomni egy
Uj tubus fogkrémet?

12. hatékonyan
hasznalni a fogkefét?

13. leirni tollal egy
rovid mondatot?

14. megirni tollal
egy levelet?

15. elforditani az
ajtogombot?

16. olléval papirt
vagni?

17. felvenni érméket
az asztalrol?

18. elforditani a
kulcsot a zarban?
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3. HAMIS: Hand Mobility In Scleroderma

Kéz mozgathatésag sclerodermaban

vizsgalati felszerelés az ujj flexiot, az ujj extensiot és a hiivelykujj abdukciot felméré szabvanyositott hengerekbél all.

Ujjak flexioja

0 pont: Képes a I1.-V. ujjait behajlitva koriilfogni egy ceruzat (atméré: 5 mm). Minden ujjanak szorosan koriil kell fognia a
targyat.

1 pont: Képes a I1.-V. ujjait behajlitva korilfogni egy vastag filctollat (atmér6:15 mm).

2 pont: Képes a I1.-V. ujjait behajlitva koriilfogni egy sepriinyelet (atmér6: 30 mm).

3 pont: Nem tudja végrehajtani az el6z6 muveleteket.

Ujjak extensioja

0 pont: Képes a I1.-V. ujjait tenyérrel lefelé rafektetni az asztalra, ugy hogy minden ujja teljes hosszaban érintkezzen vele.

1 pont: Képes a I1.-V. ujjait tenyérrel lefelé az asztalon 1év6 ceruzara fektetni, ugy, hogy minden ujja érintkezzen a ceruzaval
(atmérd: 5 mm).

2 pont: Képes a I1.-V. ujjait tenyérrel lefelé az asztalon 1évé vastag filctollra fektetni, iigy, hogy minden ujja érintkezzen a
filctollal (4tmér4:15 mm).

3 pont: Nem tudja végrehajtani az el6z6 muveleteket.

Hiivelykujj abductio

0 pont: Képes korbefogni egy bef6ttes iiveget (atmér6: 90 mm).
1 pont: Képes korbefogni egy konzervet (atmérd: 70 mm).

2 pont: Képes korbefogni egy tiveg bébiételt (atméré: 60 mm).
3 pont: Nem tudja végrehajtani az el6z6 miiveleteket.

Csipeszfogas

0 pont: Hiivelyk- és mutatoujjabol kerek csipeszt (gyftirti-alakot) tud formalni.
1 pont: Hiivelyk- és mutatdujjabol kerek helyett D-alaku csipeszt tud formalni.
2 pont: Hiivelyk- és mutatoujjabol hosszu, keskeny csipeszt tud formalni.

3 pont: Nem tudja végrehajtani az el6z6 miveleteket.

Ujjak abductioja

0 pont: Ujjait terpeszteni tudja, majd két kezét az ujjak tovéig egymasba tudja tenni.

1 pont: Ujjait terpeszteni tudja, majd két kezét az ujjak alappercéig egymasba tudja tenni.
2 pont: Ujjait terpeszteni tudja, majd két kezét az ujjak kozéppercéig egymasba tudja tenni.
3 pont: Nem tudja végrehajtani az el6z6 miiveleteket.

Volar flexio

(A vizsgalt személy all, karjai a teste mellett lognak. A targyat hatulrdl kapja a kezébe.)

0 pont: Képes megfogni egy cérnaorsot az MCP iziiletek kis foku flexioja, illetve a PIP és DIP iziiletek extensioja mellett.
1 pont: Képes megfogni egy cérnaorsot az MCP iziiletek nagyfoku flexioja, illetve a PIP és DIP iziiletek extensioja mellett.
2 pont: Képes megfogni egy cérnaorsot az MCP iziiletek nagyfoku flexioja, illetve a PIP iziiletek flexioja mellett.

3 pont: Nem tudja végrehajtani az el6z6 muveleteket.

Dorsal extensio

0 pont: Tenyereit osszefektetve csukloit a gyomrahoz tudja tenni.

1 pont: Tenyereit 6sszefektetve hiivelykujjait a torkahoz tudja tenni.
2 pont: Tenyereit osszefektetve hiivelykujjait a szajahoz tudja tenni.
3 pont: Nem tudja végrehajtani az el6z6 miiveleteket.

Pronatio

0 pont: Tenyerét az asztalra tudja fektetni tigy, hogy a I1.-V. MCP iziiletek érintkeznek az asztallal.
1 pont: Tenyerét az asztalra tudja fektetni ugy, hogy a I11.-V. MCP iziiletek érintkeznek az asztallal.
2 pont: Tenyerét az asztalra tudja fektetni Gigy, hogy a IV.-V. MCP iziiletek érintkeznek az asztallal.
3 pont: Nem tudja végrehajtani az el6z6 miveleteket.

Supinatio

0 pont: Kezét — tenyérrel felfelé — az asztalra tudja fektetni gy, hogy a 11.-V. MCP iziiletek érintkeznek az asztallal.

1 pont: Kezét — tenyérrel felfelé — az asztalra tudja fektetni Gigy, hogy a II1.-V. MCP iziiletek érintkeznek az asztallal

2 pont: Kezét — tenyérrel felfelé — az asztalra tudja fektetni ugy, hogy a IV.-V. MCP iziiletek érintkeznek az asztallal.
3 pont: Nem tudja végrehajtani az el6z6 miiveleteket.
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4. sHAQ: scleroderma Health Assessment Questionnaire

Scleroderma egészségi dllapotot értékelé kérddiv (SSc-HAQ)

1. A Raynaud jelenséggel kapcsolatos problémai (kezeinek fokozott hidegérzékenysége) mennyire
akadalyoztak a mindennapos tevékenységeit az elmiilt héten.
Kérjiik, jelolje meg fliggdleges jellel a vonalon, hogy ez milyen stlyos volt.

Nem all(adélyoztak Nagyon stlyosan akadélyoztak

2. Az ujjain 1évé sebekkel kapcsolatos problémai mennyire akadalyoztak a mindennapos tevékenységeit
az elmult héten? Kérjiik, jeldlje meg fiiggbleges jellel a vonalon, hogy ez milyen silyos volt.

Nem akadalyoztak Nagyon sulyosan akadalyoztak

3. A gyomor-bélrendszerrel kapcsolatos panaszai mennyire akadalyoztdk a mindennapos tevékenységeit
a mult héten? Kérjiik, jelolje meg fligg6leges jellel a vonalon, hogy ez milyen sulyos volt.

Nem akadélyoztak Nagyon sulyosan akadélyoztak

4. A tiidével kapesolatos problémai milyen mértékben akadalyoztak mindennapos tevékenységeiben a
mult héten? Kérjiik, jelolje meg fliggdleges jellel a vonalon, hogy ez milyen sulyos volt.

L

Nem akadélyoztak Na‘xgyon stilyosan akadalyoztak

5. Scleroderma betegségével kapcsolatos dsszes problémaja mennyire akadslyozta a mindennapos
tevékenységeit a miilt héten? Kérjiik, jelolje meg fliggdleges jellel a vonalon, hogy ez milyen sulyos volt.

i 4

Nem ak;\délyoztak Nalgyon stlyosan akadélyoztak

Kiegészit skaldak (DAS28-hoz, HAQ-hoz és egyéb):
6. Milyen mértékii fijdalma volt az elmult héten? Kérjiik, jelolje fliggéleges jellel a vonalon!
0 100

e |

Nem volt fajdalom Elviselhetetlen fajdalom volt

7. Milyen mértéki iZULETI fajdalma volt az elmilt héten? Kérjiik, jelolje fiiggdleges jellel a vonalon!
0 100

Nem volt fajdalom Elviselhetetlen fajdalom volt

8. Milyen mértékben okozott problémat Onnek az altalanos kimeriiltség vagy faradtsag az elmalt héten?
Kérjiik, jeldlje fliggbleges jellel a vonalon!

3 i
¥ 3

a faradtsag nem okozott problémat a faradtsag nagy problémat okozott

9. Mennyire volt aktiv az iziileti gyulladasa a mualt héten? Kérjiik, jelslje fliggéleges jellel a vonalon!
(DAS28)

Nem volt aktiv Nagyon aktiv volt
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5. SF-36

SF-36 — Az On Egészsége és Kozérzete

Ez a kérddiv azt vizsgélja, hogy mi az On véleménye a sajat egészségi allapotardl. Segitségével nyomonkovethetd, hogyan
érzi magét és mennyire képes elvégezni a megszokott tevékenységeit.
Mindegyik elkovetkezd kérdésre, kérjilk, jelolje meg egy X-szel azt a négyzetet, amelyik leginkabb leirja az On valaszat.
1.Hogyan jellemezné egészségét?
Kitlind Nagyon jo 16 Tiirhetd Rossz
O, 0. Os O, Os

2. Az 1 évvel ezeldttihez képest milyennek tartja egészségi llapotat most?
31 Most sokkal jobb, mint egy évvel ezelott

0> Most valamivel jobb, mint egy évvel ezel6tt

[J3 Nagyjabol olyan, mint egy évvel ezelétt

[J4 Most valamivel rosszabb, mint egy évvel ezelétt

[Js Most sokkal rosszabb, mint egy évvel ezeldtt

3. A kivetkez6 felsorolds olyan fizikai tevékenységeket tartalmaz, amelyek egy dtlagos napon eléfordulhatnak.
Korlitozza-e egészségi dllapota ezek elvégzésében most? Ha igen, mennyire?

Igen, Igen, Nem,
nagyon kicsit egyéltalan nem
korldtoz | korldtoz |  korldtoz

a Meger6ltetd fizikai tevékenység, pl.: futds 0, 0, [l

nehéz targyak emelése, megterhelé sportok 5

b Kozepesen megterhetld tevékenység, pl. porszivozas, kertészkedés, 0, 0, 0,
- kirdndulés

c Bevasérl6 szatyor felemelése vagy cipelése O, 0O, O;
d Tgﬁgéhleletnyi lépeson felmenni 0, 0o, | Os
e Azelsod emeléf;éméyalog felmenni O, D; Os
f  Elérehajlas, lehajolas vagy letérdelés o o O 0, ="
g 1 kilométernél hosszabbséta O, 0, Os
h Tobb szaz méter séta O 0, Os
i L — = = | o
j Onall6 fiirdés vagy oltozkodés o 0, 0O, | Os

4. Az elmiilt 4 hétben testi egészsége miatt el6fordultak-e az alabbiak, munkija vagy mas, rendszeres tevékenysége
soran?

i Igen Nem
- a Csokkentenie kellett a munkdjat vagy més elfoglaltsaggal toltott idot 0, O,
i bl Kevesebbet végzett, mint amennyit szeretett volna 0, 0,
¢ Bizonyos tipusi munkat vagy tevékenységet nem tudott elvégezni o 0, 0,
I d Csak n"émhémégek aréan tudta elvégezni a munkdjat vagy mas tevékenységeit (példaul az kiilén 0, O,
|| erdfeszitésébe kertilt) ]

5. Az elmiilt 4 hétben lelki gondok (példaul lehangoltsag vagy idegeskedés) miatt el6fordultak-e alibbiak a
munkija vagy mds, rendszeres tevékenysége sordn?

B ~ | Igen | Nem
a Csokkentenie kellett a munkajat vagy mas elfoglaltsaggal t5ltott idot O 0, |
b Kevesebbet végzett, mint amennyit szeretett volna O O | |
c Nen;blyan go;xagsan végezte munkdjat vaé); He"éyéb tevékenységeit, ahogyan szokta. 0O, | 0O | i
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6. Az elmiilt 4 hétben mennyire zavarta testi egészsége vagy lelki gondjai szokisos kapcsolatat csaladjaval,
barataival, szomszédaival vagy masokkal?
Egyaltalan nem Alig Kozepesen Meglehetosen Nagyon is
DI Dl DJ D4 DS

7. Milyen erés testi fajdalmai voltak az elmilt 4 hétben?
Nem volt Nagyon enyhe Enyhe Meérsékelt Sulyos Nagyon silyos
O 0. Os Oq Os Os

8. Az elmiilt 4 hétben a fijdalom mennyire zavarta megszokott munkajiban (beleértve a munkahelyi és a
hazimunkat)?
Semennyire Egy kicsit Kozepesen Meglehetdsen Nagyon
0y O, O; O Os

9. A kovetkezd kérdések arr6l érdeklddnek, hogy az elmilt 4 hétben hogyan érezte magat. Minden kérdésnél
kérjiik, azt az egy vilaszt jelolje meg, amely a legkdzelebb all Onhdz. Az elmiilt 4 hétben az id6 hdnyad részében
fordult el6 a kivetkezd?

2 Azidé i Azids | Azids | .
I:ﬁ;n;i' legnagyobb Meg;zlll(zttosen kis | nagyonkis | Egy i}:;lan
et részében részében| részében L
a Tele volt életkedvvel? 0, 0. Os O Os | O
| b Nagyon ideges volt? 0, O, ;s O, Os Os
¢, Annyira maga alatt volt, hogy |
semmi sem tudta felviditani? O . s O Os | Ce
N e 7
d m;/gggd.mak és békésnek érezte | O, 0, 0, 0. O, \ O
e Tele volt energidval? O, O, Os 04 Os Os
f| Szomorunak és kedvetlennek i
érezte magét ? Dl E]l DS D4 DS i D6
g Kimeriilt volt? O 0, 05 O Os | Os
h g i !
512:;;,% embernek érezte | 0, Bl O, Bl O, e
! i1 Faradt volt? i Oy 0, 0O; O | Os i Os

10. Az elmlt 4 hétben befolydsolta-e testi vagy lelki dllapota személyes kapcsolatait (példaul baritok, rokonok

meglitogatasa, stb.)?

Az 1do' legnagyobb Azidh s fésashen Az idd nagyon kis
részében részében

0, 0, O; O Os

Mindvégig Egyeltalan nem

"""" Teljesen | Tobbnyire | Nem | Inkabb | Egyaltalan
igaz igaz tudom nem nemigaz

a, Konnyebben betegszem meg, mint masok. Oy O, 0, O Os
b Olyan egészséges vagyok, mint barki mas. R = 0, Os O, | Os |
¢/ Romlik az egészségem. = 0, O | O, | 0Os |
"d Egészségem Kitiino. o I o | 0O, O, O, | 0Os |

SF-36 Health Szrvey @ 1988, 2002 by JE Ware, Jr., MOT, Health Assessment Lab, QualityMetric Incorporated - All rights reserved
IQOLA SF-36 Hungarian Version 1.1
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6. QuickDASH

Disabilities of the Arm, Shoulder and Hand — Quick DASH
A kar, a vall és a kéz mozgaskarosodasat felméro kérdoiv

Kitoltési utmutato

Ebben a kérddivben a betegségének tiineteirdl kérdezziik meg Ont, és arrdl, hogy mennyire képes

bizonyos tevékenységeket elvégezni.

Kérjik, hogy minden kérdésre a mlt heti allapotot figyelembe véve valaszoljon a megfelel§ szam

bekarikazasaval.

Ha az elmdlt héten nem volt alkalma egy tevékenységet elvégezni, kérjiik, hogy a legjobb megitélése

szerint becstilje meg, melyik valasz lenne a legpontosabb.

Nem fontos, hogy a tevékenységet melyik kezével vagy karjaval végzi; kérjiik, az alapjan valaszoljon,

hogy mennyire képes a feladatot elvégezni, tekintet nélkiil arra, hogy azt milyen médon végzi.

Kérjik, a megfeleld valasz alatti szam bekarikdzasaval hatdrozza meg, hogy az elmult héten

hogyan volt képes az alabbi tevékenységek végrehajtasara.

1. Kinyitni egy szorosan
zart- vagy Uj befGttes
Uveget.

2. Nehéz hazimunkat
végezni (pl. falak
lemosasa, padlé
felmosdsa).

3. Bevasarld szatyrot

vagy
aktataskat vinni.

4. Megmosni a hatat.

5. Késsel ennivalot
felvagni.

6. Olyan szabadidds
tevékenységet
végezni, amely a kart,
vallat vagy a

kezet valamennyire
igénybe veszi (pl.
golfozas, teniszezés,
kalapalas,
sz6nyegporolas, stb.)

© INSTITUTE FOR WORK & HEALTH, AAOS & COMSS -1997. ALL RIGHTS RESERVED.

Hungarian translation courtesy of Drs. Cecilia Varju, Zséfia Balint, LaszI6 Czirjak
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7. Milyen mértékben akadalyozta Ont kar-, vall- és kézproblémaja a szokasos kozos tevékenységek
elvégzésében a csaldddal, a baratokkal, a szomszédokkal vagy egyéb kozosségekkel az elmult
héten? (karikézza be a megfelelé szamot!)

Egyaltalan nem Kissé Kozepesen Nagyon Rendkiviilien
akadalyozta
1 2 3 4 5

8. Korlatozta-e Ont kar-, vall- és kézprobléméja a rendszeres napi tevékenységek elvégzésében az
elmult hét soran? (karikazza be a megfeleld szamot!)

Egyaltalan nem Kissé Kozepesen ErGsen korlatozta Képtelenné tette
1 2 3 4 5

Kérjiik hatarozza meg a kovetkez0 tiinetek stlyossagat az elmilt hétre vonatkozéan.
(karikdzza be a megfeleld szamot!)

Nem = ; Rendkiviil
volt Enyhe Kozepes Sulyos sillyos volt
9. Fajdalomérzés a karokban, a
vallakban vagy a kezekben. i 2 3 % 5
10. Zsibbadasérzés (bizsergés,
szurkal6 érzés) a karokban, a 1 2 3 4 5

vallakban vagy a kezekben.

11, Az alvasét mennyiben zavarta a kar-, a vall- vagy a kézfajdalma az elmilt héten? (karikdzza be
a megfeleld szamot!)

Nem Kicsit Kézepesen Nagyon Egyaltalan nem tudott
zavarta emiatt aludni
1 2 3 4 5

nvalasz szamértékének osszege

n
vélaszok szama. A QuickDASH score nem értékelhetd ki, ha tébb mint 1 valaszadat hiényzik.

QuickDASH karosodasi index/tiineti score = (( J—I]*ZS, ahol n a megadott

I/’: ™\, University of Pécs, Hungary - 2006 - 1997  Cecilia
\ comss )
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