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OZGUN ARASTIRMA

Sistemik Skleroz Hastalarinda Sag Kalim:
Tek Merkez Kohortu

Duygu TEMiZ KARADAG, Ayten YAZICI, Ayse CEFLE

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, I¢ Hastaliklar1 Anabilim Dals, Romatoloji Bilim Dal1, Kocaeli.

OZET

Sistemik sklerozis (SSk), oto-antikor pozitifligi, vaskiilopati, deride ve i¢ organlarda progresif fibrozis ile karakterize olan kronik bir
hastaliktir. Hastaligin tutulumuna bagl olan veya hastalikla iliskili olmayan sebeplerle SSk’de yasam beklentisi azalmistir. SSk’a bagl 6lim
oranlart yillar icerisinde azalma gostermis olsa da, genel popiilasyona oranla hala yiiksek seyretmektedir. Calismamizda, merkezimizde takip
ettifimiz SSk hastalariin baslica 6liim sebeplerini ve iliskili klinik, laboratuvar ve demografik 6zelliklerini bildirmeyi amagladik. Kocaeli
Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Poliklinigi’nde 2007-2022 arasinda SSk tanusi ile takip edilen 168 hasta arasindan 2013 American
College of Rheumatology/European League Against Rheumatism (ACR/EULAR) simiflama kriterlerini dolduran 157 hasta dahil edildi.
Hastalarin ¢ogu (%66,4) sinirl cilt tutulumlu, hastalik siiresi 10,3 (£6,3) y1l olan kadinlardan (%88) olugsmaktaydi. 15 yillik takip sirasinda
23%ii (%14,6) hayatin1 kaybedildi. Olen hastalarmn tani sirasindaki yaslari daha ileri, dijital ilserleri (aktif ve inaktif) ve malignite siklig1 daha
fazla saptandi. iki hasta grubu arasinda oto-antikor ve major organ tutulumu agisindan fark goriilmedi. Kohortumuzdaki en sik liim sebebi
enfeksiyon (n=5, %21,7) olup bu hastalarin 3’ (%13) COVID19 ve 2’si (%8,7) baska enfeksiydz etkenlere bagl pnomoni sebebiyle
kaybedildi. Enfeksiyondan sonra en sik ikinci 6liim sebebi malignite (n=4, %17,4) olarak saptand1. Cox regresyon analizi sonucunda tani
sirasindaki yasta yaklasik 1 yil artig 6liim riskinde 10 kat artig (hazard oran1 (HR)= 10,93; %95 GA=10,51-11,37) ile iliskili bulundu. Sonug
olarak, calismamiz iilkemizde dikkatli takip edilen SSk kohortlarindan bildirilmis az sayidaki sag kalim verilerine katki saglamaktadir.
Sonuglarimiz yorumlanirken SSk hastalarmin klinik 6zelliklerinin cografi ve etnik farkliliklar gosterebilecegi g6z oniinde bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimler: Sistemik skleroz. Sag kalim. Enfeksiyon. Malignite.
Survival in Patients with Systemic Sclerosis: A Single Center Cohort

ABSTRACT

Systemic sclerosis (SSc) is a chronic disease characterized by auto-antibody positivity, vasculopathy, and progressive fibrosis in the skin and
internal organs. Life expectancy in SSc is decreased due to reasons both related to the involvement of the disease or not related to the
disease. Although mortality rate due to SSc have decreased over the years, it still remains increased compared to the general population. In
our study, we aimed to report the main causes of death and associated clinical, laboratory and demographic characteristics of SSc patients
followed in our center. Among 168 patients followed up with the diagnosis of SSc in Kocaeli University Faculty of Medicine Rheumatology
Polyclinic between 2007 and 2022, 157 patients who fulfilled the 2013 American College of Rheumatology/European League Against
Rheumatism (ACR/EULAR) classification criteria were included. Most of the patients (66.4%) were women (88%) with limited skin
involvement and the disease duration was 10.3 (+6.3) years. During the 15-year follow-up, 23 (14.6%) patients died. The patients who died
were older at the time of diagnosis with more digital ulcers (active and inactive) and malignancy. There was no difference between the two
patient groups in terms of auto-antibody and major organ involvements. The most common cause of death in our cohort was infection (n=5,
21.7%), and 3 (13%) of these patients died due to COVID19 and 2 (8.7%) due to pneumonia due to other infectious agents. The second most
common cause of death after infection was found to be malignancy (n=4, 17.4%). As a result of Cox regression analysis, an increase of
approximately 1 year in age at diagnosis was associated with a 10-fold increase in the risk of death (hazard ratio (HR) = 10.93; 95% CI =
10.51-11.37). In conclusion, our study contributes to the few survival data reported to date from SSc cohorts in our country that are carefully
followed. While interpreting our results, it should be considered that the clinical features of SSc patients may show geographical and ethnic
differences.
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Sistemik sklerozis (SSk), oto-antikor pozitifligi,
vaskiilopati, deride ve i¢ organlarda progresif fibrozis
ile karakterize olan kronik bir hastaliktir'. SSk yasam
beklentisinde azalmaya yol acar ve standardize
mortalite orani 3,5 olarak bildirilmistir’. SSk’a baglh
oliimler hastaligin tutulumuna bagl olan ve hastalikla
iliskili olmayan sebeplerle olmaktadir. SSk iliskili
sebepler arasinda skleroderma renal kriz (SRK),
pulmoner arteryal hipertansiyon (PAH), pulmoner
fibrozis, malnutrisyonla sonuglanan gastrointestinal
tutulum, primer kardiyak tutulum ve birden fazla
organin tutulumuna bagli ortaya ¢ikan multi-organ
yetmezIigi sayilabilir’.

Yillar igerisinde SSk’a bagli 6liim oranlar azalma
gostermis olsa da, genel popiilasyona oranla hala
yiiksek seyretmektedir’. Bes yillik kiimiilatif yasam
beklentisi %74,9 ve 10 yillik beklenti %62,5 olarak
bildirilmistir’. 1980°li yillara kadar skleroderma renal
kriz (SRK)) 6liim sebepleri arasinda basta gelmekteydi.
Ancak tedavide anjiyotensin konverting enzim
inhibitorlerinin (ACEIQ) kullanilmaya baslanmasi ile
SRK’e bagli 6liim oranlar1 azalma ile sonuglanmustir.
Gilintimiizde SSk hastalarinda en sik hastalik iligkili
oliim sebebi interstisyel akciger hastahig (IAH) veya
pulmoner arteryal hipertansiyon (PAH) seklinde
goriilen pulmoner tutulumdur®.

Gilintimiizde kadar SSk hastalarinda sag kalim verileri
genellikle cesitli  iilkelerin  kohortlarindan  elde
edilmistir. Hastaligin klinik bulgulart ve prognozu
oldukca degisken oldugundan, 6liim riski yiiksek olan
hastalarin belirlenmesi, yakin takip edilmesi ve erken
tedaviden fayda gorebilecek olanlarin belirlenmesi ¢ok
onemlidir. ~ Calismamizda, merkezimizde takip
ettigimiz SSk hastalarmin baslica 6lim sebeplerini ve
iliskili klinik, laboratuvar ve demografik 6zelliklerini
bildirmeyi amagladik.

Gereg-Yontem

Hasta Secimi

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji
Poliklinigi’nde 2007-2022 arasinda SSk tanist ile takip
edilen 168 hastanin kayitlar1 incelendi. 2013
American College of Rheumatology/European League
Against Rheumatism (ACR/EULAR) smiflama
kriterlerini dolduran 157 hasta dahil edildi’. Hastalarin
demografik, klinik ve laboratuvar verileri tibbi
kayitlarindan elde edildi. Yas, cinsiyet, hastalik siiresi
(Raynaud dis1 ilk semptomdan itibaren), SSk’ya baglh
major organ tutulumlari, sklerodaktili, inflamatuvar
artrit, miyozit, dijital dlser (aktif ve inaktif),
kalsinozis, kontraktiir, malignite ve uygulanan tedavi
verileri kaydedildi. Serolojik testlerden anti-niikleer
antikorlar (ANA), anti-sentromer antikoru (ACA) ve
anti-topoizomeraz 1 antikoru (Scl-70) sonuglari
kaydedildi. Hastalar takip boyunca en yiiksek
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modifiye Rodnan cilt skoru (mRCS) degerlerine gore
LeRoy kriterleri kullanilarak diffiiz ve simrh cilt
tutulumlu SSk olarak siniflandirildi®.

Major organ tutulumlarindan gastrointestinal sistem
(GIS) tutulumu disfaji, reflii, erken doyma, kabizlik,
ishal ve kilo kaybi gibi semptomlarin varligi olarak
tanimlandi. Pulmoner hipertansiyon (PAH), sag kalp
kateterizasyonunda ortalama pulmoner arter basinci
>25 mm Hg ve pulmoner kapiller kama basinct <15
mm Hg olarak tamimlandi. Interstisyel akciger
hastaligi (IAH), destekleyici klinik semptomlar ve
solunum fonksiyon testlerinde kisitlayict tipte
pulmoner  disfonksiyon ile  birlikte  yiiksek
¢Oziiniirliiklii  bilgisayarli tomografi taramasi ile
pulmoner fibrozis kanitinin varligt (buzlu cam
dansiteleri, bal petegi  gOriniimii, traksiyon
bronsiektazisi, retikiiler dansite) olarak tanimlandi.
Skleroderma renal krizi (SRK), yeni baslangich
sistemik hipertansiyon (>140/90 mm Hg), tahmini
glomertiler filtrasyon hizinda >%30 bir azalma veya
48 saat icinde serum kreatininde 0,3 mg/dl artis,
bobrek biyopsisinde SRK’in dogrulanmis o6zellikleri
veya mikroanjiyopatik  hemolitik anemi ve
trombositopeni ile uyumlu herhangi bir bulgu olarak
tanimlandi.

Calismamiz Kocaeli Universitesi T1p Fakiiltesi Klinik
Aragtirmalar Etik Kurulu tarafindan onaylanmig
(Tarih: 10/02/2022 ve Proje numarasi: 2022/41) ve
Helsinki Bildirgesine uygun sekilde yiiriitiilmiistiir.

Istatistiksel Analiz

Klinik ve demografik verilerin tanimlayici
istatistiklerinin sonuglar1 kategorik degiskenler igin
siklik ve yiizde (%) olarak; sayisal degiskenlerin
dagilimina gore ise ortalama ve standart sapma
(ortalama + SS) ile ortanca ve ceyrekler arasi aralik
(ortanca [Q3-Ql1]) olarak bildirildi. Dagilimin
normalligi hem gorsel olarak histogramlardan, hem de
Shapiro—Wilk veya Kolmogorov Smirnov testi

aracilifiyla saptandi. Kiimiilatif ve 5-10 willik
sagkalim analizleri i¢in Kaplan-Meier analizi
kullamldi. Olen ve sag kalan hastalarin

karsilastirilmasinda kategorik degiskenler i¢in Ki-kare
testi ve sayisal degiskenler i¢gin Mann-Whitney-U testi
kullanilmistir. Mortaliteye etki edebilecek faktdrlerin
belirlenmesi i¢in Cox-regresyon analizi kullanilmistir.

Istatistikler SPSS (versiyon 20.0, IBM Inc., Chicago,
IL, USA) ve R studio (versiyon 4.1.2) kullanilarak
yapildi. Tki yonlii p testi 0,05’ten kiiciik saptandiginda
istatistiksel olarak anlamli kabul edildi (p <0,05).

Bulgular

2007-2022 arasinda takip edilen ve 2013
ACR/EULAR SSk siniflama kriterlerini karsilayan
157 hastanin demografik, klinik, serolojik ve tedavi
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verileri Tablo I’de gosterilmistir. Hastalarin cogu
(%66,4) siirl cilt tutulumlu, hastalik stiresi 10,3
(£6,3) y1l olan kadinlardan (%88) olusmaktadir.

Tablo I. SSk kohortundaki tiim hastalarin demografik,
klinik ve laboratuar 6zellikleri

N=157
(ortalamazSS veya yiizde)

Yas, yil 58,3 (£12,9)
Cinsiyet, kadin 138 (%87,9)
Hastalik alt tipi
Diffiiz 54 (%34,4)
Sinirli 100 (%63,7)
Sine skleroderma 3 (%1,9)
Hastalik siiresi 10 3 (£6,3)
Sigara 36 (%23)
ANA, pozitif 155 (%98,7)
ANA patern*
Sentromer 74 (%AT)
Nukleolar 37 (%23,6)
Homojen 20 (%12,7)
Grantiler 8 (%11,5)
Scl-70, pozitif 54 (%34,4)
ACA, pozitif 73 (%46,5)
Sklerodaktili 138 (%88)
Kalsinozis 3 (%8,3)
Telenjiektazi 121 (%77)
Artrit 8 (%5,1)
Miyozit 1 (%0,6)
Aktif dijital Glser 0 (%6,4)
inaktif dijital dlser 41 (%26,3)
Pitting 54 (%34,4)
Kontraktir 29 (%18,5)
Gastrointestinal tutulum 88 (%56)
interstisyel akciger hastaligi 76 (%48,4)
Pulmoner hipertansiyon 9 (%5,7)
Skleroderma renal kriz 0
Malignite 10 (%6,4)
Tedavi
Siklofosfamid 5 (%28,8)
Mikofenolat mofetil 2 (%20,4)
Azatiyoprin 53 (%33,8)
Metotreksat 6 (%29,3)
Rituksimab 8 (%5,1)

ANA, antiniikleer antikor; ACA, antisentromer antikor; *en yiiksek
oranda boyanma paterni

15 wyillik takip swrasinda 23’4 (%14,6) hayatini
kaybetmistir. Olen hastalarin demografik, klinik ve
serolojik  Ozellikleri ~ hayatta olan  hastalarla
kiyaslanmigtir  (Tablo 1I). Olen hastalarm tam
sirasindaki yaslar1 daha ileri, dijital iilserleri (aktif ve
inaktif) ve malignite siklig1 daha fazla saptanmustir.
Iki hasta grubu arasinda oto-antikor ve major organ
tutulumu acisindan fark goriilmemistir.

Tablo II. Olen ve sag kalan hastalarin demografik,
klinik ve laboratuar 6zellikleri

Olen hastalar ~ Sag kalan hastalar
N=23 N=134

(ortalama+SS  (ortalamaxSS veya p

veya ylizde) ylizde)
Tani yasl, yil 53,8 (£14) 46,4 (£12,2) 0,031
Cinsiyet, kadin 20 (%87) 118 (%88) 0,552
Hastalik alt tipi 0,132
Diffiiz 12 (%52,5) 42 (%31,3)
Sinirli 11 (%47.8) 99 (%66,4)
Sine skleroderma 0 (%) 3 (%2,2)
Hastalik siresi 11 (£8) 10 (£6) 0,837
Sigara 2 (%8.,7) 34 (%25,4) 0,059
ANA, pozitif 22 (%95,7) 133 (%99,3) 0,272
ANA patern* 0,262
Sentromer 10 (%43,5) 64 (%47,8)
Nukleolar 6 (%26,1) 31 (%23,1)
Homojen 6 (%26,1) 4 (%10,4)
Grantiler 0 8 (%13,4)
Scl-70, pozitif 9 (%39) 45 (%33,6) 0,605
ACA, pozitif 9 (%39) 64 (%47,8) 0,443
Sklerodakili 20 (%87) 118 (%88) 0,554
Kalsinozis 1 (%4,3) 2 (%9) 0,425
Telenjiektazi 14 (%60,5) 107 (%79,9) 0,091
Artrit 1 (%4,3) 8 (%6) 0,285
|Miyozit 0 (%) 1 (%0,7) 0,854
Aktif dijital tilser 1 (%43,5) 9 (%6,7) 0,596
inaktif dijital dlser 10 (%43,5) 31 (%23,1) 0,027
Pitting 14 (%60,9) 40 (%29,9) 0,003
Kontraktir 2 (%8.,7) 27 (%20,1) 0,195
Gastrointestinal tutulum 15 (%65,2) 73 (%54,5) 0,245
interstisyel akciger 15 (%65,2) 61 (45,5) 0,086
hastaligi
Pulmoner hipertansiyon 2 (%8,7) 7 (%5,2) 0,390
Skleroderma renal kriz 0
|Mmalignite 4 (%17.4) 6 (%4.,5) 0,041

ANA, antiniikleer antikor; ACA, antisentromer antikor; *en yiiksek
oranda boyanma paterni

Sag kalim

Kohortumuzdaki en sik 6liim sebebi enfeksiyon (n=5,
%21,7) olup bu hastalarin 3’4 (%13) COVID19 ve
2’si (%8,7) baska enfeksiydz etkenlere bagli pndmoni
sebebiyle kaybedilmistir. Enfeksiyondan sonra en sik
ikinci Olim sebebi malignite (n=4, %17,4) olarak
saptanmustir  (Tablo III). Takip sirasinda 0len
hastalarin 4 tanesinde malignite tanis1 bulunmaktaydi:
3 akciger kanseri ve bir kondrosarkom hastasi
kaybedilmistir. Hastalarin 5-yillik sag kalim orani
97,4% (95% CI = 94,9%-99,9%), 10-y1llik sag kalim
orani 88,9% (95% CI = 83,3%— 94,9%) ve 15-yillik
sag kalim oram 82,9% (95% CI = 75,2%-91,3%)
saptandi (Sekil 1).
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Tablo III. Olen hastalarin demografik, klinik ve
serolojik 6zellikleri

D. Temiz Karadag, ark.

. Tani

Cinsiyet . Hastallk Hastalik alt

(Kadin) S'rajgdak' siresi tipi (Difiiz) 070 ACA
Enfeksyon 5 478e127 12614 1 14
(n=5)
Malignite
(n=4) 2 3787 17844 4 2 0
KAH (n=3) 3 63£36  7,7+2,1 0 0 3
SVO (n=1) 1 76 10 0 0 1
ABY (n=1) 1 74 9 1 1 0
Anevizma g 46 11 0 0 0
riptlrd (n=1)
Multiorgan
yetmezligi 2 61,512 6,5+0,7 1 1 1
(n=2)
IAH (n=3) 3 52,79  11,3x74 3 3 0
Belirlenemey
en (1=3) 2 57,3t5  9,7+8,1 2 1 0

KAH, koroner arter hastaligi; SVO, serebro vaskiiler olay; ABY,
akut bobrek yetmezligi

Kimdlatif Sagkalim

100% 1
75%
50%

25% |

Sagkalim oranlari

0 5 10 15 20 25 30 s 40
Zaman

Sekil 1.
Sistemik skleroz hastalarinin kiimiilatif
sag kalim egrisi

Cox regresyon analizi sonucunda tani sirasindaki yasta
yaklagik 1 yil artig 6lim riskinde 10 kat artig (hazard
oran1 (HR)= 10,93; %95 GA=10,51-11,37) ile iligkili
bulundu (Tablo IV).

Tablo IV. SSk hastalarinda mortalite agisindan risk

faktorleri
5 Expd) %95 GA D
Atsinir ~ Ustsinir
Tanidaki_yas 0,890 10,93 10,51 11,37 <0,001
Hastalik_alt_tip 0,677 1,969 0,389 9,966 0,413
CENPB 0,302 1,353 0,274 6,692 0,711
Scl-70 0,545 1,724 0,266 11,160 0,568
|AH -0,996 0,369 0,107 1,271 0,114
GIS -0,352 0,703 0,261 1,897 0,487
PAH -0,281 0,755 0,137 4,165 0,747
Overlap -0,325 0,723 0,081 6,427 0,771
Malignite -0,818 0,441 0,096 2,027 0,293
Sigara 1,474 4,369 0,810 23,572 0,086

IAH, interstisyel akciger hastaligi; GIS, gastrointestinal sistem;
PAH, pulmoner arteryal hipertansiyon; GA, giiven aralig1
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Tartisma ve Sonug¢

SSk hastalarinda sag kalim sonuglar1 hastalarin
demografik 6zellikleri, organ tutulumlar1 ve hastaligin
alt tiplerinin yayginligina gore kohortlar arasinda
farkliliklar gdstermektedir. Kohortlarin  &zellikleri
ilkelerin cografik ve etnik farkliliklarina gore
degistiginden sonuglar1 birbirleriyle kiyaslamak veya
genellemek zor olmaktadir. Calismamizda 15 yillik bir
zaman peryodunda kayitlar1 dikkatli tutulan ve ayni
arastirmacilar tarafindan takip edilen tek merkez
kohortumuzun sag kalim wverilerini ve mortalite
sebeplerini bildirmek istedik.

SSk hastalarinda taninin erken konulmaya baslanmasi
ve organ tutulumlarmin tedavisinde kaydedilen
gelismeler oOzellikle 1990 sonrasinda sag kalimin
uzamasi ile sonug¢lanmistir. 1970’li yillarda %54 olan
kiimiilatif 10 yillik sag kalimin 1990’lh yillara
gelindiginde %66’ya ¢iktigi gosterilmistir’. Bununla
uyumlu olarak, 1990 oncesinde ¢esitli kohortlardan
elde edilen 10 yillik kiimiilatif sag kalim sonuglari
%350 civarinda saptanmustir’''. Bizim kohortumuzda
hastalarin 5-yillik sag kalim oramit %97,4 (95% GA
=%94,9-99.9), 10-y1llik sag kalim orani %88,9 (95%
GA = %83,3— 94,9) ve 15-yillik sag kalim orami
%82,9  (95% GA  =%75,2-91,3) saptand
Sonuglarimiz hem g¢esitli iilkelerin kohort verileri hem
de Rubio-Rivas ve ark. tarafindan yapilan bir meta-
analizde gosterildigi gibi zaman igerisinde SSk
hastalarinda 10 yillik kiimiilatif sag kalimin uzadigini
desteklemektedir. Bu durum, olduk¢a &liimeiil
seyreden  skleroderma renal kriz tedavisinde
anjiyotensin  konverting enzim inhibitorlerinin
etkinliginin ortaya konmast ve yeni tedavilerin
gelistirilmesi ile yakindan iliskilidir'?.

Sonuglarimiz SSk hastalarinin %14,6’sinin ortalama
10 yillik bir hastalik siiresi sonunda hayatini
kaybettigini gosterdi. Kohortumuzdaki en sik dliim
sebebi enfeksiyon olup bu hastalar COVID19 ve
baska enfeksiyoz etkenlere bagli pnomoni sebebiyle
kaybedildi. Pnomoniden sonra en sik ikinci Slim
sebebini malignite olarak saptadik. Erken SSk
caligmalart hizli ilerleyen ve oldukga fatal seyreden
renal yetmezligi mortalitenin basta gelen sebepleri
arasinda Dbildirmistir. Bu ¢alismalarda hastalarin
yaklasik %5°1 renal yetmezlik sebebiyle ortalama 10
ay icerisinde kaybedilmistir'®. Renal yetmezlik
disinda, onun kadar agir seyretmeyen pulmoner
tutulum sik bir mortalite sebebi olarak bulunmustur.
Yillar igerisinde SSk hastalarinda mortalitenin
sebepleri degisim gostermistir. Renal tutulumun yerini
intersitisyel ~ akciger  hastaligt ve  pulmoner
hipertansiyon gibi pulmoner tutulumlar almugtir''.
Olen  hastalarin  yaridan  fazlasinin  akciger
goriintiilemesinde pulmoner fibrozis bulgular1 oldugu
gosterilmistir’. SSk’ya bagli 6liimlerin yillar igerisinde
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pulmoner tutuluma dogru kaydig: giincel ¢ok merkezli
kohort sonuglari ve meta-analizlerle de
dogrulanmustir™". Meta-analiz sonuglar1 daha giincel
olan yeni kohort verileri ile de desteklenmektedir.
1980-2018 arasin SSk kayitlarinin incelendigi bir
calismada en sik Olim sebebi SSk ile iliskili
kardiyopulmoner komplikasyonlar olarak gosterilmis-
tir'. Bizim sonuclarimiza gére pnomoninin en sik
olim sebebi olmasi, yaymnlanmis diger kohort
verilerinden farkli olarak COVIDI19 pandemisinin
takip stirecimizle kesigmesine bagli olabilir. Hastalarin
onemli bir kismi merkezimiz disindaki hastanelerde
vefat etmistir ve Sliim sebepleri bu hastanelerdeki
hekimler tarafindan belirlenmistir. Oliim sebepleri ve
altta yatan SSk’ya bagli organ tutulumlarinin dikkatli
belirlenmemis olmas: muhtemeldir. Olen hastalarin
%65’inde [AHnin olmasi, resmi kayitlara oliim
sebebi ile iligkili olarak ge¢mese de Onemli bir
bulgudur.

Ulkemizden bildirilen bir calismada toplam 79
hastalik bir kohortta hastalarin %6,3’linlin 61diigi
bildirilmistir. Bu ¢aligmada 6len hastalarin yas1 66.6 +
5.7 ve hastalik siiresi 15,7 + 13,3 yildir. Oliim
sebepleri arasinda sepsis (1 hasta), metastatik akciger
kanseri (1 hasta), akut myeloid 16semi sonrasi febril
ndtropeni (1 hasta), pulmoner fibrozise bagli solunum
yetmezligi (1 hasta) ve anjiyodisplaziye bagh
gastrointestinal kanamadir (1 hasta)'*. 409 hastalik bir
ortalama 52 aylik bir takip siiresi olan bir baska
calismada  hastalarin =~ %13,2°’si (54  hasta)
kaybedilmistir'”. Bes yillik sag kalim %85, 10 yillik
sag kalim %75,5 saptanmistir. Bes yillik sag kalim
skleroderma renal kriz, pulmoner hipertansiyon,
koroner arter hastalig1 ve esansiyel hipertansiyon olan
hastalarda olmayanlara gore daha diisiik saptanmus.
Bizim calismamizin sonuglarina goére 5 ve 10 yillik
sag kalimlar daha yiiksektir. Ulkemizden bildirilen
kohortlarm klinik 6zelliklerinin farkliliklar gosterdigi
goriilmektedir ve sag kalim verileri i¢in ulusal hasta
kayit kiitiiklerine ihtiya¢ vardir. Kohortumuzda en sik
ikinci 6liim sebebi malignitedir ve SSk hastalarinda
malignite artmig siklikta goriilmektedir. SSk hastalari
genel kanser tarama Onerilerine gore rutin olarak
taranmali ve sliphe duyulan durumlarda ileri
tetkiklerle arastirilmalidir. Bdylece hastalara erken
tan1 konularak yasam siliresinde uzama miimkiin
olabilir.

Calismamizin sonuglarindan biri tani sirasindaki yasta
yaklagik 1 yil artigin oliim riskinde 10 kat artigla
(hazard oranm1 (HR)= 10,93; %95 GA=10,51-11,37)
iligkili olmasidir. SSk hastalarinda mortaliteyi
belirleyen ¢esitli  ozellikler Ongorillmiistir. Bazi
caligmalar tani sirasindaki yaygin cilt tutulumu,
yasin>40 olmasi, renal disfonksiyonun olmasi,
onormal EKG bulgular1 ve pulmoner fibrozisin kot
prognozla ve dolayisiyla mortalite ile iligkili oldugunu
géstermistirg. Altman ve ark.nin ortalama 5.2 yillik bir

takip siirecinde bildirdikleri mortalite Ongoriiciileri
arasinda ciddi kardiyak, gastrointestinal ve pulmoner
tutulum yer almaktadir''. Yine bu ¢alismada FVC’de
%1’lik bir artisin 6lim oranlarinda %2 azalmaya yol
actigt  gosterilmistir.  Steen ve  Medsger’in
caligmasinda 21 ciddi organ tutulumlarinin SSk’de
erken oliimlerin bir belirteci oldugu belirtilmistir'®.
Yaygn cilt tutulumu, FVC<%55 olmas: (ciddi IAH
bulgusu olarak), malabsorbsiyon, aritmi, konjestif kalp
yetmezligi, renal kriz olan hastalarda 9 yillik sag
kallm %38 olarak bildirilirken, hafif organ
tutulumlarinda sag kalim %78’lere ulagmaktadir.
Ulkemizden bildirilen verilere gére Zengin O. ve
ark.’nin  calismasinda tani sirasinda  pulmoner
hipertansiyon olmas: sag kalimi etkileyen tek faktor
olarak bulunmustur. Bizim kohortumuzda IAH, PAH
ve gastrointestinal tutulum mortaliteyi artiran risk
faktorleri olarak bulunmadi ve tek 6nemli risk faktorii
tan1 sirasindaki ileri yas olarak saptandi. Bu durum,
kohortumuzun hastalik tutulumlar1 agisindan diger
kohortlardan farkli olmasit yaninda, cografi ve etnik
farkliliklar nedeniyle hastaligin diger kohortlardan
farkli seyretmesi ile agiklanabilir.

Caligmamizin en 6nemli kisitliligi hasta 6limlerinin
cogu kez merkezimiz disindaki hastanelerde
gerceklesmis olmast ve bu merkezlerde SSk
hastalarinda hastaliga bagli organ tutulumlarinin iyi
taninmiyor olmasi nedeniyle 6lim sebeplerinin yanlis
ya da eksik bildirilmig olabilecegidir. Diger bir
kisitlilik ise, kohortumuzdaki hasta sayisinin bildirilen
diger kohortlara goére nispeten az olmasidir. Bu
durumlar sonug¢larimizi etkilemis olabilir. Ancak,
takip siireleri ve organ tutulumlari gibi verilerin
kohortumuzun kayitlarinda  dikkatlice tutulmus
olmasi, Olim sebepleri disinda bir yanliliga yol
acmiyor goriinmektedir.

Sonu¢ olarak, ¢alismamiz iilkemizde dikkatli takip
edilen SSk kohortlarindan giiniimiize kadar bildirilmis
az sayidaki sag kalim verilerine katki saglamaktadir.
Diger iilke kohortlarina gore oliim oranlart ve
sebepleri  degiskenlik gosterse de, sonuglarimiz
yorumlanirken SSk hastalarinin klinik 6zelliklerinin
cografi ve etnik farkliliklar gosterebilecegi goz
oniinde bulundurulmalidir.
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