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OZET

RASCH GENEL ALS ENGELLILIiK OLCEGININ (ROADS) TURKCEYE
UYARLANMASI: GECERLIK VE GUVENIRLIK CALISMASI

Deniz KIRAN TASER
Canakkale Onsekiz Mart Universitesi
Lisansiistii Egitim Enstitiisii
Hemsirelik Anabilim Dali Yiiksek Lisans Tezi
Danigsman: Dog. Dr. Naile ALANKAYA

22/06/2023, 91

Bu arastirma, Rasch Genel ALS Engellilik Olcegi’nin (ROADS- Rasch Overall ALS
Disability Scale) Tiirk¢eye uyarlanmasi ve gegerlik ve giivenirliginin belirlenmesi amaci ile

yapilmigstir.

Metodolojik tiirde yapilan aragtirmanin 6rneklemini 233 ALS hastas1 olugturmustur.
Arastirma verileri 15 Kasim 2022- 30 Ocak 2023 tarihleri arasinda “’Kisisel Tanilama
Formu, Amiyotrofik Lateral Skleroz Fonsiyonel Derecenlendirme Skalasi (ALSFRS-R) ve
Rasch Genel ALS Engellilik Olgegi (ROADS)’ kullanilarak elektronik ortamda
toplanmistir. Verilerin analizinde SPSS 25.0 programi ve ROADS 6l¢eginin Rasch analizi
icin Winsteps yazilimi kullanilmistir. Verilerin degerlendirilmesinde Ortak Maksimum
Olabilirlik Tahmini (JMLE), kapsam gegerlik indeksi (KGI), uyumsuz ve uygun ortalama-
kare degerleri, bagimsiz t testi, tek yonlii varyans analizi (ANOVA), Bonferroni testi ve

Spearman korelasyon analizi yontemleri kullanilmistir.

Katilimcilarin %60,5°1 erkek, %52,4°1 55 yas ve iizerindedir. Hastalarin %86,3 {iniin
her tiirlii bakim gereksinimlerinde baskasinin yardimina ihtiyag duyduklari ve tani siire
ortalamalarinin 5,39+7,00 oldugu bulunmustur. Yap1 gecerlilik analizi sonucunda dlgegin
kisilere yonelik ve maddeye yonelik giivenirlik katsayisi sirasiyla 0,95 ve 0,96 olarak
bulundu. Maddelerin INFIT ve OUTFIT degerleri sirasiyla 1,02 ve 0,99 bulunmustur.
ROADS ve ALSFRS-R o6lgeklerinin es zamanl gegerliligi anlamlidir ve aralarinda pozitif
yonlii gii¢lii bir korelasyon (r=1000, p<0,05) bulunmustur.



Arastirma bulgular1 sonucunda Rasch Genel ALS Engellilik Olcegi’nin (ROADS)
Tiirk toplumunda ALS hastalarin engellilik diizeyinin degerlendirilmesinde gegerli ve

giivenilir oldugu bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Amiyotrofik Lateral Skleroz, Rasch analizi, engellilik, gegerlik,

giivenirlik



ABSTRACT

ADAPTATION OF THE RASCH OVERALL ALS DISABILITY SCALE (ROADS)
TO TURKISH: AVALIDITY AND RELIABILITY STUDY

Deniz KIRAN TASER
Canakkale Onsekiz Mart University
School of Graduate Studies
Master of Science Thesis in Nursing
Advisor: Associate Prof. Naile ALANKAYA
22/06/2023, 91

This study was conducted with the aim of adapting the Rasch General ALS Disability
Scale (ROADS) to Turkish and determining its validity and reliability.

The sample of the study, which was conducted in methodological type, consisted of
233 ALS patients. Research data were collected electronically between November 15, 2022
and January 30, 2023 using the "Personal Diagnosis Form, Amyotrophic Lateral Sclerosis
Functional Rating Scale (ALSFRS-R) and Rasch General ALS Disability Scale (ROADS)".
SPSS 25.0 program was used for data analysis and Winsteps software was used for Rasch
analysis of ROADS scale. Joint Maximum Likelihood Estimation (JMLE), content validity
index (CVI), discordant and appropriate mean-square values, independent t-test, one-way
analysis of variance (ANOVA), Bonferroni test and Spearman correlation analysis methods

were used to evaluate the data.

60.5% of the participants were male, 52.4% were 55 years and older. It was found that
86.3% of the patients needed help from someone else for all kinds of care needs and the
mean time for diagnosis was 5.39+£7.00. As a result of the construct validity analysis, the
reliability coefficients of the scale for individuals and items were found to be 0.95 and 0.96,
respectively. The INFIT and OUTFIT values of the items were found to be 1.02 and 0.99,
respectively. The concurrent validity of the ROADS and ALSFRS-R scales was significant

and a strong positive correlation (r=1000, p<0.05) was found between them.



As a result of the research findings, the Rasch General ALS Disability Scale (ROADS)
was found to be valid and reliable in evaluating the disability level of ALS patients in the

Turkish population.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis, Rasch Analysis, Disability, Validity,
Reliability
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BIRINCIi BOLUM
GIRIS

1.1. Problemin Tanimi ve Onemi

Amiyotrofik lateral skleroz (ALS), motor korteks, beyin-sap1 ve omurilikteki motor
noronlarin hasariyla karakterize nérodejeneratif bir hastaliktir (Chio vd., 2017; van Es vd.,
2017). Hastalik kronik ve hizla ilerleyici bir seyir gostermekte ve semptom baslangicindan
itibaren ortalama 3-5 yillik sag kalim goriilmektedir (Aktekin ve Uysal, 2020; Hartmaier ve
ark, 2022).

Diinyada ALS hastalik prevalansinin 100.000°de 4,1 ila 8,4 (insidans1 0,6 ila 3,8) (de
Almeida vd., 2021); Tiirkiye’de ise 7,3 oldugu belirtilmektedir (Aktekin ve Uysal, 2020). Tiirk
Noroloji Dernegi (TND) iilkemizde vaka sayisinin yaklasik 6.000-8.000 araliginda oldugunu
bildirmektedir (Ulug, 2022). Her yil iilkemizde yeni tan1 Konulan hastalarin sayisinda artis
oldugu ve bu saymin 1500 ile 3000 arasinda degistigi ifade edilemektedir (Ulug, 2022). Bazi
epidemiyolojik ¢alismalarda, ALS goriilme sikliginin 60 yas {istii niifusun artmasina bagh

olarak artacagi ongoriilmektedir (Aktekin ve Uysal, 2020).

ALS’nin baslangi¢ semptomlari, iist (UMN) ve alt motor néron (AMN) tutulumuna,
derecesine ve tipine gore spinal veya bulber formda farklilik gostermektedir. ALS sadece iist
motor néron (Primer Lateral Skleroz (PLS) veya alt motor néron (Progresif Muskuler
Atrofisi (PMA)), konusma ve yutma giigliigiine neden olan bulber (Bulber ALS) tutulum
bulgulari ile baslayabilecegi gibi (Yildirim vd., 2023) her iki motor néron tutulumu ile de
goriilebilir (Koc vd., 2016). Hastalar siklikla UMN kaybinin neden oldugu yiiriime, konusma,
yutma bozukluklarindan AMN kaybinin neden oldugu kas kramplari, ayak diigmesi,
fasikiilasyonlar ve nihayetinde yataga bagimli hale gelebilecek kadar ciddi semptomlar

yasamaktadirlar (Hartmaier vd., 2022; Oskarsson vd., 2018).

ALS hastalarinda motor fonksiyon bozuklukluklart kapi kolu gevirme, diigme
ilikleme, anahtar ¢evirme gibi eylemleri yerine getirmelerini engelledigi gibi, kisinin temel

gereksinimi olan 6z bakim ihtiyaglarini siirdiirme, gilivenlik, 6z-saygi, duygularini ifade
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edebilme, aidiyet duygusu, spiritiiel ihtiyaglarinin kargilanmasini da zorlastirmaktadir (Kilig
vd., 2019). Hastalik biligsel fonksiyonlar1 etkilemediginden hastalar yasanan sorunlarin
farkindadirlar ve bu durumu kabullenmekte giigliik, anksiyete ve depresyon yasamaktadirlar
(Alankaya, 2016; Alankaya, 2012). Korner ve arkadaslari (2015) yaptiklari ¢alismada
hastalarin fiziksel engellilik nedeniyle yogun depresyon yasadiklarini belirtmislerdir

(Korner vd., 2015).

ALS hastaliginin kesin tedavisi olmadigindan semptomlarin kontrol altina alinmasi
ve hastalarin yasam kalitesinin arttirmasina yonelik destekleyici girisimlerin uygulanmasi
amaglanmaktadir (Silva vd., 2020). ALS hastalarin gereksinimlerinin belirlenmesi,
engellilik diizeylerinin ve yasam kalitelerinin degerlendirilmesi tedavi ve bakimin
stirdiiriilmesinde oldukg¢a onemlidir. ALS hastalarinin degerlendirilmesinde klinik Sykiiniin
yanisira norolojik muayene, radyolojik ve serolojik testler (Yildirim vd., 2023); hastaliga
0zel ALSAQ-40 ve ALSAQ-5 yasam Kkalitesi Olgekleri (Alankaya vd., 2019), fonksiyonel
yeterliligi degerlendiren Revize Amiyotrofik Lateral Skleroz Fonksiyonel Derecelendirme
Olgegi (ALSFRS-R) kullanilmaktadir (Alankaya vd., 2019; Cedarbaum vd., 1999;
Hartmaier vd., 2022).

Gelistirildigi tarihten itibaren ALSFRS-R, ALS hastalarinda fonksiyonel engellik ve
hastalik ilerlemesinin degerlendirilmesinde altin standart olarak kullanilmistir. Son yapilan
bazi c¢alismalarda ALSFRS-R’nin  ALS hastasinin  mevcut engellilik  diizeyini
degerlendirmede yeterli olmadig1 ifade edilmektedir (Fournier vd., 2019; Hartmaier vd.,
2022; Rooney vd., 2016). Klasik test teorisine dayali hazirlanmis olan ALSFRS-R, islevsel
yetenegi 6l¢mekte kullanilmasina ragmen bir iglev 6l¢iisli olmayan solunum foksiyonlarini
degerlendiren sorular1 da igermektedir. Olgek degerlendirmesinin hasta veya bakim verenler
tarafindan yapilabilecegi ifade edilse bile, ileri seviye engelligi olan hastalarin uzman hekim
tarafindan degerlendirmesi zorunlu kilinmaktadir. Ayrica ALSFRS-R puanlamasinda hayati
Ooneme sahip solunum yetmezligi parametreleri ile catal bigak kullanma, giyinme gibi
parametrelerle benzer puanlanmasi degerlendirmeyi etkilemektedir. ALS hastalarinin
mevcut durumunun ve hastaligin seyrinin dogru takip edilebilmesi i¢in Rasch metodolojisi

gibi modern test teorisi teknikleri ile hazirlanmis olan Rasch Genel ALS Engellilik Olgegi
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(ROADS)’nin tercih edilmesi onerilmektedir (Hartmaier vd., 2022; Koc vd., 2016; Manera
vd., 2022; Rooney vd., 2016; Sun vd., 2021).

Fournier ve arkadaglari tarafindan (2019) gelistirilen Rasch Genel ALS Engellilik
Olgegi (ROADS) nin ALS hastalarinda ALSFRS-R &lcegine kiyasla daha tutarli ve hassas
bir derecelendirme sagladig: belirtilmektedir (Fournier vd., 2019). Olgegin &zellikle hasta,
bakim verenler, saglik personeli tarafindan da kolayca uygulanabilecegi ifade edilmektedir.
ROADS’nin Cince ve Italyanca validasyonlariin da olumlu sonuglarmimn varhg, lgegin
tilkemizde ALS hastalarinin engellilik diizeyinin degerlendirilmesi, arastirmalara kaynak

olusturmasi agisindan Tiirk¢e uyarlamasina olan ihtiyaci ortaya koymaktadir.

1.2. Arastirmanin Amaci

Bu tez ¢alismasi, Rasch Genel ALS Engellilik Olgegi’nin (ROADS- Rasch Overall
ALS Disability Scale) Tiirkgeye uyarlanmasi ve gegerlik ve gilivenirliginin belirlenmesi

amaci ile yapilmistir.

1.2.1. Arastirmanin Sorulari

Metodolojik olarak yapilan bu ¢alismada asagidaki arastirma sorularina cevap

aranmistir:

1. Rasch Genel ALS Engellilik Olgeginin Tiirkge formu ALS hastalarmin engellilik
seviyesinin belirlemede gecerli bir 6l¢ek midir?
2. Rasch Genel ALS Engellilik Olgeginin Tiirkge formu ALS hastalarinin engellilik

seviyesinin belirlemede giivenilir bir 6l¢cek midir?

15



IKiNCi BOLUM
KURAMSAL CERCEVE

2.1. Amiyotrofik Lateral Skleroz Hakkinda Genel Bilgiler

Bu boliimde Amiyotrofik lateral skleroz (ALS) hastaliginin tanimi, epidemiyolojik
ozellikleri, risk faktorleri, tan1 kriterleri, tedavisi, ALS hastalarinda engellilik diizeyi, Rasch

analizi ve Olgek gelistirme ile ilgili genel bilgiler verilmektedir.

2.1.1 Tanim

Motor Noron Hastaligit (MNH) olan ALS, 1869'da Fransiz norolog Charcot
tarafindan alt ve iist motor ndronlart etkileyen ndrodejeneratif bir hastalik olarak
tamimlanmustir (Oskarsson vd., 2018). Hastalik 1940'larin basinda efsanevi Yankee beyzbol

oyuncusu Lou Gehrig'e konulan teshisle dikkatleri tizerine ¢ekmistir (Pape ve Grose, 2020).

ALS “kas beslenmesi veya siirdiiriilmesi” anlamina gelen Yunanca “amyotrophia”
kelimesinden, "skleroz" kelimesi ise Yunanca "sert" kelimesinden olusmakta ve dokunun
sertlesmesi veya skarlasmasi anlamina gelmektedir (Morris, 2015). ALS, primer motor
korteks, beyin sap1 ve omurilikte motor néron dejenerasyonu ve iskelet kaslarinda ilerleyici
atrofi ve zayiflik sonucu yaygin felg ile karakterize, erigskin baglangicli ve genellikle solunum
yetmezligi ile 6lime yol agan kronik nérodejeneratif bir hastaliktir (Logroscino vd., 2018;

Nowicka vd., 2019).

ALS'nin bilinen iki formu vardir. Ailede hastalik 6ykiisii olmayan kisilerde goriilen
sporadik ALS (sALS) ve ayni aileden en az iki kiside goriilen ailesel ALS (fALS). Sporadik
formu tiim vakalarin %85-90'1n1 olusturur. Vakalarin geri kalan %10-15'i ALS'nin ailesel
formundan sorumludur (Nowicka vd., 2019; van Es vd., 2017). ALS insidansi cinsiyetler
arasinda farklilik gostermekle beraber, Sporadik formu erkeklerde (100.000 kisi-yilinda 3,0)
kadinlara kiyasla (100.000 kisi-yilda 2,4) biraz daha yiiksektir (Hardiman vd., 2017
Nowicka vd., 2019). Ancak, ailesel formunda iki cinsiyet i¢inde risk ayn1 devam etmektedir.
Baslangig yasi sporadik ALS i¢in 58-63 ve ailesel ALS igin 47-52'dir (Nowicka vd., 2019).

16



2.1.2 Epidemiyolojisi

ALS'in mevcut epidemiyolojik calismalari, 6zellikle yas ve cinsiyet agisindan, farkl
bolge ve zamanlarda yapilan calismalarda farkli popiilasyonlarda ALS prevalansi ve
insidansinda degisiklikler oldugunu gostermistir. Yapilan meta-analiz ¢calismalarinda ALS
insidansinin yasa gore arttig1 ve 60-70 yaslarinda zirve yaptigi belirtilmistir (Xu vd., 2020).
Diinyada 100.000 kisi basina 4,1 ila 8,4 ALS vakasi ve 100.000 kisi-y1l1 bagina 0,6 ila 3,8
vaka prevalansi bildirilmistir (de Almeida vd., 2021). 45 cografi bolgeyi (Avrupa, Kuzey
Amerika, Latin Amerika ve Asya) kapsayan meta-analiz caligmasinda ise kisi-yil hesaplama
yontemine gore, Yeni Zelanda insidansi yiiz binde 2,29 ile en yiiksek iken, Giiney Asya

insidansi 0,79 olarak belirtilmistir (Marin vd., 2017).

Tirkiye’de Trakya’da yiiriitiilen bir arastirmaya goére ALS insidanst 1,9/100.000
nokta prevalanst 7,3 bulunmus olup, Antalya bolgesinde yapilan bir ¢alismada insidans

1,4/100.000 olarak belirtilmistir (Aktekin ve Uysal, 2020; Turgut vd., 2019).

2.1.3 Prognoz

ALS hastaliginin prognozu hastaligin tipine, semptomlarin 6zelligine, hastanin
yasina gore degisiklik gostermektedir. Arastirmalara gore sagkalim siiresi ortalama fi¢ ila
bes yildir (Hartmaier vd., 2022). Hastalarin yaklasik %10'n on yildan uzun yasamakla
beraber, semptom baslangicindan itibaren 24 ila 50 ay iginde 6liim gerceklesmektedir (de
Almeida vd., 2021). Yasadiklar1 bolgeler g6z oOniinde bulunduruldugunda ise Asya
bolgelerinde Avrupa popiilasyona gore daha uzun sagkalim goriildiigii belirtilmistir. Yapilan
calismalarda bulbar baslangigli hastalarin Cin'de Almanya'dakinden daha az oldugu
belirtilmis, bu nedenle hastalik alt tiplerinin farkli oranlarinin da bu durumu etkileyebilecegi
one siiriilmiistiir (Dorst vd., 2019; Xu vd., 2020). Japonya ve Tayvan'da ALS hastalarinin
%20'den fazlasinin trakeostomi pozitif basingl ventilasyon (TPPV) kullandigi ancak bati
tilkelerinde kullanim oraninin %10'dan az olmasi {izerine ikinci olarak, trakeostomi pozitif
basingli  ventilasyon (TPPV) kullanimmin sagkalim siiresini etkileyebilecegi

diistiniilmektedir. Norveg’te yapilan bir ¢alismaya gore ise trakeostomi agilan hastalarda

17



ortalama yasam siiresinin, trakeostomi ag¢ilmayanlara gore 5 yil daha uzun oldugu

belirtilmistir (Benjaminsen vd., 2018; Xu vd., 2020).

2.1.4 Etyolojisi

ALS'de norodejenerasyonun altinda yatan mekanizmalar hala tam olarak
anlasilamamistir. Ileri yas, erkek cinsiyet, aile dykiisii ve spesifik genetik mutasyonlar
bilinen risk faktorleridir (Longinetti ve Fang, 2019). Kesin patogenez belirsizligini korusa
da ALS'nin altinda yatan neden veya katkida bulunanlar i¢in birka¢ hipotez bulunmaktadir.
Bunlar arasinda glutamat toksisitesi, RNA islemedeki kusurlar ve endoplazmik retikulum
(ER) stresi ve mitokondriyal disfonksiyon, aksonal tasima disfonksiyonu, ¢evresel toksinler,
viral enfeksiyonlar gibi bir¢ok etken ALS'deki motor ndronlarin spesifik yikimini agiklamak

i¢in 6nemli ipucu saglar (Lyon vd., 2019; Motataianu vd., 2022; van Es vd., 2017).

Genetik Faktorler

Ailesel ALS’de nadir olarakta olsa resesif kalitim goriilebilse de genelde otozomal
dominant bir kalitim paterni s6z konusudur (Firinciogullari vd., 2016). ALS'li hastalarin %5-
15'inde ailede ALS veya frontotemporal demans vardir. Bununla birlikte, ¢ogu hastanin
ailesinde ALS Oykiisii bulunmamaktadir. Bu durumda hastaligin sporadik olarak hem
cevresel hem de genetik risk faktorlerden kaynaklandigi diigiiniilmektedir (Nowicka vd.,
2019; van Es vd., 2017). Sporadik ALS'li hastalarin yaklasik %10'unda ailesel ALS ile
iliskili oldugu bilinen genlerde ve hastalarin birinci derece akrabalarinda mutasyonlar vardir.
Sporadik ALS'de hastalik geligsme riski sekiz kat daha yiiksektir (van Es vd., 2017). Ailesel
ALS ile sporadik ALS’ nin klinik 6zellikleri benzerdir ancak baslangi¢ yasi olarak ailesel
ALS’de 10 y1l daha erken ve hastalik seyri daha yavastir (Firinciogullart vd., 2016).

RNA Mutasyonlari: Gen haritalama gibi yeni teknolojiler ile ALS patogenezinde
yer alan yaklasik 30 gen mutasyonunu tespit edilmistir. 1993 yilinda kesfedilen ilk mutasyon
geni, siiperoksit dismutaz 1 (SODI1) geninin bir mutasyonudur. SOD1 mutasyonlari, tiim

ailesel ALS'nin%15-20'sinden ve sporadik ALS vakalarinin %3'tinden sorumludur (Nowicka
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vd., 2019). Major ALS mutasyonlari, ¢esitli mekanizmalarla RNA islemeyi bozabilir. ALS
genleri SOD1, TDP-43, FUS ve C9orf72 mutasyonlari, gen ekspresyonunu, mRNA
aktarimini1 degistirmektedir (Butti ve Patten, 2019; Mejzini vd., 2019). MiRNA'lar, hiicre
cogalmasi hiicre farklilagsmasi apoptoz ve sinir sisteminin modellenmesi gibi bir¢ok biyolojik
stirecte 6nemli rol oynar. Gen mutasyonlart MiRNA diizensizligi yaparak motor néron
gelisim, sinaptik iletimi etkileyerek ALS i¢in patalojik etken olusturmaktadir (Butti ve
Patten, 2019).

Cogu ALS vakasinda TDP-43'iin ALS patogenezinde yer aldigi agiktir. Yapilan
calismalarda, Tar DNA baglayic1 protein (TDP-43) seviyesindeki degisikliklerin noronal
fonksiyon ve hayatta kalma icin zararli oldugu belirtilmistir. Fareler iizerinde yapilan
deneyde asir1 ekspresyonu morfolojik kusur ve hiicre 6liimiine sebep olurken, TDP-43’{in
kaybinin bozulmus motilite, nérodejenerasyon ve hayatta kalmadaki toksik islevi oldugu

belirtilmistir (Butti ve Patten, 2019; Mejzini vd., 2019).

Oksidatif Stres

Oksidatif stres, besinlerden gelen enerjiyi adenosin trifosfata doniistiirmek igin
oksijen kullanan aerobik organizmalardaki biyokimyasal siire¢lerin uzun siiredir incelenen
bir yoniidiir. Oksidatif stres, hiicrenin dengeyi koruma ve asir1 reaktif oksijen tiirlerini (ROS)
ortadan kaldirma yetenegi, asir1 sayida ROS veya bunlarin uzaklastirilmasinin engellenmis
mekanizmalar1 nedeniyle tehlikeye girdiginde ortaya cikar ve bu da bir homeostazin
bozulmasina neden olur. Stres, sigara kullanimi, enfeksiyon, radyasyon, kimyasallara
maruziyet vb bir¢ok neden oksidatif stres kaynagi olarak siralanabilir. ALS'deki bazi
cevresel risk faktorlerinin oksidatif strese neden oldugu one siiriilmektedir. Bu faktorlerin
sadece oksidatif strese neden olmadigi, ayn1 zamanda bir hiicre i¢indeki antioksidan
ozelliklerini de devre dist biraktigr bilinmektedir. Buna karsilik artmis antioksidan
aktivitesinin SOD1 kaynakli motor ndron dejenerasyonunu dnleyebilecegi, bu durumunda
ALS nin baslangicinda ve ilerlemesinde etkili bir rol alabilecegi calismalarda belirtilmistir
(Kaymak ve Aydin, 2021; Nowicka vd., 2019). Oksidatif strese neden oldugu diisiiniilen

cevresel faktorlere asagida yer verilmistir.
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Cevresel Faktorler

Yapilan calismalar agir metallere maruz kalma, zirai ilaclar, kafa travmasi,
elektromanyetik alanlar, yiiksek beden kitle indeksi ve beslenme durumu, beta metilamino-
I-alanin (BMAA) ve hatta fiziksel aktivite (profesyonel futbolu etkileyen) gibi bir dizi
cevresel faktoriin oldugunu gostermektedir (Motataianu vd., 2022; Nowicka vd., 2019).

Agir Metaller: En sik tesisat, kaynak ve metal imalat1 gibi mesleki ortamlarina bagl
olarak agir metal maruziyeti olabildigi gibi kontamine gida, su, ilag, dis dolgular1 ve hava
kirliligi yoluyla da maruziyet olabilecegi bildirilmistir (Parkin Kullmann ve Pamphlett,
2018; Peters vd., 2021). ALS insidansinin ve sanayilesmenin yiiksek oldugu bir bolgede
yapilan ¢alismada ALS hastalarinin kaninda ve BOS'unda kursun ve selenyum gibi diger
agir metal diizeylerinde artis saptandiglr ve agir metal maruziyeti ile artmis ALS riski
arasinda pozitif bir iliski oldugu sonucu belirtilmistir (Tesauro vd., 2021). ALS hastalarinda
tan1 Oncesi metal kan diizeylerinin degerlendirilerek yapildigi prospektif ¢aligma sonucuna
gore selenyum, kadmiyum, aliiminyum ve manganez gibi diger metallerin de ALS'yi
tetikledigi bildirilmistir (Peters vd., 2021). Selenyum yaygin olarak taninan antioksidan ve
antitimoral 6zelliklere sahiptir. Selenyuma maruz kalmanin neden oldugu spinal motor
noron dejenerasyonu, azalmis kolinerjik sinyal ve motondronlar i¢cinde SOD1 protein
agregasyonunun hiicre oliimiine yol ac¢tigi bulunmustur. Ayrica manganez kan-beyin
bariyerini gecebilir ve néronal hiicre metabolizmasini, 6zellikle ATP tiretimini bozarak pro-
oksidatif duruma yol agabilir (Motataianu vd., 2022). Niifusa dayali vaka kontrol
calismasinda imalat sektoriiyle ilgili olarak agir metallerin, o6zellikle civa, kursun ve
selenyumun mesleki kullanimi arasinda pozitif bir iliski oldugu belirtilmistir. Ayrica
calismada yeni teshis edilen ALS vakalarmin beyin omurilik sivisinda daha yiiksek
inorganik selenyum (yani selenit) konsantrasyonlari, artan hastalik riski ile
iligkilendirilmistir (Filippini vd., 2020).

Zirai Tlaclar: Mesleki agidan ozellikle ciftciler arasinda veya yutma, soluma ve
dogrudan cilt temasi1 yoluyla mesleki olmayan yollarla da maruziyet olabilir (Vinceti vd.,
2017). Yapilan sistematik derleme ve meta-analiz ¢aligmasinda ALS'min kimyasallara,

ozellikle tarimsal bocek ilaglarina maruz kalanlarda ortaya ¢ikma olasiliginin daha yiiksek
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oldugu sonucuna varilmistir (Gunnarssonve Bodin, 2018). Kuzey New England'daki ALS
risk faktorlerine iliskin epidemiyolojik caligmada ¢evresel kimyasallarin ve mesleki
maruziyetlerin hastalik etiyolojisinde 6nemli bir rol oynadigi kuvvetle belirtilmektedir
(Andrew vd., 2017). Cevresel ve mesleki faktorler ile ALS riski iizerine yapilan niifusa
dayal1 bir vaka kontrol ¢aligmasinda tarimsal faaliyetlerde 10 yil ve iizeri ¢alisan kisilerde
fungusitlere kars1 daha yiiksek pozitif iliski olmakla birlikte herhangi bir pestisite maruz

kalmanin hastalik riskini artirdig1 belirtilmektedir (Filippini vd., 2020).

Solventler: Coziiciiler, boyalar, yapistiricilar ve temizlik soliisyonlar1 gibi farkli
endiistriyel ve evsel liriinlerde lipofilik 6zellikleri sayesinde kan-beyin bariyerini gegebilirler
ve kognitif bozukluktan, motor bozukluklara kadar ¢esitli norolojik rahatsizliklara neden
olabilirler (Sainio, 2015). Bu konu ile ilgili Danimarka’da yapilan arastirmada mesleki
maruziyetlerle bilinen bir kanserojen olan metilen kloriiriin erkeklerde ALS riski artis1 ile
iliskisi bulunmustur (Filippini vd., 2020). Amerika’da yapilan vaka kontrol galismasi
verilerine gore, solvent maruziyetinin daha yiiksek oldugu endiistrilerdeki iscilerin ALS

gelistirme riskinin arttig1 belirtilmektedir (Andrew vd., 2017).

Elektromanyetik Alanlar: Bazi arastirmalar, o6zellikle asirn disiik frekansl
elektromanyetik ve elektrik soklarina mesleki veya konut maruziyetinin ALS'ye neden olan
bir faktor olabilecegini gostermistir (Nowicka vd., 2019). Elektrikgiler, elektrikli ve
elektronik esya tamircileri, santral operatorleri gibi bazi meslekler, telefon tesisatcilari ve
tamircileri veya tren siirliciileri siirekli olarak elektromanyetik alana maruz kalmaktadir
(Motataianu vd., 2022). Temel calismalar, elektromanyetik alanlarin, ALS patogenezinin
temel bir Ozelligi olarak kabul edilen oksidatif stres diizeylerini artirabilecegini

diisiindiirmektedir (Riancho vd., 2021).

Siyanobakteriler: Bir diger ¢evresel risk faktorii siyanobakteriler tarafindan tiretilen
beta-metilamino-L-alanin (BMAA) norotoksik maddesine maruziyettir (Filippini vd., 2020).
Siyanotoksinlere maruz kalma dogrudan veya dolayli olarak ortaya cikabilir. Kontamine
igme suyunun yanlighkla viicuda alinmasi, soluk alma (inhalasyon) veya burun mukoza

membrant ile temas, siyanotoksin igeren su ile sulanmig meyve ve kontamine olmus
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sebzelerin tiiketimi, kontamine sularda yasayan akuatik (sucul) organizmalarin tiiketilmesi
(balik, kabuklu deniz triinleri vs), diyaliz ile spesifik intravendz yol (damar i¢i yol) ile
alinmasidir. -Metilamino-l-alanine (BMAA) maruziyetininin amiyotrofik lateral skleroza
(ALS) neden oldugu onceki yillarda yapilan ¢aligsmalarda bildirilmistir (Varli, 2021). Bu
hipotez ilk olarak Guam adasinda yasayan halkin beslenme aliskanliklarina bagl olarak ¢ok
yiiksek oranda ALS ve diger norodejeneratif hastaliklarin meydana gelmesinden sonra
ortaya atilmistir. Yapilan ¢alisma sonucunda ALS hastalik riski ile siyanotik bakteri
maruziyetinin iligkisinin olasiligr konusunda uyumlu sonuca varmislardir (Filippini vd.,

2020).

Glutamat Toksisitesi

Glutamat, merkezi sinir sistemindeki ana uyarici norotransmiterdir. Aksonal
depolarizasyon sirasinda presinaptik noronlardan glutamat salinir. Glutamat reseptorlerinin
asir1 aktivasyonu, eksitotoksisiteye neden olan Na+ ve Ca2+ iyonlarinin akisinin artmasina
neden olur. Glutamat eksitotoksisitesi, mitokondride asir1 Ca2+ birikimine yol agarak,
noronal hiicresel niikleotidler ve proteinler i¢in toksik olan reaktif oksijen tiirlerinin (ROS)
iretimi ile sonuglanir. Bu durumda Trans-sinaptik asirt glutamatin motor noron

dejenerasyona neden oldugu diistiniilmektedir (Yuan vd., 2017).

Noroinflamasyon

Noroinflamasyon, merkezi sinir sistemi (MSS) hiicrelerine giren inflamasyon,
norotoksisite ve norodejenerasyon sonucu yerlesik glial hiicrelerin (astrositler, mikroglia) ve
dolasimdaki bagisiklik hiicrelerinin (monositler, nétrofiller, lenfositler) reaksiyonudur.
Diger norodejeneratif hastaliklarda oldugu gibi ALS'deki noéroinflamasyon, adaptif bir
immiin yanittan ziyade birincil olarak dogustan gelen bir immiin yanitla karakterize edilir
(McCauley ve Baloh, 2019). Viral veya bakteri nedenli ndroinflamasyona neden olan
mikrobiyatalar nazal- beyin, kan- beyin, akciger- beyin, barsak- beyin yollarin1 gegerek
merkezi sinir sistemini istila eder (Tran vd., 2022). Son ¢alismalar, diizensiz ve asir1 bir
enflamasyon aktivasyonunun, ALS'de gozlenen ndroinflamasyona katkida bulundugunu

ileri stirmiistiir (Piancone vd., 2021).
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Serebral Hastaliklar

Cesitli nedenlere bagl gelisen serebrovaskiiler yaralanmalarda Serebrovaskiiler
yaralanmalar bitisik hiicrelerde noronal hiicre Sliimiine ve otofajiye neden olur. Bu durum
ALS i¢in bir risk faktori olabilir (Yuan vd., 2017). Bir retrospektif gozlemsel ¢alisma
sonucunda serebral arteriyovenéz malformasyon (AVM) embolizasyonu gecirmis 1114
hasta arasinda yedi ALS vakasi tanimlanmistir (Valavanis vd., 2014). Buna istinaden bir
hastane kayitlarindan elde edilen kohort ¢alismasinda serebrovaskiiler hasarin ALS igin risk

faktorii olusturabilecegi belirtilmistir (Turner vd., 2016).

Agir Fiziksel Aktivite ve Meslek Gruplar:

Meslek olarak; askerlik, tarim is kollari, beden giicii gerektiren isler, ormancilik,
balik¢ilik, avcilik, insaat is¢iligi, plastik sanayi, kaynak ve lehim isleri, atletizm, Amerikan
futbolu ile ugrasan kisilerin riskli grupta yer aldigini belirten ¢alismalar mecvuttur (Aktekin

ve Uysal, 2020).

Niifusa dayali bir vaka kontrol ¢calismasinda tarim is¢ileri disinda askerlik hizmetine
katilan erkeklerde ALS riskinin arttig1 sonucunu bulmuslardir (Filippini vd., 2020). Askerlik
hizmetiyle iliskili ALS gelisimi i¢in risk faktorleri hakkinda yapilan bir sistematik derlemede
kimyasallara, kafa travmasina maruz kalmanin askeri personel arasinda ALS riskini artirdig1
sonucuna varilmigtir (McKay vd., 2021). Profesyonel futbol ve Amerikan futbolu gibi
sporcularda ve askeri personelde siddetli fiziksel aktivite ile ALS riski arasindaki iligkiyi
arastiran calismalar mevcuttur. Bununla iligkili olarak erken yetiskinlik déneminde agir
fiziksel aktiviteye maruz kalan bireylerin kalmayanlara gore ALS teshisi konma olasilig1
daha yiiksek bulunmustur (Raymond vd., 2021). Bir baska arastirma 6rnegi olarak Isvecli
erkekler iizerinde yapilan bir kohort ¢aligmasinda ALS riskini artirma konusunda diisiik kas
giicli, diisiik viicut-kitle indeksi ve diigiik eritrosit volim fraksiyonunun etkili oldugu

kanitina varilmistir (Aberg vd., 2018).
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Endokrin Hormonlar

ALS'li kadnlar tizerinde gergeklestirilen vaka kontrol ¢alismasinda daha uzun iireme
durumu ile ALS'ye duyarlilik ve ALS hastalarinin hayatta kalmasi arasinda pozitif bir iligki
oldugu belirtilmistir (Jong vd., 2013). Bununla birlikte hayvanlar {izerinde yapilan
calismalarda dstrojenin ndroprotektif etki gosterdigi bulunmustur. Ostrojenin protektif etkisi
ALS hastalar tizerinde incelenmis ancak dstrojenin hastaligin ilerlemesi tizerinde bir etkisi
olmadig1 belirtilmistir (Cui vd., 2022). Yapilan bir prospektif ¢alismada troid hormonunun
ALS hastalarinda sag kalim iizerine etkisi goriilmemistir (Zheng vd., 2014).

Diger norodejeneratif hastaliklarda oldugu gibi ALS de norolojik hasarda otofajinin
rolii biiyiiktiir. Noroendokrin hormon olan melatoninin otofajiyi Onleyerek ALS gibi
norodejeneratif hastaliklarda noroprotektif 6zellik gosterdiginden bahsedilmektedir. Bu
konuyla iligkili olarak bagka kinik arastirmalarla ¢alismanin devamliliginin gerektiginden
bahsedilmektedir. Progesteron, otofajiyi aktive eder ve beyin iskemisi, travmatik beyin

hasari, omurilik hasar1 ve ALS i¢in néroprotektif etkiler gosterir (Luo vd., 2020).

2.1.5 Klinik Belirti ve Bulgularn

ALS'nin klinik 6zelligi omurilik, beyin sap1 ve motor korteksi etkileyen lezyonlarin
ortaya c¢ikmasi ile iist motor néron ve alt motor ndron belirti ve semptomlarinin
kombinasyonu ile karakterizedir. Semptomlar etkilenen bolgenin veya motor seviyenin
hasarina bagh olarak farklilik gostermektedir (Morris, 2015; Ralli vd., 2019). Hastalarin
cogu (yaklasik %70) uzuv baslangiclhi ALS ile klinige basvurur. Geri kalan hastalarin
yaklasik %25 hasta bulber baslangicli ve %5°1 solunum tutulumu sikayetleri yagsamaktadir
(van Es vd., 2017).

Ust motor néron tutulumu olan ALS hastalarinda, yavas tekrarlayan hareketler,
piramidal zayiflik, azalmis kas aktivasyonu, klonus, hiperrefleksi, ayak ve ayak
parmaklarinda Babinski refleksinin varligi, spastisite, lezyon beyin sapindaysa dizartri ve
disfaji, lezyon serebrumda ise disfazi ve agnozi goriilmektedir (Mancuso ve Navarro, 2015;
Morris, 2015).
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Alt motor néron tutulumu, omuriligin 6n gri maddesinden kaynaklanir ve kaslari
innerve etmek icin distal olarak disar1 ¢ikar. Fasikiilasyonlar, kas zayiflig1, eforla ve eforsuz
kas kramplari, arefleksi veya hiporefleksi refleksler kas hipotonisi, atrofi yaygindir (Morris,
2015).

Bulber baslangiglhi ALS'li hastalar disfaji ve dizartri ile bagvururlar. Bu hastalar
genellikle hem iist hem de alt motor néron belirtileri gosterirler. Bulbar iist motor néron
belirtileri arasinda abartili ¢ene sarsintisi, psddobulbar etki ve spastisite yer alirken, alt
motor ndron belirtileri dilin zayiflamasi ve fasikiilasyonlar icermektedir (Nowicka vd.,

2019; van Es vd., 2017).

Spinal baslangi¢hi ALS, iist ve/veya alt motor noronlar etkileyen iki tarafh veya tek
tarafli {ist ekstremite semptomlar ile iliskilidir. Ust motor zayiflik hastanin sa¢ yikama,
tarama vb. gilinliik aktivitelerini etkileyen problemler ve kiigiik nesneleri yakalama ve
manipiile etme gibi hassas hareketlerde zorluklara neden olur. Alt ekstremite baslangicta

fasikiilasyonlar, zayiflama ve halsizlik goriillmektedir (Nowicka vd., 2019; van Es vd., 2017).

ALS'in en erken semptomlarindan biri ayak diismesi ile yilirimede zorlanma, ellerde
ve parmaklarda zayiflik, ince motor becerilerini yapamama olarak kendini gdsterir. Motor
zay1fligin aksine, hastaligin erken evrelerinde biligsel islev ile isitme ve gorsel yetileri
korunur (van Es vd., 2017). Hastalik ilerledik¢e yutma giicliigii, sekresyonlart kontrol
etmede giigliik goriillmektedir. Basta diyafram olmak tizere solunum kaslarinin tutulumu ile
yasanan hava agli@ina baglh trakeotomi ve BPAP kullanimini zorunlu kilan durumlar
gelisebilir (van Es vd., 2017). Bozulmus solunum fonksiyonu ve hareketsizligin derecesine

bagli olarak, ALS hastalarinda derin ven trombozu riski yaygindir.

Hastaligin ilerleyen siirecinde ¢igneme ve yutma kaslarmin tutulumu nedeniyle
beden kitle indeksinde diisiis goriilmektedir. Beslenme bozuklugu baslayan hastalarda PEG
(Perkiitan Entero-gastrostomi) ile beslenmeyle birlikte malniitrisyona bagl yogun bakim

gereksinimi olabilmektedir (Ozcan vd., 2016).
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Geg evrede ekstraokiiler kaslar genellikle en son etkilenen kaslardir. Bu nedenle
hastalar genellikle iletisim arac1 olarak g6z hareketini kullanirlar. ALS'li hastalarda davranig
degisiklikleri yaygindir ve en yaygin semptom ilgisizliktir (van Es vd., 2017). Gelisen
semptomlara agrinin eklenmesi giinlik yasam aktivitelerinin yerine getirilmesini
zorlastirarak yasam kalitesini 6nemli 6lgiide etkilemektedir (Akbas ve Karadakovan, 2021,
Morris, 2015).

Hastaligin ge¢ evresinde hastalarin kronik bakim ihtiyaci artmaktadir. Bu siirecte
hasta kayiplarinin ana nedeni bronkopndémoni ve aspirasyon pnomonisi, NIV ile iligkili
gastrostomi kullanimi, ¢ogunlukla hava yolu sekresyonunun tekrarlayan birikimi, semptom
yonetimininin iyi yapilamamasidir (de Almeida vd., 2021). Hastane kosullarinda
nazokomiyal enfeksiyonlar, basi yaralari, diismeler, deliryum gibi problemlerin goriilme
ihtimalinin artmasi nedeniyle hastalarin yakin ¢evresine evde bakim siireci i¢in duyulan

ihtiyac artmaktadir (Ozcan vd., 2016).

2.1.6 Tam Testleri

ALS'yi taklit eden pek ¢ok durum oldugundan ve hastaligin ilerleme aralig1 degisken
oldugundan, 6zellikle hastaligin erken doneminde tani1 koymak ¢ok zordur (van Nguyen vd.,
2022). Tirkiye’de baslangictan itibaren taninin gecikmesi ortalama 12 aydir. Bu bulgular,
tilkelerin cografi konumu, sosyo-ekonomik durumu ve niifus yapistyla ALS arasinda bugiine

kadar kurulan baglantilarla uyum igerisindedir (Aktekin ve Uysal, 2020).

ALS kesin tanisinin konulabilmesi i¢in Diinya Noroloji Federasyonu tarafindan ilk
olarak 1994 yilinda El Escorial kriterleri olarak belirlenen resmi tani kriterleri
kullanilmaktadir (Firinciogullart vd., 2016). Teshis duyarliliginmi artirmak igin 2000 yilinda
bu kriterlere revize edilerek "klinik olarak olast ALS" kategorisi eklenmistir (Lenglet ve
Camdessanché, 2017). Yenilenmis (Revised El Escorial Criteria, Airlie House) kriterlerine
(Tablo-1) gore viicut bulber, servikal, torasik, lumbosakral olmak {izere sag-sol ayrimi
yapilmadan dort bolgeye ayrilmaktadir. Her bolge alt veya iist motor noron bulgularinin

varligina gore degerlendirilir. Alt ve tist motor dejenerasyon bulgularinin bulunmasi ve kesin
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tani i¢in semptomlarin progresif bir yayilim gostermesi gerekir. ALS tanisi i¢in gerekli olan
list ve alt motor néron bulgularinin bolgelere gore dagilimi tablo-2’de verilmistir (Brooks

vd., 2000; Firinciogullar vd., 2016; Karlikaya ve Hays, 2005).

Tablo 1

Revize edilmis el escorial kriterleri (Brooks vd., 2000).

ALS tamsi i¢in gerekli olanlar:

A:1 Klinik, elektrofizyolojik veya histopatolojik olarak alt motor néron tutulumunun
kanitlanmasti

A:2 Klinik muayene ile iist motor néron tutulumunun kanitlanmasi

A:3 Oykii veya muayene ile belirti ve bulgularin bir viicut bdlgesi iginde ya da diger
bolgelere ilerleyici 6zellikte yayilmasi

Olmamasi gerekenler:

B:1 Alt motor ndron ve/veya iist motor noron tutulumunu agiklayabilecek baska bir
hastalig1 telkin eden elektrofizyolojik ve histopatolojik veriler

B:2 Var olan klinik ve -elektrofizyolojik bulgulart goriintileme yontemleriyle
aciklayabilecek veriler

Kesin ALS Ucg bolgede iist ve alt motor ndron bulgular

Iki bolgede iist ve alt motor ndron bulgulariyla birlikte en azindan
Klinik Olas1 ALS | baz1 iist motor ndron tutulumu bulgularinin alt motor néron
tutulumu bulgularinin daha iistiinde yer almasi

Klinik Olas1 ALS- | Bir ya da birden ¢ok iist motor néron tutulumu bulgusu ve EMG ile
Laboratuvar en az iki bolgede alt motor noron bulgusuna rastlanmasi
destekli

-Bir bolgede iist ve alt motor néron bulgularinin birlikte olmasi,
Muhtemel ALS | -iki ya da daha ¢ok bdlgede iist motor noéron bulgularimin olmasi
veya

-Ust motor néron bulgularinin alt motor néron bulgularmin iistiinde
yer almaksizin, iki bolgede iist ve alt motor ndron bulgularinin
olmast
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Tablo 2

Motor ndron bulgularinin bolgelere gére dagilimi (Firinciogullar vd., 2016; Karlikaya ve

Hays, 2005).

Motor Noron
Bulgulan

Beyin sap1

Sevikal

Torasik

Lumbosakral

Alt Motor Noron (AMN) Bulgular

Cene, yiiz, larinks,

Intrinsik el

Sirt, abdominal

refleks artisi,
patolojik refleksler

psodobulber aglama,
giilme, laringospazm

refleksi, artmus
pektoral refleks

refleksinin kaybi

Giigsiizliik dilde fasikiilasyonlar 1;; S()I;Iirlggaun Sirtta ve abdominal | bolge, bacakta
Atrofi ve kol vé ay ' bolgede atrofi, diisiik
Fasikiilasyonlar Atrofi, normal veya di afrZ mada fasikiilasyonlar ayak, bacak ve

azalmus refleksler Y . 9 sirtta

fasikiilasyonlar fasikillasyonlar

Ust Motor Noron (UMN) Bulgular

Dil hareketinin

oo, e Sgbome. | Fefleks, Refleks aris,
Spastisite, klonus, genc, 308 ' Karin cildi patolojik

Ve esneme, yakalama

refleksler, ayak
bilegi klonusu

ALS hastalar i¢in kullanilan bir diger tani kriteri 2008 yilinda daha erken tani
konulabilmesi i¢in norofizyoloji komitesi tarafindan gelistirilen Awaji-Shima kriterleridir
(Tablo-3) (Firinciogullart vd., 2016; van Nguyen vd., 2022b). Elektromiyografi (EMG),
ozellikle periferik bir motor ndron lezyonu saptandiginda, ALS'yi teshis etmede ve diger
norodejeneratif hastaliklardan ayirmada onemli bir yontemdir. Bu kriterlerde biitiin
asamalarda elektrofizyolojik yontemler kullanilmasi sebebiyle "laboratuvar destekli olasi
ALS" kategorisi kaldirilmistir. Awaji-shima kriterlerinin EL Escorial kriterlerine gore daha
yiiksek tanisal duyarlilik gosterdigi ve Ozellikle bulbar ALS’de daha duyarli oldugu
kanitlanmigtir (Douglass vd., 2010; Noto vd., 2012).
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Tablo 3

Awaji- Shima tan1 kriterleri 2008 (Costa vd., 2012; Noto vd., 2012).

Klinik kesin ALS | U¢ bolgede klinik ve elektrofizyolojik iist ve alt motor ndron
bulgulari.

Klinik olas1 ALS | Iki bolgede klinik ve elektrofizyolojik iist ve alt motor ndron
bulgulariyla birlikte en azindan bazi iist motor néron tutulumu
bulgularinin alt motor néron tutulumu bulgularinin daha iistiinde
yer almasi.

Klinik muhtemel | Bir bolgede klinik veya elektrofizyolojik iist ve alt motor ndron

ALS bulgularinin birlikte olmasi, Iki ya da daha ¢ok bélgede iist motor
ndron bulgularinin olmasi. Alt motor néron bulgularinin iist motor
noron bulgularinin {stiinde yer almasi ve norogoriintiileme
yontemleri ile diger tanilarin dislanmasi.

Hastaligin tanisinda kapsamli bir hasta 6ykiisii ve fizik muayene ile birlikte bir dizi
elektrodiagnostik kriter kullanilmaktadir (Sekil 1). Klinik EMG testi, kas kasilmasi sirasinda
motor lnite aksiyon potansiyellerini karakterize eder. Sinir iletim c¢aligmalar1 genellikle
EMG ile yapilir ve demiyelinizasyon, akson kaybi, fokal distal lezyonlar veya {igiiniin
kombinasyonlarmin degerlendirilmesine yardimci olur. Serebral ve omurilik magnetik
rezonans (MR) incelemesi semptomlarin alternatif sebeplerini dislatmak acisindan
yararlidir. Diger motor noron hastaliklardan ayirabilmek i¢in iist ve/veya alt motor néron
hastalig1 semptomlar1 gdsteren hastalarin, etkilenen viicut kisminin elektrodiagnostik ve
norogoriintiileme, toksinler i¢in kan veya idrar tahlili, HIV ve genetik testler, kas biyopsisi
ve derecesini belirlemek i¢in lomber ponksiyon gibi kapsamli bir tetkik i¢in sevk edilmesi

onemlidir (Firinciogullari vd., 2016; Morris, 2015).

ALS i¢in EMG, genellikle en az {i¢ ekstremiteyi (AMN) ve dili (UMN) igerecek
sekilde genis ve kapsamli olmalidir. ALS'nin kesin tanisi i¢in bulgular en az {i¢ ekstremitede
fibrilasyonlar ve pozitif keskin dalgalardir. AMN disfonksiyon fenotipi ile ortaya ¢ikabilen
enfeksiydz, enflamatuar, immiinoproliferatif ve linfoproliferatif bozukluklar1 diglamak i¢in

kullanilan testler:
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. Tam kan hiicresi sayimi

. Eritrosit sedimantasyon hizi

. Kan kimyasi

. Kas enzimler

. Tiroid ve paratiroid fonksiyon testleri

. B12 vitamin seviyesi,

. Otoimmiinite, serum ve idrar immiinoelektroforezini igerir.

ALS ile iligkili sendromlar: dislamak icin spesifik testler yapilabilir:

. Anti-GM1 antikoru (multifokal motor néropati)

. Anti- asetilkolin reseptorii antikorlari

. Tiimor belirtecleri

. Kursun ve manganez gibi toksinler i¢in kan ve idrar analizi (maruziyet oykiisii
varsa)

. X'e bagli androjen reseptorii (Kennedy sendromu) icin DNA analizi (Rocha
vd., 2005).
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Sekil 1. ALS tam algoritmasi (Brooks vd., 2000; Firinciogullar1 vd., 2016; Lenglet ve
Camdessanché, 2017).

Duyusal degisiklik olmadan fokal giigsiizliik ve atrofi

!

ALS DUSUN

Tan testleri

\ 4

AMN ve UMN tutulumlari igin I
dort bolgeyi incele
1 Sinirh tutulum var, ayirici tanida
’ diisiiniilmesi gerekenler
Norolojik muayene, EMG’de
yaygin AMN tutulum bulgulari,
OLASI ALS ot
\ 4

AMN ve UMN tutulum bulgularmi dislayacak

EMG, noérogoriintilleme ve labaratuvar testleri -Goz hareketi
anormallikleri
v -inkontinans
Herhangi tutarsiz ,| -otonomik fonksiyon
bulgunun olmamasi bozuklugu

-tremor ve hareket

. bozuklugu var ise
- Semptomlarin progresif o
diger nedenler
olmasi ditsiindiliic
- Diger bolgelere usunuiu
yayilmasi
- Frontotemporal
disfonksiyon (%50)
- Aile dykiisiiniin varlig A
AMN bulgularinin
en az iki bolgede
\ 4 olmasi-EMG
v v 1 bolgede AMN+ destekli
UMN bulgul
3 bolgede AMN + 2 Bolgede v uigulart .
{MN buleulars . En az 1 bolgede
& ﬁl\I/INIJr UMN 2 veya daha fazla UMN bulgusu
onan bolgede UMN
Kesin ALS 1 ‘l’ —
Yiiksek olasiliklt ALS Miimkiin ALS Olast ALS-
Labaratuvar destekli
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2.1.7 Tedavi Yontemleri

Simdiye kadar bir¢ok klinik ¢aligma yapilmasina ragmen ALS'nin kesin tedavisi
bulunmamaktadir. Mevcut tedaviler palyatiftir ve sag kalimi yalnizca birkag ay uzatmaya
yoneliktir. Riluzole ve Edaravone, ALS tedavisi i¢in hastalik modifiye edici iki ilagtir (Je
vd., 2021; Oskarsson vd., 2018; Xu vd., 2021).

Riluzole: 1995 yilinda FDA (Amerikan Gida ve Ilag Dairesi) tarafindan ALS tedavisi
icin onaylanan ilk ilactir. Riluzoliin glutamat eksitotoksisitesini azaltarak ve voltaj bagimh
sodyum kanallarin1 bloke ederek etki ettigi diisiiniilmektedir (Unliitiirk ve Erdogan, 2019;
Xu vd., 2021). Klinik ¢alismalarda dgiinlerden 6nce 2x50mg/giin seklinde kullaniminin sag
kalim tizerinde 3 aylik etkisi oldugu, trakeostomi siiresini de 3 ay geciktirdigi belirtilmistir

(Oskarsson vd., 2018b; Unliitiirk ve Erdogan, 2019).

Edaravone: Edaravone, ilk olarak Japonya ve Giiney Kore'de ALS tedavisi igin
onaylandiktan sonra 2017°de FDA tarafindan onaylanmis intravendz bir ilactir. Edaravone,
ALS tedavisi i¢in onaylanmis bir serbest radikal temizleyicidir. Edaravone, oksidatif stresi
azaltmada ve fonksiyonel motor bozulmay1 geciktirmede etkiler gostermistir (Oskarsson vd.,
2018b; Xu vd., 2021). Dahil edilme kriterleri 20 ila 75 yas, Japonya ALS Ciddiyet
Siniflandirmasi derece 1 veya 2, revize edilmis El Escorial kriterlerine gore kesin veya olasi
ALS tanis1 olan ve hastalik stiresi 2 y1l veya daha az olan hastalarla yapilan ¢aligmada alt1
aym sonunda ALSFRS-R skorundaki %33 oraninda yavagladigi goriilmistiir. Ancak

istatistiksel olarak anlamli bir sonuca varilamadig: ifade edilmistir.

Her iki ilacinda ALS hastalari lizerinde etkinligi olsa da daha fazla ¢calismaya ve yeni
tedavi umutlarna ihtiya¢c vardir. Tibbi ihtiyacin ciddiyeti, oldukga etkili tedavilerin
olmamasi, hizli hastalik seyri, ilgili hasta toplulugu ve iyi gelismis arastirma altyapisi
nedeniyle tedavi ile ilgili bir¢ok calisma siirdiiriilmektedir. Hastaligin biyobelirteclerinin
eksikligi tedavi gelistirme icin en sinirlayici bir faktordiir (Oskarsson vd., 2018; Unliitiirk ve
Erdogan, 2019; Xu vd., 2021).
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Son yillarda 6ncelikli hayatta kalan motor ndronlarin parakrin etkiler (ndro koruma)
yoluyla korunmasina yardimci olmak igin kok hiicre ¢alismalari denenmektedir ancak

tedavinin ALS i¢in etkili olup olmayacagi yapilacak klinik deney sonuglarina baglidir (Je
vd., 2021; Oskarsson vd., 2018).

Kok hiicre tedavisi diginda gen terapisi lizerine hayvan modelleri {izerinde
incelemeler yapilmaktadir. SOD1 geni iizerine yapilan insan caligmalar ile kas giiciinde
gecici iyilesmeler bulunmustur ve bu nedenle daha fazla sayida hastayla ve farkli dozlarda
tekrarlanan ¢alismalarla SOD1 ALS'nin gelecekteki yonetimini Onemli dlgiide

degistirebileceginden bahsedilmektedir (Fang vd., 2022).

Tim bu tedavi yaklasimlarinin disinda su an ALS hastalarinda asil amag
semptomlarin azaltilmasina odakli tedavinin siirdiiriilmesidir. Hastalarin en ciddi 6lim
nedeni solunum yetmezligidir. Solunum sikintis1 ¢eken hastada oncelikli invaziv olmayan
iki seviyeli pozitif hava yolu basinci ayarlarina sahip destekli ventilasyon kullaniminin ve
basing kontrolii yerine hacim kontrollii modlarin kullanilmasi goriisii kanita dayali
calismalarla desteklenmistir (Nicholson vd., 2017; Oskarsson vd., 2018). Solunum
semptomlarini yonetiminin iyi yapilmas: hem yasam kalitesi hem de sagkalim iizerinde
olumlu bir etkiye sahiptir. Solunum yonetiminin temeli, non-invaziv ventilasyon,
nebiilizorler ve portatif aspirasyon makinelerinin kullanimi, aspirasyon riski onlemleri,
sekresyon atiliminin etkinligi gibi farmakolojik olmayan miidahaleler ile solunum yolu

enfeksiyonunu 6nlemeyi igerir (Norris vd., 2020).

Disfaji, aspirasyon beslenme bozukluguna neden olur. Kilo kaybi ve kalori
ihtiyacinda artis sag kalimla iligkilidir. Giivenli yutma teknikleri ve diyet degisiklikleri
fonksiyonel bagimsizlig1 uzatabilir. Devamli ventilasyona bagli hastalar i¢in gastrostomi

beslenme, hidrasyon ve ilaclar1 verme konusunda kolaylastirici yol olabilir (Akbas ve
Karadakovan, 2021; Oskarsson vd., 2018).
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2.2. Engelliligin Tanimi

Engellilik, bir insan i¢in normal kabul edilen bir sekilde veya aralikta bir aktiviteyi
gerceklestirme yeteneginin kisitlanmasi veya eksikligidir (WHO, 2011). Uluslararasi
Islevsellik, Engellilik ve Saghk Siiflandirmasi (ICF), engellilikle ilgili bilesenleri
tanimlamak i¢in kullanilan bir standarttir. ICF’e gore “engellilik” giinliikk yasam
aktivitelerinin kisitlanmasi sonucu bireyin topluma katiliminin engellenmesi ve sonug olarak
kisinin toplumsal roliiniin siirlanmasi olarak ifade edilmektedir (Geertzen, 2008).
Engellilik, birey ile o bireyin ¢evresel ve kisisel faktorler ile arasindaki etkilesimin olumsuz
yonlerine atifta bulunan, yetersizlikler, aktivite ve katihm kisitlamalarini ifade eden bir
terimdir (Leonardi vd., 2022). Bagka bir ¢aligmada ise engellilik bedensel yapi1 veya
fonksiyonda bozukluk, hareket kisithligi (okuma veya yiiriime yetersizligi) ve sosyal
iliskilerin kisitlanmasi (Okulda veya iste dislanma) olarak tanmimlanmustir (Terzi ve Ayaz
Alkaya, 2017).

DSO Engellilik Raporu, diinyada 1 milyardan fazla insanin bir tiir engellilikle
yasadigini belirtiyor ve bu diinya niifusunun yaklasik %15'inin, 15 yas ve tistii 190 milyon
(%3,8) insanla birlikte engelli oldugu anlamina gelmektedir (Leonardi vd., 2022).

2.2.1.Amiyotrofik Lateral Skleroz ve Engellilik

ALS'nin tedavi edilemez dejenaratif nérobiyolojik dogasi, iskelet kasini etkileyerek
ilerleyici kas zayiflamasina neden olur (Alencar vd., 2021; Soriani ve Desnuelle, 2017).
Spastisitenin ALS'de ¢ok engelleyici bir problem oldugu ve genellikle normal istemli
aktiviteleri engelleyerek yasam kalitesini etkiledigi belirtilmektedir (Soriani & Desnuelle,
2017).

ALS semptomlara bagl olarak fiziksel hareketlilik, yemek yeme, iletisim becerileri,
yazma, konusma, giyinme, yiiriime gibi, giinliik yasam aktivitelerini yerine getirme,
bagimsizlik nefes alma ve duygusal tepkiler gibi bir¢ok alanda kiimiilatif yeti yitimine neden
olmaktadir (Alencar vd., 2021; Kili¢ vd., 2019). Alt ekstremite kaslarini etkileyen ve siklikla

gece boyunca siddetlenerek tekrarlayan kas kramplari, hareketsiz kalma ve yatakta pozisyon
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degistirememe gibi durumlar meydana gelebilir. Ayrica, aralikli kas kramplari veya
spastisite agriya neden olabilir ve kas atrofisi kemiklere ve eklemlere uygulanan basing

yiikiinii artirabilir (Boentert, 2020).

Yatakta donme, oturur pozisyondan ayakta durma pozisyonuna geg¢me, bir esyay1
yerden alma gibi bagimsizlig1 gosteren aktiviteler motilite acisindan olduk¢a Onemli
unsurlardir. Bu gorevleri yardim almadan yerine getiremeyen hastalarda yasam kalitesi ve
bakim veren yiikii olumsuz etkilenmektedir (Silva vd., 2020; Alankaya ve Karadakovan, 2015).
Bagimsizligin yani sira fiziksel islevsellikteki azalma uyku bozukluklari, immobilizasyona
bagli agri, yorgunluk gibi pek ¢ok semptomun goriilmesine neden olabilmektedir. Shamshiri
ve arkadaslarinin yapmis oldugu ¢alismada fiziksel fonksiyondaki diisiisiin hastalarin yasam
kalitesini olumsuz etkiledigi goriilmiistiir (Shamshiri vd., 2016). Hastaligin seyri ve yasam
kalitesi lizerinde etki gosterebilecek seviyede ciddiyetteki bozulmalar, fonksiyonel
sinirlamalar ve engellikler ile sonuglanan ilerleyici diisiise neden olmaktadir (Alankaya vd.,
2019; Alencar vd., 2021). Bu diisiis, bireyin kendine bakma becerisini etkiler (Silva vd.,
2014). Hastalarin solunum cihazina bagli olmasi, trkaeostomi bakimi, gastrostomi ile
beslenmenin devamliliginin saglanmasi, kisisel temizlik ihtiyaclarmin giderilmesi gibi
zorunlu ihtiyaglarinin olmasi ile birlikte ev ortaminda 6miir boyu takibini gerektirmektedir
(Chio vd., 2017; Ozcan vd., 2016). Bakim ihtiyac1 ve semptom ydnetimi bu siirecte bakim
vericileri tarafindan karsilanmaktadir (Silva ve ark., 2014). Buna bagli olarak hastaligin
siddeti, tedavisinin olmamasi, hastaya 6zgii disfonksiyon, iletisimsizlik bakim vericinin
yiikiinii ve bakim vericilere yiiklenen sorumluluk, fiziki zorluklar ile hastalarn kendi

kendilerine algiladiklar yiikii artirmaktadir (Conroy vd., 2023; Geng vd., 2017).

ALS hastalarinin % 80'inden fazlasinda dizartri goriilmektedir. Iletisim kaybi, ALS
hastalarinin sosyallesme yetenegini etkileyerek bireylerin yasam kalitesine 6nemli bir yiik
getirmektedir (Young vd., 2019). Alankaya ve Karadakovan (2015) calismasinda,
arastirmaya katilan hastalarin %76,7's1 hastaliginin sosyal yasamlarini, % 70,0'i arkadaglari
veya akrabalariyla gorlismelerini, % 63,3'0 arkadaslar1 ve akrabalari ile duygu ve

diisiincelerini paylagsmalarini etkiledigini belirtmiglerdir (Alankaya ve Karadakovan, 2015).
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Hastalarda bedensel bozulma ve islev bozuklugundan kaynakli spor ve agik hava
etkinlikleri gibi alanlara katilim zamanla azalirken, destek kullanimi artmakta ve daha az
fiziksel aktivite gerektiren hobilere yonelimleri artmaktadir. Bagimlilik diizeylerinin
artmasina bagli olarak hastalarin aile ve yakin arkdaslarindan yardim ve destek almalarinin

Oonemi ¢aligmalarla desteklenmektedir (Burns vd., 2012).

Prell ve arkadaslarinin yaptigi bir ¢alismada, fiziksel sagligin psikolojik iyi olus
tizerine etkisi oldugunu belirtilmistir (Prell vd., 2019). ALS’in ilerleyici ve yeti yitimi ile
sonuc¢lanan hastalik olmasimin yasamdan zevk alma veya yasam kalitesinde azalmaya yol
acan onemli etkileri de bildirilmektedir (Silva vd., 2020). Bu nedenle, hastalik ilerledikce
bakimin amaci1 hastalifin ilerleme seviyesini anlamak, bireyin bakim ihtiya¢larinmi
belirleyebilmek ve bunun sonucunda iyilesme saglamak amaciyla uygun multidisipliner tani,

bakim ve tedavilerin saglanmasidir (Hobson ve McDermott, 2016).

Diger semptomlara gore, fiziksel gii¢c ve hareket etme yeteneginin hastalar tarafindan
biiylik sorun olarak algilanmasi, ALS hastalarinin hastalik algisini, semptomlar1 yonetmesini
etkilemektedir. Ayrica hastalarin yasadiklar1 bu degisimlere bagli ALS'nin ilerleme hizinin,
hastaligin 6nemli bir prognostik belirteci olarak kullanilabilecegi gosterilmistir (de Carvalho
vd., 2005). Bireysel sorunlarin algilanmasi hastalik gidisatininin belirlenmesi, ona goére
hastanin enerji gereksinimlerinin kazandirilmasi, fiziksel semptomlarin iyilestirilmesi igin
hastaya uygulanacak bakim ilkelerinin belirlenmesi agisindan uygun bir sonug 6lg¢iitii se¢cimi

klinik arastirmalarin basarisi i¢in ¢ok 6nemlidir (Young vd., 2019).

2.3 Rasch Analizi

Madde Tepki Kurami1 (MTK)’ nin bir modeli olarak da bilinen Rasch modeli adin1
Danimarkali matematik¢i Georg Rasch'tan almigstir. Rasch analizi bir kisinin yetenegini, tek
bir log olasilik birimlerinde (logits) ifade edilen madde zorluguna gére matematiksel olarak
tahmin etmeye ¢alisan bir olasiliksal yontemdir. Yani bu yontemle kisinin verilen gérevi
yapabilme becerisi diizeyinde beklenen gorevi gerceklestirme olasiligi hesaplanir (Hagquist
vd., 2009; Khadka vd., 2014)
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Bu model ilk olarak dogru yanlis seklinde puanlanabilen iki kategorili maddeler igin
gelistirilmistir. Daha sonralar1 Andrich tarafindan Likert tipi 6lgek verilerinin analizinde de

kullanilabilir diizeye gelmistir (Giiler vd., 2018). Gelistirilen rasch modelleri su sekildedir:
e iki sonuclu maddeler i¢in kullanilan ikili rasch modeli,

e Bir ya da daha fazla orta diizeye yayilmis ikiden ¢ok sonuglu maddelere verilen

cevaplar1 degerlendirmek i¢in kullanilan kismi kredi modeli.

Linacre’nin gelistirdigi ¢ok yiizeyli Rasch modelinde ise bireyler ve maddelerin yani
sira puanlayicilar gibi 6lgme sonuglari lizerinde etkili olabilen baska degisken kaynaklari da

modele dahil edilmistir (Hagquist vd., 2009).

Model, ge¢miste cogunlukla egitim testlerinde olmak {iizere bir¢ok disiplinde
uygulanmakta olup giiniimiizde saglik bilimleri arastirmalarinda da kullanimi1 yayginlik
kazanmaktadir. Rasch analizine 6l¢iim araglarinin gelistirilmesi ve incelenmesi, gelistirilen
testten elde edilen verilerin modelle uyum derecesini gdstermek i¢in kullanilmaktadir

(Hagquist vd., 2009).

2.3.1 Rasch Modelinin Ozellikleri

Rasch analizinin o6lgme degerlendirme siirecleri agisindan birgok avantaji
bulunmaktadir. Anket veya testlerde kullanilan kategoriler arasindaki farklarin esit
olmamasi, maddelerin hepsinin esit zorlukta olmamasi, kayip verilerin yanlis sonuca
yoneltmesi, maddelere verilen beklenmedik cevaplarin belirlenememesi, 6rneklemden
bagimsiz madde =zorluk seviyesinin ve testten bagimsiz kisi beceri seviyesinin
belirlenememesi, elde edilen ham puanlarin dogrusal 6l¢ek lizerinde gosterilmemesi, kisi ve
madde puanlart i¢in ortak Olcek seciminin gerekliligi gibi sorunlarla klasik olgme
tekniklerinde siklikla karsilasilmaktadir. Rasch analizi bu agidan kullanim kolaylig
saglamaktadir (Elhan ve Atakurt, 2005).
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Bir¢ok alanda oldugu gibi saghik alaninda kullanilan anketler, degerlendirme
testlerinin ¢ogu sirali Olgek yapisina sahiptir. Sirali bir Olgekle hastanin durumu
degerlendirilmek istendiginde hastanin fonksiyonel durumunda ne miktarda degisiklik olup
olmadig1 test edilememektedir. Rasch analizi ile aralikli 6lgek yapisina doniistiiriilerek

sayisal analizlerle degisimin miktar1 goriilebilmektedir (Elhan ve Atakurt, 2005).

Rasch modeli 6lgme islemine dahil olan tiim degiskenlik kaynaklarini ortak bir 6l¢cek
iizerine yerlestirerek bu degiskenlik kaynaklar1 arasinda karsilastirma yapmayi, aralarindaki
etkilesimi gdrmeyi kolaylastirir. Rasch tarafindan olusturulan dlgekler tek boyutludur, yani
tim sorular ayn1 alam1 6lger ve bu nedenle toplam puan, genel durumun anlamli bir
Olctistidiir. Rasch-yapili Olgekler lineer olarak agirliklandirilmistir, yani 1 puanlik bir
degisiklik tiim Glgekte tutarli bir dlciilebilir birimdir; bu durum bir 6lgek toplam puani bir
sonug Ol¢iitii olarak kullanildiginda 6nemli bir 6zelliktir. Diger bir 6zelligi de sansla dogru

cevabi bulma olasiligr sifirdir (Andrich, 2011).

Rasch modelinde madde gii¢liigii ve beceri diizeyi O6l¢eklenirken maddelerin
uygulandigi gruptan elde edilen ham puan frekanslar1 ve madde puanlari kullanilmaktadir.
Testteki her madde icin gligliik dl¢iisti, testten alinabilecek her puan i¢in de madde gorevini
yapabilme beceri diizeyi tahmini elde edilmektedir. Rasch modeli ile Olgekleme
yapilabilmesi i¢in, testten O (sifir) puan alanlar ile tam puan alanlar analizden
¢ikanlmaktadir (Bastiirk, 2010).

Rasch analizinde giivenirlik kat sayisi, tipk1 KR-20 veya Cronbach Alpha gibi ayni
anlamda hesaplanarak yorumlanir. Klasik giivenirlik sonug¢larini yorumlamada oldugu gibi
Rasch giivenirlik katsayisi da + 1.00’e yaklastik¢a giivenirlik artmaktadir. Rasch analizi
maddelerin giivenirligini daha etkili bir sekilde 6l¢mekte ve ayirt etmektedir (Bastiirk, 2010).
Rasch analizi yapmak i¢in birkag istatistiksel yazilim paketi vardir ve Winsteps, RUMM ve
Conquest, Rasch analizinde en ¢ok kullanilanlardir (Stolt vd., 2022).
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2.3.2 Amiyotrofik Lateral Skleroz’lu Hasta Cahsmalarinda Rasch Modeli
Kullaniminin Onemi

ALS hastalarinda engellilik diizeyini 6lgmek amaciyla Fournier ve arkadaglar
tarafindan 2020 yilinda Rasch metodolojisi kullanilarak ¢ok ¢esitli engellilik seviyelerini
hedefleyen 28 maddelik “Rasch Genel ALS Engellilik Olgegi (ROADS)” gelistirilmistir
(Fournier vd., 2019). Engelllik diizeyini ve yasam kalitesini belirlemekte bugiine kadar
kullanilan ALSFRS-R 6l¢eginden daha duyarli sonug vermesi farkli dillerde yapilan ¢alisma
sonuglarinda belirtilmistir (Fournier vd., 2019; Hartmaier vd., 2022; Sun vd., 2021 ).

ROADS’ta her madde 0 (yapamiyor), 1 Anormal (yapabiliyor ama ALS semptomlari
Oncesine gore zorlukla yapiyor) veya 2 Normal (ALS semptomlarindan dnceki gibi zorluk
¢ekmeden yapabiliyor) olarak puanlanmaktadir (Fournier vd., 2019; Hartmaier vd., 2022).
Rasch analizleri dort yerine ii¢ alan1 destekler. Bu baglamda puanlamanin 0-4 yerine 0-2
araliginda hesaplanmasi sorular1 yanitlayan hasta ve bakicilarinin maddeler arasinda ayrim
yapmakta zorlanmasina bagli uyumsuzluk ve yanitlarin ¢akigsmasi gibi sorunlar1 ortadan

kaldirmistir (Fournier vd., 2019; Hartmaier vd., 2022).

ROADS tek boyutlu ve dogrusal yapili bir 6lgektir. ROADS ham puanlart basitce
normlu tam sayilara doniistliriir. Tiim sorular engellilikle iligkilidir ve maddeler farkli
bolgeleri (baz1 gorevler list ekstremiteleri ve bulbar iglevini igerir) 6lgmektedir. Bu nedenle
toplam puan, genel durumda anlamlilik yaratir. ROADS’in ALS hastalarinin genel
engelliligini yansitmasi beklenmektedir (Johnson vd., 2022; Sun vd., 2021). Ayrica ROADS,
her parametrenin ayrintili bir sekilde degerlendirilmesini saglar. ROADS 0lgeginde
ALSFRS 6l¢eginde oldugu gibi islevsellik 6l¢iitii olmayan solunum yetmezIligi sorularini
igermez. Ornegin, noninvaziv ventilasyona uyumlu bir hasta, invaziv olmayan ventilasyona
Uymayan ayni vital kapasiteye sahip bir hastaya kiyasla ALSFRS-R'de daha diisiik puana
sahip olabilmektedir. Bu da hastanin diisiik puanla fonksiyonel engellilik durumumun hatali
degerlendirilmesine neden olacaktir. Bu yonde soru icerigi bakimindan Rasch Genel ALS
Engellilik Olgegi ALSFRS’ ye kiyasla islevselligi daha dogru yansittigi farkli ¢aligmalarda
desteklenmektedir (Fournier vd., 2019; Sun vd., 2021). ROADS'm diger bir avantaji, kendi

kendine bildirilen bir anket olmasi1 ve dlgekler arasi sapmaya yol agmamasidir (Sun vd.,
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2021). Ayrica 6lgegin cevaplanma hizi ALSFRS’ye kiyasla 3,8 dakika olarak daha hizli
oldugu ifade edilmistir. Olgek ve déniistiirme tablosunun hasta ve bakim verenlerine acik
olmasyla bireylerin islevsellik durumlarin1 kolay ve hizli sekilde degerlendirebilecekleri

calismalarda ifade edilmistir (Johnson vd., 2022).

2.4.Kiiltiirleraras: Olcek Uyarlama

Bir 6lgegi farklh dile ¢evirip kullanmak sadece dil agisindan degil tiim kiiltiirlerde
ortak yapida olmasim saglamaktir (Karako¢ ve Donmez, 2014). Farkli dillerde gelistirilen
olgeklerin nitelikli ve olabildigince aslina uygun olmasi amaciyla kaynak dilden hedef dile
cevrilmesi, 6lgegin hem kiiltiirel hem de dilsel olarak esitliginin saglanmasi i¢in dikkat
edilmesi gereken noktalar vardir. Bunun i¢in bir¢ok analiz yontemi kullanilmaktadir (Capik

vd., 2018; Akbas ve Korkmaz,2007).

Kiiltiir dinamik bir yapidir ve kendi i¢inde bile duygu, diisiince ve davranis
degisiklikleri barindirabilir. Bu nedenle uzman kisilerce maddeler o kiiltliire 6zgii olacak
sekilde degistirilmeli veya ¢ikarilmalidir (Akbas ve Korkmaz,2007). Maddelerin her egitim
diizeyinin ve farkli grup bakis acilarininda anlayabilecegi agiklikta ve netlikte olmasi,
maddelerin yanlis degerlendirilmesinin engellenmesi i¢in kisa ve anlasilir olmasi 6nemlidir.
Ceviri sonras1 degisikliklerim yapilabilmesi i¢in pilot gruba uygulanmasi gerekir. Uyarlanan
Olgegin gegerlik giivenirlik ¢alismast mutlaka yapilmalidir. Kaynak olgegin gegerlik ve
giivenirligi yeterli olsa da uyarlanan kiiltiirde gegerlik ve giivenirligi sorgulanmalidir (Capik

vd., 2018; Karakog¢ ve Donmez, 2014).

Olgme, hedef grup, olaylar ve nesneler hakkinda degerlendirme yapip, ¢ikan sonuca
gore belirli bir karar vermektir (Ercan ve Kan, 2004). Bir 6l¢gme aracinin gelistirildigi amaca
ve gruba uygun Ozelliklerde olmasi ve dogrulukla 6l¢iim yapmasi beklenir. Bu nedenle

gegerlik ve giivenirlik birlikte ele alinmalidir (Karagam, 2019).
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2.4.1 Giivenirlik

Giivenirlik, bir 6lgme aracinin ne kadar istikrarli, tutarli veya tekrarlanabilir
oldugunu ifade eder (Bademci, 2019; Souza vd., 2017). Giivenirlilikte beklenen ozellikler
sunlardir;

1. Tutarlilik: Bir 6l¢gme aracindaki maddelerin testin biitiinii ile uyumlu olmasidir.

2. Kararlilik: Ayn1 6lgme araciyla farkli zamanlarda birkag¢ kez 6l¢limiinde ayn1 sonuglarin

elde edilmesidir.

3. Duyarlilik: Olgme arac1 veya sonuglarinin biriminin biiyiikliigii ile ilgilidir. Birim aralig

kiiciikse 6l¢gme daha duyarhdir (Karakog¢ ve Donmez, 2014).

Giivenirlik katsayisin1 hesaplamak igin farkli yontemler kullanilmaktadir.Giivenirlik
tahminleri, ayn1 bireylere veya ayni standardi kullanarak farkli zamanlarda uygulanan
Olgiimlerin kararliligini (test-tekrar test glivenilirligi) veya ayni testteki madde sorularinin
esdegerligini (i¢ tutarlilik) degerlendirmek i¢in kullanilir (Ercan ve Kan, 2004; Kimberlin ve
Winterstein, 2008).

Test- tekrar test yontemi, bir dlgme aracinin, ayni denek grubuna, ayni kosullarda ve
en az dort hafta arayla iki kez uygulanmasidir. Ideal olarak, uygulamalar arasindaki aralik,
ikinci uygulamadan elde edilen degerlerin bir 6nceki 6l¢timden etkilenmeyecegi kadar uzun
olmali ancak bireyin saglik durumundaki bir degisikligin, ikinci uygulama sirasinda tepki
verme seklini degistirebilecegi kadar uzak olmamalidir (Kimberlin ve Winterstein, 2008).
Yontem sonucunda elde edilen korelasyon katsayis1 hesaplanir. Her iki 6l¢iimden elde edilen
korelasyon katsayisinin -1 ile +1 degerleri arasinda olmasi beklenir. Bir 6l¢egin kararliligini
gormek icin korelasyon katsayisinin en az 0,70 olmasi beklenir (Ercan ve Kan,2004;

Karako¢ ve Donmez, 2014).

I¢ tutarlilik, ayni testteki madde kiimelerinin esdegerligine iliskin bir tahmin verir
maddelerin homojenligi ve amaca uygunlugunu gormekte etkili bir 6lgiittiir. Bu 6l¢iit i¢in en

sik kullanilan Cronbach Alfa Giivenirlik Katsayisidir. Yasam kalitesi araglari, giinliik yasam
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aktiviteleri Olgekleri, hastalik siddetini degerlendirmeyi amaglayan, genellikle likert tipi
olgekler icin kullanilmaktadir (Ercan ve Kan, 2004; Kimberlin ve Winterstein, 2008).

2.4.2 Gegerlik

Gegerlik, bir 6lgme aracinin gelistirildigi amaca uygunluk derecesidir. Kullanilan
ol¢iim araciyla “’neyi dlgmek istiyoruz?’’ ve <’6lgmek istedigimizi dogru dlger mi?”> Olgiim
sonucunda elde edilen ¢ikarimin uygunlugu, anlamliligimi ve faydaliligini gosterir. Belirli
bir amag¢ i¢in sec¢ilen 6l¢iim aracinin gelistirilirken veya kullanilirken istenilen kullanim
amaci icin gerekli gecerlik kanitlarini saglamas1 gerekmektedir (Tekindal, 2016). Olgeklerin
gegerlik diizeyi, gegerlik katsayisinin hesaplanmasiyla anlasilir. —1.00 ile +1,00 arasinda
degerler alir. iliski katsayis1 ne kadar yiiksekse 6lgek amaca o kadar iyi hizmet ediyor
demektir (Karako¢ ve Dénmez, 2014). Giivenirlik gibi, gegerlik de evren ya da 6rneklem
bagimlidir. Test dlglimleri degisen gruplar arasinda farkl gegerlik derecesine sahip olabilir
(Bademci, 2019). Bir 6lgmenin gegerli sayilabilmesinin ilk kosulu onun giivenilir olmasidir.
Ancak, giivenilir bir arag bazen gegersiz olabilir. Bu nedenle, yiiksek bir giivenilirlik, bir
aracin gecerliligini garanti etmez (Souza vd., 2017). Gegerlik testi i¢in kapsam ve yapi

gegerliligi, olglite dayal gegerlik gibi yontemler kullanilmaktadir.

Kapsam gegerligi, bir biitiin olarak dl¢egin ve 6lgekteki her bir maddenin dl¢iilmek
istenen konuyu ne derece temsil ettigini ifade eder. Kapsam gecerligini degerlendirmek i¢in
uzman goriiglerine dayanilir. Dawis yontemi ile uzmanlar tarafindan maddelerin uygunlugu
belirlenir ve kapsam gecerlik indeksi hesaplanir. Bu degerin 0.80 olmasi kapsam gecerligi
acisindan kabul edilir bir degerdir (Ercan ve Kan, 2004; Karakog ve Dénmez, 2014). Olgiite
dayali gecerlik tahmininde katilimcilarin gelistirilmek istenen 6lgekten aldiklar1 puanlarin
hem ayni1 davranisi 6lgen bagska bir test ile puanlarinin iliskisine bakilir (Karakog ve Dénmez,
2014). Yapi gegerliligi ise belirli bir 6lgtim araci kullanan ¢ok sayida ¢alismadan elde edilen
kanitlarin toplanmasina dayalidir. Degerlendirilen 6l¢iimiin, ara¢ tarafindan olgiilen veya
teorik olarak iliskili oldugu bilinen degiskenlerle iliskisinin incelenmesini gerektirir
(Kimberlin ve Winterstein, 2008). Rasch analizi ile gegerlilik analizi yapmak i¢in maddelerin
zorluk diizeyleri hesaplanir ve tek boyutlu yapt madde uyum istatistikleri incelenir (Tennant

ve Conaghan, 2007).
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UCUNCU BOLUM
ARASTIRMA YONTEMI

3.1. Arastirmamn Tiirii:

Bu arastirma metodolojik tiirde bir ¢aligsmadir.

3.2. Arastirmanin Yeri ve Zamani:

Arastirma 15 Kasim 2022- 30 Ocak 2023 tarihleri arasinda ¢evrimigi ortamda veriler

toplanarak yapilmistir.

3.3. Arastirmanin Evreni ve Orneklemi:

Bu arastirmanin evrenini ALS/MNH dernegine kayith (Izmir ve Istanbul olmak
lizere) 694 hasta olusturmustur. Olgek gecerlik ve giivenirlik calismalarinda érneklem
biiyiikliigiiniin hesaplanmasi i¢in madde sayisinin 5-10 katina gore belirlenmesi gerektigi
belirtilmektedir (Karakog ve Dénmez, 2014). Bu kapsamda 28 maddeden olusan Rasch
Genel ALS Engellilik Olcegi (ROADS) igin ulasilmasi gereken hasta sayis1 140-280
arasinda hesaplanmistir. Veri toplama tarihleri arasinda aragtirmaya alinma kriterlerini

karsilayan ve veri formlarini eksiksiz yanitlayan 233 ALS hastasi 6rneklemi olusturmustur.
Arastirmaya alinma Kriterleri:

. ALS/ MNH dernegine kayitli olmak,

. 18 yas lizeri olmak,
. Kesinlesmis ALS tanist almis olmak,
. Arastirmaya goniillii katiliyor olmaktir.
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3.4. Veri Toplama Yoéntemi:

3.4.1 Dil ve Kiiltiir Uyarlamasi

Arastirmada kullanilacak 6l¢egin dil gegerliligi icin geviri, geri c¢eviri yontemi
kullanilmistir. Tk asamada 6lgegin Ingilizce versiyonu birbirinden bagimsiz ileri derecede
Ingilizce bilen uzman iki kisi tarafindan Tiirk¢eye cevrilmistir. Tiirk¢eye cevrilen Slgegin
her maddesi kiiltiirel uygunluk yoniinden incelenip Ingilizceye ¢evrilmesi baska bir dil
uzmani tarafindan yapilmistir. Arastirmacilar tarafindan “Milkshake veya smoothie igmek”
sorusu “Siit, cay gibi sivilar1 igmek” seklinde degistirilmis ve uzman goriislerine

sunulmustur.

3.4.2 Kapsam Gegerliligi

Dil ¢alismasinin ardindan kapsam gecerliligini degerlendirmek i¢in alaninda uzman
6 kisinin (3 akademisyen, 1 hemsire, 1 norolog, 1 ALS hastasi) goriisii alinmistir. ROADS’1n
kapsam gecerliligini belirlemek i¢in kapsam gegerlilik indeksi hesaplanmistir. Kapsam
gegerlilik indeksi hesaplanirken Davis yontemi kullanilmistir (Davis, 1992). Uzmanlardan
madde son derece uygun ise ’4’’, maddede kiiciik degisiklik onerildi ise ‘’3°’, maddede
degisiklik onerildi ise <’2’’, madde tamamen uygun degilse ‘1’ seklinde isaretlemeleri ve
Onerilerini yanina yazmalar istenmistir. Uzman goriisleri sonucu yapilan analizde dlgegin
kapsam gegerlik indeksi (KGI) 0,985 puan olarak bulunmustur (Rubio vd., 2003). Kapsam
gecerliligi yapilan 6lcek daha sonra arastirmaya alinma kriterlerine uygun altt ALS hastasina
on c¢alisma olarak uygulanmistir. On uygulama sonucunda sorularin anlasilir oldugu

bulunmustur.

3.4.3. Yap1 Gecerligi

Olgegin yap1 gegerliginin belirlenmesi icin madde uyum istatistigi ile verilerin Rasch
modeline uyumu incelenir (Linacre, 2006). Modelin tek boyutlu olmasi verilerin tek bir

yapiya ait olmasmni gerektirir. Madde ve kisi uyumu, her madde icin ayr1 ayri
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agirliklandirilmamig kareler ortalamasi (OUTFIT), ve agirlikli kareler ortalamasi (INFIT)
hesaplanarak belirlenir ve sonug cevaplarn tutarliliklar1 hakkinda bilgi verir. Ornek olarak
verilen gorevi gerceklestirme becerisi yiiksek bir bireyin ¢ok kolay maddeye cevap vermesi
durumunda OUTFIT degeri aralik disinda kalir (Boone ve Scantlebury, 2006; Elhan ve
Atakurt, 2005; Linacre,2006). Kareler ortalamasinin istenilen aralikta olmasi 6rneklem
biiytikliigiiniin yeterli oldugunu, verilerin modele yeterli uyum sagladigini gosterir. Rasch
yontemi ile yapilan yap1 gegerliligi analizinde madde uyum artik (residual) degerlerinin -3.0
ile +3.0 arasinda olmasi1 gerekmektedir. Deger aralig1 disinda kalan maddeleri model kendisi
¢ikartir (Ilhan ve Giiler, 2018). Bu durum maddeye verilen cevaplarin beklenenin disinda
olmasindan ya da maddelerin diger maddelerle olusturdugu yapiya ait olmamasindan

kaynaklidir (Elhan ve Atakurt, 2005).

ROADS’1n yap1 gecerlilik analizi kapsaminda olgekte yer alan son 3 madde (26.
madde ‘Bir esyay1 alt kata tasimak?’, 27. madde ‘Saatlerce ayakta durmak?’, 28. madde
‘Agir bir esyay: yiiksek bir raftan almak?’) uyum degerleri belirtilen aralikta olmadigi i¢in
Olcekten ¢ikarilmistir. Bundan dolayr ROADS Tiirkge versiyonu 28 madde degil 25 madde

ile degerlendirilmistir.

3.4.4 Verilerin Toplanmasi

Veriler 15 Kasim 2022- 30 Ocak 2023 tarihleri arasinda toplanmistir. Cevrimici
hazirlanan anket formlar1t ALS/MNH dernegine kayitl (Izmir ve Istanbul olmak iizere) olan
hastalarin iletisim adreslerine dernekten alinan izinler sonrasinda gonderilmistir. Hazirlanan
soru formunda aragtirmanin amaci ve “Bilgilendirilmis Onam Formu” acik bir sekilde
belirtilmistir. Kabul eden goniillii hastalardan okudum/anladim ve “aragtirmaya katilmay1
kabul ediyorum” alanlarin1 isaretlemeleri istenmistir. Ayrica gecerlilik ¢aligmasinin
yapilabilmesi i¢in 4-6 hafta sonra tekrar formu doldurmalar1 gerektigi belirtilmistir. Kabul
eden hastalara ilk formu doldurmalarinin ardindan 4-6 hafta sonrasinda formlar tekrar

iletisim adreslerine gonderilmistir.
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3.4.5 Veri Toplama Araclar::

Veriler hastalarin sosyo-demografik ve hastaliga iliskin bilgilerinin yer aldigi
“Kisisel Tanilama Formu” (Ek-2), fonksiyonel durumunu degerlendirmek i¢in Tiirk toplumu
icin uyarlanmig “Amiyotrofik Lateral Skleroz Fonksiyonel Derecelendirme Skalasi
(ALSFRS-R)’ (Ek-3) ve hastalarin giinliik saglik ve aktivite diizeylerini belirlemek amaciyla
“Rasch Genel ALS Engellilik Olgegi (ROADS) (Ek-4) kullanilarak toplanmistr.

Kisisel Tanilama Formu (Ek-2): Arastirmaci tarafindan literatiir taramasi sonrasi
hazirlanan form hastalarin sosyo- demografik 6zellikleri (yas, cinsiyet, medeni durum vb.),
ALS hastalig: ile iliskin (hastali@in siiresi, tipi, kronik hastalik durumu vs) verileri i¢eren
(agik ve kapali uglu) 12 sorudan olusmaktadir (Alankaya ve Karadakovan, 2015; Bekdik
vd.,2022).

Amiyotrofik Lateral Skleroz Fonsiyonel Derecenlendirme Skalasi (ALSFRS-R)
(Ek-3): ALS'nin klinik 6zelliklerini degerlendirmek i¢in Brooks vd. tarafindan 1990'larda
Amiyotrofik Lateral Skleroz Fonksiyonel Derecelendirme Olgegi (ALSFRS) gelistirilmis ve
Olgek 1999 tarihinde Cedarbauma, M. vd. tarafindan (ALSFRS-R) revize edilmistir
(Cedarbauma vd., 1999). Olgegin Tiirkgeye uyarlanmasim1 Ko¢ ve arkadaslar1 (2016)
yapmistir (Kog ve ark., 2016). ALSFRS-R konusma, salya, yutma, el yazisi, beslenme,
giyinme ve kendine bakim, yatakta donme ve Ortiinme, yiirlime, merdiven ¢ikma, dispne,
ortopne ve solunum yetmezligi seklinde 12 parametreden olusmaktadir. Olgegin toplam 48
tizerinden degerlendirilmektedir. Her bir soru O ile 4 puan arasinda puanlanmaktadir.
Fonksiyonel olarak normal olan hasta dort puan ile degerlendirilmistir. Fonksiyonel
kotiilesmeye bagli olarak puanlar dortten asagi dogru azalirken, sifir puan en koti
fonksiyonel durumu gostermektedir. Ko¢ ve arkadaslar1 tarafindan (2016) Tiirkgeye

uyarlanan 6lgegin Cronbach degeri 0,80 olarak bulunmustur (Kog ve ark.,2016).

Rasch Genel ALS Engellilik Olcegi (ROADS) (Ek-4): ROADS Fournier ve
arkadaslari tarafindan 2019 yilinda gelistirilmistir. Olgek cok cesitli engellilik seviyelerini
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hedefleyen 28 maddeden olusmaktadir (Fournier vd.,2019). Her madde 0 (yapamiyor), 1
anormal (yapabiliyor ama ALS semptomlari 6ncesine gore zorlukla yapiyor) veya 2 normal
(ALS semptomlarindan 6nceki gibi zorluk ¢ekmeden yapabiliyor) olarak puanlanmaktadir.
ROADS’ ta bulunan 3, 4, 6, 11, 19, 20. maddeler bulbar fonksiyonlarini, 2, 5, 12-18, 21-28.
maddeler diger spinal kas fonksiyonlarini 12, 16. Maddeler &zellikle iist ekstremite
fonksiyonlarini ve 2, 5, 17, 22, 27. Maddeler alt uzuvlarin islevini arastirir (Hartmaier vd.,
2022; Johnson vd., 2022; Manera vd., 2022). Olgek sorular1 gerceklestirmesi en kolay
sorudan, gergeklestirmesi en zor soruya dogru siralanmaktadir (Fournier vd.,2019). Rasch
analizinin logaritmik birim puanlar1 ile ham puan hesaplamasi yapilarak 0 ile 146 arasinda
puanlama tablosu iizerinden hastanin engellilik seviyesi belirlenmektedir. ROADS’1n
dogrusal agirlikli ve modern test teorisi yontemi ile gelistirilmis bir 6lgek olmasindan
kaynakli genel puandaki 1 puanlik bir degisiklik, tiim 6lgek boyunca tutarli olan 6lgiilebilir
bir engellilik 6lgtimii gosterir ve 2 puanlik degisiklikler, 1 puanlik bir degisiklige kiyasla
engellilik diizeyinin iki katin1 yansitir. Hastanin aldigi ham puanin logaritmik karsiligina
gore Olgek puaninin artmasi hastanin engellilik diizeyinin diisiik oldugunu ifade etmektedir
(Fournier vd., 2019). Orijinal ¢alismanin Rasch 6l¢eginin re-test giivenirlik katsayisi 0,97
olarak belirlenmistir (Fournier vd.,2019). Olgegin yazarmndan mail yolu ile yazili izin
almmustir (Ek-7).

3.5 Arastirmamn Etik Yonii:

Calismaya baslamadan dnce Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Lisansiistii Egitim
Enstitiisti Bilimsel Arastirmalar Etik Kurulundan (20.10.2022 tarih ve 17/69 sayili karar1 E-
84026528-050.01.04-2200250423) (Ek-5); ALS hastalarina ulasabilmek i¢in ALS/MNH
derneginden (Ek-6); Rasch Genel ALS Engellilik Olgeginin (ROADS) Tiirkge gecerlik ve
giivenirlik ¢aligmasinda kullanimi i¢in lgegin yazarindan (EK-7) yazili izinler alinmustir.
Hastalara hazirlanan soru formunda aragtirmanin amaci ve “Bilgilendirilmis Onam Formu”
acik bir sekilde belirtilmistir. Kabul eden goniillii hastalardan okudum/anladim ve
“arastirmaya katilmay1 kabul ediyorum” alanlarimi isaretlemeleri istenmistir. Arastirma

stiresince Helsinki Bildirgesi kurallarina uyulmustur.
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3.6. Arastirmanmin Stmirhhklari

Verilerin ¢evrimigi ortamda toplanmasi ve sadece dernege kayitli hastalara ulasilmasi
aragtirmanin 6nemli smurliligim olusturmaktadir. Dernege kayith olmayan, elektronik
haberlesme araglarin1  kullanamayan veya internete erisimi kisith olan hastalara
ulagilamamasi da sinirliliklar arasindadir. ROADS'ta hastalardan maddeleri puanlarken ALS
semptomlart gdstermeden Once ve sonra bir goérevi yerine getirme becerilerini
karsilagtirmalar1 istenmektedir. Hastalarin onceki durumlarimi hatirlayamama riskinin
bulunmasi belirli bir miktarda sapmaya neden olabileceginden g¢alismamizin bir diger
siirliliklarini olusturmaktadir. Bu durum ALSFRS-R 6lgegi iginde ayni sinirlamaya
sahiptir.

3.7. Verilerin Degerlendirilmesi

Kullanilan ROADS o6l¢eginin Rasch analizi Winsteps yazilimi1 kullanilarak
yapilmustir. Verilerin Rasch parametrelerini tahmin etmek i¢in Ortak Maksimum Olabilirlik
Tahmini (JMLE) yontemi uygulanmistir. Veri modeli uyumu, uyumsuzlugu ve uygun
Ogeleri belirlemek i¢in uyumsuz ve uygun ortalama-kare degerleri kullanilarak tahmin

edilmistir (Boone vd., 2013).

Arastirmada elde edilen diger veriler SPSS 25.0 programi kullanilarak analiz
edilmistir. Say1, ylizde, min-maks degerleri, ortalama ve standart sapma hesaplanmis ve
hastalarin demografik 6zelliklerine gore 6lgek puanlarimi karsilagtirmak igin iki bagimsiz
grup karsilastirilmasinda bagimsiz t testi, ikiden fazla bagimsiz grup karsilastirilmasinda ise
tek yonlii varyans analizi (ANOVA) uygulanmistir. Fark bulundugu gruplarda fark yaratan
grubu bulmak i¢in Bonferroni testi kullanilmistir. Es zaman gegerliligini test etmek i¢in

Pearson korelasyon analizi uygulanmistir (Shao ve Zhou, 2002).
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DORDUNCU BOLUM
ARASTIRMA BULGULARI

4.1 ALS Hastalarimin Tamtic1 Ozelliklerine Yonelik Bulgular

Tablo 4

Hastalar Demografik Ozelliklerine Gore Dagilimi

Degiskenler n %
Cinsiyet Kadin 92 395
Erkek 141 60.5
Yas 55 yas alt1 111 47.6
(X£SS, 54.80+11.41) 55 yas ve stil 122 52.4
Ilkokul mezunu 94 40.3
<. Lise mezunu 100 42.9
Egitim -
Lisans ve tstii 39 16.7
. Evli 200 85.8
Medeni durum Bekar R 142
Yok 18 7.7
Cocuk sayi1st 1-2 gocuk 121 51.9
3 ve lizeri gocuk 94 40.3
Emekli sandig1 51 21.9
SSK 142 60.9
Sosyal giivence Bag-Kur 28 12.0
Yesil kart 5 2.1
Yok 7 3.0
Gelir giderden az 120 515
Gelir durumu Gelir gidere esit 81 34.8
Gelir giderden fazla 32 13.7
Tek bagma 16 6.9
Esimle beraber 86 36.9
Birlikte yasanilan kisi Cocuklarimla 24 10.3
Ailemle (es ve ¢ocuklarim) 107 45.9
ALS olma siiresi 5 yil alta 162 69.5
(X+S8, 5.39+7.00) 5 yil ve Ustil 71 30.5
Klasik Amiyotrofik lateral skleroz (SALS) 199 85.4
Progresif bulbar Paralizi (PBP) 17 7.3
ALS tipi Progresif Miiskiiler Atrofi (PMA) 7 3.0
Primer Lateral Skleroz (PLS) 10 4.3
Yok 145 62.2
Diyabet 17 7.3
Hipertansiyon 26 11.2
Kronik hastalik Kalp hastaligi 16 6.9
KOAH 6 2.6
Diger 23 9.9
- Evet 201 86.3
Yardima ihtiya¢ duyma Hayr 3 137
Toplam 233 100.0
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Arastirmaya 233 ALS hastas1 katilmistir. Hastalarin demografik o6zelliklerine gore
dagilimi Tablo 4’de verilmistir. Katilimcilarin %60,5’inin erkek, %52,4’linlin 55 yas ve
izerinde, %42,9’unun lise mezunu ve %85,8’inin evli oldugu goriilmektedir. Katilimcilarin
cocuk sayilarinin dagilimi incelendiginde %40,3’linlin 3 ve iizeri ¢ocuga sahip oldugu
goriilmektedir. Katilimcilarin sosyal giivence dagilimmna bakildiginda %3’liniin saglik
sigortasinin olmadig1 ve biiyiik cogunlugunun farkli diizeyde saglik sigortasina sahip oldugu
(%21,9’unun emekli sandigi, %60,9 unun SSK, %]12’sinin Bag-Kur, %2,1’inin yesil kart)
goriilmektedir. Hastalarin %51,5’inin gelir diizeylerinin diisiik oldugu goriilmektedir. ALS
hastalarinin %45,9’u ailesi ile (es ve c¢ocuklar1) birlikte yasadiklarini ve %86,3°1 her tiirlii
bakim gereksinimlerinin karsilanmasinda bagkalarinin yardimina ihtiya¢ duyduklarini
bildirmislerdir. Hastalarin ALS tam siire ortalamasi 5,39+7,00 olarak bulunmustur. Ayrica
hastalarin %85,4’linlin Klasik Amiyotrofik lateral skleroz (Sporadik ALS) tipine sahip
olduklar1, %7,3 liniin diyabet, %11,2’sinin hipertansiyon, %6,9’unun kalp hastalig1, %2,6’sinin
KOAH gibi ALS disinda da kronik hastaliklarinin bulundugu goriilmektedir (Tablo 4).

4.2 ROADS’1n Gegerlik ve Giivenirlik Analizi Sonuglari

Tablo 5

Kisilere yonelik 6zetleyici istatistikler

Satir Olgiim Model | Infit Outfit

Skoru Hatas1 | Mnsq Zstd Mnsq Zstd
Ortalama 22.3 -0.53 0.46 0.96 -0.15 0.99 -0.02
SS 1.7 0.26 0.02 0.06 0.19 0.09 0.17
Max 47.0 25.0 3.49 3.86 7.05 4.42 6.86
Min 1.0 25.0 -5.04 0.33 -3.68 0.06 -2.59
Rmse (Evren): 0.53 Adj SS: 2.14 Ayirma Indeksi: 4.05 Giivenirlik Katsayisi: 0.94
Rmse (Orneklem): 0.50 | AdjSS:2.15 | Ayirma Indeksi: 4.27 | Giivenirlik Katsayist: 0.95
Kisi ortalamasi s.e.: 0.26

Tablo 5’te logit degerlerine ait standart hata (RMSE, Root Mean Square Standart Error)
(Uzunsakal ve Yildiz, 2018) degeri 0,50 olarak tespit edilmis ve kritik deger olan 1’in altinda
bulunmustur. Tablo 5’¢ gore, uygunluk i¢i (INFIT MNSQ) ve uygunluk dis1 (OUTFIT MNSQ)
istatistiklerine ait ortalamalar sirasiyla 0,96 ve 0,99 olarak belirlenmistir. Elde edilen uygunluk
istatistiklerinin 1’e¢ yakin olmasi model ile veri arasindaki uyumun miikemmel oldugu

bilinmektedir. Bu yiizden, kisi yiizeyi igin elde edilen degerler model ile veri arasindaki
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uyumun olduk¢a yiiksek oldugunu yansitmaktadir. Rasch analizinde kisiye ait giivenirlik

katsayis1 0.95tir.

Tablo 6

Maddelere yonelik ozetleyici istatistikler

Satir Olgiim Model | infit Outfit

Skoru Hatas1 | Mnsq Zstd Mnsq Zstd
Ortalama 63.4 0.00 0.24 1.02 -0.02 0.99 -0.05
SS 4.5 0.26 0.00 0.06 0.29 0.10 0.19
Max 121.0 1.87 0.32 1.75 2.79 2.52 1.67
Min 30.0 -3.72 0.23 0.61 -2.64 0.49 -1.83
Rmse (Evren): 0.26 Adj SS:1.23 Ayirma Indeksi: 4.82 | Giivenirlik Katsayisi: 0.96
Rmse (Orneklem): 0.24 | AdjSS:1.24 | Ayirma indeksi: 3.47 | Giivenirlik Katsayisi: 0.96
Kisi ortalamasi s.e.: 0.26

Tablo 6’ya gore, madde yiizeyine iliskin ayirma orani 3,47 ve giivenirlik 0,96’dur.
Madde ylizeyi icin hesaplanan ayirma indeksi ve gilivenirligin yiiksek olmasi, kisilerin
maddelere vermis olduklar1 cevaplarin zorluklart agisindan farklilik gosterdigine isaret
etmektedir. Tablo 6’ya gore, uygunluk i¢i (INFIT MNSQ) ve uygunluk dist (OUTFIT MNSQ)
istatistiklerine ait ortalamalar sirasiyla 1,02 ve 0,99 olarak belirlenmistir. Kisi yiizeyi i¢in elde
edilen degerler model ile veri arasindaki uyumun oldukc¢a yiiksek oldugunu yansitmaktadir.
Tablo 6’da logit degerlerine ait standart hata (RMSE, Root Mean Square Standart Error) degeri

0,24 olarak tespit edilmis ve kritik deger olan 1’in altinda bulunmustur.
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Tablo 7

ROADS o6ntest madde uyum istatistikleri

Giris Toplam | Toplam Oleiim Model Infit Outfit
Numarasi | Puan Sayi S.E. Mnsq Zstd Mnsq Zstd
21 30 75 1.87 0.25 1.62 0.44 1.15 0.44
23 31 75 1.81 0.25 0.89 -0.44 0.60 -0.44
25 32 75 1.74 0.25 0.92 -0.04 0.83 -0.04
15 37 75 1.44 0.24 0.65 -0.74 0.52 -0.74
22 41 75 1.21 0.24 0.84 -0.58 0.63 -0.58
17 42 75 1.16 0.24 0.82 -0.76 0.57 -0.76
24 49 75 0.78 0.23 1.35 1.66 1.85 1.66
18 53 75 0.56 0.23 0.82 -0.86 0.64 -0.86
20 56 75 0.41 0.23 1.02 -0.30 0.85 -0.30
2 57 75 0.36 0.23 0.82 1.61 1.67 1.61
16 59 75 0.30 0.23 0.89 -0.82 0.69 -0.82
12 59 75 0.25 0.23 0.96 -0.64 0.75 -0.64
14 60 75 0.25 0.23 0.79 -0.59 0.77 -0.59
19 62 75 0.10 0.23 1.21 0.32 1.07 0.32
13 63 75 0.05 0.23 0.61 -1.83 0.49 -1.83
11 70 75 -0.32 0.23 0.94 -0.76 0.77 -0.76
5 71 75 -0.37 0.23 0.75 -1.36 0.63 -1.36
9 74 75 -0.53 0.23 1.24 1.00 1.28 1.00
10 83 75 -1.01 0.24 0.94 -0.14 0.94 -0.14
8 85 75 -1.12 0.24 1.49 1.17 1.33 1.17
3 86 75 -1.18 0.24 1.29 1.07 1.30 1.07
7 86 75 -1.18 0.24 1.07 -0.84 0.76 -0.84
6 89 75 -1.35 0.24 0.81 0.48 1.12 0.48
4 92 75 -1.53 0.24 1.00 0.13 1.01 0.13
1 121 75 -3.72 0.32 1.75 1.67 2.52 1.67

Tablo 7’ de maddelerin uygunluklari verilmistir. Yani bir maddenin uygun olmamasi
diger maddeler ile homojen bir yapida olmadigini gostermektedir. Olgekte bulunan maddelerin
modele uyum iyiligi agirliklandirilmamis kareler ortalamasi (OUTFIT) ve agirlikli kareler
ortalamasi (INFIT) olarak degerlendirilmistir. Bu yontemle her madde i¢in ayri ayr degerler
hesaplanmis ve birlikte ele alindiklar1 zaman ise maddelere verilen cevaplarin tutarliliklar
degerlendirilmistir (Kosar, 2015). Madde-uyum artik (residual) degerlerinin -3.0 ile +3.0
araliginda olmasi bu dlgegin Rasch modeline iyi uyum gosterdigini ortaya koymaktadir (Ilhan

ve Giiler, 2018). Uygunluk i¢i (INFIT) ve uygunluk disi1 (OUTFIT) degerleri incelendiginde,

tiim maddelerin dlgege uyum sagladigi goriilmektedir.
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Sekil 2: Madde karakteristik egrisi (ICC)

Sekil 2, Madde Karakteristik Egrisini (ICC) gostermektedir. Kirmizi egri beklenen
Madde Karakteristik Egrisi'dir. Degerlerin kirmizi ¢izgi etrafindan uzaklasmamasi uyumun iyi

oldugu gostermektedir.
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Sekil 3: Etik farkindalik kategorisi karakteristik egrileri
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Sekil 4. ROADS kategorik olasilik egrileri

Tablo 8
Olgegin zamana bagili degisiminin anlamlilig:
Sontest
. r p
Ontest 1.000 0.000*
*p<0,05

Olgegin zamana bagl degisiminin anlamliligim test etmek igin korelasyon analizi
uygulanmis ve bunun sonucunda istatistiksel olarak anlamli ve dogrusal bir iliski oldugu
goriilmektedir (r=1.000, p<0,05) (Tablo 8). ROADS o6l¢eginin test tekrar test madde puan
ortalamasi sirastyla 0,822+0,585 ve 0,826+0,587 bulunmustur.

4.3 ROADS VE ALSFRS-R Olgeklerinin Karsilastirma Verileri

Tablo 9
ROADS ve ALSFRS-R 6l¢eklerinin es zaman gegerliligi
ROADS Olgegi
o Alas: r p
ALSFRS-R Olgegi 0,917 0.000%
*p<0,05
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ROADS ve ALSFRS-R olgekleri arasinda es zaman gegerliligini test etmek icin
korelasyon analizi uygulanmis ve bunun sonucunda istatistiksel olarak anlamli ve pozitif yonlii

giiclii bir iligki oldugu gortilmektedir (r=0,917, p<0,05).

4.4 Arastirmaya Katilan Katihmcilarin Demografik Ozelliklerine Gore Olgek

Puanlarimin Karsilastirilmasina fliskin Veriler

Tablo 10

Hastalarin Demografik Ozelliklerine Gore ROADS Puanlarinin Karsilastiriimasi

Puan
Degiskenl _
cglykenier Min | Maks | Med X SS T?St. p Bonferroni
degeri
Cinsiyet Kadin 000 | 188 | 070 [ 0.75 | 058 | \ pren | 106
Erkek 000 | 2.00 | 088 | 087 | 058
55 yas altt 0.00 1.88 0.72 | 0.74 | 0.56 " .
Yas 55 yas ve Gsti 000 | 200 | 0.92 | 090 | 060 | 207 0.039
Medeni Evli 000 | 2.00 | 084 | 0.86 | 0.58 - .
durum Bekar 000 | 184 | 044 | 061 | 061 | 223 L
Yok 000 | 1.84 | 074 | 0.77 | 051
Cocuk sayis1 | 1-2 gocuk 0.00 | 2.00 0.76 | 0.81 | 0.59 | 0.249*** | 0.780
3 ve lizeri gocuk 0.00 1.88 1.02 | 0.85 | 0.60
flkokul mezunu | 0.00 | 2.00 | 052 | 0.74 | 0.60
Esitim Lise mezunu 000 | 200 | 084 | 087 | 057 | 1.794** | 0.169
g Lisans ve tistii 0.00 1.84 0.88 | 091 | 0.57
Emekli sandig 0.00 1.84 0.92 | 091 | 0.56
SSK 000 | 2.00 | 080 | 0.83 | 0.60
Sosyal
giivence Bag-Kur 0.00 | 1.76 | 050 | 069 | 061 | 0.741 0.565
Yesil kart 016 | 148 | 068 | 0.74 | 054
Yok 000 | 1.12 | 080 | 0.66 | 0.39
8‘;'" giderdenaz | 5 | 188 | 062 | 0.69 | 055
Gelir durumu (Gz‘;l“ gidereesit | 500 | 192 | 092 | 0.95 | 060 | 6562 | 0.002% | 351,352,251
Gelir giderden | 05 | 500 | 110 | 0.99 | 0.58
fazla (3)
Tek basimna (1) 0.00 1.84 0.88 | 0.90 | 0.61
o Esimle beraber | 50 | 200 | 1.10 | 0.99 | 055
Birlikte 2 6.084% | 0.000x | 1733242,
yasanilan kisi | Cocuklarimla (3) | 0.00 1.76 0.18 | 0.47 | 0.58 ‘ ' 3>4
Ailemle (es ve
cocuklanm) (4) | 000 | 192 | 0.72 | 075 | 057
. |syian 000 | 192 | 092 | 089 | 0.58
ALS 3.093** | 0.003*
SISl TS il ve st 0.00 | 200 | 052 | 067 | 057
Klasik
ALS tipi Amiyotrofik 000 | 200 | 0.80 | 0.83 | 0.59 | 1.534%* | 0207
lateral skleroz
(ALS)
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Progresif bulbar

Paralizi (PBP) 0.00 1.72 0.24 | 059 | 0.64

Progresif

Miiskiiler Atrofi | 0.64 | 1.80 0.88 | 098 | 041

(PMA)

Primer Lateral

Skleroz (PLS) 032 | 1.48 1.02 | 1.04 | 0.35

Yok 0.00 | 2.00 0.76 | 0.79 | 0.58

Diyabet 0.00 | 1.84 0.76 | 0.77 | 0.57
Kronik Hlpertan5|yc1n 0.00 | 172 | 0.48 | 0.68 | 0.62 1671%%* | 0143
hastalik Kalp hastalig 0.00 1.80 112 | 1.07 | 053

KOAH 0.04 1.44 0.68 | 0.74 | 0.59

Diger 0.04 | 1.88 1.16 | 1.05 | 0.58
Yardima Evet 0.00 1.80 0.68 | 0.70 | 0.53
ihtiyag Hayir 104 | 200 | 164 | 1.60 | 0.24 | 95027 | 00007
duyma

*p<0.05, **Bagimsiz t testi, ***Tek yonlil varyans analizi

Arastirmaya katilan katilmecilarin demografik ozelliklerine gore olgek puanlarinin
karsilastirmak i¢in iki bagimsiz grup karsilastirilmasinda bagimsiz t testi, ikiden fazla bagimsiz
grup karsilastirilmasinda ise tek yonlii varyans analizi uygulanmistir. Bunun sonucunda,
katilimcilarin yaslarina gore 6lgek puanlari arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark oldugu
goriilmektedir (p<0,05). 55 yas ve tstii katilimecilariin 6lgek puanlarmin, 55 yas alt1

katilimcilara gore daha fazla oldugu goriilmektedir.

Katilimeilarin medeni durumlarina gore 6lgek puanlari arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir fark oldugu goriilmektedir (p<0,05). Evli katilimcilarinin dlgek puanlarmin, bekar

katilimcilara gore daha fazla oldugu goriilmektedir.

Katilimcilarin gelir durumlarina gore 6lgek puanlari arasinda istatistiksel olarak anlamli
bir fark oldugu goriilmektedir (p<0,05). Fark yaratan grubu bulmak i¢in Bonferroni
kullanilmigtir. Gelir durumu gelir giderden fazla olan katilimeilarinin 6lgek puanlarinin, gelir
giderden az ve gelir gidere esit olan katilimcilara gore daha fazla oldugu goriilmektedir. Geliri
gelir gidere esit olan katilimcilarinin 6lgek puanlarinin, gelir giderden az olan katilimcilara gore

daha fazla oldugu goriilmektedir.
Katilimcilarin birlikte yasanilan kisiye gore 6lgek puanlar1 arasinda istatistiksel olarak

anlamli bir fark oldugu goriilmektedir (p<0,05). Fark yaratan grubu bulmak i¢in Bonferroni

kullanilmistir. Tek yasayan katilimeilarin 6lgek puanlarinin, esiyle, cocuklariyla ve ailesiyle
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yasayan katilimcilara gore daha fazla oldugu goriilmektedir. Ailesiyle yasayan katilimcilarin

Olcek puanlarinin, esiyle yasayan katilimcilara gore daha fazla oldugu goriilmektedir.

Katilimeilarin ALS siiresine gore dlgek puanlari arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
fark oldugu goriilmektedir (p<0,05). ALS siiresi 5 yil altt olan katilimcilarinin 6lgek

puanlarinin, 5 y1l ve iistii olan katilimcilara gore daha fazla oldugu goriilmektedir.
Katilimeilarin  yardima ihtiyag duyma durumuna goére oOlgek puanlart arasinda

istatistiksel olarak anlamli bir fark oldugu goriilmektedir (p<0,05). Yardima ihtiya¢ duymayan

katilimcilarinin 6lgek puanlarinin, duyan katilimcilara gére daha fazla oldugu goriilmektedir.
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BESINCi BOLUM
TARTISMA

5.1. ROADS’1n Gegerlik ve Giivenirlik Analizi Sonuclarimin Tartisilmasi

2019 yilinda Fournier ve arkadaslart (Fournier vd., 2019) tarafindan gelistirilen
Rasch Genel ALS engellilik dlgeginin Tiirk toplumuna uyarlanmasi amaciyla yapilan
caligma 233 hasta Orneklemi iizerinden tamamlanmistir. Elde edilen sonuglara gore
ROADS’in Ingilizce, Italyanca ve Cince uyarlama versiyonlarinin gegerlik giivenirlik

analizleri agisindan benzerlik ve farkliliklar1 ortaya koyulmustur.

Rasch analizinde ROADS 6lgeginin madde giivenirligi 0,96, kisi glivenirlik katsayist
0,95 bulunmustur. Maddeler arasinda zorluk derecesi agisindan farklik oldugunu
gostermektedir. Bu durumda maddelerin giivenilirligi oldukg¢a yiiksek bulunmustur (Tablo
6). Istatistik sonuglar1 &lgegin Cince (0,94), ve Italyanca (0,95) uyarlamalarina yakin
giivenirlik katsayisi ortaya koymustur. Bu sonuca gore, orijinal metinden kiiltiirel uyarlama
sirasinda dogru ceviri yapildigini, kiiltiirel uyumun ve madde anlasilirliginin oldugunu
soyleyebiliriz. Yine Tablo 6’ya gore, uygunluk i¢i (INFIT MNSQ) ve uygunluk dist
(OUTFIT MNSQ) istatistiklerine ait ortalamalar sirasiyla 1,02 ve 0,99 olarak belirlenmistir.
Bu sonug kalan 25 maddenin kendi aralarinda uyumlu oldugunu gostermistir (Uzunsakal ve
Yildiz, 2018). Fournier ve arkadaslarinin (2019) ¢alismasinda her madde igin INFIT
degerleri 0,68 ile 1,37 ve OUTFIT degerleri 0,66 ile 1,43 arasinda degiserek secilen tiim
sorular i¢in madde uyumunu gostermistir (Fournier vd., 2019). Calismamizin sonucu diger
sonuglarla uyumlu ¢ikmistir. Ayrica Uzunsakal ve Yildiz (2018)’1n Rasch analizine yonelik
yaptiklar1 giivenirlik ¢calismasinda Rasch analizinin klasik test yontemlerindeki Cronbach
alfa giivenirligine kiyasla daha etkin ve ayirt edici sonug verdigi ifade edilmistir (Uzunsakal

ve Yildiz, 2018).

Olgek madde analizlerinde verilen cevaplara goére madde zorluk siralamasi
belirlenmistir (Tablo 7). Yapilan yapi1 gegerliligi analizi sonucunda 26., 27. ve 28.
maddelerin degerleri Rasch analizinde -3 ve +3 arasinda olmadigindan uyumsuz maddeler
olarak degerlendirilmis ve Olgekten ¢ikarilmistir. ROADS’ta yer alan 28 madde Tiirkge

versiyonunda 25 madde olarak tamamlanmistir. Buna gore 6l¢ek 25 madde iizerinden

58



degerlendirilmeye alindiginda en kolay madde 1. madde ‘Evet ya da hayir anlaminda bas
sallamak?’, en zor madde ise 21. madde ‘Tirnak kesmek?’ olarak belirlenmistir. ROADS’ 1n
diger ¢alisma analizlerinde de 1.madde ‘Evet ya da hayir anlaminda bas sallamak?’ en kolay
madde iken, 28. madde ‘Agir bir esyay1 yiiksek bir raftan almak?’ en zor madde olarak
belirlenmistir (Manera vd., 2022; Sun vd., 2021). Bu farkliligin kiiltiirel farklilikla ilgili
olmadigim1 ve arastirmaya katilan hasta grubundan ve ALS tipinden kaynakli oldugunu

sOyleyebiliriz.

ROADS Tiirkge versiyonu madde puanlart ile revize edilmis ALSFRS-R (r = 0,917,
p<0,05) arasinda anlamli bir korelasyon oldugu bulunmustur. Bu sonug, Ingilizce orijinal
versiyon ¢alismasinda (r = 0,82) (Fournier vd. 2019), Sun ve arkadaslar1 (2021) (r = 0,85)
ve Manera ve arkadaslarinin (2022) yaptig1 ¢alismalarinda elde edilen korelasyon degerleri
(r = 0,88, p<0,001) ile uyumlu ¢ikmistir. Bu durumda ¢aligmamizin sonucunun anlamli
oldugunu ve ROADS 6l¢eginin hastalarin engellilik diizeyini belirlemede yeterli bir dlgek
oldugunu gostermektedir. Her iki 6l¢tim araci ALS hastalarinda engellilik diizeyini 6lgmede
yeterli goriilmistiir. Ancak ROADS’1n kolay, maddelerin kisa, anlagilir olmasi, maddeler
aras1 zorluk derecelerinin farkli olmasi nedeniyle engellilik diizeyinin 6lgmede ALSFRS-

R’ye kiyasla daha etkili oldugu sonucuna varilmaistir.

Olgegin zamana bagli degisiminin anlamliligim test etmek igin test tekrar test
yontemi uygulanmis ve bunun sonucunda istatistiksel olarak olduk¢a anlamli ve dogrusal bir
iliski oldugu bulunmustur (r=1.000, p <0,05) (Tablo 8). Fournier ve arkadaslarinin (2019)
yapmis oldugu 6lgegin orijinal versiyonunda test- tekrar test giivenirligi r= 0,97, Sun ve
arkadaslarinin (2021) yaptig1 calismada ise test tekrar test giivenirligi r=0,98 olarak benzer
sonug gostermistir. Bu sonuca gore 6lgegin Tiirkce maddelerinin giivenilir ve diger calisma

sonu¢lariyla uyumlu oldugunu gostermektedir.

5.2. Hastalarin Demografik Ozellikleri ile ROADS Puanlarimin
Karsilastiriimasi

Hastalarin demografik o6zelliklerine gore ROADS puanlarin karsilastirilmasi
yapildiginda (Tablo 10) 55 yas ve iistii katilimcilarinin 6lgek puanlarinin, 55 yas altt

katilimcilara gore daha yiiksek oldugu goriilmektedir. ALS nin ortalama baslangi¢ yasi ile
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ilgili yapilan son ¢alismalarda hastalarin 40 yas itibari ile tan1 aldig1 ancak en sik 51-66
arasinda degistigi belirtilmistir (Aktekin ve Uysal, 2020). Aslinda literatiire gore yas
ilerledikce engellilik diizeyinin de artmasi beklenmektedir. Calismamizin sonucu, ALS nin
progresif ilerlemesinin geng bireylerde de agir klinik tablolara neden olabilecegini

distindiirmektedir.

Calismamizda ALS siiresi 5 yil alt1 olan katilimeilarin 6l¢ek puanlarinin, 5 y1l ve iistii
olan katilimcilara gore daha fazla oldugu goriilmektedir. Yani tani siiresi 5 yil altinda
olanlarin engellilik diizeyi daha diigiik bulunmustur. Hastalarin yaklasik %10'u on yildan
uzun yasamakla beraber, semptom baslangicindan itibaren 24 ila 50 ay icinde &liim
gerceklesmektedir (de Almeida vd., 2021). ALS hastalarinda engellilik diizeyi motor néron
tutulumuna, derecesine ve tipine gore spinal veya bulber formda farklilik gostermektedir.

Caligmamizdaki sonucun literatiirle paralellik gosterdigi sdylenebilir.

Calisma sonucunda yardima ihtiya¢ duymayan katilimcilarin 6lgek puanlarinin,
ihtiyac duyan katilimecilara gore daha fazla oldugu goriilmektedir. Hastaligin siddeti arttik¢a
ve fiziksel islevsellikte azalmaya bagli hastalarin bir baska kisinin yardim ve destegine
gereksinim duymalarmin énemi calismalarla desteklenmistir (Burns vd., 2012; Ozcan vd.,
2016). Calismamizdaki bu sonucun hastalarin tani siiresi veya hastalik tipi ile iliskili

olabilecegini soyleyebiliriz.
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ALTINCI BOLUM
SONUC VE ONERILER

6.1 Sonug

Bu tez ¢alismasi, 2019 yilinda Fournier ve arkadaslari (Fournier vd., 2019) tarafindan
gelistirilen Rasch Genel ALS Engellilik Olgegi’nin (ROADS- Rasch Overall ALS Disability
Scale) Tiirkgeye uyarlanmasi ve gegerlik ve giivenirliginin belirlenmesi amaci ile
yapilmistir. 28 maddeden olusan ROADS’1n Tiirk¢e versiyonu 3 maddenin uyumsuzlugu
nedeniyle 25 madde ile tamamlanmistir. Olgegin giivenirlik kat sayisinm, madde-uyum
korelasyonunun ve test-tekrar test analizinin  yiiksek korelasyona  sahip oldugu

saptanmigtir. Buna gore;
v" Olgegin kapsam gecerlik indeksi (KGI) 0,985,
v" ROADS 6lgeginin madde giivenirligi 0,96, kisi giivenirlik katsayisi1 0,95,
v' Olgegin test ve tekrar test uygulamalar arasinda istatistiksel olarak oldukca
anlamli ve dogrusal bir iliski oldugu (r = 1.000, p <0,05),

v" ROADS Tiirkge versiyonu madde puanlari ile revize edilmis ALSFRS-R (r
=0,917, p< 0,05) arasinda anlaml1 bir korelasyon oldugu,

v" Rasch Genel ALS Engellilik Olgeginin Tiirk toplumunda ALS hastalarmin

engellilik diizeyini degerlendirmede gecerli ve giivenilir bir ara¢ oldugu

saptanmuistir.

6.2 Oneriler

Calisma sonucunda elde edilen verilere dayanarak;
v Tiirkgeye uyarlamasi ve gegerlik ve giivenirlik ¢alismasi yapilan Rasch
Genel ALS Engellilik Olgegi’nin ALS hastalar1, bakim verenleri ve tiim

saglik ¢alisanlar1 tarafindan degerlendirme araci olarak kullanilmasz,

v Olgegin ALS hastalarinda kullaniminda siire kisitlamas1 olmamakla birlikte,
hastalar kendilerinde farkettikleri degisime istinaden gereksinim duyduklari

stirede Olcegi tekrarlayarak kullanabilmeleri,
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Hastalarin herhangi bir saglik uzmanma ihtiyag duymadan kendisini
degerlendirebilmesi, hastalarin profesyonel veya profesyonel olmayan
bakim vericilerinin hastalik seyrini takip edebilmeleri ve hastalardaki
degisikligin erken farkedilebilmesi, takip ve tedavisini  silirdiiren
multidisipliner ekibin parcasi tiim saglik ¢alisanlarinin hastanin klinik seyrini
takip ederek, evde bakimi siirdiiriilen hastalarin  ihtiyaclarmin

belirlenebilmesi ve tedavisinin planlanabilmesi,

Olgegin kullaniminin kolayligi ve anlasilabilirliginin saglanmasi konusunda
bakim veren ve profesyonel saglik ekibine 6l¢egin kullanimi konusunda

gerekli egitimin verilebilmesi,

Farkli 6rneklem gruplariyla calismalarin artirilmasi ile arastirmaya katki
verilmesi ve vyapilacak benzer akademik ¢alismalarda elde ettigimiz

arastirma sonuglarindan faydalanilmast,

Hastalarin engellilik diizeyinin belirlenmesi ile bakim veren yiikii, hastalik
algisi, yasam kalitesi Olgeklerinin biitlinlestirilmesi ile arastirma

calismalarinin ¢esitlendirilmesi,

Bilimsel calismalarin yayginlastirilmasi ile hem literatire hem de ALS

hastalara katki saglanmasi onerilmektedir.
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EKLER
EK 1
BILGILENDIRILMiS GONULLU ONAM METNI

Sizi Deniz KIRAN TASER tarafindan yiiriitilen “Rasch Genel ALS Engellilik
Olcegi’nin (ROADS) Tiirkce’ye uyarlanmasi: Gegerlik ve Giivenirlik ¢cahsmas1”
baslikli arastirmaya davet ediyoruz. Bu arastirmanin amaci1 ALS hastalarinin giinliik saglik
ve aktivite diizeylerini belirlemek amaciyla gelistirilmis olan bu 6lgegi dilimize uyarlayarak
kullanilabilirligini test etmektir. Arastirmada sizden tahminen 25 dakika ayirmaniz
istenmektedir. Arastirmaya sizin disinizda tahminen 139 kisi katilacaktir. Bu calismaya
katilmak tamamen goniilliiliik esasina dayanmaktadir. Calismanin amacina ulagmasi i¢in
sizden beklenen, biitiin sorulari eksiksiz, kimsenin baskis1 veya telkini altinda olmadan, size
en uygun gelen cevaplar igtenlikle verecek sekilde cevaplamamzdir. Bu formu okuyup
onaylamaniz, arastirmaya katilmay1 kabul ettiginiz anlamina gelecektir. Ancak, calismaya
katilmama veya katildiktan sonra herhangi bir anda ¢aligmay1 birakma hakkina da sahipsiniz.

Bu calismadan elde edilecek bilgiler tamamen arastirma amaci ile kullanilacaktir.

Hems. Deniz KIRAN TASER; iletisim: Tel: - ;e-mail: -

Tez yiirttiictisii: Dog. Dr. Naile ALANKAYA

e-mail; -

|:| Aragtirmaya katilmayi kabul ediyorum.
|:| Arastirmaya katilmay1 kabul etmiyorum.



KiSISEL TANILAMA FORMU

1. Cinsiyetiniz
a. Kadin b. Erkek
2. Kac¢ yasindasimz?..............

3. Medeni durumunuz

a. Evli b. Bekar
4. Varsa cocuk sayisl.........
5.Egitim durumunuz,

a. Okur-yazar degil

b. Okur yazar

c. Ilkokul mezunu

d. Ortaokul mezunu

e. Lise mezunu

f. Lisans ve iistii

6. Sosyal giivenceniz

a. Emekli sandig1

b. SSK

c. Bag- Kur

d. Ozel saglik sigortasi

e. Yesil kart

f. Yok

7. Gelir durumunuz ?

a. Gelir giderden az

b. Gelir gidere esit

c. Gelir giderden fazla

8. Kiminle birlikte yasiyorsunuz
a. Tek basina

b. Esimle beraber

EK 2



c¢. Cocuklarimla

d. Bakicimla

e. Ailemle (es ve ¢ocuklarim]

f. Akrabamla

9. Kac yildir ALS hastasisimz?.............
10. Hangi tip ALS hastahi@ina sahipsiniz?
a. Amyotrofik lateral skleroz (ALS)

b. Progresif bulbar Paralizi (PBP)

C. Progresif Miiskiiler Atrofi (PMA)

d. Primer Lateral Skleroz (PLS)

11. Baska bir kronik hastaliginiz var m?....

a. Yok b. Diyabet c. Hipertansiyon d. Kalp hastalig e. KOAH
12. Giinliik hayatimzda sorumluluklarimz yerine getirirken yardima ihtiya¢ duyuyor

musunuz?

a. Evet b. Hayir



EK 3
AMIYOTROFIiK LATERAL SKLEROZ FONKSIYONEL DERECELENDIRME SKALASI

(ALSFRS)
Degerlendirme Bulgusu | Puan | Degerlendirme Bulgusu Puan
1- Konusma 7- Yatakta donme ve Ortiinme
Normal Konusma 4 Normal 4
Saptanabilir konugma bozuklugu 3 Biraz yavas ve beceriksiz fakat yardim gerekmiyor 3
Tekrarlamalarla anlasilabilir konugma 2 Giicliikle de olsa donebiliyor ve ortiinebiliyor 2
Sessiz iletisim ile beraber konusma 1 Eylemi baglatsa bile yatakta donemiyor ve 1
Ortiinemiyor
Anlaml1 bir konusma yok 0 Yapamiyor 0
2- Salya 8- Yiirtime
Normal 4 Normal 4
Az, fakat agizda belirgin salya artis1; gece salya 3 Erken evre ambulasyon giigliikleri var 3
akmasi
Agizda orta derecede salya artig;; minimal salya 2 Yardimla yiiriiyebiliyor 9
akmas
Agizda belirgin salya artisi ile birlikte salya akmas1 1 Sadece non-ambulatuar fonksiyonel hareket var 1
Siirekli mendil kullanacak kadar artmis salya 0 Amagli bacak hareketi yok 0
akmas1
3- Yutma 9- Merdiven ¢ikma
Normal 4 Normal 4
Erken yutma problemleri, ara sira tikanma 3 Yavas 3
Alinan gidalarin kivaminda degisiklik 2 Hafif dengesiz veya yorgunluk var 2
Beslenme tiipiine ihtiyag duyma 1 Yardima gereksinim duyuyor 1
Agiz yolu ile beslenememe; parenteral veya enteral 0 Cikamiyor 0
beslenme
4- El yazist 10- Dispne
Normal 4 Yok 4
Yavas veya bastan savma gibi; biitiin kelimeler 3 Yiiriimekle ortaya ¢ikan dispne 3
okunakli
Bazi kelimeler okunamiyor Yemek, banyo, giyinme gibi giinlik yasam
2 aktivitelerinin bir veya birkagda ortaya ¢ikan dispne 2
Kalem tutabiliyor fakat yazamiyor 1 Oturur veya yatarken istirahat halinde ortaya ¢ikan 1
dispne
Kalemi kavrayamiyor Mekanik solunum destegi gerektigini disiindiiren
0 belirgin solunum giigligii var 0
5A- Gastrotomisiz; ¢atal bigak kullanma 11- Ortopne
Normal 4 Yok 4
Yavas ve beceriksiz; fakat yardim gerektirecek Bazen uyku esnasinda ortaya ¢ikan nefes darligi
diizeyde degil 3 (yatarken rutin olarak 2’den fazla yastiga gereksinim 3
duyuyor)
Yavas ve beceriksiz olsa da cogu yiyecekleri Uyku sirasinda ikiden fazla sayida yastiga gereksinim
kesebilir; bazen yardima ihtiya¢ duyabilir. 2 var 2
Yiyecekler baskasi tarafindan kesilmekte fakat Ancak oturarak uyuyabiliyor
halen yavasta olsa kendisi yiyebilir 1 1
Bagkasi tarafindan besleniyor 0 Ortopne nedeniyle uyuyamiyor 0
5B- Gastrostomili; ¢atal bigak kullanma 12- Solunum yetmezligi
Normal 4 Yok 4
Beceriksiz fakat bagimsiz olarak biitin islemleri 3 Aralikli BIPAP kullanma gereksinimi var 3
yapabiliyor
Sadece gastrotomiyi agip kapamak igin yardima 2 Geceleri siirekli BIPAP uygulamasi gereksinimi var 2
ihtiya¢ duyuyor
Bakici destegine azda olsa gereksinim duyuyor 1 Gece ve giindiiz siirekli BIPAP uygulamasi 1
gereksinimi var
Islemin her asamasinda bagimli Entlibasyon veya trakeostomi yoluyla invaziv
0 mekanik ventilator kullanmaya gereksinimi var 0
6- Giyinme ve kendine bakma Toplam Puan .../48
Normal 4
Az ya da ¢ok caba ile bagimsiz ve tam kendine 3
bakim




Bazen yardima veya destek yOntemlerine
gereksinim duyuyor

Kendine bakim i¢in yardimciya gereksinim
duyuyor

Tam bagiml




EK 4
RASCH GENEL ALS ENGELLILIiK OLCEGI (ROADS)
HAaSta NO: vuveeneninrneenenenencenenens g DN 210 & R

Aciklamalar: Bu giinliik saghigin ve aktivitelerin arasindaki iliski hakkinda bir ankettir.
Verilen cevaplar ALS'nizin giinliik ve sosyal aktivitelerinizi nasil etkiledigini ve olagan
aktivitelerinizi ne 6l¢iide gergeklestirebildiginiz hakkinda bilgi verir.

Dogru kutuyu (X) ile isaretleyerek her soruyu cevaplayiniz. Eger bir gorevi uygulamak i¢in
becerinizden emin degilseniz, bdyle bir gorevi tamamlama konusunda muhakeme edilen
yetenege miimkiin oldugunca en yakin olan bir yanit1 isaretlemeniz istenmektedir. Biitiin
sorular1 liitfen yanitlayiniz. Her soru igin sadece bir adet cevap segebilirsiniz. Eger
durumunuz degisiklik gosteriyorsa, cevabiniz o gorevleri genelde nasil yaptiginiza bagh
olmalidir.

Liitfen cevap se¢iminiz icin asagidaki yonergeleri kullanin:

[2] Normal: Zorlanmadan gerceklestirebilir: Eger bir gorevi ALS semptomlar:
olmadan onceki gibi kolay ve hizh bir sekilde yapiyorsaniz bu secenegi secin. Bu
secenek bir gorevi su anda ALS semptomlarimiz olmadan 6nce yaptigimizdan farkh bir
sekilde gerceklestirmediginizi isaret eder.

[1] Anormal: Giigliikle gerceklestirebilir: Bu secenegi gorevi hala
gerceklestirebiliyorsamz secin, fakat gorevi simdi gerceklestirmek daha zordur ya da
ALS semptomlarimz olmadan 6nceye kiyasla daha fazla zaman veya gayret gerektirir.

[0] Gergeklestiremez — Bir gorevi gerceklestiremiyorsaniz bu secenegi secin.

Giiclikle Zorlanmadan
[0] gerceklestirebilir | gerceklestirebilir
[1] [2]

Gérev Gergeklestiremez

Evet ya da hayir anlaminda bas
sallamak?

Arabaya binmek?

Corba icmek?

Siit veya meyve suyu gibi sivi
igmek?

Tuvalete oturmak?

[lag yutmak?

Mumu iifleyerek sondiirmek?
Kuru gida yemek (Orn. Misir
Ekmegi)?

Telefonla konusmak?
Bardaktan igmek?

Biiytik  porsiyon  yemek
yemek?

Kagida adin1 yazmak/imza
atmak?

Yataga yatabilmek?

Vi



Yatakta donebilmek?
Dus almak?
Bigak ve catal kullanmak?
Evinin etrafinda yiiriimek?
Bir sandalyeyi hareket
ettirmek?
Giiriltila bir odada
konusmak?
Saatlerce konusmak?
Tirnak kesmek?
Bir basamak merdiven
¢ikmak?
Yokus yukar yliriimek?
Basamak merdiven ¢ikmak?
Yerden kalkmak?
Bir esyay1 alt kata tasimak?
Saatlerce ayakta durmak?
Agir bir esyay1 yiiksek bir
raftan almak?

Ham Toplam

Vil

Normal Toplam



EK 5
BILIMSEL ARASTIRMA ETiK KURULU iZNi

T.C.
CANAKKALE ONSEKIZ MART UNIVERSITES] REKTORLUGT a
Lisansiistii Egitim Enstitiisii Etik Kurulu
Bilimsel Arastirma Etik Kurulu

Sayr : E-84026528-050.01.04-2200250423 21.10.2022
Konu : Bagvuru Incelenmesi

Sayin Dr. Ogr. Uyesi Naile ALANKAYA

Yiirittiiciiliigtiniizii yapmis oldugunuz 2022-YONP-0717 nolu projeniz ile ilgili Bilimsel Arastumalar
Etik Kurulu'nun almis oldugu 20.10.2022 tarih ve 17/69 sayih karari asagidadr.

Bilgilerinize rica ederim.

KARAR 69- Sorumlu yiiriitiiciiliigiinii Dr. Ogr. Uyesi Naile ALANKAYA'nin yaptifi ve proje
arastirmacisi Deniz KIRAN TASER tarafindan gerceklestirilen “Rasch genel ALS engellilik dl¢eginin
(ROADS) Tiirkeeye uyarlanmast: Gegerlilik ve giivenirlik ¢alismasi” baslikli arastirmasinin, Bilimsel
Arastimalar Etik Kurul ilkelerine uygun olduguna oy birligi ile karar verilmistir.

Prof. Dr. Salih Zeki GENC
Kurul Baskan

Vil



EK 6
ALS/MNH DERNEGI CALISMA iZNi

ALS MNH DERNEGI
T-8. Kisim villalar kargis:

Afet yEnatim merkez! arkas:

AI_S M N I | 34158 ATAKOY ISTANBUL
T (420 213) S8 2548

DERMNEG.|I Faks: (+00 212) 559 4484

bliglifaks. oy i

12.09.2022

Saym Dr. Ogr. Uyesi Naile ALANKAYA.

Canakkale Onsekiz Mart Universites: Lisansiistit Egitim Enstitiisit Hemsirelik Bolimi
Yitksek Lisans &grencisi Demiz Kian Taser'm “Rasch Genel ALS Engellilik
Olgegi nin (ROADS) Tiirkee ve uyarlanmasi- gecerlik ve gitvenirlik calismasi™ konulu
tez calismasimn demegimizin bilimsel calismalara destek olmak ilkesi kapsamunda
hasta grubumuzda duyurusunun yapilmas: ve ATS-MINH Demegi admin kullanilmas:
uygun goriilmiistir. Calismalanmzda basarilar dilerim.

Dr. Alper Kava
Baskan
ALS-MNH DERNEGI



EK 7
RASCH GENEL ALS ENGELLILIK OLCEGI (ROADS) YAZAR iZNi

Hello,
Yes, you have my permission fo create a Turkish version of the ROADS. The main manuscript for the ROADS is aitached for reference, and the original version of the ROADS can be found here: htips:/med.emory.edu/

departmentsineuralagy/nrograms_centers/emory_als_center/_documents/ioads pf

FeelIree 10 [each QUTITI Can answer any questons!

Sincerely
Christina Foumizr

Chnistina Fournier, MD, MSc

Associste Professor of Newrclogy

Tnterim Director, Nevrommscular Division
Emory University Depariment of Nenrology

Atlanta VA Medscal Center



