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OZET

Gencer Giines, G.Y. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Gévde Egitiminin Ust
Ekstremite ve Solunum Fonksiyonlarina Etkisi. Hacettepe Universitesi Saghk
Bilimleri Enstitiisii Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Programm Doktora Tezi,
Ankara, 2019. Bu c¢alismanin amaci, Duchenne Muskiiler Distrofi’li (DMD)
cocuklarda govde egitiminin, iist ekstremite ve solunum fonksiyonlarina etkisini
arastirmakti. Calismaya yaslar1 6-16 arasinda, DMD tanis1 almis 26 ¢cocuk dahil edildi.
Calisma grubundaki 13 ¢ocuga 8 hafta boyunca konvansiyonel tedavi programina ek
olarak fizyoterapist tarafindan govde egzersizleri yaptirildi. Kontrol grubundaki 13
cocuga konvansiyonel tedavi programi uygulandi. Cocuklarin demografik verileri
kaydedildi. 8 haftalik egzersiz programi uygulamasi Oncesinde ve sonrasinda
cocuklarmn gévde kontrolii (Govde Kontrol Olgiim Skalasi- GKOS), boyun ve gévde
kas kuvvetleri, iist ekstremite (Ust Ekstremite Fonksiyon Degerlendirmesi- PUL) ve
solunum fonksiyonlart (Solunum Fonksiyon Testi) skorlart kaydedildi. Calisma
grubunda govde egitimi sonrasi govde kontroliinde, boyun ve govde kas kuvvetinde,
tist ekstremite ve solunum fonksiyonlarinda istatistiksel olarak anlamli fark bulundu
(p<0,01). Kontrol grubunda ise Zorlu Vital Kapasite yiizde degeri (%FVC) ve Birinci
Saniyedeki Zorlu Ekspirasyon Hacmi yiizde degerinde (%FEV1) anlamli bir azalma
bulunurken (p<0,05), diger parametrelerde degisiklik olmadi (p >0,05). Calismada
DMD’de govde egzersizlerinin gévde kontrolii, boyun ve gdovde kas kuvveti, iist
ekstremite ve solunum fonksiyonlar1 iizerinde etkili oldugu belirlendi. DMD’de
fonksiyonel seviyenin korunmasi ve gelistirilmesinde erken devrelerden itibaren

govde egitiminin tedavi programina dahil edilmesinin 6nemi gosterildi.

Anahtar kelimeler: Duchenne Muskiiler Distrofi, govde egzersizi, gévde kontroli,
ist ekstremite fonksiyonlari, solunum fonksiyonlari, kas

kuvveti.
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ABSTRACT

Gencer Giines, G.Y. The effects of trunk exercises on upper extremity and
respiratory functions in Duchenne Muscular Dystrophy. Hacettepe University
Graduate School of Health Sciences, PhD. Thesis in Physical Therapy and
Rehabilitation, Ankara, 2019. The aim of this study was to investigate the effect of
trunk training on upper extremity and pulmonary functions in children with Duchenne
Muscular Dystrophy (DMD). 26 childeren with DMD whose ages between 6-16 were
included in the study. In addition to the conventional treatment programme, trunk
exercises by the physiotherapist was done to 13 childeren during 8 weeks in study
group. 13 childeren in control group was applied conventional treatment program
during 8 weeks. Demographic data of the children were recorded. Trunk control
(Trunk Control Measurement Scale), neck and trunk muscle strength, upper extremity
(Performance of the Upper Limb Module-PUL) and respiratory functions (Pulmonary
Function Test) scores of the children were recorded before and after 8 weeks
exercising programme. Statistically significant difference were found in trunk control,
neck and trunk muscle strength, upper extremity and respiratory functions after trunk
training in the study group (p <0.01). In the control group, there were significant
decrease in Forced Vital Capacity (% FVC) and Forced Expiratory Volume in the First
Second (FEV1%) percentage values (p <0.05), while other parameters did not change
(p> 0.05). In the study, it was determined that trunk exercises in DMD were effective
on trunk control, neck and trunk muscle strength, upper extremity and respiratory
functions. The importance of the inclusion of trunk training in the treatment program
has been shown from the early stages on the maintenance and improvement of

functional level in DMD.

Key words: Duchenne Muscular Dystrophy, trunk exercise, trunk control, upper

extremity functions, respiratory functions, mucle strength.
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% > Yiizde

AFO : Ayak Bilegi Ortezleri

BUEFS : Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Seviye
D : Etki Buyiikliigi

DMD : Duchenne Muskiiler Distrofi

FEV1 : Birinci Saniyedeki Zorlu Ekspirasyon Hacmi
FVC : Zorlu Vital Kapasite

GKOS : Govde Kontrol Olgiim Skalas1
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PtcCO2 : Karbondioksit Transkiitan Kismi Basinci
PUL : Ust Ekstremite Fonksiyon Degerlendirmesi
SD . Standart Deviasyon
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1. GIRIS

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD), distrofin genindeki bir mutasyon (Xp21)
sonucu yapisal bir protein olan distrofin proteinin yoklugu veya anormalliginden
kaynakli, kas liflerinin yag ve fibrotik dokuyla yer degistirerek dejenerasyonu ve
nekrozu ile karakterize noromiiskiiler bir hastaliktir. DMD, erkekleri etkileyen, X’e
bagimli resesif 6zellik gosteren en yaygin kalitsal hastaliktir (1, 2). Hastaligin klinik
tablosu proksimal kaslardan baslayan ve distal kaslara dogru ilerleyen, ilerleyici kas
giicsiizliigli ile karakterizedir. Tipik olarak, alt ekstremite kaslari, iist ekstremite
kaslarina gore daha erken evrede klinik acidan zayiflik gosterir (2). DMD tanili
cocuklarin ¢cogu, en ge¢ 12-14 yasinda kadar tekerlekli sandalye kullanmaya baslarlar
(3). Cocuklar tekerlekli sandalye kullanmaya basladiktan kisa bir siire sonra {ist
ekstremite fonksiyonlar1 azalmaya baslayarak (2) ilerleyen donemlerde hastanin
beslenme ve bakim becerilerinde azalma meydana gelmektedir (4).

Solunum kas gii¢stizliigii ve komplikasyonlart DMD'li kisilerde morbidite ve
mortalitenin baglica nedenidir (5, 6). Hastalarda erken yasta diyafram zayiflamaya
baslar ve yasin artmasiyla birlikte inspiratuar ve ekspiratuar kas giicii ve ventilasyon
azalir (7).

Gerek ayakta dururken, gerekse otururken destek yiizeyi ile temasimizda etkili
olan ve goreve yonelik fonksiyonlarda temel bir dinamik stabilizatdr olan viicut
bolimii gévdedir (8). Govde kontroliiniin devamliligi giinliik yasam aktivitelerinin
gerceklestirilebilmesi i¢in 6nemlidir. Gévde kontrolii, viicut konumunu korumak,
pozisyon degisikliginde stabilizasyonu saglamak ve aktivite i¢in gereklidir. Govde
viicudun anahtar noktasidir; proksimal govde kontrolii, distal ekstremite hareket
kontrolii, denge ve fonksiyonel aktiviteler i¢in gereklidir (9). Gévde kontrolii ve
fonksiyon arasinda siki bir iligki vardir (8). Genellikle saglikli bir kiside gévde kaslari
durus pozisyonunu kontrol altina alir ve {iist ve alt ekstremitelerdeki hareketin
oncesinde aktive olur. Ust ekstremite fonksiyonlarinm govde ile iliskili oldugu (10) ve
govde kaslarinin  solunumu destekledigi  bilinmektedir (11). Bu temel
fonksiyonlarindan dolay: serebral palsi, inme gibi hastaliklarda gévde degerlendirmesi
ve tedavisine 6zel 6nem verilmektedir (12, 13). Ancak, DMD gibi néromiiskiiler
hastaliklarda govdenin degerlendirilmesi diistintildiigiinde akla hemen skolyoz

degerlendirmesi gelmektedir ve yapilan ¢aligmalar skolyoz iizerine yogunlagmustir.



Literatiirde noromiiskiiler hastaliklarda govde kontroliiniin degerlendirildigi
calismalar yetersizdir.

DMD'nin altta yatan nedenleri hakkinda kapsamli bilgiye ragmen,
kortikosteroid tedavisi, bozukluklarin ilerlemesini geciktirse de, iyilestirici tedavi
henliz mevcut degildir (1). Hastaligin tedavisinde eklemlerde limitasyonlarin
olusumunu engellemek amaciyla kas-tendon iinitesinin aktif, aktif yardimli ve pasif
germe egzersizleri ve ortez gibi yardimcilar kullanilmaktadir (14, 15).

Normalde DMD kas giigsiizliigii ile karakterize oldugundan hafif direngli kas
kuvvetlendirme egitimlerinin bu hastalikta kullanilabilecegi diisiiniilmiistiir ve
ilerleyen zamanla kas kuvveti ve endurans kaybimi azaltmak icin egzersiz
kullanilmistir. Ancak literatlirde DMD’nin etkilerini azaltmak i¢in tam bir egzersiz
recetesi mevcut degildir. Yaklasik 50 yil boyunca kas hastalarinda siirh sayida
egzersiz c¢alismast yapilmistir ve bazi caligmalar egzersizin diisiik yogunlukta
yapilmasinin faydali oldugunu diisiindiirmektedir. DMD'li bireylerde kas giiciinii
artirmak icin egzersiz regetesi parametrelerinin belirlenmesi basit bir durum degildir,
c¢linkii egzersizin kendisi kas hasarini siddetlendirebilir. Bu nedenle, kas fonksiyonunu
iyilestirme ve kas hasarini en aza indirme siirlar1 dikkatlice tespit edilmelidir (16).
Bu amagla néromuskiiler hastaliklarda cesitli egzersiz tiirlerini igeren birgok calismaya
rastlanmaktadir, ancak govdenin degerlendirilmesindeki yetersizligin yaninda
hastanin fonksiyonel durumuna gore gévde egzersizlerinin uygulandigi ¢alismalar da
yetersizdir.

Bu ¢alismanin amact Duchenne Muskiiler Distrofi’de fonksiyonel seviyeye
gore belirlenen govde egitiminin iist ekstremite ve solunum fonksiyonlarina etkisini
arastirmaktir.

H1: Duchenne Muskiiler Distrofi hastalarinda gdvde egitimi iist ekstremite ve
solunum fonksiyonlar {izerinde etkili degildir.

H2: Duchenne Muskiiler Distrofi hastalarinda govde egitimi iist ekstremite ve
solunum fonksiyonlari tizerinde etkilidir.

H3: Duchenne Muskiiler Distrofi hastalarinda gévde egitimi gévde kontrolii ve

govde ve boyun kas kuvveti lizerinde etkilidir.



2. GENEL BILGILER
2.1. Duchenne Muskiiler Distrofi

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD), distrofin genindeki mutasyon sonucu
olusan X'e bagli resesif gecisli kalitsal bir hastaliktir. DMD, hiicre iskeletinin
yapisinda bulunan ve kas liflerinin giiclinii, stabilitesini ve fonksiyonelligini saglayan
distrofin proteinin yoklugu veya eksikligi ile karakterizedir (17). DMD’li hastalarda,
kas biyopsisi karakteristik olarak kiimelesmis nekrotik veya dejenere olmus kas
liflerini gosterir. Bu nekrotik lifler makrofajlar ve lenfositler ile ¢evrilidir. Hastaligin
erken evresinde nekrotik ve rejeneratif siiregler arasinda bir denge vardir. Hastaligin
ilerleyen evrelerinde kaslarin rejeneratif kapasitesi bitmektedir ve kas lifleri yavas
yavag bag ve yag dokusu ile yer degistirmektedir. Bu nedenle, DMD’de kas
zayifliginin kas lifi nekrozu ve miyoblast rejenerasyonu arasindaki dengesizlikten
kaynaklandigi diistiniilmektedir, hayvan deneylerinden elde edilen kanitlar rejeneratif
kapasitenin yasla birlikte azaldigini1 gosterse de birincil patolojik 6zellik nekrozdur
(18). Distrofinin diger proteinlerle yakin lokalizasyonu, distrofin-protein
kompleksinin olusumuna yol acar (19). Distrofin-protein kompleksi yapisal
stabilizasyonu saglar. Diger distrofin-protein kompleks bilesenlerinin mutasyonlari
ayrica kompleksi pargalayarak ve liflerin hiicre dist matriksi ile hiicre iskeleti
arasindaki baglantiy1 bozarak kas distrofisine neden olur. Bununla birlikte, bu kas
distrofileri arasindaki belirgin farkliliklar, distrofin-protein kompleksinde meydana
gelen bozulmanin spesifik sonuglart ile iligkilidir (20).

DMD’nin tahmini insidansi yaklasik olarak 1/3500-5000 canli erkek dogumdur
(21, 22). Genellikle erkekleri etkileyen bir hastalik olmasina ragmen, bazi kadmn
tastyicilar hastalik i¢in semptomatiktir ancak c¢ogunlukla daha hafif bir fenotip
gosterirler (3). Gecikmis yiirlime, sik diisme, kosma ve merdiven ¢ikma zorlugu gibi
semptomlar ile birlikte baldir, pelvis ve uyluk ¢evresindeki kaslarin normalden daha
biiyiik goriiniimii ilk belirtiler arasindadir ve genellikle 1-3 yaslari arasinda fark edilir
(3). ilerleyen yasla 6zellikle proksimal kas kuvvetinin azalmasiyla ¢cocuklarda lordotik
postiirde ve parmak ucunda ordekvari bir yiiriiylis goriiliir ve ¢ocuklar bacaklari
abduksiiyonda, dik pozisyonu almak igin ellerini uyluklarindan destekleyerek kendi

tizerlerine tirmanir bir sekilde yerden kalkarlar (Gower’s manevrasi). Yaklasik 6-8



yaslarinda ¢ocuklarin fonksiyonel seviyesi diiser ve ¢ocuklar artik kompansasyonla da
olsa yerden kalkamaz ve merdiven ¢ikamazlar (23).

DMD'li ¢ocuklar tipik olarak 8 ila 14 yas arasinda kas zayifliginin ambulasyon
kaybina neden olmasi sonucu tekerlekli sandalye kullanimina ihtiyag¢ duyarlar.
Hastanin tekerlekli sandalye kullanma siirecinde, skolyoz ve kas kontraktiirleri dahil
olmak tiizere bazi komorbid komplikasyonlar daha hizli ilerler. Skolyozun
ilerlemesiyle bir omuzun veya kalganin digerinden daha yiiksek hale gelmesiyle
ortopedik problemler artmaktadir ve gogiis boslugunun azalmasi solunum
problemlerine yol agmaktadir. DMD hastalarinda kardiyomiyopati semptomlari
gelistirebilir. Kardiyomiyopati, kalbin odalarinin genislemesine ve duvarlarin
incelmesine neden olur veya 20'li yaslarin baglarinda solunum problemleriyle iliskili
problemler goriiliir ve kalp ve solunum kaslarinin zarar gérmesi yagami tehdit eder (3).

Glinlimiizde kesin tedavisi olmayan DMD’de, mevcut tedavi segenekleri
semptomlarin hafifletilmesine ve komplikasyonlarin yonetimine odaklanmakta olup

DMD'nin temel seyrini degistirebilecek bir tedaviye acil olarak ihtiya¢ duyulmaktadir

(3).
2.1.1. Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD)’de Klinik Ozellikler

Progresif Kas Zayifligi: Hastaligin erken evrelerinde DMD'li ¢ocuklarin
iskelet kasinda ciddi histolojik degisiklikler olmasina ragmen kasin islevlerini yerine
getirmesinde problem yoktur. Ancak, normal kasla karsilastirildiginda daha hassastir
ve fizyolojik islevini yaparken hasar gérmektedir. Kas zayifligi, iskelet kasinin 6nemli
bir kismi1 dejenere oldugunda ve yerine fibro-adipoz doku geldiginde ortaya ¢ikmaya
baglar. Hastaligin erken evrelerinde en belirgin 6zelligi, 'sert' veya 'odunsu' hissedilen
ve genisleyen baldir kaslaridir. Bu genisleme masseter, deltoid, serratus anterior ve
kuadriseps kaslarini da icerebilir. Kasin bu sekilde biiyliyerek geniglemesi, adipoz ve
bag dokunun fazlaligina baghdir ve bu durum icin “psddohipertrofi” terimi
kullanilmaktadir. Dilin bliyliyerek genislemesi de, hastalikta ge¢ donemde ve sikca
goriilen bir 6zelliktir.

Kas tutulumu her zaman iki tarafli ve simetriktir. Genel olarak, hastaligin erken
evrelerinde, alt ekstremite iist ekstremiteden daha fazla etkilenir ve proksimal kaslar

distal kaslardan daha fazla etkilenir. Bu asamada latissimus dorsi, pektoralis major'un



sternokostal basi, brakioradialis, triseps, iliopsoas, gluteal kaslar ve kuadriseps kaslari
daha fazla etkilenir. Etkilenim oldukga secicidir. Ornegin, kuadriseps kas1 hamstring
kaslarindan, triseps kasi bisepsten kasindan, bilek ekstansor kaslari bilek fleksor
kaslarindan, boyun fleksor kaslar1 boyun ekstensér kaslarindan, ayak bilegi
dorsifleksor kasi ayak bilegi plantar fleksor kaslarindan daha fazla etkilenir. Tek bir
kas iginde bile, farkli tutulum vardir. Ornegin, pektoralis major kasinin sternokostal
pargasi klavikiiler par¢asindan daha fazla etkilenir, fakat bunun aksine, sternomastoid
kasinin klavikiiler pargasi sternum pargasindan daha fazla etkilenir.

DMD de dahil olmak iizere bircok kas hastaliginda farkli kas tutulumu
goriilebilir. DMD'deki farkli kas tutulumu hastalik ilerledikge tiim kaslarin
etkilenmesiyle daha az belirgin hale gelir. Daha sonra, yiiz kaslarinda hafif derecede
giicsiizliik gelisir ve interkostal kaslar da etkilenir ve ardindan ¢igneme ve yutma
kaslarinin tutulumu izlenir. Sfinkter kontrolii asla kaybolmaz.

Yiiriiyiis Bozukluklari: Kas zayifligi ile ilgili klinik belirti ve semptomlarin
baslangici sinsidir. En sik rastlanan belirti yiirimedeki gecikmedir. Yiiriimeyi
O0grenmenin ortalama yas1 yaklasik 13 aydir, normal g¢ocuklarla kiyaslandiginda
yirime 18 aya kadar gecikebilir. Cocuklarin neredeyse higbiri kosamaz veya
ziplayamaz. Kas tutulumu paterninden kaynaklanan gluteus medius ve minimus
kaslarinin zayifligi nedeniyle DMD’li bir ¢ocuk bacagini yerden kaldirdiginda pelvis
diger tarafa dogru egilir (pozitif Trendelenburg isareti). Yiirime sirasinda bu hareket
stirekli tekrarlanir ve DMD'nin karakteristik 06zelligi olan genis destek yiizeyli
yiiriiyiise neden olur.

Gluteus maksimus kasimnin zayiflamasiyla ise, pelvis 6ne dogru egilir ve bu
durum lumbal lordoz artistyla kompanse edilir. Dorsifleksor kasi ve plantar fleksor
kaslar1 arasindaki kuvvet dengesizligi nedeniyle denge problemi olusur ve hastalar
ayak parmaklar {izerinde yiirlimeye meyillidir. Diz ve kalca ekstansoér kaslarmin
zayiflig1 klasik Gowers manevrasina yol agmaktadir (hasta ayaga kalkmak ig¢in
uyluklarina tirmanir). Duyusal agidan etkilenim yoktur ve kaslar zayifladikca tendon
rekleksleri de azalmaya baglar. Hastaligin erken evrelerinde, yogun hareket (egzersiz)
sonrasi ¢ocuklarin baldirlarinda zaman zaman hissettigi hassasiyet ve sertlik olusumu

disinda sikayetleri yoktur.



Sik rastlanan bir bagka sikayet ise, cocuklar kosmaya calisirken ya da
yoruldugunda daha belirgin hale gelen ve asil tendonunun kisalmasindan kaynaklanan
parmak ucu yiirliylis paternidir. DMD'li ¢ocuklarin ¢ogunda ambulatuar evrede asil
tendonu ve daha nadiren kalga fleksor kaslari, iliotibial bant ve/veya hamstring
kaslarinin tendonlar1 kisalmaktadir. Hastalik ilerledik¢e, lumbal lordoz daha da artar
ve bel agrisina neden olabilir. Parmak ucu yiiriime daha belirgin hale gelir ve asil
tendonunun giderek kisalir. Tekerlekli sandalye kullanmaya baslanmasi ile ayaklarda
ekinovarus deformitesi gelisir.

Solunum Problemleri: DMD’de restriktif akciger hastaligina bagli olarak
gelisen kronik solunum yetmezligi goriiliir. Ambule ¢ocuklarda, hastaligin hi¢ bir
evresinde zorlayici vital kapasite (FVC) 6nemli 6l¢iide zayif degildir. Genel anlamda,
cocuk ne kadar erken tekerlekli sandalye kullanmaya baslarsa prognozu o kadar kotii
seyirlidir ve solunumu o kadar erken etkilenir (24). FVC yilda ortalama %5-10
arasinda diiser ve Oksiirme Kkuvveti yetersizdir (4). DMD’de solunum kaslarinin
zayiflamasiyla solunum kapasitesi azalir ve ¢ocuklarda uyku sirasinda hipoventilasyon
gelisir. Bu durum cocuklarda sabah uyusuklugu, istahsizlik, bas agrisi, bulanti,
yorgunluk, okulda zayif konsantrasyon, gelisim geriligi, diisiik Oksiirme kuvveti,
artmig solunum yolu enfeksiyonu ve solunum yetmezligi semptomlarina neden olur.
Bu semptomlarin 6nlenmesi ve yasam siiresinin uzatilmasi i¢in DMD’1i hastalara non-
invaziv ventilasyon dnerilmektedir. Hastanin nefes almasi bu ventilator ile arttirilir ve
uyku hipoventilasyonu diizelir. Bu tip cihazlarin kullanimi sag kalimi uzatir. FVC%
60'm altina diistiigiinde uyku hipoventilasyonu, FVC ve gece uykusu semptomlarinin
diizenli olarak izlenmesi non-invaziv ventilasyonun zamaninda baglatilmasini
saglayacaktir (25). Ayrica ¢aligmalarda, kortikosteroid uygulamasinin hastalik seyrini
olumlu yonde etkiledigi gosterilmektedir; Ornegin, bagimsiz ambulasyonun
kortikosteroid kullanimina bagli olarak, fonksiyonlar1 tizerinde etkili ortalama yasinin
12.5-14 yaglari arasinda uzayabilecegini gosterilmistir (24).

Entelektiiel Problemler: DMD’de 6grenme yetersizligi hastaligin bir 6zelligi
olarak kabul edilmistir. S6zel zeka ve sozel beceriler gogunlukla DMD'den olumsuz
olarak etkilenmektedir (26). DMD’li ¢ocuklarin % 50-70'inde konusma gecikebilir,

vakalarin yaklasik tigte birinde mental retardasyon goriilmektedir (24).



Kalp Problemleri: Kardiyovaskiiler komplikasyonlar, DMD'li bireylerde
hastaliga bagli morbidite ve mortalitenin 6nde gelen bir nedenidir (27). DMD'de erken
yasta kalp tutulumunun oldugu bildirilmistir, ancak genellikle kardiyomiyopatinin
insidans1  yasla birlikte artmaktadir (28). Kalpteki distrofin  eksikligi,
kardiyomiyopatiye neden olmaktadir. Hastalik ilerledikge, miyokard fizyolojik
gereklilikleri yerine getirememeye baglar ve bu durum klinik kalp yetmezligi
gelisimine ve yasami tehdit eden ritim anormalliklerine neden olur (29). DMD’de
goriilen kalp yetmezligi iskelet ve kalp kasinin hastalifindan kaynaklanan bir 6zellik
olan egzersiz toleransinin azalmasina neden olmaktadir. Non-ambulatuar bir ¢ocukta
kalp yetmezliginin belirtilerini fark etmek zordur, bu yiizden g6z ardi edilebilir.
Yasama siiresini ve kalitesini en {ist diizeye ¢ikarmak icin proaktif bir erken tani ve

tedavi stratejisi esastir (30).
2.2. Duchenne Muskiiler Distrofi ve Govde

Postiir, viicudun farkli boliimleri arasindaki iliskiyi belirtir (31). Dengeyi
saglamak veya degisen destek yiizeyine gore kiitle merkezini ayarlamak igin postiiral
kontrol gereklidir (32). Postiiral kontrol sistemi, dik dururken viicudun
oryantasyonunu ve dengesini kontrol eden karmasik bir organizasyondur (33).
Postiiral kontroliin, postiiral oryantasyon ve postiiral denge olmak {izere iki temel
fonksiyonel hedefi vardir. Postiiral oryantasyon; yercekimi, destek yiizeyi, gorsel
cevre ve i¢ referanslar agisindan viicut diziliminin ve tonusunun aktif olarak
kontroliinii igerir. Postiiral denge ise, hem kendi kendine baslatilan hem de postiiral
stabilizasyonun disardan tetiklenen rahatsizliklar1 sirasinda viicudun kiitle merkezini
stabilize etmek igin sensorimotor stratejilerin koordinasyonunu igerir (34). Boyun,
govde ve ekstremite gibi viicut segmentlerinin, uzaydaki konumlarinin belirlenmesi ve
bu konumlara yonelik hareketlerin diizenlenmesi postiiral organizasyonun gorevleri
arasindadir (35). Noromuskiiler sistem, hareketi kontrol ederken ve baslatirken
postiiral stabiliteyi korumak icin hareket eder (36).

Glinliik yasamdaki aktiviteleri gergeklestirmek i¢in uyumlu bir postiiral kontrol
gerekir, bu durum sik sik degisen g¢evreye ayak uydurmak i¢in tiim viicudun
pozisyonunu siirekli olarak kontrol etmemiz gerektigi anlamina gelir. Stabilite ve

oryantasyon i¢in gereken postiiral kontrol, kas-iskelet sistemi ve sinir sistemlerinin



karmagik  bir etkilesimini  gerektirir.  GOvdenin  postiiral  reaksiyonlarin
organizasyonunda Onemli bir rolii vardir. Govde kaslarmin en onemli katkist,
omurgayl ve govdeyi stabilize etmektir ve bu stabilizasyon, bas ve ekstremitelerin
serbest ve segici hareketleri i¢in esastir (37).

Govde kaslar1 selektif hareketlerin kontrolii, statik ve dinamik postiiriin
korunmasi ve agirlik aktarma sirasinda agirlik merkezini kontrol eder. Genel olarak,
saglikli bir insanin gévde kaslar1 postiirii kontrol eder ve tist ve alt ekstremitelerin
hareketlerinden oOnce aktive olarak (10) govde stabilizasyonunu saglar ve fist
ekstremiteye kuvvet, hiz ve moment transfer edilmesini saglamaktadir. Bir caligmada
govdedeki kifoz miktarmin artisiyla omuz eleavasyonunda %26 azalmayla birlikte
omuz elevasyon kuvvetinde %16 oraninda azalma meydana geldigi gosterilmistir (38).
Ayrica govde kaslari omurga, pelvis, gogiis kafesi ve omuz kusagi gibi genis anatomik
yapilarla baglantilara sahiptir ve postiirii ve ekstremitelerin hareketlerini etkiler. Bu
nedenle yiiriime ile iligkilidir (39). Bebeklikten biiyiimeye devam ederken gévdenin
noromuskiiler kontrolii gergeklestikten sonra ekstremitelerin koordineli ve kontrollii
hareketleri olusmaktadir. Noromuskiiler gelisim yliziistii postiirde boyun ve sirt
ekstansor kaslarinda gii¢ ve koordinasyon gelismesi ve bebegin yergekimine karsi
direng goOstermesiyle baglar ve daha sonra gdvde kaslarinin sirtiistii pozisyonda
gelisimiyle ilerler. Bunu, govde fleksor ve ekstansor kaslariin birlikte kasilmasiyla
oturmanin 6grenilmesi takip eder (40). Govdede néromuskiiler kontrol saglandiktan
sonra, bebekler iist ekstremitelerini denge, kavrama ve transfer igin kullanmaya baslar.
Genellikle bir yasina kadar dik pozisyonun kontrolii saglanir ve yiiriime basarilir (41).
Geligsmekte olan bebekte, ndromiiskiiler kontrolde oldugu gibi gévde kas aktivitesi alt
ekstremite kas sisteminin aktivitesinden dnce meydana gelir (42, 43).

Kol uzunlugunun daha uzagindaki nesnelere uzanirken govde ve kol
hareketleri arasindaki 6zel koordinasyon normal motor kontroliin bir 6zelligidir (44-
47). Ornegin, inme hastalarinda motor kontrolde olusan problemlerin tanimlanmasi
ekstremitelerde motor iyilesmeyi arttirmak icin énemli bir yere sahiptir. Saglikli
bireyler kol uzunlugunun daha uzagindaki nesnelere uzandigi zaman govde, el ile
birlikte 6nce veya ayni anda hafifce hareket etmeye baslar. Ancak gévde yalnizca el,
kol uzunlugunun yaklasik %90’1na ulastiktan sonra yer degistirerek elin hareketine

katkida bulunmaktadir (48-50). Baz1 ¢alismalar, gévdenin ve kolun paralel olarak



hareket etmesine ragmen, kol ve govde hareketlerinin el hareketine katkisindan
sorumlu olan merkezi komutlarin sirayla uygulandigini, yani govdenin el hareketine
katkisinin koldan sonra (kol neredeyse ekstansiyona geldikten sonra) basladigini
gostermektedir (44). Normalde kol uzunlugunda denge igin govdenin yer
degistirmesine gerek yoktur, inmeli kisilerde ise denge sirasinda asir1 omuz
abduksiyonu gibi kompansasyonlar kullanilir (51, 52). Eger omuz hareketleri
(ekstansiyonu, fleksiyonu veya adduksiyonu) limitli ise, denge hareketi gévdenin yer
degistirmesi ile kompanse edilir (53-56). Hareketlerdeki kompansasyon miktari
problemin ciddiyetine gore degismektedir ve agonist/antagonist kas zayifligi ve
anormal hareket sinerjisi gibi sec¢ici hareketin agiga ¢ikmasindaki problemler ile de
iliskili olabilecegi diistiniilmektedir (57).

Govde stabilitesi, govdenin statik veya dinamik pozisyonunu siirdiirebilme
kapasitesini tanimlamak i¢in kullanilan terimdir (41). Merkezi sinir sistemi (MSS),
fonksiyonel aktivite sirasinda her bir kasin harekete katiliminin degisimiyle birlikte
karin kaslariim yani sira sirt kaslarinin da ayni anda kasilmasiyla alt ekstremitelerin
hareketi i¢in dengeli bir alt yap1 olusturur (58, 59).

DMD’de etkilenen kas gruplarinin tespit edilmesi amaciyla bilgisayarl
tomografi yontemiyle kas dokunun yag doku ile yer degistirmesinin incelendigi
calismada, DMD’li hastalarda uyluk kaslari, paraspinal kaslar, abdominal kaslar ve
pelvik kusak kaslarinin etkilendigi ve grasilis, sartorius ve baldir kaslarinda belirgin
psodohipertrofi olustugu bulunmustur (60). Bu etkilenimlerle birlikte DMD’de kaslar
proksimalden baslayarak progresif olarak zayiflamaktadir. Bu ylizden zamanla yine
proksimalden baglayarak {ist ve alt ekstremite ve govde olmak iizere viicudun tiim
segmentlerinin hareketleri etkilenir ve hastalar gittikce inaktif hale gelirler. ilerleyen
kas zayifligina artan inaktivitenin de eslik etmesiyle spinal stabilizasyon etkilenir ve
kas hastalarinin bazilarinda heniiz yilirime kaybi yasanmadan skolyoz gelisir,
hastalarin ¢ogunda artmis lumbal lordozla birlikte kifotik oturma postiirii hakimdir.
Omurgada olusan problemler govde stabilizasyonunu da etkilenmektedir (61).

Stabilizasyon egzersizleri baslangic seviyesinin egzersizleriyle baslayarak
daha ileri seviyelere dogru ilerletilebilir. Stabilizasyon egzersiz programindaki en
onemli asama fonksiyonel gelisimdir. Programin bu boliimiinii kisisellestirmek igin

kapsamli bir fonksiyonel seviye degerlendirmesi yapilmalidir. Hastalarin fonksiyonel
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kapasitesine gore oturarak, ayaktayken ya da yliriirken egzersizler verilmelidir. Gévde
egitimi, govde stabilizasyonu icin gerekli egzersiz tedavilerinde en yaygin kullanilan
yontemdir. Govde stabilizasyon egzersizleri ekstremitelerin pozisyonunun devamini

saglayan kaslar1 giiglendirirerek daha fazla stabilite sagladigi bilinmektedir (44).
2.3. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Ust Ekstremite Fonksiyonlar:

DMD'li c¢ocuklarin giderek artan sedanter yasam tarzi, ilerleyen kas
kuvvetsizligine ve fiziksel bozulmaya ikincil bir etken olarak yol agmaktadir (62).
Artan kas zayifligi, giinliik aktivitelerdeki ambulasyonu ve bagimsizligi etkiler ve
boylece bir kisir dongiliye girerek katilimin azalmasina neden olur (63, 64). Bu
nedenle, alt ekstremite egzersizleri, ambulasyonla ilgili aktivitelerde alt
ekstremitelerin 6nemi nedeniyle DMD'li ¢ocuklar i¢in fizyoterapi programlarinda
daha yaygin hale gelmektedir (65). Ayrica DMD’de alt ekstremitenin ambulasyon,
giinlik yasamdaki bagimsizlik ve katilim siireclerindeki yeri dikkate alindiginda
literatiirde yapilan bir¢ok ¢alismanin alt ekstremiteye odaklandigi goriilmektedir.

Ileri evre DMD'li hastalarda {ist ekstremite distal kas gruplari, en iyi korunan
kaslardir ve 6zellikle giinliik yasamda {ist ekstremite aktiviteleri daha 6nem kazanir
(66). Calismalar, DMD'li erigkin hastalarin limitli olan distal motor fonksiyonlar ile
hala 6nemli fonksiyonel aktivitelerini ger¢eklestirebildigini, ancak kas kuvvetindeki
minimal bir azalmayla bile bu kapasiteyi kaybetme egiliminde olduklarini géstermistir
(67, 68).

DMD’li hastalarin el fonksiyonlarint degerlendiren az sayida calisma
bulunmaktadir (66, 69, 70). Wagner ve arkadaslari tarafindan 15 yasindan biiyitk DMD
hastalarinda kavrama kuvvetinin ve lateral kavrama kuvvetinin normalin % 10'undan
az oldugunu bildirilmistir (66). Baska bir ¢alismada, hastalarin ¢ogunun kiiciik hafif
nesneleri tutamadiklart gosterilmistir (70). Ancak, ortalama yasi yaklasik 25 olan

DMD’li hastalarin, kiigiik adaptasyonlarla joystick kullanabildikleri gozlenmistir (68).
2.4. Duchenne Muskiiler Distrofi ’de Solunum Fonksiyonlar:

Solunum sistemi komplikasyonlari, DMD'li kisilerde 6nemli bir morbidite ve
mortalite nedenidir. Komplikasyonlar arasinda solunum kas yorgunlugu, mukus

tikanmasi, atelektazi, pndmoni ve solunum yetmezligi vardir. Eger tedavi edilmezse
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hastalar, solunum durmasi veya solunumun neden oldugu kardiyak aritmiler nedeniyle

6liim riski altindadir (71-73).
Ambulatuar Donem

Hastalara 5-6 yaslarinda spirometre ile uygulanan testlere baslanmalidir.
Solunum yo6netimi i¢in solunum fonksiyonunun belirli araliklarla izlenmesi kritik
oneme sahiptir. Normalde zorlayict vital kapasite (FVC), bir ¢ocuk yiirimeye
baslayincaya kadar cocugun gelisimiyle birlikte artar ve platoyu takip eden bir zirveye
ulasir ve daha sonra zamanla azalmaya baslar (74-76). FVC’de meydana gelen bu
azalma sonucu, solunum gii¢liigii agiga ¢ikmayabilir ve diizenli solunum fonksiyon
testi yapilmazsa bu gerilemenin farkina varilmayabilir. Kortikosteroid tedavisi
almayan erkek ¢ocuklarda yapilan biiyiik bir kohort ¢alismasinda, ambulasyon kaybi
yasini, ¢ocugun FVC degerinin en yiiksek oldugu yasi, ¢ocugun sahip oldugu en
yiiksek FVC degeri ve bir sonraki degerlendirmede FVC degerindeki azalama oraninin
belirleyebilecegi belirtilmistir (74). Ornegin, daha erken ambulasyon kayb1, daha geg
ambulasyon kaybiyla karsilagtirildiginda daha erken ve daha diisiik bir tepe FVC
degeri ile ve FVC degerindeki daha siddetli bir azalma ile iliskilendirildi. Ancak,
zaman icinde FVC degerindeki degisim orami bireyler arasinda biiylik Olciide
degisebildigi i¢in, her bireyin solunum fenotipini karakterize etmek igcin FVC
degerinin diizenli olarak olgiilmesi gerekmektedir. Hastalarin ve bakim verenlerin,
gelecekteki tibbi komplikasyonlara ve tedavilere hazirlanmalar1 igin DMD'nin
ambulatuar  doneminde solunum  komplikasyonlar1  hakkinda  egitilmeleri

gerekmektedir (6).
Erken Non-Ambulatuar Donem

Solunum destegine duyulan esas ihtiya¢ ambulasyon kaybmdan sonra ortaya
cikar. Non-ambule ¢ocuklarda FVC degeri, maksimum inspiratuar ve ekspiratuar
basing degerleri (MIP, MEP), PEF (peak expiratory flow) ve oksijen satiirasyonu
(SpO2) en az 6 ayda bir dlgiilmelidir. Vital kapasiteleri azaldikga, DMD'li hastalarin
akciger hacmi azalir ve sert, kompliyans yetenegi olmayan gogiis kafesi gelisir. FVC
degeri %60 veya daha az oldugunda akciger kompliyansini korumak igin, manuel

ventilasyon veya mekanik insufflation— exsufflation cihazi giinde bir veya iki kez
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kullanilir (77-79). Erken non-ambulatuar donemde, DMD'li baz1 ¢ocuklarin skolyoz
ameliyat1 olmasi onerilir (80). Konuyla ilgili yaymlanan kilavuzlar, preoperatif egitim
endikasyonlar1 dahil olmak iizere, ameliyat gegiren hastalarin solunum yonetiminde
yardimli  Oksiirik cihazlarmin  ve non-invaziv ventilatorlerin - kullanildigini
sOylemektedir (81). Biligsel engeli olan ve solunum fonksiyon testini giivenilir bir

sekilde yapamayan hastalar i¢in preoperatif polisomnografi yardimei olabilmektedir

(6).
Ge¢ Non-Ambulatuar Donem

Non-ambulatuar evredeyken, DMD'li bireylerin oksiirme kuvvetleri zayiftir,
bu durumda atelektazi, pnomoni ve 6zellikle solunum yolu enfeksiyonlariyla birlikte
solunum yetmezligi meydana gelebilir. FVC degeri %50'nin altina diistiigiinde, PEF
degeri 270L/dakikadan az oldugunda veya maksimum ekspiratuar basing degeri 60 cm
H2O'dan az oldugunda tedavide manuel ve mekanik oksiirme destegi kullanilir (82-
84).

DMD’li hastalarin yasam siiresini uzatmak i¢i mekanik ventilasyona ihtiyaci
vardir (85-88). Hastalarda apneyi 6nlemek icin Vventilasyon cihazlartyla solunum
desteklenmelidir. Solunum fonksiyonunun seviyesine bakilmaksizin, hipoventilasyon
veya yorgunluk, dispne, sabah veya siirekli bas agrilari, sik gece uyanmalari veya zor
uyanmak, asir1 uyusukluk, konsantre olmakta zorluk, dispne ve tasikardi ile uyanma
ve sik sik kabus gorme gibi uykuda solunum bozuklugu belirtileri mekanik ventilasyon
endikasyonlaridir. Bununla birlikte, bazi bireyler hipovantilasyonun varligina ragmen
semptomsuz kalmaktadir. Bu nedenle hastanin FVC'si %50'in altina diistiigiinde veya
maksimum inspiratuar basing degeri 60 cm H>O'dan az oldugunda mekanik
ventilasyon kullanim1 baslatilmalidir (89).

DMD'de hipoksemi genellikle hipoventilasyon, atelektazi veya pnomoniye
baghidir. Bu nedenle, oksijen tedavisi tek basma kullanilmamalidir. Mekanik
ventilasyon ve yardimli 6ksiirme ile birlikte, 6zellikle kan CO2 seviyeleri izlendiginde
oksijen tedavisi glivenlidir. Azalan solunum fonksiyonlarinda, hastalar uyku sirasinda
mekanik ventilasyon kullanmasina ragmen, dispne, yorgunluk ve konsantre olmada
zorluk gibi hipoventilasyon semptomlari gelisebilir; d6zellikle ¢cok diisiik FVC degerine
sahip olanlar (bir galismada <680 mL) (90) risk altindadir (6).
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Yeni yaklasimlarda daha geng yasta tedaviye baslamasi gerektigi
diistiniilmektedir (6). Bu yaklasimla sag kalim siiresinin artmasiyla ve DMD’de
hastalig1 dogas1 geregi ilerleyici oldugu i¢in hastalarin daha fazla yardima ihtiyag

duymasina neden olacaktir (67).
2.5. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Degerlendirme
2.5.1. Fizyoterapi Degerlendirmeleri

DMD’de yapilan fizyoterapi degerlendirmeleri pasif normal eklem hareketini,
kas esnekligini, postiirii ve viicut diizglinliigiinii, kuvveti, fonksiyonu, yasam kalitesini

ve glinliik yasam aktivitelerini icermektedir.
2.5.2. DMD’ye Ozel Degerlendirmeler

North Star Ambulasyon Degerlendirmesi (NSAD) ve zamanli fonksiyon
testleri, ambulatuar déonemde fonksiyonun temel klinik degerlendirmeleridir. NSAD
ve zamanli fonksiyon testleri, yiiksek gegerlilik ve giivenilirlige sahip olmalarinin yani
sira, zaman i¢inde tekrarlanan testlerle, hastanin klinik seyrinin izlenmesinde ve yeni
ortaya ¢ikan tedavilerin degerlendirilmesinde 6nemli bir yeri olan fonksiyonel motor
degisikliklere iligkin minimum klinik farkliliklar ve hastaligin gidisatinin
Ongoriilebilirligi arasinda korelasyona sahiptir.

Klinikte hastanin fonksiyonel degisiminin Ongoriisii, kontraktiir gibi kas-
iskelet sistemi problemleri nedeniyle efor gerektiren degerlendirmelerdeki
limitasyonlara, ve genetige bagl olarak diigiiniilmelidir. Potansiyel olarak yaklasan
degisimleri ongoren testler, gerekli miidahaleleri ve gelecekteki ekipman ihtiyaglari
gibi proaktif bakimi ydnlendirmek icin kullanilabilir. Ornegin 7 yasindan énce, 6
dakika yiirtime testi ve zamanl fonksiyonel testlerin sonuglar1 iyilesebilir. Ancak 7
yasindan sonra, 6 dakika yiiriime testinin sonucu 325 metreden az, ayaga kalkmak 30
saniyeden daha uzun, 4 merdiveni ¢ikmak 8 saniyeden fazla, 10 metre yiiriime 10-12
saniyeden fazla, NSAD 34 puan (en diisiikk puan 9) ya da altinda olmasi sonraki 12 ay
boyunca daha fazla fonksiyonel diisiisle iliskilendirilmistir. Fonksiyonel
degerlendirme giinliik yasam aktivitelerinin degerlendirilmesini uyarlanabilir ekipman

ya da yardimci teknolojiye olan ihtiyaci igerir.
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NSAD, 6 dakika yiirtime testi, siireli performans testleri, Brooke fonksiyonel
siiflandirmast DMD’de ambule donemde temel degerlendirmelerdir ve her 6 ayda bir
yapilmas1 6nerilmektedir.

Non-ambulatuar dénemde ise; 1-2 yillik degisimlere duyarli Brooke Ust
Ekstremite Fonksiyonel Skalasi, Egen Klasifikasyon Siniflamasi, dirsek fleksiyon ve
kavrama kuvveti testleriyle birlikte Ust Ekstremite Fonksiyon Degerlendirmesi (PUL
testi) kullanilmaktadir (17).

DMD'de progresif solunum kasi problemleri, hastalardaki inspirasyon ve
ekspirasyonu sinirlayarak FVC'nin azalmasina ve restriktif solunum paterninin
olusmasma neden olmaktadir (91). Bu yiizden pulmoner degerlendirme yapilmasi
gerekir. Pulmoner degerlendirme i¢in; ambulatuar donemde hastanin yilda bir kez
FVC degeri olgiilmelidir.

PEF, maksimum ekspirasyon sirasinda iiretilen maksimum debinin bir
Ol¢iimiidiir. Genellikle astimli hastalarin solunum yolu tikanikligini 6lgmek igin
kullanilsa da ekspiratuar kas kuvvetini de degerlendirdigi i¢in DMD’de hastaligin
progresyonunun 6l¢iilmesinde de kullanilabilmektedir (92).

Non-ambulatuar donemde ise yilda iki kez FVC, MIP/MEP, PCF (tepe 0ksiirtik
akimi1), SpO. (kandaki oksijen saturasyonu), petCO. (karbondioksit kismi
basinc1)/ptcCOz (karbondioksit transkiitan kismi basinci) degerleri 6l¢iilmelidir. Hem
ambulatuar hem de non-ambulatuar donemde obstriiktif uyku apnesi veya uykuda
solunum bozuklugu belirti ve semptomlar1 i¢in kapnografi (solunum gazlarindaki
konsantrasyon veya kismi karbondioksit basincinin izlenmesidir) ile uyku ¢alismasi
yapilabilmektedir.

Kardiyovaskiiler degerlendirme i¢in; kardiyak tibbi oykii alinir, fiziksel
inceleme, elektrokardiyogram ve non-invaziv gorintileme yapilir. Eger hasta

semptomatikse kardiyolojik degerlendirmenin sikligini arttirilmalidir (6).
2.6. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Tedavi
2.6.1. Steroid (Glukokortikoid) Tedavileri

1970'lerin  basindan beri, DMD'li hastalarin motor fonksiyonlarinda
glukokortikoidlerin yararlarini gosteren birkag ¢alisma yayinlanmasina ragmen (93),

en iyi terapatik etkiye iliskin bazi1 konular tartismalidir.
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Yapilan ¢alismalarda glukokortikoid tedavisi motor fonksiyonda gelismeler
gostermistir, bagimsiz ambulasyon siiresinin uzamasini saglar, kor stabilizasyonu ve
iist ekstremite fonksiyonlar1 daha iyi seyreder, omurga deformitelerinin 6nler ve alt
ekstremite drformasyonlarini geciktirir. Ayrica glukokortikoid kullaniminin, 6zellikle
solunum fonksiyonunun korunmasi, kardiyomiyopatinin dnlenmesi, yasam kalitesi
parametrelerinin iyilestirilmesi ve daha uzun yasam siiresi gibi katkilari
bulunmaktadir.

Glukokortikoid tedavisi, 2-5 yas grubundaki DMD'li ¢ocuklar i¢in, tercihen
motor problemlerin plato asamasinda ya da motor fonksiyonlarin azaldigi donemde ve
fonksiyonel durumu ne olursa olsun 5 yasin tizerindeki tiim ¢ocuklar igin
onerilmektedir. DMD'li hastalar ciddi yan etkiler goriilmedigi siirece glukokortikoid
tedavisi almalidir. Baz1 kaynaklar glukokortikoid tedavisinin hastanin yasami boyunca
stirdiiriilmesi gerektigini savunur. Diizenli klinik degerlendirmeler sirasinda yan
etkiler uygun sekilde degerlendirilmelidir.

Non-ambule DMD’li bireyler bazi c¢alismalar glukokortikoid tedavisinin
devamini Onermektedir. Bu hastalar igin glukokortikoid tedavisinin amaci kalp,
solunum ve iist ekstremite fonksiyonlarini miimkiin oldugu kadar korumaktir (94).

Steroid tedavisinin dezavantajlari ise; kemik kirilganlhigini arttirarak vertebral
kirtklara neden olabilir (1), yasam kalitesini azaltabilir, ergenligi geciktirebilir,
metabolik bozukluklara sebep olarak kilo alimina neden olabilir, davramis ve

duygudurum tizerinden negatif etkilere sebep olabilir (95).
2.6.2. Exon-Atlama Yaklasimlar:

DMD ve BMD arasindaki genetik fark, delesyonun niteliginin hastaligin
siddetini belirledigini gostermistir. Bu durum, DMD fenotipindeki mutasyonun daha
az siddetli BMD fenotipiyle degistirebilecegini ortaya koymustur. Bu yaklagimla, bir
genin kodu mRNA ile 6nceden yollanarak antisens oligo-niikleotitleri adi verilen
sentetik niikleik asit analoglar1 kullanilarak onarilir. Eteplirsen, ekson 50'de sona eren
ve 52. eksonda baslayan delesyonlari olan DMD hastalari i¢in faydalidir. Bu, delesyon
mutasyonlu DMD hastalarinin yaklasik % 20.5'ini veya tiim DMD hastalarinin
%14'inii kapsar. Bu, tek ekson atlamanin uygulandigi en biiyiik hasta grubudur ve

ekson 51'i uygun bir terapatik hedef haline getirmektedir (96).
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2.6.3. Nonsense Mutasyon Yaklasimlari

Ataluren, distrofin proteini tiretmek i¢in nonsense bir mutasyonun onarimini
saglamaya galisan kii¢iik molekiillii bir bilesiktir. Bu molekiil ribozoma etki ederek,
hastaligin erken donemindeki hastalardaki nonsense mutasyonun kodunun okunmasini
saglamak amaciyla gelistirilmistir. Bu sekilde daha az seviyede olsa da fonksiyonel

protein iiretilmesini saglamaktadir (97).
2.6.4. Utrofin Modiilatorleri

Utrofin, distrofin proteinin otozomal olarak ~ %80 es degeridir ve
néromuskiiler kavsakta ve kas-tendon bileskesinde yer alir. Utrofin tedavisinde amag,
distrofinin yerini utrofinin almasidir. Dogumdan 6nce utrofin fetal kaslarda yaygindir,
gestasyon sonunda utrofin miktar1 azalirken distrofin miktar1 artmaktadir.
Calismalarda DMD’de utrofinin ekspresyonunun arttig1 ancak semptomlarda iyilesme

olmadig1 gosterilmistir (98).
2.6.5. Duchenne Muskiiler Distrofi *de Fizyoterapi Yaklasimlar:

DMD’nin tedavisi 6nemli gelismelerle giincellenmektedir. Oncelikle,
multidisipliner bakim ile, DMD'li hastalarin sag kalim siireleri artmaktadir. Sag kalim
siiresinin artistyla daha 6ngdriilii tanisal ve tedavi edici stratejiler ortaya ¢ikmaktadir.
Onlenebilir erken teshis ydntemleri ve Ongoriilebilir ve potansiyel olarak
degistirilebilen hastalik komplikasyonlarinin tedavisi daha uzun sag kalim
beklentisine eslik eder ve hastalarin yasam kalitesi ve psikososyal yonetimi iizerinde
onemli etkilere sahiptir. Bu gelismeler, mevcut tedavilerle artan deneyim ve DMD igin
yeni genetik ve molekiiler tedavilerin ortaya ¢ikmasi igin gereklidir. Ozellikle
glukokortikoidlerin etkinligi, yan etkileri ve sinirlamalari hakkinda Klinikte yeni
bilgiler edinilmistir. Ortaya ¢ikan tedavileri degerlendirmek i¢in anlamli ve giivenilir
biyobelirteclerin ve sonug degerlendirmelerinin belirlenmesi gereklidir (17).

DMD i¢in kesin bir tedavi yontemi yoktur, kortikosteroid ve destekleyici
tedavilerle bu hastalarda yasam beklentisi artmaktadir (85). DMD tedavisindeki asil
amag, ambulasyonu miimkiin oldugu kadar uzun siire korumak ve eklem kontraktiirleri

ve skolyoz gibi komplikasyonlari 6nceden tahmin ederek yonetmektir (99).
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DMD’nin bakim1 genellikle sekiz baslik altinda toplanmaigtir:

(1) tani,

(2) néromiiskiiler tedavi,

(3) rehabilitasyon yonetimi,

(4) gastrointestinal sistem ve beslenme yonetimi,

(5) solunum yonetimi,

(6) kardiyak yonetim,

(' 7) ortopedik ve cerrahi tedavi ve

(8) psikososyal yonetim.

Ug konu ise son yillarda giindeme getirilmektedir:

(9) birincil bakim ve acil durum yonetimi,

(10) endokrin yonetimi (biiylime, ergenlik, adrenal yetmezlik ve kemik sagligi
dahil) ve (11) yasam boyu gerekli bakim degisiklikleri (17).

Ambule ¢ocuklarda, eklemlerde kontraktiiri onlemek i¢in ayak bilegi, diz ve
kal¢ada giinliik olarak aktif, aktif yardimli veya pasif normal eklem hareket agiklig
egzersizleri ¢aligtirlmalidir. Orta derecede aktif egzersiz, 6zellikle hidroterapi veya
yiizme gibi egzersizler tavsiye edilir. Gece ayak bilegi ayagi ortezleri (AFO), normal
dorsifleksiyon derecesinde bir azalma oldugunda hastaya onerilmelidir. Yiirimeye
miisaade emedigi i¢in giindiiz AFO'lar1, ¢ocuklara 6nerilmemektedir. Non-ambule
cocuklarda, hem alt hem de iist ekstremitede diizenli pasif veya aktif yardimli germe
egzersizleri gereklidir. Gece ve gilindiiz AFO'lari, agrili kontraktiirleri ve ayak
deformitesini onlemek i¢in hastaya onerilmelidir. Cerrahi miidahale sadece agr1 gibi
spesifik semptomlar1 hafifletmek i¢in Onerilmektedir, deformiteleri diizeltmek icin
cerrahi prosediir etkisizdir. Skolyoz genellikle yiirlime yetenegi kaybindan sonra
ortaya g¢ikar, hizli progresyon gosterir ve solunum fonksiyonu, beslenme ve oturma
tizerinde olumsuz etkiye sahiptir. KAFO (diz ayak bilegi ortezleri) kullanimi ile
birlikte giinliik steroid tedavisinin skolyoz riskini azalttigi gosterilmistir. Ameliyat
genellikle skolyozun Cobb agis1 20-40° arasinda oldugunda ve hastanin akciger
fonksiyonlar: iyiyken ve anestezinin kardiyomiyopatiyi etkilemeyecegi durumlarda
planlanir (99).

Giiniimiizde, DMD'li ¢ocuklarin sagkalim siireleri yakasik 30 y1l olarak tahmin

edilmektedir (85, 100), bu da DMD'li erkeklerin yasamlarinin biiyiik bir boliimiinde
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fonksiyonel smirlamalara ugradigi anlamma gelmektedir. Alt ekstremitelerdeki
fonksiyonel limitasyonlar tekerlekli sandalye ile kompanse edilebilmektedir ancak iist
ekstremiteler i¢in boyle bir sans yoktur. Giinliik yasamdaki bagimsizligin devam
edebilmesi igin st ekstremite fonksiyonlari 6nemlidir (101).

Sedanter yasami engellemek icin hastalara fizyoterapistler tarafindan egzersiz
programui verilir. Ancak, egzersizin kas dejenerasyonu iizerindeki etkileri tam olarak
bilinmemesine ragmen distrofilerde egzersiz, kaslarin yapisal kirilganligina, metabolik
anormalliklere, egzersiz sirasindaki iskemiye neden olan nitrik oksit anormalliklerine
ve diisiikk egzersiz kapasitesine bagli olarak hastaya zarar verebilir. Eksentrik kas
aktivitesi ya da egzersizinden ve yiiksek direncli egzersizden kaginilmalidir. Ozellikle
hastaligin erken doneminde asir1 zorlanmalardan kaginarak, yeterli derecede
dinlenmeye miisaade eden submaksimal aerobik egzersiz veya aktivite 6nerilmistir.
Yizme egzersizi, hastaligin ambulatuar asamasmdan itibaren tavsiye edilir ve
yetiskinlik donemine kadar devam edilebilir (14). Bisiklete binme submaksimal
aerobik egzersiz olarak Onerilmistir (102, 103), ayarlanabilir cihazlarla yardiml
bisiklete binme ve robotik yardimli hareket yetiskinlik doneminde de kullanilabilir.
Giuivenli fiziksel aktivite, uygun adaptif ekipman ve yardimci teknoloji ile
desteklenebilir. Agr1 hastaligin her doéneminde degerlendirilmelidir (14). Agr
durumunda yapilacak miidahaleler postiiral diizeltme, ortez kullanimi, splintleme,
tekerlekli sandalye ve yatagin pozisyon degisikligi, bas1 yaralarini 6nleme, bagimsiz
agirlik aktarimi gibi 6zelliklerinin olmasi ve farmakolojik yaklasimlar da dahil olmak
lizere kapsamli bir takim ydnetimini gerektirir. Ozellikle glukokortikoid tedavisi alan

bireylerin sirt agrisi, vertebral kiriklar i¢in detayli bir sekilde degerlendirmelidir (17).
2.6.6. DMD’de Egzersiz Yaklasimlari

Egzersiz; tiirti, yogunlugu, siiresi ve sikliginin yapilandirilmasiyla kisiye 6zgii
receteyle olusturulan bir fiziksel aktivitedir. Hasta igin egzersiz regetesinin
parametrelerinin giivenli olmasinin yani sira kas aktivasyon ¢esidinin de giivenli
olarak tanimlanmasi gereklidir (63).

DMD’de klinikte egzersiz egitimi ve kasilmaya bagli olusabilecek kas
yaralanmasi en biiyiik endise nedenidir. Ozellikle aktiviteden sonra olusan kas agrist,

DMD'li erkek ¢ocuklarda belirgin bir sikayettir (104).
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DMD'de yapilan eski c¢alismalarda, submaksimal egzersizin, Ozellikle
hastaligin erken doneminde yararli olabilecegini gostermistir (105, 106).

DMD hastaligimmin dogal siireci, egzersizin ne zaman ve nasil yararl
olabilecegini anlamamizi1 saglamaktadir. Kas zayifligi diizenli olarak ilerler, ancak
hastalik seyri boyunca bu ilerleme orani degisken olabilir. Kantitatif kuvvet testi ile 6
yagindan itibaren ¢ocuklarda % 40-50'den fazla gii¢ kayb1 oldugu (107, 108), manuel
kas testi ile de 5-13 yas arasindaki DMD’li ¢ocuklarda, lineer bir sekilde gii¢ kaybiyla
hastaligin ilerledigi gosterilmistir (109).

DMD'deki egzersiz regetelerinin ¢ok sayida konuyu dikkate almasi gerekir.
Kalca ekstansorleri, diz ekstansorleri ve alt ekstremitelerdeki ayak bilegi
dorsifleksorleri gibi eksentrik kasilmayi gergeklestiren kas gruplari, en biiyiik mekanik
yiiklere maruz kalirlar (110). Bu, alt ekstremite giigslizliigliniin iist ekstremitelerde
kuvvet kaybinin 6niine gegmesinin ana nedeni olarak one siirtilmiislerdir ve Edwards
ve arkadaslari, yiirliylis sirasinda rutin eksentrik kasilmalarin, tipik olarak
miyopatilerde goriilen zayiflik paterni kaynagi oldugunu one siirdiiler (111, 112).

DMD'li erkek cocuklarinda kas fonksiyonunda meydana gelen ilerleyici
zay1flik ve kayip, kardiyorespiratuvar komorbidite ve ilerleyici eklem kontraktiirleri
ve deformiteleri nedeniyle yasla birlikte sedanterlik de artmaktadir. Primer kas
patolojisi, kasilma kaynakli yaralanma ve sekonder kullanmama atrofisi kas kuvvetini
olumsuz yonde etkiler ve artan yag kiitlesi, fonksiyonel kayiplara ve asir1 kilo alan
bireylerde ve hareket etmede zorluklara neden olarak fonksiyonun azalmasina sebep
olabilir (63).

DMD’de skolyoza yonelik bir¢ok calisma olmakla birlikte (113) govde
kontroliiniin ithmal edilen bir konu oldugu ve DMD’de gdvde kuvvetlendirilmesi ve
etkileri konularinda literatiirde sinirli sayida ¢alismanin oldugu gozlenmektedir. Bu
diisiinceden hareketle calismamiz Duchenne Muskiiler Distrofi’de gévde egitiminin

ist ekstremite ve solunum fonksiyonlarina etkisini arastirmak amaciyla planlanmaistir.
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3. BIREYLER VE YONTEM
3.1. Bireyler

Calismamiza, Saglik Bilimleri Universitesi, Antalya Egitim ve Arastirma
Hastanesi Noromuskiiler Hastaliklar Merkezi’ne bagvuran, genetik tanilamasi
yapilarak DMD tanis1 almis, hastalar dahil edildi.

Calismaya yaslar1 5-16 arasinda degisen 26 hasta dahil edildi. Hastalarin
‘Random Allocation’ adli program yardimiyla randomizasyonu saglanarak, ¢alisma ve
kontrol grubu olmak iizere 2 gruba ayrildi.

Calismaya alinacak birey sayisi istatistiksel giic analizi G*Power (3.1.9.2)
kullanilarak yapildi. Orneklem biiyiikliigiiniin hesaplanmasinda iki bagimli degisken
analizi yapilacag: varsayild: (114). Iki grup icin, iki bagiml degisken kullanilarak
a=0,05 ve p=0,20 varsayimlariyla ilk 6rneklem biiytikliigii 10 kisi olarak hesaplandi
(115). Caligmanin giicliniin en az %80 olabilmesi i¢in drneklem biiylikliigii analizi
yapild1 ve her bir grupta 10’ar hasta olmak iizere toplam 20 hasta alinmas1 gerektigi
belirlendi.

Calismanin 8 haftalik miidahale calismasi olmasi ve bu siire igerisinde
hastalarin farkli nedenlerle arastirmadan ayrilarak %30’luk kayip olusturabilecegi gz
oniinde bulundurularak ¢alisma grubunda 13, kontrol grubunda 13 olmak tizere toplam
26 hasta ¢alismamiza dahil edildi.

Calismanin gercgeklestirilebilmesi igin gerekli etik kurul izni Saglik Bilimleri
Universitesi Antalya Egitim Arastirma Hastanesi Klinik Arastirmalar Etik Kurul
Bagkanligi’'ndan 5/14 karar numarasi ile 08.03.2018 tarihinde alind1.

Calismaya,

- Duchenne Muskiiler Distrofi tanist alan,

- Fizyoterapistin uygulamalarima koopere olabilen,

- Son 6 ay i¢erisinde herhangi bir yaralanma ve ndrolojik ya da ortopedik cerrahi
gecirmemis olan,

- Egzersiz yapmaya engel teskil edebilecek baska herhangi bir sistemik yada
ortopedik/nodrolojik rahatsizligi bulunmayan,

- Yaglar1 5-16 arasinda degisen, hastalar dahil edildi.

Dahil edilme kriterlerine uyan hastalardan ve ailelerinden yazili onam alindu.
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Yukaridaki kriterleri saglamayan, degerlendirme ve egzersiz sirasinda verilen
komutlar1 yerine getirmekte zorlanan, mental problemleri olan ve kooperasyonu

yetersiz ¢ocuklar ¢alismaya dahil edilmedi.
3.2. Yontem
Calismada asagidaki degerlendirme yontemleri kullanild,
3.2.1. Demografik Bilgiler

Hastalarin yas, boy, viicut agirligi, dominant el, egitim durumu, 6zgecmis
(hastaligin siiresi, semptomlar, tedavi ge¢misi, ila¢ kullanimi, geg¢irdigi hastaliklar,
tanis1 konulmus kronik hastaliklar), cihaz kullanimi (ne kadar zamandir kullandig1) ve

ilag kullanimi kaydedildi.
3.2.2. Fonksiyonel Seviye Degerlendirmesi

Calismamizda hastalarm fonksiyonel seviyeleri Brooke Ust Ekstremite
Fonksiyonel Siiflandirmasi'na gére gruplandirildi.

Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi

1= Kollar yandayken harekete baslar ve ellerini basinin lizerinde tam olarak
birlestirebilir

2= Ancak dirseklerini fleksiyona getirerek kollarini baginin lizerine getirebilir
veya yardimei kaslarini kullanir

3= Ellerini bagmin iizerine kaldiramaz, fakat bardagi agzina goétiirebilir
(gerekirse iki elini birden kullanir)

4= Ellerini agzina kadar kaldirabilir, fakat bir bardak suyu agzina gotliremez

5= Ellerini agzina kadar kaldiramaz, fakat kalem tutmak i¢in veya masadan
bozuk para almak i¢in ellerini kullanabilir

6= Ellerini agzina kadar kaldiramaz ve ellerini fonksiyonel kullanamaz (116).
3.2.3. Govde Kontrolii Degerlendirmesi

Calismamizda c¢ocuklarin gévde kontrolii Heyrman ve ark. lari, tarafindan
gelistirilen Gévde Kontrol Olgiim Skalas1 (GKOS) ile degerlendirildi. Bu skala, statik

oturma dengesi, oturma postiiriinde iist ve alt ekstremitenin sabit oldugu ve ekstremite
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hareketleri sirasindaki statik gdvde kontroliinii inceler. Dinamik oturus kontrolii;
selektif motor kontrol ve dinamik denge olarak ikiye ayrilir. Dinamik oturus
dengesinin selektif hareket kontrolii, li¢ diizlemdeki (fleksiyon, ekstansiyon, lateral
fleksiyon ve rotasyon) destek kaynagi gévdenin belirli hareketlerini degerlendiren bir
skaladir (117).

3.2.4. Kas Kuvveti Degerlendirmesi

Calismamizda boyun ve govde kaslarinin kuvveti MicroFET 2 Manuel Muscle
Tester manuel kas 6l¢iim cihazi kullanilarak degerlendirildi.

Degerlendirilen kas gruplart;

-Govde fleksorleri

-Govde ekstansorleri

- Boyun fleksorleri

- Boyun ekstansorleri

Degerlendirme sirasinda uygulanan testler kas degeri; 3,4 veya 5 degerine
sahip oldugu durumlarda graviteye karsi, 3’lin altinda bir degere sahip oldugu
durumlarda ise gravitenin elimine edildigi pozisyonlarda Dr. Robert W. Lovett
tarafindan gelistirilen 6l¢iim prensiplerine gore uygulandi (118). Kas kuvvetinin
degeri, yaklasik 5 saniye siireli izometrik kasilmanin 3 kez tekrarlanmasiyla dl¢iildii.

3 tekrarli sonuglardan elde edilen en yiiksek deger analizde kullanildi (119).
3.2.5. Ust Ekstremite Performans Degerlendirmesi

Ekstremite Performanst The Performance of Upper Limb (PUL) skalasi ile
degerlendirildi (120). PUL, iist ekstremite fonksiyonlarini alt (el-el bilegi), orta
(dirsek) ve yiiksek (omuz) seviyelerinde degerlendiren, biri genel iist ekstremite
seviyesi hakkinda bilgi veren madde olmak iizere toplamda 22 maddeden
olugmaktadir. Baslangic maddesinden diisiik puan alan hastalara yiliksek seviye
degerlendirmesi  yapilmadan orta seviye degerlendirmeleri yapilmaktadir.
Performansa gore 0-1 ile 0-6 arasinda degisen skor segenekleri bulunmaktadir. Her
seviye ayr1 degerlendirilmekle birlikte, list seviyeden en fazla 16, orta seviyeden 34 ve

alt seviyeden 24 puan alinabilmekte ve toplamda 0-74 arasinda puanlanmaktadir (121).
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Sekil 3.1. Ust ekstremite degerlendirmesi (PUL)

3.2.6. Solunum Degerlendirmesi

Calismamizda g¢ocuklarin solunum fonksiyonlar1 Solunum Fonksiyon Testi
(SFT) ile degerlendirildi. Cocuklarin SFT prosediiriine koopere olabilmeleri i¢in en az
Syasinda olmalari gerekmektedir. Bazi spirometre cihazlar1 hastanin sonuglarini
otomatik olarak hesaplamaktadir (122). Calismamizda cocuklarin
degerlendirilmesinde kullandigimiz Cosmed Pony FX marka spirometre cihazi da yas,
boy, viicut agirlig1 ve etnik kdken bilgisi doldurulduktan sonra hastanin sahip olmasi
gereken normal solunum degerlerini kendisi hesapladi.

(Calismaya alinan ¢ocuklarin maksimal ekspirasyon kuvveti (PEF), zorlu vital
kapasitesi (FVC) ve birinci saniyedeki zorlu ekspirasyon hacmi (FEV1) degerleri
spirometre ile 6l¢iildii (91). Ol¢iim sirasinda hastadan derin bir inspirasyonun ardindan
zorlu ve hizli bir ekspirasyonla iifleyebilecegi son noktaya kadar nefes vermesi
istenerek test uygulandi ve test 3 kez tekrarlanarak en yiliksek degerler kaydedildi
(123). [Istatistiksel degerlendirmede solunum parametrelerinin yiizde degerleri

kullanildi.
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Sekil 3.2. Spirometre ile solunum degerlendirmesi

3.3. Cahisma Protokolii

Kontrol grubundaki hastalara yukaridaki degerlendirmeler yapildi ve
cocuklara ve ailelerine rutin ev programindaki egzersizler (¢ocuklarin her birinin kendi
fonksiyonel seviyesine ve kas kuvvetine uygun pasif, aktif yardiml, aktif egzersizler)
ogretildi. Cocuklardan bu egzersizleri 8 hafta boyunca, her giin, giinde iki kez,
ortalama 45 dakikay1 gegmemek kosuluyla, her egzersizi yorgunluk durumuna gore 5-
10 tekrar olacak sekilde yapmalar istendi. Cocuklarin fonksiyonel durumlarinin
egzersizin yapilmasina engel oldugu durumlarda egzersiz ¢gocugun ailesi tarafindan
uyguland.

(Calismada uygulanan ev programi;

1- Germe egzersizleri

2- Kuvvetlendirme egzersizleri (aktif ya da aktif yardimli)

- Ust ekstremite

- Alt ekstremite

- Abdominal kaslar
- Sirt kaslar

Calisma grubunda da, kontrol grubundaki gibi egzersiz o6ncesi
degerlendirmeleri yapilan hastalara ve ailelerine rutin ev programindaki egzersizler
(cocuklarin her birinin kendi fonksiyonel seviyesine ve kas kuvvetine uygun pasif,
aktif yardimh, aktif egzersizler) ogretildi. Cocuklardan bu egzersizleri 8 hafta
boyunca, her giin, giinde iki kez, ortalama 45 dakikay1 gegmemek kosuluyla, her
egzersizi yorgunluk durumuna gore 5-10 tekrar olacak sekilde yapmalari istendi.

Cocuklarin fonksiyonel durumlarinin egzersizin yapilmasina engel oldugu durumlarda
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egzersiz ¢ocugun ailesi tarafindan uygulandi. Rutinde ev programi ile takip edilen bu

hastalar ev programlarina ek olarak 8 hafta boyunca, haftanin 2 giinii, giinde 45 dakika

stiren govde egzersiz programina dahil edildi. Bu egzersiz programina 6zellikle gévde

rehabilitasyonuna yonelik egzersizler eklendi ve egzersiz siiresinin her iki grupta da

esitliginin bozulmamasi igin fizyoterapist tarafindan uygulanan egzersiz programi giin

icinde rutinde uygulanan bir ev programinin yerine gegti. Egzersiz programindaki

govde egzersizleri hastanin fonksiyonelligini ve yapabildigi seviyede aktif katilimini

temel alarak hastaya 6zel olarak uyarlandi.

Calismada fizyoterapist tarafindan uygulanan tedavi programi;

1- Germe egzersizleri

2- Stabilizasyon egzersizleri (aktif ya da aktif yardimli)

Govdenin sabit pozisyonunda iist ekstremite hareketleri,
Ozellikle alt gévdenin stabil pozisyonunda alt ve iist ekstremite

hareketleri

3- Govde egzersizleri (aktif ya da aktif yardimli)

Govde mobilizasyonuna yonelik uygulamalar (oturma ve yatis
pozisyonlarinda),

Fleksiyon-ekstansiyonu,

Lateral fleksiyonu,

Omuzun farkli elevasyon seviyeleri ve farkli yonlerde

uzanmalardan olustu (8, 124, 125).

Hastaya uygulanacak govde egzersizleri Yyukardaki egzersiz ornekleri

arasindan hastanin yapabilirlik durumuna gore, ayn1 egzersizin hastanin yapabilecegi

sekilde degistirilmesiyle uygulandi.
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Sekil 3.3. Govde egzersiz ornekleri

Ayrica her iki grupta uygun postiir ve viicut diizglinliigii kunularinda hastalara
ve ailelerine bilgilendirme yapilarak ev ve okuldaki oturma pozisyonlarina yonelik
pratik uygulamalarla (kama uygulamasi, yastik destekleri vb.) dnerilerde bulunuldu.

Kontrol grubunda 8 haftalik ev programinin, egzersiz grubunda ise 8 haftalik

ev programina ek govde egitiminin ardindan tedavi oncesi yapilan degerlendirmeler
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tekrar edildi ve tedavi dncesinde ve sonrasinda elde edilen degerlendirme sonuglari

karsilastirildi.
3.4. Istatistiksel Analiz

[statistiksel analiz icin Windows tabanli SPSS 23 (Statistical Package fort he
Social Sciences) analiz programi kullanildi. Verilen normal dagilima uygunlugu
Shapiro-Wilk Testiyle incelendi. Calisma dncesinde, ¢alisma ve kontrol grubundaki
cocuklarda degerlendirilen parametre degerlerinin aralarinda fark olup olmadigim
tespit etmek icin Mann Whitney U testi kullanildi. Verilerin istatistiksel analizinde her
bir grupta, ¢alismada degerlendirilen parametrelere egzersizin etkisini arastirmak igin
baslangi¢ ve sekizinci hafta ortalamalar1 karsilastirildi. Grup iginde, parametrelerin
baslangic ve sekizinci haftadaki degerlendirmelerindeki farki ortaya koymak igin
normal dagilim gostermeyen, siirekli degiskenlerden olusan bagiml veri gruplarinda
Wilcoxon testi kullanildi. Her bir degerlendirme parametresindeki degisim agisindan
gruplar arasinda fark olup olmadigi, ordinal veya normal dagilim gdstermeyen,
bagimsiz veri gruplari ise Mann Whitney U testi ile karsilastirildi (126).

Iki grupta baslangig ve egzersiz sonrasi degerlendirilen parametrelerdeki klinik
olarak anlaml farklar1 ortaya koymak i¢in etki biiyiikliigii hesaplandi. Hesaplamada
Cohen-d katsayis1 0,5 (orta etki) esas alindi (d=0,2 kiigiik etki; d=0,5 orta etki; d=0,8
biiyiik etki; d>1 ¢ok biiyiik etki) (127).
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4. BULGULAR
4.1. Bireylere iliskin Bulgular

Calismamizda, rutin egzersiz programi uygulanan ve bu programa ilaveten 8
haftalik govde egzersiz programina katilan ¢alisma grubu toplam 13 DMD’li gocuktan
olustu. Kontrol grubunda ise rutin egzersiz programiyla takip edilen toplam 13 DMD’li
cocuk yer aldi. Calisma ve kontrol grubundaki ¢ocuklarin yas, boy, viicut agirligi ve
viicut kiitle indeksleri arasinda fark yoktu. Calismamiza dahil edilen, 13 ¢aligma ve 13
kontrol hastasi olmak iizere toplam 26 DMD’li hastanin demografik ve fiziksel
ozelliklerine ait bulgular Tablo 4.1°de gosterildi.

Tablo 4.1. Calismaya dahil edilen ¢ocuklarin demografik ve fiziksel 6zellikleri

D_em_og rafik Calisma Grubu (N=13) Kontrol Grubu(N=13) z P Toplam (N=26)
Shater Min-Maks  X+SD Min-Maks X+SD Min-Maks  X+SD
Yas (y1l) 6-16 11,6£2,6 5-16 10,6+3,4 -,568 570 5-16 11,1£3,0
Boy (m) 1,0-1,6 1,4+0,1 1,0-1,6 1,3£0,1 -,668 ,504 1,0-1,6 1,4+0,1
Viicut 21,0-62,0 41,6+14,3 16,0-70,0 39,3+18,5 -,437 ,662 16,0-70,0  40,5+16,2
Agirhg (kg)

VKIi (kg/m?) 14,1-27,5 19,6+3,5 10,5-27,5 19,0+4,8 -,257 ,798  10,5-27,5 19,3+4,1

m: Metre, kg: Kilogram, VKi:Viicut Kiitle Indeksi, Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama,
SD: Standart Deviasyon, p>0,05

Calisma grubundaki 13 cocuktan 7’sinin, ge¢miste steroid kullandigi ancak
giinlimiizde kullanmadigi, 6’sinin ise halen steroid kullanimina devam ettigi belirlendi.
Kontrol grubundaki 13 cocuktan ise 8’inin ge¢miste steroid kullandigr ancak
giinlimiizde kullanmadig1, 5’inin ise halen steroid kullanimina devam ettigi belirlendi.

Calisma ve kontrol grubundaki c¢ocuklarin baslangictaki ve 8 hafta
sonrasindaki BUEFS’ye gore yer aldiklar iist ekstremite fonksiyonel seviyelerinin

degismedigi belirlendi (Tablo 4.2).
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Tablo 4.2. Calismadaki ¢ocuklarin BUEFS’ye gére aldiklar1 devreler

BUEFS (N=26) Calisma Grubu (N=13) Kontrol Grubu (N=13) Toplam (N=26)
N % N % N %
Devre 1 7 53,7 7 53,8 14 53,8
Devre 2 1 7,7 2 15,4 3 11,5
Devre 3 0 0 1 7,7 1 3,9
Devre 4 1 7,7 0 0 1 3,9
Devre 5 4 30,8 3 23,1 7 26,9

4.2. Degerlendirme Parametrelerine Iliskin Bulgular
4.2.1. Gévde Kontrolii Degerlendirmesine iliskin Bulgular

Calisma ve kontrol grubundaki ¢ocuklarm ¢alisma dncesinde GKOS toplam
skoru ve ii¢ alt bolim skorunda istatistiksel olarak anlamli fark olmadigi, gévde

kontrolii agisindan gruplarin homojen oldugu belirlendi (p>0,05) (Tablo 4.3).

Tablo 4.3. Calisma ve kontrol grubunda ¢alisma 6ncesinde degerlendirilen GKOS
skorlarinin gruplar aras1 karsilagtirmasi

Govde Kontrolii Gruplar Min-Maks X+£SD z p
Skorlar: Farki
Calisma Grubu 2-56 23,23+£18,19
GKOS Toplam (N=13) -1,284 ,199
(0-58) Kontrol Grubu 7-56 31,46+18,38
(N=13)
Calisma Grubu 2-20 11,31+7,11
GKOS Statik (N=13)
Oturma Dengesi  Kontrol Grubu 2-20 12,69+7,56 -,684 ,494
(0-20) (N=13)
Calisma Grubu 0-26 8,54+8,01
GKOS Dinamik (N=13) -1,850 ,064
Oturma Dengesi  Kontrol Grubu 2-26 14,08+7,46
(0-28) (N=13)
Calisma Grubu 0-10 3,38+3,96
GKOS Dinamik (N=13) -,583 579
Uzanma Kontrol Grubu 0-10 4,694+4,28
(0-10) (N=13)

GKOS: Govde Kontrol Olgiim Skalasi, , Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart
Deviasyon, Mann-Whitney U Testi, p>0,05

Calisma grubundaki cocuklarin baslangic ve 8 haftalik govde egzersizleri

sonrasinda GKOS toplam skoru ve ii¢ alt boliim skorunda da (statik ve dinamik oturma



31

dengesi) (p<0,01), (dinamik uzanma) (p<0,05) istatistiksel olarak anlamli artig
bulundu (Tablo 4.4).

Tablo 4.4. Calisma grubunda baslangic ve egzersiz sonrast GKOS skorlarmin
degerlendirme sonuglar1 ve karsilastirmasi

Govde Kontrolii Calisma Min- X+SD z p
Grubu Maks
(N=13)
GKOS Toplam Baslangig 2-56 23,23+18,19
(0-58) Egzersiz 6-56 32,62+£19,21  -3,061 ,002**
Sonrast
GKOS Statik Oturma Dengesi Baslangig 2-20 11,31+7,11
(0-20) Egzersiz 2-20 13,31+6,70  -2,694 ,007**
Sonrast
GKOS Dinamik Oturma Dengesi Baslangig 0-26 8,54+8,01
(0-28) Egzersiz 2-26  14,69+840 -3,064 ,002**
Sonrasi
GKOS Dinamik Uzanma Baslangic 0-10 3,31+3,90
(0-10) Egzersiz 0-10 4,62+4,48 2,023 ,043*
Sonrast

GKOS: Govde Kontrol Olgiim Skalasi, , Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart
Deviasyon, Wilcoxon Testi, **p<0,01, *p<0,05

Kontrol grubunda ise baslangi¢ ve 8 hafta sonrasinda GKOS toplam skoru ve
ti¢ alt boliim skorunda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadi (p>0,05) (Tablo
4.5).

Tablo 4.5. Kontrol grubunda baslangic ve sekiz hafta sonrast GKOS skorlarinin
degerlendirme sonuglar1 ve karsilagtirmasi

Govde Kontrolii Kontrol Min- X+SD z p
) Grubu (N=13) Maks
GKOS Toplam Baslangig 7-56 31,46+18,38 -1,580 114
(0-58) 8 Hafta Sonrast 756 31,42¢18,91
GKOS Statik Oturma Baslangig 2-20 12,69+7,56 ,001 ,999
Dengesi (0-20) 8 Hafta Sonrast 220 13,25+7,61
GKOS Dinamik Oturma Bagslangi¢ 2-26 14,08+7,46 -1,518 ,129
Dengesi (0-28) 8 Hafta Sonrast 126 14,00+7,94
GKOS Dinamik Uzanma Baslangig 0-10 4,69+4,28 -1,414 ,157
(0-10) 8 Hafta Sonras1 0-10 4,174+4,15

GKOS: Govde Kontrol Ol¢iim Skalasi, , Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart
Deviasyon, Wilcoxon Testi, p>0,05
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Calisma ve kontrol grubunun gruplar arasi karsilastirilmasinda, iki grubun
baslangigta ve 8 hafta sonrasinda GKOS skorlar1 arasindaki farklar karsilastirildi ve
anlamli fark oldugu bulundu (p<0,01). Gévde egzersizlerinin, iki grup i¢in baslangicta
ve 8 hafta sonrasinda GKOS (toplam, statik oturma dengesi, dinamik oturma dengesi,
dinamik uzanma) skorlarinin farklarina etkisi hesaplandi. Cohen d>1 olarak
belirlenerek govde egzersizlerinin gévde kontrolii iizerinde ¢ok biiyiik diizeyde etkiye
sahip oldugu gosterildi (Tablo 4.6).

Tablo 4.6. Calisma ve kontrol grubunda baslangi¢ ve sekiz hafta sonrasi
degerlendirilen GKOS skorlar1 farklarinin gruplar aras1 karsilagtirmasi

Govde Kontrolii Gruplar Min-Maks X+SD Z p d
Skorlar1 Farki
Calisma Grubu 0-22 9,46+6,45
GKOS Toplam (N=13) -4,060 ,000** 2.21
(0-58) Kontrol Grubu (-4)-3 -1,00+1,75
(N=13)
Calisma Grubu 0-4 2,07+1,60
GKOS Statik (N=13)
Oturma Dengesi Kontrol Grubu 0-0 0,10+0,10 -3,429 ,001** 1.74
(0-20) (N=13)
Calisma Grubu 0-13 6,15+3,86
GKOS Dinamik (N=13) -4,042  ,000%* 2.34
Oturma Dengesi Kontrol Grubu (-2)-1 -0,41+0,90
(0-28) (N=13)
Calisma Grubu 0-6 1,23+1,96
GKOS Dinamik (N=13) -2,490  ,013** 1.07
Uzanma Kontrol Grubu (-3)-2 -0,58+1,37
(0-10) (N=13)

GKOS: Govde Kontrol Olgiim Skalasi, , Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart
Deviasyon, Mann-Whitney U Testi, **p<0,01

4.2.2. Gévde-Boyun Kas Kuvveti Degerlendirmesine Iliskin Bulgular

Calisma ve kontrol grubundaki ¢ocuklarin ¢alisma oncesinde govde ve boyun
kas kuvvet degerlerinde istatistiksel olarak anlamli fark olmadig: belirlendi (p>0,05)
(Tablo 4.7).
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Tablo 4.7. Calisma ve kontrol grubunda ¢alisma 6ncesinde degerlendirilen govde ve
boyun kas kuvvet degerlerinin gruplar aras1 karsilagtirmasi

Kas Kuvveti Gruplar Min-Maks X+SD z p
Farklari
Calisma Grubu ,20-5,0 2,18+1,24
Govde (N=13)
Fleksorleri Kontrol Grubu 1,0-5,0 2,83+1,42 -1,054 ,292
(N=13)
Calisma Grubu ,20-3,7 1,18+,94
Govde (N=13)
Ekstansorleri Kontrol Grubu ,50-2,5 1,25+,59 -1,284 ,199
(N=13)
Calisma Grubu ,20-2,7 1,16+,60
Boyun (N=13)
Fleksorleri Kontrol Grubu ,70-2,0 1,21+,35 -515 ,606
(N=13)
Calisma Grubu ,60-4,9 2,48+1,10
Boyun (N=13)
Ekstansorleri Kontrol Grubu 1,2-5,6 2,95+1,28 -, 746 ,456
(N=13)

Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart Deviasyon, Mann-Whitney U Testi,
p>0,05

Calisma ve kontrol grubundaki ¢ocuklarin baslangic ve egzersiz sonrasinda
govde fleksorleri, govde ekstansorleri, boyun fleksorleri ve boyun ekstansorlerinin kas
kuvveti manuel kas kuvveti 6l¢iim cihaz ile kilogram-kuvvet (kgf) cinsinden 6l¢iiliip,
elde edilen degerler kaydedildi.

Calisma gurubunda baglangi¢ ve egzersiz sonrasi kas kuvvet degerlendirmeleri
karsilagtirildiginda baslangica gore gévde ve boyun kaslarinin kuvvetinde istatistiksel

olarak anlamli fark bulundu (p<0,01) (Tablo 4.8).
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Tablo 4.8. Calisma grubunda baslangi¢ ve egzersiz sonrasi1 govde ve boyun kas
kuvveti degerlerinin degerlendirme sonuglar1 ve karsilagtirmasi

Calisma
Govde ve Boyun Grubu (N=13)
Kaslar
Baslangic
Govde Fleksorleri

Egzersiz Sonrasi

Baslangic

Govde Ekstansorleri Egzersiz Sonrast
Baslangic

Boyun Fleksorleri Egzersiz Sonrast
Baslangig

Boyun Ekstansorleri Egzersiz Sonrasl

Min-Maks

0,60-4,90
1,50-5,70
0,20-5,00
1,20-6,50
0,20-2,70
0,80-2,90
0,20-3,70
0,60-4,20

X+SD

2 47+1,10
3,49+1 30
218+1,24
3,49+1,32
1,16+0,60
1,56+0,63
1,18+0,94
1,72+1,04

z p
-3,065  ,002**
-3,185  ,001**
-2,998  ,003**
-3,072  ,002**

Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart Deviasyon, Wilcoxon Testi, **p<0,01

Kontrol grubunda ise baslangi¢ ve egzersiz sonrasi govde ve boyun kas

kuvvetinde istatistiksel olarak fark bulunmadi (p>0,05) (Tablo 4.9).

Tablo 4.9. Kontrol grubunda baslangi¢ ve sekiz hafta sonrasi govde ve boyun kas
kuvveti degerlerinin degerlendirme sonuglar1 ve karsilastirmasi

Calisma
Govde ve Boyun Grubu (N=13)
Kaslan
Baslangig
Govde Fleksorleri

8 Hafta Sonrasi
Baslangig
Govde Ekstansorleri 8 Hafta Sonrasi

Bagslangig
Boyun Fleksorleri 8 Hafta Sonrasi

Baslangig
Boyun Ekstansorleri g 45fta Sonras:

Min-Maks

1,20-5,60
1,00-5,50
1,00-5,00
1,00-4,50
0,70-2,00
0,60-1,70
0,50-2,50
0,30-2,20

X+£SD

2,95+1,28
2,63+1,35
2.83+1,42
253+1,23
1,21+0,35
1,07+0,30
1,250,59
1,21+0,53

z p
-1,770 ,077
-988 ,323
-1,292 ,196
-,945 ,345

Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart Deviasyon, Wilcoxon Testi, p>0,05
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Calisma ve kontrol grubunun gruplar arasi karsilastirilmasinda, iki grubun
baslangigta ve 8 hafta sonrasinda govde ve boyun kas kuvvet degerleri arasindaki
farklar karsilastirildi ve anlamli fark oldugu bulundu (p<0,01). Gévde egzersizlerinin,
iki grup i¢in baslangicta ve 8 hafta sonrasinda govde fleksor, gévde ekstansor, boyun
fleksor ve boyun ekstansor kas kuvvet degerlerinin farklarina etkisi hesaplandi. Cohen
d>1 olarak belirlenerek govde egzersizlerinin govde fleksorleri, govde ekstansorleri,
boyun fleksorleri ve boyun ekstansorleri tizerinde ¢ok biiyiik diizeyde etkiye sahip
oldugu gosterildi (Tablo 4.10).

Tablo 4.10. Calisma ve kontrol grubunda baslangi¢ ve sekiz hafta sonrasi
degerlendirilen gévde ve boyun kas kuvvet degeri farklarinin gruplar
arasi karsilastirmasi

Kas Kuvveti Gruplar Min- X+SD Z p d
Farklari Maks
Calisma Grubu 0-2,30 1,01+0,83
Govde (N=13)
Fleksorleri Kontrol Grubu  -1,10-50  -0,32+0,55 -3,756 ,000** 1.89
(N=13)
Calisma Grubu  0,10-3,30 1,30+0,98
Govde (N=13)
Ekstansorleri  Kontrol Grubu  -2,50-,30  -0,29+0,76 -4,139 ,000** 1.81
(N=13)
Calisma Grubu  -,10-1,80 0,40+0,46
Boyun (N=13)
Fleksorleri Kontrol Grubu  -1,00-,30  -0,13+0,35 -3,255 ,001** 1.29
(N=13)
Calisma Grubu ,00-1,90 0,53+0,52
Boyun (N=13)
Ekstansorleri  Kontrol Grubu -,30-,20 -0,38+0,21 -3,468 ,001** 2.29
(N=13)

Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart Deviasyon, Mann-Whitney U Testi,
*%
p<0,01

4.2.3. Ust ekstremite Fonksiyonlar1 Degerlendirmesine Iliskin Bulgular

Calisma ve kontrol grubunda ¢ocuklarin ¢alisma Oncesinde st ekstremite
fonksiyonlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark olmadigi bulundu (p>0,05)

(Tablo 4.11).
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Tablo 4.11. Calisma ve kontrol grubunda ¢alisma 6ncesinde degerlendirilen tist
ekstremite fonksiyonlarinin gruplar arasi karsilastirmasi

Ust Ekstremite Gruplar Min-Maks X+SD z p
Fonksiyonlar:
farki
Calisma Grubu 12-72 54,15+19,45
PUL Toplam (N=13) -,411 ,681
(0-74) Kontrol Grubu 38-74 59,31+13,13
(N=13)
Calisma Grubu 0-16 7,30+6,63
PUL Proksimal (N=13)
(0-16) Kontrol Grubu 0-16 7,54+6,79 -,133 ,895
(N=13)
Calisma Grubu 2-34 25,69+10,76
PUL Orta (N=13) -,597 551
(0-34) Kontrol Grubu 17-34 29,38+6,25
(N=13)
Calisma Grubu 10-23 21,15+3,53
PUL Distal (N=13)
(0-24) Kontrol Grubu 21-24 22,38+1,26 -1,010 ,313
(N=13)

PUL: Ust Ekstremite Fonksiyon Degerlendirmesi, Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama,
SD: Standart Deviasyon, Mann-Whitney U Testi, p>0,05

Calisma grubunda baglangic ve 8 haftalik govde egzersizleri sonrasinda
PUL’un toplam ve distal bolge skorlarinnda istatistiksel olarak anlamli artis
bulunurken (p<0,01), PUL’un proksimal ve orta bolgelerinin skorunda ise fark

olmadig1 belirlendi (p>0,05) (Tablo 4.12).

Tablo 4.12. Calisma grubunda baslangi¢ ve egzersiz sonrasi list ekstremite
fonksiyonlar1 degerlendirme sonuglar1 ve karsilagtirmasi

Calisma
Ust Ekstremite Grubu (N=13) Min-Maks X+SD z p
Fonksiyonlari
Baslangic 12-72 54,15+19,45
PUL Toplam (0-74) Egzersiz Sonrasi 18-73 56,61+17,21 -2,988 ,003**
Baslangig 0-16 7,30+6,63
PUL Proksimal (0-16) Egzersiz Sonrasi 0-16 7,53+£6,80 -1,342 180
Baslangic 2-34 25,69+10,75
PUL Orta (0-34) Egzersiz Sonrasi 2-34 26,92+9,46 -1,725 084
Baslangi¢ 10-23 21,15+3,53
PUL Distal (0-24) Egzersiz Sonrasi 16-24 22,15+2,15 -2,456 014*

PUL: Ust Ekstremite Fonksiyon Degerlendirmesi, Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama,
SD: Standart Deviasyon, Wilcoxon Testi, **p<0,01, *p<0,05, p>0,05
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Kontrol grubunda ise baglangi¢ ve 8 hafta sonrasinda uygulanan PUL toplam
skoru ve proksimal, orta ve distal bolge skorlarinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmadi (p>0,05) (Tablo 4.13).

Tablo 4.13. Kontrol grubunda baslangi¢ ve sekiz hafta sonrasi iist ekstremite
fonksiyonlar1 degerlendirme sonuclari ve karsilastirmasi

) Kontrol
Ust Ekstremite Grubu (N=13) Min-Maks X+SD z p
Fonksiyonlar:
PUL Toplam Baslangic 12-72 59,30+13,13
(0-74) 8 Hafta Sonrast 18-73 58,61+14,28 1,364 172
PUL Proksimal Baslangic 0-16 7,53+6,78 -1,000
(0-16) 8 Hafta Sonrast 0-16 7,3846,78 317
PUL Orta Baslangic 2-34 29,38+46,25 -,431
(0-34) 8 Hafta Sonrast 2-34 29,6147,97 666
PUL Distal Bagslangig 10-23 22,38+1,26 -,272
(0-24) 8 Hafta Sonrasi 16-24 22,30+1,70 785

PUL: Ust Ekstremite Fonksiyon Degerlendirmesi, Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama,
SD: Standart Deviasyon, Wilcoxon Testi, p>0,05

Calisma ve kontrol grubunun gruplar arasi1 karsilastirilmasinda, iki grubun
baslangicta ve 8 hafta sonrasinda iist ekstremite fonksiyonlarinin skorlar1 arasindaki
farklar karsilagtirildi ve PUL toplam ve distal bolge skorunda anlamli fark oldugu
bulundu (p<0,01). Go6vde egzersizlerinin, iki grup i¢in baslangigta ve 8 hafta
sonrasinda PUL skorlarmin farklarina etkisi hesaplandi. Govde egzersizlerinin, Cohen
d>1 olarak belirlenerek iist ekstremite fonksiyonlarinda ¢ok biiyiik diizeyde etkiye,
cohen d>0,5 olarak belirlenerek proksimal ve distal {ist ekstremite fonksiyonlarinda
orta diizeyde etkiye ve cohen d>0,2 olarak belirlenerek orta {ist ekstremite

fonksiyonlarinda ise kiiciik diizeyde etkiye sahip oldugu gosterildi (Tablo 4.14).



Tablo 4.14. Calisma ve kontrol grubunda baslangi¢ ve sekiz hafta sonrasi
degerlendirilen iist ekstremite fonksiyonlarinin farklarmin gruplar arasi

karsilastirmasi
Ust Ekstremite Gruplar Min-Maks X+SD z
Fonksiyonlar:
Farki
Calisma Grubu 0-12 2,46+3,28
PUL Toplam (N=13) -3,538
(0-74) Kontrol Grubu (-6)-4 -0,69+2,17
(N=13)
Calisma Grubu 0-2 0,23+0,59
PUL (N=13)
Proksimal Kontrol Grubu (-1)-1 -0,15+0,55 -1,635
(0-16) (N=13)
Calisma Grubu (-1)-11 1,23+3,08
PUL Orta (N=13) -1,681
(0-34) Kontrol Grubu (-4)-9 0,23+2,89
(N=13)
Calisma Grubu 0-6 1,00+1,63
PUL Distal (N=13)
(0-24) Kontrol Grubu (-2)-2 -0,07+0,86  -2,529
(N=13)

,000**

,102

,093

,011%*

38

1.13

0.67

0.33

0.77

PUL: Ust Ekstremite Fonksiyon Degerlendirmesi, Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama,
SD: Standart Deviasyon, Mann-Whitney U Testi, **p<0,01, p>0,05

4.2.4. Solunum Fonksiyonlar1 Degerlendirmesine iliskin Bulgular

Calisma ve kontrol grubundaki c¢ocuklarin c¢alisma oOncesinde solunum

fonksiyonlar1 yiizde degerlerinde istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p>0,05)

(Tablo 4.15).

Tablo 4.15. Calisma ve kontrol grubunda ¢alisma 6ncesinde degerlendirilen solunum
fonksiyonlari yiizde degerlerinin gruplar aras1 karsilastirmasi

Solunum
Fonksiyonlar:
FVC%

FEV1%

PEF%

Gruplar

Calisma Grubu (N=13)
Kontrol Grubu (N=13)
Caligma Grubu (N=13)
Kontrol Grubu (N=13)
Calisma Grubu (N=13)
Kontrol Grubu (N=13)

Min-Maks

35-105
65-122
37-105
67-130
35-134
58-105

X+SD

71,46+20,41
83,92+14,95
74,85+21,25
85,38+15,99
72,54+26,72
78,31+14,96

z

-1,490

-,821

-, 770

,136

412

441

FVC: Zorlu Vital Kapasite, FEV1: Birinci Saniyedeki Zorlu Ekspirasyon Hacmi, PEF: Maksimal
Ekspirasyon Kuvveti, %: Yiizde, Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart
Deviasyon, Mann-Whitney U Testi, p>0,05



39

Calisma grubunda baslangi¢ ve 8 haftalik govde egzersizi sonrasi solunum

fonksiyonlart karsilastirildiginda FVC, FEV1 (p<0,01) ve PEF (p<0,05) yiizde

degerlerinde baslangica gore artis oldugu belirlendi (Tablo 4.16).

Tablo 4.16. Calisma grubunda baslangig¢ ve egzersiz sonrast solunum fonksiyonlari
degerlendirme sonuglar1 ve karsilastirmasi

Solunum Cahisma
Fonksiyonlar1 ~ Grubu (N=13)
Baslangig
FVC% Egzersiz Sonrasi
Baslangig
FEV1% Egzersiz Sonrasi
Baslangic
PEF%

Egzersiz Sonrasi

Min-Maks

35-105
44-113
37-105
45-107
35-134
37-130

X+SD

71,46+20,41
84,46+18,71
74,84+21,25
84,92+18,69
72,53+26,71
82,07+22,19

Z
-3,182  ,001**
-2,691  ,007**
-2,064 ,039*

FVC: Zorlu Vital Kapasite, FEV1: Birinci Saniyedeki Zorlu Ekspirasyon Hacmi, PEF: Maksimal
Ekspirasyon Kuvveti, %: Yiizde, Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart
Deviasyon, Wilcoxon Testi, **p<0,01, *p<0,05

Kontrol grubunda baslangi¢ ve 8 hafta sonrasinda uygulanan solunum

fonksiyonlar1 degerlendirmesinde FVC ve FEV1 yiizde degerlerinde istatistiksel

olarak anlamli bir azalma bulunurken (p<0,05), PEF yiizde degerinde anlamli fark

yoktu (p>0,05) (Tablo 4.17).

Tablo 4.17. Kontrol grubunda baslangig¢ ve sekiz hafta sonrast solunum
fonksiyonlar1 degerlendirme sonuglari ve karsilagtirmasi

Kontrol

Solunum Grubu (N=13)

Fonksiyonlari

Baslangic

FVC% 8 Hafta Sonras1
Baslangic

FEV1% 8 Hafta Sonrasi
Baslangic

PEF%

8 Hafta Sonrasi

Min-Maks

65-122
64-120
67-130
67-120
58-105
59-134

X+SD

83,92+14,95
82,07+14,71
85,38+15,99
81,38+13,61
78,30+£14,96
78,38+20,04

-2,263

-2,358

-,867

,024*

,018*

,386

FVC: Zorlu Vital Kapasite, FEV1: Birinci Saniyedeki Zorlu Ekspirasyon Hacmi, PEF: Maksimal
Ekspirasyon Kuvveti, %: Yiizde, Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart
Deviasyon, Wilcoxon Testi, *p<0,05, p>0,05
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Calisma ve kontrol grubunun gruplar arasi karsilastirilmasinda, iki grubun
baglangicta ve 8 hafta sonrasinda solunum fonksiyonlar1 degerleri arasindaki farklar
karsilastirildi ve FVC, FEV1 (p<0,01) ve PEF (p<0,05) ylizde degerlerinde anlamhi
fark oldugu bulundu (p<0,01). Gévde egzersizlerinin, iki grup i¢in baslangicta ve 8
hafta sonrasinda solunum fonksiyonlar1 yilizde degerlerinin farklarina etkisi
hesaplandi. Govde egzersizlerinin, Cohen d>1 olarak belirlenerek FVC ve FEV1
yiizde degerinde ¢ok biiyiik diizeyde etkiye, cohen d>0,5 olarak belirlenerek PEF
yiizde degerinde orta diizeyde etkiye sahip oldugu gosterildi (Tablo 4.18).

Tablo 4.18. Calisma ve kontrol grubunda baslangi¢ ve sekiz hafta sonrasi
degerlendirilen solunum fonksiyonlar yiizde degerlerinin farklarinin
gruplar arasi karsilastirmasi

Solunum Gruplar Min-Maks X+SD z p d
Fonksiyonlar:

Calisma Grubu (-7)-43 9,61+13,44

FVC% (N=13)
Kontrol Grubu (-16)-5 -3,30+6,34 -2,878  ,004** 1.20
(N=13)
Calisma Grubu (-6)-44 10,07+13,20
FEV1% (N=13)
Kontrol Grubu (-11)-3 -4,00+4,63 -3,545  ,000** 1.41
(N=13)
Calisma Grubu (-11)-46 9,53+16,51
PEF% (N=13)
Kontrol Grubu (-12)-29 ,07+9,85 -2,107  ,035* 0.69
(N=13)

FVC: Zorlu Vital Kapasite, FEV1: Birinci Saniyedeki Zorlu Ekspirasyon Hacmi, PEF: Maksimal
Ekspirasyon Kuvveti, %: Yiizde, Min: Minimum, Maks: Maksimum, X: Ortalama, SD: Standart
Deviasyon, Mann-Whitney U Testi, **p<0,01, *p<0,05
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5. TARTISMA

Viicudun anahtar noktasi olan gdvdenin, ekstremitelerin hareketlerindeki ve
bireyin fonksiyonelligindeki 6nemi giin gegtikge artan bir konu haline gelmektedir.
Norolojik birgcok hastalikta son derece 6nem verilen ve hastalarin degerlendirilmesine
ve rehabilitasyon programlarina eklenen govde, kas hastaliklarinda heniiz gereken
onemi gorememisti. DMD’de skolyoz gibi omurga problemleri c¢ok sik
goriildiigiinden calismalar genellikle skolyozun degerlendirilmesi ve cerrahi ya da
ortezleme gibi yontemlerle tedavisi lizerine yogunlagmaktadir. DMD’li hastalarin
rutinde yapilan degerlendirmeleri ise daha ¢ok iist ekstremite ve 6zellikle ambulasyon
nedeniyle alt ekstremite iizerine yogunlasmaktadir. DMD’nin tedavisi de yine ayni
sekilde iist ve alt ekstremite normal eklem hareketleri ve kas kuvvetlerini korumak
amactyla yapilmaktadir. Ust ve alt ekstremitenin hareketinden once aktive olan ve
hareket icin viicudun stabilizasyonunu saglayan goévdenin degerlendirilmesi ve
egzersizleri ise ihmal edilmektedir. Ayrica yapilan ¢alismalarda gévde kontrolii ile iist
ekstremite fonksiyonlarinin iligkili oldugu ve govde kontroliiniin iist ekstremite
kullanimi igin temel oldugu (128, 129), govde kontrolii ile solunum kas kuvveti
arasinda, 6zellikle de ekspiratuar kaslarla ilgili bir iliski oldugu gosterilmistir (130).

Literatiirdeki bu eksiklikler ve sonuglar dogrultusunda gévde egzersizlerinin
iist ekstremite ve solunum fonksiyonlar tizerine etkisini incelemek amaciyla bu
caligmayi planladik. Caligmamizda govde egitiminin iist ekstremite fonksiyonlarini ve
solunum fonksiyonlarini arttirdig1 bulundu. Ayrica gdvde egitiminin gévde kontrolii,
govde ve boyun kas kuvveti, iist ekstremite fonksiyonlari, FVC ve FEV1 yiizde
degerleri lizerinde ¢ok biiyiik diizeyde etkiye sahip oldugu gosterildi. Bu sonuglar
DMD’de erken donemden itibaren gdvde rehabilitasyonuna 6nem verilmesi, bu
amagla govde degerlendirmesi ve govdeye yonelik tedavi yaklagimlarinin
uygulanmas1 gerekliligini ortaya koydu. Bu 6zellikleri ile c¢alismamiz DMD’li
hastalarin rehabilitasyonunda govde egitiminin Onemini ve olumlu katkilarini

inceleyen 6zgiin bir ¢aligmadir.
Govde Kontrolii

Govde stabilizasyon egzersizlerinin, abdominal kaslar1 giiclendirerek viicudun

dinamik stabilitesinin korunmasina katkida bulundugu (131) ve internal oblik,
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transversus abdominis gibi kor kaslarini, dengeyi (132) ve hareketi gelistirdigi
gosterilmistir (133).

Inmeli hastalarda fonksiyonel durumun belirlenmesinde gdvde kontroliiniin
onemi vurgulanmaktadir (134-137). Literatirde inme hastalarinda govde
egzersizlerinin rutin tedaviye eklenmesinin mobilite, denge ve koordinasyonda
anlamli derecede daha iyi sonuglar aciga cikardigi (10) ve govde stabilizasyon
egzersizi sonrasi hastalarin denge ve yiirime fonksiyonunda gelisme oldugu
gosterilmistir (132, 138). Inme hastalarinda gévde egzersiz programinin yiiriime ve
kas aktivitesi iizerine etkisinin incelendigi c¢alismada egzersiz Oncesi ve egzersiz
sonrast EMG ile degerlendirilen rektus abdominus ve eksternal oblik abdominal
kaslarin maksimal izometrik kasilmasinda anlamli bir farklilik bulunmamasina
ragmen yiiriimenin hizi, dongiisii ve inmeden etkilenen bacagin adim uzunlugunun
anlamli derecede gelistigi gosterilmistir (139).

Spastik serebral palsili cocuklarda govde kontrolii ile fonksiyonellik arasindaki
iliskinin incelendigi c¢alismada gévde kontrolii ile fonksiyonelligin iliskili oldugu
bulunmustur (140). Hemiparetik serebral palsili ¢ocuklarda govde egzersizlerinin
govde kontroliinii, dengeyi ve fonksiyonel mobiliteyi gelistirdigi gosterilmistir (9).

DMD hastalar1 giyinme, soyunma ve kisisel hijyen gibi giinliik yasam
aktivitelerinde erken donemden itibaren yardima ihtiya¢ duyarlar. Bu aktiviteler DMD
hastalarindaki gévde ve ekstremitelerdeki stabilizasyon bozuklugu nedeniyle hastalar
icin zor olan kompleks postiiral degisiklikleri gerektirmektedir (141). DMD’li
cocuklarda saglikli ¢ocuklara gore govdenin normal eklem hareketi ve eklemde
olusturdugu moment azalmistir. Govde kontrolii ambulatuar donemde nispeten iyi ve
stabil iken non-ambulatuar déneme dogru azalmaya baslamaktadir. DMD’li ¢ocuklar
giderek zayiflayan govde kaslar1 nedeniyle giinliik aktivitelerdeki govde fleksiyon ve
ekstansiyonunda kompansasyonal hareketler kullanirlar. DMD’de yapilan aktivitenin
zorlugu arttiginda kompansasyonun énemli derecede artmadigi ancak kullanilan kas
lifi ylizdesinin arttig1 tespit edilmistir. Bu durumun erken kas yorgunluguna neden
olabilecegi diigtiniilmiistiir (142).

Calismamizda egzersiz yapan grupta gévde kontroliiniin tiim alt béliimlerinin
(statik oturma dengesi, dinamik oturma dengesi, dinamik uzanma) arttigi gosterildi ve

en fazla artis dinamik oturma dengesinde meydana geldi. Ciinkii degerlendirmeler
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sirasinda dinamik oturma dengesi temelde govde hareketlerini skorlarken, statik
oturma dengesinin skorlamasi alt ekstremite fonksiyonlarindan ve dinamik uzanmanin
skorlamasi ise {ist ekstremite fonksiyonlarindan etkilemektedir. Calismamizda alt ve
ist ekstremitenin bu etkilerine ragmen govde egzersizleri bu alt boliimleri gelistirmeyi
basarmistir. Ayrica bu etkilere ragmen DMD’li ¢ocuklarda govde egitiminin statik
oturma dengesi, dinamik oturma dengesi, dinamik uzanma alt bagliklar1 da dahil olmak
tizere govde kontrolii lizerinde ¢ok biiyiik etkiye sahip oldugu gosterildi. Bu sonuglar
govde egzersizlerinin, DMD’de govde kontroliiniin korunmasi ve gelistirilmesinde
klasik ev egzersiz programlarina mutlaka eklenmesi gerektigini ortaya koymaktadir.
Ozellikle uzanma gibi denge aktiviteleri gerektiren daha zorlu hareketler i¢in heniiz
iist ekstremite fonksiyonlarinda ¢ok fazla kaybin meydana gelmedigi hastaligin erken
doneminden itibaren, govde egzersizlerine baslanmasinin hastalarin fonksiyonel

seviyesinde koruyucu ve gelistirici etkisi olacagr diistiniilmiistiir.
Kas Kuvveti

Govde kaslarinda kuvvetin korunmasi oturma, ayakta durma, ylirlime ve
manuel aktiviteler igin esastir (141). Govde kaslarindaki ilerleyici kas
kuvvetsizliginden dolayr ambulatuar donemde gévde fonksiyonlart non-ambulatuar
doneme gore nispeten daha iyidir (142). DMD’li g¢ocuklarla saglikli ¢ocuklarin
karsilagtirildigr bir ¢alismada DMD’li ¢ocuklarin ciddi miktarda kas kuvvetsizligi
yasadigl, zamanli fonksiyonel testlerde erken yastaki DMD’li ¢ocuklarin bile
performanslarinin etkilendigi gosterilmistir (110). DMD’de hastaligin ilk agamasindan
itibaren hasta yiirlirken kompansatuar modifikasyonlar gelistirmektedir (143). Lerario
ve ark. yaptigi calismada manuel kas Olglim cihazi ile yapilan kas kuvveti
degerlendirmesi ile North Star Ambulasyon Degerlendirmesi ve 6 dakika yiiriime testi
ile yapilan fonksiyonel degerlendirmeler arasinda iliski bulmustur (144). DMD’de kas
kuvvetinin aktivite limitasyonu ile arasindaki iliskinin incelendigi bagka bir ¢calismada
ise Fonksiyonel Bagimsizlik Olgegi ile omuz, dirsek, el bilegi, kalga, diz ve ayak
bileginin fleksor ve ekstansor kas kuvveti arasinda iliski bulunmustur (145).

Calismamizda egzersiz yapan grupta govde ve boyun kas kuvvetlerinin arttig1
gosterildi. Calismamizda baslangi¢ ve 8 hafta sonraki ¢alisma grubundaki artis ve

kontrol grubundaki azalmaya bakildiginda, hastaligin dogasi geregi negatif yonde
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degismesi beklenen gdvde ve boyun kas kuvvetinin govde egzersiz miidahalesi ile
negatife gidisatinin durdurulmasinin yani sira pozitife dogru yonlendirilebilecegini
gosterdi. Ayrica govde egzersizlerinin govde fleksorlerini, gévde ekstansorlerini,
boyun fleksorlerini ve boyun ekstansdrlerini ¢ok biiyiik diizeyde etkiledigi gosterildi.

Bu sonuglar govde egzersizlerinin, DMD hastalarinin gévde ve boyun kas
kuvvetinin korunmasinda ve gelistirilmesinde klasik egzersiz programlarina mutlaka

eklenmesi gerektigini gostermektedir.
Ust Ekstremite

Oturma pozisyonunda yapilan aktiviteler sirasinda iist ekstremite kontrolii
gereklidir, govde kontrolii ise vazgegilmezdir. Ciinkii gévde kinematik zincirin bir
pargast olarak ve stabiliteyi saglayarak {ist ekstremite ve basin kontroliinii
etkilemektedir (146). Saglikli bireylerde kor egzersizlerinin {ist ekstremite
fonksiyonlara etkisinin arastirildigi bir c¢alismada, kor egzersizlerinin govde
stabilizasyonunu arttirarak tist ekstremite fonksiyonlarini gelistirdigi gosterilmistir
(147).

70 yasindaki kronik inmeli bir hastaya tic ay boyunca uygulanan govde
egzersizlerinin ardindan hastanin oblik abdominal kaslarinda ve el fonksiyonunda
gelisme elde edilmistir (148). Inmeli hastalarda denge hareketi sirasinda kol ve gdvde
hareketlerinin uzaysal ve zamansal koordinasyonunu incelemek icin yapilan bir
calismada, hafif ve orta siddette inme geciren bireylerin denge hareketinin farkli
boliimleri sirasinda kol ve govde hareketinin uzaysal ve zamansal koordinasyonunda
problemler oldugu gosterilmistir. Bu eksikligin {ist ekstremite fonksiyonunu
gelistirmek i¢in tedavide kullanilabilecegi soylenmektedir (57).

Literatiirde PUL ile degerlendirilen DMD’li ¢ocuklarda yillik olarak yaklagik
%4,13 puanlik bir diisiis yasandigi bilinmektedir (149). Bizim c¢aligmamizda da
kontrol grubunda ilk degerlendirme ile son degerlendirme arasindaki sekiz haftalik
stirenin iist ekstremite fonksiyonlarinda ciddi bir degisiklige neden olmadig1 gosterildi.

DMD’li gocuklarn iist ekstremite fonksiyonlart bakimindan saglikli ¢ocuklarla
karsilastirildiklart bir ¢aligmada, hastaligin erken doneminde {ist ekstremite
fonksiyonlar1 tizerindeki olumsuz etkisi gosterilmistir (150). Ayrica erken donemde

aciga cikan tist ekstremite fonksiyonundaki diisiis aktivite performansindaki diisiisiin
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bile oOniine gegmektedir (151). DMD’li eriskinlerde (20-43 yas araliginda) iist
ekstremite fonksiyonlartyla iliskili faktorleri belirlemek icin yapilan bir ¢alismada
ozellikle yetiskinligin erken doneminde kas giiciinde, normal eklem hareketinde ve
distal motor fonksiyonlarda ¢esitlilik bulunmustur. Distal motor fonksiyonu, yaklasik
olarak %76 oraninda iist ekstremite Kas giiciiniin ve eklem hareket agikliginin
etkiledigi ve DMD’li eriskin hastalarda st ekstremite fonksiyonlarinin biiyiik
degiskenlik gosterdigi bulunmustur (65).

DMD’de hala ambulatuar donemde olan hastalarin bile sosyal aktiviteleri tist
ekstremite limitasyonlar1 nedeniyle kisitlanmaktadir ve hastaligin ilerleyen
donemlerinde hastalarin aktivite limitasyonlarindaki artigla birlikte aktiviteye
katilimlar1 daha da azalmaktadir. Bu nedenle hasta yiiriime yetenegini kaybetmeden
once iist ekstremite limitasyonlarinin oOnlenerek sosyal katilimin kisitlanmasi
engellenmelidir (152).

Saglikli yetiskinlerde ve cocuklarda, giinliik yasam aktivitelerinin yerine
getirilebilmesi i¢in temel olan {ist ekstremite ve govde hareketlerindeki
koordinasyonun, azalan iist ekstremite fonksiyonlarinin kompansasyonu nedeniyle
DMD hastalar1 i¢in daha fazla oldugu diisiiniilmektedir (142).

DMD’de ¢alismalar genellikle alt ekstremite yiirlime yetenegi nedeniyle alt
ekstremite tlizerine yogunlagmistir. Oysaki yiiriiyiis tekerlekli sandalye ile kompanse
edilebilirken st ekstremiteyi destekleyebilecek ¢ok fazla segenek bulunmamaktadir
(152).

Erken evre DMD hastalarina iki farkli iist ekstremite egzersizinin etkilerinin
karsilastirildigi bir calismada, kol ergometresi ile uygulanan iist ekstremite egitiminin
tek basma uygulanan ROM egzersizlerinden fonksiyonelligin korunmasi ve
gelistirilmesinde daha etkili oldugunu gosterilmistir (102).

Bizim calismamizla benzer sekilde spastik diplejik serebral palsili cocuklarin
govde egzersizlerinin oturma postiirii dengesi ve iist ekstremite fonksiyonuna etkisini
arastirmak amaciyla yapilan c¢aligmada caligma grubundaki cocuklara alti hafta
boyunca, haftada ili¢ kez olmak iizere temel fizyoterapileriyle birlikte govde
egzersizleri yaptirilirken, kontrol grubundaki ¢ocuklar sadece temel fizyoterapileri
uygulanmistir. 20 ¢cocuktan olusan ¢alismada, ¢alisma grubundaki ¢ocuklarin oturma

performanslarinin ve st ekstremite fonksiyonlarinin arttigi gézlenmistir (153).
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Calismamizda govde egzersizi yapan grupta iist ekstremite fonksiyonlarinin
toplam ve distal alt skorunun arttig1, kontrol grubunda ise degisim olmadig1 gozlendi.
Govde egzersizlerinin st ekstremite fonksiyonlar: tizerinde etkili oldugu gosterildi.
Bu sonuglar DMD hastalariin iist ekstremite fonksiyonlarinin gelistirilmesinde,
klasik egzersiz programlarina eklenen govde egzersizlerinin tek basina uygulanan

egzersiz programina kiyasla daha etkili oldugunu gostermektedir.
Solunum Fonksiyonlar

DMD hastalarinda solunum kapasitesinin azalma miktar1 zorunlu vital kapasite
(FVC), yontemi kullanilarak degerlendirilebilir ve benzer yas ve fiziksel 6zelliklere
sahip bir hasta i¢in 6ngoriilen FVC degeri ile karsilastirilabilir. DMD'li hastalarda,
FVC’deki diisiis erken donemde, yaklasik olarak 7 ila 10 yaslari arasinda baslar.
Bununla birlikte 10 ila 18 yaslar1 arasinda FVC, yilda yaklasik %5 oraninda klinik
olarak anlamli bir oranda dogrusal olarak azalir (154). Ambulasyon kaybinin yasandigi
gec donemde tekerlekli sandalye kullanimina bagl olarak gelisen skolyoz gibi omurga
problemlerinin solunum fonksiyonlarinda problemlere neden oldugu unutulmamalidir
ve (155) FVC’ deki yillik azalmanin %5'in altina diismesinin morbidite ve mortaliteye
daha ge¢ neden olabilecegi diistiniilmektedir (154).

Ayni yas grubundaki DMD’li ¢ocuklarin solunum fonksiyonlarinin saglikli
cocuklarla Kkarsilastirildigi bir ¢alismada, DMD’nin erken doneminden itibaren
solunum fonksiyonlari tizerinde olumsuz etkilerinin oldugu bildirilmektedir (150).

DMD hastalarinda akciger kapasitesini korumak i¢in diizenli olarak akciger
hacmini koruyucu 6nlemlerin alindig1 bir ¢alismada FVC’ deki diisme miktarinin
azaldig1 saptanmistir (77). Diisiik yogunlukta yardimli bisiklet egitimiyle yapilan
egzersiz, hastanin motor fonksiyonlarin1 gelistirmektedir (103), ancak egzersiz
uygulanmasinda kas hasarinin artma riski oldugundan kas egitiminin solunum
fonksiyonlarimi nasil etkileyecegi halen tartisma konusudur (155).

Calismamizda FVC degerinde anlamli bir degisiklik bulunmasina ragmen PEF
degerinde herhangi bir degisiklige rastlanmamistir. Normalde PEF, FVC’deki
degisikligi yansitmalidir, ¢linkii PEF’ deki azalma kuvvetli bir ekspirasyonu (MEP)
azaltacag1 i¢in tretilen FVC degeri de diisiik olacaktir (75). Etkili Oksiiriigiin

gelistirilmesine yonelik yapilan bir ¢aligsmada iki farkl: 6ksiirtik teknigi uygulanmis ve
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bu uygulamalarin direkt 6ksilirme ile alakali olmasina ragmen iki teknigin tek basina
uygulandiginda da etkili oldugu ancak birlikte uygulandigi durumlarda 6kstirme akim
hizin1 daha fazla gelistirdikleri gosterilmistir (156). Bu sonuglar bize PEF degerine
etki edebilmek icin Oksiirme egitiminin tedavinin degisilmez bir pargasi oldugunu
distindlirmiistiir.

Zileli ve arkadaslarinin yaptig1 calismada DMD’li ¢ocuklarda hastaligin erken
doneminde yapilan solunum egzersizlerinin solunum fonksiyonlarini olumlu yonde
etkiledigi gosterilmistir (157). Non-ambule DMD’li ¢ocuklarin bilgisayarli oyunlarla
solunum egzersizleri yaptiklar bir caligmada ise, uygulanan egzersizlerin solunumlari
orta diizeyde etkilenmis non-ambule c¢ocuklarin solunum performanslarini
arttirabilece@i gosterilmistir (158). Hatha yoga nefes egzersizleriyle yapilan bir
calismada 10 ay boyunca, her giin, giinde ii¢ kere yapilan egzersizlerle DMD’li
cocuklarin FVC ve FEV1 kapasitelerinin arttig1 gosterilmistir (159).

Calismamizda egzersiz yapan grupta solunum fonksiyonlarinin FVC, FEV1 ve
PEF yiizde degerlerinde artma bulunurken, kontrol grubunda FVC ve FEV1 yiizde
degerlerinde azalma bulundu. Y1llik FVC kaybinin %5 oldugu DMD’ de sekiz haftalik
bir siirecte bile ciddi bir azalma meydana gelmesi DMD’ de solunum fonksiyonlarina
yonelik tedavinin 6nemine dikkat cekmektedir. Ayrica govde egzersizlerinin, FVC ve
FEV1 yiizde degerinde ¢ok biiyiik, PEF yiizde degerinde ise orta diizeyde etkiye sahip
oldugu gosterildi. Calismamizdan farkli olarak hastalara direkt olarak solunum
egzersizlerinin uygulandigi caligmalarda, ¢alismamizla benzer sonuglar bulunmustur.
Bu durum solunum egzersizlerine govde egzersizlerinin de eklenmesiyle solunum
fonksiyonlarinda elde edilen etkinin arttirilabilecegini diisiindiirmiistiir. Egzersiz
grubunda elde edilen sonuglara gore govde egitiminin DMD hastalarinin solunum
fonksiyonlarindan FVC, FEV1 ve PEF’ in korunmasinda ve gelistirilmesinde tek
basina uygulanan klasik egzersiz programlarina kiyasla daha etkili oldugunu

gostermektedir.
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Limitasyonlar

Calismamiza st ve alt ekstremite fonksiyonel seviyesi birbirinden farkli
cocuklar dahil edildi. DMD nadir goriilen bir kas hastaligi oldugundan c¢alisma veya
kontrol grubunda fonksiyonel seviye agisindan Brooke Ust Eksremite ve Alt
Ekstremite Fonksiyonel Seviyesi’ne gére homojenlik saglanamamasi ¢alismamizin bir

limitasyonu olarak degerlendirildi.
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6. SONUCLAR VE ONERILER

DMD’de normal eklem hareketi, kas kisalig1 ve kuvveti, postiir, list ekstremite
ve alt ekstremite fonksiyonel seviyesi gibi rutin degerlendirmeler sonrasinda hastalara
uygun egzersiz tedavisi planlanir ve uygulanir. Mobilitenin giinliik yasamda 6n plana
¢iktig1 bu hasta grubunda govde kontrolii degerlendirmesi ve tedavisinin ihmal edildigi
gozlenmektedir. DMD’de govde egzersizlerinin iist ekstremite ve solunum
fonksiyonlar1 iizerine etkisini incelemek amaciyla planladigimiz g¢alismamizda
asagidaki sonuglara ulasildi;

- Calismamizda rutin tedavi programui ile izlenen grupta 8 haftalik tedavi
programi sonrasinda gévde kontrolii, govde ve boyun kas kuvvetleri ve {ist ekstremite
fonksiyonlariin degigsmedigi, solunum fonksiyonlarmin azaldigi,

- Govde egzersizlerinin rutin tedavi programina ek olarak uygulandigi ¢alisma
grubunda govde kontrolii, gévde ve boyun kas kuvveti, iist ekstremite ve solunum
fonksiyonlarmin arttig1 belirlendi.

Calismamizda hastalardaki ilerleyici dejenerasyon siirecine ragmen elde edilen
bu artiglar DMD’de govde egzersizlerinin 6nemine dikkat ¢gekmektedir. Yasam igin
primer degeri olan solunum fonksiyonlarinin, 6zel bir solunum egzersizi olmadan
yalnizca govde egzersizlerinin rutin tedaviye eklenmesiyle gelistirilebilmesi govde
egzersizlerinin DMD rehabilitasyonunun vazgeg¢ilmez bir parcasi olmasi gerektiginin
gostergesidir. Ozellikle hastaligin ilerleyen evrelerinde proksimal kuvvet kaybi ile
sadece distalde fonksiyonel olabilen DMD’li ¢ocuklarda, iist ekstremite
fonksiyonlarinda distal bolgede gergeklesen artis giinliik aktivitelerini devam ettirmek
ve yasam kalitesini arttirmak agisindan biiylik oneme sahiptir.

Bu sonuglar DMD’de ¢ocuklarin fonksiyonel seviyesinin gelistirilmesinde
govdenin de etkili oldugunu, hastaligin erken doneminden itibaren govdenin
degerlendirme parametreleri iginde yer almasi gerekliligini ve tedavi yaklasimlarina
govde kontroliinii koruma/gelistirmeye yonelik egzersizlerin de eklenmesinin

gerekliligini ortaya koydu.
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