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OZET

Kaya, P. Proksimal ve Distal Tutulumlu Noéromuskiiler Hastahklarda
Fonksiyonel Diizey, Fonksiyonel Kapasite ve Yasam Kalitesinin
Karsilastirlmasi. Hacettepe Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii Fizik Tedavi
ve Rehabilitasyon Program Yiiksek Lisans Tezi, Ankara 2013. Bu ¢alismanin
amaci, erken devrede yer alan proksimal ve distal kas zayiflig1 olan Noromuskiiler
Hastalia sahip cocuklarin (NMH) fonksiyonel kapasitelerini karsilagtirmaktir.
Calismaya 6-18 yaslar1 arasinda, Brooke alt ekstremite fonksiyonel skalasina gore
devre 1, 2 ve 3’de yer alan 20 Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD) ve 20 Noropati
tanist olan 40 cocuk alindi. Cocuklarin demografik 6zellikleri kaydedildi; eklem
hareket limitasyonu, kas kuvveti, kisalik, siireli performans, denge, giinliikk yasam
aktivitesi, yasam kalitesi ve yiirlime yeterliligi degerlendirmeleri yapildi ve 6 dakika
yiirlime testi uygulandi. Erken devrede yer alan proksimal ve distal kas zayifligina
sahip néromuskuler hastalik grubundaki ¢ocuklarin fonksiyonel diizey, fonksiyonel
kapasite ve yasam kaliteleri arasindaki farkin arastirildigt bu c¢alismada; distal
gruptakilerin yas, boy, viicut agirligi ve distal bolgeler disinda kas kuvvetlerinin daha
yiiksek oldugu (p<0,05), eklem hareket acikliklari, kas kisaliklari, stireli performans
testleri agisindan ise gruplar arasinda fark olmadigi belirlendi. Denge
degerlendirmesinde; Siireli Kalk ve Yiirii Testi (SKYT) sonuglar1 Pediatrik
Fonksiyonel Uzanma Testinin (PFUT) oturmada ileri ve saga uzanma ve toplam
skorlarinda, Stabilometrik platform 6l¢iim sonuglarinda, anterior ve posterior viicut
dengeleri gruplar arasinda fark saptandi (p<0,05); distal gruptaki ¢ocuklarin
proksimal gruba gore hem statik hem de dinamik denge parametreleri agisindan daha
fazla etkilendigi belirlendi. 6 dakika yiirime testi (6DYT) performans
parametrelerinden sadece adim uzunlugunda fark bulundu (p<0,05). NMH’da

zay1fligin alansal dagiliminin fonksiyonel kapasite {izerinde etkili oldugu belirlendi.

Anahtar Kelimeler: Noéromuskiiler Hastaliklar, kas zayifligi, denge, fonksiyonel

kapasite, 6 dakika yiiriime testi



ABSTRACT

Kaya, P. A Comparison of Functional Level, Functional Capacity and Quality
of Life on Neuromusclar Illnesses with Proximal and Distal Weakness.
Hacettepe University Institute of Healthy Sciences, Master Thesis in Physical
Therapy and Rehabilitation, Ankara, 2013. The purpose of this study is
comparing functional capacities of children having a neuromusclar disease with early
functional levels of proximal and distal muscle weaknesses. 40 children between the
ages of 6 and 18 were included in this study where 20 of them were diagnosed with
Duchenne Musclar Dysthropy (DMD) and 20 of them were diagnosed with
Neuropathy in stage 1, 2, and 3 according to Brooke lower extremity functional
scala. The demographic characteristics of the children were recorded. They were
evaluated with respect to various characteristics including range of motion, muscle
strength, muscle shortness, timed performance, balance, daily activity, life quality
and physiological cost. And a 6 minutes walking test was performed. We observed
that among the children with early functional levels, the ones in the distal group have
high scores in terms of age, height, and body weight and their muscles were stronger
excluding the distal areas (p<0.05). On the other hand, we could not observe a
significant difference between the groups in terms of motion limitation range, muscle
shortness, and timed performance tests. In the evaluation of balance, there were
significant differences among the groups on Timed Up and Go Test results and
Pediatric Functional Reach Test total score and, anterior and right reaching in sitting
position parameters of this test (p<0.05). Besides, such differences have been
observed on anterior and posterior postural balance measurements of stabilometric
platform, and stride lengths which is one of the parameters of 6 minute walking test
(p<0.05). In terms of life quality, a difference on the mother/child health score, child
psycho-social health score, and school functionality score have been observed in
favour of the distal group (p<0.05). Furthermore, the spatial distribution of the
weakness on NMH was observed to be effective on functional capacity.

Keywords: Neuromuscular Disorders, muscle weakness, balance, functional
capacity, 6 minute walk test
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1. GIRIS

Noromuskiiler hastaliklar (NMH); 6n boynuz hiicelerinin, periferal sinirlerin,
eklem ve kaslarin etkilenimini iceren, periferal ndromuskiiler sistemin herediter ya
da kazanilmis hastaliklaridir. NMH’larda en sik karsilagilan {ic problem; kas
zay1flig1, egzersiz kapasitesinde yetersizlik ve yorgunluk fiziksel aktivitede azalmaya

ve sedanter bir hayat tarzina yol agar (1).

NMH’larda karsilagilan diger ortak problemler; fonksiyonel kas dokusu
kaybi, kullanilmayan kaslarin varligi, overuse yaralanmalar, kardiopulmoner
sorunlar, atmig viicut kiitlesi, kontraktiirler, azalmis lokomosyon yeterliligi (azalmig
yiirliylis hizi, artmig enerji harcanimi), azalmis hasta motivasyonu, aktiviteler i¢in
yetersiz sosyal destek, depresyon ve sosyal bariyerlerde artis, azalmis fiziksel
aktivite ve egzersiz kapasitesi ile sonuclanip, fonksiyonel kapasitede ve bundan
dolay1 da yasam kalitesinde azalmaya yol agar. Bunlardan baska, NMH’larda
karsilasilan ¢ok yonlii bozukluklar sonucu ¢ocuklar uzun doénemde koroner arter

hastaligi, obezite, osteoporoz, anksiyete ve depresyon riskleri tasimaktadir (1, 134).

Tim bu ozellikleri ile NMH’larda rehabilitasyon programlarinin primer
amaci, fiziksel aktivitenin arttirllmasi ile hastanin fonksiyonel yeteneklerini

korumak, gelistirmek ve bagimsizlik diizeylerini korumak ve artirmaktir (133).

Biitiin olarak diisiintildiiglinde tiim NMH’1 olan ¢ocuklardaki sedanter yasam
tarzina sekonder gelisen kullanmama atrofisi ve kas dejenerasyonu sonucu,

fonksiyonel kas kiitlesinde ve kuvvetinde azalma meydana gelir (1).

Kardiak, pulmoner ve muskuloskeletal bozukluklari olan NMH’a sahip
cocuklarda genel saghigi iyilestirmek ve hastaligi 6nlemenin yami sira, fiziksel
aktivitenin arttirilmas1 da hastaliga 6zel yararlar saglayabilir. Ek olarak fiziksel
aktivitede artis; c¢ocuklarin lokomosyonlarinin, rekreasyonel aktivitelere katilim

yeteneklerinin ve toplumsal katilimlarinin artmasina katkida bulunmaktadir (134).



NMH’larda kas zayifliginin siddetinin yani sira dagilimi da fonksiyonel
aktiviteler lizerinde ¢ok Onemlidir. Alt ekstremite proksimal kas kuvveti; yiiriime,
merdiven c¢ikma, yataktan ya da sandalyeden kalkma gibi giinliik aktiviteler
acisindan 6nemlidir. Benzer sekilde distal kas zayiflig1 olan hastalar da fonksiyonel
olarak etkilenmekte ve kas zayifliginin ilerleyisi ile giinliik yasam aktivitelerinde
giderek bagimli hale gelmektedirler (16-18, 22).

Literatiire bakildiginda proksimal ve distal tutulum etkilerinin ayr1 ayr ele
alindig1 ancak iki ayr1 zayiflik paterni arasindaki farklara yonelik ¢alismalarin sinirh
oldugu goriilmektedir. Kas zayifliginin alansal dagilima gore fonksiyona olan
etkileri iizerine yapilan ¢aligmalar mevcuttur ancak bu c¢alismalar da oldukga

siirhidir (25, 32).

NMH’1 olan kisilerde postiiral insitabilitenin altinda yatan mekanizmalari
tizerinde detayli patofizyolojik ¢aligmalar da oldukc¢a nadirdir. Ek olarak, NMH’larin
cesitli spesifik paternler icermesi sebebi, denge kontrol mekanizmalar1 {izerine
spesifik caligmalar gerekecektir ki spesifik kas zayifli§1 paternlerinin yalniz bagina
dengeyi nasil etkiledigine dair ¢alismalarin az olmasi, daha etkili diismeyi onleme
amagh stratejilerinin gelistirilmesini etkilemektedir. Dengeyi kontrol etme amacli
kuvvetlendirme egitimi egzersizleri de spesifik kas paternleri ve zayifligin
ilerleyisinin ~ spesifik  olmasi  sebebi ile farkli miidahele stratejileri

gerektirecektir (24, 32).

Literatiirde hastalarda kas zayifliginin oldugu viicut boliimiine gore stabilite
ve dengede farkli cevaplar oldugu gosterilmistir. Horlings ve arkadaslarinin
calismasinda, distal ve proksimal kas zayifli§i olan noéromuskiiler hastalarda
hastalarin kas zayiflig1 lokalizasyonuna bagli olarak dengeyi korumaya yonelik
kullandiklar1 kompansatuar stratejilerin farkliligi gosterilmistir. Caligmada, kas
zayifliginin lokalizasyonuna bagli olarak distal tutulumlu hastalarda proksimal
zayi1flig1 olanlardan daha fazla instabilitenin mevcut oldugu gorilmiistiir. Yine
distal tutulumu olanlarda kas zayifliginin siddeti de bu instabilite iizerinde etkili

olmustur (25).



Hastalarda farkli ve g¢esitli bozukluklar sonucu olusan fiziksel aktivite
eksikligi, yorgunluk ve enduransta azalma, yliriiylis sirasindaki oksijen tiiketiminin
ve enerji harcamasiin artmis olmasi uygun egzersiz programinin uygulanmasiyla
Onlenebilir. Dogru bir egzersiz programinin olusturulmasi ve etkinliginin 6l¢timii i¢in

etkili bir fonksiyonel kapasite degerlendirmesi sarttir.

Literatiirde proksimal ve distal olmak iizere iki farkli kas zayiflig
lokalizasyonu olan hasta grubunda, bozukluga 6zel yaklasimlarin belirlenmesi ve
etkili bir tedavi programi olusturma asamasinda, hastaliklarin progresyon hizi ve
uygulanan tedavilerin etkinliginin, amaca uygun ve gegerli degerlendirme yontemleri
ile saptanmasinda bilgi eksikligi olusu bu ¢aligmanin planlanmasina neden olmustur.
Boylece calismanin sonuglarinin ulusal ve uluslar arasi literatiire katki saglayacagi

distiniilmistiir.

Erken devrede yer alan proksimal ve distal kas zayifligina sahip
noromuskiiler hastalik  grubundaki c¢ocuklarin  fonksiyonel kapasitelerini,
performanslarini karsilastirmak ve performansi etkileyen parametrelerin birbirleriyle

olan iligkilerini belirlemek amaciyla bu ¢alisma planlanmistir.



2. GENEL BILGILER

2.1. NORMUSKULER HASTALIKLAR
2.1.1. Noromuskiiler Hastaliklarin Tanimi ve Siniflandirilmasi

Noromuskiiler hastaliklar (NMH) 6n boynuz hiicrelerinin, periferal sinirlerin,
eklem ve kaslarin etkilenimini igeren, periferal ndromuskiiler sistemin herediter ya
da kazanilmis hastaliklaridir (1).. Noromuskiiler hastaliklar, motor tiniteler olarak
tanimlanan fonksiyonel birimlerin bir seri hastalig1 olarak tanimlanir. Spinal kordun
On boynuzunda ya da beyin sapindaki motor niikleus topluluklarinda yerlesmis motor
néron, ve bu motor ndrondan ¢ikan aksonlarin tek bir periferal sinir boyunca
seyredip noromuskiiler eklemde temas kurarak, tek bir kasin tiim liflerini
uyarmasiyla motor iinite olusur. Bir motor iinitedeki lezyon bolgesine gore belirli
adlar alarak, ndromuskiiler hastalik grubu adi altinda ¢esitli siniflara ayrilirlar (2).
Etyolojinin yami sira, hastaligin baslangi¢ yasina, ilerleme hizina veya etkiledigi
viicut boliimlerine gore de alt siniflandirmalar yapilmistir. Muskiiler Distrofi Dernegi

tarafindan yapilan en son siniflandirma asagidaki sekildedir (3).
Muskiiler Distrofiler:

e Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD)

e Becker Muskiiler Distrofi (BMD)

e Emery-Dreifuss Muskiiler Distrofi (EDMD)

e  Limb-Girdle Muskiiler Distrofi (LGMD)

e  Fasioskapulohumeral Muskiiler Distrofi (FSHD)

e  Miyotonik Distrofi (MMD/DM, Steinert Hastalig1)
e  Okiilofaringeal Muskiiler Distrofi (OPMD)

e Distal Muskiiler Distrofi (DD)

e Konjenital Muskiiler Distrofi (kMD)


http://www.mdausa.org/disease/dmd.html
http://www.mdausa.org/disease/bmd.html
http://www.mdausa.org/disease/edmd.html
http://www.mdausa.org/disease/lgmd.html
http://www.mdausa.org/disease/fshd.html
http://www.mdausa.org/disease/opmd.html
http://www.mdausa.org/disease/dd.html
http://www.mdausa.org/disease/cmd.html

Motor Noron Hastaliklar::

Amiyotrofik Lateral Skleroz (ALS, Lou Gehrig Hastalig1)

Spinal Muskiiler Atrofi Type 1 (SMAL, Werdnig-Hoffmann Hastalig1)
Spinal Muskiiler Atrofi Type 2 (SMA2)

Spinal Muskiiler Atrofi Type 3 (SMAS3, Kugelberg-Welander Hastaligi)
Spinal Bulbar Muskiiler Atrofi (SBMA, Kennedy Disease, X-Linked
SBM)

Kasin Metabolik Hastaliklar::

Fosforilaz Eksikligi (McArdle Hastalig1)
Asit Maltaz Eksikligi (Pompe Hastalig1)
Fosfofruktokinaz Eksikligi (Tarui Hastaligi)
Debrancher Enzim Eksikligi (Cori ya da Forbes Hastalig1)
Mitokondriyal Miyopati

Karnitin Eksikligi

Karnitil Palmitil Transferaz Eksikligi
Fosfogliserat Kinaz Eksikligi

Fosfogliserat Mutaz Eksikligi

Laktat Dehidrojenaz Eksikligi

Myodenilat Deminaz Eksikligi

Periferik Sinir Hastaliklari:

Charcot-Marie-Tooth Hastaligi (CMT) (Herediter Motor ve Sensori
Noropati (HMSN) ya daPeroneal Muskiiler Atrofi (PMA)

Friedreich Ataksisi (FA)

Dejerine-Sottas Hastalip1 (DS)

Noromuskiiler Kavsak Hastaliklari:

Myastenia Gravis (MG)
Lambert-Eaton Sendromu (LES)
Konjenital Myastenik Sendrom


http://www.als-mda.org/disease/als.html
http://www.mdausa.org/disease/sma1.html
http://www.mdausa.org/disease/sma2.html
http://www.mdausa.org/disease/sma3.html
http://www.mdausa.org/disease/sbma.html
http://www.mdausa.org/disease/dbd.html
http://www.mdausa.org/disease/mito.html
http://www.mdausa.org/disease/cd.html
http://www.mdausa.org/disease/cmt.html
http://www.mdausa.org/disease/fa.html
http://www.mdausa.org/disease/ds.html
http://www.mdausa.org/disease/mg.html
http://www.mdausa.org/disease/lems.html
http://www.mdausa.org/disease/cms.html

Endokrin Anomalilerden Kaynaklanan Miyopatiler:

e Hipertiroid Miyopatisi (HYPTM)
e Hipotiroid Miyopatisi (HYPOTM)

Diger Miyopatiler:

« Miyotonia Konjenita

« Paramiyotonia Konjenita

o Sentral Kor Hastaligi

e Nemalin Miyopati

e Miyotiibular Miyopati/Sentroniiklear Miyopati

o Periyodik Paraliziler(Hipokalemik/Hiperkalemik)

2.1.2. Noromuskiiler Hastaliklarin Klinik Ozellikleri

Periferal ndromuskiiler hastaliklarin = belirgin ~ 6zellikleri kas atrofisi,
fasikiilasyonlar ve olmayan ya da bozulmus reflekslerdir. Periferal néromuskiiler
sistemde hangi komponentin etkilendigi (spinal kordun motor néronu, sinir kokii ya da
periferal sinir, néromuskiiler kavsak, ya da kas) klinik karakteristiklere bagli olup;
spesifik laboratuar testler, dzellikle serum kreatin fosfokinaz (CPK) seviyeleri, kas
biyopsisi ve elektromiyografi ve sinir iletim calismalar1 ile sonuglanir. Etyoloji

terimleri igerisinde hem herediter hem de kazanilmis durumlar s6z konusu olabilir (4).

Noromuskiiler hastaliklar, bebeklik ve cocukluk doéneminde zayiflik ve
hipotoninin ortak sebepleridir. Cocukluk caginda goriilen noromuskiiler hastaliklar
genis bir klinik sendrom alanmi kapsar. Zayiflik tim bu durumlar hazirlayici
semptomken, zayifligin alansal dagilimi ve iligkili nérolojik bulgular (6zellikle, derin
tendon reflekslerindeki degisiklikler ya da duyu kayiplar1) genellikle periferal

noromuskiiler sistemin hangi ag¢idan primer olarak etkilendigini belirtir (5).


http://www.mdausa.org/disease/hyptm.html
http://www.mdausa.org/disease/hypotm.html
http://www.mdausa.org/disease/mc.html
http://www.mdausa.org/disease/ccd.html

En sik karsilagilan ¢ocukluk cagi hastaliklari, anatomik lokalizasyon temel
aldiginda motor néron hastaliklari, ndropatiler, néromuskiiler kavsak hastaliklar1 ve

kas hastaliklaridir (4, 5).

Motor ndron hastaliklar1 hi¢cbir duyu degisikligi olmaksizin fasikiilasyonlar ve
kas atrofisi ile iligkili olarak kas zayiflig1 ile karakterize, spinal kordun 6n boynuz
motor néronlarinda alt motor, iist motor veya hem alt hem {iist motor néron tutulumu
ile seyredebilen bir hastalik grubudur. Cocukluk caginda en sik karsilasilan motor
ndron hastalig1 herediter spinal muskiiler atrofilerdir (SMA). SMA; spinal kord ve
beyin sapinda 6n boynuz hiicrelerinin dejenerasyonu ile ortaya c¢ikar. SMA’I
hastalarda ilerleyici simetrik zayiflik, hipotoni, hiporefleksiya ya da arefleksiya, kas
atrofisi (yaygin adipoz doku sebebiyle anlasilmasi gili¢ olan), tipik olarak dili

etkileyen fasikiilasyonlar ve parmaklarda postiiral tremor goriiliir (6).

Zayifliga ek olarak mevcut olan duyusal degisiklikler periferal sinir
hastaliklarin1 motor iinitin diger komponentlerinin hastaliklarindan ayirir. Cocukluk
caginda en sik karsilasilan noropatiler kalitsal olanlardir, fakat inflamatuar, toksik ve
enfeksiydz noropatilergibi tedavi edilebilir ve geri dondiiriilebilir farkli sendromlar

da mevcuttur (4).

En sik karsilagilan Charcot-Marie-Tooth (CMT) hastaligi ya da herediter
motor ve sensori noropati, periferal sinir sistemini etkileyen genetik olarak heterojen
bir hastalik grubunu olusturmaktadir. Periferal sinirin anormal gelisimi ya da
dejenerasyonu ile kararkerize CMT farkli genetik patern gecislerine sahiptir.
Hastalik, bircok vakada bebeklik doneminde baslangic gosterir. Semptomlar
arasinda; uygun olmayan yliriiyiis, 4 ekstremitede de distallerde belirgin, proksimale
dogru ilerleme gosteren muskiiler atrofi ve zayiflik ve genellikle kavus ayak gibi
ayak deformiteleri ile birlikte, derin tendon refleks anomalileri ve distal duyu kaybi
mevcuttur. Bozulmus yliriiyiis; ziplayarak yiriiylis ve siklikla takilma ve diisme

egilimi seklinde gozlemlenmektedir (7-10).

Herediter norapatiler periferal sinirleri etkileyen, herediter motor ve sensori
noropatiler (HMSN), herediter motor ndropatiler, herediter sensori noropatiler ve

herediter sensori ve otonomik noropatiler olarak siniflandirilan hastaliklardir. En sik



kullanilan siniflandirma kalitim paterninin (otozomal dominant, otozomal resesif, ya
da X-bagimli) ve elektrofizyolojik bulgularin ya da patolojik anatomiye bagl
(demiyelinizasyon ya da aksonal dejenerasyon) klinik bulgularin kombinasyonu
seklindedir. Bu smiflandirma kompleks ve yeni genler ve mutasyonlarin
arastirilmasina bagl olarak devamli giincellenmektedir. Demiyelinize formlarda ana
olarak periferal sinir aksonlarini ¢evreleyen miyelin kilif etkilenir. Myelin kilifin ana
fonksiyonu sinir iletiminin hizini, dolayisiyla da verimliligini arttirmaktir. Bu
sebeple, elektrofizyolojik c¢alismalarda en goze carpan bulgu diisiik sinir iletim
hizidir. Aksonal formlarda, aksonun kendisi etkilenmistir. Bu tip vakalarda,
norofizyolojik calismalarda sinir iletim hizlarinda degisiklikler gbzlemlenmez. Duyu
aksonlar1 etkilenimi sonucu dizestezi ve paresteziler seklinde duyu bozukluklari
olusur. Vakalarin ¢ogu, CMTT tipinde (demiyelinize formlar, daha diisiik sinir iletim
hizlarinda ve otozomal dominant gegisli), CMT2 tipinde (aksonal ve genellikle
dominant kalitim paterninde) ve ayrica da Dejenire-Sottas hastaligi olarak da bilinen
CMT3 tipinde (siddetli demiyelinizasyon/hipomyelinizasyon ve otozomal resesif

gecisli) olabilir (7,9, 11, 12).

Noromuskiiler kavsak hastaliklar, noromuskiiler iletim sirasinda bir ya da
birden fazla proteinin harabiyeti, bozuklugu ya da yoklugu sonucu olusur. Tipik
olarak bebeklik doneminde hipotoni ve genel zayiflik belirtileri, gocukluk doneminde
proksimal, okiiler ve bulbar zayiflik belirtileri gosteren hastalik grubudur. Cocukluk
doneminde en sik goriilenler noromuskiiler eklem hastaliklar, miyastenik

sendromlardir (4).

Bir diger sik karsilagilan néromuskiiler hastalik grubu olan kas hastaliklar
arasinda ise en sik karsilagilan Duchenne Muskiiler Distrofi’dir (DMD). Duchenne
muskiiler distrofi belirtilerini ilk olarak erken ¢ocukluk doneminde gosteren, X-
linked resesif gecisli, ilerleyici kas zayiflig1 ve yliriiylis bozuklugu ile karakterize
kalitsal bir hastaliktir. X kormozomunun kisa kolundaki genetik bozukluga bagh
olarak distrofin proteini azalir ya da hi¢ iiretilemez.Bebeklik donemi genellikle
asemptomatiktir. Klinik belirtiler bir yilin sonunda mevcut olmasina ragmen, ilk
semptomlar genellikle yiiriimeye baslama ve okul dncesi siirecinde tanimlanir (2-5

yas).Etkilenmis c¢ocuklarda genellikle yiirityiis problemleri (6rdekvari yiiriiyiis,



parmak ucu yiirime ve lordotik postiir), baldir kaslarinda hipertrofi, Gower’s
belirtisi (yerden kalkma sirasinda bacaklar abduksiyon pozisyonda, dik pozisyonu
almak amagh ellerini uyluklarindan destekleyerek kendi {izerinde tirmanma), ve
merdiven ¢cikmada zorluk mevcuttur. 3 ve 6 yas arasinda fonksiyonel seviyenin
korundugu gézlemlenebilirken; 6 ve 8 yaslar arasinda fonksiyonel seviyede diisiis
meydana gelir. Cocuk merdiven ¢ikma ve yerden kalkma yetenegini kaybeder, asil
tendon kontraktiirleri gelisir. 9-12 yaslar arasinda, DMD hastalarinin biiyiik
cogunlugu tekerlekli sandalyeye bagimli hale gelmektedir. Skolyoz bu donemde
ortaya ¢ikabilecek en &nemli komplikasyonlardan biridir. Ust ekstremite
fonksiyonlart ge¢ doneme kadar korunabilir. Azalmis pulmoner fonksiyon respiratuar
kas zayifligi ve omurga deformitesinin (kifoskolyoz) sonucudur ve respiratuar
infeksiyonlarla birlikte respiratuar bozukluga zemin hazirlar. Kardiyomiyopati ve
aritmi kardiyak bozuklukla sonug¢lanir. Kardiyorespiratuar komplikasyonlar ikinci on

yillik siiregte ortaya ¢ikar ve sonug olarak 6liime yol agar (4-6, 13-15).

2.2. ZAYIFLIGIN ALANSAL DAGILIMI

Kas hastaligina sahip kisilerde en sik ortaya koyulan olumsuz semptom kas
zayifligidir. Cesitlilik sebebiyle kas zayifliginin degerlendirilmesinde zayifligin
paterni, etyolojiyi ayirt etmek agisindan ¢ok dnemlidir. Kuvvet kaybinin genel (6rn.,
bilateral, proksimal, distal, ya da her ikisi de) ya da lokal oldugu saptanmalidir (16,
17, 24).

Zayifligimalansal dagilimi olarak tanimlanan bu durum, zayifligin kendine
ozgii paterni anlamina gelmektedir. Ornegin zayifligin daha ¢ok proksimal kas
gruplarinda goriilmesi ya da distal kaslarda daha baskin olmasi; viicudun tek
tarafinda ya da her iki tarafinda da mevcut olmasi; tek bir sinirde ya da bir sinir

grubunda etkilenim olmas1 zayifligin paternini yansitir (23).

Fokal siirecler norolojik olmaya egilimlidir (tlim norolojik siiregler fokal
olmamasina ragmen), yaygin kuvvet kaybindan daha farkli bir yaklasim

gerektirebilir. Yaygin zayiflik durumunda ise fonksiyon kaybinin proksimal ya da
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distal olup olmadigi, hangi fonksiyonel aktivitelerin kas zayiflig1 tarafindan

limitlendigi not edilerek belirlenir (16).

Eger hasta sandalyeden kalkma (kalga ¢evresi) ya da sacini tarama (omuz
cevresi) aktiviteleri sirasinda zorluk yasiyorsa, miyopatik hastaliklardaki
zayifliklarda genellikle ortak gozlemlenebilen proksimal kas zayifligini belirtir.
Kalga cevre zayifligindan bahsediliyorsa, merdiven inip ¢ikma, sandalye ya da
tuvaletten ayaga kalkma, ¢dmelme pozisyonundan, ya da yerden ayaga kalkmada
zorluklar yasanir. Omuz gevresi zayiflik s6z konusuysa da agir objeleri kaldirma,
yiiksek raflardaki objelere uzanma ve alma, dis firgalama, banyo yapma, giyinme ve

sa¢ tarama gibi birgok fonksiyonda zorluklar yasanir (16-18, 22).

Genel olarak bakildiginda; limb-girdle paterni seklinde, kol ve bacaklarin
proksimal zayifligini igeren omuz ve kalga ¢evre kas grubunda goriilen proksimal kas
zayifligi, miyopatik bir siirecin (direkt olarak kaslar1 etkileyen siire¢) oldugunu,
distal zayifligin gézlemlenmesi ise daha ¢ok yaygin polinordpati oldugu fikrini verir.
Buna ragmen, bazi miyopatiler distal zayifliga sebep olurlar. Bu patern genellikle
kolay tanilanamaz ve ndrojenik 6zellik olarak tanilama hatasi yapilabilir. Bu atipik
distal fenotipteki miyopatik hastalik siniflari, genellikle distal miyopatiler olarak
bilinmekte olup, miyotonik distrofi ve inkliizyon viicut miyoziti de bu gruba girerler

(16-18, 22, 23).

Daha az siklikta goriilen distal miyopatiler ve noropati durumlarinda hastalar,
kavanoz kapagi agma, elbise diigmelerini ilikleme, anahtar ¢evirme, kapt kolunu
cevirme gibi aktivitelerde zorluk cekmeye sebep olan distal iist ekstremite
zayifliklarindan yakinirlar. Distal alt ekstremite kas zayifligina sahip hastalar;
kaldirim kenarlarma takilma, diizglin olmayan yiizeylerde yiiriime sirasinda zorluk
yasama ya da ayagini siiriiyerek yiiriime gibi durumlardan sikayet ederler. Hastalar
parmaklar1 ucunda durma (gastrosoleus) ya da elleri ile gergeklestirdigi aktiviteler

(intrinsikler) sirasinda zorluk yasarlar (16, 17).
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2.2.1. Miyopatik Hastaliklara Yonelik Patern Tamimlama Yaklasim

Miyopatik hastalik, kas zayifliginin 6 ayr1 paternine gore siniflandirilmistir.
Kaslardaki tutulumun dagilimina iliskin herhangi bir kural kesin olarak mevcut
olmamasina ragmen, bu siniflandirma sisteminin kullanilmasi ile farkli tam1 ve
miidahelelerin 6nemli 6l¢iide sinirlanmasina olanak saglanacagi sdylenmektedir

(19, 20).

Patern 1: Proksimal ekstremite-cevre zayifhg

Miyopatilerde en sik karsilagilan kas zayifligidir ve agirlikli olarak kol ve
bacaklardaki proksimal kaslarin simetrik zayiflig1 seklinde etkilenim s6z konusudur.
Distal kas gruplar1 da genellikle etkilenmis olup, siddeti daha disiiktiir. Boyun
ekstansor ve fleksor kaslari, govde ve sirt kaslar1 da siklikla etkilenmistir. Bu zayiflik
paterni herediter ve kazanilmis miyopatilerde daha ¢ok gozlemlenmektedir, bu

sebeple ayirici tantya varmakta en az kullanilan 6zelliktir (18, 20).

Patern 2: Distal Zayifhik

Zayifligin distal paterni, agirlikli olarak {ist ya da alt ekstremitelerin distal
kaslarinin tutulumunu igerir. Hastalifin tanisina ya da siddetine bagli olarak,
proksimal kas etkilenimi de s6z konusu olabilir. Distal ekstremite kaslarindaki segici
zayiflik ve atrofiler noropatilerde daha sik goriilen bir 6zellik olup, bu fenotipi
belirlemek agisindan hastalarda ayrintili bir duyusal ve refleks degerlendirme

yapilmalidir (18, 21).

Patern 3: Proksimal Kol/Distal Bacak Zayifh@ (Skapulaperoneal)

Skapuloperoneal patern kolun proksimalindeki paraskapular kaslarin ve distal
alt ekstremitenin 6n bdliimiindeki kaslarin zayifligim1 belirtir. Bu patern fasiyal
zayiflik ile iliskili ise, FSH distrofinin tanis1 ac¢isindan oldukc¢a anlamlidir.
Skapuloperoneal bozulmayi igeren diger herediter miyopatiler; skapuloperoneal
distrofi, Emery-Dreifuss distrofi, LGMD 1B (laminopati), LGMD 2A (kalpainopati),
ve LGMD 2C-F (sarkoglikanopatiler), LGMD 21, konjenital miyopatiler, fosforilaz

eksikligi ve asit maltaz eksikligi durumlaridir (18).



12

Patern 4: Distal Kol/Proksimal Bacak zayiflig1

Distal kol/proksimal bacak paterni distal onkol kaslarmni (el bilegi ve parmak
fleksorleri) iceren distal kol zayifligit ve diz ekstansorlerini (kuadriseps) igeren
proksimal bacak kas zayiflig1 ile iligkilidir. Hastalar ortak olarak diz kontroliindeki
zayiflik sebebiyle diismelerden yakinirlar ve merdiven inme sirasinda zorluk
yasarlar. Ayrica orgii 6rme, bozuk para kavrama ve kol saati takma gibi aktiviteler
sirasinda zorluk yasarlar. Ek olarak; zayiflik, miyopatilerde ortak bir o6zellik
olmamakla birlikte siklikla asimetriktir. Bu patern, inkliizyon viicut miyositlerinin

teshisleri agisindan gerekli bir bulgudur (18).

Patern 5: Oftalmopleji mevcut olmasi ya da olmamasi durumunda

pitozis durumu

Okiiler ve/ya da faringeal kaslarin daha ¢ok tutulum gdsterdigi miyopatiler,
limitli bir hastalik gurubunu temsil eder. Her zaman olmasa da, genellikle diplopi
semptomlart olmadan ortaya ¢ikan goz tutulumu, pitozis ya da oftalmopleji ile
sonuclanir. Fasiyal zayiflik ortak bir belirti degildir, balon sisirme, pipetten bir sey
icme, dis etleri ile dudak arasindaki yemek artiklarini temizleme gibi aktivitelerde
zorluk ¢cekmeye ve komik bir giilimsemeye yol agabilmektedir. Ekstremite zayifligi
tantya bagli olarak degiskendir. Ozellikle orta yas ve sonrasi baslangicli, diplopi
olmaksizin pitozis ve oftalmopleji ve disfaji okulafaringeal distrofi belirtisini
gosterir. Belirgin bir faringeal tutulum olmaksizin pitozis ve oftalmopleji durumu
birgok mitokondriyal miyopatinin belirgin 6zelligidir. Oftalmopleji olmaksizin
pitozis ve fasiyal zayiflik durumumiyotonik distrofi ve fasioskapulohumeral

distrofinin ortak 6zelligidir (18).
Patern 6: Belirgin boyun ekstansor zayiflig:

Belirgin boyun ekstansor zayifligi paterni boyun ekstansor kaslarindaki
siddetli zayiflikla karakterizedir. ‘Diisiik bas sendromu’ terimi bu durumda
kullanilmaktadir. Boyun fleksor tutulumu degiskenlik gosterir. Ekstremite zayiflig:
taniya bagli olarak degisir ve daha dnce basliklandirilmis olan fenotipik paternlerden

birine benzer 6zellikte olabilir. Ornegin limb-girdle kas zayiflig1 paternine sahip
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hastalarda belirgin bir boyun ekstansér tutulumu da olabilir. Izole boyun ekstansér
zay1flig1 ‘izole boyun ekstansér miyopatisi’ adi verilen kas hastaliginin ayirici
tanisidir. Ayrica belirgin boyun ekstansor zayifligi baska iki néromuskiiler hastalikta

ortaktir: amiyotrofik lateral skleroz ve miyastenia gravis (18).

2.2.2. Proksimal ve Distal Tutulum Arasindaki Farklar

Literatiire bakildiginda proksimal ve distal tutulum etkilerinin ayr1 ayr ele
alindig1 ancak iki ayr1 zayiflik paterni arasindaki farklara yonelik ¢alismalarin
sinirht oldugu goriilmektedir. Kas zayifliginin alansal dagilima gore fonksiyona
olan etkileri iizerine yapilan ¢aligmalar mevcuttur ancak bu ¢alismalar da oldukga

sinirhidir (25, 32).

Yapilan calismalar arasinda kas tutulum paterninin 6zellikle denge lizerine
etkilerinin lizerinde duruldugu goézlemlenmektedir. Ancak kas zayifliginin alansal
dagilimimin denge {izerine etkilerinin belirlenmesinde, 6zellikle kas kuvvetinin

dengeyi koruma iizerindeki 6nemi vurgulanmalidir (25).

Afferent sistem vestibular, visual ve somatosensori girdileri icermekte olup
dengeyi saglama agisindan Onem tasimaktadir. Vestibular kayb1 ya da duyusal
polindropati sonucu proprioseptif yetersizligi olan kisiler gibi bir ya da daha fazla
sensori veri bozukluklari, denge kontroliinii bozar ve diismelere sebep olabilir (26,
27, 32).

Efferent sistem de benzeri sekilde dik durma dengesini saglamada 6nemli
olmakla birlikte durus sirasindaki pertiirbasyonlar sonrasi etkili postiiral

diizeltmelerin tiretilmesini saglar (32).

Efferent sistemin merkezi sinir sistemi komponentleri pyramidal yollar, bazal
ganglion ve serebellumu igermekte ve daha ¢ok dikkat ¢gekmektedir. Serebellar ataksi
ya da Parkinson hastaligi gibi durumlarda hastalarda diismelerin ve postiiral
instabilitede bozulmalarin goézlemlenmesinden yola ¢ikarak bu santral efferent

sistemlerin 6neminin kanit1 desteklenmektedir (28, 29, 32).
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Giintimiize kadar efferent postiiral kontrol sistemin periferik sinir sistemi
komponentleri lizerinde daha az durulmustur. Denge reaksiyonlarinin iiretilmesinde
temel bir effektor olarak, saglam bir kassal sistem, denge kontrolii agisindan
onemlidir. Teorik olarak, kas kuvveti kaybi1 diismelere sebep olabilir. Ornegin
bozulmus denge ya da tokezleme sirasinda, ayak bilegi cevresi zayifligi, engeli
asmaya izin vermeyecektir. Yaslhilarda diismeye sebep olan birgok risk
faktorlerinden biri olarak kas zayifligina dikkat ¢ekilmistir. Ek olarak, genellikle
kas zayifligiyla karakterize noromuskiiler hastaligi olan kisilerde, diismeler sik

olarak gozlemlenmekle birlikte, bu gozleme yonelik detayli caligmalar kisithidir
(30-32).

Yetersiz bir efferent sistemin denge kontroliinii bozabilecegini ve diismelere
sebep olabilecegini tahmin etmek kolaydir. Proksimal ya da distal ekstremite
zay1flig1 (miyopatili hastalar gibi), aksiyal zayiflik (miyosit ya da amiyotrofik lateral
sklerozis), sertlik (miyotoni), yavas kas kontraksiyonu (nemalin miyopati), aralikli
olarak degiskenlik gosteren zayiflik (miyastania gravis) gibi farkli bozukluklar
mevcut olabilir (32).

Bu farkli kassal disfonksiyonlarin postiiral stabilite {izerinde ayn1 etkiye sahip
olup olmadigi bilinmemektedir, c¢ilinkii diigmeler ve insitabiliteyi hedefleyen

caligmalar az sayidaki NMH formlar1 {izerinde mevcuttur (25).

Kalga hareketleri lateral dengenin diizeltilmesi agisindan gerekli 6nemli bir
faktordiir, bu sebeple teorik olarak, proksimal kas zayifligi, eksternal ylizeyden
uygulanan sarsilmalar sirasinda dengeyi saglama yetenegini bozabilmektedir. Diger
taraftan distal kas zayiflig1 ¢cok farkli yollardan diismelere onayak olabilirler; uygun
engelsiz ortamlarda, tehlikeli goziikmeyen engeller, diisiik ayagi mevcut olan
hastalarin tokezleyerek dengesini kaybetmelerine neden olur ve diisme riskini arttirir.
Yapilan ¢alismalarda, ayakta durma sirasinda dengeyi korumak ve diizeltmek
acisindan ayak bilegi rotasyonlarinin, hareketlerinin gerekliliginin  6nemi

vurgulanmigtir (33-36).

NMH’1 olan kisilerde postiiral insitabilitenin altinda yatan mekanizmalari

tizerinde detayl patofizyolojik caligmalar da oldukga nadirdir. Ek olarak, NMH’larin
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cesitli spesifik paternler icermesi sebebi, denge kontrol mekanizmalar1 iizerine
spesifik calismalar gerekecektir ki spesifik kas zayiflig1 paternlerinin yalniz basina
dengeyi nasil etkiledigine dair calismalarin az olmasi, daha etkili diismeyi 6nleme
amacgh stratejilerinin gelistirilmesini etkilemektedir. Dengeyi kontrol etme amacl
kuvvetlendirme egitimi egzersizleri de spesifik kas paternleri ve zayifligin
ilerleyisinin spesifik olmasi sebebi ile farkli miidahele stratejileri gerektirecektir

(25, 32).

Denge kontroliiniin ayarlanmasini incelemek i¢in postiirografi kullaniminin
bu mekanizmalar1 arastirmak agisindan olasi bir yaklagim oldugu; farkli kosullar
altinda statik durus pozisyonunda ya da destek ylizeyinin bozulmasi sonrasi gibi
durumlarda, statik ya da dinamik durumlarda degerlendirme yapilabildigi

sOylenmektedir (32).

Duchenne muskiiler distrofili ve alt ekstremiteleri 6nemli derecede etkilenmis
cocuklarda denge kontroliinii degerlendirmek amacl statik postiirografi kullanilarak
saglikl kisilerle karsilagtirilmis, artmis lateral ve anterior-posterior denge salinimlari
ve agirlik merkezinin de 6ne dogru yer degistirdigi gozlemlenmistir. Bu durumun
arkaya dogru diismelere kars1 koruma amagli kompansatuar bir durus postiirii oldugu
diigiiniilmiistiir. Lateral salinimlar tiim yas gruplarinda (5-6 yas, 8-9 yas, 10-13 yas),
anterior-posterior salimimlar ise daha ¢ok kiiciik yas grubunda gézlemlenmekle
birlikte agirlik merkezini normalize eden ortez kullanimi  sirasinda

gbzlemlenmemistir (37).

llerleyici kas zayiflifi ve eklem kontraktiirleri de yetersiz ayakta durma
dengesine zemin hazirlayarak DMD’de diismelere bagli yaralanma riskinin de
artmasina sebep olacaktirDengede bozulma ayrica diisme korkusu problemine bagh
olarak mobilite, bagimsizlik ve sosyal katilimi kisitlayarak, ileriki donemlerde
denkondisyone olma, fonksiyonel gerileme ve yasam kalitesinde azalma ile

sonuglanacaktir (44-46).

Propriosepsiyon hem rahat durus hem de beklenmeyen postiiral
pertiirbasyonlar sirasinda viicudu stabilize etmek agisindan 6nemli bir rol oynar.

Dolayistyla, periferal norapatili hastalar bu sebeple ayakta durus sirasinda gozleri
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kapali durumdayken unstabillerdir. Ek olarak postiiral pertiirbasyonlara karsi
refleks cevaplar1 da gecikmis ya da azalmis ampliitidde ya da her iki sekilde
seyreder (38-40).

Polinoropatili hastalarin statik ve dinamik durumlar altinda esit unstabiliteye
sahip olmadiklari, dengenin dinamik durumlar altinda daha az etkilendigi
soylenmektedir. Bu durumun da ayak bilegi eklem acis1i ve alt ekstremite kas
uzunlugundaki ayarlamalarin 6nceden tahmin edilebilir oldugu anlamina

gelmektedir (38).

Rahat durus, bir¢ok periferal néropatik hastalar acisindan gergekten zorlu bir
is oldugu disiiniilmektedir. Yapilan bir ¢alismada noropatik hastalarin rahat durus
sirasinda her zaman unstabil olduklarinin dogru olmadigi, bazilarinin normal kisilere
benzer viicut salinimi degerleri gosterdikleri sdylenmektedir. Dinamik ya da statik
durumlarda daha az ya da ¢ok unstabil olma durumu, néropatinin tipine ve hastalik

sebebiyle etkilenmis olan fibril tipine bagl olarak degisiklik gostermektedir (38, 41).

Tim bu durumlar goéz Oniline alindiginda periferal noéropatiye ve diger
vestibiiler hastaliga sahip kisilerde fonksiyonel yiiriiylis performansinda azalmaya
sebep olmaktadir (42-44).

Yeterli kas kuvvetinin, stabil postiiral kontroliin anahtar elementi oldugu
acikca artan bir gorlis haline gelmektedir. Gergekten de, kas zayifliginin yash
popiilasyonda diismeler agisindan ¢cok onemli bir risk faktorii oldugu epidemiyolojik

calismalarda devamli olarak tanimlanmistir (30, 32).

Buna ragmen yash kisilerde zayiflik tipik olarak ¢ok sayida bagka risk
faktorleriyle birlikte seyrederek, kas zayifliginin tek basina denge kontroliinde etkili
olup olmadigim1 siiphede birakmaktadir. Bu durumdan yola ¢ikarak;
fasioskapulohumeral muskiiler distrofi, poliyomyelit ya da miyotonik distrofi gibi
noromuskiiler hastaliklara sahip kisilerde diismeler ve postiiral insitabilitelerinin
gbzlemlenmesi sonucu denge bozukluklarina sahip olacaginin, dogru bir saptama

oldugu disiinilmektedir (47- 49).
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Buna ragmen, bu tip hastalik popiilasyonlarinda insitabilitenin ve diismelerin
patofizyolojisi hakkinda ¢ok az bilgi mevcuttur. Ek olarak kas zayifliginin postiiral
stabiliteyi etkilemesi ve diismelere sebep olmasi ile ilgili bilgi de olduk¢a azdir.Bu
bilginin eksik olmasi ile birlike, diismelere karsi daha etkili onleme tekniklerinin
gelistirilmesi de oldukca zorlasmaktadir. Izole kas zayifligina sahip hastalarda
denge reaksiyonlar1 test edilmis olup iki sebeple kas zayifliginin énemli oldugu
sonucuna varilmistir. Birincisi, distal bacak zayifliginin 6zellikle takilma benzeri
stabilite bozukluklarima egilimli olmasina ragmen, proksimal kas zayifligi
durumunda eksternal denge pertiirbasyonlarin1 takiben stabilitenin azaldiginin

gozlemlenmesidir (32).

Ikinci olarak daha onceki ¢alismalara bakildiginda ‘dinamik postiirografi’,
denge diizeltme stratejilerinin kas zayifliginin mevcut oldugu viicut boliimlerine
bagli olarak oOzellikle degisebildigine dair teorik bir yap1 olusturmustur. Baz1 kas
cevaplarimin  Ozellikle  sagital  (anterior-posterior)  diizlemdeki  denge
pertiirbasyonlarina duyarliyken, bazilarinin da frontal diizlem ya da bu iki diizlemin
kombinasyonuna duyarli oldugu ortaya konulmustur.Bu kas cevaplan
duyarliliklarinda, proksimalden distale dogru olan bozulmalari takiben, proksimal ve
aksiyal kaslarin (paraspinal ya da gluteus medius gibi) daha frontal odakli, alt
ekstremite kaslarinin daha sagital odakli duyarlilikta oldugunu, ve diz kaslarinin her

iki yonde de duyarli rol oynadigini ortaya koymaktadir (50, 51).

Bu yonlii duyarliliklara bagl olarak dengeyi saglamakta, distal kas zayifligina
sahip hastalarin sagital diizlemde, proksimal alt ekstremite zayifligina sahip olanlarin
ise frontal diizlemde mi daha fazla zorlandiklar1 sorusunun cevabina gereksinim
duyulmaktadir. Bu bilginin terapatik miidahelelerin planlanmasi konusunda ayrica
yardim edebilecegi diisiiniilmektedir. Ornegin eger tamamen proksimal zay1flig1 olan
hastalarin, frontal diizlem ile iligkili denge diizeltme stratejilerinde unstabil olduklar1
dogru ise; bu hastalar, tamamen distal zayifligt olan ve muhtemelen sagital
diizlemdeki stratejilerde unstabil olanlara gore daha farkli bir miidaheleye ihtiyag

duyacaklardir (25).
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Yapilan bir ¢aligmada distal kas zayifligina sahip kisilerde giinliik yasam
aktiviteleri sirasinda proksimal kas zayifligina sahip kisilere gore daha fazla denge

bozukluklar1 ve daha yiiksek diisme siklig1 gozlemlenmistir (25).

2.3. FONKSIiYONEL KAPASITE VE FONKSIiYONEL KAPASITENIN
DEGERLENDIRILMESI

2.3.1. Fonksiyonel Kapasite

Fonksiyonel kapasite, aerobik metabolizmay1 siirdiirmeyi gerektiren giinliik
yasam aktivitelerini gergeklestirme yetenegini yansitir. Pulmoner, kardiyovaskiiler,
metabolik ve kas-iskelet sistemlerinin durumu ve giicliniin birlesimi,bireyin
fonksiyonel kapasitesini belirler. Birgok arastirma, genis g¢esitlilikte Klinik ve
arastirma gruplarinda, fonksiyonel kapasitenin degerlendirilmesi ile 6nemli tanisal ve

hastaligin seyrine dair bilgilerin saglandigini ortaya koymustur (52).

Fonksiyonel kapasite, bireyin ‘maksimal oksijen tiiketimi’ olarak tanimlanan
aerobik is performansini sergileme yetenegidir. Maksimal oksijen tiiketimine, viicut
kas kiitlesinin sadece yaklasik yarisi1 kadarini igeren egzersizin gerceklestirilmesi
sonucu erigilebilmesi sebebi ile, genellikle periferal faktorlerden ¢ok maksimal

kardiak ¢ikis-kalp debisi tarafindan limitlenebilecegine inanilmaktadir (52, 53).

Maksimal oksijen tiikketimi; yas, cinsiyet, kondisyon durumu, ve hastalik
varligi ya da komponentlerini etkileyen ila¢ kullanimi ile etkilenir. Bu aerobik
kapasite atletik olmayan kisilerde, genellikle her on yillik siirecte kalp atim
hacmindeki, maksimal kalp hizindaki, iskelet kaslarina olan kan akimindaki ve
iskelet kas fonksiyonundaki azalma ile ilgili olarak, ortalama %10’luk bir azalma
gosterir. Her yastaki erkekte maksimal oksijen tiiketimi, daha yiiksek hemoglobin
konsantrasyonu, daha biiyiik kas kiitlesi oran1 ve daha fazla kalp atim hacmi sebebi

ile kadinlardan %10 ve %20 oranlarinda daha fazladir (52, 53).
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“Fonksiyonel kapasite”, “egzersiz kapasitesi” ve ‘“egzersiz tolerans1”
genellikle es anlamli oldugu ve birey tarafindan maksimal eforun gosterildigi ve

maksimal egzersiz testinin uygulanmis oldugu anlamina geldigi diisiiniiliir (52).

Buna ragmen, bu terimler bazen de bireyin submaksimal aktiviteleri
gerceklestirmesi igin gereken kapasitesini degerlendiren bir test uygulandiginda
kullanilmaktadir. Bu sebeple, karisikliktan kacinmak icin hangi tip egzersizin
degerlendirildiginin tanimlanmasi énem tasimaktadir. Giinliikk yasam aktivitelerinin
biiyiik bir kisminin maksimal efor gerektirmemesi sebebiyle, submaksimal indeksler
genis olarak kullanilmaktadir (52-54).

2.3.2. Fonksiyonel Kapasitenin Degerlendirilmesi

Uygun bir kardiyopulmoner egzersiz testi, egzersiz cevabinin genis c¢apl
olarak degerlendirilmesi, fonksiyonel kapasitenin ve bozuklugunun objektif olarak
belirlenmesini, uzun siireli egzersiz uygulamasi i¢in gereken uygun yogunlugun
Olciilmesini, egzersizi limitleyen faktorlerin miktar1 ve egzersize katilan farkli organ
sistemlerinin katkisi gibi, altta yatan patofizyolojik mekanizmalarin belirlenmesini

saglar (54).

Fonksiyonel kapasitenin degerlendirilmesinde siklikla diisiliniilen, dikkat
cekilen durum, Ozellikle klinik olmayan ortamlarda, maksimal ya da submaksimal
testlerin uygulanip uygulanmayacagidir. Kisinin aerobik egzersiz cevabin
degerlendirmek icin gecgerli olan altin standart, maksimum artan kardiyopulmoner

egzersiz testidir (52).

Fonksiyonel kapasite, maksimal kardiyopulmoner egzersiz testleri igerisinde
genellikle motorlu kosu bandi ve sabit bisiklet ergometresi ile degerlendirilir.
Cogunlukla tercih edilen modalite, kosu bandi egzersizidir. Cogu zaman, bisiklet
ergometresi egzersizi, egitilmemis kisilerde kosu bandi iizerindeki pik VO2’nin
%10-%20 altindaki is giici oranlarinda kuadriceps yorgunlugu sebebi ile
sonlandirilmaktadir. Ayrica pedal hizinin istenilen seviyede sabit kalmasinin

saglanmas1 icin bireysel kooperasyona ihtiyag vardir. Ek olarak bisiklet
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ergometresi, yiirliylis ve denge insitabilitesi, siddetli obezite, ya da ortopedik
limitasyonlar ya da diizenli kardiyak gézlem planlanan kisilerde tercih edilebilir.
Tekerlekli sandalye sporculari ya da diger alt ekstremite disabilitesi olan bireylerde
kol ergometresi tercih edilebilirken, bir¢ok kisi alt ekstremite egzersizine gore daha
kiigiik ve genellikle denkondisyone kas kiitlesini igermesi sebebi ile ayni1 is gilicline

ulagamamaktadir (52, 53).

Maksimal test uygulamasinin en dogru aerobik kapasite bilgilendirmesi
saglamasina ragmen, submaksimal test uygulamasi bir¢ok durumda tercih
edilmektedir. Bir¢ok giinliik yasam aktivitesinin submaksimal yogunluk
seviyelerinde gergeklesmesi sebebiyle fiziksel yetenegi daha 1iyi yansitan
submaksimal fonksiyonel testler yaygin olarak onerilmektedir. Maksimal test
uygulamasiin vakanin risk durumunu arttirdigr ve potansiyel yeteneklerine engel
olan durumlardaki, 6zellikle kardiyovaskiiler olaylar acisindan biiyiik risk tasiyan
bireylerde ve ¢ok sayida vakanin test edilecegi durumlarda da submaksimal testler

oOnerilir (52, 55).

Balke, belirlenen bir zaman araligi siliresince yiirlime mesafesini Olgerek
fonksiyonel kapasiteyi degerlenmek igin basit bir test gelistirmistir. Daha sonra,
saglikli bireylerde fiziksel uygunluk seviyesini degerlendirmek icin 12 dakika saha
peformans testini gelistirilmistir. Bu ylirlime testi, kronik bronsitli hastalardaki
disabiliteyr degerlendirmek amaciyla adapte edilmistir (58). 12 dakika yiirliyen
respiratuar hastalarda, uyum saglamaya calismak olduk¢a yorucu olmasi sebebiyle,
12 dakika yiirime testi ile benzer klinik verileri saglamak i¢in, daha kisa versiyonu
olan 6 dakika yiiriime testi gelistirilmistir (6DYT) (56, 57, 59).

Submaksimal egzersiz degerlendirmesinin bir formu olan, genis alanda
kullanilir hale gelen ve genellikle pulmoner hastaliklar ve kalp bozukluklarinda
kullanilan 6 ya da 12 dakika yiiriime testleri; 6zellikle farmakolojik tedaviler ve
egzersiz  egitimi  olmak ilizere ¢esitli tedavi miidahelelerine  cevabi
degerlendirmektedir. Belirlenen bir mesafeyi yliriime yetenegi fiziksel fonksiyonu
degerlendirmek i¢in ¢abuk, basit ve ucuz bir yoldur. Ayrica giinliik yasam
aktivitelerinin gergeklestirilmesi icin oldukca gerekli olmasi ve kapasitesini

yansitmasi sebebiyle, yasam kalitesinin ¢ok 6nemli bir komponentidir (61).
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Fonksiyonel yliriime testleri iizerine yayimlanan son bir arastirmada ‘6 dakika
yiirlime testikolay uygulanabilir, kolay tolere edilebilir ve diger yiirlime testlerine
gore giinliik yasam aktivitelerini daha i1yi yansitabilme 6zelligine sahiptir’ sonucuna

vartlmistir (55).

6DYT icin gereken motivasyon ve algilamadaki yetersizliklerin, performansi,
cocuklarda yetiskinlerden daha fazla etkilemesi s6z konusudur. 6DYT sirasindaki
cocuklar agisindan motive edici durumlarin degerlendirilmesi ve niteleyici kriterlerin
belirlenmesinde yetersizliklerin mevcut oldugu belirlenmis, 6DYT nin modifiye
edilmis hali ile, tim bu eksikliklerin iistesinden gelmek amaglanmistir. Saglikli
cocuklarda modifiye edilmis hali uygulanarak, cesitli yas gruplarinda yapilan
gecerlilik calismalariyla standart referans degerleri belirlenmistir (61, 64).

Cocuklarda 6DYT daha once, limitli hastalik gruplarinda (65-69) ya da daha

az sayida katilimei igeren ¢alismalarda (63) kullanilmistir.

Son zamanlarda 6DYT’nin, DMD’de terapatik tedaviler ve hastalik siireci

agisindan primer bir sonug 6l¢limii olarak kullanilmasi onerilmektedir (70).

6DYT’nin noromuskiiler hastalik gruplarindan, Pompe hastaliginda geg
donem klinik o6zelliklerin belirlenmesinde, spinal ve bulbar muskiiler distrofide
yiirliylis kapasitesinin degerlendirilmesinde kullanilarak motor bozukluk siirecinin
takibinde, ambule spinal muskiiler distrofilerde diger sonu¢ Ol¢iimleriyle de iliskili
bulunup, yorgunlugun belirlenmesinde, spinal ve bulbar muskiiler atrofilerde
yiiriiylis kapasitesinin degerlendirilmesinde, diabetik noropatilerde ayak agrisinin
yiirliylis yetenegi tizerindeki etkilerini belirlemede, inme sonrasi hemiparazili kadin
ve erkeklerde ve polyomyelitin ge¢ doneminde yiirliylis performansinin
degerlendirilmesinde ~ve ambule multiple skleroz hastalarinin  fiziksel
performanslarinin dl¢timlerinde ve fibromiyaljili vakalarda gegerli ve 1yi bir sonug
Ol¢limii oldugu ortaya konulmustur, DMD’li ¢ocuklarda son tedavi yontemi Ataluren
(PTC 124) kullaniminin etkinliginin belirlenmesinde kullanilmistir. Polyomyelit,
inme, multiple skleroz, miyotonik distrofi, serebral palside de 6DYT nin gecerlilik-

giivenilirlik ¢aligmalari mevcuttur (60, 71-82).
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2.4.NOROMUSKULER HASTALIKLARDA FONKSIiYONEL KAPASITE

Noromuskiiler hastaligt (NMH) olan bireylerde kisilerde fonksiyonel kas
dokusunun kaybi, kullanilmayan kaslar, asir1 kullanima bagli yaralanmalar,
kardiyopulmoner tutulum, kontraktiirler, azalmis lokomosyon yeterliligi (yiiriiyiis
hizinda azalma ve yliksek enerji harcanimi), azalmis hasta motivasyonu, aktivite i¢in
daha az sosyal katilim, artmis depresyon ve artmis sosyal bariyerler gibi bir ¢ok

faktor fiziksel aktivitede azalmaya sebep olur (1).

NMH’da fonksiyonel kapasite {izerinde etkili ve fiziksel aktivite seviyesini
belirleyen 3 problem siklikla géze carpmaktadir. Bunlar; kas zayifligi, egzersiz
yapmada zorluk ve yorgunluktur. Bu problemler fiziksel aktivitede azalma ve

sedanter bir yasam tarzi ile sonuglanir (1).

Ne yazik ki, sedanter davranis, egzersiz intoleransini arttirmakta ve sonraki
donemlerde fonksiyonel kapasitede azalma ile diisiik yasam kalitesine yol
acmaktadir. Bu durumun g6z oniinde bulundurulmasi, yasam periyodunun erken
cocukluk doneminin, fiziksel aktivitenin aligkanlik yaptiginin kanitlanmis oldugu ve
yetiskinlik déneminde iz biraktig1 bir siire¢ olmasi, fiziksel ve ev dis1 aktivitelerinin
¢ocugun giinliik rutininin 6nemli bir pargas1 olmasi ve yasam kalitesini etkilemesi, ve
viicut dokularmin egitim icin plastisite ve adapte olma yeteneginin ¢ocukluk
doneminde ileri yaglara gore daha fazla olmasi sebebiyle daha geng¢ hastalar icin

oldukg¢a 6nemlidir (83, 84, 86, 87).

2.4.1. Noromuskiiler Hastahklarda Fonksiyonel Kapasiteyi Etkileyen
Faktorler

2.4.1.1. Patofizyoloji

Normal fizyolojik ve gelisim silireci ya da yapilarn ile catisma ya da
duraklama anlamima gelen ‘patofizyoloji’ egzersiz limitasyonunun ya da fiziksel

aktivitede azalmanin sebebidir. Calismalarda, muskiiler distrofili insan ve hayvan
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modellerinde, egzersiz limitasyonunda rol oynayan nitrik oksitin vaskiiler destegi ya

da distrofin eksikligi izerinde durulmaktadir (1).

Ornegin, DMD’de Xp21 konumundaki gen delesyonu sonucu distrofin
eksiktir ve gorevini yerine getiremez; kas membran biitiinligii ve hassasiyeti bozulur.
Kas kontraksiyonu sirasinda fibriller dejenerasyona ve rejenerasyon kapasitesinin
sonuna kadar rejenerasyona ugrar ve fibril geri doniisii olmayan nekroza ilerleyerek
yerini yag ya da konnektif dokuya birakir. Boylece primer patolojinin altinda yatan
sonug; artmis yag ve kollajen depolanmasi ile birlikte gézlemlenen kas atrofisi ile
fonksiyonel kas fibrillerin ilerleyici kaybidir. Ek olarak, bazi fiziksel aktivite tipleri
ya da egzersiz yliklenmesinin, ek bir kas fibril kaybina ve ‘asir1 calismaya baglh
zayifliga’ yol agabilmesi problemleri mevcuttur. Ozellikle hizli ilerleme gdsteren
NMH’larda eksentrik kontraksiyonlarin, dejeneratif etkilerine ve asir1 kullanmanin
potansiyel zarar verici etkilerine yonelik problemleri yansitan ¢alismalar mevcuttur

(83, 84).

Nitrik oksit, iskelet kasindaki noronal nitrik oksit sentezi ile iiretilir, kan
akimi ve oksijen taginmasini diizenler ve egzersiz sirasindaki sempatik aktivasyona
karsi iskelet kasindaki vazokonstriiktor cevabi dnler. Duchenne ve Becker muskiiler
distrofide kas hiicrelerindeki sarkolemmalin yapisinda noronal nitrik oksit sentezi
yoktur ya da azalma mevcuttur. Limb-girdle ve konjenital muskiiler distrofiler,
miyositler ve miyopatilerde de ayn1 durumun s6z konusu olduguna dair ¢alismalar
mevcuttur. Yapilan ¢aligmalar bu néromuskiiler hastalik grubunda vaskiiler destegin
olmamasi sonucu olusan vazokonstriiktor cevap ve kas oksijenasyonunda azalma ile

ortaya ¢ikan ortak yorgunluk mekanizmalari iizerine dikkat ¢ekmistir (88, 89).

Kaslarin  normal fonksiyonu oksidatif —metabolizmanin, 6zellikle
mitokondriyal fonksiyonun mekanizmalarinin = saglikli  olmasina  baghdir.
Mitokondriyal miyopatilerdeki egzersiz intoleransi, kasin oksidatif fosforilizasyonu
ile 1iligkili bulunmustur. Noropatiler ve miyopatiler mitokondiriyal hastaliklar
simifinda bulunur ve bunun yani sira “mitokondriyal disfonksiyon” bagka diger

noromuskiiler hastaliklarla da iligkili olup, egzersiz limitasyonuna sebebiyet veren
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bir faktordiir. Bu durumun miyopati, miyosit, Friedrich ataksisi, ALS ve DMD
tizerinde rol oynadig diistiniilmektedir (85, 90).

2.4.1.2. Kas1 Kullanmama

Kullanilmayan kas fibrilleri saglikli kisilerde kas lif boyutunda azalma, fibril
kesit alaninda azalma, daha diisliik gii¢ iiretimi ve kas enduransinda azalma ile
sonuglanir. DMD benzeri hizli ilerleme gosteren NMH’larda kisa periyotlardaki
yatak istirahatlerinin 6nemli derecede geri doniisiimii olmayan kuvvet ve fonksiyon
kayiplar1 gibi negatif sonuglart gosterilmistir. Kullanilmayan kaslar ile azalmig
fiziksel aktivite arasinda direkt bir iliski kanitt mevcut olmasa da, bu tip istenmeyen

durumlarin fiziksel aktivitede azalmalar ve ilave kullanmamalara yol acabilmesi

olasidir (1, 91).

2.4.1.3. Kas Atrofisi ve Viicut Kompozisyonundaki Degisiklikler

NMH’larda yagsiz ve yagli dokunun degerlendirilip dikkate alinmasinin
Oonemi bliyliktiir ve yapilan ¢alismalar; artmis adipoz doku, toplam viicut kiitlesinde
artis gibi viicut kompozisyonundaki degisiklikler; kuvvette azalma, yorgunluk,
kardiyopulmoner fonksiyon ve olasi kontraktiirlerin bir araya gelmesine bagli olarak
fiziksel aktivitede ve glinlilk enerji harcanmasinda azalmayla iliskilendirilmistir.
Atrofi, sedanter aktivite ve kullanmama atrofisinin baglangici ile ilgili zamanlama
siras1 ve sebep-sonug iligkisi belirlenmemis olup ¢ok yonlii bir iliskiye sahip

olduklari sdylenmektedir (1, 92).

2.4.1.4. Kas Kuvvetinde Azalmanin Mobilite ile Tliskisi

Alt ekstremite kas kuvveti, NMH’larda fonksiyonel ambulasyonun
kazanilmasinda ve kaybedilmesinde daima etkili olan en 6nemli faktorlerden biridir.

Ornegin, DMD’de izole diz ekstansér kuvveti ve mobilite durumu ¢ok yakindan
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iligkili olup ambulasyon kaybinin goriilmesi antigraviteye karsi kuadriceps kuvveti

daha az olan gocuklarda ortaya ¢ikmaktadir (93).

Kas zayiflig1 sonucunda DMD’li ¢ocuklarin, yiiriiyiis sirasinda karakteristik,
kinematik ve kinetik modifikasyonlara adapte olduklari bilinmektedir. Ekstansor
zayiflik, ¢ocuklarda alt ekstremitelerin eklemlerinde internal fleksiyon momentlerini
aciga ¢cikarmaya zorlar ve yer reaksiyon kuvvet vektorii, kalga ekleminin arkasindan,
diz ve ayak bilegi eklemlerinin de 6niinden gecer. Sonug olarak da ¢ocuklar viicudu
destekleyebilme ve one almay1 basarabilmek i¢in kalca fleksorleri, diz ekleminin
arka yapilar1 ve plantar fleksorlere yiiklenir. Bu biomekanik adaptasyonlar bu
cocuklarin alt ekstremite kuvvetinin yetersiz, siklikla manuel kas testine gore kuvvet
derecesinin 3’den az olmasi durumunda bile hala yiiriiyebiliyor olmasini
aciklayabilmektedir. Bu kas zayifliginin varliginda DMD’li ¢ocuklarin yiirlime
performansini devam ettirmelerinin, alt ekstremite eklemlerindeki kontraktiirlerden
tiretilen pasif momentlerin katilimiyla iliskili olabilecegi sdylenmektedir. Tiim bu
postiiral adaptasyonlar sonucu olusan anormal postiir ve yliriiyiis bozuklugu asiri

enerji harcanimiyla birlikte fiziksel kapasitede azalmaya sebep olabilecektir(94).

2.4.1.5. Yorgunluk

Kas zayifligt ve bir ¢ok problemin yani sira, NMH’a sahip hastalarin
%60’1ndan fazlasi siddetli yorgunluktan sikayet etmektedir. Yorgunlugun egzersiz
limitasyonuna Onemli etkisi bulunmakta ve deneyimlenmis yorgunlukla birlikte

fizyolojik yorgunlugu kapsamaktadir (95).

Deneyimlenmis  yorgunluk  istemli  aktivitelerin  baglatilmas1  ve
stirdiiriilmesinde zorluk olarak tanimlanirken, fizyolojik yorgunluk maksimal istemli

kas giiciinde egzersiz bagimli azalma olarak tanimlanir (96, 97).

Fizyolojik yorgunluk hem periferal hem santral komponentleri olan, ya kassal
ya da santral sinir sistemi baslangigli limitasyona bagli yorgunluktur. Birgok

mekanizma bu yorgunluga ve egzersiz limitasyonuna sebep olabilmektedir (98).
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Noromuskiiler hastaliklarda bir tarafta kas fonksiyonundaki lokal etkiler
tarafindan kaynaklanan yorgunluk (periferal yorgunluk), bir tarafta da PSS’deki
patolojik durumun geri bildirimi sebebi ile MSS seviyesinden kaynaklanan
yorgunluk (merkezi yorgunluk) mevcuttur. Bu yorgunluk dogru ayarlanmamis

fiziksel aktiviteler sirasinda kasi, uzun dénemde zarar gormesinden korur (96).

Norolojik hastaliklar sinir sisteminin, motor korteks, spinal kord, periferal
sinir, néoromuskiiler eklem ya kasin kendisi gibi farkli seviyelerinde yer alabilir. Bu
yapilar ya Onemli geri bildirim kasin istemli gili¢ liretimi kapasitesi agisindan
Oonemlidir ya da algilanan giic hakkinda 6nemli geri bildirim yollarini olustururlar.
Biiyiik ihtimalle bu sebepten, siddetli yorgunluk c¢esitli norolojik hastaliklarda
goriilen ortak bir problemdir (96, 99).

Kasin yorulabilirligine benzer olarak periferal yorgunluk, alt motor ndron
birim ya da duyu sinirlerinin disfonksiyonuna dayananan, norolojik degerlendirmede
kas zayifligt ya duyu bozukluklar1 olan hastalarda meydana gelir. Metabolik
miyopatiler, noromuskiiler kavsak hastaliklari, periferal sinir hastaliklari, 6n boynuz
hiicrelerinin tutulumunun mevcut oldugu tiim hastaliklar periferal yorgunluk
yasarlar; kas kontraksiyonu i¢in gereken kuvveti saglamada zamanla yetersizlik
yasarlar. Miyopatili hastalarda, kas yorgunlugu kas kontraksiyonuna zarar veren; kas
igcerisindeki bozulmus kas metobolizmasinu ya da yapisal degisiklikleri iyilestirmek
i¢cin olusur. Motor iletim bozuldugunda, motor birimlerin gelistirilmesinde azalmaya
sebep olarak daha erken bir kas yorgunlugu olusur. Fiziksel aktiviteyi devam
ettirmede yetersizlik durumundaki olay; anti-asetilkolin (Ach) reseptorler antikorlar
sebebiyledir ve néromuskiiler eklemlerde Ach reseptorleri sayisinda azalma olur (96,

97, 100).

Periferik sinir sistemi hastaliklar1 kas zayiflif1 ya da egzersizle bagiml kas
yorgunlugu disinda MSS seviyelerinden baslayan genel bir yorgunlukla da bas
ederler. Ornegin kas hastaligi durumunda eger kas metobolizmas: Oncelikle
etkilendiginde, bu durum devaminda MSS’ye afferent geri bildirim ile sonuglanir.

MSS aktiviteleri azaltarak, kaslari ileriki donemde zarar gormekten korurlar (97).
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Kas kuvveti, hasta tarafindan beyan edilmis fiziksel aktivite seviyesi, uyku
bozukluklar1 ve agr1 yorgunluk seviyesi ile dnemli derecede iliskili bulunmustur.

Yorgunluk seviyesi ve fiziksel aktivite seviyesi giinliik yasamdaki fonksiyonel

bozuklukla oldukga iliskilidir (96).

Yorgunluk DMD’li c¢ocuklarin rehabilitasyon siireci boyunca fiziksel
aktivitelerini kisitlamakla birlikte, kas harabiyetine karsi koruyucu bir gorev de

istlenmektedir (103).

Multiple skleroz, Parkison ve inme gibi farkli nérolojik hastaliklarda goriilen
ortak bir problem olarak karsilagilan yorgunlugun varliginin, tim bu hasta
poplilasyonlarinda disabilitenin 6nemli bir belirleyicisi oldugu ve yasam kalitesini

etkiledigi ortaya konulmustur (98).

Hastalar iliskili disabiliteleri (6rn. zayiflik ve agr1), azalmis fiziksel endurans
seviyesi, semptomlarin kotiilesmesi sebebiyle sedanter olmaya egilimli olurlar.
Boylece yorgunluktan etkilenen fiziksel inaktivite; kronik kardiyovaskiiler ve kas

dekondisyonuna sebep olur ve saglikla ilgili riskler artar (101).

HMSN-1, FSHMSD ve MD noromuskiiler hastalik gurplarinda
yapilangalismada siddetli yorgunlugun giinliik yasamda fonksiyonel bozuklukla
iligskili oldugu sdylenmektedir. Kas kuvveti, kisinin kendisinin belirttigi fiziksel
aktivite seviyesi, uyku bozukluklar1 ve agri1 yorgunluk seviyesi ile dnemli derecede
iligkili bulunmustur. Yorgunluk seviyesi ve fiziksel aktivite seviyesi, giinliik

yasamda daha ¢ok fonksiyonel bozuklukla iliskilendirilmistir (102).

2.4.1.6. Kardiyopulmoner Tutulum

Farkli néromuskiiler hastaliga sahip kisilerde uygulanan egzersiz testleri,
kardiyak limitasyon (fiziksel uygunlugun yetersizligine baglh olarak ya da
distrofilerde goriildiigii gibi kardiyomiyopati ile iliskili olarak) benzeri, hastaliga 6zel
belirtilere bagli olarak periferal ve ventilatuar limitasyon ile iligkili ortak paternler

gosterebilirler (85).
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Ozellikle, siddetli néromuskiiler hastaliga sahip kisilerdeki kardiyopulmoner
egzersiz testleri genellikle maksimal oksijen tiiketiminde azalma, egzersize karsi
olusabilecek ventilatuar limitasyonla birlikte pulmoner ventilasyonda azalma, is
kapasitesinde azalma ve istirahatteki kalp hizinin elevasyonunu (azalmis kardiak
atimin kompansasyonu sonucu) gosterir. Bu bulgular respiratuar kas tutulumu,

kardiak bozulmay1 ve fiziksel uygunlugun yetersizligini yansitmaktadir (86).

Kardiyak Purkinje lifleri ve miyokardiyumdaki distrofin eksikligi sonucu
olusan kardiyomiyopatinin varligi, DMD’li ambulatuar c¢ocuklarda egzersizin
kardiyopulmoner cevabini etkilemektedir. Miyokardiyal bozukluk hastalik siirecinin
sonuna kadar fiziksel aktivitenin azalmasina bagli olarak sessiz kalmaktadir.
Kardiyomiyopati ve kisitlayict pulmoner hastaliklarin daha yavas ilerleyen

NMH’larda fiziksel aktivite lizerindeki etkisi daha da biiyiik olmaktadir (1).

Noromuskiiler bir hastaligin ileri seviyelerinde olusan respiratuar kas
zayifligi, hipoventilasyon ve hiperkapni ile sonuglanir ve restriktif pulmoner

bozukluga sepep olarak egzersiz kapasitesinde azalmaya sebebiyet verir (85, 86).

2.4.1.7. Kontraktiirler

Kas zayifligindan sonra, eklem kontraktiirleri, DMD’li ¢ocuklarda lokomotor
sistemi en ¢ok etkileyen ikinci 6nemli klinik bozukluktur. 13 yasindan biiytik
DMD’li ¢ocuklarin neredeyse tiimiinde belirgin eklem kontraktiirleri mevcuttur ve
ayakta durma siirecinin ve fiziksel aktivitenin azalamasina direkt sebeplerdendir. Alt
ekstremite kontraktiirlerinin varligt DMD’li erkek ¢ocuklarinda tekerleki sandalyeye

bagimlilik baslangici ile iligkili bulunmustur (93, 94).

DMD’li ¢ocuklarin alt ekstremitelerinin periferal eklemlerinde meydana
gelen kontraktiirler, disabilitelerinin en Onemli sebebi olarak tanimlanmaktadir.
Karakteristik olarak 13 yasindan sonra meydana gelen ambulasyon kaybina zemin
hazirlayan belirleyici bir rol oynarlar. Proksimal kas zayifligiyla baslayan ve daha

sonra tiim iskelet kaslarinda ilerleyen zayiflik sonucu tekerlekli sandalyeye bagiml
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hale gelirler. Kalga ekstansor kas gruplarinin erken tutulumu ve diz ekstansor
mekanizmasi sonucunda; ekinovarus durus, dizlerin fleksiyonu ve lumbar omurganin
hiperlordozu ile etkili bir ayak tabani destegiyle birlikte agirlik merkezi degisimine
uyum saglamak amaciyla kopmansatuar bir postiire adapte olurlar. Ozellikle asil
tendonunda olusan kontraktiirler debu kompansatuar postiiriin sonucunda sekonder

problemler olarak gelisirler (104, 105).

DMD’de, ayak bilegi dorsifleksiyon hareket agikliginda 6nemli derecede bir
limitasyon 13 yasindan biiyiik neredeyse tiim ¢ocuklarda goriilmesi beklenmektedir.
Miyastenia gravis gibi ndromuskiiler hastaliklarda, literatiire bakildiginda ayak bilegi

ekini ile daha az siklikta karsilagildigi soylenmektedir (107).

Noromuskiiler hastaliklarda, siklikla DMD ve CMT’de tahmin edilebilir ve
ortak goriilen, genellikle 6nemli bir klinik problem olarak tanimlanir. Yapilan bir
calismada 16 CMT tip 1 ve 2 hastasindan 12’sinde ayak bilegi dorsifleksiyon
limitasyonu ile karsilagilmakla birlikte, 10’unda fizyoterapi ya da cerrahi gibi

miidahelelere gerek duyulmustur (106).

Noromuskiiler hastaligi olan bireylerde ayak bilegi ekini siklikla gastrosoleus
ve gastrocnemius kaslarinda kisalik sonucu meydana gelirken, bu kisaliklar, DMD ve
CMT benzeri birgok noromuskiiler hastalikta viicut gravite merkezini, kas zayiflig
ve imbalansin karakteristik paternlerine gére pozisyonlamalar ve olusmaya devam

eden postiiral kompansasyonlar sonucunda olusur (108-110).

Charcot-Marie-Tooth hastaligi ¢ocukluk déneminde goriilen bir noropatidir;
ayak ve ayak bilegi kuvvetinde se¢ici zayiflik ve imbalansina sebep olur. Kisitl bir
ayak bilegi- ya da ayak bilegi ekini- Charchot-Marie-Tooth hastaligina sahip ¢ocuk
ve yetiskinlerde goriilen ortak bir bozukluktur (113).

Bu cocuk grubunda, ayak ve ayak bilegi problemlerinin gelisimi {izerinde
yapilan ¢aligmalar 2-16 yas gruplari arasinda olup, 4 yasindan itibaren ayak ve ayak
bilegi zayifliklarinin ortaya ¢ikmaya bagsladigini ve bir¢ok vakada dorsi fleksorlerde
zayiflik sonucu ilk olarak ayak bilegi ekini olustugunu ortaya koymaktadirlar (111,
113).
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Zamanla gastroknemius ve soleusun kisalmasina bagli olarak ayak bileginin
dorsi fleksiyonu hareket agikliginda azalma meydana gelir ve bu da mobilite ve
dengeyi limitler. Bu limitasyonlarin ayrica saglikla iliskili yasam kalitesinde

azalmaya sebep oldugu soylenmektedir (106, 112, 113).

Ayak bilegi hareket acikliginda artigin aktivitede de gelismelere sebep
olacaktir ¢iinkii yapilan c¢alismalarda kisitlh bir ayak bilegi dorsifleksiyon
fleksibilitesi,  Charcot-Marie-Tooth  hastaligi =~ olan  ¢ocuklarda  aktivite

limitasyonlarinin anlamli bagimsiz bir belirleyicisidir (113, 114).

Yiiriime, kosma ve ziplama gibi 6nemli gilinlilk motor gorevlerin optimal
performansi, yeterli bir ayak ve ayak bilegi kuvvetine baglidir. Charcot-Marie-Tooth
hastalig1 tip 1A’da ayak ve ayak bilegi zayiflig1 tiim bu becerilerin kazanilmasina
engel olabilecegi ve ayak deformitesi, agr1 ve yiiriimede zorluga sebep olabilecegi

soylenmektedir (115-119).

Ayak ve ayak bilegi problemlerinin 6zellikle kas zayifliginin ortak olarak
goriildiigii Charcot-Marie-Tooth hastaliginda, zayiflik tipik olarak ayagin intrinsik
kaslarinda baslar ve peroneus brevis ve longus, tibialis anterior, extensor digitorum
longus and extensor hallucis longus kaslarini takip eder. Bu zayiflik paterni kas
dengesizligine sebep olur; plantar fleksorler nispeten kuvvetli kalirken
dorsifleksorler zayiflar ve sonug olarak asil tendon kontraktiiriine sebep olur. Bu kas
imbalansina sekonder olarak,, kalkaneus inversiyonu, 6n ayak adduksiyonu ve
parmaklarin pencelesmesi ile birlikte Charcot- Marie-Tooth hastaligina tipik olarak

pes kavus deformitesi gelisir (120, 121).

CMTI1A’lr ¢ocuklarda yetersiz motor fonksiyonun; dorsifleksiyon zayifligi,
tim ayagin zayifligi, parmak ucunda yiirimede zorluk gibi ¢ok 6nemli bagimsiz
belirleyicileri mevcuttur. Pes cavus ve topuk vurusunda zorluk yetersiz yiirlime
yeteneginin en Onemli bagimsiz belirleyicileri olarak tanimlanmistir. Yetiskin
CMTI1A’da pes cavus; fiziksel fonksiyonlarda ve genel/mental saglik durumunda
limitasyonlarla iliskilendirilmektedir, topuk/parmak ucu yiiriiylislerde zorluklar da
fiziksel, sosyal, emosyonel ve mental fonksiyonlarda azalma ile iliskilendirilmistir.

CMT1’lh kisilerde vyiiriiyliste ve bagimsiz ambule olma yeteneginde gelismeler,
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saglikla iligkili yasam kalitesinde artisa katki saglarlar. Tim bu sebeplerle, bu
cocuklarda motor fonksiyon ve yiiriime yeteneginde gelismeyi amaclayan terapatik
miidahelelerde 6zellikle dorsifleksiyonun ve tiim ayagin zayifliginin hem de pes

cavusun hedeflenmesi gerektigi soylenmektedir (113, 122).

Ayak bileginin ekin pozisyonu ndéromuskiiler hastaliklarda belli sekonder
komplikasyonlara yol agabilmekte, bunlar da saglikla ilgili yasam kalitesini olumsuz

yonde etkileyebilmekte ve devre dis1 birakabilmektedir (123).

Arka bacak kaslariin kisalmasi ile olusan ayak bilegi ekini, ayakta durma ve
yiirlime sirasinda ayaga anormal paternde agirlik aktarma ile sonuglanmakta, sonugta
ayak bilegi eklem kompleksinde olusan biomekanik kompansasyonlar zamanla
plantar fasiit ve metatarsalji gibi agrili kas-iskelet durumlarina sebep olabilmektedir.
Ayak bileginde olusan tiim biomekanik kompansasyon durumlar, ayakta durma ve
yiuriime fonksiyonelligi ve konforu ciddi derecede etkilemektedir. Yetersiz ayak
bilegi dorsifleksiyon acikligi, yiirlimenin sallanma fazi sirasinda ayagi kontrol
etmede zorluklara yol agarak 6zellikle kas zayiflig1 olan bireylerde, ylirlime sirasinda

denge ve giivenligi tehlikeye diisiirmektedir (125).

Takilmalar ve diigmeler ndromuskiiler hastaligi olan bireylerin giinliik
yasamlarinda 6nemli bir problem olarak goriilmekte, ¢linkii bu durumlar ev i¢i ve
toplumsal cevrede fonksiyonlarini verimli ve glivenli bir sekilde gerceklestirebilmede

limitasyonlar olusturmaktadir (126).

Ambulasyon sirasinda kendini giivende hissedememe durumu, aktivite
seviyelerinde azalma ile sonuglanarak; kemik mineral yogunlugu, fiziksel uygunluk ve

kardiyorespiratuar fonksiyon iizerinde istenmeyen etkiler olusturabilmektedir.(124).

Ambulasyonun erken kaybi da noéromuskiiler hastaliklarda, 6zellikle
muskiiler distrofilerde karsilasilan, ayak bilegi ekin pozisyonunun siklikla ortaya

cikan baska bir sekonder komplikasyonu olarak belirtilmektedir (126).
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2.4.1.8. Obezite

Obezite, bagimsiz ambulasyonun kaybini takiben DMD’li ¢ocuklardaki temel
problemdir. Bu da, enerji harcanimi ile iliskili olarak giinliik toplam aktivitelerinde
azalmaya bagli olarak gerg¢eklesmektedir. Obezite, giinlik yasam aktivitelerinde
azalma ile iligkili bulunmustur (127, 128).

Ayrica DMD’li c¢ocuklarda 6 aydan 2 yila kadar kas kuvvetinde ve
fonksiyonda artis ve korumayi saglayan prednisone Ve deflazacort gibi
glukokortikoid kortikosteroidlerin kisa donem yapilan ¢aligmalar sonucunda bazi yan
etkilerle karsilasilabilinecegi bilinmektedir. En sik karsilasilan kilo artisi, cushing
gbriinlimii, yogun sa¢ uzamasi, davranigsal bozukluklar gibi yan etkilerin igerisinde
yapilan calismalarda fonksiyonu etkileyebilecegi diisiiniilen durum kilo artisi
olmustur, ancak yapilan kisa siireli ¢alismalarda kilo artis1 gozlemlenmesi yaninda,
kuvvet ve fonksiyona yonelik gelismelerde olumsuz yonde etkilenme olmadig

soylenmektedir (103, 129-131).

2.4.1.9. Fonksiyonel limitasyon, éziirliiliik ve sosyal limitasyon

Fonksiyonel limitasyon, bir davranig sirasindaki goérevi gergeklestirme
yeteneginde yetersizlik ya da kisitlanma olarak tanimlanir. Ozetlenen tiim
bozukluklara sonu¢ olarak ambulasyon hizinda azalma ve yiirime mesafesinde
azalma gibi fonksiyonel limitasyonlar fiziksel egzersiz kapasitesinde azalma
sebebidir. Beklenen fiziksel ve sosyal sartlar seviyesinde, gorevlerini, aktivitelerini
ve rollerini gergeklestirmedeki limitasyon, 6ziirliiliik olarak tanimlanir. Fonksiyonel
limitasyonlarin ve bozukluklarin etkisiyle olusan Oziirlilik, egzersiz yapma
yeteneginde azalma ya da gilinlik fiziksel aktivitede azalma olarak
orneklendirilebilinir, bu da fiziksel egzersiz kapasitesinde azalma ile
sonuglanir. Toplumsal katilimla iligkili olarak hizmet ve firsatlara erisimden yoksun
birakilan ya da rollerin yerine getirilmesinde limitasyona sebep olan sosyal politika
ya da bariyerler (yapisal ya da davramigsal) sonucu kisitlanma durumu, sosyal

limitasyon olarak tanimlanmigtir. Tekerlekli sandalye ile transferini saglayan bir
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gencin uygun fiziksel egitimin verildigi bir okula devam edememesi ya da yasadigi
evin yakininda uygun ¢evre kosullarina sahip bir okulun mevcut olmamasi sonucu
okula gidememesi sonucu ¢ocugun fiziksel egzersiz kapasitesinde azalma ve sosyal

limitasyon ile sonuglanir (1, 132).

2.4.2. Noromuskiiler Hastaliklarda Azalms Fiziksel Aktivite ve
Fonksiyonel Kapasitenin Saghk Uzerine Etkileri

Azalmis fiziksel aktivite ilerleyici néromuskiiler hastaliklarda yasam kalitesi
ve saglik durumunu negatif yonde etkiler. Fiziksel inaktivite hem insani hem de
ekonomik terimler i¢inde son derece pahaliya mal olmaktadir. Fiziksel aktivite ve
mobil olma yetenegine golge diisme halinde, bagimsizlik kaybolur ve duygusal
mutluluk azalir. Bu sebeplerle NMH’a sahip olan kisilerde bir¢ok medikal tedavi ve
rehabilitasyon programlarinda primer amag fiziksel olarak aktif olma yeteneklerini

saglamak ya da diizenlemektir (1, 133).

NMH sonucu fiziksel bozuklugu olan engelli kisiler, bu problemlerin disinda
koroner arter hastaligi, obezite, osteoporoz, anksiyete ve depresyon gibi uzun dénem
riskleri tasirlar. Genel saglik yararlar1 ve hastalik onlemeye ek olarak fiziksel
aktiviteyi arttirmak kardiyak, pulmoner ve muskuloskeletal bozukluklarla birlikte
hastaliga 6zel yararlar saglar. Bunun yaninda fiziksel aktivitenin gelistirilmesi ile
direkt olarak toplum icinde lokomosyona ve toplumsal entegrasyona katkida
bulunulmast ve g¢esitli rekreasyonel aktivitelere katilma yetenegini gelistirilmesi

muhtemeldir (1,134).

Cocukluk caginda gozlemlenen fiziksel aktivite, ergenlik doneminde de
stirdiiriilmekte, kismen yetiskinlik seviyelerindeki fiziksel aktivitede de belirleyici
oldugu gozlemlenmektedir. Bu sebeple ¢ocukluk c¢aginda fiziksel aktivitenin
degerlendirilip, gelistirilmesi Ozellikle yavas ilerleyen NMH’larda sagliga yararh
kalic1 temeller olusturur (1, 135).
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NMH’11 bireyler olduk¢a sedanter ve yetersiz fiziksel uygunluga sahip bir
popiilasyonu temsil eder. Egzersiz testlerine verdikleri fiziksel cevaplar yetersiz
fiziksel uygunluga sahip saglikli kisilerle benzerlik gosterir. Saglikli bireylerle
karsilastirildiklarinda; daha az is kapasitesi (diisiik pikte oksijen tiiketimi),
kardiyopulmoner faktorlerdeki bozukluklarla iligkili olarak (diisiik pikte oksijen
tiikketimi, ventilasyon, atim voliimii, kalp hiz1 ve kardiak ¢ikis ve submaksimal is
yiiklerinde tanimlanan daha yiiksek kalp hizi ve oksijen harcanimi), hipovolemi
(azalmis plazma, kirmizi kan hiicreleri ve toplam kan voliimii), negatif sivi dengesi
(iriner ¢ikisa bagli olarak azalmig sivi tiiketimi), ortostatik toleransta azalma,
istirihatteki metzabolik degisiklikler, azalmis yagsiz viicut kiitlesi, artmis yag
kiitlesi, kas hacmi ve biiyiikliigiinde azalma, kemik mineral yogunlugunda azalma
gibi viicut kompozisyonundaki degisiklikler, kas kuvvet ve enduransinda azalma,
1s1 degisiklikleri, bozulmus ekstremite proprioseptif duyusu, bozulmus immiin
fonksiyon ve cevabi, noropsikolojik ve ruh halinde degisiklikler

gozlemlenmektedir (1).
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3. BIREYLER VE YONTEM

3.1. BIREYLER.

Bu c¢alismaya, Hacettepe Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi
ve Rehabilitasyon Boliimii Kas Hastaliklar1 Unitesi’nde diizenli araliklarla takibe
gelen, Duchenne Muskiiler Distrofi ve Noropati hastalari alindi. Her hastalik
grubundan 20 ¢ocuk olmak iizere, toplam 40 cocuk ¢alismaya dahil edildi. Calisma
Oncesinde tiim ailelere ve olgulara calismanin amaci, degerlendirme yontemleri ve

testler hakkinda bilgi verildi ve bilgilendirilmis onam formu imzalatildi.

Calismaya dahil edilme kriterleri; Brooke fonksiyonel skalasina gore devre
1,2 veya 3'de yer almasi, 6-18 yas arasinda olmasi, bagimsiz olarak en az 10 metre
yiiriiyebilmesi (cihazli veya cihazi olmadan), fizyoterapistin yonergelerine en az 30
dakika koopere olabilmesi, son 6 ay igerisinde alt ekstremitelerinde herhangi bir
yaralanma ya da incinme olmamasi ve norolojik ya da ortopedik cerrahi gegirmis
olmamasi, kardiak risk tasimamasi, konjenital kalp defekti olmamasi, akut hastalig
olmamasi, egzersize karst bilinen kontraendike durumu olmamasi, kalp hizini ya da

metabolizmayi etkileyen ilag kullanmamasi olarak belirlendi.

Hacettepe Universitesi, Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurul
Baskanligi’nca HEK 10/57 numarasi ile izlenen ¢alismamiz 06.09.2010 tarihinde

degerlendirilmis olup, tibbi etik agisindan uygun bulunmustur.

3.2. YONTEM

Calismada olgulara asagidaki degerlendirme yontemleri uygulandi.
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3.2.1. Degerlendirme
3.2.1.1. Demografik bilgiler

Calismaya katilan olgularin yas, cinsiyet, boy, viicut agirligi ve viicut kiitle

indeksleri kaydedildi.

3.2.1.2. Kas iskelet sisteminin degerlendirilmesi
3.2.1.2.1. Eklem hareket acikhi@ginin degerlendirilmesi

Ust ve alt ekstremitelerdeki eklem hareket agikligina bakilarak limitasyon
saptanan eklemelere goniometrik Sl¢lim yapildi ve limitasyon acilart kaydedildi
(136). Kas zayiflig1 olan olgularda, zayifliga bagl olarak aktif eklem hareket agikligi
her zaman tamamlanamayacagindan istatistiksel analizde pasif Ol¢ciim sonuglari

kullanild1 (150).

3.2.1.2.2. Kas kisaliklarinin degerlendirilmesi

Govde ve alt ekstremitede yer alan, kalga fleksorleri, hamstring, gastro-
soleus, lumbal ekstansorler ve m.tensor fascia latae olmak iizere, 5 kas grubuna
kisalik testi uygulandi, degerlendirme sonuglar1 ‘normal’ ve ‘kisa’ olarak kaydedildi

(136).

3.2.1.2.3. Kas kuvvetinin degerlendirilmesi

Alt ekstremite, govde ve boyun bolgesinde yer alan 30 kas grubunun kuvveti,
Dr. Lovett’in manuel kas testi kullanilarak degerlendirildi (136,137). Bu yonteme
gore kas kuvveti 0 (tam paralizi) ve 5 (normal) arasinda derecelendirilmektedir.

Belirlenen bolgelerde kas degerleri toplanarak bolgesel ve toplam kas kuvvet skoru
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olarak kaydedildi. Sag ve sol ekstremitelerden elde edilen kas degerleri, ayak bilegi,
diz, kalca, gévde, boyun, omuz, dirsek ve el bilegi bolgesi olarak ayrildi. Bu
degerlerin toplamindan bolgesel kas kuvvet skoru vebunlarin toplamindan elde

edilen toplam kas kuvveti degerleri ise toplam kas kuvvet skoru olarak ifade edildi.
Boyun boélgesi skoru; boyun fleksor ve ekstansor kaslari,
Govde bolgesi skoru; govde fleksor ve ekstansor kaslari,

Kalga bolgesi skoru; kalga fleksor, ekstansor, abdiiktor, addiiktor, internal ve

eksternal rotatorleri,
Diz bolgesi skoru; diz fleksor ve ekstansorleri,
Ayak bilegi bolgesi skoru; dorsi ve plantar fleksor, invertdr ve evertor kaslari,

Omuz bolgesi skoru; serratus anterior, trapez {ist-orta-alt, deltoid 6n-orta-arka

ve omuz ekstansor kaslari,

Dirsek bolgesi skoru; dirsek fleksor ve ekstansor, on kol supinatér ve

pronator kaslari,

El bilegi bolgesi skoru; bilek fleksor ve ekstansér kaslarmin degerleri

toplanarak elde edildi.

Toplam kas kuvveti skoru ise, tiim bu bdlgelerin sag ve sol olarak

toplamlarindan elde edildi.

3.2.1.3. Fonksiyonel durumun degerlendirilmesi

Olgularin  fonksiyonel durumlart ‘Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel

Siiflandirmast’ ve ‘Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Smiflandirmasi’ na gore
belirlendi (138).
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Brooke Alt Ekstremite Siniflamasi

8.

9.

Devre: Cocuk yardimsiz yliriir ve merdiven ¢ikar.

Devre: Yiirir ve trabzandan tutarak merdiven ¢ikar (12 sn’den az

stirede).
Devre: Merdivenleri yavasga ¢ikar (12 sn’den uzun siirede).

Devre: Yardimsiz yiiriir ve sandalyeden kalkabilir, fakat merdiven

¢ikamaz.

Devre: Yardimsiz yirir fakat sandalyeden kalkama ve merdiven

cikamaz.

Devre: Sadece yardimla yiirlir veya uzun yiiriime cihaz1 (UYC) ile

yardimsiz yiiriir.
Devre: UYC ile yiiriir fakat denge i¢in yardimeciya ihtiyag duyar.
Devre: UYC ile ayakta durur fakat yardim olsa da yiiriiyemez.

Devre: Tekerlekli sandalyededir.

10. Devre: Yataga bagimlidir.

Brooke Ust Ekstremite Siiflamasi

1.

Devre: Kollarim1 gdvdenin yanindan baglayarak hasta kollarini bag

tizerinde birlestirebilir.

Devre: Kollari bas iizerine sadece dirsek fleksiyonu ile kaldirabilir

veya yardimei kaslarini kullanir.

Devre: Kollarini bas iizerine kaldiramaz fakat bir bardak suyu tasiyabilir

(gerekirse iki elini birden kullanir).
Devre: Ellerini agzina gotiirebilir, bir bardak suyu kaldiramaz.
Devre: Ellerini agzina gotiiremez, elleriyle bir cismi masadan alabilir.

Devre: Ellerini fonksiyon i¢in kullanamaz, agzina gotiiremez.
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3.2.1.4. Siireli performans testleri

Cocuklarin performanslar1 secilen 5 aktiviteyi yapma siirelerine bakilarak

degerlendirildi. Bu aktiviteler;

- 5 basamak merdiven inme ve ¢ikma,
- Met lizerinde uzun oturus pozisyonundan ayaga kalkma,
- Met iizerinde yiiziikoyun pozisyondan ayaga kalkma ve

- 10 metre yiiriime stireleri

Yukarida belirtilen aktivitelerin siireleri  Olclilerek, saniye cinsinden

kaydedildi (139, 140, 141).

3.2.1.5. Denge degerlendirilmesi

Olgularin denge degerlendirilmesinde pediatrik fonksiyonel uzanma testi,

stireli kalk ve yiiri testi, stabilometrik platform kullanildi.

3.2.1.5.1. Pediatrik fonksiyonel uzanma testi

Bu test ‘Fonksiyonel Uzanma Testi’nin ¢ocuklar i¢in modifiye edilip,
gecerliligi ve gilivenilirliginin kanitlanmis olan seklidir. Oturma ve ayakta durma
pozisyonlarinda ileriye dogru ve yanlara (saga ve sola) uzanma alt basliklarini
icermektedir. Cocuktan ayakta ve oturma pozisyonlarinda, ileriye ve yanlara (saga ve

sola) dogru kolunu 90 derece kaldirmasi ve uzanabildigi kadar uzaga uzanmasi

istenir (142, 143).

Test parametreleri;

Sandalyede oturma (sirt destegi olmadan): Cocuk bagimsiz olarak 15 sn.

oturabiliyorsa;
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1. Oturur pozisyonda ileriye dogru uzanma
2. Oturur pozisyonda saga dogru uzanma

3. Oturur pozisyonda sola dogru uzanma

Ayakta durma: Cocuk 15 sn. boyunca bagimsiz ya da yiirlime yardimcilar
olmadan ayakta durabiliyorsa;

4. Ayakta durma pozisyonunda ileriye dogru uzanma
5. Ayakta durma pozisyonunda saga dogru uzanma

6. Ayakta durma pozisyonunda sola dogru uzanma

Cocuklarin uzanma mesafeleri, her bir parametrede, duvara yapistirilan bir
mezura lizerinde 3. parmak distali isaretlenerek santimetre cinsinden, ‘baslangig’,
‘son’, ‘fark’ olarak kaydedildi ve tiim parametrelerin ‘fark’lar1 toplanarak

karsilagtirmaya alindu.

3.2.1.5.2. Siireli kalk ve yiirii testi

‘Stireli Kalk ve Yiirli’ testinin amact mobilite sirasinda kisilerin denge
performansini degerlendirmektir. Dinamik dengenin degerlendirilmesinde giivenilir
ve gecerli bir yontemdir. Olgulardan oturduklar1 sandalyeden kalkmalari, rahat
ettikleri hizda 3 metre yliriiyerek doniip yeniden sandalyeye oturmalari istendi. Bu
esnada gegen siire kronometre kullanilarak saniye cinsinden kaydedildi.
Calismamizda 3 degerlendirme yapildi ve ii¢ degerin ortalamasi alinarak istatiksel

analizde kullanildi (144).

3.2.1.5.3. Stabilometrik platform

Olgulardaki gravitasyonel sapmalarin degerlendirilmesinde Pagani TM marka

stabilometrik platform (Elettronica Pagani, italya) kullanildi. Stabilometrik platform
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ayakta durus pozisyonunda viicut salinimlarini 6lgen invasiv olmayan bir yontemdir.
Bu sistem, cocugun viicut agirh@int ve devamli olarak gravite merkezinin
pozisyonunu hesaplayan 50x50 cm boyutlarinda bir platform ve bu platformun bagl
oldugu bir bilgisayar sisteminden olugsmaktadir. Cocuklarin ayaklar1 arasindaki ag1
30 derece ve topuklar arasindaki mesafe 2 cm olacak sekilde platform iizerine
¢ikmalari, dik ama rahat ettikleri bir pozisyonda dnlerine bakarak i¢lerinden yavasga
saymalar1 istendi. Degerlendirme siiresi gozler agik ve gozler kapali olarak, 30
saniyeden toplam 60 saniye olarak belirlendi. Degerlendirme sirasinda ¢ocugun

dikkatini dagitacak bir gorsel ya da isitsel uyar1 olmamasina dikkat edildi (145,146).

Stabilometrik degerlendirme sonucu asagidaki veriler elde edildji;

- Gravite merkezinin anterior-posterior yondeki salinimlarinin ortalamasi

milimetre,

- Gravite merkezinin mediolateral ydndeki salinimlarinin ortalamasi

milimetre cinsinden kaydedildi.

- Viicut dengesi (anterior-posterior denge/sag-sol lateral denge) belirlendi.

3.2.1.6. Fonksiyonel kapasitenin degerlendirilmesi

Fonksiyonel kapasite, 6 Dakika Yiirlime Testi (6DYT) ile degerlendirildi.
Calismada, American Thoracic Society (ATS) tarafindan 6nerilen 6DYT metodu
temel alinarak, cocuklar i¢in modifiye edilmis sekliyle uygulandi (54). Ayrica bu
calismada kullanilan test metodunda, son yillarda saglikli ¢ocuklarda yapilan 6DYT

calismalarinda tanimlanmis metodlar da dikkate alindi (61-64).

6DYT, kapali alanda diizglin, dogrusal, etrafi cevrili, seyrek kullanilan, 8
adim genisliginde ve sert yiizeye sahip bir koridor boyunca uygulandi. Test sahas1 20
m olarak bant ¢izgisi ile isaretlendi. Zemin lizerinde, hareketin saatin tersi yoniinde
olacagini belirtmek amaciyla oklarla bantlanarak, yolun sonuna bir koni yerlestirildi.

Yiiriime siiresini 6lgmek amaciyla kronometre kullanildi.
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Test Oncesi olgu bir sandalyede, dinlenme pozisyonuna alindi. Olguya,
kosmayacak ya da ziplamayacak sekilde yiiriiyebilecegi en iyi hizda yiirlimesi ve
uygulamali olarak gosterilerek izlemesi istendi. Takiben, konilerin yerleri olguya
gosterilmistir ve bu pozisyonda parmak tipi pulse oksimetre cihazi ile kalp hizi, kan
basinci ve oksijen saturasyonu Ol¢iimleri yapildi. Olgudan ayaga kalkmasi ve parmak
uclarmi  baslangig ¢izgisine yerlestirmesi istendi. Olgu hazir oldugunda,
degerlendirmeci tarafindan tutulan siire, ‘Hazirlan ve bagla’ uyarisim1 takiben
baslatildi. Yaklasik 15 saniye araliklarla pozitif sozlerle cesaretlendirildi.
Cesaretlendirme; ‘lyi gidiyorsun’, ‘Giizel, devam et’, ‘Aferin’ seklinde birkag
standart sozciikle sinirlandirildi. Olgunun performansini etkileyecek ‘Daha hizlr’,
‘Daha yavas’ gibi sozciiklerden kaginildi. Olgu, yiiriime sirasinda yaklagik 2 m
mesafeyle giivenlik agisindan takip edildi. Her dakika sonunda olguya biten ve kalan
dakikalar anons edildi. Test sirasinda olgunun, gerekli durumlarda durmasina ve
dinlenmesine izin verildi. Diisme durumunda tutulan siire durdurulmadan, diisme
stiresi kaydedilerek, olgunun kalkmasina yardim ederek teste devam edildi. 6 dakika
sonunda, testin bittigi cocuga anons edilmistir ve durmasi istendi. Olgudan, durmanin
hemen ardindan yanina getirilen sandalyeye oturmasi istendi; 6DYT sonrasi kalp

hizi, kan basinci ve oksijen saturasyonu olgilimleri tamamlandi. Tur sayisi ve alinan

mesafe kaydedildi (54, 61-64, 70).

3.2.1.7. Yiiriime yeterliliginin degerlendirilmesi

Olgularin yiiriime yeterlilikleri Fizyolojik Deger Indeksi (FDI) ile
degerlendirildi. Olgularin 6DYT sirasindaki kalp hizi ile test 6ncesi kalp hiz1 6l¢iildi
ve arasindaki fark hesaplandi. 6 dakika boyunca yiirlime hiz1 hesaplandi ve bu iki

deger oranlanarak yiiriime yeterliligi degerlendirildi (154, 155).

3.2.1.8. Yasam kalitesi degerlendirmesi

Yasam Kkalitesi Cocuklar I¢in Yasam Kalitesi Olgegi (CIYKO) ile
degerlendirildi. Ozgiin ad1 ‘Pediatric Quality of Life Inventory™ 4.0 (PedsQL™
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4.0)’ olan ve Varni ve arkadaslar tarafindan (12) gelistirileren 6lgek, Ozden Siikran
Uneri (2-7 yas igin), Nursu Cakin Memik (8-18 yas i¢in) tarafindan Tiirkce gegerlilik
ve giivenilirlik ¢alismasi yapilarak ‘Cocuklar I¢in Yasam Kalitesi Olgegi (CIYKO)’
olarak ¢evrilmistir (147-149).

Bu test, ¢ocuk ve ergenlerde yasam kalitesini 6lcer. Oz bildirim 6lgegidir. 2-
18 yas arasina uygulanabilir. Zaman sinirlamasi yoktur. Cocugun yasi arttik¢a olgegi
doldurma siiresi kisalir. Yaklasik 5-10 dakikada doldurulur. Yanitlarin iistiinde

isaretlendigi soru formundan olusur.

2-4 yaslar1 i¢in yalnizca ebeveyn formu, 5-18 yaslart i¢in hem ebeveyn hem
de cocuk/ergen formu bulunmaktadir. Ebeveyn formlar1 2-4, 5-7, 8-12 ve 13-18
yaslari i¢in toplam dort formdan, ¢ocuk/ergen formlari ise 5-7, 8-12 ve 13-18 yaslari
icin toplam li¢ formdan olusmaktadir. Fiziksel ve psikososyal (duygusal, sosyal ve
okul islevselligi) islevselligi sorgulayan 23 maddeden olusmaktadir. 5-7 yas cocuk
formu tg¢lii, diger formlar besli likert tipi 6lcektir.

Cocuk/ergen ya da ebeveyn tarafindan okunarak dolduruldu. Cocuk/ergenden
her ciimle i¢in kendisine en uygun segenegi, ebeveynden ise ¢cocugu icin en uygun

segcenedi isaretlemesi istendi.

Olgek fiziksel, duygusal, sosyal ve okul ile ilgili islevselligin sorgulandig1 dort
alt boliimden olusmaktadir. Fiziksel islevsellik boliimiinde sekiz, duygusal islevsellik
boliimiinde bes, sosyal islevsellik boliimiinde bes ve okul ile ilgili sorunlar béliimiinde

2-4 yag grubunda li¢ madde, diger yas gruplarinda bes madde yer almaktadir.

Olgek genelinde bes secenekli likert tipi yamt skalast kullamldi (O=higbir
zaman, 1= nadiren, 2= bazen, 3= siklikla, 4= her zaman). Maddelerden alinan

puanlar dogrusal olarak 0=100, 1=75, 2=50, 3=25, 4=0 seklinde cevrildi.

Fiziksel islevsellik boliimiindeki sekiz maddenin puanlari, dogrusal olarak
cevrilip toplanarak madde sayis1 olan sekize boliiniir ve fiziksel saglik toplam puam
(FSTP) elde edildi. Psikososyal saglik toplam puani (PSTP) duygusal islevsellik

boliimiindeki bes, sosyal islevsellik boliimiindeki bes, okul ile ilgili sorunlar
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boliimiindeki bes maddenin puanlarinin, dogrusal olarak c¢evrildikten sonra
toplanarak toplam madde sayisi olan on bese boliinmesi sonucunda, 6lgek toplam
puan1 (OTP) ise tiim 6lcek madde puanlarmin, dogrusal olarak ¢evrilip toplanarak

toplam madde sayis1 olan 23’e boliinmesi ile bulundu.

Bos birakilan maddeler 6lgegin madde sayisinin %50’sinden azsa, bos madde
dikkate alinmaz ve toplam yanitlanan madde sayisina boliinerek 6l¢ek puanlari
hesaplanir. Eger 6lcek genelinde %50°den fazla madde yanitlanmamigsa 6lgek

degerlendirmeye alinmaz.

Olgek alt puanlart olan duygusal islevsellik puan1 (DIP) duygusal islevsellik
boliimiindeki bes maddenin dogrusal olarak cevrildikten sonra toplanip doldurulan
madde sayisina (hepsi doldurulunca bes) boliinmesi ile hesaplandi. Sosyal islevsellik
puani (SiP) sosyal islevsellik boliimiindeki bes maddenin dogrusal olarak
cevrildikten sonra toplanip doldurulan madde sayisina (hepsi doldurulunca bes)
boliinmesi ile hesaplandi. Okul islevselligi puan1 (OIP) ¢ocuk okula devam ediyorsa
doldurulur ve okul ile ilgili sorunlar bolimiindeki bes maddenin dogrusal olarak
cevrildikten sonra toplanip doldurulan madde sayisina (hepsi doldurulunca bes)
boliinmesi ile hesaplanmigtir. Eger cocuk okula gitmiyorsa PSTP hesaplanirken okul
islevselligi doldurulmadig: icin sosyal islevsellik ve duygusal islevsellik puanlar
cevrilerek toplanir ve her iki alandaki doldurulan madde sayisina (en ¢ok 10)
boliiniir. Bu durumda OTP’da aym sekilde okul islevselligi dikkate alinmadan
hesaplanmustir. Olgekten alinan toplam puanin yiiksekligi yasam kalitesinin

yiiksekligini gostermektedir.

3.2.1.9. Giinliik yasam aktivitelerininin degerlendirilmesi

Olgularin giinliik yasam aktiviteleri ‘Barthel Indeksi’ kullanilarak
degerlendirilmistir. Barthel indeksi (BI), kisinin kendi mobilite ve bakim
alanlarindaki fonksiyonel bagimsizlig1 6lcen 10 maddeli bir skaladir. Her madde igin;
eger aktiviteyl gerceklestiremiyorsa 0 puanimi isaretler, eger aktiviteyi bagimsiz

olarak gerceklestiriyorsa maksimum skor isaretlenir, ve eger aktiviteyi belirtilen
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sekildeki yardimla gergeklestirme yetenegine sahipse ara skorlar isaretlenir. Olas1
degerler 5 ile carpilarak belirlenir. Toplam puan 0 ile 100 arasindadir. Sozli
goriisme, gozlem ya da telefonla gériisme yoluyla uygulanan Bi’nin gecerlilik ve
giivenilirlik ¢aligmalar1 mevcuttur. Toplam skorlar puan araliklarina gore belirtilen
kategorilere ayrilmigtir: 0-20 tamamen bagimsiz, 21-61 ciddi derecede bagimli, 62-
90 kismen bagimli, 91-99 hafif derecede bagimli, 11 tamamen bagimlilik durumunu

yansitir (151-153).

3.3. ISTATISTIKSEL YONTEM

Calismanin  istatistiksel —analizlerinde SPSS 13.0 paket programi
kullamilmistir. Veri setinde yer alan kategorik degiskenler frekans ve yiizde ile
stirekli deger alan 6lgiim degiskenleri ortalama, standart sapma degerleriyle birlikte
verilmistir. Olgiimle belirtilen siirekli degiskenlerin normal dagilima uygunlugu
ShapiroWilk testi ile test edilmistir. Normal dagilim gosteren siirekli degiskenlerin 2
grup karsilastirmalarinda iki ortalama arasindaki farkin Onemlilik testi, normal
dagilim gostermeyen degiskenlerin 2 grup karsilagtirmalarinda ise Mann Whitney U
testi kullanilmistir. Degiskenlerin test Oncesi ve sonrast degerleri arasindaki
degisimlerin anlamliligima Wilcoxon testi ile bakilmistir. Normal dagilim
gostermeyen degiskenlerin birbirleriyle iliskisi i¢in Spearman Korelasyon Analizi
kullanilmistir. Normal dagilim gosteren degiskenlerin birbirleriyle iliskisi igin
Pearson Korelasyon Analizi kullanilmigstir. Korelasyonlarin kuvveti, r degeri 0,8’den
faza ise miikemmel, 0,6 ve 0,8 arasinda ise iyi, 0,4 ve 0,6 arasinda ise orta, 0,2 ve 0,4
arasinda ise zayif, 0,2’den kiiclik ise yok olarak tanimlanmigstir. Calismanin tiim
istatistiksel analizlerinde p degeri 0,05°in altindaki karsilastirmalar istatistiksel olarak

anlamli kabul edilmistir.
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4. BULGULAR

4.1. BIREYLERE AIT BULGULAR

Calismamizda kas zayifliklarinin alansal dagilimina gore olgular proksimal
ve distal bolgeler olmak {izere iki grupta incelendi. Proksimal tutulumu olan grupta
20 DMD tanili ¢ocuk, distal tutulumu olan grupta ise 20 Noropati tanili ¢ocuk yer
aldi. Cocuklarin teshislerine gore dagilimi Tablo 4.1°de gosterildi.

Tablo 4.1. Kas zayiflig1 bolgesine gore olgularin dagilimi (N=40)

Kas zayiflig1 bolgesi Teshis N %
Proksimal DMD 20 50
HMSN 13 65
Distal Motor Noropati 5 25
Polindropati 2 10

Calismamizda yer alan olgularin yas ve fiziksel Ozellikleri Tablo 4.2.°de
verildi. Proksimal ve distal kas zayifligi olan gruplar arasinda yas, boy ve kilo
parametreleri arasinda fark vardi (p< 0,05), (Tablo 4.2). Yas, boy ve kilo ortalamalar1

acisindan distal grubun degerlerinin proksimal gruptan daha fazla oldugu goriildi.

Tablo 4.2. Olgularin yas ve fiziksel dzellikleri (N=40)

Proksimal(N=20) Distal(N=20)

X+SS X+SS p z
Yas (y1il) 9,05+3,1 12,95+3,3 0,000** -3,687
Boy (cm) 122,85+7,67 147+19,16 0,000** -3,939
Viicut agirhign (kg)  28,5+4,93 38,02+11,65 0,01* -2,765
VKi 18,91+3,1 17,42+3,81 0,3 -1,556

**:p<0,01, *:p< 0,05
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4.2. KAS iSKELET SISTEMINE AiT BULGULAR

4.2.1. Eklem Hareket A¢ikhgi Degerlendirmesi

Calismamizda olgularin eklem hareket agikligir degerlendirilmesinde sadece

ayak bilegi ekleminde limitasyonlara rastlandi. Gruplar arasinda ayak bilegi eklem

hareket limitasyonu agisindan fark bulunmadi (p> 0,05), (Tablo 4.3).

Tablo 4.3. Gruplar arasinda ayak bilegi eklem hareket limitasyonu degerlerinin

karsilagtirmas1 (N=40)

Proksimal Distal
Ayak bilegi dorsifleksiyon (N =20) (N=20)
limitasyonu (°) X+£SS X+£SS z p
Sag 20,45+10,28 17,55+8,73 -0,834 0,41
Sol 18,6+7,82 20,94+8,48 -1,487 0,137

4.2.2. Kas Kisaliklarinin Degerlendirmesi

Kas kisaliklar1 degerlendirmesinde gruplar arasinda fark olmadigi belirlendi

(p> 0,05), (Tablo 4.4).

Tablo 4.4. Gruplar arasinda kas kisaliklari  degerlendirilme  sonuglarinin
karsilastirilmast (N=40)
Proksimal (N=20) Distal (N=20)
Var Yok Var Yok
% N % % N % p

Kalga fleksorleri 8 40 12 60 6 30 14 70 0,741
Hamstringler 14 70 6 30 15 75 5 25 1,000
Gastrosoleus 15 75 5 25 16 80 4 20 0,705
LumbalEkstansorler 1 5 19 95 15 17 85 0,282
TensorFasciael atae 5 26,3 14 73,7 1 5 19 95 0,056
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Kas kuvveti degerlendirmesinde kalga, diz ¢evresi, alt ekstremite toplam kas

kuvveti, omuz, dirsek cevresi, iist ekstremite toplam kas kuvveti ve govde kas

kuvveti agisindan proksimal grubun daha zayif oldugu ve gruplar arasindaki farkin

istatistiksel olarak anlamli oldugu gériildii (p< 0,05), (Tablo 4.5).

Tablo4.5. Kas kuvveti degerlendirme sonuglart ve gruplar arasindaki
karsilagtirmas1 (N=40)
Kas Kuvveti Proksimal Distal
(N =20) (N =20)
X+SS X+SS z p
Alt Ekstremite Kas Kuvveti
Kalca (0-60) 34,15+10,12 48,84+8.48 -3,873  0,000%*
Diz (0-20) 15,3+3,32 17,85+£2,18 -2,459 0,014*
Ayak bilegi (0-40) 33,7+6,24 31,05+8,49 -0,462 0,659
Alt Ekstremite Toplam (0-120) 81,5+18,75 98,7+16,59 -2,764  0,005**
Ust Ekstremite Kas Kuvveti
Omuz (0-80) 65,25+11,95 77,65£10,25 -3,033  0,002**
Dirsek (0-40) 31,746,5 37.45+2.85 2,851  0,004**
El bilegi (0-20) 16,6+2,85 17,45+3,17 -1,005 0,341
Ust Ekstremite Toplam (0-140) 113,8+18,38 132,55+13,99 -3,086 0,002**
Govde Kas Kuvveti (0-40) 15,15+£2,71 17,55+1,9 -2,786  0,005**

**:p<0,01, *:p<0,05

4.3. FONKSIiYONEL DURUMUN DEGERLENDIRMESI

Gruplarda olgularin fonksiyonel durumlarina bakildiginda Brooke Ust

Ekstremite Smiflandirmasi’nda her iki grupta da tiim hastalarin 1. Seviyede oldugu
bulundu. Olgularin alt ekstremite fonksiyonel seviyelerine gore dagilimlar1 Tablo
4.6’da verildi.



Tablo 4.6. Gruplarda olgularin
dagilimlari(N=40)
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alt ekstremite fonksiyonel seviyelerine gore

Brooke Alt Ekstremite Proksimal (N=20) Distal (N=20)

Siniflandirmasi N % N %
1 10 50 14 70
2 7 35 5 25
3 3 15 1 5
Total 20 100 20 100

4.4, SURELI PERFORMANS TESTLERI

Gruplarda olgularin siireli performans testleri olarak on metre yiirlime, bes

basamak merdiven inme, bes basamak merdiven ¢ikma, yiiziistl yatis pozisyonundan

ayaga kalkma, uzun oturma pozisyonundan ayaga kalkma siireleri degerlendirildi ve

gruplar arasinda fark olmadig1 gozlendi (p> 0,05), (Tablo 4.7).

Tablo 4.7. Gruplarda siireli performans testleri sonuglari ve karsilastirmasi (N=40)

Siireli Performans Testleri

Proksimal  Distal
Parametreleri (sn) (N=20)X£SS (N=20)X+SS z p
10 metre yiiriime siiresi 8,90+2,87 8,48+2,03 -0,122 0,903
5 basamak merdiven ¢ikma siiresi 5,99+4,90 3,9+1,73 -1,434 0,157
5 basamak merdiven inme siiresi 5,07£3,27 3,71£1,93 -1,042 0,301
Yiiziistii yatistan ayaga kalkma siiresi 3,15+£2,84 3,93+2,24 -1,098 0,277
Uzun oturmadan ayaga kalkma siiresi 6,43+9,82 3,17+1,38 -0,433 0,678
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4.5. DENGE DEGERLENDIRMESI

Gruplarda olgularin denge degerlendirmeleri olarak Pediatrik Fonksiyonel

Uzanma, Streli Kalk ve Yiirii testi ve Stabilometrik Platform kullanildi.

Pediatrik Fonksiyonel Uzanma Testinin oturma pozisyonunda ileri dogru
uzanma, saga dogru uzanma ve toplam skor parametreleri agisindan proksimal grupta
daha diisiik sonuglar elde edildi ve gruplar arasindaki farkin istatistiksel olarak

anlamli oldugu gorildi (p< 0,05), (Tablo 4.8).

Tablo 4.8. Gruplarda Pediatrik Fonksiyonel Uzanma Testi parametrelerinin

sonuglart ve karsilastirmast (N=40)

Pediatrik Fonksiyonel Uzanma Testi Proksimal Distal

Parametreleri (cm) (N=20)X+SS (N=20)X+SS z p
Oturmada ileri uzanma mesafesi 23,27+6,02 33,70+7,44 -3,999 0,000**
Oturmada saga uzanma 16,90+4,56 22+4,47 -3,460 0,000**
Oturmada sola uzanma 19,55+5,78 23,1+£3,94 -1,603 0,114
Ayakta durmada ileri uzanma 21,40+5,55 20,8+7,66 -0,298 0,779
Ayakta durmada saga uzanma 17,05+3,17 17,4+3,06 -0,424 0,678
Ayakta durmada sola uzanma 19,2+3,73 20,62+7,16 -1,045 0,301
Toplam skor 117,37+15,68 137,57£19,83 -2,896 0,003**
**:p<0,01

Stireli Kalk ve Yiirti Testi proksimal grupta daha kisa slirede tamamland1 ve
gruplar arasindaki farkin istatistiksel agidan anlamli oldugu gériildii (p<0,05), (Tablo
4.9).

Tablo 4.9. Siireli Kalk ve Yiirii Testi sonuglar1 ve karsilastirmasi (N=40)

Proksimal (N=20) Distal (N=20)
Siireli Kalk ve Yiirii Testi (sn)
X+SS X+£SS z p

Stireli Kalk ve Yiirii Testi 7,79+1,54 10,13+2,63 -2,950  0,003**

**: p<0,01
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Stabilometre ile yapilan statik denge degerlendirmesinde gravite merkezinin
antero-posterior ve mediolateral yondeki salinimlar1 ve saga sola lateral dengeler
arasinda fark bulunmazken (p>0,05), anterior ve posterior viicut dengeleri

sonuglarinda gruplar arasinda fark oldugu gézlemlendi (p<0,05), (Tablo 4.10).

Tablo 4.10.Stabilometre salinimlarinin sonuglari ve karsilagtirmasi (N=40)

Stabilometre Parametreleri- Proksimal Distal

Salinimlar ve Denge X4SS X4SS ; 0
Antero-posteriorsalinim (mm) 11£14,16 15,5+14,63 -0,244 0,820
Mediolateral salinim (mm) 21425,5 4442872 -1,665 0,096
Anterior denge (%) 53,9545,55 57,5+4,72 -2,002 0,046*
Posterior denge (%) 47,552 43,15+5,25 -2,097 0,035*
Saga lateral denge (%) 48,4+2,86 49,3+2,89 -1,042 0,301
Sola lateral denge (%) 51,543,01 49,7+4,44 -1,678 0,096

*: p<0,05

4.6. FONKSIYONEL KAPASITE DEGERLENDIRMESI

Gruplarda olgularin fonksiyonel kapasitesi 6 Dakika Yiirlime Testi ile
degerlendirildi. Gruplar arasinda test dncesi hemodinamik yanitlar agisindan fark

bulunamadi (p> 0,05), (Tablo 4.11).

Tablo 4.11. 6 dakika yiirime testi 6ncesi ve sonrast her iki grubun hemodinamik

yanitlarinin sonuglari ve karsilastirilmasi (N=40)

Hemodinamik Test Oncesi Test Sonrasi

yanitlar Proksimal Distal z p Proksimal Distal

Sistolik kan basinaa ~ 100,25+13,81 104,5£9,44 -1,051 0,314 105,35£16,06 115,50+11,90
Diastolik kan basinc1 69,5+14,22 68,5+7,45 0,141 0,904 67,33£19,03 75,5+11,45
Kalp hiza 94,4+8,93 89,85+10,13 -1,587 0,114 106,80+£10,57 110,75£14,25
Oksijen saturasyonu 96,65+1,81 97,75+0,78 -2,344 0,052 96,85+2 97,45+0,83
Yorgunluk 1,65+1,69 1,35+1,87 -0,932 0,383 5,7+2,31 6,15+1.18
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Hemodinamik yanitlarin test sonrast degerlerinin, test dnceki degerlere gore

%degisimi arasinda fark gézlemlenmedi (p>0,05) (Tablo 4.12).

Tablo 4.12. Hemodinamik yanitlarin test sonrasi degerlerinin test Oncesi
degerlerine gore %artig degisimleri

Hemodinamik yanitlarinin yiizde

artis degisimleri Proksimal Distal z p

Sistolik kan basinci 0,083+0,13 0,1£0,07 -1,521 0,134

Diastolik kan basinci 0,031+0,17 0,000+0,17 -0,984 0,341

Kalp hiza 0,12+0,12 0,15+0,22 -1,867 0,063

Oksijen saturasyonu 0,000+0,19 0,000+0,08 -1,260 0,253

Yorgunluk 4+ 1,82 5+ 1,73 -1,346 0,192

Gruplar arasinda performans parametreleri acisindan, test sirasindaki adim
uzunluklariin distal zayifligi olan grupta daha fazla oldugu gézlemlendi (p< 0,05),
(Tablo 4.13).

Tablo 4.13. 6 dakika yiirlime testi performans parametreleri sonuglari ve
karsilastirilmasi

6 dakikada yiiriime testi performans Proksimal Distal

parametreleri X+SS X+SS z p

6 dakikada atilan tur sayisi 17,30+3,85 17,97+3,8 -0,582 0,565

6 dakikada yiiriinen toplam mesafe 349,70+77,18 358,85+75,07 -0,609 0,547

6 dakikadaki ortalama yiiriiyiis hizi 58,77+12,53 59,8+12,51 -0,446 0,659

6 dakikada atilan toplam adim sayis1 735,65+102,95 664,85+115,49 -1,718 0,086

Adim uzunlugu 0,94+0,13 1,07+0,133 -2,734 0,006**

Kadans 122,60+16,27 110,80+19,24 -1,718 0,086

**:p<0,01
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4.7. YORUME YETERLILIGIi DEGERLENDIRMESI

Yiirtime yeterliliklerinin karsilagtirilmasinda proksimal (X+SS= 0,22+0,19)
ve distal (X+SS= 0,23+0,32) gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark
bulunmadi (z=-1,353, p=0,183).

4.8. YASAM KALITESIi DEGERLENDIRMESI

Gruplarda yasam kalitesi, ¢ocuklar igin yasam kalitesi (CIYKO) anketinin
parametrelerinden fiziksel saglik toplam puanmi (FSTP) ve psikososyal (duygusal,
sosyal ve okul islevselligi) saglik toplam puani (PSTP), dl¢ek toplam puan1 (OTP)ve
duygusal, sosyal ve okul islevselligi boliimlerinin de ayr1 ayr1 puanlar1 hesaplanarak

belirlendi.

Tiim parametreler agisindan anne ve ¢ocugun puan ortalamalari tablo 4.14°de
gosterildi. Gruplar arasinda anne ve cocuk fiziksel saglik toplam puani, ¢ocuk
psikososyal saglik toplam puani, anne ve ¢ocuk okul islevselligi puam1 ve dlgek
toplam puani agisindan distal grubun lehine anlamli fark gozlemlendi (p<0,05),

(Tablo 4.14).

Cocugun bakis acisiyla fiziksel ve psikososyal saglik durumu ve okul
islevselligi agisindan distal tutulumu olan grubun yasam kalitesinin daha iyi durumda
oldugu belirlendi. Annenin bakis agisiyla ise ¢ocugun fiziksel saglik ve okul
islevselligi durumunun distal tutulumu olan grupta daha iyi oldugu gozlendi
(p<0,05), (Tablo 4.14).

Proksimal ve distal gruplarin kendi igerisinde anne ve cocugun cevap
puanlarinin ortalama degerleri ve karsilastirmasi tablo 4.15 ve tablo 4.16’da
gosterildi. Proksimal grupta psikososyal saglik toplam puani ve 6lgek toplam puani
acisindan anne ve ¢ocuk cevaplarmin puanlar arasindaki fark anlamli bulundu; anne
formlarindaki bu parametrelerin ortalama puanlari, ¢gocuk formlarindaki puanlardan

daha vyiiksek degerde bulundu (p<0,05), (Tablo 4.15). Distal gruptaki tiim



54

parametrelerde anne ve ¢ocuk cevaplarinin puanlari arasinda fark gozlemlenmedi

(p>0,05), (Tablo 4.16).

Tablo 4.14. Cocuklar i¢in Yasam Kalitesi Olcegi parametrelerinin ortalamalar1 ve

karsilastirilmast

Proksimal Distal

(N=20, Anne) (N=20, Anne)

(N=16, Cocuk) (N=18, Cocuk)

X+SS X+SS 4 P
FSTP Anne 44,38+13,36 58,79+5,81 -3,394 0,001**
FSTP Cocuk 31,12+13,02 57,52+6,16 -4,136 0,000**
PSTP Anne 65,8+7,8 67,48+13,81 -1,459 0,149
PSTP Cocuk 58,68+7,38 69,62+15,41 -2,843 0,004**
OTP Anne 59,75+9,08 63,04+7,40 -1,217 0,231
OTP Cocuk 54,43+7,58 61,58+10,26 -2,724 0,006**
DIiP Anne 63,5+18,14 59+16,9 -0,812 0,429
DIiP Cocuk 62,81+7,95 63,61+15,22 -0,474 0,646
SiP Anne 68,5+11,82 62+18,38 -0,886 0,398
SiP Cocuk 70.31+12,31 554+27,7 -1,482 0,164
OIiP Anne 63+25,66 83+13,21 -2,517 0,012*
OIP Cocuk 51.87+19,13 84.4+14,74 -4.050 0,000**

**p<0,01, *p<0,05

Tablo4.15. Proksimal grupta Cocuklar Igin  Yasam Kalitesi Olgegi

parametrelerinin anne ve ¢ocuk formlarmin skorlar1 agisindan

karsilastirilmasi

Proksimal Anne (N=20) Cocuk (N=16)
X+SS X+SS z p

FSTP 44,38+13,36 40,5+13,85 -1,734 0,083
PSTP 65,8+7,8 59,248,45 -2,855 0,004**
oTp 59,75+9,08 54,8+8,86 -2,110 0,035*
DiP 63,5+18,14 63,25+8,15 -0,131 0,896
Sip 68,5+11,82 71+12,31 -0,773 0,439
oipP 63+25,66 54+19,7 -1,536 0,125

**p<0,01, *p<0,05
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Distal grupta Cocuklar igin Yasam Kalitesi Olgegi parametrelerinin

anne ve ¢ocuk formlarinin skorlar1 agisindan karsilastirilmast

Anne Cocuk
Distal (N=20) (N=18)

X+SS X+SS z p
FSTP 58,79+5,81 57,02+6,08 -1,023 0,307
PSTP 67,48+13,81 69,91+14,81 -1,302 0,193
oTp 63,04+7,40 60,92+11,04 -0,952 0,341
DiP 59+16,9 65,25+15,25 -1,695 0,090
Sip 62+18,38 57,5+27,31 -0,567 0,571
oip 83+13,21 83+14,72 0,000 1.000

4.7. GUNLUK YASAM AKTIiVITELERIi DEGERLENDIRMESI

Gruplarda olgularin giinlik yasam aktiviteleri degerlendirmeleri olarak
Barthel Bagimsizlik Olgegi kullanildi. Gruplar arasinda giinliik yasam aktiviteleri
acisindan fark bulunamadi (p> 0,05), (Tablo 4.17).

Tablo 4.17. Giinliikk Yasam Aktivitesi Degerlendirme Sonuglar1 ve Karsilastirilmasi

Giinliikk Yasam AKktivitelerinin Distal Proksimal
Degerlendirilmesi X£SS X£SS . D
Barthel Bagimsizhk (")lg:egi (0-100) 85+11,75 95+4,12 -1,845 0,065

4.8. DEGERLENDIRILEN PARAMETRELERIN BIiRBIRiYLE OLAN
ILISKILERI

Calismamizda gruplarda yas, boy, viicut agirhg ve VKI lciimleri ile 6DYT
parametre Olciimleri arasindaki iliskilere bakildi. Yas, viicut agirligi ve VKI ile
6DYM ve kadans arasinda proksimal grupta anlamli bir iliski saptandi ve Tablo
4.18’de gosterildi.
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Tablo 4.18. Proksimal grupta yas, viicut agirhg ve VKI ile 6 dakika yiiriime

mesafesi, kadans 6l¢iim sonuglar1 arasindaki iligki

6DYM (m) Kadans

R -0,575** -0,687**
Yas

P 0,008 0,001

R -0,463 -0,484
Viicut agirhg

P 0,040 0,031

. R -0,493* -0,344

VKI

P 0,027 0,138

r: Pearson korelasyon analizi, **p<0,01, *p<0,05

Bolgesel kas kuvveti skorlart ile 6DYT parametreleri ile on metre yiiriime
sliresi Olgim sonuglari arasindaki iliskiye bakildi veTablo 4.19 ve Tablo 4.20’de
gosterildi

Tablo 4.19. Bolgesel kas kuvveti skorlart ile 6DYT parametreleri 6lgiim sonuglar

arasindaki iligki

6DYM (m) Adim Uzunlugu (m) Kadans

Proksimal Distal Proksimal Distal Proksimal  Distal
Kalca bolgesi r 0,709** 0,284 0,418 0,372 0,732** 0,004
Skoru p 0,000 0,225 0,067 0,107 0,000 0,987
Diz bolgesi r 0,652** 0,018 0,387 0,142 0,684** -0,097
Skoru p 0,002 0,940 0,092 0,549 0,001 0,720
Avakbilegi . 33 0,400 0,198 0475% 0,370 0,098
bolgesi
Skoru p 0,145 0,080 0,404 0,034 0,108 0,718
Alt ekstremite
toplam kas r 0,642** 0,311 0,307 0,407 0,730** -0,71
kuvveti
Skoru p 0,002 0,181 0,188 0,076 0,000 0,795
Govde bolgesi r 0,643** -229 0,589** 0,110 0,431 0,344
Skoru p 0,002 0,332 0,006 0,644 0,058 0,192

r: Pearson korelasyon analizi, **p<0,01, *p<0,05
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Tablo 4.20. Bolgesel kas kuvveti skorlart metre yiiriime siiresi 6lglim sonuglari

arasindaki iligki

10 m Yiiriime (sn) Proksimal Distal
Kalca bolgesi r -0,495* -0,269
Skoru p 0,027 0,252
Diz bolgesi r -0,745** -0,201
Skoru p 0,000 0,396
Ayak bilegi bolgesi r -0652** -0,264
Skoru p 0,002 0,261
Alt ekstremite toplam kas kuvveti r -0,596** -0,397
Skoru p 0,006 0,083
Govde bolgesi r -0,615** 0,035
Skoru p 0,004 0,884

r: Spearman korelasyon analizi, **p<0,01, *p<0,05

Denge testleri ile 6DYT parametreleri ve on metre yiiriime siiresi arasindaki
iliskiye bakildi. Distal grupta SKYT ile 6DYM ile on metre yiiriime siiresi arasinda
anlamli bir iliski bulundu ve Tablo 4.21°de gosterildi.

Tablo 4.21. SKYT ile 6DYM ve on metre yiirlime 6l¢iim sonuglar iligkisi

6DYM 10 metre yiiriime siiresi
Proksimal Distal Proksimal Distal
r -0,206 -0,544* 0,971 0,747**
SKYT
p 0,384 0,013 0,106 0,000

r: Spearman korelasyon analizi, **p<0,01, *p<0,05

Ayak bilegi limitasyonlar1 ile 6DYT Olgiim sonuglart arasindaki iligkilere

bakild.

Proksimal grupta sag ve sol ayak bilegi dorsifleksiyon limitasyonu ile 6DYM

Olclim sonuglar1 arasinda anlamli iliski gézlemlendi, Tablo 4.22°de gosterildi.
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Tablo 4.22. Ayak bilegi dorsifleksiyon limitasyonlari ile 6 dakika yiirime mesafesi

Ol¢lim sonuglar1 arasindaki iliski

6DYM (m)
Proksimal Distal
Sag ayak bilegi dorsifleksiyon r -0,579** -0,260
limitasyonu p 0,007 0,267
Sol ayak bilegi dorsifleksiyon r -0,445* -0,257
limitasyonu p 0,049 0,274

r: Spearman korelasyon analizi, **p<0,01, *p<0,05

Calismamizda kadans ve adim uzunlugu ile 6DYM arasinda iliskiye bakildi.
Proksimal grupta kadans ve adim uzunlugu ile 6DYM arasinda anlamli bir iliski

bulundu ve Tablo 4.23’de gosterildi.

Tablo 4.23. Gruplarda kadans ve adim uzunlugu ile 6 dakika yiiriime mesafesi

Ol¢iim sonuclar1 arasindaki iligki

6DYM
Proksimal Distal
r 0,827** 0,711**
Kadans
p 0,000 0,001
Adim r 0,840** 0,600*
Uzunlugu p 0,000 0,011

r: Pearson korelasyon analizi, **p<0,01, *p<0,05
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5. TARTISMA

Zayifligin alansal dagilimindaki farkliliklar hastalarin fonksiyonlarina ve
dengelerine yansimaktadir (16, 17). Literatiire bakildiginda proksimal ve distal
tutulum gosteren hastaliklarin ayr1 ayr ele alindigi, ancak iki ayr1 zayiflik paterni
arasindaki farklara yonelik karsilastirmali ¢calismalarin sinirli oldugu goriilmektedir.
Sinirl sayidaki ¢calismalar arasinda kas zayifliginin alansal dagiliminin fonksiyona ve
denge iizerine etkilerini aragtiran c¢alismalar mevcuttur (25,32). Calismamiz
proksimal ve distal kas zayiflig1 paternlerine sahip iki grup arasinda fonksiyonel
kapasite ve bagimsizlik diizeyi arasindaki farkliliklar: karsilastimak tizere planlandi.
Proksimal grupta 20 DMD’li, distal grupta ise Noropatinin ¢esitli siniflarina sahip

tanilarla takip edilen 20 ¢ocuk ¢alismamizda yer aldi.

Noromuskiiler hastaliklarda tedavideki asil ama¢ uygun egzersiz egitimi
protokolii olusturarak; kuvveti, fonksiyonu, bagimsizligt ve yasam kalitesini
arttirmaktir (156). Cesitli néromuskiiler hastaliklarda yapilan bir¢ok ¢alismada,
egzersiz egitiminin sonucu olarak o6zellikle yavas ilerleyen néromuskiiler hastaliga
sahip hastalarda kuvvet kazanim1 meydana geldigi gosterilmis ve bu grupta “Kuvvet
kazammmm” ifadesi yerine “fonksiyonel yarar” ifadesinin kulanilmasinin daha dogru

oldugu sdylenmektedir (157).

NMH’da egzersiz egitiminin yararlarin1 degerlendirmek amaciyla egzersiz
oncesi ve sonrasinda hastalarin fonksiyonel yeteneklerini degerlendirilirken ¢ok
yonlii analiz yapilmali ve pek ¢ok faktor bir arada diisiiniilmelidir. Hastaligin tanisi,
ilerleme hiz1 ve sahip olunan fonksiyonel seviye egzersize cevabi etkileyecektir.
Noropatik ve miyopatik hastaliklarda egzersiz egitimine verilen cevaplarin farkl
olmasi beklenen bir durumdur. Hizli ilerleyen DMD gibi néromuskiiler hastaliklarda
egzersiz egitimi ile hastaligin ilerleme siirecini yavaglatmak pozitif bir sonug
olurken; yavas ilerleyen Noropati gibi ndromuskiiler hastaliklarda kuvvet kazanimi

ve aerobik egzersiz kapasitesinde kazanim pozitif sonug olabilmektedir (157).
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Beslenme durumu genellikle hastanin  agirliginin, boyunun karesine
boliinmesi ile hesaplanan viicut kiitle indeksi (VKI) ile degerlendirilmektedir. Birgok
beslenme arastirmalarinda ve yetigkinlerde epidemiyolojik ¢alismalarda ¢abuk, kolay
ve noninvaziv olmasi sebebi ile kullanilmistir. Obezite ile yiiksek korelasyon iliskisi

oldugu diistiniilmektedir (161).

Noromuskiiler hastaliga sahip olan kisilerde beslenme durumunun
degerlendirilmesi, yetersiz beslenmenin fonksiyon, yasam kalitesi ve ortalama yasam
stiresi lizerindeki etkisi sebebi ile dnemlidir. Hem yetersiz beslenme hem de asir1
beslenme noromuskiiler hastaliklarda ortak olarak goriilmektedir, her iki durum da
kotii sonuglara sebebiyet vermektedir, bu sebeplerle beslenmenin degerlendirilmesi
bu hastalarda miidahele ve rehabilitasyon agisindan gerekli bir komponenttir. Ayrica
bu hastalarda beslenme yetersizligi ve obezite gibi durumlar respiratuar fonksiyonlari
ve gilnlik yasam aktivitelerini gerceklestirme yeteneklerini direkt olarak

etkilemektedir (159, 160).

Kilo alimi ya da kaybina yonelik miidaheleler ambulasyon gibi spesifik
aktiviteler ya da vital kapasite gibi fizyolojik degisiklikler {izerinde etkili olacaktur.
Kilo kontrolii ile 6zellikle DMD’li ¢ocuklarda tekerlekli sandalyeye bagimliligin

baslangicini geciktirebilmek miimkiindiir (158).

Noromuskiiler hastaliklarda hastalar primer hastalik siirecinde kas atrofisine
bagl olarak, ikincil olarak disfajiye bagli olarak azalmis besin alimi sonucu
normalden zayif olabilmektedirler. Yapilan ¢aligmalarda bu tip durumlarda VKi nin
kas ve vyag dokusunun yer degisimindeki bozulmalar1 yansitamayacagi
sdylenmektedir. Ilerleyici kas zayifligi olan DMD’li hastalar, kasektik goriiniime
ragmen yogun yumusak doku viicut agirligina sahip olabilmektedirler. Normal viicut
agirhigina sahip bir DMD’li hastada da yagsiz kas kiitlesi onemli 6l¢iide kaybedilmis
ve yerine yogun yag kiitlesi yerlesmis olabilir. Bu durumda kilo vermeye yonelik bir
beslenme miidahelesi, klinik durumu gelistirecektir. Bu sebeplerle bir ¢ok ¢alismada
VKI’nin yam sira kas kiitlesi ve adipoz doku hakkinda daha bilgiler veren farkl

hassas degerlendirme yontemleri kullanilmaya devam edilmektedir (161, 162).



61

Calismamizda kolay, cabuk ve noninvaziv olmast sebebi ile farkli
néromuskiiler hastalik gruplarindaki cocuklarin beslenme durumlar1 VKI ile
degerlendirildi ve iki grubun ortalama degerleri arasinda istatistiksel agidan fark
bulunmadi. Bu durum néromuskiiler grupta fonksiyonel seviyelerine gore erken
devrede yer alan proksimal ve distal olmak {izere iki farkli kas zayiflig1 paternine
sahip hasta grubu lizerinde planlanan bu g¢aligmada performans parametrelerinin

karsilastirilmasi agisindan uygun bir zemin olusturmustur.

6 dakika yiiriime testi kolay uygulanabilen, kolay tolere edilebilen ve diger
yiiriime testlerine gore giinliik yasam aktivitelerini daha iyi yansitabilme 6zelligine
sahip bir fonksiyonel yiirlime testidir. Belirlenen bir mesafeyi yiirlime yetenegi,
fiziksel fonksiyonu degerlendirmek icin cabuk, basit ve ucuz bir yoldur. Ayrica
giinliik yagam aktivitelerinin gerceklestirilmesi i¢in olduk¢a gerekli olmasi ve kisinin
kapasitesini yansitmasi sebebiyle, yasam kalitesinin ¢ok onemli bir komponentidir.
Son zamanlarda 6DY T nin ¢esitli néromuskiiler hastaliklarda ve 6zellikle DMD’de
terapatik tedaviler ve hastalik siireci acgisindan primer bir sonug¢ Olgiimii olarak

kullanilmasi 6nerilmektedir (60, 61).

Lammers ve dig. (64) yaslar1 4-11 arasinda degisen 328(%54’1 erkek)
saglikli ¢cocukta 6 dakika yiiriime testi uygulamis ve normal degerleri; baslangi¢
oksijen saturasyonu 97-98%ve yiiriiylis sirasindaki maksimum oksijen saturasyonu
95-96%, baslangic kalp hiz1 102+19, her 3 dakikada bir dl¢tiigli kalp hiz1 degerini
maksimum 136+12 bulunmustur. 6 dakika siiresince yiiriime mesafesi 470+59 m
bulunmustur ve 7 yas sonrasinda cocuklarda Onemli artis gozlemlenmistir. Bu
calismada 6 DKYT’nin uygulamasi c¢ocuklar i¢i giivenilir ve pratik oldugunu
soylemistir. Li ve dig. (63) yaslar1 12-16 (14.2£1.2) arasinda degisen VKi’leri
19,1+2,6 olan 78 saglikli ¢ocukta, kalp hizi1 6DKYT sonunda 147,8+18,7, toplam

yiirlime mesafesi 659,8+58,1 olarak bulmustur.

Li ve dig. nin yaptig1 diger bir ¢alismada (61) 7-16 (12+2,6) yaslar1 arasinda
degisen VKi’leri 18,4+ 3,4olan saglikli cocukta, istirahatteki kalp hiz1 83,7+11,7,
6DKYT sonundaki halp hiz1 degeri 154,1+ 21,4, test sonras1 ve test Oncesi kalp hizi

degerleri arasindaki degisim 70,54+21,4, test oncesi oksijen saturasyonu 98,2+1,1, test
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sonras1 oksijen saturasyonu 97,7+1,4 ve test sonrasi degeri ile test oncesi oksijen
saturasyonu arasindaki degisim -0,1£1,6 olarak bulunmustur. Test siiresince toplam

yiirime mesafesi 664.0+65,3 m olarak bulunmustur.

Pediatrik hasta grubunda yapilan ¢alismalara bakildiginda Thompson ve dig.
(163) yaslar1 4-18 arasinda degisen CP tanili, GMFCS seviyesi 1, 2, 3 olan 31
ambulatuar ¢ocukta 6DKYT siiresince toplam yiiriime mesafesini 333.5+340.8 m

olarak bulunmustur.

McDonald ve dig. (70) yaslar1 4 ve 12 arasinda degisen benzer kilo ve boy
ortalamasinda sahip 21 DMD tanili ve 34 saglikli cocugu karsilastirdiginda 6DKYT
siiresince DMD’li ¢ocuklar kontrol grubundaki cocuklara gore daha az mesafe
yirtimiislerdir (DMD’li ¢ocuklar 366+83 m, saglikli ¢ocuklar 621+68 m). Bu
calismada bir hafta aralikla test tekrarlanmis ve testin DMD’li ¢ocuklarda gecgerli ve
giivenilir bir test oldugu, DMD’nin siireci ve terapatik yaklasimlari agisindan yeni bir
sonu¢ Olclimii olabilecegi ortaya konmustur. Aymi calismada kalp hizlarina
bakildiginda test oncesi DMD’li c¢ocuklarin saglikli gruba gore hafif derecede
istirahatte tasikardik olduklarini bulmustur. Ayni ¢aligmada hemodinamik yanitlara
bakildiginda sistolik kan basinci degerleri DMD’li grupta test 6ncesi 111 mmHg, test
sonras1 120 mmHg, saglikli grupta test dncesi 112 mmHg test sonrast 130 mmHg
olarak bulunmustur. Diastolik kan basinci degerleri DMD’li grupta test oncesi 67
mmHg test sonras1 71 mmHg, saglikli grupta test dncesi 66 mmHg test sonras1 74
mmHg olarak bulunmustur. Yapilan ¢alismada DMD’li ¢ocuklarin saglikli gruba
gore daha diisiik hemodinamik cevaplar1 olmasina ragmen, testi tamamlamislar ve

egzersiz intoleransina yonelik hicbir dis belirti sergilememislerdir.

Ayni calismada DMD’li grupta yapilan ilk testte yiirliylis hiz1 61+14 m/dk,
saglikli grupta 103+11 m/dk; adim uzunlugu DMD’li grupta ilk testte 0.9+0.16 m,
saglikli grupta 1.5+0.24 m; kadans DMD’li grupta ilk testte 130+20 adim say/dk,
saglikl grupta 142410 adim say/dk olarak bulunmustur. DMD’li ¢ocuklarda toplam
yiirliylis mesafesi, yliriiylis hiz1 ve adim uzunlugu saglikli gruba gore oldukga diigiik

degerlerde iken, kadansin hafif derecede diisiik oldugu gdsterilmistir.
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Noromuskiiler hastaliklarda kardiyopulmoner bozukluklarla birlikte saglikli
kisilere gore daha sedanter ve yetersiz fiziksel uygunluga sahip olmalari1 sebebi ile
genellikle yapilan kardiyopulmoner egzersiz testlerine cevaplarda; is kapasitesinde
azalma ve istirahatteki kalp hizinin elevasyonunu (azalmis kardiak atim voliimiiniin
kompansasyonu sonucu) maksimal oksijen tiiketiminde azalma, egzersize karsi
olusabilecek ventilatuar limitasyonla birlikte pulmoner ventilasyonda azalma
gozlemlenmektedir (1, 86) Yapilan calismalarda DMD’li ambulatuar ¢ocuklarin
egzersize karst cevaplarinda istirahat kalp hizinin elevasyonu ve azalmis
hemodinamik cevaplarin verileri ortaya konulmustur (164, 165). Calismamizdaki
veriler yapilan c¢alismalardaki verileri destekleyecek nitelikte —olmustur;
istirahatteyken her 2 gruptaki cocuklarin kalp hizlarina bakildiginda, saglikli
kisilerdeki kalp hizi degerlerine gore hafif derecede tasikardik olduklar
gozlemlenmistir. Calismamizda yer alan her 2 gruptaki olgular hemodinamik yanitlar
acisindan hem test Oncesinde hem de test sonrasinda saglikli ¢ocuklara gore daha
diisiik degerlere sahip olmuslardir. Calismamizda yer alan ¢ocuklarin saglikli gruba
gore daha diisiilk hemodinamik cevaplar1 olmasina ragmen, literatiire paralel olarak
testi tamamlamiglar ve egzersiz intoleransina yonelik hicbir dig belirti

sergilememislerdir.

Calismamizda iki grup arasinda hemodinamik yanitlar; sistolik kan basinci,
diastolik kan basinci, kalp hiz1 ve oksijen saturasyonunun istirahat degerleri, bunlarin

test Oncesi-sonrasi %degisimleri agisindan fark gozlemlenmedi.

Calismamizda fonksiyonel seviyeleri yiiksek (erken devrede) olan proksimal
ve distal tutulumlu hastalarda 6DYT sonrasinda benzer ancak saglikli yasitlarindan
diisiik diizeyde hemodinamik degisiklikler oldugu gozlemlendi. Ancak NMH’da
ilerleyen devrelerde kas kuvvetindeki azalma ve fonksiyonel yeteneklerdeki
kayiplarin artistyla beraber egzersize hemodinamik yanitlarin degisebilecegi goz
oniinde bulundurulmalidir. Bu yo6niiyle ¢alismamizin sonuglarinin NMH’da egzersiz
programlarinin planlanmas1 ve uygulanmasi asamasinda klinisyenlere rehber
olabilecegi diisiiniilmiistiir. Ayrica DMD gibi hizli ilerleyen hastaliklarda veya kalp
tutulumu gosteren diger hastaliklarda yavas seyirli hastalik gruplarindan farkl

yanitlarla karsilasilabilecegi g6z oOniinde bulundurularak egzersiz protokollerinin
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olusturulmas1 ve uygulanmasinda baslangi¢ egzersiz diizeyi, siddet ve yogunluk
parametreleri konusunda daha dikkatli olunmas1 gerekliligi akildan ¢ikarilmamalidir.
Bu noktada emniyetli egzersiz uygulamalarmin gergeklestirilmesi igin diizenli
noroloji ve kardiyopulmoner kontrollerin yanisira ihtiyaca gore diger disiplinlerin de

diizenli kontrollerinin 6nemi hastaya anlatilmalidir.

Erken devrede yer alan bu iki grupta distal tutulumlu olan gruptaki ¢ocuklarin
proksimal gruptan daha uzun mesafeyi daha yiiksek yorgunlukla yiiriidiigii belirlendi.
Bu sonuglar erken devrede proksimal tutulumlu olan grubun performansinin distal
gruptan daha fazla etkilendigini ortaya koyarken, distal grupta yorgunlugun daha
fazla olusunun yiiriinen mesafenin uzunlugu disinda duyu faktoriinden de etkilenmis

olabilecegi diisliniilmiistiir.

Iki grup arasinda 6 dakika yiiriime mesafesi (6DYM),tur sayis1, yiiriime hiz1,
toplam adim sayis1 ve kadans acisindan benzer veriler elde edilmistir. 6DYT
stiresince gruplar arasinda adim uzunluklari agisindan ise anlamli fark bulunmustur.
Distal grupta proksimal gruba gore daha yiiksek degerde adim uzunlugu
belirlenmistir. Her iki grupta da adim uzunlugu ve kadans ile toplam yiiriinen mesafe
arasinda pozitif yonde anlamli bir iligki saptanmis olup, adim uzunlugu ve kadans

arttikca yiirlinen toplam mesafede de artig olmustur.

McDonald ve dig. (70) saglikli gruptaki ¢gocuklarda adim uzunlugunun yas ve
boyla birlikte artis gosterdigini ve bu artigla 6DYM’nin de artisini gostermistir.
Calismamizda yer alan olgularda adim uzunlugu ile yas, boy, VKI arasinda anlamli
bir iliski bulunmamistir. Kadans ise proksimal grupta yas ile birlikte negatif yonde
anlaml bir iligki gostermistir. Beklenildigi gibi, yas arttikca kadansta azalma

meydana gelmistir.

6DKYT saglikli ¢ocuklarda uygulandiginda, beklenildigi gibi yasla birlikte
yiirlinen toplam mesafe artmistir (61, 63, 64). Bizim ¢aligmamizda ise distal grupta
boyle bir durum gozlemlenmezken, proksimal gruptaki c¢ocuklarda 6DKY
performans parametreleri ile yas, kilo ve VKI arasinda ters yonde anlaml bir iliski
olmustur. Yas arttikga 6DYM, hiz, atilan tur sayis1 ve kadans verilerinde anlamli bir

azalma olmustur. VKI’nin ve kilonun da artmasiyla 6DYM, tur sayist ve hiz
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azalmistir. Bu durum proksimal grupta erken devrede bile, hastaligin
progresyonunun performanst etkiledigini gosterirken, distal grupta boyle bir
durumdan s6z edilememektedir. Bu sonuglar tedavi programlarinda yiiriime ile ilgili
yapilacak miidahelelerde proksimal ve distal grup arasinda farkliliklar olmasi
gerektigini ortaya koymaktadir. Proksimal grupta saptanan iliskiler ¢ocugun viicut
agirligt ve performans arasindaki etkilesimi gosterirken, alanda c¢alisan saglik
profesyonelleri i¢in performansin artisi/azalmasindaki etkisi nedeniyle viicut

agirliginin kontrolii hakkinda 6nemli bir veri olusturmaktadir.

Alt ekstremite kas kuvveti, NMH’larda fonksiyonel ambulasyonun
kazanilmasinda ve kaybedilmesinde daima etkili olan en 6nemli faktorlerden biridir.
Yapilan bir ¢alismada DMD’de izole diz ekstansor kuvveti ve mobilite durumunun
cok yakindan iligkili oldugu, antigraviteye karsi kuadriseps kuvveti daha az olan
cocuklarda ambulasyon kaybinin ortaya c¢iktigi bulunmustur (93).DMD’de kas
kuvvetinin 3’{in altinda olmasi durumunda bile ¢ocuklarin postiiral adaptasyonlar
olusturarak ambulasyonlarini devam ettirdikleri, ancak tiim bu postiiral adaptasyonlar
sonucu olusan anormal postiir ve yiiriiylis bozuklugunun asirt enerji tiiketiimiyle

birlikte fiziksel kapasitede azalmaya sebep olabilecegi soylenmektedir (94).

Montes ve dig. (74) SMA’l1 ¢ocuklarda diz fleksor kuvveti ile 6DYM
arasinda orta dereceli bir iliskiden bahsetmistir. Daha 6nce SMA’l1 c¢ocuklarda
yapilan ¢alismalarda ise diz fleksor ve ekstansor kuvvetleri ile on metre yliriime testi
ve yerden ayaga kalkma, merdiven c¢ikma gibi siireli performans testleri arasinda
ilisgki bulunmustur (166). Ancak bu testler egzersiz kapasitesi ya da enduransi
degerlendirmemektedir. Farkli néromuskiiler hastaliklarda da kuadriseps kuvveti ve
fonksiyonel Ol¢limler arasinda benzer bulgulardan bahsedilmektedir (167). Normal
yiiriime birka¢ onemli kas grubuna baglhdir; kalga ve diz ekstansorleri, ayak bilegi
plantar fleksorleri ve kalga abdiiktorleri (168). Yapilan bir ¢aliyjmada HMSN’de
kuvvetlendirme egitiminin yiiriiylis hizinda artis gibi fonksiyonel gelismelere sebep

oldugu bulunmustur (169).

Calismamizda erken devrede yer alan proksimal ve distal olmak tizere 2 farkli

zayifik  paternine sahip noromuskiiler hasta grubunda kas kuvveti
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degerlendirmesinde; kalca, diz cevresi, alt ekstremite toplam kas kuvveti, omuz,
dirsek cevresi, lst ekstremite toplam kas kuvveti ve govde kas kuvveti agisindan

proksimal grubun daha zayif oldugu belirlendi.

Calismamizda proksimal grupta; kalga ¢evresi, diz ¢evresi ve alt ekstremite
toplam kas kuvveti ve govde kas kuvveti ile 6DYM, kadans ve on metre ylirlime
siiresi arasinda anlamli ve pozitif yonde iliski bulunmustur. Distal grupta ise sadece
ayak bilegi cevresi kas kuvveti ile adim uzunlugu arasinda anlamli, pozitif yonde ve
zayif bir iligki bulundu. Bu calismada spesifik bolgesel kas zayifligina sahip
noromuskiiler hastaliklarda ambulatuar kapasiteyi arttirmada hastaliga spesifik kas
zayifliklarmin oldugu bolgelere yonelik kuvvetlendirme programlarimin fayda

saglayabilecegine yonelik sonuglar elde edilmistir.

Ayrica proksimal grupta govde kas kuvveti ile 6DYM ve on metre yiiriime
stiresi arasinda iliski saptanmisken, distal grupta boyle bir iliskinin gozlemlenmemesi
proksimal grupta gévde kas kuvvetinin performans iizerindeki etkisini, gévdenin

oldukga 6nemli bir stabilite kaynagi oldugunu ortaya koymustur.

Calismamizda her iki grupta da adim uzunlugu ile 6DYM arasindaki pozitif
yonde iligski belirlendi. Proksimal grupta adim uzunlugu govde kas kuvvetinden
etkilenirken distal grupta sadece ayak bilegi ¢evresi kas kuvveti adim uzunlugunu
etkilemistir. Ayrica calismamizda her iki grubun adim uzunlugunun saglikh
yasitlarina oranla (70) diisiik oldugu belirlendi. Distal grupta boy ortalamalari
saglikli gruba gore daha yiiksek olmasma ragmen, adim uzunluklarmin saglikli
cocuklara oranla daha diisiiktii ve her iki grupta adim uzunlugu ve kadans ile ytirtime
mesafesi arasindaki dogru orantili iliski vardi. Bu sonuglar performansi etkileyen
onemli bir parametre olan adim uzunlugunun iki grup arasinda farkli kas
gruplarindan daha ¢ok etkilendigini ortaya koymaktadir. Bu bilgiler 1s1ginda,
NMH’da tedavi programlarinda performansi arttirmaya yonelik yaklasimlar
acisindan spesifik kas kuvvetlendirme calismalarina ek olarak proksimal grupta

govde kaslarinin performansi etkileyen 6nemli bir faktor oldugu unutulmamalidir.

Kas zayifligindan sonra, eklem kontraktiirleri, DMD’li ¢ocuklarda lokomotor

sistemi en ¢ok etkileyen ikinci 6nemli klinik bozukluktur (93). Alt ekstremite
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kontraktiirleri ayakta durus dengesini bozarak ylirlime yeteneginin kaybini
hizlandirir; ayak bilegi ekini olarak da bilinen azalmig ayak bilegi eklem hareketi
aciklign DMD ve CMT gibi néromuskiiler hastalifa sahip bireylerde siklikla
gozlemlenir ve birtakim aktif ve pasif norofizyolojik mekanizmalara bagli olarak

meydana gelir (126).

Ayak bilegi ekini insidans1 néromuskiiler hastaligin tipine gore degisiklik
gosterir. CMT ve DMD gibi durumlarda ayak bilegi ekini 6ngoriilebilir ve ortak olan
onemli bir klinik problem olarak tanimlanmistir. CMT tip 1 ve 2 tanilara sahip 16
vakada, 10’unun fizyoterapi ya da cerrahi gibi miidaheleler gerektirdigi 12 ayak
bilegi dorsifleksiyonlimitasyonu saptanmistir (106). DMD’de, 6nemli ve dikkate
alinmas1 gereken ayak bilegi dorsifleksiyon hareket acikligindaki limitasyonu, 13
yasindan biiyiik neredeyse tiim cocuklarda beklenmektedir (107). Calismamiza
katilan her iki gruptaki tiim ¢ocuklarda belirgin ayak bilegi limitasyonu

gbzlemlenmistir.

Yapilan bir ¢alismada 20 DMD’li olgunun ayak bileklerinde ortalama
19,2+7,8 derece dorsifleksiyon limitasyonu oldugu saptanmistir (150). Baska bir
calismada, yas ortalamasi 8,03+2,52 olan 30 DMD’li ¢cocukta ortalama 16,66+12,54
derece dorsi fleksiyon limitasyonu belirlenmistir (137). Calismamizda yer alan
cocuklarda ayak bilegi dorsifleksiyon limitasyonunda, literatiirle uyumlu sonuglar

elde edilmis olmakla birlikte, gruplar arasinda fark gozlemlenmemistir.

Noromuskiiler hastalikli bireylerde ayak bilegi ekini siklikla arka bacak
kaslarindaki kazanilmig kisalma (gastroknemius ve soleus) sonucu olarak meydana
gelir. Bu kisalmalar DMD (109) ve CMT (108) gibi durumlara postiiral
kompansasyonlar ve kas zayiflig1 ve denge bozuklugunun karakteristik paternlerine
bagli olarak viicut agirlik merkezini pozisyonlanmasi ve siiregelen postiiral

kompansasyonlarin sonucu olarak meydana gelmektedir.

Yetersiz ayak bilegi dorsifeksiyonu, kas zayifligiyla birlikte bireylerde
dengeyi bozarak yiirliylis giivenligini riske atabilir. Takilma ve diismeler
noromuskiiler hastaliga sahip bireylerde giinliilk yasamlarinda karsilastiklart 6nemli

bir sorun olarak belirlenmistir, ev ve toplum alanlarinda giivenli ve verimli bir
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sekilde fonksiyonlarini gerceklestirme yeteneklerinde limitasyonlara sebep olurlar.
Azalmis ambulasyon giivenligi de, aktivite seviyelerinde azalma; kemik mineral
yogunlugu, fiziksel uygunluk ve kardiyorespiratuar fonksiyon lizerinde istenmeyen
etkilere sebep olabilir. Noromuskiiler hastaliklarda, 6zellikle muskiiler distrofilerde
ayak bilegi ekinine sekonder olarak gelisen bir diger siklikla ortaya c¢ikan
komplikasyon erken ambulasyon kaybidir (124, 125). Caligmamizda proksimal
grupta ayak bilegi eklem hareket agikligi ile 6 dakika yiirlime mesafesi arasinda
dogrusal ve anlamli iliski saptanmistir. Distal grupta boyle bir iliski
gozlemlenmemistir. Elde edilen bu sonuglar erken devredeki ve benzer ayak bilegi
eklem limitasyonuna sahip iki gruptan proksimal zayifligi olan ¢ocuklarda ayak

bilegi limitasyonunun performans iizerindeki olumsuz etkisiniortaya koymustur.

Muskiiler distrofilerde fonksiyonel kayiplara neden olabilecek kontraktiirlerin
Onlenmesi bliylik ©6nem tagimaktadir. Diizenli olarak uygulanan germe ve
kuvvetlendirme egzersizleri, pozisyonlama-ortez kullanimi, ayakta durma ve yiiriime
sliresini uzatmay1 hedefleyen fizyoterapi yaklasimlar: ile kontraktiir olusumu erken

donemden itibaren 6nlenmeye ve geciktirilmeye ¢alisilmalidir (126, 170).

Patolojik yiiriiyiis sikilikla artmis enerji tiikketimi ile iligkilidir. Bu da
noromuskiiler hastaligi olan bireyin toplum i¢indeki fonksiyon yetenegini
limitleyebilir (171). Enerji tiiketiminin, yiiksek teknolojik yontemlerle 6l¢iilmesinin
yanmi sira siklikla daha pratik ve diisiik teknoloji gerektiren bir enerji Olclimii
yaklasimi olan Fizyolojik Deger indeksi (FDI) ile de &lgiilmektedir (172). FDI;
oksijen harcanimi ile kalp hizinin birbiri ile olan dogrusal iligkisi temeline
dayanmaktadir. Kendi hizlarinda yiirliyen disabiliteye sahip cocuklarda enerji
harcaniminin Slgiilmesinde gegerli olduguna dair ¢alismalar mevcuttur (172, 173).
Yapilan bir calismada 10 m yliriime siiresi icerisinde 9 yasindaki saglikli bir cocukta
FDI degeri 0.40; 6 yasindaki saglikli bir cocukta 0.20 bulunmustur. Calismamizda
yer alan ¢ocuklarda gruplar arasinda FDI degerleri agisindan fark bulunmamus olup,
gruplardaki g¢ocuklarda saglikli ¢ocuklara benzer degerler elde edilmistir (171). Bu
durumun, cocuklarin istirahatte tasikardik olmalari, kendi hizlarinda yiiriidiikleri
submaksimal bir testi gerceklestiriyor olmalari ve erken devrede yer almalarmin

enerji tiiketimleri ile ilgili sonuglarda etkili oldugunu diistindiirmiistiir.
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Yapilan ¢aligmalarda, efferent postiiral kontrol sistemin periferik sinir sistemi
komponentleri ilizerinde daha az durulmaktadir. Denge reaksiyonlarinin
iiretilmesinde temel bir effektor olarak, saglam bir kassal sistem, denge kontrolii
acisindan onemlidir ve postiiral kontroliin devam ettirilmesinde saglam bir merkezi
sinir sisteminin yani sira uygun kas iskelet sistemi fonksiyonu da gereklidir (32).
Baret ve dig. DMD’li olgularda gravite merkezinin pozisyonu ile toplam kas kuvveti
ve yliriime siiresi arasinda dogrusal ancak anlami olmayan bir iliski bulmustur(37).
Kligyte ve dig. inmeli hastalarda alt ekstremite kas kuvveti ile FUT ve SKYT
arasinda zayif bir korelasyon belirlemistir(174). Calismamizda yer alan gruplardaki
cocuklarda, kas kuvveti ile PUT ve SKY arasinda anlamli bir iliski bulunmamustir.
Yapilan ¢alismalarda kas tutulum paterninin 6zellikle dengeye etkileri iizerinde
duruldugu gézlemlenmektedir ve kas zayifliginin alansal dagilimmin denge iizerine
etkilerinin belirlenmesinde, 6zellikle kas kuvvetinin dengeyi koruma iizerindeki

onemi vurgulanmalidir (25).

NMH’1 olan kisilerde postiiral insitabilitenin altinda yatan mekanizmalar1
tizerinde detayli patofizyolojik calismalar da olduk¢a smirhidir. Ek olarak,
NMH’larin  ¢esitli  spesifik paternler igermesi sebebiyle, denge kontrol
mekanizmalar1 {lizerine spesifik calismalar gerekecektir ki spesifik kas zayifligi
paternlerinin yalniz bagina dengeyi nasil etkiledigine dair ¢aligmalarin az olmasi,
daha etkili diismeyi Oonleme amagh stratejilerinin gelistirilmesini etkilemektedir.
Dengeyi kontrol etme amacli kuvvetlendirme egitimi egzersizleri de spesifik kas
paternleri ve zayifligin ilerleyisinin spesifik olmasi sebebi ile farkli miidahele

stratejileri gerektirecektir (25, 32).

Tiim bu postiiral kontrolii koruma yetenegi giinliilk yasamda yer alan pek ¢ok
fonksiyonel aktivitenin gerceklestirilmesi i¢in hem statik hem de dinamik dengenin
korunmasimi gerektirmektedir. Siireli Kalk ve Yiirii Testi ve Fonksiyonel Uzanma
Testi ¢ocuklarda dengeyi degerlendirmede kullanilan giivenilir ve gegerli
yontemlerdir (175). Bu testlerin noromuskiiler hastalik grubuna ait olgularda

kullanimi1 sinirhidir.
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Siireli Kalk ve Yiirt Testi fiziksel 6zrii olan bireylerde de 6ziir 6l¢iitii olarak
kullanilarak, klinikte fonksiyonel mobilite ve dinamik dengedeki degisikliklerin
belirlenmesine ve ilerideki miidahelelerde; yiirlimenin, transfer durumlarindaki hizin
ve donme aktivitelerinin gozlemlenerek iizerinde durulmasi gereken fiziksel

disabilitelere dikkat ¢ekilmesine olanak saglamaktadir (176).

SKYT ‘nin c¢ocuklardaki gegerlilik ve giivenilirligini sorgulayan bir
caligmada yas ortalamasi 5.941.8 yil olan 176 saglikli ¢ocugun ortalama SKYT skoru
5.9+1.3 sn olarak bulunmustur, yaslar1 4 ile 9 arasinda degisen 501 Endonezyali
cocukta ise ortalama SKYT skoru 6.1 bulunmustur ve 3-9 yaslar1 arasinda
kullanilabilecek giivenilir bir yontem oldugu bildirilmistir (176). Yas ortalamasi
8.11+4.3 yil olan 4 spastik hemiplejik ¢ocukta ortalama SKYT degerini 8.4+1.3 sn,
22 spastik diplejik ¢cocukta 10.1+£2.4 sn ve 6 spastik diplejik ¢ocukta 28.0+£26.0 sn, 7
myelomeningoselli ¢ocukta bu deger 8.0+1.5 sn bulunmustur, fiziksel 6zrii olan
cocuklarda 3-19 yaslar1 arasinda kullanilabilecek gecerli bir yontem oldugu
bildirilmistir (176). Gan ve dig. (177), yaslar1 60 ve 142 aya kadar degisen farkli CP
tiplerinde 30 ¢ocukta SKYT skorunu 25.94+30.4 bulmustur.

Calismamizda her iki grupta ¢ocuklarin saglikli yasitlarina gore SKYT testini
daha uzun siirede tamamladigi belirlenmistir. Bu durumun, her iki gruptaki
cocuklarin dinamik dengelerindeki yetersizligin gostergesi olabilecegi diistiniildii.
Testin distal grupta proksimal gruptan daha uzun silirede tamamlanmasi, ayni
fonksiyonel seviyede yer alan iki farkli kas zayiflig1 paternine sahip néromuskiiler
hastaligr olan ¢ocuklarda distal grupta, proksimal gruba gore dinamik stabilitenin

daha ¢ok etkilendigini diistindiirmiistiir.

SKYT ile distal grupta 6DYM arasinda ters yonde, 10 metre yiiriime siiresi
arasinda dogrusal yonde anlamli iliski bulunmustur. Bu durum SKYT’nin distal
grupta ylriiylis performansini gosteren énemli bir degerlendirme yontemi oldugunu,
ayrica zayifligin alansal dagiliminin fonksiyonel yetenekler/kapasite lizerinde etkili

oldugunu diistindiirmiistiir.

Calismamizda Pediatrik Uzanma Testinin oturma pozisyonunda ileri dogru

uzanma, saga dogru uzanma ve toplam skor parametreleri agisindan proksimal grupta
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daha diislik sonuglar elde edildi. PUT ‘da, sabit destek yiizeyinde, 6ne dogru olan
hareket stabilitenin One olan limitini zorlamaktadir. Bu aktivite sirasinda alt
ekstremite eklemlerinde en fazla hareket acikligi kalca ekleminde meydana
gelmektedir. Bu hareketin kontrolii i¢in 6zellikle kalca ve govde posterior kaslarinin
eksentrik kasilarak hareketi kontrol etmesi, anteriorda yer alan kaslarinda konsentrik
kasilarak hareketi gergeklestirmesi gerekmektedir. Bu durum géz oniine alindiginda
bu test sirasinda kalca cevresi ve govde kas kuvveti stabilitenin devam etmesi
acisindan Oonemlidir (150). Bu sonug¢ giinliik yasam aktiviteleri sirasinda uzanma
gerektiren dinamik aktiviteler agisindan her iki grupta da kalga ve govde kas
kuvvetini arttirmak ve korumaya yonelik egzersiz programlarina dnem verilmesi
gerektigini gostermektedir. Kas zayifliginin alansal dagilimi agisindan proksimal
grupta bu kaslarin spesifik olarak zayiflamasi bu grubun en O6nemli dezavantaji
olarak disiintilebilir. Ancak distal tutulumlu grupta da erken donemden itibaren
tedavi programlarinda proksimal ve govde kaslari tizerinde 6zellikle calisilmasinin
hastanin performansinin korunmasi/arttirilmasinda faydali olacagi goéz Oniinde

bulundurulmalidir.

Bu calismada SKYT ve PUT’a ait elde edilen sonuglar erken devrede
olmasina ragmen distal grupta dinamik stabilitenin, proksimal grupta ise dinamik
aktiviteler sirasinda proksimal stabilizasyonun saglanmasinda kas Kkuvvetinin

Onemini ortaya koymaktadir.

Laboratuvar ortaminda denge degerlendirmesinde en sik kullanilan yontem
kuvvet platformu ile gravite merkezindeki degisikliklerin belirlenmesidir (150).
Kuvvet platformu, viicuda etki eden eksternal kuvvetleri ve viicut segmentlerinin
hareketleri ile olusan akselerasyon kuvvetlerini hesaplayarak gravite merkezinin
anterior-posterior ve mediolateral yondeki hareketleri hakkinda bilgi saglamaktadir.
(145, 150) Stabilometre gravite merkezinin salinimlariin yani sira, viicut dengesi
hakkinda nicel ve objektif veri saglamaktadir. Klinikte viicut dengesine ¢ogunlukla
postiir analizi baghigr altinda gozlem yoluyla karar verilmektedir (136). Denge
kontrolliniin ayarlanmasini incelemek icin postirografi kullaniminin  diigme
mekanizmalarin1 arastirmak acisindan olast bir yaklagim oldugu; farkli kosullar

altinda statik durus pozisyonunda ya da destek yiizeyinin bozulmasi sonrasi1 gibi



72

durumlarda, statik ya da dinamik durumlarda degerlendirme yapilabildigi

sOylenmektedir (32).

Baret ve arkadaglari, yaglar1 8-9 arasinda degisen 13 saglikli ¢ocuktaki
ortalama anterior-posterior yondeki salimimi 23,3£12,3 mm ve lateral yondeki
salmmi 16,8+10,9 olarak bulmustur. Ayn1 calismada 10 yasindaki DMD’li bir
cocukta ortalama On-arka yondeki salinim miktar1 21,8+5,8 mm olarak bulunmustur
(37). Wolff ve arkadaglari, yaslar1 7-14 arasinda degisen saglikli ¢ocuklarin anterior-
posterior ve mediolateral yondeki salinim miktarinin sirasiyla 18-20 mm ve 12-16
mm arasinda oldugunu belirlemistir (178). Calismamizda yer alan ¢ocuklarda her iki
gruptaki cocuklarin saglikli cocuklarla karsilastirildiginda, mediolateral yondeki

salinim miktarinin 6nemli derecede arttig1 saglanmstir.

Kas zayiflig1 sonucunda DMD’li ¢ocuklarin, yiiriiyiis sirasinda karakteristik,
Kinematik ve kinetik modifikasyonlara adapte olduklari bilinmektedir. Gravite
hattinin viicuttaki gecis yerlerini degistirerek ayakta durus i¢in biyomekanik bir
avantaj saglamak amaciyla bu modifikasyonlarin gergeklestirilmesiyle, ¢ocugun
postiir ve yiirliylisiinde degisiklikler olusarak ambulasyon yeteneklerini devam
ettirmeye calisirlar. Kas zayifligini kompanse etmek amacli; ekin pozisyonu,
lumbal lordozda artig, anterior pelvik tilt, basta anterior tilt gibi sagital diizlemde
meydana gelen degisiklikler olusur ve viicut dengesi olumsuz yonde etkilenir (94,
150, 179, 180).

Duchenne muskiiler distrofili ve alt ekstremiteleri 6nemli derecede etkilenmis
cocuklarda denge kontroliinii degerlendirmek amacgh statik postiirografi kullanilarak
saglikli kisilerle karsilastirildiginda, artmis lateral ve anterior-posterior denge
salmimlar1 ve agirhik merkezinin de 6ne dogru yer degistirdigi gozlemlenmistir
(arkaya dogru diismelere karsi koruma amacli kompansatuar bir durus postiirii
oldugu diisiniilmiistiir) Lateral salinimlar tiim yas gruplarinda (5-6 yas, 8-9 yas, 10-
13 yas), anterior-posterior salmimlar ise daha c¢ok kiiciik yas grubunda
gozlemlenmekle birlikte agirlik merkezini normalize eden ortez kullanimi sirasinda

gbzlemlenmemistir (37).
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Calismamizda proksimal gruptaki cocuklarin anterior-posterior yondeki
salimimlarinin saglikli ¢ocuklara yakin sonuglar elde edilmesi, ¢ocuklarin sagital
diizlemde gergeklestirdigi postiiral adaptasyonlardaki basarisi ile iliskisi oldugunu

diistindiirmektedir.

Yapilan ¢alismalarda; saglikli bireylerde, anterior posterior yondeki salinimlar
lateral salinimlardan daha biiylik oldugu, DMD’li ¢ocuklarda ise bu durumun tam
tersi oldugu goriilmiistiir (37). Saglikli bireylerde viicudun gravite merkezinin
mediolateral yondeki salinimlarinin, kalga abdiiktor ve addiiktor kaslari ile kontrol
edilmektedir. Muskiiler distrofilerde ayakta durus ve ambulasyon i¢in 6nem tasiyan
kaslardan biri glutesu maksimus kasidir. Cocuk yiirliylis sirasinda bu kasin
zayifligini, frontal diizlemde, lateral kol salinimlar1 ve govdenin lateral fleksiyon ile
kontrol etmeye calisir. Ancak statik durusta mediolateral salinimlari arttirmasinin
kompansasyonu basaramamsindan kaynaklandigi distiniilmektedir (150). Bizim
calismamizda da 6zellikle distal grupta mediolateral salinimlardaki iki kat fazla artis
dikkat ¢ekicidir. Bu durumun her iki grupta statik pozisyonlardaki kompansatuar
paternleri kullanmadaki smirliligin bir yansimasit oldugu, ancak distal gruptaki
durumun bunu etkileyecek diger parametrelerin de géz Oniinde bulundurulmasi
gerektigini ortaya koymaktadir. Sagital diizlemde anteroposterior salinimlarin daha
diisiik olmasi ise gocuklarin sagital diizlemde gluteus maksimus zayifligin1 daha iyi
kompanse edebildiklerini, ancak ayakta durus icin 6nemli olan gluteus medius ve
addiktorler gibi kaslart kompanse edebilmede yetersiz olmalarindan kaynaklandigim

diistindlirmiistiir.

Kalga hareketleri lateral dengenin diizeltilmesi acisindan gerekli énemli bir
faktordiir, bu sebeple teorik olarak, proksimal kas zayifligi, eksternal yiizeyden
uygulanan sarsilmalar sirasinda dengeyi saglama yetenegini bozabilmektedir. Diger
taraftan distal kas zayiflig1 ¢ok farkli yollardan diigmelere neden olabilir; uygun
engelsiz ortamlarda, tehlikeli goziikmeyen engeller, diisiik ayagi mevcut olan
hastalarin tokezleyerek dengesini kaybetmelerine neden olur ve diisme riskini arttirir

(33-36).
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Daha onceki ¢aligmalara bakildiginda ‘dinamik postiirografi’, denge diizeltme
stratejilerinin kas zayifliginin mevcut oldugu viicut boliimlerine bagl olarak 6zellikle
degisebildigine dair teorik bir yapi olusturmustur. Bazi kas cevaplariin ozellikle
sagital (anterior-posterior) diizlemdeki denge pertiirbasyonlarina duyarliyken,
bazilarinin da frontal diizlem ya da bu iki diizlemin kombinasyonuna duyarli oldugu
ortaya konulmustur.Bu kas cevaplar1 duyarliliklarinda, proksimalden distale dogru
olan bozulmalar1 takiben, proksimal ve aksiyal kaslarin (paraspinal ya da gluteus
medius gibi) daha frontal odakli, alt ekstremite kaslarinin daha sagital odakl
duyarlilikta oldugunu, ve diz kaslarinin her iki yonde de duyarli rol oynadigini ortaya

koymaktadir (50, 51).

Horlings ve arkadaslar distal kas zayifligina sahip olgularin daha ¢ok anterior
posterior yondeki pertiirbasyonlara kars1 duyarli olduklarin1 saptamistir. Proksimal
kas zayifligina sahip olgularin ise daha diisiik instabiliteye sahip olduklarini
belirlemistir (25).Calismamizda yer alan her iki gruptaki cocuklarin da artmis
anterior dengeye sahip olduklari, agirlik merkezinin 6ne dogru yer degistirdigi
gozlemlenmistir. Bu da her iki gruptaki ¢ocuklarin arkaya dogru diismelere korumla
amagli kompansatuar bir durus postiiri gelistirdiklerini diistindiirmiistiir. Distal
grubun proksimal gruba gore daha cok anterior denge gelistirdikleri belirlenmistir.
Tiim bu bilgilerin sonucunda ¢alismamizda yer alan distal gruptaki ¢ocuklarin daha
1yl proksimal kas kuvvetine sahip olmalarina ragmen proksimal gruba gore daha

yetersiz statik dengeye sahip olduklar1 goriilmiistiir.

Yasam kalitesi kisinin kendi durumunu kiiltiir ve degerler sistemi i¢inde
algilayis bi¢imi olarak tanimlamistir. Bireyin yasam kalitesini psikolojik testlerle
Olcmek; hastalarin tedavi 6ncesi ve sonrasi yasam kalitelerini belirleyebilmek, tibbi
girisimlerin etkinligini ve yan etkilerini degerlendirebilmek, saglik politikalarina yon
verebilmek ve tibbi arastirmalarin yapilabilmesi i¢in 6nemlidir (182). Bu nedenle
yetiskinlerde WHOQOL-100, WOQOL-BREF, SF-36 gibi ¢ok sayida saglikla ilgili
yasam kalitesi Olcegi gelistirilmis olup bir kisminin da Tirkge gecerlilik ve

giivenilebilirlik ¢alismasi yapilmistir (183-186).
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Bedensel, ruhsal, sosyal ve kisisel inanglar agisindan iyilik hali kisiler
tarafindan farkli sekillerde tanimlanabilmekte ve hastalik siireci de farkli
yasanabilmektedir. Bu sebeple yasam kalitesi degerlendirilmesinde nesnel ve 6znel
alanlar mevcuttur. Bazi arastirmalar kisinin durumu ile ilgili kendi algisim
yansitmakta oldugu i¢in, 6znel degerlendirmenin daha degerli oldugunu, bazilar1 da
nesnel sonuglar dogurdugu igin ebeveyn formlarinin gecerliliginin daha fazla

oldugunu diisiinmektedir (187).

Calismamizda yer alan c¢ocuklarm yasam kalitesi Cocuklar I¢in Yasam
Kalitesi Olgegi (CIYKO) ile degerlendirilmistir. Ulkemizde yapilan gegerlilik ve
giivenilirlik caligmasinda ergen formunda Olgek toplam ortalamasi 77,3, ebeveyn
formunda 77,12 olarak saptanmistir (182). Orijinal 6lgek gecerlilik ve gilivenilirlik
calismasinda 2-18 yas grubu i¢in Olgek toplam puan ortalamasi ¢ocuk ve ergen
formunda 79,62, ebeveyn formunda ise 80.87 bulunmustur (188). Varni ve
arkadaslarinin yaptiklar1 diger bir calismada Olgek toplam puan ortalamasi 83,65
ebeveyn formunda 79,45 bulunmustur (189).

Son zamanlardaki bakis agisina gore, pediatrik kronik saglik durumlarinda,
hastanin yasam kalitesi hakkinda daha kapsamli bir degerlendirme yapabilmek
acisindan hem genel hem de hastalifa 6zel saglikla ilgili yasam kalitesi 6l¢iimleri
uygulanmas1 gerektigi diisiiniilmektedir (192). Genel yasam kalitesi Ol¢limlerinin
duyarhiliklarinin diisiik olmasi, ¢ogunlukla uzun olmalar1 ve ¢ocuk ve ergendeki
kiigiik degisiklikleri hastalifa 6zgii YKO’ne oranla daha az gdstermeleri gibi
olumsuz yénleri mevcuttur (184). Bu sebeple néromuskiiler hastaliklarda CIYKO
genel skalasi ile birlikte CIYKO néromuskiiler modiiliiniin uygulanmas: gerektigi
sOylenmektedir. Yapilacak caligmalarda, miidahelelerin amaglarina gére hem genel
saglikla ilgili yasam Kkalitesini arttirmanin hem de noéromuskiiler hastaligin
semptomlar1 iyilestirmenin gozlemlenmesi agisindan iki skalanin birlestirerek
uygulanmasi ya da i¢lerinden ilgili boliimlerin segilerek birlestirilmesi ile daha iy1 bir

sonug Olgegi elde edilecegi sdylenmektedir (190, 191).

CIYKO’nun Néromuskiiler Modiilii, DMD ve spinal muskiiler distrofi ve

diger kronik durumlar gibi néromuskiiler hastaliklarla ilgili klinik deneyimler ve
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arastirmalardan yola ¢ikilarak gelistirilmis olup, astim, artritler, diabet, kanser,
serebral palsi ve kalp hastaliklar1 (191, 193, 194) i¢in hastaliklarda da kullanilmis
olan Varni (147)tarafindan gelistirilen metod kullanilarak olusturulmustur. DMD’li
cocuklarda gecerlilik ve giivenilirlik ¢aligmasi yapilmistir (190), spinal muskiiler

atrofiler lizerinde galisma devam etmektedir.

Davis ve dig. (190) 8-18 yaslar1 arasinda yag ortalamalar1 12,85+3,05 olan 44
DMD’li ve 13,07£2,02 olan 275 saglkli ¢ocugun yer aldigi, néromuskiiler grupta
CIYKO gegerlilik, giivenilebilirlik ve uygulanabilirlik calismasinda; CIYKO’nun
néromuskiiler modiiliinin, CIYKO genel kullanim parametrelerine uyumunu
degerlendirmistir. DMD’li ¢ocuklarin CIYKO genel kullanim parametrelerine gore
aldiklar1 puan ortalamalar1 ebeveyn ve ergen puanlart olarak sirayla; 6l¢ek toplam
puant 52,88+14,63 ve 60,37+11,82 fiziksel saglik toplam puani 39,64+28,93 ve
44,06+21,83 psikososyal saglik toplam puani 59,82+15,76 ve 69,04+12,33 duygusal
islevsellik puani 63,18+16,03 ve 70,28+15,94 sosyal islevsellik puan1 53,98+22,38
ve 72,98+15,97 okul islevselligi puant 62,05£19,41 ve 63,98+15,16 olarak
belirlenmistir. Yapilan calismada saglikli ¢ocuklarda Olgcek toplam puani ergen
formlarinda 86,93+11,03, ebeveyn formlarinda ise 85,23+12,02 bulunmustur. Bu
calismadaki DMD’li ¢ocuklarin CIYKO genel skala verileri, kronik ve klinik olarak
onemli fiziksel bozukluga sahip Serebral Palsili ¢gocuklarin genel skala skorlariyla
benzerlik gdstermislerdir (191). Varni ve dig. (191)‘nin, CP’li ¢ocuklarda CIYKO
CP modiiliintin gegerlilik ve giivenilirlik ¢alismasinda 6lgek toplam puani ergen

formlarinda 51.28+18.00, cocuk formlarinda 66,85+16,70 olarak saptanmistir.

Noromuskiiler gruplarda yapilan her iki ¢alismada da cocuklarin puanlari,
ebeveyn puanlarina gore yiiksek oldugu goézlemlenmistir. Ancak calismalardaki
saglikli gruplarda bdyle bir fark gozlemlenmemistir. Caligmamizda proksimal grupta,
psikososyal saglik toplam puani, dlgcek toplam puani agisindan anne cevaplarinin
cocuk cevaplarindan daha yiiksek degerde oldugu belirlendi. Distal grupta ise bir

fark gozlemlenmemistir.

Calismamizda tiim parametreler her iki grup arasinda karsilastirildiginda

cocugun bakis acistyla fiziksel ve psikososyal saglik durumu ve okul islevselligi
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acisindan distal tutulumu olan grubun yasam kalitesinin daha iyi durumda oldugu
belirlenmistir. Annenin bakis acistyla ise ¢ocugun fiziksel saglik durumunun ve okul
islevselliginin distal tutulumu olan grupta daha iyi oldugu goézlenmistir. Bu durum
yasam kalitesinin fiziksel saglik, psikososyal saglik ve okul islevselligi

parametrelerinin proksimal grupta daha fazla etkilendigini gostermistir.

Literatiirde ndromuskiiler hastaliklarda alt ekstremite fonksiyonel kapasitesi
ve mobiliteyi degerlendirmek amaciyla yapilan ¢aligmalara sikg¢a rastlanmakta ancak
ayni oneme sahip oldugu diisiiniilen iist ekstremite fonksiyonel diizeyini belirlemek
amactyla yapilan calismalar ve bunun yasam kalitesine yansimast konusundaki
arastirmalar olduk¢a sinmirlhidir (195, 196). Lord ve dig. (197) ndéromuskiiler
hastaliklarda alt ve iist ekstremitelerdeki kaybi arastirmak amaciyla 27 DMD, 10
FSHMD, 24 MD ve 29 diger tiplerde néromuskiiler hasta iizerinde yaptig1 calismada
iist ve alt ekstremitede gozlenen kuvvet kaybinin genel fonksiyonel kapasite tizerinde

ayni oranda onemli derecede etkili oldugunu belirlemislerdir.

Yasam kalitesindeki gelismeler kuvvetlendirme gibi miidahelelerin
faydalarindan bagimsiz olarak etkilendigi soylenmektedir. Lindeman ve dig. (169),
kuvvetlendirme egitiminin yasam kalitesine etkisi ilizerine yaptig1 bir c¢aligmada
Miyotonik Distrofi’li kisilerde objektif olarak ©nemli kuvvet degisiklikleri
olmamasia ragmen, global bir kendi sagligin1 degerlendirme oOlce§inde yasam
kalitesinde gelismeler gozlemlemistir. Aym1 ¢alismada HMSN’li olgularda objektif
olarak kuvvet acisindan daha fazla gelisme gozlemlenirken, global kendi sagligini
degerlendirme 6l¢eginde anlamli bir degisiklik saptanmamistir. Calismamizda her iki
grupta da kas kuvveti ile CIYKO parametreleri arasindaki anlamli iliski
bulunamamstir. Bu durum, uygulanan CIYKO genel skalasinin ¢alismamizda yer
alan noromuskiiler gruptaki ¢ocuklarin hastaliklarina 6zel parametreler igermemesi
acisindan da yetersiz oldugunu gostermistir. NOromuskiiler hastaliklarda
uygulanacak yasam kalitesi anketinin hem hastalia uygun hem de genel
parametreler igermesi gerekliligi diisiincesini desteklemektedir. Bu nedenle sonraki
calismalarda CIYKO néromuskiiler modiiliiniin kullanildig1 ¢alismalara ihtiyac

vardir.
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Noromuskiiler hastaliklarda hastalik siireci ilerledik¢e hastalar giinliik yasam
aktivitelerinde daha bagimli hale gelirler ve bakima ihtiya¢ artar. Fonksiyonu ve
yasam kalitesini en iyi diizeyde tutmak, kapsamli bir rehabilitasyon miidahelesi
olusturmak agisindan, hastanin yetersizliklerini ve ilgili faktorleri objektif olarak

belirlemek gereklidir (198, 199).

Literatiirde GY A’nin degerlendirilmesi standart dlgeklerin kullanimu ile ilgili
limitli ¢alismalar mevcuttur. Lue ve dig., 35 DMD’li ¢ocukta GYA’daki
yetersizlikleri Barthel Indeksi (201) ile degerlendirdigi calismada en ¢ok banyo, en
az ise beslenme aktivitelerinde yardima gereksinim duyuldugunu belirlemistir.
Yapilan analizlerle kalca kontraktiirii ve statik oturma dengesi aktivitelerinin GYA’yi

etkileyen énemli faktorler oldugu ortaya konulmustur (200, 202).

Barthel indeksi de Brooke skalasi gibi bir fonksiyonel durum olgiitiidiir,
kisinin giinliik yasam aktivitelerindeki fonksiyonlarin1 degerlendirir (153). Lue ve
arkadaslar1, yavas ilerleyen muskiiler distrofilerde Barthel indeks sonuglarmi ¢ok
yiikksek degerlerde, hizli ilerleyen muskiiler distrofilerde ise diisiik degerlerde

bulmustur.

DMD’deki diisiik degerler, hastaligin ilerleyen donemlerinde kas zayifliginin
fazla olmasi, donme ve sirtiistiinden oturma pozisyona gelme gibi basit aktivitelerde
bile zorluk ¢ekmeleri nedeniyle alinmaktadir. Ancak Barthel Indeksi diisiik seviye
mobilite maddelerini icermemektedir. Bu sebeple hizli ilerleyen muskiiler
distrofilerde baz1 basit mobilite madelerinin kullanim1 ve yavas ilerleyen muskiiler
distrofilerde bazi zor seviyede fonksiyonel maddelerin kullanimina ihtiyag

duyulabilir.

Yapilan calismada Brooke skalasi ve Barthel indeksinin yavas ilerleyen
muskiiler distrofilerdeki fonksiyonel degisiklikleri belirlemek acisindan oldukga basit
oldugu, DMD’de ise diisiik degerdeki barthel indeks sonuclarina bagli olarak,
fonksiyonlarii degerlendirmek i¢in basit mobilite maddelerinin eklenmesine ihtiyag
duyulabilecegini belirlenmistir. Sonug olarak Barthel Indeksinin yavas ilerleyen
muskiiler distrofiye sahip bireylerde yetenekleri degerlendirmede limitli oldugu

sOylenmistir (153).
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Calismanizda distal ve proksimal gruplar arasinda Barthel Indeksi puami
acisindan fark olmamakla birlikte, distal grupta ¢ocuklarin GYA’da daha basarili
oldugu belirlendi. Bu sonu¢ calismamizda Brooke skalasinin ¢ocuklarin
fonksiyonelligini kabaca siniflamasina ragmen fonksiyonel yetersizlikleri hakkinda
verdigi bilginin limitli oldugunu diisiindlirmiistiir. Literatiirde hastaliklarin ilerleyis
hizina gore GYA’daki yetersizliklerin  belirlenmesinde  degerlendirme
parametrelerinin farkli olmasi gerektigi bildirilmistir. Buna ek olarak kas zayifliginin
alansal dagiliminin da bu parametreleri etkileyecegi ve yasam kalitesinde oldugu gibi

hastaliklara spesifik GY A degerlendirmelerine ihtiya¢ oldugu dikkate alinmalidir.

Limitasyonlar

Bir diger konu ¢alismamizda kullandigimiz GYA degerlendirmesinin erken
devredeki bu hasta gruplarinda yetersiz kalmis olmasidir. Sonraki donemde
planlanacak c¢aligmalarda hastalarin ilerleme hizi ve kas zayifliklarinin alansal
dagilimina gore ortaya cikabilecek yetersizliklerini dlgmeye hassas degerlendirme
bataryalarinin olusturulmasi ve kullanilmasimin bu sorunu ortadan kaldirabilecegi
diisiiniildii. Ayrica calismamizin planlanmasi asamasinda CIYKO néromuskiiler
modiiliin tiirkce giivenilirlik calismasinin heniiz olmayis1 nedeniyle CIYKO genel
skalast kullanilmistir. Proksimal ve distal tutulumu olan NMH’da CIYKO
noromuskiiler modiiliiniin kullanildig1 sonraki c¢alismalarin sonuglar1 aradaki

benzerlik ve farkliliklar1 ortaya koyma agisindan yardimci olabilecektir.

Gozden kagmamasi gereken diger bir konu ise distal tutulumlu grupta
duyunun degerlendirilmemis olmasidir. Noropatilerde duyunun performansa olan

etkisinin arastirilacag ileriki caligmalara ihtiyag¢ oldugu bilinmektedir.
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6. SONUCLAR ve ONERILER

Calisma sonucunda ulasilan sonuglar sunlardir:

1. NMH’da erken devreden itibaren dengenin etkilendigi belirlendi. Ozellikle
distal grubun hem statik denge hem de dinamik denge parametreleri
acisindan proksimal gruba gore daha fazla etkilendigi gozlendi.
Hastaliklarin ilerleme siirecinde denge parametreleri agisindan belirlenen
farkliliklarin  distal ve proksimal gruplarda tedavi yaklagimlarinin
planlanmast ve uygulanmasinda dikkate alinmasinin fizyoterapi ve
rehabilitasyon programlarinin basarisinin arttirilmasinda onemli anahtar

noktalar oldugu diisiiniildi.

2. Proksimal ve distal zayiflig1 olan NMH’da dinamik testlerin, statik testlere
gore fonksiyonel kapasitedeki degisikliklerin gozlemlenmesi agisindan

daha iyi bir belirte¢ oldugu gézlemlendi.

3. Calismamizda yer alan distal gruptaki cocuklarin daha iyi proksimal kas
kuvvetine sahip olmalarina ragmen proksimal gruba gore daha yetersiz

statik dengeye sahip olduklar1 goriildi.

4. Erken devrede yer alan distal ve proksimal gruplar arasinda fonksiyonel
kapasite acisindan istatistiksel olarak fark belirlenmemesine ragmen, farkli
bolgelerdeki kas zayifliginin  yliriiylis mesafesini  ve  yliriyls

parametrelerini etkiledigi belirlendi.

5. 6 dakika yiiriime testi ve 10 metre yliriime testlerinin 6zellikle proksimal
grupta distale gore performansi degerlendirmede daha hassas oldugu
gortldi.

6. NMH’da hastaligin seyrinin; yavas ya da hizli ilerliyor olmasinin
fonksiyonel kapasiteyi etkileyen onemli bir faktér oldugu belirlendi.
Ozellikle proksimal grupta yas ortalamalarmin distal gruba gore diisiik
olmasina ragmen benzer fonksiyonel kapasiteye sahip olmalar1 ve yas ile

yiliriime mesafesi ve Oonemli yliriiylis parametrelerinin iliskili olmas1 goz
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oniinde bulunduruldugunda, tedaviye en erken donemde baslamanin 6nemi

bir kez daha ortaya kondu.

. Ozellikle proksimal grupta viicut agirhig ve VKi’nin fonksiyonel

kapasiteyi etkileyen parametreler oldugu, rehabilitasyon silirecinde
fonksiyonel kapasiteyi koruma/arttirma amaglanirken, bu parametrelere
yonelik onlemlerin alinmasi ve miidahelelerde bulunulmasimin fayda

saglanabilecegi diisiiniildii.

. Iki grup arasinda proksimal grupta ayak bilegi dorsifleksiyon

limitasyonunun, yliirliylis performansini etkileyen bir parametre oldugu
goriildi. Yiriiyiis kapasitesini arttirma/korumada eklem limitasyonlarinin
Onlenmesinin tedavide lizerinde durulmasi gereken 6nemli bir konu oldugu

diistinildii.

Erken dénem néromuskiiler hastaliklarda proksimal ve distal kas zayifligina

sahip iki farkli grubun yer aldig1 bu ¢alismada,

Farkli kas tutulum paternlerinin  denge, ylriiyiis, performans

parametrelerini farkli yonlerden etkileyebilecegi,

Fizik tedavi ve rehabilitasyon programlarinin planlanmasi ve basarisinin

arttirtlmasinda, tutulum alanlarina 6ncelik verilmesi gerektigi,

Hastaligin siddetinin fazla oldugu ve fonksiyonel seviyeleri daha kotii olan
gruplarda  sonuglarin  farklilik  gosterebileceginin g6z  Oniinde

bulundurulmasi gerekliligi sonuglarina varildi.
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