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OZET

Bozgeyik, S., Duchenne Muskiiler Distrofili Cocuklarda Bas-Boyun Kas
Kuvvetinin Fonksiyonel Bagimsizhk Seviyesine Etkisi , Hacettepe Universitesi,
Saghk Bilimleri Enstitiisii Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon Program, Yiiksek
Lisans Tezi, Ankara, 2015. Caligmanin amaci, Duchenne Muskiiler Distrofi
(DMD)’li gocuklarda bas-boyun kas kuvvetinin fonksiyonel bagimsizlik seviyesine
etkisini incelemektir. Calismaya Brooke Fonksiyonel siniflamasina gore 1-3
seviyedeki yas ortalamasi 89,318 ay olan 40 DMD’li ¢ocuk dahil edildi. Kontrol
grubunda boyun fleksiyon kas kuvveti 3 ve 3’iin istii degerde olan 20, ¢alisma
grubunda ise boyun fleksiyon kas kuvveti 3’{in altinda deger alan 20 DMD’li ¢ocuk
yer aldi. Olgularin  demografik bilgileri kaydedildi. Olgularin fonksiyonel
durumlarinin degerlendirilmesinde manuel kas testi, ayak bilegi eklem hareket
acikligi, disme sikligi, 6 dakika yiiriiyiis testi (6DYT), Northstar Ambulasyon
Degerlendirmesi (NSAA), Brooke fonksiyonel siniflamasi, siireli performans testleri
(SPT), Pediatrik Fonksiyonel Uzanma Testi (PFUT), PedsQL yasam kalitesi dl¢egi
(Pediatric Quality of Life Inventory-Neuromuscular Module), New York Postiir
Degerlendirmesi (NYPR) kullanildi. Caligmanin sonucunda kontrol grubunda
calisma grubuna gore 6DYT’de ylirime mesafesinin daha uzun (p<0.001),
NSAA’nin daha yiiksek (p<0.001), NPYR sonuglarinin daha iyi (p<0.001), Booke
klinik degerlendirmesinden aldig1 degerin daha yiiksek (p<0.001), SPT’nin sirtiistii
yatistan ayaga kalkma siiresinin daha kisa (p<0.004), diisme sikliginin daha az
(p<0.001) oldugu sonuglarmna varildi. Bu ¢alisma, boyun fleksor kas kuvvetinin
DMD’ i g¢ocuklarin fonksiyonel diizeyinin belirlenmesinde klinik olarak Onemli

oldugunu gostermistir.

Anahtar kelimeler: Duchenne Muskiiler Distrofi, kas kuvveti, boyun fleksiyonu,

fonksiyonel bagimsizlik, 6DYT, NSAA, siireli performans testleri.



ABSTRACT

Bozgeyik, S., Effects of Head and Neck muscle strenght on functional
independence Level in Children with Duchenne Muscular Dystrophy |,
Hacettepe University Institute of Health Sciences, Master Thesis in Physical
Therapy and Rehabilitation, Ankara, 2015. The aim of this study is to investigate
the effects of head and neck muscle strenght on functional independence level in
children with Duchenne Muscular Dystrophy (DMD). Fourty children with DMD
whose mean age were 89,3+18 month and functional levels were between 1-3
according to Brooke Functional Classification were included in the study. Twenty
children whose neck muscle strength was equal of 3 and more than 3 were included
in the control group and twenty children whose neck muscle strength was equal of
less than 3 were included in the study group. Demographic characteristics were
recorded. Manuel muscle testing, Range of motion of ankle joint, 6 Minute Walk
Test (6MWT), Northstar Ambulatory Assessment Scale (NSAA), Brooke functional
classification, Timed performance tests (TPT), Pediatric Functional Reach test
(PFRT), Frequency of falling , PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory), New
York Posture Rating Scale (NYPR) were used to assess functional status of DMD
children. In the end of the study, 6MWT distances were longer (p<0.001), score of
NSAA was higher (p<0.001), Score of NYPR was higher (p<0.001), Level of
Brooke Functional classification was better (p<0.001), Time of rising from floor was
less (p<0.004), frequency of falling was less (p<0.001) than the study group in
control group. This study results showed that the strength of neck flexors could be a
clinically important determinant for functional level of children with DMD.

Key words: Duchenne Muscular Dystrophy, muscle strength, neck flexion,
functional independence, 6MWT, NSAA, timed performance tests,
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1.GIRIS

Duchenne miiskiiler distrofi (DMD) 3500 canli erkek dogumda 1 goriilen en
yaygin ilerleyici muskiiler bozukluktur (1-5). X kromozomunun kisa kolunda
distrofin sentezleyen Xp21 geninde delesyon, dublikasyon veya nokta mutasyonu
vardir (2,6). Klinik olarak distrofin defisiti veya eksikliginden kaynaklanan ilerleyici
ve geri doniisimii olmayan kas zayiflig1 ile karakterizedir . Distrofin kas lifinin
anahtar elementlerinden biridir. Distrofin baglantili protein kompleksinin birincil
gorevi hiicre zarmminin bitinligini saglamaktir (7). Distrofin eksikliginde kas
kontraksiyonu sirasinda kas lifleri dejenerasyona ugrar rejenerasyon kapasitesi diisiik
oldugu icin kas lifleri nekroza gider ve kas liflerinin yerini non-kontraktil yap1 olan

konnektif doku ve yag dokusu alir (6,8).

DMD’de semptomlar genellikle 3-5 yas civarinda baslar . Olgularin %25’ine
2 yasm altinda %50’sine 2-4 yaslarinda, %99-100 ‘line 7-9 yaslarinda tanm
konulabilmektedir (9-11). Erken donem belirtileri genellikle gecikmis ve anormal
motor aktivitedir (1). Dolayisiyla erken semptomlar tipik olarak yiiriiyiisle ilgilidir
ve yiirimede gecikme; yaklasik %50°s1 18 aya kadar bagimsiz yiirliyemiyor; parmak
ucunda yiirlime ve oOrdekvari yiriiylis seklinde ortaya c¢ikar. Etkilenen cocuklar
normal kosamaz, merdiven ¢ikmada zorlanir ve sadece yaklasik %10’u iki ayagi
istiinde ziplayabilir (1,12). Baldir kaslarinda yalanct hipertrofi denilen agiri
genisleme, kas hipertrofisi olmadan meydana gelir, yerden kalkmada zorluk Gowers
belirtisi denilen ¢ocugun kendi iizerinde tirmanir tarzda ayaga kalkmasi goriiliir ,
(12-14). Hastalarin az bir bolimiinde konusma ve mental problemler primer
problemlere eslik edebilir (15). Yaklasik hastalarin iicte birinde gesitli derecelerde
mental gerilik goriliir (16).

12 yas civarinda alt ekstremite ve kalca g¢evresi kaslarindaki gii¢siizliiglin
artmasi nedeniyle hastalar tekerlekli sandalyeye bagli hale gelmektedir. 20°li yaslara
gelindiginde hastalarin birgogu solunum sorunlar1 ve kardiyak hastaliklar nedeniyle
kaybedilmektedir. Olgularin %75’ solunum yetmezliginden, %?20’si kalp
yetmezliginden, geri kalani da pndmoni, pulmoner emboli, ani 6liim nedeniyle

kaybedilmektedir (1,5).



DMD’li hastalar, kortikosteroidler, respiratuar, kardiyak, ortopedik ve
rehabilitasyon yaklasimlari ile fonksiyon, yasam kalitesi, saglik ve yasam siiresinde
gelismeler kaydetmekte ve gliniimiizde kirkli yaslara kadar uzamis yasam siiresi

olasiligina sahiptirler (11,17).

Giliniimiizde hastalig1 ortadan kaldiran bir tedavi yontemi olmamakla birlikte,
steroid kullanimi, egzersiz ve ortez uygulamalarini igeren fizyoterapi rehabilitasyon
yaklagimlart ile g¢ocuklarin yilirlime ve yasam siireleri uzayabilmekte ve yasam
kaliteleri onemli Olgiide yilikselmektedir. Ancak hastaligin ilerleyis siirecinde kas
zayifliginin progresyonu, 13 yas civarinda tekerlekli sandalye bagimliligini, bunu
takiben skolyoz gelisimini, solunum yetmezligini ve kardiyomiyopatiyi beraberinde
getirmektedir (18).

DMD’de fonksiyonel aktivitelerdeki performans ile kas kuvveti arasindaki
iliskiler bilinmektedir. Ornegin sirtiistiinden ayaga kalkma aktivitesindeki yetersizlik,
gluteus maksimus kasindaki zayiflik nedeniyledir. Yine merdiven ¢ikma kuadriseps
femoris, merdiven ¢ikarken trabzandan tutma latissimus dorsi, sirtlistiinden ayaga

kalkma sirasinda triseps braki kasinin kuvveti arasinda iliski bulunmustur (19).

Boyun fleksiyonu sirtiistii yatistan oturmaya gelme ve ayaga kalkmada
hareketi baglatmak acisindan ¢ok onemlidir. Boyun fleksorlerinde zayiflik oldugunda
bu aktiviteler sirasinda bas geride kalacagi i¢in hareket tam paterninde
gergeklesemeyecek ancak kompansasyonlarla basarilabilecektir. Kuwabara ve
arkadaslar1 (20) erken c¢ocukluk doéneminde kas kuvvet gelisimi tamamlanmadigi
icin aslinda simetrik olarak gerceklestirilmesi gereken bir hareket olan sirtiistii
yatistan ayaga kalkma aktivitesinin kompansasyonlar kullanilarak asimetrik
gerceklestirildigini belirtmistir. Boyun fleksiyonu zayif olan bireyler sirtiistii yatistan
ayaga kalkma veya oturmaya gelme aktivitelerini yaparken Oncelikle yliziistii
pozisyona doniip kuadripedal pozisyona gelmekte ve boyun ekstansiyonunu
kullanarak hareketi tamamlayabilmektedirler (21). Boyun fleksorlerinin zayifliginda
bas oturma ve hatta ayakta durma pozisyonunda graviteye gore ayarlandiginda
mekanik kilitlemeden yararlanilarak kontrol edilebilir. Ancak viicudun yer
degistirmesi gereken durumlarda bu mekanik kilitlemeden yararlanilamaz ve kas

aktivitesi ve kuvvetine ihtiya¢ duyulur. Literatiirde en onemli boyun fleksorii olan



sternocleidomastoid kasinin (SCM) bas pozisyonu ve postiir ile iligkisini konu alan

calismalara rastlamak miimkiindiir (19,22,23).

Boyun fleksor kas kuvveti govde fleksiyonunu da yakindan
ilgilendirmektedir. DMD’li hastalarda govde fleksiyonu, SCM kas zayiflig1 nedeni
ile baslayamamakta veya SCM kuvvetinin yetersizligi nedeni ile basin geride
kalmas1 biyomekanik bir dezavantaj olusturmakta ve abdominal kaslar daha fazla
zorlanabilmektedir. Sonugta SCM’nin zayiflif1 gévde hareketlerinde yetersizlige ve

fonksiyonda kisitlanmaya neden olmaktadir (19).

Giinliik yasam aktivitelerindeki fonksiyonlarimiz gbéz Oniine alindiginda
boyun fleksiyonu kas kuvvetinin fonksiyonel becerimizi yakindan ilgilendirdigi
diisiiniilebilir. Bas, viicut hareketleri i¢in proksimalde hareketin baslangic noktasin
olusturur ve genel olarak viicut hareketleri bas, omuz ve kalca ¢evresinde gergeklesir.
Boyun kaslarinin zayif oldugu durumlarda donme, yatmadan oturmaya gelme, ayaga
kalkma gibi dinamik aktiviteleri aktif olarak gerceklestirmek zordur ve destek
gerekir. Cocuklarin fonksiyonel degerlendirmesinde sirtiistii yatigtan oturmaya gelme
onemli bir aktivitedir (19,23). Yilmaz ve arkadaslar1 (19) DMD’li ¢ocuklarda
sternokleidomasteideus kasinin rectus abdominis kasi ile iligkisini incelemek
amaciyla yaptiklari ¢calismada DMD’li ¢ocuklarda aktif olarak oturmaya gelebilen ve
gelemeyen gruplar arasinda yapilan karsilastirmada aktif oturmaya gelebilen
cocuklarin SCM ve abdominal kaslarinin daha kuvvetli oldugunu bildirmisler.
Noromiiskiiler grup hastalarin klinik degerlendirmesinde de bunu gozlemlemek
miimkiindiir. Klinik c¢aligmalarimizda boyun fleksorlerinin - kuvveti DMD’li
cocuklarin fonksiyonel kapasitelerini belirlemede énemli bir unsur olarak karsimiza

cikmaktadir.

DMD Kklinik seyir bakimindan farkliliklar gostermektedir. Ayni yastaki iki
cocugun hatta kardeslerin bile hastaligin siddeti ile ilgili farkliliklar gosterdikleri
bilinmektedir. Klinikte fonksiyonel analizlerde en ¢ok dikkati ¢eken unsurlardan biri
bazi1 hastalarda boyun fleksor zayifliginin digerlerinden daha fazla oldugudur. DMD
konusunda yapilan prognostik ¢aligmalarda fonksiyonel yetersizliklere iligskin ¢esitli
verilere ve klinik farkliliklara deginilmekle birlikte boyun fleksor zayifliginin

fonksiyona etkisi konusunda c¢alismaya rastlanmamistir. Boyun fleksiyon kas



kuvvetinin bazi DMD’lilerde iyi iken bazilarinda kotii olmast boyun fleksiyon kas
kuvvetinin bu hastalarda prognozu gostermek acgisindan Onemli olabilecegini

diisiindiirdii ve bu ¢alismay1 planlamamizda yol gosterici oldu.

Bu c¢alismada DMD ‘li olgularda bas boyun kas kuvvetinin fonksiyonel

kapasiteye etkisinin incelenmesi planlanmistir ve asagidaki hipotezler belirlenmistir.

Hipotez 1 : DMD’li bireylerde bas boyun kas kuvveti fonksiyonel kapasite

tizerinde etkilidir. Fonksiyonel kapasite gostergesi olabilir?

Hipotez 0 : DMD’li bireylerde bas boyun kas kuvvetinin fonksiyonel
kapasiteye etkisi yoktur.



2.GENEL BiLGILER

DMD 1868 yilinda Duchenne tarafindan tanimlanan X’e bagli resesif gegis
gosteren en yaygin muskiiler distrofi tipidir (5,10,24). 3500-6000 canli erkek
dogumda bir gorilir (5). Geridoniisimli olmayan ilerleyici kas zayifligi ile
karakterizedir. Semptomlar genellikle 3-5 yaslarinda goriilmeye baglar. Erken
bulgular tipik olarak yiiriiylisle alakalidir ve yiirimede gecikme, parmak ucunda
yiirlime ve drdekvari yliriiyiis seklini icerir. Erken ortaya ¢ikan semptomlar arasinda
kosmada ve merdiven c¢ikmada zorluk vardir. Ayrica yerden kalkarken c¢ocuk
kollarin1 kullanarak kendi tlizerinde tirmanir tarzda dogrulur bu da tipik Gowers
manevrasidir (5,25,26). Genellikle baldir kasalarinda pseudohipertrofi denilen kasin
asir1 genislemesi goriiliir (3,10,27). Dubowitz (1978) hastalarin %20’sine 2 yasindan
once %72’sine 4 yasindan Once tani konulabildigini bildirmistir (24). 7-12 yas
civarinda alt ekstremite ve kalga cevresi kaslarindaki zayifligin artmasi nedeniyle
hastalar ambulasyon yeteneklerini kaybetmekte ve tekerlekli sandalyeye mahkum
olmaktadirlar. 20°1i yaslara gelindiginde ise hastalarin birgogu solunum ve kardiyak
problemlerden dolay1 kaybedilmektedir (7,28). Hastalig1 ortadan kaldirict herhangi

bir tedavi heniiz bilinmemektedir (29).

2.1.Klinik Ozellikler

DMD 3500 canli erkek dogumda 1 insidansla en yaygin kalitsal ve dejeneratif
noromiiskiiler hastaliktir. ilerleyici iskelet kas1 zay1flig1 ile karakterizedir (2). Kaslar
dogumdan itibaren etkilenmeye baglar fakat proksimal kas zayifligimin klinik
semptomlar1 genellikle 3-5 yaslar1 arasinda goriilmeye baslar (30). Cogu hastanin
teshisi yaklagik 5 yas civarinda fiziksel yetenekleri yasitlarindan 6nemli derecede
farklilik gostermeye baslayinca konur (5). Erken donem semptomlar genellikle
yiirliylisle alakalidir. Yiirlimede gecikme, parmak ucunda yliriime, 6rdekvari yiiriiyiis
seklinde normalden sapmalar goriiliir daha sonraki asamada takilmalar ve diismeler
goriilmeye baslanir. Bu ¢ocuklar genellikle normal ¢ocuklar gibi kogsmay1, merdiven

cikmayi, tek ayak ve cift ayak lizerinde ziplamay1 basaramazlar (8,12,24).

Proksimal kas gruplarindaki zayiflik ilerledik¢e (6zellikle kalca gevresi
kaslarinda) yerden kalkmalarda zorlanmaya baglarlar ve yerden kalkarken

bacaklarin1 asir1 abduksiyona alarak kollariyla bacaklarindan destek alip kendi



viicutlar1 iizerinde tirmanir tarzda dogrulmaya calisirlar buna Gowers manevrasi
denir (7,8). Yiirime =zorlastikga postiiral adaptasyonlar gelistirerek yiiriimeye
caligirlar bu adaptasyonlarin en belirgin sekli karni 6ne iterek beli ¢ukurlastirma yani

lordozu asir1 artirarak ve parmak ucunda yiiriime seklindedir.

2.1.1. Tlerleyici Kas Zayiflig

Kas zayiflig1 genellikle simetriktir. Ancak bazen dominant taraf daha fazla
tutulum gosterebilir. Ilerleyici proksimal kas zayiflii ile karakterizedir. Pelvis
cevresi kaslar omuz kusagi kaslarima gore daha erken tutulur. Ayni zamanda alt
ekstremite distalindeki tutulum da st ekstremite distalinden Once gOriiliir.
Bazilarinda kas zayiflig1 bebeklikte basini tutmada giicliikle baglayip hizli bir sekilde
ilerlerken bazilarinda daha geg ortaya ¢ikabilir ve daha 1limli seyir gosterebilir (10).
DMD’ye ait ilk semptomlar 3 yasindan once (2-5 yas civart olarak da geger)
proksimal bacak ve pelvis kaslarinda zayiflikla goriilmeye baslar sonra buna
proksimal kol (omuz kusagi) ve boyun kaslarindaki zayiflik da eklenir, ayrica
diyafram ve kalp kas1 da zayiflar (31). Bacak ve kalga ekstansorlerinin zayiflamasi
karakteristik Gowers manevrasina neden olur (32). Gowers manevrasit gocugun
yerden kalkarken bacaklarin1 asir1 abduksiyona alarak kollariyla bacaklarindan
destek alip kendi viicudu iizerinde tirmanir tarzda dogrulmaya calismasidir (7,10).
Gluteus medius kasindaki zayiflik tipik trendelenburg yiiriiyiisiine neden olur (33).
llerleyici kas zayifligi ambulasyonun devamlilig1 ve fonksiyonel aktivitelerin yerine
getirilebilmesi i¢in postiiral adaptasyonlarin gelistirilmesine neden olur bu
adaptasyonlarin en tipik olanlar1 yiirtirken bel ¢ukurunu asir1 artirma ve parmak

ucunda yiirtimedir.

2.1.2. Ortopedik Komplikasyonlar ve Yiiriiyiis Bozuklugu

DMD’de yiiriiyiis bozukluklar1 sadece kas zayifligindan kaynaklanmaz asil
tendonu biiylik olasilikla tibialis anterior kasinin zayiflamasindan kaynakli kisalir ve
gastrocnemius kasinda kontraktiir meydana gelir. Ayak bilegi dorsifleksiyon
yoniinde limitlenir ve g¢ocuk parmak ucunda yiiriir (24). Kaslardaki ilerleyici
parcalanma bacak ve kol kaslarinda kontraktiirlere neden olur (32). Dirsek
fleksorlerinde, 6nkol pronatdrlerinde ve kalca ve diz fleksorlerinde kontraktiirler

geligebilir (24). Hasta yaklasik 7-12 yas civarinda ambulasyonunu kaybeder ve



tekerlekli sandalyeye bagimli olur. Ambulasyon kaybedildikten sonra omurgada
vertabralarin egrilmesi sonucu skolyoz geligebilir. Skolyoz gelisimi ortopedik bir
problem olmasinin yaninda solunumun diizgiin yapilmasina izin vermez ve kalbi
sikigtirir, hasta yirmili yaslarinin baslarinda bu komplikasyonlardan dolay1 kaybedilir
(10). Son zamanlarda yapilan c¢alismalarda deflazacort ve prednisolone gibi
glukokortikosteroid kullanan DMD’li hastalarda ambulasyon kaybmin 1-3 yil
geciktirilebildigi ve skolyoz olusma riskinin azaltildig1 gosterilmistir (2,7). DMD’li
hastlarin  %22-44’tinde diismeye bagli uzun kemik kiriklart gorilir. Kemik
kiriklarinin  yarisi ambule olabilen ¢ocuklarda goriiliir ve bunun sonucunda

cocuklarin %20-40’1 ambulasyonunu kaybeder (33,34).

DMD’de yiirlime yetenegini korumak; hastaligin ilerlemesini yavaslatmak,
yagsamsal fonksiyonlar1 en iyi diizeyde tutabilmek igin temel hedeflerdendir (33).
Ciinkii yilirime yetenegini kaybeden DMD’li cocuk tamamen inaktif hale
gelmektedir. Tekerlekli sandalyeye bagimli hale gelen hastada ilerleyici spinal
deformiteler, kas kontraktiirleri, eklem limitasyonlari, solunumsal problemler ve

kardiyak problemlerde artis olmaktadir.

D’angelo ve arkadaglari (29)’nin yas ortalamasi 8 olan 21 DMD’li ve 10
saglikli ¢cocukla yaptig1 yiiriiylis analizinde saglikli kontrol grubuna oranla DMD’li
cocuklarda adim uzunlugunun oOnemli derecede azaldig1 gosterilmistir. Adim
genisligi kontrol grubuyla karsilastirildiginda anlamli bir artis bulunmustur. Tiim
yiiriiylis paterni boyunca kontrol grubuyla karsilastirildiginda DMD’li ¢ocuklarda
anterior pelvik tilt artmis ve tipik bir ¢ift destek periyoduna rastlanmistir. Terminal
sallanma fazinda kalganin normalden daha fazla fleksiyonda oldugu ve orta durus
fazinda yiiklenme cevab1 sirasinda dizlerdeki sapma gosterilmistir. DMD’li
hastalarin yeterli diz fleksiyonunu gergeklestiremedikleri; bazilarinda ise dizlerin
hiperekstansiyonda kaldig1 gézlemlenmistir. Ayaklarin taban temasi sirasinda asiri
plantar fleksiyonda kaldig1 belirtilmistir. Frontal diizlemde sallanma fazinda kalca
seviyesinde artmis kalca abduksiyonuna rastlanmistir. Kontrol grubuyla
karsilastirildiginda DMD’li ¢ocuklarin kalga ve ayak bilegi kas kuvvetinin anlaml
derecede azaldigi bulunmustur. DMD’li hastalarda gluteus maksimus kasindaki

zay1fligin ve kalga fleksor kaslarindaki kisaligin yiiriiylis sirasinda lumbar lordoz ve



anterior pelvik tilt artisina neden oldugu; sagital diizlemde pelvik paternde rektus
femoris kasinin kalcayr anterior tilte ¢ektigi gosterilmistir. Kuadriseps kasinin
zayifliginin, yiikleme cevabinda hastalarin diz fleksiyonundan kaginmasina yol
acarak diz paternini etkiledigi bulunmustur. Durus fazinda dizde goriilen
hiperekstansiyonun, hastalarin kuadriseps kas zayifligini kompanse ederken viicut
stabilitesini devam ettirmek amaciyla gerceklestirdikleri diisiiniilmektedir. DMD
hastalarinda sallanma fazinda asir1 artmis plantar fleksiyon ve abduksiyon ile
kompanse edildigi goriilmiistiir. DMD hastalarinda hiz ve dakikadaki adim sayisinin
saglikli grup ile benzer oldugu bulunmustur. Adim uzunlugundaki azalma ve adim
genisligindeki artisin  dengeyi korumak i¢in DMD’li ¢ocuklarda gelistirilen

adaptasyonlar oldugu diisiiniilmektedir.

2.1.3. Pulmoner Problemler

Restriktif akciger hastaligina bagli kronik respiratuar yetmezlik hemen hemen
tim hastalarda goriilmektedir. Ambulatuar donemde hastalarin  solunum
fonksiyonlar1 genellikle normaldir. Daha ¢ok tekerlekli sandalyeye bagimli hale
geldiklerinde etkilenir. Degerlendirmede en ¢ok kullanilan zorlu vital kapasite (FVC)
5 yas {lizeri ve koopere olabilen hastalarda degerlendirilebilmektedir (1,35). FVC
yilda ortalama %5-10 arasinda diigmeye baslar, 6kslirme kuvveti yetersizdir ve zayif
oksiirtige bagli havayollarindan sekresyonun wuzaklastirilmasindaki bozukluk
ilerleyen donemde sik goriilen bulgular arasindadir. Bunun sonucunda pnémoni sik
goriilmektedir. Zorlu vital kapasitedeki ilerleyici diislis, gece hiperkapnisinin
giindiizleri de goriilmesi seklinde ilerleyerek ciddi solunum yetmezliginin
gelismesine zemin hazirlamaktadir (13). DMD’li hastalarin ¢ogu 20°li yaslarinin
ortalarinda solunum veya kalp problemlerinden dolayr kaybedilmektedir (31).
Glukokortikosteroid kullanimina ambulasyon kaybindan sonra da devam edildiginde
skolyoz olusma riskinin azalmasini ve ventilasyonun korunmasini saglayabildigi

diistiniilmektedir (7).

2.1.4. Kardiyak Problemler
Distrofin eksikligi kalp kasimmi da etkilemektedir (36). DMD’de kardiyak
tutulum en yaygin olarak dilate kardiyomiyopati (Elektrokardiyografide dilate sol

ventrikiil ve ejeksiyon fraksiyonu) seklinde goriilmektedir. Ayn1 zamanda hipertrofik



kardiyomiyopati ve iletim anormallikleri de goriilebilmektedir (37). Q dalgasindaki
ve R dalgasindaki anormallikler 6ne c¢ikan Ozelliklerdir fakat bazi durumlarda
tasikardi ve kardiyak yetersizlikler de goriilebilir (24). Bir¢ok ¢alismada goriilme
yas1 farklilik gosterse de DMD’li bireylerin neredeyse hepsinde kardiyomiyopati
gelistigi gosterilmistir (37). Klinik olarak kardiyomiyopati ilk olarak 10 yasindan
sonra gorlilmeye baslar, 14 yas civarinda hastalarin 1/3’iinti etkiler, 18 yas tsti
hemen hemen tiim hastalarda goriiliir. Kardiyomiyopatide yapisal belirtiler yillar
icinde semptomlardan daha Once ortaya c¢ikmaktadir fakat solunumsal
komplikasyonlar DMD’li bireylerde aktivite seviyelerini ¢ok kisitladigi i¢in kalp

yetmezligi semptomlarinin anlagilmasi zorlasmaktadir (33,37,38).

2.1.5. Entellektiiel Engel

Distrofin iskelet ve kalp kaslarinin yaninda beyin ve retinada da
bulunmaktadir ve eksikliginde DMD hastalarinin bazilarinda mental reterdasyon
goriilmektedir. DMD’li hastalarda ortalama zeka katsayisinda (IQ) yaklasik 1
standart sapma (80-85) ile azalma ve hastalarin 3’te 1’inde mental reterdasyon ile
DMD’nin entelektiiel 6ziirle alakali oldugu bulunmustur (16). Entelektiiel o6ziir ile
kas zayifliginin siddeti arasinda iligki yoktur (39). Cyrulnik ve arkadaslar1 bazi
DMD’li ¢ocuklarin ebeveynlerinin ¢ocuklarinda net bir sekilde kognitif gecikme
oldugunu soylediklerini rapor etmistir (40). Distrofinopati tanisi alan kisilerde
entelektiie]l performansta genis cesitlilik oldugu saptanmistir. Son zamanlardaki
calismalar erken donemde kognitif testlerin bariz sekilde diisiik skorlarda oldugunu
gostermistir.  Distrofinopatili infantlar arasinda standardize testler iizerinde
gelistirilmis oranlar beklenenden daha diisiik ¢ikmistir. Kognitif performans, dil ve

motor gorevlerdeki bu diisiis yaklasik 1 standart sapmadir (41).

2.2. Degerlendirme

DMD’nin klinik degerlendirmesi standart medikal degerlendirmeye ek olarak
aile hikayesi, kas iskelet sistemi ve fonksiyonel gereksinimlerine odaklanan
yiiklemeli bir fiziksel degerlendirmeyi igerir. Kas kuvveti, eklem hareket agikligi,
postiir analizi, ylirliylis analizi ve siireli testler gibi degerlendirmeler, giinliik yasam

aktiviteleri ve motor fonksiyon skalalar ile yetenekleri kaydedilmelidir. Bu bilgiler
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aynit zamanda terapatik yaklasimlara karar vermede ve tedavinin gereksinimlerini

belirlemede kullanilacaktir (5).

2.2.1. Fiziksel Degerlendirme

DMD’de klinik degerlendirme, hastanin standart bir tibbi ve aile hikayesinin
alinmasini; kas-iskelet sistemine odaklanilarak, iligkili fonksiyonel bozukluklarin
tanimlanmasina  yonelik  fiziksel ~ degerlendirmesini  icermektedir.  Bu
degerlendirmeler;
* Manuel kas testi ya da miyometre yardimiyla kas kuvveti degerlendirmesi,
* Kas kisaliklarinin degerlendirilmesi,
* Gonyometre ile eklem hareket acgikligr 6l¢iimleri,
* Postiiral degerlendirme,

*Yiirliylis degerlendirmeleri (6DYT ile yiirlime mesafesinin belirlenmesi, gozlemsel

yiirliylis analizi),
* Performans degerlendirmesi (SPT, Barthel testi),

* Diisme siklig1, adim sayis1 takibi, bakim becerileri, yazma, bilgisayar kullanma,
okuldaki fonksiyonellik, toplumsal katilim gibi giinlik yasam aktivitelerini

gerceklestirme becerisinin degerlendirilmesi,

Seklindedir.

2.2.2 Fonksiyonel Degerlendirme

Noromuskiiler hastaligit (NMH) olan bireylerde fonksiyonel kas dokusunun
kaybi, kullanilmayan kaslar, asir1 kullanima bagli yaralanmalar, kardiyopulmoner
tutulum, kontraktiirler, azalmis lokomosyon yeterliligi (yliriiylis hizinda azalma ve
yiiksek enerji harcanimi), azalmis hasta motivasyonu, aktivite i¢in daha az sosyal
katilim, artmis depresyon ve artmig sosyal bariyerler gibi birgok faktor fiziksel
aktivitede azalmaya sebep olur. Bu hastalarda fonksiyonel kapasiteyi etkileyen 3 ana
komponent vardir. Bunlar; kas zayifligi, egzersiz yapmada zorluk ve yorgunluktur.
Bu problemler fiziksel aktivitede azalma ve sedanter bir yasam tarzi ile sonuclanir
(42).
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Terapist tarafindan yapilan fonksiyonel degerlendirme hastalarin standart
yeteneklerini belirli bir zaman icinde yapilmasina gore degerlendirir. Bu tip
degerlendirmeler kiigiik yastaki ¢ocuklara dahi uygulanabilir. Klinikte fonksiyonel
degerlendirmede en sik kullanilan testlerden biri 6DYT. Fonksiyonel yiirlime testleri
lizerine yayimlanan son bir arastirmada ‘6DYT kolay uygulanabilir, kolay tolere
edilebilir ve diger yiiriime testlerine gore gilinlik yasam aktivitelerini daha iyi
yansitabilme oOzelligine sahiptir’ sonucuna varilmistir (43). Son zamanlarda
6DYT’nin, DMD’de terapatik tedaviler ve hastalik siireci ag¢isindan primer bir sonug

Ol¢limii olarak kullanilmasi onerilmektedir (44).

2.2.3. Yasam Kalitesi Degerlendirme

Muskiiler distrofilerin kronik ve ilerleyici karakteri, aktivite ve katilimda
diisiise neden olmaktadir. Hastalarin, yasam kalitelerini (YK) etkileyen, azalan motor
beceriler ile bag etmeyi 6grenmeleri dnemlidir. YK, ¢cok yonlii bir yapidir ve genel
olarak 3 boliim igermektedir: hastanin fiziksel, psikolojik ve sosyal fonksiyonlar
(45). Bothwell ve dig. (46)’nin yaptiklart bir ¢aligmaya gore, DMD’li bir ¢ocuga
sahip aileler i¢in YK’nin fiziksel fonksiyonlardan daha fazla éneme sahip oldugu

bulunmustur.

2.3. Tedavi Yaklasimlar:

DMD ig¢in heniiz tam anlamiyla etkili bir tedavi yontemi bulunmamaktadir.
Farmakolojik tedavi, fizyoterapi ve diger baz1 metodlar1 igeren genis varyasyonlari
olan multidisipliner bir yaklasim uygulanmaktadir fakat; higbiri hastaligin
sonuglarin1  ortadan kaldiramamaktadir. Ancak koruyucu ve destekleyici
yaklagimlarin tedavide 6énemli yeri vardir. Kapsamli tedavi uygulamalar1 hastaligin
dogal seyrini etkileyip fonksiyon, yasam kalitesi ve siiresini olumlu sekilde
degistirebilmektedir (7). Mesela aktif ylirime periyodu fizyoterapi, cihaz kullanimi
ve kontraktiirleri azaltmak i¢in uygulanan tenotomi gibi ortopedik yaklagimlar
kullanilarak uzatilabilmektedir (24). Dolayisiyla DMD’nin tedavisinde temel amag,
fonksiyonel becerileri miimkiin oldugunca korumaktir. Fonksiyonel becerilerin
kaybinin geciktirilmesi, DMD’li ¢ocuklarin gilinliikk yasam aktivitelerindeki

bagimsizliklarini korumak ve optimize etmek i¢in 6nemlidir.
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2.3.1. ilac Tedavisi

Glinlimiizde, DMD’de kas kuvvet ve fonksiyon kaybini yavaglatan, bdylece
skolyoz riskini azaltan ve pulmoner fonksiyonlar1 stabilize eden tek ilag
prednisone/prednisolone veya deflazacort gibi glukokortikoidlerdir (steroid) (5). Bu
ilaclar lizerinde yapilan uzun siireli ¢alismalar, ilaglarin kas kuvvetinde gelismeyi
iceren kisa siireli etkilerinden ¢ok, ambulasyonu uzatmak gibi uzun siireli etkileri
tizerinde durmaktadir. Son caligmalarda, hasta nonambulatuar doneme gectikten
sonra da devam eden ilag tedavisinin ilerleyici skolyoz riskini azalttigin1 ve pulmoner

fonksiyon test parametrelerinde stabilizasyonu sagladigi gosterilmistir (5,30).

Prednisolone/prednisone {izerine yapilan klinik c¢alismalar bu ilaglarin
DMD’li hastalarda 10 giin igerisinde kas kuvvetinde bir artisa neden oldugunu, 3
ayda bu artisin en yiiksek seviyesine ulastigini ve daha sonraki 18 ay boyunca kas
kuvvetini korudugunu gostermistir. Kas kuvvetindeki artis fonksiyonel testler (
sirtlistli yatigtan ayaga kalkma ve 9 metre yliriime siireleri ) ve kas kiitlesindeki

gelismeler ile paralellik gostermistir (47).

Literatiirde, DMD’li ¢ocuklarda ambulatuar donemde steroide baslama yasini
net olarak bildiren kabul gormiis bir rehber bulunmamaktadir. Fakat, heniiz motor
becerilerini kazanma asamasinda olan, 6zellikle 2 yasin altindaki ¢ocuklarda steroide
baslanmasi onerilmemektedir. DMD’li bir ¢ocuk, yaklasik 4-6 yaslarina kadar motor
becerilerde ilerleme kaydeder. Bu donemde aile ile goriisiilerek ila¢ kullanimi ve

dozuna karar verilebilmektedir (5).

Ambulasyon doneminde steroide baslayan hastalar i¢in uzmanlar,
ambulasyon kaybindan sonra da iist ekstremite kuvvet ve fonksiyonlarin1 korumak,
skolyoz progresyonunu azaltmak, respiratuar ve kardiyak fonksiyonlarindaki diisiisii

geciktirmek hedefleriyle steroide devam edilmesini 6nermektedir (5,30).

Glukokortikoidlerin giinliik 1,5 mg/kg’dan yiiksek dozda ve 0,3 mg/kg’dan az
dozda kullanimi ¢ok etkili degil. En 1yi dozun gilnlik 0,75mg/kg oldugu
belirlenmistir (48).
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2.3.2. Fizyoterapi Uygulamalar:

Destekleyici tedavilerden fizyoterapi rehabilitasyon uygulamalarinin amaci;
miimkiin  oldugu kadar wuzun siire maksimum fonksiyonun korunmasi,
komplikasyonlarin 6nlenmesi ve yasam kalitesinin yiikseltilmesidir. Rehabilitasyon
hastanin ihtiyaglarina gore ve bireysel olarak planlanir ve uygulanir. Bu hastaliklarin
rehabilitasyonu ¢oklu sistem etkilesimleri ve hastaligin yarattigi psikososyal sorunlar

nedeniyle multidisipliner olarak ele alinmalidir.

DMD’li bireylerde; eklemin tam hareket aciklig1 boyunca hareket yeteneginin
kaybedilmesi, kas kuvvet dengesizliklerinin olusmasi ve kastaki fibrotik degisiklikler
gibi ¢esitli faktorlerden dolayi kasin uzayabilirligi azalmakta ve eklem kontraktiirleri
olugmaktadir. Ambulasyonun siirdiiriilmesi ve eklemlerde kalict deformitelerin
onlenmesi, optimal eklem hareketi ve fonksiyonellik i¢in eklem hareket acikligini
korumak ve bilateral simetrik hareketi silirdiirebilmek Onemlidir. Eklem
kontraktiirlerinin tedavisinde noromuskiiler alanda uzmanlasmis bir hekim,
fizyoterapistler, rehabilitasyon uzmanlar1 ve ortopedik cerrahlarin goriis ve
miidahaleleri 6nemlidir. Kontraktiirleri 6nleme ve miidahale programini, hastalarin
ithtiyaclarii, hastalifin evresini, tedaviye cevabi ve toleransi gdz Oniine alarak
genellikle bir fizyoterapist yiiriitmektedir. Bir standart olarak tedavinin ilerleyisi 4

ayda bir, bir uzman tarafindan kontrol edilmelidir.

Kontraktiirlerin 6nlenmesi ve olusmussa diizeltilmesi i¢in muskulotendindz
yapiya etkili bir sekilde germe uygulamak gereklidir. Germeler aktif, aktif-yardimli
ve pasif yapilabilir ayn1 zamanda uzun siireli germe ic¢in pozisyonlama yapilabilir
splint veya ortez kullanilabilir. Ayakta durma ve yiirlime zorlasmaya bagladiginda

ayakta durma caligmalariyla kombinlenebilir.

Kontraktiirleri dnlemek ve minimale indirmek i¢in aktif, aktif-yardimli ve
pasif germeler Ozel kas grubuna ve ekleme haftada 4-6 giin uygulanmalidir.

Germeler klinikte yapilabilecegi gibi evde ve okulda da yapilabilir.

Hem ambulatuar hem de non-ambultuar donemlerde ayak bilegi diz ve kalga
eklemlerine diizenli bir sekilde germe yapilmasi gereklidir. Non-ambulatuar

donemde germeler {ist ekstremite eklemleri i¢in de gerekli hale gelmektedir.
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Kontraktiirleri ve eklem limitasyonlari1 onlemek igin ayak-ayak bilegi
ortezleri (AFO) gibi gece kullanilan ortezler kontraktiir ve limitasyonlarin ilerleyisini
onlemek i¢in gereklidir. Ambulatuar donemin son zamanlarinda ve non-ambulatuar
donemin baslarinda ayakta durmak igin kulanilan ayak-ayak bilegi-diz ortezleri

(KAFO) kontraktiirleri ve eklem deformitelerini 6nlemede degerlidir.

Pasif ayakta durma yardimcilart orta derece kalga diz veya ayak bilegi
kontraktiirleri icin ge¢ ambulatar donemde ve non-ambulatuar dénemin baslarinda

gereklidir.

DMD’de optimum egzersiz siddeti, sikligi, yogunlugu ve tipi iizerinde
bugiine kadar kisitli ¢alismalar yapilmistir. Distrofinopatilerde birgok egzersiz
Onerisi, kontraksiyon-iliskili kas hasarini gdsteren hayvan c¢aligmalar1 ve bilinen

patofizyoloji temel alinarak yapilmistir.

DMD’de kas fibrilleri, sarkolemmal membranin mekanik destegindeki
yetersizlik nedeniyle kontraksiyona bagl yaralanmalara yatkindir (49).
Kontraksiyon-bagimli kas fibril dejenerasyonu endiseleri nedeniyle, eksentrik
egzersiz ve yliksek-direncli kuvvet egitimlerinin yasam boyu kagiilmas: gereken
egzersiz tipleri oldugu belirlenmistir (50). Diger yandan diisiik stresli egzersizler,
miyofibril kontraktilitesinde ve enerji etkinliginde, DMD’de yararli etkiler
gostermektedir (49). Kullanmama atrofisinin ve inaktivitenin yol agtig1 diger
sekonder komplikasyonlarin onlenmesi i¢in, ambulatuar ve erken non-ambulatuar
donemdeki tiim ¢ocuklarin ylizme egzersizleri ve toplum icinde reaksiyon-temelli
egzersizlerin bir kombinasyonunu iceren diizenli, hafif, submaksimal fonksiyonel

kuvvetlendirme/aktivite egzersizlerini yapmasi onerilmektedir (7).

2.3.3. Gen Tedavisi

Viral Vektorler

DMD tedavisinde diger bir yaklasim da viral vektor aracili fonksiyonel
distrofin restorasyonudur. En yaygin kullanilan viral vektorler ise adeno-iligkili viral
vektorlerdir (31). Viral vektorler igerisine sadece kiigiik bir yazilim boyutu

yerlestirilerek fare modelleri tizerinde distrofin restorasyonu ile mikro distrofin ve
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mini distrofin genleri iiretilmistir. Immiin sistemi baski altma alma ihtiyac1 ve
vektorlerin birgok kas grubuna en iyi sekilde nakledilmesi ve bu gen tedavisindeki

zorluklar1 olusturmaktadir (51) .

Antisense Oligonucleotide Exon Skipping

Antisense oligoniikleotidleri okuma yolunu restore etme ve kismen
fonksiyonel distrofin liretme amaciyla splicing’i (baglanma) yonetme ve ekzon
atlamasina neden olmak igin kullanilabilirler. Baz1 delesyonlar veya duplikasyonlar

haricinde DMD mutasyonlarinin ¢ogu i¢in bu yontem idealdir (52).

Oligoniikleotidlerin beklenen, giivenli ve yararli etkilerini agiga ¢ikarmak ve
yasam boyunca faaliyetlerini devam ettirmelerini saglamak bu tedavi seklinin
limitasyonlarin1 olusturmaktir. Ek olarak, farkli delesyonlar i¢in farkli antisense
oligoniikleotidler gerekmektedir. Bu yilizden bu tedavi genis oranda distrofin iiretimi

icin zor ve maliyetlidir (53).

Read-Through Stop Codon Stratejileri
Gentamicin gibi bazi1 aminoglikozit antibiotikler kodon tanimlamasinda
nonsense mutasyonlarin okunmasi i¢in tiim DMD hastalarinin yaklasik %7’sinde bir

kolayliga sebep olmaktadir (54).

PTCI124, stop kodonlarin ribozomal okunmasint gelistiren, fonksiyonel
protein iiretimine izin veren ve agizdan alimi Onerilen arastirma amagli iiretilen yeni
bir ilagtir (55). PTC124’lin miiskiiler distrofili farelerde kas kuvvetinde artis ve CK
seviyelerinde azalma ile distrofin seviyelerini restore ettigi gosterilmistir (56).
Saglikli yetiskin goniilliiler tizerinde yapilan Faz 1 ¢aligmalarinda ilacin oral aliminin
uygun ve iyi tolere edilebilir oldugu gosterilmistir. 26 ¢ocuk tizerinde yapilan Faz 2
caligmalarinda siireli fonksiyonlar ve kas kuvvetinde anlamli bir gelisme
gorilmeksizin PTC124 ile artmis tam uzunluklu distrofin iiretimi ve azalmig CK
seviyeleri gosterilmistir (57). Read through stop codon ilaglarinin kullanimindaki asil
endiseyi teorik olarak fizyolojik stop kodonlarin da bir biitiin halinde okunmasi

riskidir (58).
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3. BIREYLER VE YONTEM

Fonksiyonel olarak belirli seviyede bulunan Duchenne Muskiiler Distrofi’li
cocuklarda bas boyun kas kuvvetinin fonksiyonel seviye iizerideki etkisini arastirmak
lizere planlanan bu calisma Hacettepe Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizik
Tedavi ve Rehabilitasyon Boliimii, Pediatrik Noromiiskiiler Hastaliklar Unitesi’nde
diizenli olarak degerlendirmeye alinan ve ev programiyla takip edilen Duchenne

Muskiiler Distrofi’li cocuklar lizerinde gercgeklestirildi.

3.1. Bireyler

Calismamizda, bir norolog tarafindan DMD tanis1 almis olan ve Hacettepe
Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Béliimii,
Pediatrik Noromiiskiiler Hastaliklar Unitesi’nde diizenli araliklarla degerlendirmeye

alinan ve ev programu ile takip edilen hastalar yer aldi.

DMD tanis1 almig, Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi
(BAEFS)’na gore ilk ii¢ seviyede yer alan ambule ¢cocuklardan ve ailelerinden yazili

onam aliarak ¢ocuklar ¢alismamiza katildi.
Dahil etme kriterleri:

1-DMD tanis1 almis olmak,

2-Brooke’a gore ilk li¢ seviyede olmak,
3-Goniilli olmak,

4-Steroid tedavisi aliyor olmak,
5-Kooperasyon gli¢liigiiniin olmamasi.
Dislama Kriterleri:

1-Goniillii olmamak,
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2-Kooperasyon gii¢liigiiniin olmasi,
3-Herhangi bir cerrahi gegirmis olmak,
4-Steroid tedavisi almiyor olmak,

5-Testleri tolere edemeyecek fiziksel yetersizligi olmak.

Hacettepe iiniversitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurul
Bagkanligi’nca GO 15/38 kayit numarast ile izlenen ¢alismamiz 21.01.2015 tarihinde

degerlendirilmis olup, tibbi etik agisindan uygun bulundu.

3.2. Yontem

Calismamiza alinan Duchenne muskiiler distrofili ¢ocuklar manuel kas
kuvveti degerlendirmesine gore boyun fleksiyon kuvveti 3 ve iistii deger alanlar
kontrol grubunda; 3~ ve alti deger alanlar ¢alisma grubunda olacak sekilde

gruplandirildu.

3.2.1.Degerlendirme Yontemleri
Ailelerinden ve ¢ocuklardan onam alindiktan sonra g¢ocuklar asagidaki

degerlendirme parametrelerine uygun olarak degerlendirildi ve sonuglar kaydedildi.

3.2.2. Demografik Bilgiler
Cocuklarin yas, boy, viicut agirligi ve viicut kiitle indeksi (VKI) gibi
demografik bilgileri kaydedildi.

3.2.3. Fonksiyonel Durum
BAEFS'na gore olgularin fonksiyonel seviyeleri belirlendi.
BAEFS’na (59) gore ilk 3 seviye;
Seviye 1: Cocuk yardimsiz yiirlir ve merdiven ¢ikar.

Seviye 2: Yiiriir ve trabzandan tutunarak merdiven ¢ikar (12sn den az siirede).
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Seviye 3: Merdivenleri yavasca ¢ikar (12 sn den uzun siirede), seklindedir.

Bu smiflandirma 1981 yilinda Duchenne Muskiiler Distrofi'nin klinik
degerlendirmesinde alt ve iist ekstremitenin fonksiyonel durumunu belirlemek igin

Vignos ve dig. (60)’nin belirledigi siniflandirma temel alinarak diizenlenmistir.

Bu smiflandirma kullanilarak seviye 1, seviye 2 ve seviye 3‘de bulunan g¢ocuklar

calismaya dahil edilerek diger parametrelerde degerlendirildi ve sonuglar kaydedildi.

3.2.4. Kas Kuvveti Degerlendirmesi
Bas-boyun, govde, alt ve iist ekstremite kas kuvvetleri Dr. Lovett’in manuel
kas testi (61) kullanilarak degerlendirildi. Kaslar O (tam paralizi)-5 (normal) degerleri

arasinda derecelendirildi.

Kas testi derecelendirmelerinin istatistiksel kullanim degerleri asagidaki
tabloda gosterildigi gibidir (62).

Tablo 3.1. Kas Kesti Derecelendirmelerinin Istatistiksel Kullanim Degerleri

Derece Istatistiksel deger
0 0

1 1

2" 1,50
2 2

2+ 2,33
3" 2,66
3 3
3" 3,33
4- 3,66
4 4
4* 433
5 5

Degerlendirilen kas ve kas gruplar1 asagidaki gibidir:

v" Bas-boyun kaslari: Boyun fleksorleri ve boyun ekstansorleri.
v" Govde kaslar1: Govde fleksorleri (abdominaller) ve sirt ekstansorleri.
v' Alt ekstremite kaslari: Kal¢a fleksorleri , ekstansorleri ve abdiiktorleri, diz

fleksor ve ekstansorleri.
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v" Ust ekstremite kaslari: Omuz fleksorleri, ekstansorleri ve abdiiktorleri, dirsek

fleksor ve ekstansorleri.

3.2.5. Eklem Hareket Acikhig1 Degerlendirmesi

Ust ve alt ekstremitelerdeki eklem hareket acikligma bakilarak limitasyon
saptanan eklemelere gonyometrik Ol¢iim yapildi ve limitasyon acilar1 derece
cinsinden kaydedildi (61). Kas zayiflig1 olan olgularda, zayifliga bagl olarak aktif
eklem hareket agikligi her zaman tamamlanamayacagindan istatistiksel analizde pasif

6l¢iim sonuglar kullanildi (63).

3.2.6. Siireli Performans Testleri
Cocuklarin zamana karst fonksiyonel performanslarii degerlendirmek

amactyla kullanildi. Asagidaki parametreler degerlendirildi ve sonuglar kaydedildi.

v Met lizerinde sirtiistii yatistan ayaga kalkma siiresi. Cocuklarin met tizerinde
sirtiistii yatis pozisyonundan ayaga kalkmalari istendi ve siire kaydedildi.

v' 4 basamakli merdiveni ¢ikma siiresi. 4 basamakli bir merdiven platformunu
giinliik hayatta ¢iktiklar1 sekilde ¢ikmalart istendi ve ¢ikis siireleri kaydedildi.

v' 4 basamakli merdiveni inme 4 basamakli bir merdiven platformunu giinliik
hayatta indikleri sekilde inmeleri istendi ve inme siireleri kaydedildi.

v' 10 m’lik mesafeyi yiirime siiresi. Cocuklardan dnceden belirlenmis olan 10
metrelik bir mesafeyi giinliik hayatlarinda yiiriidiikleri hizda yiiriimeleri

istendi ve yliriime siiresi kaydedildi.

3.2.7. 6 Dakika Yiiriime Testi
Cocuklarda da rahathikla kullanilabildigi ic¢in hastalarin 6 dk boyunca

yiridigii mesafeyi Olgebilen 6DYT ile degerlendirme yapildi ve sonuglar
kaydedildi.

6DYT noromiiskiiler ve ndrometabolik hastaliklarda fiziksel fonksiyonel
kapasite ve endurans degerlendirmesinde kabul gérmiis yaygin olarak kullanilan bir
degerlendirmedir. Sert bir yiizeyde 6 dk boyunca hastalarin yiiriime mesafesini 6lgen

submaksimal bir yiirliyiis testidir. Yiiksek teknolojili araglara gerek duymadan
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kisinin kendi yiiriiylis temposunda yapilan basit bir degerlendirme yontemidir

(13,17,25).

3.2.8. Northstar Ambulasyon Degerlendirmesi
NSAA testi ile ambulasyon degerlendirmesi yapildi ve sonucglar puan

cinsinden kaydedildi.

DMD'li bireyler ilerleyici kas zayifligina bagli olarak aktiviteleri yerine
getirmede hareketi degistirme yontemine bagvurmaktadirlar NSAA olgularin
ambulasyonlarini normal yapmasi, degistirerek yapmasi ve aktiviteyi bagimsiz
yapamamasina gore derecelendirmektedir. Ayakta durmadan (madde 1) kosmaya
(madde 17) kadar, fonksiyonel olarak ambulasyonu devam ettirmek i¢in gerekli
becerileri degerlendiren ve en fazla 15 dakikada tamamlanabilen 17 maddelik bir

Olcektir.

NSAA’daki her madde 3 puanlik bir 6lgek kullanilarak puanlanmaktadir. Bir
olgunun, olgekteki herhangi bir maddeden 2 puan almasi hareketi hi¢ yardim
almadan normal yaptigin1 ifade ederken, 1 puan almasi hareketi bir baska kisinin
fiziksel yardimina ihtiyag¢ duymadan fakat degistirerek tamamlamasini, O puan ise
bagimsiz olarak hareketi yapamamasini ifade etmektedir. Toplam skor, olgunun tiim
maddelerden aldig1 puanlarin toplanmasi ile belirlenmektedir ve 0 (higbir aktivite
basarilamaz) ile 34 (tiim aktiviteler yardimsiz basarilir) arasinda degismektedir. Tiim
maddeler, cocugun giinliik hayatinda kullandig1 korse veya ortezler kullanilmadan

degerlendirilmektedir (64).

3.2.9. Pediatrik Fonksiyonel Uzanma Testi

PFUT ile bireylerin denge degerlendirmesi yapildi. Bu test ‘Fonksiyonel
Uzanma Testi’ nin ¢ocuklar i¢in yeniden diizenlenip, cocuklarda gecerliligi ve
giivenilirligi kanitlanmis bir seklidir (65). Bu test; fonksiyonel uzanma testinde
oturma ve ayakta durma pozisyonlarindaki ileriye dogru uzanma alt basliklarina, yine
ayni pozisyonlarda yanlara (saga ve sola) uzanma parametrelerinin eklenmesi ile

olusturulmustur. Test parametreleri asagidaki sekildedir;

Sandalyede oturma (sirt destegi olmadan):
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Cocuk bagimsiz olarak 15 sn oturabiliyor mu? Oturabiliyorsa ;

1. Oturur pozisyonda ileriye dogru uzanma:
Sozel uyari: ‘kolunu ileriye dogru 90 derece kaldir ve uzanabildigin kadar
uzaga uzan.’

2. Oturur pozisyonda saga dogru uzanma:
Sozel uyart: ‘kolunu saga dogru 90 derece kaldir ve uzanabildigin kadar
uzaga uzan.’

3. Oturur pozisyonda saga dogru uzanma:
Sozel uyart: ‘kolunu sola dogru 90 derece kaldir ve uzanabildigin kadar uzaga

uzan.’
Ayakta durma:

Cocuk 15 sn boyunca bagimsiz ya da ylirlime yardimcilari olmadan ayakta

durabiliyor mu? Durabiliyorsa:

4. Ayakta durma pozisyonunda ileriye dogru uzanma:
So6zel uyari: ‘kolunu ileriye dogru 90 derece kaldir ve uzanabildigin kadar
uzaga uzan.’

5. Ayakta durma pozisyonunda saga dogru uzanma:
Sozel uyari: ‘kolunu saga dogru 90 derece kaldir ve uzanabildigin kadar
uzaga uzan.’

6. Ayakta durma pozisyonunda sola dogru uzanma:
Sozel uyart: ‘kolunu sola dogru 90 derece kaldir ve uzanabildigin kadar uzaga

uzan.’

3.2.10. Postiir Degerlendirmesi

New York Postliir Degerlendirmesi ile postir analizi yapildi. Bu
degerlendirme posterior ve lateralde c¢esitli viicut kisimlarinin dogru ve yanlis
pozisyonunu degerlendirmek i¢in kullanilan nicel bir yaklasimdir. New York Posture
Rating Scale (NYPR) orjinali 1958 yilinda yayinlanmistir New York’ta okul
cocuklariin fonksiyonel durumunu degerlendirmek icgin tasarlanmis sonra 1992

yilinda Howley ve Franks tarafindan modifiye hali yayinlanmistir. NYPR &lgegi
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kisinin anatomik pozisyonda durusundaki cesitli viicut segmentlerinin dogru ve
yanlig yerlesimlerini nicel bir yaklasimla degerlendirmeyi saglar. Orijinal halinde
posteriyordan bas, omuzlar, gévde, kalga, ayak ve arklar; lateralden ise boyun, ¢ene,
omuzlar, iist sirt, govde, abdomen ve bel seklinde 13 viicut segmentine dair postiiral
cizim icermektedir. Modifiye seklinde ise toplam skorun kolay hesaplanmasi igin
posteriordan arklar; lateralden ise ¢ene ve govde ¢izimleri ¢ikarilmigtir. Orijinal
halinin puanlamasi “1” belirgin deviasyon, “3” hafif deviasyon ve “5” standart postiir
seklindeyken modifiye halinde “0” kotli postiir, “5” zayif postiir ve “10” dogru
postiir seklindedir (66).

3.2.11. Yasam Kalitesi Degerlendirme

Hastalarin saglikla iligkili yasam Kkalitelerinin degerlendirilmesinde, The
Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL)-Neuromuscular Module Tirkge
versiyonu PedsQL-3.0 Noromuskiiler Modiil kullanildi. Bu 6l¢ek, 2-18 yas arasinda,
néromuskiiler hastaliga sahip ¢ocuklarin saglikla iligkili yasam kalitelerini hastaliga-
ozel degerlendirmede gecerli ve giivenilir bulunmustur (67). Olgek, 3 kategori
altinda toplam 25 maddeden olusmaktadir. Bu maddeler; 1) Benim/Cocugumun
Noromuskiiler Hastalig ile ilgili (hastalik siireci ve iligkili semptomlara yonelik 17
madde icermektedir), 2) iletisim (hastanin saglik bakim verenleri ve hastalig1 ile
ilgili diger kisilerle iletisim becerisine yonelik 3 madde igermektedir), 3) Aile
Kaynaklarimiz ile ilgili (ailenin finansal ve sosyal destek sistemleri ile ilgili 5 madde
icermektedir) olmak iizere 3 baslik altinda toplanmistir. PedsQL 3.0 Noéromuskiiler
Modiil olgegi, 5-18 yas arasindaki ¢ocuklar i¢in ¢ocuk kisisel raporu ve ebeveyn
raporu formatlarinda, 2-4 yas arasi ¢ocuklar i¢in ebeveyn raporu formatinda
hazirlanmistir. Maddeler 0 (asla problem tegkil etmez) — 4 (her zaman problem teskil
eder) arasinda Likert tipi puanlanmaktadir. Puanlama, testin sonunda 0-100 arasi
(0=100, 1=75, 2=50, 3=25, 4=0) puanlamaya doniistiiriilmektedir. PedsQL-3.0
Noromsukiiler Modiil’den alinan yiiksek puanlar, daha iyi saglikla iligkili yasam

kalitesini gostermektedir (67).

3.3. Istatistiksel Analiz
Calismanin sonunda elde edilen bulgular, istatistik programi1 SPSS (Version

21, Chicago IL, USA) kullanilarak analiz edildi. Calismada kesikli ve siirekli
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degiskenler i¢in tanmimlayici istatistikler (ortalamazstandart sapma, minimum,
maksimum, say1) verildi. Bagmsiz iki grup arasindaki farkliliklar
degerlendirildiginde parametrik test on sartlarinin sagladigi durumda “Bagimsiz
Gruplarda t Testi”; saglamadiginda ise "Mann Whitney-U Testi”  kullanildi.
Degiskenler parametrik 6n kosullart sagladigi zaman korelasyon katsayilart ve
istatistiksel anlamliliklar “Pearson Testi” ile hesaplandi. Degiskenler parametrik
onkosullart saglamadiginda, degiskenler arasi iliskiler i¢in korelasyon katsayilar1 ve
istatistiksel anlamliliklar “Spearman Testi” ile hesaplandi. Degiskenlerden birinin
stirekli ya da kesikli digerinin niteliksel oldugu durumlarda ise korelasyon katsayilari
ve anlamliliklar “Eta Analizi” ile hesapland. Istatistiksel anlamlilik diizeyi p<0.05

olarak belirlendi.



4.1. Demografik Bilgiler

Her iki grubun yas ve fiziksel 6zellikleri Tablo 4.1.’de gosterilmektedir.

Tablo 4.1. Demografik bilgileri Karsilagtirmasi

4. BULGULAR
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Grup
Kontrol (N=20) Calisma (N=20)
Ortalama +SS | Max Min | Ortalama +SS | Max Min p
Yas (ay) 87,0£17,6 | 1290 64,0 | 91,7192 | 1170 | 51,0 | 0,466
Boy (cm) 118,149,2 138,0 | 105,0 121,349,5 | 140,0 | 103,0 | 0,289
Kilo (kg) 23,1+6,5 450 | 17,0 25,3+6,3 45,0 17,0 | 0,288
VKI (kg/m?) 16,4429 258 | 128 17,142,5 23,0 13,4 | 0,436

(*=p<0,05; ** = p <0,01) Mann-Whitney U Testi
(VKI: Viicut Kiitle indeksi)

Kontrol ve ¢alisma grubundaki ¢ocuklar yas, boy, kilo ve viicut kiitle indeksi

acisindan karsilastirildiginda

bulunmadi.

istatistiksel olarak aralarinda anlamli

4.2. Kas Iskelet Sistemine Ait Bulgular

bir fark

Iki grup arasinda ayak bilegi eklemi dorsifleksiyon limitasyon olgiimleri

karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunamadi.
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Tablo 4.2. Ayak Bilegi Dorsifleksiyon Limitasyon Dereceleri Karsilastirmasi.

Grup

Kontrol (N=20) Calisma (N=20)

Ortalama+SS | Max | Min | Ortalama+SS | Max | Min p

Sag ayak DFlim 18,7+8,7 30 0 22,9+10,8 40 0 |0,191

Sol ayak DFlim 16,6+£9,4 30 0 21,7+10,6 45 0 |0,131

(*=p<0,05; ** =p<0,01) Mann-Whitney U Testi
(DFlim: Dorsifleksiyon limitasyonu)

Boyun ve govde kas kuvvetleri iki grup arasinda karsilastirildiginda boyun
fleksiyonu ve govde fleksiyonu arasinda istatistiksel anlamda Onemli farklar

bulunurken; gévde ekstansiyonu ve boyun ekstansiyonlar1 arasinda énemli bir fark

bulunamad:.

Tablo 4.3. Boyun ve Govde Kas Kuvvetleri Karsilastirmasi.

Grup

Kontrol (N=20) Calisma (N=20)

Ortalama+SS | Max [ Min | OrtalamatSS | Max | Min p

Boyun fleksiyonu 3,52+0,7 5,00( 3,00 2,35+0,3 2,66 2,00 | 0,01**

Boyun ekstansiyon 4,32+0,9 5,00( 3,00 4,14£1,0 500( 1,50 | 0,57

Govde fleksiyon 3,1840,7 5,00| 2,00 2,11+0,3 2,66 1,50 | 0,01**

Govde ekstansiyon 4,42+0,7 5,00]| 3,00 3,64+1,1 500 1,50 | 0,12
(*=p<0,05; **=p<0,01) Mann-Whitney U Testi

Iki grup arasinda alt ekstremite kas kuvvetlerine bakildiginda kalca fleksor ve
abduktor kuvvetlerinde hem sag hem de sol tarafta istatistiksel olarak anlamli
sonuglar bulundu, sag kalga ekstansor, sag diz fleksor ve sol diz ekstansor kuvvetleri
arasinda da istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunurken; diger kas kuvvetlerinde

anlamli bir fark bulunmada.
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Tablo 4.4. Alt ekstremite Kas Kuvvetleri Karsilastirmasi.

Grup

Kontrol (N=20) Caligma (N=20)

Ortalama+SS | Max | Min | Ortalama+SS | Max | Min p

Sag kalga fleksiyon 3,72+0,73 | 5,00 | 2,66 | 3,10+£0,79 |5,00| 2,00 | 0,01**

Sol kalca fleksiyon 3,72+0,69 | 5,00 | 2,66 | 3,01+0,82 |5,00 | 2,00 | 0,01**

Sag kalca ekstansiyon 3,58+0,76 500 (266| 3,01+0,98 |[5,00(1,50| 0,03*

Sol kalga ekstansiyon 3,58+0,74 | 5,00 | 2,66 | 3,04+0,74 |[5,00| 150 0,06

Sag kalca abduksiyon | 3,72+0,76 | 5,00 |3,00| 3,21+0,98 |5,00| 1,50 | 0,03*

Sol kalga abduksiyon 3,82+0,76 | 5,00 |3,00| 3,09+0,67 |5,00]| 1,50 | 0,01**

Sag diz fleksiyon 4,27+0,71 |5,00 | 3,00| 3,82+0,66 |5,00| 3,00 | 0,04*

Sol diz fleksiyon 4,23+0,69 | 5,00 |3,00| 3,82+0,68 |5,00]3,00| 0,07

Sag diz ekstansiyon 4,24+0,93 | 5,00 [ 2,66 | 3,63+1,19 |5,00| 2,00 0,08

Sol diz ekstansiyon 4,24+0,93 5,00 | 2,66 3,72+1,21 5,00 | 2,00 | 0,01**

(*=p<0,05; ** =p<0,01) Mann-Whitney U Testi
Ust ekstremite kas kuvvetleri iki grup arasinda karsilastirildiginda sag ve sol
omuz fleksor kas kuvvetlerinde gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark

bulunurken diger kas kuvvetlerinde anlamli bir fark bulunamadi.

Tablo 4.5. Ust Ekstremite Kas Kuvvetleri Karsilastirmast.

Grup
Kontrol (N=20) Calisma (N=20)

Ortalama+SS | Max | Min | Ortalama+SS | Max | Min p

Sag omuz fleksiyon 3,74+0,6 5,00 | 3,00 3,33+0,4 5,00| 3,00 | 0,03*

Sol omuz fleksiyon 3,79+£0,7 [5,00(3,00 3,35+t0,4 |[5,00|3,00| 0,03*

Sag omuz abduksiyon 3,80+0,6 5,00 | 3,00 3,50+0,5 5,00 3,00 0,11

Sol omuz abduksiyon 3,78+0,6 5,001 3,00 3,47+0,5 5,00 | 3,00 0,08

Sag dirsek fleksiyon 3,77+0,6 5,00 | 3,00 3,50+0,6 5,00 | 2,66 0,18

Sol dirsek fleksiyon 3,82+0,7 5,001 3,00 3,43+0,4 5,00 | 3,00 0,05

Sag dirsek ekstansiyon 4,43+0,7 5,001 3,00 4,57+0,7 5,00 | 3,00 0,57

Sol dirsek ekstansiyon 4,43+0,7 5,00 | 3,00 4,53+0,6 5,00 3,00 | 0,66
(*=p<0,05; ** =p<0,01) Mann-Whitney U Testi
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4.3. Fonksiyonel Degerlendirmelere Ait Bulgular

Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi’na gore iki grubun aldig:
degerler karsilastirildiginda boyun fleksor kas kuvveti iyi olan grup zayif olan gruba
gore daha iyi degerler almistir. 1ki grup arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark

bulundu.

Tablo 4.6. Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi Karsilastirmasi

Grup
Kontrol (N=20) Calisma (N=20)
Ortalama+SS | Max | Min | Ortalama+SS [ Max [ Min p
Brooke 1,15+0.36 2,00 [ 1,00 1,80+0.76 3,00 | 1,00 0,02*

*=p<0,05; **=p <0,01) Mann-Whitney U Testi

Iki grup arasinda yapilan postiir skorlar1 karsilastirmas: istatistiksel olarak

anlaml bir fark oldugu bulundu.

Tablo 4.7. New York Postiir Degerlendirmesi Karsilastirmasi

Grup
Kontrol (N=20) Calisma (N=20)
Ortalama+SS | Max | Min Ortalama+SS Max Min p
Postiir | 86,5+13,8 | 100,0 | 60,0 71,0+22,6 100,0 35,0 | 0,01**

(*=p<0,05; ** =p<0,01) Mann-Whitney U Testi

Northstar ambulasyon 6l¢egi skorlamasi iki grup arasinda karsilastirildiginda
istatistiksel olarak gruplar arasinda anlamli bir fark bulundu.



Tablo 4.8. Northstar Ambulasyon Olcegi Karsilastirmasi
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Grup
Kontrol (N=20) Calisma (N=20)
Ortalama=+SS Max Min Ortalama+SS | Max | Min p
NSAA 25,20+5,4 34,00 | 13,00 17,05+6,8 28,00 | 5,00 | 0,01**

(*=p<0,05; ** =p<0,01) Mann-Whitney U Testi

Gruplar arasinda diisme siklig1 karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli

bir fark bulundu.

Tablo 4.9. Diisme Siklig1 Karsilastirmasi

Grup
Kontrol (N=20) Calisma (N=20)
Ortalama+SS | Max Min Ortalama+SS | Max | Min p
Diisme siklig1 6,5+8,5 33,0 0 18,5+19,3 70,0| 1,0 | 0,01**
(*=p<0,05; **=p <0,01) Mann-Whitney U Testi
4.4. Siireli Performans Testlerine Ait Bulgular
Stireli  performans testleri 1ile degerlendirilen 1ki grubun sonuglar

karsilagtirildiginda istatistiksel olarak bazi testlerde gruplar arasinda anlamli fark

bulunurken bazi testlerde gruplar arasinda anlamli sayilabilecek fark bulunamadi.

Sirtlistii  yatistan ayaga kalkma siireleri iki grup arasinda Kkarsilastirildiginda

istatistiksel olarak anlamli farklar bulundu; fakat diger parametrelerde istatistiksel

olarak anlamli sayilabilecek fark bulunmadi.




Tablo 4.10. Siireli Performans Testleri Karsilastirmasi
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Grup
Kontrol (N=20) Caligma (N=20)
Ortalama+SS | Max | Min | Ortalama+SS | Max | Min p
7,93+1,25 9,90 |6,20| 8,81+1,84 | 13,80 | 5,90 |0,08
10 metre yiirtime (Sn)
Sirtlistiinden ayaga
5,5242,17 | 11,70 | 1,50 | 19,58+29,63 |125,00| 3,20 [0,04*
kalkma (sn)
4 basamak merdiven
2,80+1,51 7,24 | 1,20 | 7,17£10,21 | 48,00 | 1,65 | 0,06
¢ikma (sn)
4 basamak merdiven
) 2,33+1,01 542 | 96 | 5,63+9,13 | 43,00 | 1,08 | 0,11
inme (sn)

(*=p<0,05; ** =p<0,01) Mann-Whitney U Testi

Alt1 dakika yiiriiyiis testi degerlendirmesinde kaydedilen sonuglar iki grup

arasinda karsilastirildiginda gruplar arasinda anlamli bir fark bulundu.

Tablo 4.11. 6DYT Karsilastirmasi

Grup
Kontrol (N=20) Calisma (N=20)
Ortalama+SS | Max Min | Ortalama+SS | Max | Min p
6DYT (sn) 426,26+50,29 | 533,5 | 319,0 |351,27+76,59 | 444,0 | 184,0 | 0,01**

(*=p<0,05; ** =p<0,01) Mann-Whitney U Testi

4.5. Denge Degerlendirmesine Ait Bulgular

Pediatrik Fonksiyonel Uzanma testi hem otururken hem ayakta durus

pozisyonunda, ileriye, saga ve sola dogru uzanma mesafeleri 6l¢iilerek kaydedildi.
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Elde edilen sonuglarin toplamu iki grup arasinda karsilastirildiginda gruplar arasinda

istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmada.

Tablo 4.12. Pediatrik Fonksiyonel Uzanma Testi Karsilagtirmasi

Grup

Kontrol (N=20)

Calisma (N=20)

otururken

Ortalama+SS | Max | Min | Ortalama+SS | Max | Min p
Fonksiyonel uzanma
45,08+11,12 |69,00| 28,0 | 44,38+6,73 | 58,0 | 35,0 | 0,71
Ayakta
Fonksiyonel uzanma
46,82+12,52 | 79,00 | 31,0 | 46,80+9,23 | 64,0 | 28,0 | 0,85

*=p<0,05; **=p <0,01) Mann-Whitney U Testi

4.6. Yasam Kalitesi Degerlendirmesine Ait Bulgular

PedsQL yasam kalitesi 6l¢egi ile yapilan degerlendirmelerin skorlari iki grup

arasinda Kkarsilagtirlldiginda gruplar arasinda hem ¢ocuk, hem de ebeveyn

modiillerinde istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadi.

Tablo 4.13. PedsQL Yasam Kalitesi Olcegi Karsilastirmasi

Grup

Kontrol (N=20)

Caligma (N=20)

Ortalama+£SS Max Min | Ortalama+SS | Max Min P
PedsQL
1985,0+1400,0 | 2325,0 | 1400,0 | 1805,0+875,0 | 2300,0 | 875,0 {0,12
ebeveyn
PedsQ
. 1636,1+£330,9 | 2372,0 | 1150,0 | 1723,7+362,1 | 2350,0 | 1100,0 | 0,78
¢ocu

(*=p<0,05; **=p <0,01) Mann-Whitney U Testi
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4.7. Korelasyon Bulgular1

Calisma Grubunda;

Boyun fleksor kas kuvveti ile PedsQL c¢ocuk modiilii arasinda istatistiksel
olarak pozitif yonde orta kuvvette bir iligki bulunurken; boyun fleksor kas kuvveti ile
6DYT, postiir degerlendirmesi, yerden kalkma siiresi, NSAA, PedsQL ebeveyn
modiilii ve Brooke degerlendirmesi gibi parametrelerde istatistiksel olarak anlamli

bir iliski bulunmadi.

Tablo 4.14. Calisma Grubunda Boyun Fleksdr Kas Kuvveti Ile Diger Parametreler

Arasindaki Iliski
Boyun fleksor kas kuvveti (N=20)
r p
6 DAKIKA YURUYUS TESTI 0.07 0.74
POSTUR 0.11 0.64
NORTHSTAR 0.24 0.28
YERDEN KALKMA SURESI 0.06 0.98
PedsQL EBEVEYN 0.03 0.88
PedsQL COCUK 0.46 0.03*
BROOKE 0.22 0.62

(r=Spearman korelasyon katsayisi ) Spearman Korelasyon Analizi

Kontrol grubunda;

Boyun fleksor kas kuvveti ile yerden kalkma siiresi arasinda istatistiksel
olarak negatif yonde kuvvetli bir iligki; boyun fleksor kas kuvveti ile PedsQL
ebeveyn modiilii arasinda istatistiksel olarak pozitif yonde orta kuvvette bir iliski
bulunurken; boyun fleksor kas kuvveti ile 6DYT, postiir, Northstar, PedsQL ¢ocuk
modiilii ve Brooke parametreleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki

bulunmadi.
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Tablo 4.15. Kontrol Grubunda Boyun Fleksér Kas Kuvveti Ile Diger Parametreler

Arasindaki Tliski
Boyun fleksor kas kuvveti (N=20)
r p

6 DAKIKA YURUYUS TESTI 0.35 0.13
POSTUR 0.22 0.11
NORTHSTAR 0.41 0.06
YERDEN KALKMA SURESI -0.65 0.01
PedsQL EBEVEYN 0.53 0.01
PedsQL COCUK 0.04 0.84
BROOKE -11.8 0.62

(r=Spearman korelasyon katsayis1 ) Spearman Korelasyon Analizi

Boyun fleksor kas kuvveti ile fonksiyonel parametreler arasindaki iligskiye
bakildiginda; 6DYT, NSAA, Brooke fonksiyonel siniflamasi, yerden kalkma
aktivitesini gergeklestirme siiresi, postiir degerlendirmesi, govde fleksor kas kuvveti,
diisme siklig1 ve PedsQL ebeveyn modiilii gibi fonksiyonel degerlendirme testlerinin
boyun fleksér kas kuvveti ile istatistiksel olarak anlamli bir iligkisi oldugu
bulunurken; fonksiyonel uzanma ve PedsQL ¢ocuk modiiliiniin boyun fleksor kas

kuvveti ile istatistiksel olarak anlamli bir iliskisi olmadig1 sonuglarina varildi.



Tablo 4.16. Boyun Fleksor Kas Kuvveti ile Fonksiyonel Degerlendirme
Parametreleri Arasindaki Iliski

Boyun fleksor kas kuvveti (N=40)

r p
6 DAKIKA YURUYUS TESTI 0,532 <0,01
NORTHSTAR 0,624 <0,01
BROOKE -0,508 <0,01
YERDEN KALKMA SURESI -0,461 0,03
POSTUR 0,371 0,01
GOVDE FLEKSOR KAS KUVVETI 0,875 <0,01
DUSME SIKLIGI 0.220 0.620
FONKSIYONEL UZANMA -0,094 0,56
PedsQL EBEVEYN 0,332 0,04
PedsQL COCUK 0,140 0,93

(r=Spearman korelasyon katsayis1 ) Spearman Korelasyon Analizi
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5.TARTISMA

DMD’li bireylerde bas-boyun kas kuvvetinin fonksiyonel kapasite {izerine
etkisini incelemek amaciyla planladigimiz ¢alismamizda boyun fleksor kas kuvveti
zayif ve kuvvetli olan DMD’li hastalarda kas kuvvetinin néromiiskiiler hastaliklarda
kullanilan bazi fonksiyonel degerlendirme testleri ile arasindaki iliski arastirildi.
Boyun fleksor kas kuvveti daha iyi olan DMD’lilerde fonksiyonel degerlendirme test
sonu¢ skorlarinin da daha iyi oldugu, bir baska deyisle boyun fleksorlerinde zayiflig
olan DMD’li olgularin fonksiyonel diizeylerinin daha diisiikk oldugu sonucuna
ulasildi. Bu sonug hipotezimizi desteklemektedir.

Boyun fleksiyon kas kuvveti daha iyi olan grupta 6DYT ylirlime mesafesinin
daha uzun, Northstar ambulasyon degerlendirme puaninin daha yiiksek, postiirlerinin
daha iyi oldugu; Brooke klinik degerlendirmesinden aldigi degerin daha yiiksek
oldugu, siireli performans testlerinin sirtlistii yatistan ayaga kalkma parametresinin
de daha kisa siirede tamamlandig1 ve diisme sikliklarinin daha az oldugu sonuglarina
ulasild.

DMD’nin standart bir klinik seyri heniiz tanimlanamamakla birlikte distrofin
proteininin yetersizliginden veya tamamen yoklugundan kaynaklanan ndromiiskiiler
bir hastalik oldugu bilinmektedir. Distrofin seviyesi DMD’nin progresyonunu
belirlemede zayif bir rol oynayabilir. DNA’daki exon atlamalarin veya nokta
mutasyonlarin hangi exonda meydana geldiginin de klinik seyirde dnemli oldugunu
bildiren ¢aligsmalara rastlanmaktadir. Pane ve arkadaslari (68) 44. Exonda delesyonu
olan DMD’lilerin 53. exonda delesyonu olanlara gére 6DYT den daha iyi sonuglar
aldigim1 yaptiklar1 1 yillik calismada bildirmisler, fakat istatistiksel olarak onemli
sayilabilecek bir sonu¢ bulamamislar. Ote yandan Ricotti ve dig. (69) yaptiklari
calismanin sonucunda bu klinik farkliliklarin gbzlenebilmesi i¢in 12 aylik siirenin
yeterli olmayacagim1 24 aylik bir siire gerekecegini bildirmisler. Farkli genotiplere
sahip DMD’lilerde motor fonksiyonu degerlendirmek amaciyla yaptiklari calismada
cocuklarin fonksiyonlarii NSAA ile degerlendirmisler ve 44 ve 46 eksonlarinda
delesyonu olan cocuklarin 2 yil i¢indeki etkileniminin daha yavas oldugunu
(p<0,001); 53 ve 51 eksonlarinda delesyonu olanlardaki NSAA skorlarindaki

azalmanin daha hizli oldugunu bulmuslar (p<0,001).
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Benzer sekilde Servais ve dig. (70) 14 DMD’liyi degerlendirdikleri bir
kohort c¢aligmada 53. eksonda bir atlamasi olan DMD’lilerin iist ekstremite
fonksiyonlarinda daha siddetli fenotipe sahip olduklarmi bildirmisler (71). Klinik
caligmalarimizda karsilastigimiz DMD’li olgularda klinik seyrin kardesler arasinda
bile 6nemli derecede farklilik gdsterebildigini gézlemlemekteyiz. Bu alanda yapilan
calismalar yetersiz oldugu i¢in klinik farkliliklarin nedenlerinin daha iyi ortaya
konulabilecegi ¢aligsmalara ihtiya¢ vardir.

Literatiirdeki calismalarin ¢ogunda hastaliklarinin erken doénemlerinde yer
alan DMD’li c¢ocuklarin fonksiyonlar;; 6DYT, alt ekstremiteye yonelik SPT
(basamak inip ¢ikma testi, 10 metre yiirlime testi vb.), endurans testleri gibi daha ¢ok
alt ekstremite fonksiyonlarim1 ilgilendiren testlerin kullanildigi c¢aligmalar ile
belirlenmistir (72,73). Kas kuvveti ile fonksiyon arasindaki iliskiye bakan ¢aligmalar
da daha ¢ok alt ekstremite kas kuvvetine odaklanmaktadir (74,75). Klinikte {ist
ekstremite ve boyun kaslarinin da fonksiyonellik agisindan 6nemi bilinmektedir (76).
Boyun fleksiyonu sirtiistii yatistan oturmaya gelme ve ayaga kalkmada hareketi
baslatmak agisindan c¢ok oOnemlidir. Boyun fleksorlerinde zayiflik oldugunda bu
aktiviteler sirasinda bas geride kalacagi i¢in hareket tam paterninde
gerceklesemeyecek ancak kompansasyonlarla basarilabilecektir. Kuwabara ve
arkadaglar1 (20) erken gocukluk doéneminde kas kuvvet gelisimi tamamlanmadigi
icin aslinda simetrik olarak gerceklestirilmesi gereken bir hareket olan sirtiistii
yatistan ayaga kalkma aktivitesinin kompansasyonlar kullanilarak asimetrik
gergeklestirildigini belirtmistir. Boyun fleksorleri zayif olan bireyler sirtiistii yatistan
ayaga kalkma veya oturmaya gelme aktivitelerini yaparken Oncelikle yliziisti
pozisyona doniip kuadripedal pozisyona gelmekte ve boyun ekstansorlerini
kullanarak hareketi tamamlayabilmektedirler (21). Boyun fleksorlerinin zayifliginda
bas oturma ve hatta ayakta durma pozisyonunda graviteye gore ayarlandiginda
mekanik kilitlemeden yararlanilarak kontrol edilebilir. Ancak viicudun yer
degistirmesi gereken durumlarda bu mekanik kilitlemeden yararlanilamaz ve kas
aktivitesi ve kuvvetine ihtiya¢ duyulur. Literatiirde en 6dnemli boyun fleksorii olan
sternocleidomastoid kasinin (SCM) bas pozisyonu ve postiir ile iliskisini konu alan
caligmalara rastlamak miimkiindir (19,22,23). Sato (23), ¢ene disfonksiyonu

olmayan 7 erkek hasta {izerinde bir ¢alisma yapmis ve SCM kas aktivitesinin viicut
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ve bas pozisyonu lizerine olan etkisini aragtirmistir. Calismada basin tam rotasyon
pozisyonunda kontralateral SCM’nin EMG aktivitesinin normal bas pozisyonuna
gore 2 kat, yarim rotasyon pozisyonunda 1,20 kez fazla oldugu gozlenmistir.
Rotasyon pozisyonunda ipsilateral SCM’nin EMG aktivitesinin normalden 0,81-1,21
kez fazla oldugu, sirtlistii normal bas pozisyonunda ise oturma pozisyonuna gore
0.86 kez yiliksek oldugu gozlenmis ve sonugta bas pozisyonunun SCM kas
aktivitesinden ¢ok fazla etkilendigi belirtilmistir.

Boyun fleksor kas kuvveti govde fleksiyonunu da yakindan
ilgilendirmektedir. DMD’li hastalarda govde fleksiyonu, SCM kas zayiflig1 nedeni
ile baglayamamakta veya SCM kuvvetinin yetersizligi nedeni ile basin geride
kalmas1 biyomekanik bir dezavantaj olusturmakta ve abdominal kaslar daha fazla
zorlanabilmektedir. Sonugta SCM’nin zayiflig1 gévde hareketlerinde yetersizlige ve
fonksiyonda kisitlanmaya neden olmaktadir (19).

Temel sorunun ilerleyici kas zayifligi olmasi nedeniyle, kas kuvveti 6l¢iimii
motor yetersizligin ve prognozun izlenmesinde klinikte en sik kullanilan yontemdir.
Bununla birlikte hastaligin progresyonunu ve giinlik yasam iizerindeki etkisini
yansitmadaki hassasiyeti hala tartisma konusudur. Bir grup arastirmacit kas kuvveti
ile fonksiyonel kapasite arasinda dogrusal bir iliski oldugunu, kas kuvvetinde
meydana gelen degisimlerin direkt olarak fonksiyonel seviyeyi etkiledigini ileri
stirerken, digerleri néromuskiiler hastalia sahip kisilerde postiiral adaptasyonlar,
kompansatuar mekanizmalar ve bireysel farkliliklar gibi siklikla goriilen faktorler
nedeniyle fonksiyonel seviyenin kas kuvvetindeki degisimlerin disinda da
degiskenlik gosterebilecegini ileri siirmektedir. Ayni kas kuvvetine sahip olan
hastalar bile hedefleri, oncelikleri ve hayattan beklentileri dogrultusunda farkl
fonksiyonel kapasiteye sahip olabilirler (77-80). Son zamanlarda yapilan klinik
caligmalar DMD’li ¢ocuklarin fonksiyonel durumunu kaydetmek i¢in tek bir
degerlendirme yonteminden ziyade NSAA, 6DYT, SPT gibi fonksiyonel
degerlendirmelerin  kombine kullaniminin daha etkili sonuglar verecegini
gostermektedir (71).

Kas kuvveti degerlendirmesi sonuglar1 ile fonksiyonel degerlendirme
sonuglart1  arasindaki iligkiyi  belirlemek icin yapilan ¢alismalar klinik

degerlendirmelerimizde daha ¢ok hangi kaslarin kuvvetinin fonksiyonellik agisindan
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onemli oldugunu bize gostermektedir. Giinlik yasam aktivitelerindeki
fonksiyonlarimiz g6z Oniine alindiginda boyun fleksiyonu kas kuvvetinin
fonksiyonel becerimizi yakindan ilgilendirdigi diistiniilebilir. Bag, viicut hareketleri
icin proksimalde hareketin baslangi¢ noktasini olusturur ve genel olarak viicut
hareketleri bag, omuz ve kalga ¢evresinde gergeklesir. Boyun kaslarinin zayif oldugu
durumlarda donme, yatmadan oturmaya gelme, ayaga kalkma gibi dinamik
aktiviteleri aktif olarak gergeklestirmek zordur ve destek gerekir. Cocuklarin
fonksiyonel degerlendirmesinde sirtiistii yatistan oturmaya gelme Onemli bir
aktivitedir  (19,23). Yilmaz ve arkadaslart (19) DMD’li  ¢ocuklarda
sternokleidomasteideus kasinin rectus abdominis kasi ile iligkisini incelemek
amaciyla yaptiklari ¢alismada DMD’li ¢ocuklarda aktif olarak oturmaya gelebilen ve
gelemeyen gruplar arasinda yapilan karsilastirmada aktif oturmaya gelebilen
cocuklarin SCM ve abdominal kaslarinin daha kuvvetli oldugunu bildirmisler.
Noromiiskiiler grup hastalarin klinik degerlendirmesinde de bunu gézlemlemek
miimkiindiir. Klinik c¢aligmalarimizda boyun fleksorlerinin - kuvveti DMD’li
cocuklarin fonksiyonel kapasitelerini belirlemede 6nemli bir unsur olarak karsimiza
¢ikmaktadir. Calismamiz literatiirde bu konuya egilen calismalarin yetersizligi goz
oniine aliarak planlanmistir.

Son zamanlarda kas kuvvet degerlendirmesine ek olarak hastaligin seyrinin
takibinde ve tedavi yaklasgimlarimin etkinliginin belirlenmesinde fonksiyonel
gorevleri iceren testlerin de yapilmasi gerektigi diisliniilmeye baslanmistir.
Noromuskiiler hastaliklardan 6zellikle DMD’de; son yillarda gelistirilen genetik
yapty1 degistirmeye yonelik ilag calismalarim1 kapsayan terapatik yaklasimlarin
etkinliginin belirlenmesi i¢in de, klinik sonu¢ ol¢iimlerinin tanimlanmasi ihtiyact
ortaya cikmistir. Objektif degerlendirme sonuglari daha ¢ok 6nem kazandigi icin
klinik degerlendirmelerde 6DYT gibi objektif sonu¢ veren testler daha c¢ok
kullanilmaya baslanmistir (81-84).
6DYT kisinin 6zel bir zaman diliminde yiirliyebildigi mesafeyi Ol¢tiigli icin
fonksiyonel kapasite hakkinda objektif bilgi veren giivenilirligi yiiksek bir testtir.
Fonksiyonel hareketlilik, endurans ve yilirime yetenegi hakkinda genel
degerlendirme saglayan bir degerlendirme yontemidir (80,82,85). Calismamizin

sonuclarinda boyun fleksor kas kuvveti daha iyi olan gruptaki DMD’li ¢ocuklarin
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6DYT’nde yiiriiyebildigi mesafe boyun fleksor kas kuvveti zayif olan grubun
sonuglariyla karsilastirildiginda tahmin ettigimiz gibi kas kuvveti daha iyi olan
gruptaki ¢ocuklarin yiirlime mesafesi diger gruba gore daha uzun bulundu. Bu sonug
bize boyun fleksiyon kas kuvveti daha iyi olan DMD’li g¢ocuklarin ambulatuar
kapasitesinin ve fonksiyonel kapasitesinin daha iyi oldugunu gostermistir.

Konuyla ilgili literatiire baktigimizda Alemdaroglu ve arkadaslari (85)’nin
proksimal ve distal kas zayifligi olan néromiiskiiler hastaliklarda kas kuvveti ile
fonksiyonel performanslar1 karsilastirmak amaciyla yaptiklar1 bir ¢alismada 20
proksimal kas zayiflig1; 20 distal kas zayiflig1 olan toplam 40 pediatrik ndromiiskiiler
hastaligt olan hastayr manuel kas testi ve bazi fonksiyonel testlerle
degerlendirmislerdir. Proksimal kas zayiflig1 olan grupta 6DYT mesafesi ile ayak
bilegi cevresi kaslar hari¢ alt ekstremite kas kuvveti arasinda pozitif yonde bir iliski
bulmuslardir. Calismamizda boyun fleksor kas kuvveti daha iyi olan grupta 6DYT
mesafesinin daha iyi oldugu bulundu (p<0,01). Yine bu c¢alismadaki sonuglara
paralel olarak boyun fleksor kas kuvveti iyi olan gruptaki alt ekstremite kas
kuvvetleri de diger gruba gore daha iyi oldugu belirlendi.

Klinik degerlendirmeler DMD’li cocuklarin fonksiyonel kapasitelerinin 7
yasina kadar hafif de olsa arttigin1 veya stabil kaldigin1 gostermektedir (86,87).
Mazzone ve digerleri (88) ambule olabilen 113 DMD’li bireyde 24 aylik fonksiyonel
degisimi izlemek icin yaptiklari ¢aligmada hastalar1 6DYT ile degerlendirmisler ve
yiirlime mesafelerini ilk y1lin sonunda ve ikinci yilin sonunda kaydetmisler. Cocuklar
7 yasindan kiiclik ve 7 yasindan biiyiik cocuklar olarak iki temel gruba ayrilmis ve
sonuglara gore 7 yasin altindaki cocuklarda ilk yilda ve ikinci yilda yiirtime
mesafelerinde hafif bir artis bulmuslar; 7 yasin {lstiindeki g¢ocuklarin yliriime
mesafesinde ise ilk yil yaklasik 42 metre azalma bulunurken ikinci yi1l 80 metre
azalma bulunmus. Bu sonuglar ¢alismamizin sonuglar ile paralellik gostermektedir.
Calismaya dahil ettigimiz ¢ocuklarin yas ortalamasi 89,3418 aydir. Kontrol grubu ve
calisma grubundaki olgular yaslar1 acisindan degerlendirildiginde istatistiksel olarak
onemli bir fark bulunamamasina ragmen 6DYT’de yiiriidikleri mesafe kontrol
grubunda ¢alisma grubuna gore daha uzun bulunmustur.

Mazzone ve arkadaslari (88)’nin yaptig1 baska bir calismada 4-17 yaslar

arasinda ambule olabilen 112 DMD’li c¢ocuk, fonksiyonel testler arasindaki
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korelasyona bakmak amaciyla 6DYT, NSAA ve SPT ile degerlendirilmistir.
Calismamizdaki sonuglarimiza benzer sonuglar bulmuslardir. 6DYT ile NSAA
arasinda orta derecede iyi bir korelasyon bulunmus. NSAA’ndan aldig1 skor 16 ve 16
dan distik olanlarin 6DY T de yiiriidiikleri mesafenin 300 metreden daha az oldugu
bulunurken; NSAA’dan aldigi skor 30 ve 30’dan biiyilk olanlarin yiiridigi
mesafenin 400 metre civarinda oldugu bulunmus. Calismamizda ise kuvvetli olan
grubun NSAA’dan aldig1 ortalama puan 25,2+5,6 iken 6DYT’de yiiriinen ortalama
mesafe 426,26+50 metre bulunmustur. Zayif olan grubun skorlarina baktigimizda
NSAA’dan aldiklar1 ortalama puan 17,0+£6,8 ve 6DYT de yliriinen ortalama mesafe
351,27476,59 metredir. Bu sonuglarla DMD’li hastalarda boyun fleksorlerinin kas
kuvveti arttikca NSAA ve 6DYT gibi fonksiyonel degerlendirmede altin standart
sayilan degerlendirme Olgeklerinden daha iyi skorlar alindigi gosterildi. Klinik
degerlendirmede boyun fleksor kas kuvvetinin fonksiyonel bir degerlendirme kriteri
olarak kullanilabilecegi sonucuna varildi. Kontrol ve c¢alisma gruplarinda boyun
fleksor kas kuvveti ile fonksiyonel parametreler arasindaki iliskiye ayr1 ayn
bakildiginda ¢ok anlamli korelasyonlar bulunamamasinin yaninda tiim olgularda
bakilan korelasyon sonucglarimiz fonksiyonel degerlendirme acisindan altin standart
sayltlan 6DYT, NSAA ve Brooke fonksiyonel smiflamasi gibi olgeklerle boyun
fleksor kas kuvveti arasinda orta diizeyde anlaml iliskiler oldugunu gosterdi. Ayni
zamanda yerden kalkma siiresi, postiir degerlendirmesi ve PedsQL ebeveyn modiilii
ile boyun fleksor kas kuvveti arasinda da anlamli iligkiler bulundu. Gévde fleksor kas
kuvveti ile boyun fleksor kas kuvveti arasinda ise ¢ok kuvvetli iliski bulundu.

Pane ve arkadaglar1 (89) 164 ambule olabilen DMD’li ¢ocukla iist ekstremite
fonksiyonel performansi ile 6DYT arasindaki iliskiye bakmak iizere yaptiklari
calismada tist ekstremite fonksiyonel performansini degerlendirmek igin Gzel
gelistirilen bir yontem kullanmiglar fakat 6DYT ile iist ekstremite fonksiyonu
arasinda dogrusal bir iliski bulamamiglardir. Calismamizda da iist ekstremite kas
kuvveti incelendi ve Ol¢lim sonuglar1 kontrol ve ¢alisma gruplariyla karsilastirildi.
Kontrol ve ¢alisma grubunun iist ekstremite kas kuvveti skorlar1 arasinda istatistiksel
olarak anlaml1 sonuglar bulunmadi. Ust ekstremite kas kuvveti daha ge¢ dénemlerde
etkilenmektedir. Calismaya alinan bireylerin erken devrede olmasi {ist ekstremite kas

kuvvetinin etkilenmemesinin sebebi olarak diisiiniilmektedir.
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DMD’de kullanilan tedavi yaklasimlarimin etkinligini belirleyebilmek icin
kesin nicel sonuglar veren degerlendirme yontemlerine ihtiya¢ duyulmasiyla dnem
kazanan bir diger degerlendirme yontemi de Northstar ambulasyon
degerlendirmesi’dir. NSAA ambule olabilen DMD’li ¢ocuklara 6zel gelistirilmis,
Hammersmith motor beceri Olgegini temel alan, uygulanmasi kolay ve diger
noromiiskiiler Olgeklerden daha kisa siirede tamamlanabilen basit ve ucuz bir
degerlendirme yontemidir (90). Mazzone ve arkadaslar1 (91) yaptiklari bir galismada
NSAA’nin ¢ok merkezli klinik ¢alismalarda giivenilirligi test etmisler ve ¢ok
merkezli ¢aligmalarda da kolaylikla uygulanabilen 10 dk da tamamlanabilen kolay
bir yontem oldugu sonucuna varmislardir.

Calismamizda boyun fleksor kas kuvveti ile DMD’li ¢ocuklarda fonksiyonel
seviyeyi belirlemede kullanilan NSAA skorlarin1 kontrol ve c¢alisma grubunda
karsilastirilmast sonucunda boyun fleksorleri daha kuvvetli olan grubun NSAA
skorlarimin da daha iyi oldugu sonucuna ulasildi. Boyun fleksor kas kuvveti daha iyi
olan DMD’li ¢ocuklarin NSAA gibi DMD’li hastalarin fonksiyonel olarak
degerlendirilmesinde altin standart sayilan degerlendirme dl¢eginden daha iyi skorlar
aldig1 gosterildi. Bu sonuglar hipotezimizi desteklenmektedir ve boyun fleksor kas
kuvvetinin DMD’nin klinik degerlendirmesinde belirleyici bir kriter oldugu
sonucuna varilmaktadir.

Mazzone ve dig. (92)’nin yaptigi prospektif ¢ok merkezli bir ¢alismada,
NSAA, 6DYT ve SPT arasindaki iliski incelenmistir. Yaslar1 4 ile 17 arasinda
degisen 112 DMD’li birey yukarida bahsedilen testler ile degerlendirilmislerdir.
NSAA skorlarinin 6/34 ve 34/34 arasinda degistigi, 6DYT sonuclariin 127 ile 560
metre arasinda degistigi, oturmadan ayaga kalkma siiresinin (Gowers) 1 ile 27,5
saniye arasinda degistigi bulunmustur. Sonugta, NSAA’nin 6DYT ve Gowers siiresi
ile orta kuvvette korelasyon gosterdigi bildirilmistir (92). Calismamizda da boyun
fleksor kas kuvveti ile 6DYT, NSAA, Gowers siiresi arasinda iliski oldugu
belirlendi. Elde ettigimiz bu sonuglar boyun fleksiyonunun dogrudan fonksiyonel
degerlendirme parametrelerine etki ettigini gostermis ve hipotezimizi dogrulamistir.

Lerario ve dig. (87)’nin nicel kas testi Ol¢iimii ile 6DYT ve NSAA gibi
fonksiyonel testler arasindaki iliskiye bakmak i¢in planladiklari ¢alismaya 5-12
yaglar1 arasinda 28 DMD’li ¢ocugu dahil etmisler. 12 ayda 3 aylik araliklarla
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degerlendirmeler yapilmis. 7,5 yasindan kiiciik cocuklarin kas kuvvetinde 1 yil
igerisinde bir artis bulunurken 7,5 yasindan biiyiik cocuklarin kas kuvvetinde énemli
bir azalma kaydedilmis. Kas kuvveti ile NSAA ve 6DYT arasinda yliksek korelasyon
bulunmus. 3 aylik degisimde izometrik diz ekstansor kas kuvveti ile NSAA skoru
arasinda ( =0,32 p=0,09) ve Gowers degeri arasinda ( r=-0,40 p=0,04) korelasyon
bulunurken izometrik diz fleksor kas kuvveti ile 6DYT arasinda (r=0,50 p=0,01)
iliski bullunmustur. Ayrica izokinetik diz fleksor kas kuvveti ile 6DYT arasinda bir
iliski (r=0,51 p=0,01) bulunmustur. Calismamizin sonuglarinda da boyun fleksor kas
kuvveti ile 6DYT arasinda orta diizeyde bir korelasyon oldugu sonucuna varildi.

Sanctis ve dig. (90) NSAA’nin kiigiik yastaki DMD’lilerde kullaniminin
uygun olup olmadigini belirlemek amaciyla 3-5 yas aras1 147 saglikli ve 144 DMD’li
cocukla calismislar. Calisma sonucunda NSAA’nin en az 4 yasindaki ¢ocuklarda
kullantminin giivenilir oldugunu rapor etmisler. Sirtiistiinden ayaga kalkma ve
hoplama gibi aktivitelerin 4 yasindan kii¢iilk saglikli ¢ocuklarda bile
gerceklestirilebilmesinin zor oldugunu bildirmislerdir. Calismamiza dahil edilen en
kiicik cocugun 4 yas 3 aylik olmast NSAA Olgegini gilivenilir bir sekilde
uyguluyabilecegimizi gostermektedir.

DMD’li  bireylerin  fonksiyonel olarak simiflandirilmas1 hastalardaki
degisikliklerin degerlendirilmesine olanak verdigi i¢in ve klinik ¢alismalarda
hastalar1 ayirt etmek i¢in onemlidir. DMD’li bireylerde klinikte en sik kullanilan
smiflama yontemleri Brooke ve Vignos simiflamasidir. Hastalarin seviyeleri
konusunda siralamali bir bilgi saglar. Testlerde yiiriime, merdiven ¢ikma oturmadan
ayaga kalkma gibi aktivitelerin kombinasyonu kullanilir. Hareketlerin hepsinin aym
yonde olmamas1 klinisyenlerin fonksiyondaki degisiklikleri eksik yorumlamasina
neden olabilir (92). Brooke iist ekstremite fonksiyonel derecelendirme Olcegi
hastalar1 alt1 (1-6) fonksiyonel diizeye ayiran, tiim noromuskiiler hastaliklarda
kullanilan ancak daha ¢ok pediatrik grupta (DMD) tercih edilen bir yontemdir (93).

Calismamiza dahil edecegimiz cocuklar1 belirlerken Brooke fonksiyonel
siniflamasint kullandik ve ilk ii¢ seviyedeki cocuklari calismamiza dahil ettik.
Kontrol grubu ile calisma grubundaki olgularin seviyelerin karsilastirildiginda

sonuglarin kontrol grubunda daha iyi oldugu bulundu. Brooke siniflamasi ile boyun
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fleksor kas kuvveti arasindaki korelasyona bakildiginda ise sonuglarin anlamli
oldugu gosterildi.

Sonuglarimiz literatlirdeki ¢alismalarla desteklenmektedir. Lord ve digerleri
(93) 28 DMD’li ¢ocukta Brooke iist ekstremite fonksiyonel seviye skorlamasinin kas
kuvveti ile iligkisini arastiran bir calisma yapmislar ve hastalarin kas kuvveti ile
fonksiyonel diizeyleri arasinda anlamli bir iliski oldugunu belirtmiglerdir.

Jung ve digerleri (94)’nin DMD’de kullanilan klinik degerlendirme
yontemlerinin kas kuvveti, ayak bilegi pasif dorsifleksiyon eklem hareket aciklig ve
genetik anormalliklerle iliskisini belirlemek i¢in yaptiklari1 ¢calismada yas ortalamasi
9,9+3,4 yas olan 121 DMD’li ¢ocugu calismaya dahil etmislerdir. Caligmanin
sonucunda c¢ocuklarin Brooke ve Vignos skalalarindan aldiklar1 degerlerin yasla
arttigl ve yine ayak bilegi pasif dorsifleksiyon eklem hareket acikliginin yasla
dogrusal olarak azaldigi sonucuna varmislardir. Aymi zamanda genetik
anormalliklerle fonksiyonel skalalar arasinda bir iligki bulunmadigini bildirmislerdir.
Bu degerlendirmeden c¢alismamizda olgularimizin fonksiyonel siniflamasinda
yararlanildi. Broke skalasi ile boyun fleksor kas kuvveti arasindaki negatif yonde
orta diizeydeki iliski boyun fleksorlerinin klinik degerlendirmelerde dikkate
alinabilecek uygulamasi kolay bir test olmaya aday oldugunu diisiindiirmiistiir.

Stireli performans testleri hastaligin dogal seyrinin belirlenmesinde, ayni
hastada farkli zamanlarda yapilan 6l¢ilimler arasindaki degisikliklerin gosterilmesinde
ve uygulanan tedavi yaklasimlariin etkinliginin degerlendirilmesinde kullanilan
uygulanmasi kolay, ucuz ve standart yontemlerdir (95). Giiniimiizde yapilan pek gok
caligmada 10 metre yiirlime, sirtiistii yatistan ayaga kalkma ve merdiven c¢ikma
aktiviteleri standardize testler olarak kabul edilmektedir (63).

Aras (96), yaslar1 8,3 ile 11,5 yil arasinda degisen 20 DMD’li ¢ocugun,
merdiven ¢ikma aktivitesini 8,6+3,3 sn’de, merdiven inme aktivitesini 4,7+1,3 sn’de
ve 10 m yiiriime aktivitesini 9,8+1,6 sn’de gergeklestirdigini rapor etmistir.

Moxley (97), SPT’nin ayni1 zamanda manuel kas testi sonuglari ile iligkili oldugunu
ve hastaligin seyrinde bir sonraki fonksiyonel diizey i¢in tanimlayici olabilecegini
bildirmistir. Benzer sekilde Carter ve dig. (98) spinal miiskiiler distrofili hastalarda
yaptiklar1 ¢alismadal0 m yiiriime siiresi ile alt ekstremite kas kuvveti arasinda

anlamli bir iliski bulmuslar. Nair (77) yas ortalamasi 8,1+2,1 yil olan DMD’li
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cocuklarda yaptigi calismanin sonucunda 10 m yiiriime siiresi, merdiven ¢ikma ve
inme aktiviteleri ile kas kuvveti arasinda kuvvetli bir korelasyon bildirmistir.
Calismamizda ise SPT’den sadece sirtiistiinden ayaga kalkma siiresi ile boyun
fleksor kas kuvveti arasinda negatif yonlii zayif diizeyde bir korelasyon bulundu.

Calismamizda gruplar karsilastirildiginda sirtiistiinden ayaga kalkma siireleri
bakimindan aralarinda fark oldugu bulunurken diger parametrelerde bir fark
bulunmadi. Kas kuvvetleri zayif bulunsa bile DMD’li ¢ocuklarin aktiviteler sirasinda
gelistirdikleri adaptasyonlar kisa stireli aktivitelerde (4 basamak merdiven ¢ikma
gibi) basarili olmalarina olanak verdigi icin diger parametreler arasinda anlamli bir
fark bulunamadiginit diistinmekteyiz. Buna karsilik sirtiistiinden ayaga kalkma
aktivitesi bas ile govde arasindaki iliskiyi gerektiren Ozellikle hareketin
baslatilmasinda abdominallere mekanik avantaj saglayan boyun fleksorleri ile
antigravite kaslarina olan gereksinim duyulan bir aktivitedir.

Literatiirde prednisolone tedavisi ile ilgili yapilan bir ¢alismada steroid alan
ve almayan DMD’li ¢ocuklar kas kuvvetleri ve SPT ile degerlendirilmistir. Tedaviye
alian ¢ocuklarin hepsinin alt ekstremite kas kuvvetinde artis bulunurken sasirtict bir
sekilde iki grubun aktiviteleri gergeklestirme stireleri arasinda beklenen sonug elde
edilememistir. Ozellikle merdiven ¢ikma (4 basamak) aktivitesinin siireleri benzer
bulunmus (99). Yine DMD’li ¢ocuklarin SPT ile degerlendirildigi bir ¢alismada
aktivite stireleri ile kullanilan kompansatuar hareketler arasindaki iligkiye bakilmas.
Yerden kalkma, basamak ¢ikma ve inme aktivitelerinde kullanilan kompansatuar
hareketler olduk¢a degisken ve aktivite siiresiyle iliskili bulunmustur. Oturmaya
gelme aktivitesini ¢ocuklarin hizli yapabilmek icin kendilerini yere hizlica
biraktiklar1 kaydedilmis ve yine aktivite siiresi ile kompansatuar hareketler iliskili
bulunmustur (100).

Yetersiz ayak bilegi dorsi fleksiyonu, kas zayifligiyla birlikte, NMH’1li
bireylerde dengeyi bozarak yiiriiyilis giivenligini de riske atmaktadir. Takilma ve
diismeler, bu bireylerin giinliik yasamlarinda karsilastiklar1 6nemli bir sorun olarak
belirlenmigtir. Sik diisme ve bunun sonucunda olusan diisme korkusu, immobiliteye
yol acarak kas kuvvetinin azalmasinda, kilo artisinda, asil, hamstring ve iliotibial
banttaki kontraktiirlerin artmasinda rol oynamaktadir (101). DMD’li gocuklarda

steroid tedavisinin etkilerinin arastirildig: bir ¢alismada, kontrol grubunda yer alan ve
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yas ortalamasi 8.1+£0.6 yil olan 19 olgudaki diisme frekansi ilk degerlendirmede
4.0+£2.5/giin, 6 ay sonraki takipte 5.6+3.6/giin ve 1 yil sonunda 8.4+4.5/giin olarak
belirlenmistir. Aymi ¢alismada steroid tedavisi alan, yas ortalamasi 8.8+1.2 yil olan
15 cocukta diisme frekansi ilk degerlendirmede 10.2+11.7/glin, ilag tedavisinden iki
ve alt1 ay sonra ise sirastyla 3.2+4.4/giin ve 0.2+0.7/giin olarak belirlenmistir (102).

Calismamizda kontrol ve calisma grubundaki c¢ocuklarin diisme siklig
karsilastirildi.  Gruplar arasinda onemli farkliliklar oldugu kaydedildi. Diisme
frekansinin artmasi ¢ocuklarin ambulasyon kaybina yakin oldugu devrede oldugu
konusunda da bilgi vermektedir. Fonksiyonel kapasitelerinin azaldiginin da bir
gostergesidir. Elde ettigimiz sonuglarda boyun fleksor kas kuvvetinin diisme sikligini
etkiledigi bulundu ayn1 zamanda boyun fleksor kas kuvveti ile diisme siklig1 arasinda
negatif yonde bir iligki oldugu da gdsterilmistir.

Iyi postiir viicudun her bir segmentinin kendisine ve bitisik segmente ve
biitiin viicuda oranla en uygun pozisyonda yerlesmesidir. Eklem kas ve baglar
dinamik postiirii olusturan temel bilesenlerdir bunlardan herhangi birinde meydana
gelecek bir anormallik bulundugu segmentte ve bitisik segmentte postiiral
anormalliklerin meydana gelmesine neden olacaktir (103). DMD gibi néromiiskiiler
hastaliklarda postiiral bozukluklar iskelet kaslarinin patolojik seyrinin sonucudur ve
genellikle kemiklerde eklemlerde ve santral sinir sistemindeki degisikliklerle
iligkilidir. Noromdtiskiiler hastaliklarda postiiral bozukluga ve fonksiyonel yetersizlige
sebep olan temel ozellik kas zayifligidir. DMD’li bireylerde 6zellikle proksimal ve
ekstansor kaslarda meydana gelen kas zayiflig1 13 yas civarinda kaslarin kisalmasina
neden olur. 8 yas civarinda ¢ocuk parmak ucunda yiirlimeye baslar ve bu da asil
tendonunda ve iliotibial bantta kisalmaya neden olur. Yiriime ve diger
fonksiyonlarin bozulmasi skolyoz ve hiperlordoz gibi spinal deformitelere neden
olur. Tiim bunlarin sonucunda da DMD’li ¢ocuk fonksiyonel olarak bagimli hale
gelir (104,105). DMD’li ¢ocuklar tekerlekli sandalyeye bagimli hale geldikten sonra
stirekli oturmaktan ve kas zayiflifindan kaynakli olarak 6zellikle skolyoz olugmasi
kaginilmaz olmaktadir. Noromiiskiiler ve noropatik hastalarda bu risk %90
bulunmustur (106). Son zamanlarda yapilan c¢alismalarda steroid kullanimina
ambulasyon kaybindan sonra da devam edildiginde skolyoz olusma riskinin

azalmasinin beklendigi diistiniilmektedir (21).
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Calismamizda DMD’li ¢ocuklarin postiiriinde meydana gelen sapmalart New
York postiir skalasi ile degerlendirdik. NYPR skalas1 kisinin anatomik pozisyonda
durusundaki cesitli viicut segmentlerinin dogru ve yanlis yerlesimlerini nicel bir
yaklasimla degerlendirmeyi saglar. Literatiire baktigimizda DMD’li bireylerde
kullanildig1 ¢alismalara pek rastlanmamaktadir ¢alismalarda daha ¢ok fotograflama
ve gozlem yontemiyle postiir degerlendirmeleri bulunmaktadir (103,105).

Gruplar postiir skorlar1 agisindan karsilastirildiginda aralarinda anlamli bir
fark bulunmustur. Boyun fleksor kas kuvveti ile postiir skorlar1 arasindaki iligkiye
bakildiginda ise aralarinda iligki bulunmustur. Boyun fleksiyonunun postiirle iliskili
olmasi caligmamiz igin beklenilen bir sonugtur. Literatiirde de kaba motor
fonksiyonlarla postiiral stabilite arasinda iliski oldugunu bildiren c¢alismalara
rastlanmaktadir (106,107).

NYPR skalas1 postiirii destekleyen korse yada benzeri giysilerin etkinligini
degerlendirmek i¢in bir ¢alismada kullanilmis (66) ve bu skalanin postiiral durusun
spesifik boliimlerini test etmede kullanilabilecegi rapor edilmistir.

Klinikte prognoz takibinde en ¢ok tercih edilen yontem kas kuvvetinin
degerlendirilmesi olmakla birlikte son yillarda yapilan calismalarda hastalarda
kompansatuar cevaplar nedeniyle kas kuvveti ile fonksiyonel kapasite arasindaki
iliskinin degisik derecelerde etkilendigi, ayn1 diizeyde kas zayifligina sahip hastalarin
bile farkli fonksiyonel kapasiteye sahip olabilecegi belirtilmektedir (80,108). Bu
durum DMD’de kas kuvvetinin 3’iin altinda olmasi durumunda bile ¢ocuklarin
postiiral adaptasyonlar olusturarak ambulasyonlarin1 devam ettirdikleri, ancak tiim bu
postiiral adaptasyonlar sonucu olusan anormal postiir ve yliriiylis bozuklugunun
enerji tilketiminde artmayla birlikte fiziksel kapasitede azalma seklinde karsimiza
¢ikmaktadir (109). Klinik ¢alismalarda ve hasta takibinde fizyoterapistler tarafindan
siklikla kullanilan kas testi manuel kas testidir. Wright tarafindan 1912°de
tamimlanmis ve Lovett tarafindan gelistirilmistir (110). Florence ve dig. (110)
yaptiklari bir ¢calismada manuel kas testinin DMD’1i ¢cocuklarda giivenilir bir yontem
oldugunu bildirmislerdir.

162 DMD’linin 10 yildan fazla siireyle takip edildigi bir ¢alismada hastalar
diizenli olarak manuel kas testiyle degerlendirilmis ve kas kuvvetinde her yil 0,25

birim azalma kaydedilmis. Ayni ¢alismada alt ekstremite kas kuvvetinin {ist
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ekstremiteden proksimal grup kaslarin distal grup kaslardan; fleksor kaslarin
ekstansor kaslardan daha zayif oldugu bildirilmistir (104).

Lindeman ve dig. (111)’nin kas kuvveti ile fonksiyonel yetenekler arasindaki
iliskiyi arastirmak i¢in 33 myotonik distrofi hastasi, 29 Charcot-Marie-Tooth hastasi
ve 20 saglikli birey lizerinde yaptiklart ¢alismada, izometrik ve izotonik diz
momentumlar1 izokinetik dinamometre ile Olgiilmiis; merdiven ¢ikip inme,
sandalyeden ayaga kalkma, sirtiistii yatistan ayaga kalkma, normal ve maksimum
hizlarda yiirtime siireleri kaydedilmistir. Calismanin sonucunda saglikli grubun diz
momentumunun en yiiksek ve aktiviteleri gergeklestirme siirelerinin en kisa oldugu
bulunurken; Myotonik distrofili ¢ocuklarin en diisiik diz momentumuna sahip
oldugu bulunmustur. Ayn1 zamanda c¢alismada kuadriseps kas kuvveti ile SPT
arasinda kuvvetli bir iliski oldugu bildirilmistir. Kas kuvveti iyi olan grubun motor
performansinin da daha iyi olacag gosterilmistir.

Calismamizin ~ sonuglarinda da  alt  ekstremite  kas  kuvvetleri
karsilagtirildiginda kontrol grubundaki bireylerin sag-sol kalga fleksor, sag kalca
ekstansor, sag-sol kalga abduktor, sag diz fleksor ve sol diz ekstansor kas kuvvetleri
daha iyi bulundu ve yine bu calisma sonuglarina paralel olarak kontrol grubundaki
bireylerin sirtiistiinden ayaga kalkma stireleri ¢alisma grubundakilere oranla daha
kisa bulundu. Boyun fleksorleri daha kuvvetli olan grubun diger alt ekstremite kas
kuvvetlerinin de daha iyi oldugu ve yine fonksiyonel becerilerinin de daha iyi oldugu
bulundu. Boyun fleksorlerindeki kas kuvvet kaybinin alt ekstremite kas kuvvetinin
de azalmis oldugunun bir gostergesi oldugu ve motor aktiviteleri gergeklestirme
yeteneginde dolayisiyla fonksiyonel seviyede bir azalma oldugu sonucuna varildi.

Yimaz ve dig. (19) Sternocleidomastoid kasi ile gévde fleksiyonu arasindaki
iliskiye bakmak i¢in yaptiklar1 caligmada bireylerin tiimiinde (N=59) yapilan
analizde, SCM ve rektus abdominus kas kuvveti arasinda iliski oldugu
gozlemlenmistir (r=0.33, p=0.01). Bizim sonuglarimiz da literatiirle paralellik
gostermektedir. Gruplar arasinda rectus abdominus kas kuvvetleri karsilastirildiginda
sonuglarin kontrol grubunda daha iyi oldugu bulundu. Aym1 zamanda boyun
fleksorleri ile govde fleksorleri arasindaki iliskiye bakildiginda aralarinda kuvvetli
bir iliski oldugu bulundu. Bu sonuglar bize boyun fleksiyonunun gévde fleksiyonunu

etkiledigini gostermektedir. Yine literatiirde basi kaldirmanin oturmaya gelmede ¢ok
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onemli oldugu ve bunun da boyun fleksiyonu ile basarildigi bildirilmistir (112).
Boyun fleksorlerinin etkilenmesi ile abdominalleri etkin kullanamama c¢alisma
grubunda abdominallerin daha ¢abuk zayiflamasina neden olabilecegi kanisindayiz.

Mazzone ve dig. (91)’nin derlemesinde, DMD’li bireylerin iist ekstremite kas
zayifliklarinin heniiz ambulatuar donemlerden itibaren, biiyiikk O6l¢iide proksimal
kaslarda artan zorluk ile basladigi ve proksimalden distale progresyon gosteren
sekilde ilerledigi vurgulanmistir. Ayni derlemede, ambulasyon kaybindan hemen
birkac yil sonra, antigravite hareketlerinin genellikle 6nkol ve eller ile sinirlandigi,
omuz abduksiyon ve fleksiyonunda kayiplarin goriilmeye baslandigi belirtilmistir.
Sonugta hareketlerin el, el bilegi ve parmaklarla sinirlandigindan bahsedilmistir (91).
Bu caligmanin tersine ¢alismamizda iist ekstremite kas kuvvetlerinin gruplar arasinda
farkli olmadigi bulundu. Saglikli ¢ocuklarda kas kuvveti yagla artarken DMD’li
cocuklarda oOzellikle 7 yasindan sonra kas kuvveti yasla azalmaktadir (75,86).
Sonuglarimizin ¢aligmaya dahil ettigimiz ¢ocuklarin yas ortalamalarinin kontrol ve
calisgma grubunda benzer olmasindan kaynaklandigi diisiiniilmektedir. Ust
ekstremiteler alt ekstremitelere gore daha gec etkilenmektedir. Calismamiza katilan
cocuklarin heniiz erken ambulatuar donemdedir bu nedenle iist ekstremiteye yonelik
fonksiyonel degerlendirme yontemlerine ¢alismada yer verilmemistir.

Noromuskiiler hastaliklarda eklem deformiteleri kas zayifligindan sonra
lokomotor sistemi en ¢ok etkileyen ikinci énemli klinik bozukluktur (104). Ozellikle
alt ekstremite kontraktiirleri ayakta durus dengesini bozarak yiiriime yeteneginin
kaybin1 hizlandirir. DMD’li bireylerde siklikla ayak bileginde ekin deformitesi ile
ayak bilegi eklem hareket agikliginda azalmaya rastlanir ve bu deformite bir takim
aktif ve pasif norofizyolojik mekanizmalara bagli olarak meydana gelir (113).
Noromuskiiler hastaliga sahip bireylerde ayak bilegi ekini siklikla arka bacak
kaslarinda (gastroknemius ve soleus) kas zayiflifina sekonder gelisen kisalma
sonucu meydana gelir. Bu kisaliklar DMD’de kas zayiflig1 ve denge bozuklugunun
karakteristik paternlerine bagl olarak viicut agirlik merkezindeki degisimlerin ve
bunu dengelemek amaciyla bireyin gelistirdigi postiiral kompansasyonlar sonucunda
meydana gelmektedir (34). DMD’de, onemli ve dikkate alinmasi gereken ayak bilegi
dorsifleksiyon hareket agikligindaki azalma, 13 yasindan biiylik neredeyse tiim
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cocuklarda beklenmektedir (115). DMD’li ¢ocuklarda ayakbilegi pasif dorsifleksiyon
hareketi yasla dogrusal olarak azalmaktadir (94).

Farkli kas kuvveti degerlendirme yontemlerinin karsilastirildigi bir calismada
incelenen 20 DMD’li olgunun ayak bileklerinde ortalama 19.2+7.8 derece
dorsifleksiyon limitasyonu oldugunu saptanmistir (63). Dubowitz (114), progresif
muskiiler distrofili 65 olguyu inceledigi ¢aligmasinda yiiriime yetenegi olan, 7 ve 11
yaslarindaki iki olguda parmak ucunda yiirlime ve ayak bilegi ekleminde 20 derece
dorsifleksiyon limitasyonu, 9 yasindaki bir olguda parmak ucunda yliriime
olmaksizin 20 derecelik dorsifleksiyon limitasyonu oldugunu saptamistir. Yiiriime
yetenegi olmayan 50 olguda ise kalga, diz ve dirsek eklemlerinde fleksiyon
kontraktiirleri ile ayak bilegi ekleminde ekinovarus deformitesi oldugunu
belirlemistir.

Gruplar ayak bilegi dorsifleksiyon limitayonu agisindan karsilastirildiginda
aralarinda anlamli fark bulunmadi. Ayak bilegi dorsifleksiyon limitasyonunun daha
cok yagla iliskili olmas1 ve ¢alismamizda gruplarin yas dagilimlarinin benzer olmasi
gruplar arasinda fark olusmamasinin temel nedeni olarak diisiiniilmektedir. Yapilan
bir c¢alismada, yas ortalamasi 8,03+2,52 olan 30 DMD’li c¢ocukta ortalama
16,66+£12,54 derece dorsi fleksiyon limitasyonu belirlenmistir (115). Bizim
sonuclarimizla benzerlik gdstermektedir.

Miiskiiler distrofili hastalarda 6zellikle erken donemde kas kuvvet kaybinin,
eklem deformitelerinin ve kontraktiirlerin fonksiyonlar1 etkileyecek diizeyde
olmamasi, dolayistyla postiiral adaptasyonlarin heniiz gelistirilmemis olmasi
nedeniyle denge hastaligin ge¢ donemlerine kadar primer bir problem teskil
etmemektedir (63,116). Denge problemleri hastaligin ilerleyen doénemlerinde
bliylime ile kas kuvvet kaybi, eklem deformiteleri, kontraktiirler ve postiiral
adaptasyonlara bagli olarak ciddi bir soruna doniisebilmektedir (63). Fonksiyonel
degerlendirmede giinlik yasam aktivitelerini bagarabilme c¢ok Onemlidir.
Noromiiskiiler hastaliklarda dengedeki bozulmalarin giinliik yasam aktivitelerini
zorlagtirdigi bilinmektedir. Bu nedenle denge degerlendirmesi noéromiiskiiler
hastaliklarda fonksiyonel degerlendirmenin 6nemli bir unsuru olarak karsimiza
¢ikmaktadir (63). Sabit bir destek ylizeyinde, kisinin dengesini kaybetmeden

uzanabilecegi maksimum mesafeyi 6lgen fonksiyonel uzanma testi ¢ocuklar icin
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2003 yilinda Barlett ve dig. tarafindan pediatrik fonksiyonel uzanma testi olarak
modifiye edilmistir (65).

Barlett ve dig. (65) ileriye dogru ve yana dogru uzanma dengesini oturma ve
ayakta durma pozisyonlarinda degerlendiren PFUT nin gegerlilik ve giivenilirligini
incelemek amaciyla yaptiklart bir ¢alismaya yaslar1 3 ile 12,5 arasinda saglikli
cocuklar ve yaslar1 2,6 ile 14,1 arasinda Cerebral Palsili cocuklart dahil etmislerdir.
PFUT’nin ¢ocuklarda basit, giivenilir ve gegerli bir test oldugunu bildirmislerdir.
Yine Volkman ve dig. (117) fonksiyonel uzanma testinin gegerlilik ve giivenilirligini
incelemek icin yaptiklari ¢alismada, 7-8 yaslarindaki 29 saglikli ¢ocukta fonksiyonel
uzanma miktar1 24.3+4.1 cm ve 11-12 yaslarindaki 26 ¢ocukta 33.9+4.2 cm olarak
rapor etmislerdir.

Sous ve Sampaio (118) vyetiskin saghkli erkeklerde kas kuvveti ile
fonksiyonel uzanma testi ve giinliikk yagam aktivitesi arasindaki iliskiye bakmak igin
yaptiklar1 bir ¢aligmaya yaslar1 65-85 arasinda olan diizenli egzersiz yapmayan 20
erkek katilmigtir. Katilimcilar ¢alisma oncesinde kas kuvveti, fonksiyonel uzanma
testi ve stireli kalk yiirii testi (glinliik yagam aktivitesi i¢in) ile degerlendirilmistir. 14
hafta boyunca haftada 3 kez olmak iizere kas kuvvetlendirme programina dahil
edilmislerdir ve 14 haftanin sonunda tekrar degerlendirilmislerdir. Calisma 6ncesi ve
sonras1 sonuglar kas kuvveti agisindan (p<0.001) onemli farkliliklar géstermistir ve
kas kuvveti ile fonksiyonel uzanma karsilastirildiginda énemli farkliliklar (p<0.05)
rapor edilmigtir.

Calismamizda DMD’li gocuklarda boyun fleksor kas kuvveti ile denge
arasindaki iligkiye bakmak i¢in PFUT kullanildi. Kontrol ve c¢alisma grubundaki
cocuklarin oturma ve ayakta durma pozisyonlarindaki uzanma mesafeleri kaydedildi.
Gruplar arasinda uzanma mesafeleri karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlaml
fark olmadigi bulundu. Sonuglarimiza gére DMD’li ¢ocuklarda boyun fleksor kas
kuvveti ile fonksiyonel uzanmalar arasinda bir iligki bulunmamaktadir.
Noromiiskiiler grupta denge degerlendirmesi igin altin standart olan Fonksiyonel
Uzanma Testi tercih edildi. Fonksiyonel uzanma testinin ndromiiskiiler grupta
standart sayilabilecek bir yontem bulunmadigl i¢in denge degerlendirmesinde
gecerlilik glivenilirlik calismasinin yapilmamis olmasi ve g¢alismamizda saglikhi

kontrol grubunun bulunmamasinin sonuglarimizi etkiledigi diisiiniilmektedir.



50

Literattirdeki gegerlilik gilivenilirlik ¢aligmalarina bakildiginda ¢aligmalarin daha ¢ok
saglikli ¢ocuklarda yapildigr da agikga goriilmektedir (65,119,120). Yine DMD’li
cocuklardaki test sirasindaki diisme korkusunun sonuglarimizi etkiledigi
diisiiniilebilir ancak; her iki grupta benzer sekilde puan almiglardir.

DMD gibi ciddi kronik bir hastaligin varligi, aile, bakim verenler ve hastaligi
yasayan bireyler lizerinde onemli etkiler olusturmaktadir. Bu etkiler hastaligi tagiyan
bireyler ve yakin g¢evresi tarafindan kisisel raporlama ile belirlenerek, hastanin ve
ailesinin goziinden hastaligin etkilerinin daha iyi anlasilmasini saglamaktadir (121).
Gilnliik yasamda hastaligin tedavisi ile basa ¢ikmanin yaninda, DMD’nin klinik
ozellikleri ve progresyon hizi aileler iizerinde de onemli emosyonel yikima yol
acmaktadir. Kaybetme korkusu ve 6liim diisiinceleri bu ailelerde sik goriilen ve act
veren deneyimleri olusturmaktadir (121). Diger kronik hastaliklarda oldugu gibi
DMD’li bir ¢ocuga sahip olmak, beraberinde stres, anksiyete ve ciddi depresyonu
getirmektedir (122-124).

Son yillarda DMD’li ¢ocuklarin yasam kaliteleri ile ilgili yayinlanan iki
onemli makalenin ilkinde, The Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL)-Generic
Core Scales (PedsQL-Genel Skala) kullanilarak 35 DMD’li ¢ocuk ve ailesinin
cevaplar karsilastirilmis, cevaplarda ¢ocuklar ve aileleri arasinda orta-zayif uyum
tespit edilmistir (125). ikinci yayinda, 44 DMD’li ¢ocuk ve ailesi iizerinde The
Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL)-Neuromuscular Module (PedsQL-3.0
Noromuskiiler Modiil)’iin gegerlilik calismas1 yapilmis ve bu Ol¢limiin klinik
caligmalarda gecerli bir sonug¢ 6l¢iimii olarak kullanilabilecegi sonucuna varilmistir
(126).

Bendixen ve dig. (127) yaslar1 5-15 arasinda olan 50 DMD’li ve 25 saglikli
cocukla yaptig1 calismada gruplar arasinda fonksiyonel aktivite ve yasam kalitesini
karsilastirmistir. Ayni zamanda her iki grubu da yaslar1 10°dan kiiciik ve 10’dan
biiyiik olacak sekilde iki alt gruba ayirarak yasa gore yasam kalitesi ve fonksiyonel
aktiviteyi de degerlendirmiglerdir. Caligma sonucunda fonksiyonel aktivitenin
DMD’li ¢ocuklarda 6nemli derecede diisiik oldugunu (p<0.01) ve yasam kalitesinin
saglikli cocuklarda daha i1yi oldugunu rapor etmislerdir. Ayni zamanda DMD’li

cocuklarin fonksiyonel aktiviteleri yasa gore ayrilan gruplar arasinda farklilik
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gosterirken yasam kaliteleri arasinda fark bulunamamistir. Saglikli cocuklarin yasa
gore ayrilan gruplarinda ise her iki a¢idan bir fark bulunamamas.

Calismamizda DMD’li ¢ocuklarin ve ailelerinin yasam kaliteleri PedsQL
yasam kalitesi Olgeginin noromiiskiiler modiilii ile degerlendirildi. Calisma ve
kontrol grubundaki olgularin ve ailelerinin yasam kalitesi anketinin 3 bagliktan
olusan alt parametrelerinin skorlari ve toplam skorlar1 karsilastirildiginda yasam
kalitesi agisindan gruplar arasinda fark bulunmamistir. Korelasyon sonuglarina
bakildiginda ¢alisma grubunda PedsQL ¢ocuk modiilii ile boyun fleksor kas kuvveti
arasinda iliski bulunurken; kontrol grubunda PedsQL ebeveyn modiilii ile boyun
fleksor kas kuvveti arasinda iligki bulundu. Toplam olgu sayisinda bakilan
korelasyonda ise PedsQL ebeveyn modiilii ile boyun fleksor kas kuvveti arasinda
iliski oldugu sonucuna varildi. Bu sonuglar ¢ocuklarin yasam kalitelerini
yorumlamada aileleri kadar hassas davranamadiklarini diisiindiirdii. Ayn1 zamanda
daha fazla katilimer sayisinin olmasiin ve sosyokiiltiirel agidan benzer gruplar
arasinda degerlendirme yapilmasinin daha anlamli sonuglar elde etmemize yardimci
olabilecegi diigiiniildii. Boyun fleksiyonu ozellikle ayaga kalkma, donme vb. gibi
postiir degistirirken 6nemi olan ve bas-govde iliskisini baglatan bir unsurdur.
Dolayis1 ile boyun fleksor zayifligi giinlik yasam aktivitelerini de etkileyebilir.
Sonuglarimiz boyun fleksor zayifligi ile aile yasam kalitesi degerlendirmelerinde bir

iliskiye isaret etmektedir. Ileriki caligmalarda konu bu yonii ile de ele alinmalidir.
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6. LIMITASYONLAR

Calismamiza dahil edilen olgu sayisinin, PedsQL yasam kalitesi Olcegi ve
fonksiyonel uzanma gibi degerlendirmelerin etkinligini gostermede yetersiz kaldigi
distiniilmektedir.

Bir diger c¢alisma limitasyonunun da postiiri degerlendirmek icin
kullandigimiz NYPR skalasinin néromiiskiiler grup hastalarda gegerlilik giivenilirlik
calismasinin yapilmamis olmasidir.

Iki gruptaki DMD’li ¢ocuklarin yas ortalamalarinin benzer olmasi, yaslara
gore alt gruplarin bulunmamasi ¢alismamizin limitasyonlarindan biri olarak
goriilmektedir. Farkli fonksiyonel seviyeler farkli yas gruplart acisindan Onemli
sonugclar saglayabilirdi.

Saglikli kontrol grubumuzun bulunmamasi1 da ¢alismamizin limitasyonlari
arasinda sayilabilir. Saglikli kontrol grubu bulunmasi néromiskiiler grup hastalarda
altin standart sayilmayan bazi Olgeklerde daha objektif sonuclar elde etmemize
yardimci olabilirdi.

Yasam kalitesi degerlendirme skorlarinin ¢alismaya katilan c¢ocuklarin ve
ailelerinin sosyokiiltiirel seviyesinden etkilenmektedir. Calismamizda bu konu
degerlendirme dis1 birakilmistir. Bu konuya da dikkat edilen bir ¢aligma yapilmasinin
literatlire faydali bilgiler saglayacagi diisiiniilmektedir. Calismamiza dahil edilen
cocuklarin sosyokiiltiirel seviye agisindan homojen olmamasi ¢alismamizin bir diger

limitasyonu olarak goriilmektedir.
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7. SONUCLAR VE ONERILER

DMD’li bireylerde bas-boyun kas kuvvetinin fonksiyonel kapasite {izerine etkisini

incelemek amaciyla planladigimiz ¢alismamizda asagidaki sonuglar elde edilmistir.

1. Boyun fleksor kas kuvvetinin DMD’li ¢ocuklarda fonksiyonel kapasiteyi
etkiledigi bulunmustur.

2. Calismamizda kontrol grubundaki DMD’li ¢ocuklarin Brooke fonksiyonel
siniflandirmasindan daha iyi degerler aldigr bulunmustur. Bu sonu¢ boyun
fleksor kas kuvveti daha iyi olan DMD’li ¢ocuklarin daha iyi fonksiyonel
seviyelere sahip oldugunu gostermektedir.

3. Boyun fleksor kas kuvvetinin iyi oldugu c¢ocuklarin néromiiskiiler grupta
fonksiyonel degerlendirme igin altin standart sayilan 6DYT ve NSAA gibi
Olgeklerden daha iyi skorlar almasi boyun fleksor kas kuvveti
degerlendirmesinin de DMD’li ¢ocuklarda fonksiyonel degerlendirme i¢in
onemli bir unsur olarak kullanilabilecegini gostermistir.

4. Calismamizda boyun ve govde kas kuvvetleri iki grup arasinda
karsilastirildiginda boyun fleksorleri ve govde fleksorleri arasinda onemli
farklar bulunurken; govde ekstansorleri ve boyun ekstansorleri arasinda
onemli bir fark bulunamamistir. Govde fleksiyonunun yapilabilmesi i¢in
boyun fleksorlerinin kuvvetinin iyi olmasi gerektigi sonucuna ulasilmaktadir.

5. Calismamizda boyun fleksér kas kuvveti ile fonksiyonel parametreler
arasindaki iliskiye bakildiginda; 6DYT, NSAA, Brooke fonksiyonel
simiflamasi, yerden kalkma aktivitesini gerceklestirme siiresi, postiir
degerlendirmesi, govde fleksor kas kuvveti ve PedsQL ebeveyn modiili gibi
fonksiyonel degerlendirme testlerinin boyun fleksor kas kuvveti ile iligkili
oldugu bulunurken; fonksiyonel uzanma ve PedsQL ¢ocuk modiiliiniin boyun
fleksor kas kuvveti ile iliskili olmadig1 sonuglarina varilmaistir.

6. Caligmamizda gruplar arasinda boyun fleksor kas kuvveti ile diger
fonksiyonel parametreler arasindaki iliskiye bakildiginda; kontrol grubunda
boyun fleksor kas kuvveti ile yerden kalkma siiresi arasinda kuvvetli bir

iligki; boyun fleksor kas kuvveti ile PedsQL ebeveyn modiilii arasinda orta
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kuvvette bir iliski bulunurken; boyun fleksor kas kuvveti ile 6DYT, postiir,
NSAA, PedsQL c¢ocuk modiilii ve Brooke parametreleri ile iligkili olmadig
bulunmustur.

7. PedsQL yasam Kkalitesi skorlarinin g¢ocuklarin ve ebeveynlerinin sosyo-
ekonomik durumlarindan etkilendigini bildiren ¢aligmalarin varligr ve
calismamizda PedsQL skorlarinin gruplar arasinda farklilik géstermemesinin
sebebi oldugu disiiniilmektedir. Sosyo-ekonemik ve kiiltiirel agidan daha
homojen gruplarla calisilmasinin yasam kalitesi degerlendirmesinde daha
objektif sonuglar elde edilmesini saglayacag diistiniilmektedir.

8. Caligmamizda ayak bilegi dorsifleksiyon limitasyon derecesinin gruplar
arasinda farkli bulunmamasi gruplardaki cocuklarin yas dagilimlarinin
homojen olmasindan kaynaklanmaktadir ve beklenen bir sonuctur. Yaglara

gore farkli gruplar igeren ¢aligsmalarla farkli sonuglar elde edilebilir.

Sonug olarak; calismamizda DMD’li g¢ocuklarin boyun fleksor kas kuvvetinin
fonksiyonel seviyesini yansittigini destekleyen yonde buldugumuz sonuglar DMD’li
cocuklarin fonksiyonel degerlendirmesinde boyun fleksér kas kuvvetinin 6nemli
oldugunu ve klinik degerlendirmede fonsiyonelligin bir gostergesi olarak

kullanilabilecegini gostermektedir.
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HASTA BILGILERI
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DNA analiz sonucu:

DUSME DEGERLENDIRMESI

Nerede dUsiyor?......coeveeviriiienieeieeie e

MOTOR MATUURASYON DEGERLENDIRMESI

BROOKE ALT EKSTREMITE FONKSIYONEL SINIFLANDIRMASI
1. Cocuk yardimsiz yliriir ve merdiven ¢ikar.
2. Yiiriir ve trabzandan tutunarak merdiven ¢ikar(12 sn den az siirede)
3. Merdivenleri yavas ¢ikar(12 sn den uzun siirede)
4. Yardimsiz yiirlir ve sandalyeden kalkabilir, fakat merdiven ¢ikamaz.
5.Yardimsiz yiiriir fakat sandalyeden kalkamaz ve merdiven ¢ikamaz.

6.Sadece yardimla yliriir veya uzun yiirtime cihazi(UYC) ile yardimsiz yiiriir.
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6.Sadece yardimla yliriir veya uzun yiirtime cihazi(UYC) ile yardimsiz yiiriir.
7. UYC ile yiirtir fakat denge i¢in yardimciya ihtiyag duyar.

8. UYC ile ayakta durabilir fakat yardim da olsa yiirliyemez.

9. Tekerlekli sandayededir.

10. Yataga bagimlidir.

BROOKE UST EKSTREMITE FONKSIYONEL SINIFLANDIRMASI
1. Kollar yandayken harekete baslar ve ellerini baginin {izerinde tam olarak birlestirir.

2. Ancak dirseklerini fleksiyona getirerek kollarin1 baginin iizerine getirebilir veye
yardimci kaslarini kullanir.

3. Ellerini baginin iizerine kaldiramaz, fakat bardag1 agzina gotiirebilir(gerekirse iki
elini birden kullanir).

4. Ellerini agzina kadar kaldirabilir, fakat bir bardak suyu agzina gotiiremez.

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

6. Ellerini agzina kadar kaldiramaz ve ellerini fonksiyonel kullanamaz.

KAS TESTI

Govde fleksiyon

Govde ekstansiyon
Diz fleksiyon

Diz ekstansiyon
Kalga fleksiyon

Kalga ekstansiyon
Boyun fleksiyon
Boyun ekstansiyon

Omuz fleksiyon
Omuz ekstansiyon
Omuz abduksiyon




EKLEM HAREKETI DEGERLENDIRMESI
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Ayak bilegi limitasyonu: Var Yok
Sag Sol
Dorsifleksiyon A lim | Ao lim
T lim | Pio..ooo, lim
Plantar fleksiyon A lim | Ao lim
T lim | Poo..ooo, lim
Diz limitasyonu: Var Yok
Ekstnsiyon Ao lim [ Ao lim
e, lim | P lim
Fleksiyon Ao lim [ A lim
i, lim | P lim
Kalga limitasyonu: Var Yok
Ekstansiyon Ao lim [ Ao lim
e, lim | P lim
Fleksiyon Ao lim [ A lim
e, lim | P lim
Abduksiyon Ao lim [ A lim
e lim | P lim
Adduksiyon A lim | Ao lim
e lim | Po.... lim
El bilegi limitasyonu Var Yok
Fleksiyon Ao lim [ Ao lim
e Iim [P lim
Ekstansiyon A lim | Ao lim
e lim | Po.... lim
Dirsek limitasyonu: Var Yok
Fleksiyon Ao lim [ Ao lim
R Iim [P lim
Ekstansiyon Ao lim [ Ao lim
e Iim [P lim
Omuz limitasyonu: Var Yok
Fleksiyon Ao lim [ Ao lim
e lim | Pi...ooo lim
Ekstansiyon A lim | Ao lim
e lim [ Po..oo lim




SURELI PERFORMANS TESTI

TESTLER

SURE(sn)

10 metre yiirime

Sirtiistiinden ayaga kalkma-Gowers

4 basamak ¢ikma

4 basamak inme
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NORTH STAR AMBULASYON DEGERLENDIRMESI(NSAA)
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Puanlama:

2=Normal yardimsiz yapar

1=Modifiye (baskasindan yardim almadan ama modifiye ederek yapar)

0=Bagimsiz olarak yapamaz

NSAA SKOR
1- | Ayakta durma
2- | 10 metre yiiriime
3- | Sandalyeden ayaga kalkma
4- | Sag ayak ilizerinde durma
5- | Sol ayak iizerinde durma
6- | Sag ayakla basamak ¢ikma
7- | Sol ayakla basamak ¢ikma
8- | Sag ayakla basamak inme
9- | Sol ayakla basamak inme
10- | Oturmaya gelme
11- | Yerden kalkma
12- | Basini kaldirma
13- | Topuklar {izerinde durma
14- | Ziplama
15- | Sag ayak iizerinde hoplama
16- | Sol ayak iizerinde hoplama
17- | Kosma
Toplam 134




6 DAKIKA YURUME TESTI

Mesafe Zaman Mesafe Zaman
20m-1.tur 400m-20.tur
40m-2.tur 420m-21.tur
60m-3.tur 440m-22.tur
80m-4.tur 460m-23.tur
100m-5.tur 480m-24.tur
120m-6.tur 500m-25.tur
140m-7.tur 520m-26.tur
160m-8.tur 540m-27 .tur
180m-9.tur 560m-28.tur
200m-10.tur 580m-29.tur
220m-11.tur 600m-30.tur
240m-12.tur 620m-31.tur
260m-13.tur 640m-32.tur
280m-14.tur 660m-33.tur
300m-15.tur 680m-34.tur
320m-16.tur 700m-35.tur
340m-17.tur 720m-36.tur
360m-18.tur 740m-37.tur
380m-19.tur 760m-38.tur
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POSTUR ANALIZI
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Bas pozisyonu
e Bas 6nemli derecede bir tarafa donmiis veya tilt yapmis
e Bas hafifce gravite hattindan sapmis
e Bas gravite hatt1 boyunca dogru yerlesmistir

Omuzlar
e Bir omuz digerinden 6nemli derecede daha yiiksektir
e Bir omuz digerinden hafifce yiiksektir
e iki omuz horizontal seviyede esit ve normal seviyededir

Omurga
e Omurga siddetle laterale egilmistir
e Omurga hafifce laterale egilmistir
e Omurga diizgiindiir ve egrilik yoktur

Kalcalar
e Bir kalca digerinden ¢ok yukardadir
e Bir kalca digerinden hafifce yukaridadir
e Kalca seviyeleri esittir

Avyaklar
e Ayaklar orta hattan ¢ok uzaklagsmis ve pronasyondadir
e Ayaklar orta hattan hafif¢e uzaklagmistir
e Ayaklar normal postiirdedir

Boyun
e Boyun belirgin sekilde 6ndedir ve ¢ene ileridedir
e Boyun ve ¢ene hafif¢e ondedir
e Boyun dik ¢ene iceride basin pozisyonu optimaldir

Ust sirt bolgesi
e Ust sirt bolgesi belirgin sekilde kifotiktir
o Ust sirt bolgesi hafifce kifotiktir
e  Ust sirt bolgesi normal postiirdedir

Govde
e Govde arkaya dogru belirgin sekilde yer degistirmistir
e Govde arkaya dogru hafifce yer degistirmistir
e Govde diktir

Karm bolgesi
e Belirgin anteriyor pelvik tilt
o Hafif anteriyor pelvik tilt
e Normal postiirdedir

Bel bolgesi
e [Lumbal lordozda asirilagsma vardir
e Lumbal lordozda hafif artis vardir
e Normal lumbal lordoz
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PEDIATRIK FONKSIYONEL UZANMA TESTI

Sandalyede oturma: Cocuk bagimsiz olarak(sirt destegi olmadan)15 sn oturabiliyor
mu? Oturabiliyorsa:

1-Oturur pozisyonda ileriye dogru uzanma:
2-oturur pozisyonda saga dogru uzanma:
3-oturur pozisyonda sola dogru uzanma:
Avyakta durma:Cocuk 15 sn boyunca bagimsiz yada yiirtime yardimcilari olmadan
ayakta durabiliyor mu?

Durabiliyorsa:

Ayakta durma pozisyonunda ileriye dogru
uzanma:

Ayakta durma pozisyonunda saga dogru uzanma:
Ayakta durma pozisyonunda sola dogru uzanma:




Hasta no:

Tarih:

PedsQL

Néromuskiler Modul

Surim 3.0

KUGUK GOCUK RAPORU (5 - 7 yas)

Gérlasmeci igin talimat:

Sana bazi ¢ocuklar igin sorun olabilecek bazi seylerle ilgili bir kag soru soracagim. Bunlardan
herhangi birinin senin igin ne élgiide sorun olugturdugunu égrenmek istiyorum.

Cocuga kalibi1 gésterin ve okudukga parmaginizla cevaplari igaret edin
Senin igin hi¢ bir zaman sorun olmuyorsa giilen ytizii gbster
Senin igin bazen sorun oluyorsa ortadaki ytizii géster

'Senin igin cok sorun oluyorsa somurtkan yiizii géster

Simdi sana sorulari okuyacagim. Her birinin senin i¢in ne kadar sorun oldugunu géstermek
i¢cin resimleri igaret et. Once bir deneme yapalim bakalim.

Senin i¢gin parmak siklatmak zor mudur?

©

Cocudun soruyu dogru cevaplayip cevaplamadigini belirlemek i¢in ¢ocuktan
parmaklarini siklatmasini géstermesini isteyin. Cocuk yaptigindan farkli bir cevap
goésterirse soruyu tekrar edin.

T

PedsQL 3.0 (5-7) Neuromuscular Buttn haklari saklidir. Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D.
Izinsiz gogaltilamaz

PedsQL - Turkey/Turkish - Version of 17 May 10 - Mapi Research Institute.
ID5599 / PedsQL3.0-Neuromuscular_YC_AU3,0_tur-TR.doc



PedsQL 2

Son bir kag hafta boyunca nasil oldugunu bir diigiin bakalim. Simdi liitfen her bir ciimleyi
dikkatle dinle ve bunun senin i¢in ne kadar sorun oldugunu bana sdyle.

Soruyu okuduktan sonra cevap kalibini parmaginizla gésterin. Eger cocuk gekiniyorsa veya nasil
cevap verecegini bilmiyor gibi duruyorsa bir taraftan parmaginizla resimleri gésterirken ayni zamanda

cevap siklarini da gocuga okuyun.

1. Néfes almakta zorlanirim 0 2 4
2. Kolayca hastalanirim 0 2 4
3. Yaralarim ve/veya cildimde kizarikliklar olur 0 2 4
4. Bacaklarim agrir 0 2 4
5. Kendimi yorgun hissederim 0 2 4
6. Sirtim tutulur 0 2 4
7. Yorgun uyanirim 0 2 4
8. Ellerim zayiftir 0 2 4
9. Tuvaleti kullanirken zorlanirnm 0 2 4
10.lstedigim zaman kilo almakta veya vermekte zorlanirim 0 2 4
11.Ellerimi kullanmakta zorlanirim 0 2 4
12.Yiyecekleri yutarken zorlanirim 0 2 4
13.Banyo yapmak veya dus almak uzun zamanimi alir 0 2 4
14.Kazayla yaralanirim 0 2 4
15.Yemek yemek uzun zamanimi alir 0 2 4
16.Geceleri yatagimda dénerken zorlaninm 0 2 4
17.Te_ker|ekli sandglye veya oksijen maskesi veya yuriiteg gibi 0 2 4
ekipmanimla bir yere giderken zorlanirim

PedsQL 3.0 (5-7) Neuromuscular Butun haklar sakhdir.

PedsQL - Turkey/Turkish - Version of 17 May 10 - Mapi Research Institute.
ID5599 / PedsQL3.0-Neuromuscular_YC_AU3.0_tur-TR.doc

Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D.
zinsiz gogaltilamaz

T —————



Hasta no:

Tarih:

PedsQL "

Néromuskuler Modul

Surim 3.0

KUCUK COCUKLAR igin ANNE-BABA RAPORU (5 - 7 yas)

PedsQL 3.0 Parent (2-18) Neuromuscular Buttin haklari saklidir.

PedsQL 3.0 Parent - Turkey/Turkish - Version of 17 May 10 - Mapi Research Institute.
1D5599 / PedsQL3.0-Neuromuscular_PYC_AU3.0_tur-TR.doc

Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D.
Izinsiz gogaltilamaz
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egtigimiz BIRay i¢inde bu, gogqgunuz ’igin ne kada

r sorun oldu?

PedsQL 2

G

. ile ilgili sorunlar)

¢ bi

Hemen

eme

-Siklikla: |- Hemen'

Cocugum nefes almakta zorlanir

Cocugum kolayca hastalanir

Cocugumun yaralari ve/veya cilt kizarikliklari olur

Cocugumun bacaklari agrir

Cocugum kendisini yorgun hisseder

Cocugumun sirti tutulur

Cocugum yorgun uyanir

Cocugumun elleri zayiftir

©| @ Nl o o M @ D] 2

. Cocugum tuvaleti kullanirken zorlanir

10.Cocugum istedigi zaman kilo almakta veya vermekte
zorlanir

[ N = N I Wy PR N I U . N e N e e e Y

11.Cocugum ellerini kullanirken zorlanir

12.Cocugum yiyecekleri yutarken zorlanir

13.Banyo yapmak veya dus almak gocugumun uzun
zamanini alir

14.Cocugum kazayla kendisini yaralar

15.Cocugumun yemek yemesi uzun zamanini alir

16.Cocugum gece yataginda dénmekte zorlanir

17.Cocugum tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi
veya ylriitec gibi ekipmaniyla bir yere giderken zorlanir

O |O|0O|0O|] ©O |O|OC| ©O |O|O|O|O|O|O|O|O|O}|

U U S U Ny PN S Y N Y

N N N N A A R AR E S
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(1)
ﬁ NN N NN NN NI N N S
=

1. Cocudum doktorlar ve hemsirelere nasil hissettigini

anlatirken zorlanir 2 1 2 . 4
2. Cocugum doktorlar ve hemsirelere soru sorarken zorlanir 0 1 2 3 4
3. Cocugum baskalarina hastaligini anlatirken zorlanir 0 1 2 3 4

oksijen maskesi veya yritec gibi ekipmani yoktur

1. Ailemiz tatil gibi faaliyetleri planlarken zorlanir | 0 1 2 3 4
2. Ailemiz yeterince dinlenmekte zorlanir 0 1 2 3 4
3. Sanirim para ailemiz igin bir problemdir 0 1 2 3 4
4. Sanirim ailemizin pek ¢ok problemi vardir 0 1 2 3 4
5. Cocugumun ihtiyaci olan tekerlekli sandalye veya 0 1 2 3 4

PedsQL 3.0 Parent (5-7) Neuromuscular Buttn haklar saklidir.

PedsQL 3.0 Parent - Turkey/Turkish - Version of 17 May 10 - Mapi Research Institute.
ID5599 / PedsQL3.0-Neuromuscular_PYC_AU3.0_tur-TR.doc

Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D.
Izinsiz ¢cogaltilamaz
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COCUK RAPORU (8 - 12 yas)
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PedsQL 2

Gegtlglmlz BIR ay lglnde bu, senin lg/n ne kadar sorun oldu?

Nefes almakta zorlanirm

Kolaylikla hastalanirim

Yaralarim ve/veya cildimde kizarikhklar olur

Bacaklarim agrir

Kendimi yorgun hissederim

Sirtim tutulur

Yorgun uyanirim

Ellerim zayiftir

©| ol N|o| o | | M 2| o s

. Tuvaleti kullanirken zorlanirim

10. Istedigim zaman kilo almakta veya vermekte zorlaninm

11.Ellerimi kullanmakta zorlanirim

12.Yiyecekleri yutarken zorlanirim

13.Banyo yapmak veya dus almak uzun zamanimi alir

14.Kazayla yaralanirim

15.Yemek yemek uzun zamanimi alir

16.Geceleri yatagimda dénerken zorlanirim

RIS N ESRE ) [ NN S N R N [\ NSRS Wy [P N QUL G . W PO N RS W U N . S Y

17.Tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi veya yuriiteg
gibi ekipmanimla bir yere giderken zorlanirm
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. Doktorlar ve hemsirelere nasil hissettigimi anlatirken
zorlanirim

2. Doktorlar ve hemsirelere soru sorarken zorlanirim

3. Baskalarina hastaligimi anlatirken zorlanirim

Ailem tatil gibi faaliyetleri planlarken zorlanir

1, 0 2 3
2. Ailem yeterince dinlenme imkani bulmakta zorlanir 0 2 3
3. Sanirim para ailemiz igin bir problemdir 0 2 3 4
4. Sanirim ailemin pek ¢ok problemi vardir 0 2 3 4
5. lhtiyacim olan tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi

i iy 0 1 2 3 4

veya yluritec gibi ekipmanim yoktur
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Tarih:

PedsQL "

Néromuskuler Modul

Sirim 3.0

GOCUKLAR icin ANNE-BABA RAPORU (8 - 12 yas)

‘Eger sorulardan birini anlamazsan lutfen yardim ist
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Gegtlglmlz BIR ay /g/nde bu gocugunuz igin ne kadar sorun oldu?

PedsQL 2

“Hemen

: rougum nefes almakta zorlanir

. Cocugum kolayca hastalanir

. Cocugumun yaralari ve/veya cilt kizarikliklari olur

. Cocugumun bacaklari agrir

. Cocugumun sirti tutulur

. Cocugum yorgun uyanir

. Cocugumun elleri zayiftir

. Cocugum tuvaleti kullanirken zorlanir
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(
1
2
3
4
5. Cocugum kendisini yorgun hisseder
6
7
8
9
1

0.Cocugum istedigi zaman kilo almakta veya vermekte
zorlanir

-

11.Cocugum ellerini kullanirken zorlanir

12.Cocugum yiyecekleri yutarken zorlanir

13.Banyo yapmak veya dus almak gocugumun uzun
zamanini alir

14.Cocugum kazayla kendisini yaralar

15.Cocugumun yemek yemesi uzun zamanini alir

16.Cocugum gece yataginda dénmekte zorlanir

17.Cocugum tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi
veya ylrlitec gibi ekipmaniyla bir yere giderken zorlanir
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“1. Cocugum doktorlar ve hemsirelere nasil hissettigini

0 1 2 3 4

anlatirken zorlanir
‘2. Cocugum doktorlar ve hemsirelere soru sorarken zorlanir| 0 1 2 3 4
3. Cocugum bagkalarina hastaligini anlatirken zorlanir 0 1 2 3 4

.‘ Aﬂemiz tatil gibi faaliyetleri planlarken zorlanir

1 2 3 4
2. Ailemiz yeterince dinlenmekte zorlanir 0 1 2 3 4
3. Sanirim para ailemiz igin bir problemdir 0 1 2 3 4
4. Saninim ailemizin pek ¢ok problemi vardir 0 1 2 3 4
5. Cocugumun ihtiyaci olan tekerlekli sandalye veya 0 1 2 3 4

oksijen maskesi veya yiiriitec gibi ekipmani yoktur

PedsQL 3.0 Parent (8-12) Neuromuscular Butun haklari saklidir.
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