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OZET

Bora, M. Duchenne Muskiiler Distrofi’li Cocuklarda Merdiven Cikma
Aktivitesinde Kas Aktivasyonunun Degerlendirilmesi. Hacettepe Universitesi
Saghk Bilimleri Enstitiisii Noroloji Fizyoterapistligi Programm YUksek Lisans
Tezi, Ankara, 2020. Bu ¢alisma Duchenne Muskiiler Distrofi’li (DMD) ¢ocuklarda
merdiven ¢ikma aktivitesindeki kas aktivasyonlarini incelemek ve bu aktivasyonlari
farkl1 fonksiyonel seviyedeki DMD’li c¢ocuklar arasinda ve saglikli ¢ocuklar ile
karsilastirmak amaciyla planlandi. Calismaya yaslar1 5-12 arasinda ve fonksiyonel
seviyeleri Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi’na (BAEFS) gore 1-3
arasinda olan, DMD tanis1 almis 21 ¢ocuk ve demografik 6zellikleri benzer 11 saglikli
cocuk dahil edildi. Cocuklarin demografik bilgileri kaydedildikten sonra merdiven
cikma aktivitesindeki kas aktivasyonlar1 yiizeyel EMG ile degerlendirildi. TUm
cocuklarin alt ekstremite ve govde kas kuvvet dlgiimleri, fiziksel performansa ait 4
basamakli merdiven ¢ikma/inme siireleri, 6 dakika yurime mesafeleri kaydedildi. Ek
olarak DMD’li ¢ocuklarda alt ekstremite eklem hareket acikligi, antropometrik
Olglimleri, kas kisaliklar1 ve fiziksel performans degerlendirme sonuglari kaydedildi.
Calisma sonucunda DMD’li ¢ocuklarin merdiven ¢ikma aktivitelesini saglikli
cocuklara gore yiksek kas aktivasyon seviyeleri ile gergeklestirdikleri bulundu
(p<0,05). DMD’li ¢ocuklarda fonksiyonel seviye kotiilestikge merdiven ¢ikma
aktivitesindeki kas aktivasyon seviyelerinin arttigi belirlendi (p<0,05). Calisma
sonuglar1 DMD’li ¢ocuklarin fonksiyonel seviyeleri kotiilestikce kas zayifligim
kompanse edebilmek i¢in merdiven ¢ikma aktivitesini daha fazla efor sarf ederek, daha
yuksek aktivasyon seviyeleri ile daha uzun sirede gergeklestirdiklerini gosterdi.
Calismamiz DMD’li ¢ocuklarin fiziksel performans ve giinliilk yasam aktivitelerini
gergeklestirme becerilerindeki kayiplari azaltmak, kas kuvvetini korumak amaciyla
erken donemden itibaren hem izole kas kuvvetlendirme programlarina hem de bu

kaslarin fonksiyon sirasinda egitimine ihtiya¢ oldugunu ortaya koydu.

Anahtar kelimeler: Duchenne Muskiiler Distrofi, merdiven ¢ikma aktivitesi, yuzeyel

elektromiyografi, kas aktivasyonu.
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ABSTRACT

Bora M. The Evaluation of Muscle Activation During Stair Climbing Activity in
Children with Duchenne Muscular Dystrophy. Hacettepe University Graduate
School Health Sciences Neurology Physiotherapy Master of Sciences Thesis,
Ankara, 2020. This study was planned to examine the muscle activations in the stair
climbing activity in children with Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) and to
compare these activations between children with DMD with different functional levels
and healthy children. The study included 21 children aged 5-12 years and functional
levels between 1-3 years according to the Brooke Lower Extremity Functional
Classification (BLEFC), and 11 healthy children with similar demographic
characteristics. After the demographic data of the children were recorded, muscle
activations in the stair climbing activity were evaluated by surface electromyography.
Lower extremity and trunk muscle strength measurements, 4-step stair climbing
up/down times and 6 minutes walking distances of all children were recorded. In
addition, evaluation results of lower extremity joint range of motion, anthropometric
measurements, muscle shortness and physical performance were recorded in children
with DMD. As a result of the study, children with DMD performed stair climbing
activity with high muscle activation levels compared to healthy children (p<0.05). As
the functional level worsened in children with DMD, muscle activation levels in stair
climbing activity were found to be increased (p<0.05). The results of the study showed
that children with DMD performed stair climbing activity in a longer time with higher
activation levels in order to compensate for muscle weakness as their functional levels
worsen. Our study revealed that, from the early period, both isolated muscle
strengthening programs and training of these muscles during function are needed in
order to reduce the losses in the physical performance and daily life activities of

children with DMD and to maintain muscle strength.

Key Words: Duchenne Muscular Dystrophy, stair climbing activity, surface

electromyography, muscle activation.
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1. GIRIS

Duchenne Muskiler Distrofi (DMD), X kromozomuna bagli resesif gecis
gosteren ve yaklasik 1/3600-6000 canli erkek dogum prevelansi olan genetik bir
hastaliktir (1-3). DMD, proksimal kaslarda ilerleyici kas zayiflig: ile karakterizedir.
DMD’li ¢ocuklarda belirtiler 2-5 yaslar arasinda yiiriiyiisteki bozuklukla ortaya
¢ikmaktadir (4-6). Anormal yiiriiylis, merdiven ¢ikma ve kosmada zorluk, Gower’s
belirtisi hastaligin erken semptomlarindandir (1, 6). DMD’li ¢ocuklarin yaklasik 3 yas
civarindayken kas zayifligindan dolayr gilinliik yasamlarinda etkilenimler
baglamaktadir (4). Bu hastalikta meydana gelen kas hasar1 ve zayiflik nedeniyle;
cocugun merdiven ¢ikma, kisa mesafeler ylirtime gibi giinliik gorevleri gergeklestirme
yeteneginde diisiisler meydana gelmektedir (7, 8). Hastalik ilerledikge, ¢ocuklarin
fonksiyonel seviyeleri dogrultusunda yapabildikleri aktiviteler degisir ve hastalar
giinliik yasam aktivitelerinde giderek daha bagimli hale gelerek bakim yiikleri artar
9).

DMD’li ¢ocuklar, ambulatuar donemin sonlarina dogru 6zellikle alt ekstremite
proksimal kas kuvveti gerektiren yliriiylis, merdiven inip ¢ikma, oturmadan ayaga
kalkma gibi aktivitelerde zorlanmaktadir (9). Merdiven ¢ikma/inme aktivitesi eklem
stabilitesi, dogru kas sinerjisi ve zamanlama gerektiren kompleks bir aktivitedir.
DMD’li bireylerde alt ekstremite kuvvetinde azalma ilk olarak kalca ekstansorlerinde
kendini gostermektedir ve kaslardaki zayiflik anterior pelvik tilt ve hiperlordozun
olugsmasina neden olmaktadir. Bu durumu, kuadriseps ve ayak bilegi dorsi fleksor
kaslarindaki zayiflik takip etmektedir (10). Sonug olarak, kaslardaki bu zayifliklar hem
merdiven ¢ikma hem de merdiven inme aktivitesi sirasinda performansin azalmasina
neden olmaktadir (11).

Noromuskiiler hastaliga sahip bireylerde ¢ocuklarin merdiven aktivitesi
sirasindaki performansini degerlendirmeyi igeren birgok fonksiyonel skala mevcuttur.
Bu skalalar merdiven ¢ikip inme becerisini gerektiren maddeleri igerisinde barindiran,
¢ocugun performansina yonelik testleri igermektedir (12, 13). Ancak son yillarda
yapilan calismalarda merdiven ¢ikip inme aktivitesinin ¢esitli yOnlerinin
degerlendirilmesi icin yizeyel elektromiyografi (EMG) (14, 15), 2 ve 3 boyutlu
kameral1 hareket analiz sistemleri (16-20), optoelektronik sistemler (21, 22), kuvvet



platformlar1 (23-25), akselometre, magnetometre, gyrscope gibi sensor temelli
sistemlerin (26) kullanildig1 yayinlara rastlanmaktadir.

Literatiire bakildiginda néromuskiiler hastaliklarda yiizeyel EMG yontemi
kullanilarak yapilan birgok ¢alisma mevcuttur (27-31). Her ne kadar DMD’li
cocuklarda yiiriiyiis ve list ekstremite fonksiyonlar1 sirasinda farkli kas gruplarinin
yuzeyel EMG ile aktivasyon seviyelerinin incelendigi ¢alismalar mevcut olsa da (32-
35), farkli fonksiyonel seviyedeki DMD’li ¢ocuklarin temel giinliik yasam
aktivitelerinden biri olan merdiven ¢ikma sirasinda kas aktivasyon seviyelerinin
incelendigi herhangi bir ¢alismaya rastlanmamistir. Bu ¢aligma ile DMD’li cocuklarda
merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda kas aktivasyon seviyeleri incelenmis ve bu
kapsamli degerlendirmenin sonuglarinin, DMD’li ¢ocuklar igin etkin fizyoterapi
programlarinin  olusturulmasi amaciyla rehabilitasyon siirecine yon vermesi
hedeflenmistir.

Calismanin amaci; DMD’li ¢ocuklarda merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda
gorev alan belirli alt ekstremite kaslarindaki kas aktivasyonlarini incelemek ve kas
aktivasyonlarini farkli fonksiyonel seviyelerdeki DMD’li ¢ocuklarin kendi aralarinda

ve saglikli yasitlari ile karsilastirmasini yapmaktir.
Calismanin hipotezleri su sekildedir:

Ho-1: Devre 1 ve Devre 2-3 Duchenne Muskdler Distrofi’li gocuklar arasinda merdiven
citkma aktivitesi sirasinda gorev alan ilgili alt ekstremite kaslarinin ylizeyel

elektromiyografi (EMG) ile dlcilen kas aktivasyonlari arasinda fark yoktur.

Ho-2: Duchenne Muskiiler Distrofi’li ¢ocuklar ve saglikli ¢cocuklar arasinda merdiven
citkma aktivitesi sirasinda gorev alan ilgili alt ekstremite kaslarinin ylizeyel

elektromiyografi (EMG) ile dlcilen kas aktivasyonlari arasinda fark yoktur.

Hi1: Devre 1 ve Devre 2-3 Duchenne Muskuler Distrofi’li ¢ocuklar arasinda merdiven
cikma aktivitesi sirasinda gorev alan ilgili alt ekstremite kaslarinin yliizeyel

elektromiyografi (EMG) ile 6l¢iilen kas aktivasyonlari arasinda fark vardir.

H2: Duchenne Muskiiler Distrofi’li ¢cocuklar ve saglikli cocuklar arasinda merdiven
cikma aktivitesi sirasinda gorev alan ilgili alt ekstremite kaslarinin yliizeyel

elektromiyografi (EMG) ile 6lgilen kas aktivasyonlar: arasinda fark vardir.



2. GENEL BILGILER
2.1. Duchenne Muskuler Distrofi

Duchenne Muskiler Distrofi (DMD), X kromozomuna bagli resesif gegis
gosteren ve yaklasik 1/3600-6000 canli erkek dogum prevelansi olan genetik bir
hastaliktir (1-3). DMD, proksimal kaslarda ilerleyici kas zayiflig1 ile karakterizedir.
DMD’li gocuklarda belirtiler 2-5 yaslar1 arasinda yiiriiyiisteki bozuklukla ortaya
¢ikmaktadir (4-6). Anormal yiiriiyiis, merdiven ¢ikma ve kosmada zorluk, Gower’s
belirtisi hastaligin erken semptomlarindandir (1, 6). Yiiriyiis 3 ile 6 yas arasinda
bozulmaya baslar (36) ve yaklasik 10-12 yaslarinda hastalar tekerlekli sandalyeye
bagimli hale gelir (37). Hastaligin progresyonu esas olarak alt ekstremitelerde motor
becerilerin yitirilmesi ile iligkilidir ve DMD’li ¢cocuklar ambulasyon kapasitelerini 9
ile 13 yaslar1 arasinda kaybederler (38-40). Tekerlekli sandalyeye bagimlilik skolyoz
gelisimi, solunum yetmezligi, kardiyomiyopati gibi birgok sekonder problemi
beraberinde getirmektedir (41). DMD’li ¢ocuklar 20’li yaslarda noninvaziv mekanik
ventilasyon destegine gereksinim duyar ve kardiyo-respiratuvar nedenlerden dolay1
hastalarin birgogu kaybedilir (38-40). Tedavi konusunda guniimuzde giincel Kklinik
arastirmalar ile biiylik bir yol kat edilmis olsa da hastaligi tamamen tedavi eden

herhangi bir yontem henuiz bildirilmemistir (41, 42).
2.2. Genetik ve Patofizyoloji

DMD, X kromozomunun p kolunun (kisa kol) 21.2 bolgesinde lokalize 85
ekzonun (bir proteinin dretimi icin kod bilgisini iceren DNA ya da RNA molekilinin
bir parcasi) meydana getirmekten sorumlu oldugu distrofin proteininin, herhangi bir
mutasyon sonucu Uretilememesi/az Gretilmesi (fonksiyonel protein Uretiminin
olmamasi) sonucu meydana gelen bir hastaliktir (43-45). Distrofin proteini, hiicre
iskeletinin yapisinda bulunan gliko-protein kompleksinin buyuk bir proteinidir (46,
47). Distrofin kas hiicre membraninin stabilitesi i¢in cok dnemlidir (46, 48). Distrofin,
kas membranindaki distrofinle iligkili protein kompleksi ve aktin hicre iskeleti
arasinda 6nemli bir baglant1 saglar (46). Distrofinin yoklugu myotubuler hiicre iskeleti
ile sarkolemma kompleksi arasindaki iliskinin bozulmasina neden olur, boylece kas

kirilganligi artar ve kas lifleri dejenere olur (48).



2.3. Tam

Cocuklarda DMD hastaligindan siiphelenilmesi durumunda, aile 6ykusi olup
olmamasindan bagimsiz olarak diisiiniilmesi ve gdzden gecirilmesi gereken durumlar
mevcuttur. Bu durumlar; erkek cocuklarda anormal kas fonksiyonunun gdzlenmesi,
DMD tanisiyla ilgili olmayan baska saglik durumlari icin test edilen serum
kreatinkinazda (CK) artisin goriilmesi ve artan transaminazlarin gérdlmesidir (tipki
karaciger hiicreleri gibi kas tarafindan iiretilen aspartat aminotransferaz ve alanin
aminotransferaz gibi). Bu nedenle transaminazlar1 yiiksek miktarda saptanan erkek
¢ocuklarda DMD tanisti, karaciger biyopsisinden daha once distiniilmelidir (1).

DMD tanisindan siiphe duyuldugu durumda ilk arastirilmasi gereken, ayirici
tam1 i¢in hizli ve ekonomik bir yontem olan serum Kkreatinkinaz seviyesinin
incelenmesidir (42). DMD’li bireylerde serum CK seviyeleri oldukca yuksektir
(dogumdan itibaren normalin 10-100 kat1). Tanilamada serum CK seviyesinin normal
olmast DMD hastaliginin tanisini ekarte etmektedir (42, 49).

Tarihsel gelisim siirecinde DMD hastaliginin teshis edilmesinin ilk adimi
immun boyama ya da Western Blot analizi ile gergeklestirilen protein analizini igeren
kas biyopsisi idi (50-52). Bu teknikler distrofinin miktarini, boyutunu ve yerini
gostermektedir, fakat tanisal durumlarda kullanildiginda siklikla distrofinin varligini
veya yoklugunu gostermek igin kullanilmaktadirlar (53). Kas biyopsisi incelendiginde;
dejeneratif kas liflerine ve mononikleer hiicre invazyonu ile olusan nekroza, kigik
rejeneratif kas lifleri kimelerine ve artmis lif boyutu degiskenligine rastlanmaktadir
(54). Sonugta kas liflerinin yerini 6nemli 6lgiide yag ve konnektif dokunun aldigi
gorulmektedir (55). Kas biyopsisi; genetik test sonucuna goére distrofin geninde
mutasyon olmadig1 saptandiginda ayirict tani igin gereklidir, bununla birlikte
distrofinin yoklugu kas biyopsisinde gosterilmis olsa bile genetik test gereklidir (53).

Genetik testler teshisin temelini olusturarak, genetik danigma, dogum 6ncesi
tan1 ve gelecekteki mutasyona 6zgii tedaviler igin dikkate alinmasi gereken klinik
bilgileri saglamaktadir (1, 56). Delesyon ve duplikasyonlarin belirlenmesine yardimci,
tiim ekzonlar1 i¢ceren ¢oklu ligasyon-bagimli prob amplifikasyonu (Multiplex ligation-
dependent probe amplification-MLPA) tercih edilen genetik testler arasindadir (49,
57). Siklikla kullanilan diger genetik testler arasinda multipleks polymerase chain

reaction (MPCR), multiplex amplifiable probe hybridisation ve single-condition



amplification/internal primer bulunmaktadir (58-60). Eger delesyon ve duplikasyon
belirlenemezse, geriye kalan mutasyon tiplerini tanimlamak i¢in bir dizi ardisik gen
taramast  yapilmaktadir. Nokta mutasyonlari, klglk delesyon/insersiyon/
duplikasyonlar tanimlanan mutasyon tiplerindendir (61).

DMD’de erken tani biiyilk onem arz etmektedir. Aile &ykiisii olmayan
cocuklarda taninin konmasi genellikle 5 yas civarinda gerceklesmektedir. Bu
gecikmenin birincil sebebi ailelerin, ¢ocuklarinin kogma aktivitesi ve zeminden ayaga
kalkma sirasinda Dbasarisiz  olduklarin1  fark etmemeleri nedeniyle saglik
profesyonelleriyle iletisime gegmekte gecikmeleridir (62).

DMD hastaliginin tanilanmasinda; sik diisme, yiirimede gecikme, kogsma ve
merdiven inip ¢ikma aktivitelerinde zorluk ilk semptomlar1 olusturmaktadir. Bu
semptomlar her ne kadar genellikle 5 yas civarinda fark edilse de bagimsiz yiirlime ya
da dil gelisiminde gerilik gibi gelisimin 6nemli asamalarindaki problemler erken tani

konmasina olanak saglayabilmektedir (63).
2.4. Klinik Ozellikler

DMD esas olarak erkek cocuklari etkileyen, ilerleyici kas zayifligi ile
karakterize, kadinlarin tasiyici olup genellikle asemptomatik veya hafif belirti
gosterdigi gocukluk caginda en sik goriilen muskdler distrofi tipidir (40, 64, 65).

DMD’1i ¢ocuklarin bebeklik donemlerine bakildiginda genellikle belirtilerin
asemptomatik oldugu goriilmiistiir. Her ne kadar klinik belirtiler birinci y1lin sonlarina
dogru goriilmeye baglasa da, ilk belirtiler genellikle cocugun yiirlimeye basladig1 ve
okul 6ncesi donem olan 2-5 yaslar1 arasinda fark edilir (66). Aileler, yiiriime c¢agi
oncesindeki klinik belirtileri genellikle nadiren fark ederler. Literatiir incelendiginde
hastaliga ait bulgularin ¢ocuk 4 yasina gelmeden 6nce ortaya ¢iktigi, ancak teshisin 4
yas civart konuldugu belirtilmektedir (67). Aileler, ¢ocuklarin erken dénemde sik sik
diistiiklerini, kogma, yerden ayaga kalkma ve merdiven ¢ikma aktivitelerini yapmakta
zorluk cektiklerini dile getirmektedir (11). Erken donemdeki DMD’li ¢ocuklarda
lordotik postiiriin de eslik ettigi 6rdekvari yurime, parmak ucunda ytrime gibi
yliriiyiis problemleri ve merdiven ¢ikmada zorluk sik goriilen klinik ozellikler
arasindadir (68). DMD’li ¢ocuklarda pelvik kaslar zayifladik¢a artmis lumbal lordoz
meydana gelir ve bilateral trendelenburg yiiriiylisii (govdenin her iki tarafa lateral



fleksiyonu ile karakterize 6rdekvari yiirtiyiis) goralur (69). Proksimal kas gii¢siizliigii
bulunan DMD’li ¢ocuklarda goriilen lordotik postiir, kompansatuar bir mekanizmadan
kaynaklanmaktadir. Ozellikle proksimal ve ekstansor kaslardaki progresif kas
kuvvetsizligi nedeniyle kas kisaliklari meydana gelir. DMD’li ¢ocuklarda 8 yas
civarinda parmak ucu yiiriime meydana gelerek asil tendon ve iliotibial bant kisaliklari
goruldr (70).

DMD’li ¢ocuklar sik diiserler ve yerden kalkmalari oldukg¢a zordur (69).
Yerden kalkmak icin Gower’s manevrasi olarak bilinen, ¢ocugun ayaga kalkma
sirasinda elleriyle dizlerinden ve bacaklarindan destek alarak kendi {izerine tirmanir
tarzda gerceklestirdigi hareket ve baldir kaslarinda psodohipertrofi diger 6nemli
semptomlardandir. Bu sekilde ayaga kalkis proksimal kas zayifliginin bir isaretidir (1,
68). Cocuklar Gower’s manevrasi sirasinda genellikle sirtiistii pozisyondan yiiziisti
pozisyona donerek diz ekstansiyonu icin gereken kuvveti azaltma egilimindedir.
Dizler ekstansiyondayken hamstring kaslari gerilerek maksimum ekstansér moment
uretilir. Cocuklarda gluteus medius ve minimus kaslarindaki zayifligin kompanse
edilebilmesi icin tensor fasya lata kasinin kisalmasindan kaynaklanan genis kalga
abdiksiyonu meydana gelir ve normal denge ve stabilite icin genis bir destek yiizeyi
saglanir. Gower’s manevrasi sirasinda gluteus maksimus kas zayifligin1 kompanse
etmek igin gorilen anterior pelvik tilt, lumbal lordoz ve st ekstremite ekstansiyonu
da kompansasyon mekanizmasindan kaynaklanmaktadir (71).

DMD’li ¢ocuklarda kas zayifligi; alt ekstremitenin proksimalinde ve govdede
baglayip, daha sonra iist ekstremite ve distal kaslara dogru ilerlemektedir (54).
Ilerleyici kas zayiflig1 ve farkli kas tutulumlar1 sonucunda alt ekstremitede cesitli
deformite ve kontraktiirler goriilmektedir. Ayak bileginde ekin/ekinovarus
deformiteleri, tensor fasya lata kasinda kisalma nedeniyle kal¢a abduktérlerinde
kontraktiir klinikte sik gozlenmektedir (72). Kas zayifligi ilerledikce cocuklar,
ortalama olarak 10 yas civarinda ambulasyonlarin1 kaybederek tekerlekli sandalye
kullanimina baglamaktadir (69). Ambulasyon kaybini takiben c¢ocuklarda ayakta
ekinovarus, omurgada skolyoz gibi deformiteler hizlica gelismektedir (73). Ust
ekstremite fonksiyonlari, ge¢ déneme kadar korunmaktadir fakat ¢cocuklarin genglik
donemlerinin ortasinda diisiise gegmektedir (68, 69). Boylece c¢ocuklarin ilerleyen

donemlerde kendine bakim ve beslenme becerilerinde kayip meydana gelmektedir.



Ust ekstremite fonksiyonlarindaki asil kayiplar ise, siklikla spinal cerrahiler
sonrasinda ortaya c¢ikmaktadir (69). Ilerleyen dénemlerde kalga, diz ve ayak
bilegindeki kontraktiirlere ek olarak dirsek, el bilegi, parmaklarda siddetli
kontraktiirler ve eklem limitasyonlar1 meydana gelmektedir (74).

DMD’li ¢ocuklarda ortopedik komplikasyonlar oldukc¢a sik rastlanan
durumlardandir. Kortikosteroid ile tedavi edilmeyen hemen hemen tiim erkek
cocuklarda skolyoz gelismektedir (55). Spinal deformiteler; vital kapasiteyi (75)
olumsuz etkilemektedir ve ¢ocuklarda ambulasyon kaybini takiben 6nemli derecede
ilerlemektedir (76). Kortikosteroid tedavisi skolyoz riskini azaltirken, kemik yapisinin
bozulmasina, vertebral ve uzun kemiklerin kirilma riskinin artmasina neden
olmaktadir (77). Boylelikle uzun dénem steroid tedavisi osteoporoz igin ciddi bir risk
faktorii olusturmaktadir (78). Kemik mineral yogunlugu c¢ocuklarin ambule oldugu
donemdeyken azalmaya baslamaktadir ve yas arttik¢a da azalmaya devam etmektedir
(79, 80).

DMD’li ¢ocuklarin pulmoner fonksiyonlar1 9 ile 11 yaslar1 arasinda bozulmaya
baslamaktadir. Zorlu vital kapasite her yil %5 ile %10 civarinda azalir, cocuklarin
Oksirik kuvvetleri de azalip sekresyonlarin solunum yollarindan atilmasinda
bozukluk meydana gelir (69, 81). Boylelikle pndmoni oldukga sik bir sekilde ortaya
cikmaktadir (69). Interkostal kaslardaki zayiflik, 20’li yaslarda gece ortaya ¢ikan
hipoventilasyon ile birlikte restriktif solunum bozukluguna neden olmaktadir.
Sonunda solunum yetmezligi meydana gelir ve ¢ocuklar genclik dénemlerinin orta ile
son kismi sirasinda ventilasyon destegine ihtiyag¢ duyarlar (73).

DMD’li ¢ocuklarda rastlanan kardiyak hastaliklar; siklikla kardiyomiyopati ve
kardiyak aritmileri icermektedir (82-84). Klinik olarak kardiyomiyopatinin ilk
goriildiigii donem 10 yasindan sonradir ve yasla birlikte goriilme siklig artarak 18 yas
tizeri DMD’li ¢ocuklarin hemen hemen hepsinde gortlur (85-87). Cocuklar tekerlekli
sandalye kullandigi dénemde azalmis egzersiz toleransi ve yorgunluk nedeniyle
inaktiftir, boylece kardiyak semptomlar gizli kalmaktadir (69, 87). DMD’li ¢ocuklarin
ortalama %751 genglik dénemlerinin sonu ile 20°1i yaslarinin ortalarinda solunum
problemi, %?25’1 ise siddetli sol ventrikiill yetmezligi nedeniyle yasamlarin
kaybetmektedir (69).



DMD’li gocuklar (yaklasik %30°u) belirgin kognitif problemlere sahip
olabilirler ve otizm spektrum bozukluklari, obsesif kompulsif bozukluk, dikkat
eksikligi/hiperaktivite gibi ndrodavranigsal komorbiditeler de mental problemler eslik
edebilir (88-90). Ilerleyici kas zayifliklarinin aksine kognitif problemler zamanla
ilerlememektedir. Cocuklarin akademik becerileri bu nedenle etkilenmekte ve

cocuklar akademik iglerde siklikla yardima ihtiyag duymaktadir (69).
2.5. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Klinik Degerlendirme

DMD’li cocuklarin klinik degerlendirmeleri; standart olarak tibbi ve aile
hikayesinin alimmasmi takiben kas iskelet sistemine ve buna bagli fonksiyonel
bozukluklara yonelik fiziksel muayeneyi icermektedir. Degerlendirmeyi uygulayan
uzman hastaligin ilerleyisi hakkinda tecriibeli olmalidir. Cocuklarin giinliik yasam
aktivitelerindeki becerilerinin izlenmesi, motor fonksiyon skalalarmin uygulanmasi,
hastaligin seyri ile ilgili yapilan degerlendirmeler (kas kuvveti, kas kisaliklari, eklem
hareket agiklig1, postiir, yiiriiyiis, zamanl testler, yasam kalitesi, katilim vb.) dizenli
olarak gergeklestirilmelidir (1).

DMD’li ¢cocuklarda ilerleyici kas zayifligina bagli olarak zamanla fonksiyonel
yeteneklerde bozulmalar meydana gelmektedir. Kas zayifligi ve fonksiyonel yetenek
etkilenimini saptamak, hastaligin progresyonunu ya da tedavi etkinligini izlemek igin
kas kuvvetinin analizine gereksinim duyulmaktadir. Kas kuvveti siklikla Medical
Research Council-Scale gibi manuel kas testi yontemiyle ya da kas kuvvetinin objektif
Olcimine izin veren bir cihaz olan dinamometre/myometre kullanilarak
degerlendirilmektedir (91).

Fonksiyonel bozulmaya ya da kas iskelet sisteminde problemlere neden
olabilecek durumlar1 saptamak, terapatik/cerrahi miidahaleye (ortezler, splintleme,
ayakta durma cihazlarinin kullanimu, iliotibial bant uzatma vb.) olan gereksinimleri
belirlemek icin gonyometre ile eklem hareket agikliklarinin 6l¢tilmesi 6nem arz
etmektedir. Erken donemden itibaren 6zellikle ayak bilegi ve kalca eklemlerinin, erken
non-ambule dénemde buna ek olarak iist ekstremite eklem hareket agikliklarinin
(omuz, dirsek ve el bilegi), ge¢ non-ambule donemde ise tek tek parmak eklemlerine
yonelik hareket agikliklarinin takibi, dogru zamanda miidahale etmeye ve fonksiyon

kaybini geciktirmek i¢in gerekli 6nlemlerin alinmasina olanak saglayacaktir (92).



Stireli performans testleri ve North Star Ambulasyon Degerlendirmesi (NSAA)
gibi gegerliligi kabul edilmis testler giinliik yasamdaki aktiviteler sirasinda
gerceklestirilen fonksiyonlarin birgok yoniinii degerlendirdiklerinden hastaligin
progresyonunu izlemek icin Klinikte yaygin olarak kullanilmaktadir (93, 94). On metre
ylirlime, sirtiistii yatistan ayaga kalkma, 4 basamakli merdiveni inip ¢ikma, oturmadan
ayaga kalkma ile 6 dakika ylrtime ve (st ekstremite icin de t-shirt giyme-gikarma gibi
performanslarin sure tutularak takibi klinikte siklikla uygulanmaktadir. Ayrica Vignos
Alt Ekstremite Skalasi, Motor Fonksiyon Olgiimii (MFM), Brooke Ust Ekstremite
Fonksiyonel Skalas1 (BUEFS), Egen Klassifikation Fonksiyonel Degerlendirmesi
(EK2), Hammersmith Fonksiyonel Motor Skala (HFMS) gibi Olgekler DMD’li
hastalarin fonksiyonel seviyelerini belirlemek igin sik kullanilan yontemler arasindadir
(1).

DMD’li  ¢ocuklarin ev, okul ve toplu yasam alanlarinda glnlik
aktivitelerindeki yetersizliklerinin de degerlendirilmesi gerekmektedir. Kendine
bakim becerileri, yazma, bilgisayar kullanma, okuldaki fonksiyonellik, toplumsal
katilim gibi durumlarin ve diisme siklig1, adim sayisinin takibi gibi giinliik yasamdaki
aktivitelerinin farkli testler kullanilarak izlenmesi de yapilan degerlendirmeler
arasindadir. Cocuklarin giinliik yasam aktivitelerini degerlendirmede siklikla, Wee-
Fonksiyonel Bagimsizlik Olgegi (Wee-FIM), Barthel Indeksi gibi 0Olcekler
kullanilmaktayken (9), yasam kalitesini degerlendirmede ise Pediatrik Yagam Kalitesi
Envanteri (PedsQL), Kisa Form-36 (SF-36), Diinya Saghk Orgiitii Yasam Kalitesi
Enstriiman1 (WHOQOL-BREF) gibi 6l¢ekler kullanilabilmektedir (95, 96).

DMD’li cocuklarda agr sik karsilasilan, yaygin bir problemdir ve siddetli
kontraktiirler, kaslarin asir1 kullanimi (ciddi derecede azalmis kas kuvveti, limitli
mobilite ya da tedaviye sekonder gelisen problemlerden dolay1), skolyoz gibi
ortopedik problemler, vertebral kiriklar (osteoporozun neden oldugu) gibi hastaliga ait
fiziksel limitasyonlarla iliskili olarak ortaya ¢ikmaktadir (40). Agrinin siklig1, yeri,
siddeti gibi faktorler ¢ocuklarin yasam kalitesi ve fonksiyonlar1 Uzerinde etkili
olabileceginden, rehabilitasyon siirecinde hastanin uyumunu ve diger rehabilitasyon
uygulamalarindaki sonuglar1 da etkileyebileceginden, terapistin degerlendirme

sirasinda agriy1 sorgulamasi onerilmektedir (97).
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DMD’li ¢ocuklarda yorgunluk da baslica semptomlar arasindadir ve yorgunluk
cocuklarda subjektif/deneyimsel ve objektif/fizyolojik parametreleri iceren iki grupta
incelenmektedir (98). Yorgunlugu egzersiz boyunca kaydedilen elektromiyografik
degisiklikleri saptama gibi objektif parametrelerle ve Gorsel Analog Skala (VAS),
Yorgunluk Siddet Olgegi (FSS) gibi yorgunlugu subjektif olarak ele alan anketler
kullanarak degerlendirmek mumkindur (99).

DMD’li ¢ocuklarda ilerleyici kas zayifligina bagh olarak solunum kaslarinin
fonksiyonlarindaki bozulma; uykuda ya da uyanikken etkin olmayan 6kslrme ve
ventilasyonun azalmasiyla birlikte pnomoni, atelektazi ve solunum yetmezligine sebep
olmaktadir. Bu nedenle noéromuskiiler hastaliga sahip bireylerde solunum
fonksiyonlarmin rutin olarak degerlendirilmesi  Onerilmektedir (100). Bu
fonksiyonlarin  degerlendirilmesinde  siklikla ~ solunum  fonksiyon testleri
kullanilmaktadir. Ambulatuar donemdeki DMD’li ¢ocuklarda zorlu vital kapasite
(FVC) degerlendirmesi her yil diizenli olarak yapilmasi gerekirken, ¢ocuklarin non-
ambulatar doneminde ise FVC’ye ek olarak maksimum inspiratuar ve ekspiratuar
basing (MIP/MEP), tepe 6ksiiriik akimi1 (PCF) ve kandaki oksijen saturasyonu (SpOz)
6 ayda bir diizenli olarak degerlendirilmelidir. Non-ambulatuar ddnemdeki ¢cocuklarda
bahsedilen parametrelere ek olarak kandaki end-tidal ve transkitandz parsiyel
karbondioksit basincinin (petCO,, ptcCO2) gerekli ekipman mevcut oldugunda,
duzenli olarak 6 ayda bir ya da SpO2 95’in altina diistiigiinde degerlendirmesi 6nerilir
(101).

Progresif kardiyomiyopatiler 18 yasindan biiylik DMD’li bireylerin yaklasik
%90’ inda gorllmekle birlikte hem morbiditeyi hem de mortaliteyi biylk oranda
etkilemektedir. Kardiyomiyopati insidansinin 8-10 yasindan 6nce goriilme orani diisiik
olmasia ragmen yasla birlikte artmaktadir. Mevcut bakim standartlar1 ¢ocuklarin
tanidan sonra 6 yasina kadar iki yilda bir kez, 10 yasindan sonra ise her yil diizenli
kardiyolojik degerlendirilmesini 6nermektedir. Sol ventrikiil disfonksiyonu ve ritim
anormallikleri belirtilerini tespit etmek icin EKG (Elektrokardiyografi) ve EKO
(Ekokardiyografi) kullanilarak kardiyak degerlendirmeler gergeklestirilmelidir (49).

DMD’li ¢ocuklarda genellikle ambulasyon kaybini takiben mobilite azlig1 ve
kas zayifliginin ilerlemesi nedeniyle gévdede birtakim degisiklikler meydana gelir ve

progresif skolyoz gelisimi goriiliir (1, 102). Skolyoz ilerledikce bircok problemi de
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beraberinde getirerek vertebralarin rotasyonu ve lateral yer degistirmesi sonucunda
solunum sirasinda ilgili kaburgalarin mekanigi ve hareketi degisir, boylelikle dnemli
mortalite nedeni olan solunum problemleri meydana gelir (103). Degerlendirmede
gorsel degerlendirmenin yetersiz olacagi durumlarda radyografik gorintileme
yontemleri ile deformitenin derecesini belirlemek progresyon agisindan 6nem arz
etmektedir (104). Erken donemdeki DMD’li ¢ocuklarin skolyoz degerlendirmesinin
yilda bir kez diizenli olarak yapilmasi gerekirken, ileri donemdeki DMD’li ¢cocuklar
uzmanlar tarafindan her kontrol seansinda degerlendirilmelidir. ilerlemeyle ilgili
herhangi bir endise duyuldugunda ise yillik antero-posterior dik spinal radyografileri
cekilmelidir (101).

DMD’li ¢ocuklarda tedavi hedeflerinden biri Klinik olarak fonksiyonu
koruyup, omurga deformitelerini ve kontraktir olusumunu geciktirmek amaciyla
¢ocuklart miimkiin oldugunca ayakta tutmaktir (7, 35). Bu amaca ulagmak igin
cocuklarin degisen yiiriime paternlerinin saptanmasi ve yiiriiylislerindeki sapmalarin
altta yatan sebeplerinin belirlenmesi gerekmektedir (105). DMD’li ¢ocuklarda goériilen
anormal ylriiylis paterni egilimi dikkate alindiginda optoelektronik sistemler gibi
objektif yontemler kullanilarak yiiriiyiis analizi yapmak; pelvis, diz, ayak bileginde
olusan kinetik, kinematik anomalileri saptamak, hastaligin progresyonu ve tedavi
yararliligi ile ilgili sonuglar saglayabilmektedir (32, 106).

DMD’li ¢ocuklarda degerlendirmelerin genel olarak 4-6 ayda bir yapilmasi
onerilirken; cocuklarin klinik seyrine dair bir endise duyulmasi, durumundaki
degisiklikler ya da cocuklarin 6zel ihtiyaglar1 degerlendirmelerin daha sik

gerceklestirilmesini gerektirmektedir (107).
2.6. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Tedavi Yaklasimlari
2.6.1. ilac Tedavileri

Ginumizde DMD’li bireylerde tedavi, semptomatik ve destekleyici tedavi
temeline dayanmaktadir (108). Glukokortikoidler, DMD’li bireylerde kas zayiflig1 ve
skolyozun ilerlemesini yavaslatan, fonksiyonel yetersizligi geciktiren tek ilag
grubudur (1, 37, 40). Glukokortikoidler, kas kuvveti ve fonksiyon Uzerinde erken
ilerlemeyi saglayarak uzun vadede kassal fonksiyonun azalmasini yavaslatir ve

ambulasyon yetenegini uzatmaktadir (109). Yaygin olarak kullanilan
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kortikosteroidler; prednisolone, prednisone ve deflazacort olarak bilinmektedir (110).
Farkli steroid ilaglarin (prednisone ve deflazacort) etkisinin esit oldugu gorisii
mevcutken optimal doz ve uygulama siiresiyle ilgili goriis birligi heniiz
bulunmamaktadir (1, 111, 112). Uzun siireli yapilan bazi ¢alismalarda, uzun siireli
giinliik alinan kortikosteroidlerin ambulasyonu 3 yila kadar uzattigi, kardiyak ve
solunumsal fonksiyonlardaki etkilenmeyi azalttig1, progresif skolyoz riskini azalttig1
ve yasam kalitesini arttirdigi gosterilmektedir (2, 77, 113).

Steroid kullanimi; asir1  kilo alimi, katarakt, hipertansiyon, davranis
problemleri, vertebral kirik gibi bazi yan etkilere neden olmaktadir (113). Erken
meydana gelen asir1 kilo alimi prednison tedavisinin en sik goriilen yan etkisi olarak
gosterilirken (112) deflazakort tedavisinde bu durum goézlenmemistir (114).
Kortikosteroid tedavisi alan DMD’li ¢ocuklarda steroid tedavisi almayanlara gore
vertebral ve uzun kemik kiriklari riskinin arttig1 ve biiylimenin siklikla baskilandigi
belirtilmektedir (1, 2). Glukokortikoidler ile iliskili yan etkilerin dikkatli bir sekilde

gozlenmesi ve tedavisi yagamsal 6nem tagimaktadir (55).
2.6.2. Guncel Tedavi Yaklasimlar:

DMD’1i bireylerin yeni tedavi yaklasimlar: arasinda gen terapileri, kok hiicre
temelli terapiler, distrofin restorasyonuna yonelik yaklasimlar mevcut olup klinik

arastirmalar devam etmektedir.

Viral Vektorler (Gen Terapisi)
Gen terapisi, DMD’li bireylerde iskelet ve kalp kasina fonksiyonel bir DMD

geni saglayarak mevcut olan distrofin proteininin restore edilmesini hedeflemektedir
(115). DMD geninin kritik bolgelerini tasiyan rekombinant adeno-iliskili viral
vektorlere sadece kiigiik bir transkript boyutu dahil edilebildiginden fare modelleri
tizerine yerlestirilmesi ile distrofin restore edilerek mikro distrofin ve mini distrofin
genleri tretilmistir (116, 117). DMD geninin kritik bolgelerini tagiyan rekombinant
adeno-iligkili viral vektorlerin kullanimi erken asamada olup arastirmalar devam

etmektedir (118).
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Antisense Oligon(kleoidler ile Ekzon Atlama

Antisense oligonikleotidler (AONSs) spesifik gen transkriptlerini hedef almak
izere tasarlanmis, kii¢iik niikleik asit olarak tamimlanmaktadir (119). DMD’li
bireylerin tedavisinde kullanilmasindaki strateji, mRNA’larin baglanmasini (splicing)
degistirmek lizerinedir. Distrofin mRNA’sindaki spesifik ekzonlar splicing sirasinda
atlanmaktadir (120, 121). Baska bir deyisle, antisense oligoniikleotidleri okuma
cercevesini restore etmek ve kismen fonksiyonu olan distrofin iiretmek amaciyla
ekzon atlama islemini baglatmak ve splincingi yonlendirmek amaciyla
kullanilmaktadir. Bu durum, DMD mutasyonlarinin ¢ergeve disi delesyon ve
dublikasyonlardan olusan biiyiikk bir kismi igin idealdir (122). Basarili bir sekilde
uygulandig1 takdirde, bir DMD gen transkripti, Becker Muskiiler Distrofi benzeri
proteindeki gibi sonug verebilmektedir (123).

Read-Through Stop Kodon Stratejileri

Ataluren; stop kodonlarin ribozomal okuma stratejilerini destekleyerek,
translasyonun devam etmesine ve fonksiyonel protein iiretilmesine olanak saglayan
polisiklik organik bir molekuldir (55, 124). Ataluren gibi stop kodon baskilama
maddeleri yalnizca nonsense mutasyonuna sahip bireylerde uygulanabilmektedir (55).
Tedavi Oncesi ve sonrasi kas biyopsilerinin karsilastirildigi Faz Ila doz araligi
calismasinda Ataluren’in distrofin tiretimini %11 arttirdigi goriilmiistiir (125). Baska
bir Faz 11b ¢calismasinda 48 hafta uygulanan 40 mg/kg/giin Ataluren tedavisinden sonra
6 Dakika Yiiriime Testi sonuclarina gore tedavi alan grupta plasebo grubuna gore
yirime mesafelerindeki azalmanin daha az oldugu bulunmustur (126). 48 haftalik
randomize plasebo kontrollii Faz III c¢alismasinda ise Ataluren ve plasebo grubu
arasinda 6 Dakika Yiiriime Testinde klinik olarak anlamli fark bulunurken, istatistiksel
olarak anlamli bir fark bulunamamistir. Bu duruma karsin, ¢alismanin basinda 6
dakika yiiriime testi sonuglar1 300-400 m arasinda olan c¢ocuklarda plasebo
grubundakilere gore fonksiyonel seviyelerinin daha yavas etkilendigi goriilmiistiir
(127).
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Utrophin Modilasyonu

Utrophin modulatérleri, 6zel olarak gen mutasyonlarini hedeflemeyen bunun
yerine tim DMD’li bireylerde kas hasari onlemeye yonelik distrofin eksikligini
telafi etmeyi amagclayan ila¢g grubudur (128). Utrophin up-regulasyonu, DMD’li
bireylerde distrofin eksikligini gidermek amaciyla diisiiniilen ilk yaklagimlardan
birisidir (129). Utrophin, distrofin homologudur ve iki protein arasinda %80 benzerlik
gorulmektedir (128). Utrophin up-regulasyonu distrofin ve utrophin bazi farkli
fonksiyonel oOzelliklere sahip olmalarina ragmen utrophin ekpresyonu DMD’li
bireylerde yasla birlikte artarak tekerlekli sandalyeye gecis yasini geciktirdigi (128) ve
mdx fare kaslarinda distrofin yerine gegmede etkili rol oynayabilecegi gosterilmistir
(130). Utrophin ekpresyonu ve prevelanst DMD’li bireylerde artmaktadir fakat
distrofik semptomlar1 azaltacak derecede degildir (130). Utrophin ve distrofin
arasindaki benzerlik goz Oniinde bulundurularak; DMD’li bireylerde utrophin’in
distrofin eksikligini telafi etmede etkili olup olmadigini degerlendirmeye yonelik

caligmalar devam etmektedir (131).
2.6.3. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Fizyoterapi ve Rehabilitasyon

DMD’li cocuklarin fizyoterapi ve rehabilitasyon siirecleri, teshis konulmasinin
ardindan hemen baglatilmali ve hastaligin ilerlemesiyle birlikte ihtiyaclar
dogrultusunda devam etmelidir. DMD’de fizyoterapi ve rehabilitasyon
programlarinda birincil amaglar; kas kuvvetini korumak ve gelistirmek, fonksiyonu
stirdirmek ve kontraktiirleri miimkiin oldugunca O©nlemeye c¢alismak olarak
sayilabilmektedir (132). Ambulasyonu devam eden bireylerde; cerrahi, hastalik veya
yaralanmayla iliskili immobilizasyon gerektiren durumlarda slre, ambulasyon
yeteneginde kalici kayiplara neden olmayacak sekilde kisa tutulmalidir. Yapilan
caligmalar c¢ocuklarin ambulasyon yeteneginin miimkiin oldugunca uzun siire
korunmasinin; kontraktiir, skolyoz ve solunum yetmezligi gelisimini geciktirmeye
yardimci oldugunu gostermektedir (132).

DMD’li bireylerde eklem hareket agikligin1 korumak, kontraktiir olusumunu
Oonlemek veya en aza indirmek amaciyla aktif, aktif-yardimli veya pasif germe
egzersizleri spesifik kas veya eklem gruplarina haftada en az 4-6 giin olacak sekilde

uygulanmalidir (40). Hem ambulatuar hem de nonambulatuar dénem boyunca ayak
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bilegi, diz ve gerekli oldugu durumda kalga eklemlerinde diizenli germe programina
devam edilmelidir. Nonambulatuar faz boyunca ise dizenli germe egzersizleri
programina iist ekstremite dahil edilerek uzun parmak fleksorleri ve el bilegine, dirsek
ve omuz eklemlerine germe uygulanmasi dnem tasimaktadir (40).

Progresif ekin kontraktiiriiniin 6nlenmesi veya azaltilmasinda istirahat ayak-
ayak bilegi ortezlerinin (AFO) yasam boyunca geceleri kullanilmasi gerekmektedir.
AFO’lar rahatlik ve optimal ayak-ayak bilegi diizgiinliigii igin kisiye 6zel kalip alarak
uretilmelidir. Diz-ayak-ayak bilegi ortezi (KAFQO); ambulasyonun ge¢ déneminde
kontraktlr ve deformitelerin onlenmesinde ayakta durma ve limitli ambulasyonu
gerceklestirebilmek amaciyla kullanilabilir (133). Ambulasyonun ge¢ doneminde ve
nonambulatuar erken donemde pasif bir ayakta durma cihazi kalga, diz ve ayak bilegi
eklemlerindeki kontraktiirlere bagli olarak gerekli olabilmektedir (134). Ayakta
durmay1 saglayan ve siiriilebilen akull tekerlekli sandalyeler gunumiizde ayakta
durma mobilitesini desteklemek icin KAFO’larin yerine siklikla tercih edilmeye
baglamistir. Fakat bu ortezlerin secimi bazi durumlarda terapatik ve destekleyici
olabileceginden daha uygun olabilmektedir (135). DMD’li ¢ocuklarin bagimsizligini
ve giinliikk yasama katilimini saglamak i¢in yardimer adaptif gerecler ve yasadiklari
alanlarin fonksiyonlarina uygun modifikasyonu gereklidir. DMD’li bireyler igin
adaptif ekipman ve ev diizenlemeleri arasinda rampalar, hasta asansorleri, 6zel
yataklar, merdiven asansorleri, ara¢ modifikasyonlar1 bulunmaktadir. (107).
Rehabilitasyonda giinliik yasam aktivitelerine yonelik uygulamalarda amag hastalarin
bagimsizligini miimkiin oldugunca uzun siire korumak olmalidir (136).

Erken donem ambulataur DMD’li ¢ocuklarda skolyoz genellikle nadiren
gordlirken, skolyoz degerlendirmesi her yil diizenli olarak yapilmalidir. Omurga
ortezlerinin kullanimi vertebral kompresyon kiriklar1 olusturmamak igin genellikle
onerilmemektedir. Nonambulatuar donemdeki cocuklar icin ise skolyoz ciddi bir
problemdir ve her klinik muayenede degerlendirilmelidir. Radyografik incelemelerde
oturma pozisyonunda 20-30 derece iizerinde omurga egriligi olan, steroid
kullanmayan, ergenlige henliz ulasmis erken nonambulatuar donemdeki ¢ocuklarda
egrinin ilerleyecegi tahmin edildiginden posterior spinal fiizyon cerrahisi
Onerilmektedir. Ge¢ donem nonambulatuar dénemdeki cocuklarda da progresif

egrilerde posterior spinal fuzyon cerrahisi Onerilmektedir (101).
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DMD’li ¢ocuklarda solunumsal komplikasyonlarin yonetiminde, manuel ve
mekanik yardimli 6ksiirme teknikleri, noninvaziv ventilasyon, akciger voliimii artirma
tekniklerinin gerektigi durumlarda uygulanabilmesi icin uzman hekim ve solunum
terapistlerinin - multidisipliner ekip halinde c¢alismas1 gerekmektedir (101).
Nonambulatuar erken donemdeki bazt DMD’li ¢ocuklar progresif skolyoz nedeniyle
cerrahiye ihtiyag duyarlar (137). Yayinlanmis kilavuzlara gére, solunum yonetiminde
preoperatif egitim i¢in yardimli oksiirme cihazlarinin ve noninvaziv ventilasyonun
kulanim1 6nerilmektedir (138). Nonambulatuar ge¢ dénemde ise ¢ocuklarda 6zellikle
solunum yolu enfeksiyonu varliginda, zayif Oksiiriik kuvveti meydana gelir ve
atelektazi, zatirre, ventilasyon-perfiizyon uyusmazligr ve solunum yetmezligi gibi
riskler ortaya ¢ikar. Beklenen FVC %50 nin altina diistiigiinde, tepe oksiiriik akimi
dakikada 270 litreden az oldugunda ya da maksimum ekspiratuar basing 60 cm H>O
oldugunda ¢ocuklarda manuel ve mekanik yardimli 6kslirme uygulamasina gegilmesi
gerekir (139). Geg donemdeki ¢ocuklar yasamlarini siirdiirebilmek igin ise destekli
ventilasyona ihtiya¢ duyarlar. Cocuklarda hipoventilasyon ve uykuda solunum
bozukluklarina dair semptomlar (yorgunluk, dispne, tasikardi ve dispneyle uyanma,
gece sik uyanma, sabah veya siirekli bas agrist vb.) varliginda solunum
fonksiyonlarinin seviyesine bakilmaksizin noktiirnal destekli ventilasyon kullanimi
gerekmektedir. Beklenen FVC %50 nin altinda ve MIP 60 cm H20’dan az oldugunda
da noktiirnal destekli mekanik ventilasyona baglanmalidir. Eger birey uyanikken
glindlz hipoventilasyonu varliginda petCO2 veya ptcCO2 45 mm Hg'den fazlaysa;
arteriyel, venoz veya kilcal kan CO2 basinci (pCO2) 45 mm Hg'den fazlaysa veya bazal
SpO2 % 95'ten az ise de destekli ventilasyon uygulamasina baslanmasi gerekir (140).

DMD’de optimal egzersiz siddeti, tipi ve sikligr ile ilgili ¢aligmalar kisith
olmakla birlikte optimal dzellikler kesin olarak bilinmemektedir (141-144). DMD’li
bireylerde yapilan ¢alismalarda submaksimal aerobik egzersizlerin 6zellikle hastaligin
erken evrelerinde yararli olabilecegi belirtilmektedir (143, 145). DMD’de kas fibrilleri
sarkolemmal membranin mekanik destegindeki yetersizlik nedeniyle kontraksiyona
bagli yaralanmalara agik hale gelmektedir (146). Belirli bir miktarda gerceklestirilen
kas aktivitesinin kullanmama atrofisini 6nlemekte, rezidlel kuvveti devam ettirmekte,
aktif hareketin potansiyel trofik etkilerini korumakta, fonsiyonel durumu ve esnekligi

koruyup gelistirmekte oldugu varsayilirken (40, 107, 142, 144, 147); eksentrik kas
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aktivitesi ve yiiksek direngli egzersizin kontraksiyona bagimli kas yaralanmalarina
sebep olabilecegi nedeniyle uygunsuz oldugu, yasam boyunca kullanilmamasi
gerektigi belirtilmektedir (40, 107, 142, 144, 146, 147).

Yuksek direncli kuvvetlendirme egzersizleri DMD’li ¢ocuklara 6nerilmezken,
yuzme gibi submaksimal aerobik egzersizler 6nerilmektedir (55). YlUzme aktivitesi
rekreasyonel olarak yapildiginda diisiik yogunluklu bir egzersizdir. Bu nedenle
DMD’li ¢ocuklarin fiziksel olarak aktifligini saglamak i¢in rekreasyon temelli ylizme
aktivitesi iyi bir segenek olarak diisiiniilmektedir (148). Bisiklet aktivitesi de
submaksimal aerobik aktivite olarak onerilir ve ileri donemde yardimli bisiklete binme
ve robot yardimli hareketler kullanilabilir (149). Nonambulatuar ddnemdeki
cocuklarda ise postiiral simetri ve rahat oturmayi saglayabilmek igin pasif ya da aktif
yardimli egzersizler ile mobilizasyonu o6nerilmektedir (150). DMD’li g¢ocuklarda
guvenli  fiziksel —aktivite, uygun adaptif ekipmanlar ve teknolojiyle
desteklenebilmektedir (107).

Agn tiim yastaki DMD’li bireylerde sorgulanip ele alinmasi gereken bir
durumdur. Ozellikle glukokortikoid tedavisi alan gocuklarda sirt agrisi vertebral
kiriklar i¢in dikkate alinmasi gereken bir durumdur. DMD’li cocuklarda agr
yonetimine yonelik yaklasimlar; fizyoterapi, postiiral diizeltmeler, ortez uygulamalari,
agirhik aktarimma izin veren tekerlekli sandalye ve yatak diizenleyicileri, pozisyon
degistirme ve basing kontrolleri ve farmokolojik yaklagimlari iceren kapsamli bir ekip
caligmasini gerektirmektedir (40).

DMD’li ¢ocuklarin sosyal aktivitelere katilimi 10 yas civarinda 6nemli dlgiide
diismektedir. Bu yas, ¢ocuklarin ambulasyon gibi motor yeteneklerinde azalmaya
basladig1 ve dolayisiyla toplum temelli sosyal katilim i¢in daha az firsata sahip oldugu
donemdir. Fiziksel yetenekler ve sosyal katilimin iligkili oldugu géz 6niine alinarak
cocuklarin sosyal yagama katiliminin rehabilitasyon surecinde anahtar rol oynamasi
gerekmektedir (95).

2.7. Duchenne Muskiiler Distrofi’li Hastalarda Temel Giinliik Yasam
Aktiviteleri

DMD’li ¢ocuklarin ve ailelerinin yasamlarinda, ¢ocuk yaklasik 3 yas

civarindayken kas zayifligindan dolayr giinlik yasamlarinda etkilenmeler
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baslamaktadir (4). Bu hastalikta meydana gelen kas hasari ve zayiflik nedeniyle;
cocugun merdiven ¢ikma, kisa mesafeler yiiriime gibi giinliik gorevleri gergeklestirme
yeteneginde diisiisler meydana gelmektedir (7, 8, 151). DMD’li ¢ocuklarda aktivite ve
fonksiyonlar1 devam ettirebilme yetenegi, yasam kalitesi ve bagimsizlik seviyesi ile
biylk oOlcude iliskilidir (152). Hastalik ilerledikge, hastalar giinlik yasam
aktivitelerine giderek daha bagimli hale gelir ve bakim yiikii artar, boylelikle
cocuklarin fonksiyonel seviyeleri dogrultusunda yapabildikleri aktiviteler degisir (9).
DMD’li ¢ocuklar, ambulatuar dénemin sonlarma dogru 6zellikle alt ekstremite
proksimal kas kuvveti gerektiren yiiriiyiis, merdiven inip ¢ikma, oturmadan ayaga
kalkma gibi aktivitelerde zorlanirken, nonambulatuar donemin sonlarina dogru ise
DMD’li cocuklarda iist ekstremite fonksiyonlarini igeren giyinme, sa¢ tarama, banyo
yapma gibi kendine bakim becerilerinde de kayiplar meydana gelmektedir (9). Ayrica
DMD’li ¢ocuklar tekerlekli sandalye kullanimina basladiklarinda; yemek yeme,
tekerlekli sandalyeyi kullanma, okul 6devlerini yapma, bilgisayar ve video oyunlari
oynama gibi birgok giinliikk aktiviteye katilim igin (st ekstremite fonksiyonlarinda
bagimli hale gelmektedir (153).

Bireylerin giinliik yasam aktivitelerinde bagimsiz oldugunu gosteren temel
fonksiyonel aktivitelerden bazilar1 yiiriime, oturmadan ayaga kalkma ve merdiven
inip-¢ikma aktiviteleridir. Yiiriiyiis baslangigtan beri var olan en ilkel giinliik yasam
aktivitesidir (154). Ambulasyon gunlik fiziksel aktivitenin en blylik komponentidir
ve bir bireyin saglik ve zindelik durumunun en 6nemli gostergesi olarak sayilmaktadir
(155). DMD’1i kiigiik ¢ocuklarda yiiriiyiis sirasinda gerekli zayif kaslara olan ihtiyact
en aza indirmek icin kompansatuar stratejiler meydana gelmektedir ve bu durum
ilerleyen yasla birlikte daha belirgin hale gelmektedir (35, 106). DMD’li ¢ocuklarda
bu temel aktivitenin ileri analizini yapmak; ¢ocuklarin rehabilitasyon uygulamalarinin
sonuglarini izlemek, ortopedik cerrahilerle ambulasyonu siirdiirmek ve korumak gibi
amaglarla uzmanlara yararh bilgiler saglamaktadir (155). Ug boyutlu yiirime analizi
gibi yiiriime hakkinda objektif ve niceliksel bilgi saglayan tekniklerin kullanilmasi,
DMD’li ¢ocuklarin yiiriime paternleri hakkinda detayli bilgiye ulagilmasima olanak
saglayabilmektedir (41).

Oturmadan ayaga kalkma ve tekrar oturma; fonksiyonelligi gosteren gunluk

yasamda sik kullanilan bir diger onemli gilinlik yasam aktivitesindendir (156).
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Oturmadan ayaga kalkma aktivitesi; viicut kitlesini ayaklar Uzerine aktarmak igin
vucut kitle merkezinin 6ne ve yukariya dogru hareket etmesini gerektiren zorlu bir
gorevdir (157). Oturmadan ayaga kalkma aktivitesi sirasinda destek noktasi ayaklarla
simirli dar bir alan oldugu igin viicut dengesi, noromuskiiler kontrol ve eklem
koordinasyonu gereklidir (158). Bu hareketi yeterli sekilde gergeklestirmedeki bazi
limitasyonlar; tekrarli diismeler, giinlik yasam aktivitelerinde artan bagimlilik ve
disiik yasam kalitesiyle yakindan iligkilidir (159). Aktivitenin yapilabilmesi
antigravite kas kuvveti gerektirir ve DMD’li ¢ocuklar bazi kompansatuar hareketler
kullanirlar. Cocuklarin ayaktayken oturmaya geg¢me sirasinda eksentrik hareketi
etkileyen kas kuvvetsizligi nedeniyle kendilerini dogrudan sandalyeye birakmalar1 ya
da kollartyla destek alarak oturmalari kompansatuar hareketler kullandiklarinm
gostermektedir (160). Bu aktivitenin; aktiviyete 6zgii gelistirilmis skalalar (160) ya da
video analiz (161), kuvvet platformu (162, 163) gibi gesitli yontemler kullanarak
analizini yapmak, ¢ocuklarin fonksiyonel yeteneklerinin saptanmasi agisindan

Onerilmektedir.
2.7.1. Merdiven Inip-Cikma Aktivitesinin Analizi

Merdiven inip/¢ikma aktivitesi gilinliik yasamda sik¢a gergeklestirilen bir
aktivitedir ve bu aktiviteyi gerceklestirebilme becerisi kisinin yasam kalitesi i¢in 6nem
arz etmektedir (164). Merdivenler giinliik yasamda sik¢a karsilagilan engellerdir ve
merdiven ¢ikma, yiiriimeye gore daha fazla enerji ve caba gerektirir (22). Merdiven
¢ikma aktivitesinin gerceklestirilebilmesi; kas kuvveti, postural kontrol, duyusal
islemleme ve integrasyon, diisme korkusu dahil psikolojik faktorelere baghidir (25,
165, 166).

Merdiven ¢ikma aktivitesi giinliik yasamda siklikla gergeklestirilen zorlu
lokomotor bir gorevdir (165). Merdiven aktivitesi ylirliyiis ile benzer olarak ritmiktir
ve hareket sirasinda benzer eklem ve kaslari igerir. Iki aktivite arasindaki baslica fark
ise merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda alt ekstremiteye ait eklemlerin hareket agisinin
fazla olmasi1 ve eklemlerde daha fazla kuvvet ve moment olugmasina sebep olan kas
aktivasyon seviyesinin artmasidir (167).

Merdiven ¢ikma aktivitesi yiiriiylis ile karsilastirildiginda; diz ekstansiyon

momenti 2 kat daha fazladir (165), bu da bireylerin giivenli bir sekilde merdiven ¢ikma
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aktivitesini gerceklestirebilmesinin yeterli alt ekstremite kuvvetine biiyiik 6lgiide baglh
oldugunu gostermektedir (168). Merdiven ¢ikma sirasinda ayak bilegi plantar
fleksorleri ve diz ekleminin ekstansorleri, vicut kitlesini bir sonraki adim i¢in 6ne ve
yukariya dogru tasimak i¢in kasilmaktadirlar (169). Buna karsin merdiven inme
sirasinda vicudun asagi dogru hizla ivmelenmesi gozlenir (170) ve vicudun kontrolli
bir sekilde asagiya inmesi i¢in alt ekstremite ekstansor kaslarin eksentrik kasilmasi
gerekmektedir (171). Bu gorevler sirasinda ayak bilegi plantar fleksorleri ve diz
ekstansorleri tarafindan tiretilen momentler, agirlik aktarimi sirasinda alt ekstremitenin
kollabe olmasimi onlemede ciddi bir katki saglamaktadir (24). Ek olarak; vicut
agirligiin desteklenmesine katki saglayan moment kalca, diz ve ayak bileginde
meydana gelen ekstansér momentlerin toplanmasiyla hesaplanir (172).

Genel olarak saglikli bireyler merdiven inip/¢ikma aktivitesi sirasinda step over
step (SOS) olarak adlandirilan yiirliylis paternini kullanmaktadir. Bununla birlikte
yaslilar, hasta bireyler ve engele sahip popiilasyonlar; kas kuvvetinde azalma (173,
174), propriosepsiyon kaybi (173), yas ve hastalikla iliskili olarak dengesel
mekanizmanin etkilenmesi (174) gibi nedenlerden dolay1 merdivendeki ambulasyonu
gerceklestirmede zorlanmaktadirlar (175). Bu nedenle motor fonksiyonda kayip
gerceklesen bireylerde siklikla trabzandan destek alma, merdiven kenarlarina dogru
adim alma egilimi goriilmekte ve step by step (SBS) ( merdiven inme/¢ikma 6ncesinde
her iki ayagi ayn1 basamaga koyarak ilerleme) gibi alternatif yirime paternlerini
kullanmaktadir (175, 176).

SOS ve SBS olarak adlandirilan bu iki patern arasinda biyomekaniksel olarak
bazi farkliliklar mevcuttur. SOS yiiriime paterninde her iki alt ekstremite de benzer
sekilde performans gostermektedir. SBS paterninde ise iki alt ekstremitenin
gerceklestirdigi fonksiyon farklidir. Merdiven ¢ikma sirasinda SBS paterninde 6nde
hareket eden ekstremite, merdiven inme sirasinda ise arkadan gelen ekstremite
“calisan ekstremite” olarak nitelendirilmektedir. Diz ekleminde meydana gelen
anterior-posterior kuvvetler, fleksiyon momentleri ve gucleri merdiven inme/¢ikma
sirasindaki SOS paternindeki degerlerle benzer sekildedir. Bu durumun aksine,
merdiven inme/cikma sirasinda  “dinlenen ekstremite” olarak adlandirilan

ekstremitelerin ise diz ekleminde meydana gelen anterior-posterior kuvvetler,
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fleksiyon momentleri ve gliglerinde SOS paternine gore azalma meydana gelmektedir
(177, 178).

Andriacchi ve ark.’nin (179) saglikli bireylerde el destegi alarak ve almayarak
gergeklestirilen merdiven aktivitesinin biyomekanigini inceledikleri bir ¢alismada;
kalca, diz ve ayak bilegi eklemlerinde meydana gelen fleksiyon ve ekstansiyon
momentlerinin biiyiikliigiinde belirgin fark bulmamislardir. Saglikli bireylerde yapilan
daha giincel baska bir ¢alismada ise, merdiven ¢ikma sirasinda alinan el desteginin diz
ekleminde meydana gelen momenti arttirdigini, ayak bilegi eklemindeki momenti
azaltigim1 ve merdiven inme sirasinda ise ayak bilegi momentini arttirdigini
bildirmiglerdir (180).

Merdiven c¢ikma/inme aktivitesi eklem stabilitesi, dogru kas sinerjisi ve
zamanlama gerektiren kompleks bir aktivitedir. DMD’li bireylerde alt ekstremite
kuvvetinde azalma ilk olarak kalca ekstansorlerinde kendini gdstermektedir ve
kaslardaki zayiflik anterior pelvik tilt ve hiperlordozun olusmasina neden olmaktadir.
Bu durumu, kuadriseps ve ayak bilegi dorsal fleksor kaslardaki zayiflik takip
etmektedir (10). Sonug olarak kaslardaki bu zayifliklar hem merdiven ¢ikma hem de
merdiven inme aktivitesi sirasinda performansin azalmasina neden olmaktadir (11).
Dolayisiyla DMD’li  c¢ocuklar giinliik yasam aktivitelerini gergeklestirirken
kompansasyon mekanizmalarini1 kullanmaktadir.

Martini ve ark. (11) ambulasyonunu kaybetmemis DMD’li ¢ocuklarda
fonksiyonel aktiviteler sirasinda  sergiledikleri kompansatuar  hareketleri
gozlemlemiglerdir. DMD’li ¢ocuklar merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda kalgada
lateral elevasyon, internal rotasyon ve abduksiyon iceren kompansatuar hareketleri
kullanmis ve merdiven ¢ikma sirasinda govde destegini arttirmak igin trabzandan
tutunmuslardir.

DMD’1i ¢ocuklarda goriilen ayak bilegi ekin pozisyonunda yiirlime, azalmis
hareket agikligi ve kas kuvveti bu aktiviteyi onlar icin zorlu bir gérev haline
getirmektedir. Aktivite sirasinda antigravite kaslarinda eksentrik kasilmalar
gerceklesmekte ve bu da kas lifi hasarimi arttirmaktadir. Aktivite sirasindaki Ust
ekstremite ve govde kullaniminin eksentrik kasilmanin zorlugunu en aza indirdigi ve

motor etkilenimin ilerlemesini 6nledigi diisiniilmektedir (40).
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Literatiir incelendiginde; néromuskiiler hastaliga sahip bireylerde merdiven
inip ¢ikma aktivitesindeki performansin ¢esitli klinik uygulamalarla degerlendirildigi
gorulmektedir. Sireli 4 basamakli merdiveni inip ¢ikma testi, performansin siire ile
degerlendirildigi, en ¢ok kullanilan yontemlerden biri olmustur. N&romuskiler
hastaliga sahip bireylerde de, ¢ocuklarin merdiven inip ¢ikma aktivitesi sirasindaki
performansin1 degerlendirmeyi iceren birgok fonksiyonel skala mevcuttur. Vignos
Skalas1 (VS), Motor Fonksiyon Olgiim Skalasi, North Star Ambulasyon Skalasi,
Fonksiyonel Degerlendirme Skalas1 (FES-DMD) gibi skalalar merdiven inip ¢ikma
becerisini gerektiren maddeleri igerisinde barindiran, ¢ocugun performansina yonelik
testleri icermektedir (12, 13). Ancak son yillarda yapilan ¢alismalarda merdiven inip
¢ikma aktivitesinin gesitli yonlerinin degerlendirildigi yiizeyel elektromiyografi (14,
15), 2 ve 3 boyutlu kameral1 hareket analiz sistemleri (16-20), optoelektronik sistemler
(21, 22), kuvvet platformlar (23-25), akselometre, magnetometre, gyrscope (26) gibi

sensor temelli sistemlerin kullanildigi ¢aligmalara rastlanmaktadir.

2.8. Yuzeyel Elektromiyografi (EMG) ile Kas Akvitasyonunun

Degerlendirilmesi

Yuzeyel EMG; néromuskiiler degerlendirmeler i¢in hem arastirmalarda hem
de klinik uygulamalarda siklikla kullanilan, noninvaziv uygulanan, ndrofizyoloji, spor
bilimi ve rehabilitasyon gibi alanlarda kullanilabilen bir tekniktir (181). YUlzeyel
EMG, kas fonksiyonlarini incelemek i¢in noninvaziv bir yol saglamaktadir. Yiizeyel
EMG sinyali olduk¢a komplekstir, ayn1 anda birkag aktif motor tnitlerden Gretilen,
doku filtreli sinyallerin toplamini ifade etmektedir (182). Yuzeyel EMG ile birgok
alanda ve farkli amaclar i¢in ¢aligsmalar yapabilmek miimkiindiir. N6rolojik hastaliklar
(183), yasa bagl gelisen diger néromuskiiler degisiklikler (184), egzersiz caligsmalari
(185-188), omurga yaralanmalar1 (189) gibi durumlarda, patolojilerin anlasiimasinda
ylzeyel EMG yontemi kullanilabilmektedir.

Literatlire bakildiginda néromuskiiler hastaliklarda yilizeyel EMG yoOntemi
kullanilarak yapilan bir¢ok ¢alisma mevcuttur (27-31). Sutherland ve ark. (35) DMD’li
¢ocuklarda yiiriiylisiin patomekanigini arastirmiglardir. Calismada ytizeyel EMG ile
meydana gelen kas aktivasyonlari incelenerek hamstring, tibialis anterior ve

gastrokinemius-soleus kaslarinda yiiriiyiis sirasinda anormal kas aktivasyon paterni
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meydana geldigi bulunmustur. Patte ve ark.’nin (190) DMD’li ¢ocuklarda yiiriiyiis
sirasinda yaptig1 bagka bir caligmada ise gastrokinemius-soleus kasinda normale yakin
kas aktivasyonu izlenirken; gluteus maksimus, rektus femoris, hamstring ve tibialis
anterior kaslarinda artmis/uzamis kas aktivasyon paterni izlendigini bulmuslardir.
Literatirde her ne kadar DMD’li ¢ocuklarda yiiriiylis ve ist ekstremite
fonksiyonlar1 sirasinda farkli kas gruplarinin ylzeyel EMG ile aktivasyon
seviyelerinin incelendigi calismalar mevcut olsa da (32-35) farkli fonksiyonel
seviyedeki DMD’li ¢ocuklarin temel giinliik yasam aktivitelerinden biri olan merdiven
¢ikma sirasindaki kas aktivasyon seviyelerinin incelendigi herhangi bir ¢alismaya
rastlanmamistir. Bu caligma ile DMD’li ¢ocuklarda merdiven ¢ikma aktivitesi
sirasindaki  kas aktivasyon seviyeleri incelenerek, kas aktivasyonlarmin farkli
seviyelerdeki DMD’li ¢ocuklarin kendi aralarinda ve saglikli cocuklar ile

karsilastirmalar1 yapilmistir.
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3. BIREYLER VE YONTEM

Duchenne Muskdler Distrofi'li cocuklarda merdiven ¢ikma aktivitesinde kas
aktivasyonlarini incelemek iizere planlanan bu calisma, Hacettepe Universitesi Fizik
Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi Pediatrik Noromuskiiler Hastaliklar Unitesi’ne
diizenli araliklarla takibe gelen Duchenne Muskiiler Distrofi tanisi almis ¢ocuklar

tizerinde gergeklestirildi.
3.1. Bireyler

Calisma icin gerekli birey sayisinin belirlenmesi amaciyla ilk asamada 5
DMD’li ve 5 saglikli ¢ocugun dahil edildigi bir pilot ¢calisma yapildi. Pilot ¢alisma
verilerine gore % 80 giic ve %5 Tip 1 hata pay1 ile Gpower programi kullanilarak
yapilan 6rneklem biiyiikliigii analizi sonucunda; calisma icin gerekli birey sayisinin
her bir grupta 8 olmasi gerektigi belirlendi. Calismaya dahil edilme Kkriterlerini
karsilayan Devre 1 seviyesinden 11, Devre 2-3 seviyesinden 10 olmak lizere toplamda
21 Duchenne Muskiiler Distrofi tanili ¢ocuk (¢alisma grubu) ve 11 saglikli ¢ocuk
(kontrol grubu) ¢alismaya dahil edildi. Bu ¢alisma i¢in hazirlanan onam formlari,
arastirmaya katilmaya goniillii olan cocuklara ve ailelerine calismanin amaci ve
degerlendirme yontemleri hakkinda bilgi verildikten sonra imzalatildi. Caligmanin
gerceklestirilmesi i¢in Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar
Etik Kurulu’ndan GO 19/323 kayit numarasi ile 03.04.2019 tarihinde gerekli onay
alindi. DMD’li ve saglikli ¢ocuklarin ¢alismaya dahil edilme kriterleri asagidaki gibi
belirlendi.

DMD’li ¢ocuklarin ¢calismaya dahil edilme kriterleri;

1. Bir pediatrik ndrolog taratindan Duchenne Muskiiler Distrofi tanis1 almis olmasi,
2. Goniillii olmast,

3. 5-12 yas arasinda olmasi,

4. DMD’li ¢ocuklarin alt ekstremite fonksiyonlarini siniflandirmak igin gelistirilmis
olan Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi’na gore Devre 1-3 arasinda
(ambulasyonu devam eden ve yardimli/yardimsiz merdiven ¢ikip inebilen gocuklar)
olmasi,

5. Fizyoterapistin yonergelerine koopere olabilmesi.
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DMD’li ¢ocuklarin ¢aligmaya dahil edilmeme Kriterleri;
1. Herhangi bir alt ekstremite yaralanmasi ve/veya cerrahisi gegirmis olmasi,
2. Son 6 ayda steroid tedavisine baglamis olmasi,
3. DMD disinda herhangi bir sistemik hastaligi bulunmasi,
Saglikli ¢ocuklarin ¢alismaya dahil edilme kriterleri;
1. Bilinen herhangi bir akut veya kronik hastaliginin olmamasti
2. Calismaya dahil edilen DMD’li ¢ocuklar ile demografik 6zellikleri benzer (yas, boy,
Kilo, viicut kiitle indeksi) olmasi,
3. Fizyoterapistin yonergelerine koopere olmasi.
Saglikli ¢ocuklarin ¢alismaya dahil edilmeme kriterleri;
1. Son 6 ayda herhangi bir yaralanma ve/veya cerrahi gecgirmis olmasi,

2. DMD’li ¢ocuklarin yakini olmast.
3.2. Yontem

Calisma grubuna dahil edilen DMD’li ¢ocuklar Brooke Alt Ekstremite
Fonksiyonel Simiflandirmasi’na gore siniflandirildi (191). Bu siniflandirma, 1981
yilinda Duchenne Muskiiler Distrofi'nin klinik degerlendirmesinde alt ekstremitenin
fonksiyonel durumunu belirlemek icin Vignos ve ark. (192)’nin temel aldigi
siniflandirma yontemi kullanilarak gelistirilmistir. Buna gore calismaya; Devre 1
(Cocuk yardimsiz yiiriir ve dort basamak merdiven ¢ikar), Devre 2 (Yurir ve
trabzandan tutunarak 12 saniyeden az siirede merdiven ¢ikar) ve Devre 3 (YUrir ve
trabzandan tutunarak 12 saniyeden uzun siirede merdiven ¢ikar) seviyesindeki DMD’li
cocuklar dahil edildi. Cocuklarin fonksiyonel seviyeleri belirlendikten sonra agagidaki

degerlendirmeler uygulandi.
3.2.1. Demografik Bilgiler

Calismaya dahil edilen tiim ¢ocuklara katilime1 kodu verilerek yas (yil), boy
(cm), kilo (kg), viicut kiitle indeksi (VKI, kg/m?) ve 6zgegmis, soy gegmis bilgileri ile
hastaliga ait ayrintili hikayeleri kaydedildi.
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3.2.2. Alt Ekstremite Eklem Hareket A¢ikhiginin Degerlendirilmesi

Calisma grubundaki c¢ocuklara alt ekstremite eklem hareket agikligi
degerlendirmesi (ayak bilegi, diz ve kal¢a eklemeleri) gonyometrik olciim ile pasif
olarak yapildi. Kal¢a fleksiyon, ayak bilegi dorsi fleksiyon ve plantar fleksiyon
hareketlerindeki eklem hareket agikligi degerlendirmesi gocuk sirtiistii pozisyondayken
yapildi. Ayak bilegi ekleminde degerlendirme yapilirken gastrokinemius kasinin
gevseltilmesi gerektigi i¢in diz ekleminin altina ince bir yastik konularak O6l¢tim
gerceklestirildi. Kalca ekstansiyon, diz fleksiyon ve ekstansiyon hareketleri igin ise
eklem hareket agikligi degerlendirmesi yiiziistii pozisyonda yapildi. Hareket
limitasyonu bulunan eklemlerin limitasyonlar1 derece (°) cinsinden kaydedildi (193).

3.2.3. Alt Ekstremite Antropometrik Degerlendirme

Calisma grubuna dahil edilen DMD’li ¢ocuklarin ayak uzunlugu, bacak
uzunlugu, uyluk uzunlugu ve toplam alt ekstremite uzunlugunu iceren alt ekstremite
antropometrik ol¢iimleri mezura ile 6lgulerek santimetre (cm) cinsinden kaydedildi.
Toplam alt ekstremite uzunlugu; ¢ocuk yatar pozisyondayken spina iliaka anterior
superior ile medial malleol arasi uzaklik 6l¢iilerek kaydedildi. Uyluk uzunlugu; gocuk
bacaklar1 yatak kenarindan sarkacak sekilde otururken inguinal bag ile patellanin
proksimal kenari arasindaki mesafe Olgiilerek kaydedildi. Bacak uzunlugu; ¢ocuk
bacak bacak iizerine atmis pozisyonda otururken, tibial plato ile medial malleol
arasindaki mesafe olgiilerek kaydedildi. Ayak uzunlugu ise; ¢cocuk ayakta dururken,

topuk ile en uzun parmak arasindaki mesafe lateralden olctlerek kaydedildi (194).
3.2.4. Kas Kisalig1 Degerlendirmesi

Calisma grubuna dahil edilen DMD’li ¢ocuklarin kas kisaliklarini belirlemek
icin kas kisalik testleri uygulandi. Govdede bulunan lumbal ekstansor kaslarina ve alt
ekstremitede yer alan kalga fleksor kaslari, hamstring kaslari, kuadriseps ve
gastrokinemius-soleus kaslarina kisalik testleri mezura ve gonyometre kullanilarak
yapildi ve kisalik miktar1 santimetre ya da derece cinsinden kaydedildi. Kas kisalik

testlerinin uygulanis bi¢imi agagida belirtildigi gibidir;
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Lumbal ekstansor kaslariin kisalik testleri igin bacaklar ekstansiyonda sirtiistii
pozisyondayken c¢ocugun her iki kalgasi ve dizleri fleksiyona getirilerek bacaklari
gogsiine dogru itildi. Femur lateral kondili ile yatak arasi mesafe mezura ile 6lgiilerek
santimetre cinsinden kaydedildi.

Kalca fleksor kaslarinin kisalik testleri i¢in ¢ocuk kalga ve dizleri
ekstansiyonda sirtiistii yatarken test edilmeyen taraftaki diz fleksiyona alinip gogse
dogru itildi. Diz fleksiyona itilirken, test edilen taraftaki dizin yerden kalkmaya
basladigi noktada diger taraftaki kalcada meydana gelen kalca fleksiyon agisi
gonyometre ile 6l¢iim yapilarak derece cinsinden kaydedildi. Olgtlen kalca fleksiyon
acisi, kalga fleksiyon hareketinin normal eklem hareket acgikligi derecesinden
c¢ikarilarak derece cinsinden kaydedildi.

Hamstring kaslarinin kisalik testleri i¢in ¢cocuk kalca ve diz ekstansiyonda
sirtiisti uzanirken bir taraf kalca ve diz 90° derece fleksiyonda iken diz pasif olarak
ekstansiyona itilerek gelinen son noktadaki tamamlanamayan ekstansiyon agisi
gonyometre ile Olcilerek diz ekstansiyon limitasyon derecesi olarak kaydedildi.

Kuadriseps kasmin kisalik testleri i¢in ¢ocuk yizistl pozisyonundayken test
edilecek tarafin dizi fleksiyona getirilerek ayak bilegi lateral malleolu ile yatak arasi
mesafe mezura ile 6l¢uldu.

Gastrokinemius-soleus kaslarinin kisalik testi igin ise gocuk uzanirken ayak
bilegi pasif olarak 6nce 90° derece dorsi fleksiyona getirildi daha sonra da 20° derece
daha dorsi fleksiyon yonlnde ilerletildi. Gelinen ag¢i gonyometre ile Olgllerek

tamamlanamayan ag1 limitasyon derecesi olarak kaydedildi (194).
3.2.5. Govde ve Alt Ekstremite Kas Kuvveti Degerlendirmesi

Calisma ve kontrol grubundaki ¢ocuklara alt ekstremiteye ve govdeye ait kas
kuvveti degerlendirmeleri yapildi. Alt ekstremiteye ait; kalca fleksor, ekstansor,
abduktor, adduktor, diz fleksor ve ekstansor, ayak bilegi dorsi ve plantar fleksor
kaslarinin kas kuvveti el dinamometresi (JTech The Commander™ Muscle Tester
Dynomometer) ile manuel kas testi pozisyonlart kullanilarak degerlendirildi ve
sonuclar “Newton (N)” cinsinden kaydedildi (195, 196). Olgiimler sag ve sol
ekstremitelerin her ikisi i¢in de 3’er kez tekrarlandi ve ortalamalari alindi. Myometrik

kas testi pozisyonlari ve yerlesimleri Tablo 3.1.’de gosterildi.
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Kas Gruplan Kas Testi Uygulama Pozisyonu Myometre Yerlesimi
Sirtiistii yatig pozisyonunda
Kalca fleksiyonu Kalca ve diz 90° fleksiyonda, ayak Uylugun 6n yiiziinde

bilegi fizyoterapist tarafindan
desteklenmekte

dizin proksimali

Kalga ekstansiyonu

Kalca abduksiyonu

Kalca adduksiyonu

Diz fleksiyonu

Sirtiistii yatig pzisyonunda
Kalca ve diz 90° fleksiyonda, ayak
bilegi fizyoterapist tarafindan
desteklenmekte

Sirtiistli yatig pozisyonunda
Kalga ve diz ekstansiyonda, ayak bilegi
fizyoterapist tarafindan desteklenmekte

Sirtiistii yatis pozisyonunda
Kalga ve diz ekstansiyonda, ayak bilegi
fizyoterapist tarafindan desteklenmekte

Oturma pozisyonunda
Kalga ve diz 90° fleksiyonda

Oturma pozisyonunda

Uylugun arka yiiziinde
dizin proksimali

Uylugun lateral
yuziinde
dizin laterali

Uylugun medial
yuziinde
dizin mediali

Bacagin arka yiiziinde
ayak bileginin
proksimali

Bacagin 6n yliziinde

Diz ekstansiyonu Kalca ve diz 90° fleksiyonda ayak bileginin
proksimali
o o Sirtiistii yatig pozisyonunda Ayagin dorsal yiiziinde
ngs'ff};‘ll(esig‘ o (bl el (e G0 birinci metatarsalin
y dorsifleksiyonda distali
I . Ayagin plantar
Ayak bilegi Sirtiistii yatis pozisyonunda yiiziinde
. (Miimkiinse) ayak bilegi 90 Lo .
plantarfleksiyonu X ; birinci metatarsalin
dorsifleksiyonda distali

Cocuklarin sirt ekstansorleri ve abdominal kaslar1 Dr. Lovett’in Manuel Kas

Testi Yontemi ile degerlendirildi ve manuel kas testi pozisyonlari ve degerleri

kullanilarak kaydedildi (196-198). Cocuklara sirt ekstansorleri igin kas testi yiiziistii

pozisyondayken ve abdominaller icin kas testi sirtiistii pozisyondayken uygulandi. Bu

kas testi yonteminde kaslarin kuvveti 5 (normal) ve O (tam paralizi) arasinda

derecelendirildi. Kas testi yontemindeki 0-5 arasi1 derecelendirmelere karsilik gelen

istatistiksel kullanim degerleri Tablo 3.2.”de gosterildigi gibidir (194).
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Tablo 3.2. Manuel kas testi derecelendirilmesi ve istatiksel kullanimi

Derece Istatistiksel Kullamim Degeri
0 0
1 1
2 1,50
2 2
24 2,33
3 2,66
3 3
3* 3,33
4 3,66
4 4
4+ 433
5 5

3.2.6. Sureli Performans Testleri

Calisma grubuna dahil edilen DMD’li g¢ocuklarin belirli giinlik yasam
aktivitelerindeki fonksiyonel performanslarini degerlendirmek amaciyla met iizerinde
sirtlistli yatistan ayaga kalkma, dort basamak merdiveni ¢ikma/inme ve on metrelik bir
mesafeyi yurume sireleri kronometre ile saniye cinsinden kaydedildi. Kontrol
grubundaki ¢ocuklarin ise yalnizca dort basamak merdiveni ¢ikma/inme sireleri
kronometre ile saniye cinsinden kaydedildi.

Sirtiistii yatistan ayaga kalkma aktivitesi sirasinda ¢ocuklar sert ve diiz zemin
uzerine serili mat tizerinde kollar ve bacaklar miimkiin oldugunca diiz, sirtiistii yatarken
isaret verildiginde ¢ocuklarin ayaga kalkmalar: istendi.

Dort basamak inme ve ¢ikma aktivitesi sirasinda ¢ocuklardan standart 4
basamakl1 bir merdiveni giinliik yagamdaki hizlarinda inmeleri ve ¢ikmalar1 istendi.

10 metrelik mesafeyi yiirlime aktivitesi sirasinda ise ¢ocuklardan belirlenen
mesafeyi glinliik yasamdaki hizlarinda yiiriimesi istendi (199).

Bu degerlendirme sirasinda c¢ocuklarin performans hizlarina miidahale
edilmeden ancak motive edilerek aktiviteleri gergeklestirmeleri istendi. Cocuklar
aktiviteye basladiklarinda siire baslatilip, aktiviteyi tamamladiklarinda ise sure

durduruldu.
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3.2.7. 6 Dakika YUrume Testi (6 DYT)

Calisma ve kontrol grubuna yiirlime fonksiyonunu degerlendiren 6 DYT
gerceklestirildi. 6 DYT, bireylerin 6 dakika i¢inde yiiriiyebilecegi en fazla mesafeyi
Olcen, fiziksel kapasiteyi yansitan submaksimal fonksiyonel yiiriiyiis testidir (199,
200). Uygulamasi oldukga pratik olan bu yontem DMD’li ¢ocuklar igin de gecerli ve
giivenilir bulunmus olup yiirtime fonksiyonunu ve dayaniklilig1 degerlendirmek igin
kullanilmas: tavsiye edilmektedir. Testin uygulama prosediriine gore; cocuklardan 6
dakika boyunca 25 metrelik mesafeyi yurimeleri istenildi. Test boyunca ¢ocuklarin
hizli yiirimeleri hedeflendiginden fizyoterapist tarafindan cocuklar sik sik motive
edildi. Cocuklara; test sirasinda yorulduklarinda veya istediklerinde yavaslayip
durabilecekleri ve hazir olduklar1 zaman da yiriimeye devam edebilecekleri soylendi.
Cocugun test esnasinda durdugu dakika ve teste ara verme nedeni kaydedildi. 6 dakika
boyunca ydrudukleri mesafe metre cinsinden kaydedilerek test sonlandirildr (199-
201).

3.2.8. Yizeyel Elektromiyografi Olguimleri
A) Elektrot Yerlesim ve Hazirhk Asamasi:

Calisma ve kontrol grubuna vicut icine bir miidahale olmaksizin merdiven
¢ikma akivitesinde kaslarin nasil aktivasyon gosterdiklerini belirlemek i¢in kaslardan
gelen elektriksel sinyalleri dlgebilmek amaciyla yiizeyel elektromiyografi (EMG)
Olgtimleri  gerceklestirildi. Kas aktivasyonu olgtimlerinin  kayit edilmesi ve
depolanmasinda 8 kanalli kablosuz yiizeyel EMG sensorleri ve portatif veri toplama
sistemi kullanild1 (Delsys). Yilzeyel EMG olgtimleri 6ncesinde deri yiizeyi hazirligi,
her bir kas igin elektrotlarin yerlestirilmesi ve sabitlenmesi SENIAM (Surface
Electromyography for the Non-Invasive Assessment of Muscles) Onerilerine goére
yapildi (202, 203). Hazirlik asamasinda izlenilen yontem Ozetle; elektrotlarin
konumlandirilacag deri yiizeyinin tiiylerden arindirilmak tizere tiraslanmasi, alkol ile
temizlenmesi, sivinin buharlasmasinin beklenilmesi asamalarindan olusmaktadir. Deri
acik kirmiz1 renk aldiginda uygun deri empedansinin saglanmis oldugu diisiiniilerek
elektrotlar yerlestirildi. Elektrotlar cift yonlii kuvvetli yapiskan bant ile deri yiizeyine
yapistirilarak deri Gizerine sabitlendi. Yiizeyel EMG elektrotlar1 vastus lateralis, biseps
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femoris, tibialis anterior ve gastrokinemius medialis kaslarina bilateral olarak
yerlestirildi.
SENIAM kriterlerine gore elektrotlarin yerlesimleri asagida belirtildigi gibidir
(204);
e Vastus Lateralis: Spina iliaka anterior superior ve patellanin lateral kenari
arasindaki hattin 2/3’iine, kas liflerine paralel.

e Biseps Femoris: Tuber iskium ve tibianin lateral kondili arasindaki hattin orta

noktasina, kas liflerine paralel.

e Tibialis Anterior: Fibula bas1 ve medial malleol arasindaki hattin 1/3’iine, kas
liflerine paralel.

e QGastrokinemius Medialis: Kasin en siskin noktasina, kas liflerine paralel.

Elektrotlar deriye yerlestirildikten sonra, elektrotlarin sinyal kaydi sirasinda
herhangi bir elektriksel giiriiltiiyli kayit edip etmedigini anlamak i¢in gocuklarin
dinlenme sirasinda kaslarinda meydana gelen aktiviteler 6lglldi. Cocuklardan hic
hareket etmemesi ve miimkiin oldugunca kendini rahat birakip gevsemesi istenerek,
15 sn siiresince kayit alindi. 15 sn boyunca herhangi bir giiriiltiiye rastlanmadiginda,
Olctimlere baslandi. Giiriiltii tespit edildiginde elektrotlarin yerlestirilme islemi tekrar

edildi. SENIAM kriterlerine gore elektrot yerlesimi Sekil 3.1.’de gosterildi.

NINETEEN
gIXTY FOyR

A- Vastus lateralis ve tibialis anterior kaslar1 igin elektrot yerlesimi
B- Biseps femoris ve gastrokinemius medialis kaslari i¢in elektrot yerlesimi

Sekil 3.1. SENIAM kriterlerine gore elektrot yerlesimi
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B) Maksimum Istemli Izometrik Kontraksiyon (MVIC) Ol¢iimii

Maksimum istemli izometrik kontraksiyon (MVIC) oOlcumlerinde cocuklar,
oncelikle dlciilecek olan kaslarin en fazla aktivasyon gosterdigi MVIC pozisyonlarina
alindi. Her pozisyonda ¢ocuklardan 6 sn maksimum izometrik kontraksiyon olacak
sekilde manuel dirence kars1 pozisyonu korumalari istendi. Ol¢iim sirasinda gocuklar,
maksimum efor ortaya ¢ikarmalari igin s6zel olarak motive edildi. Her kasin MVIC
degeri 3 tekrarli olarak 6l¢iildii ve tekrarlar arasinda 1 dakika dinlenme siiresi verildi.
3 tekrarla alinan MVIC 6l¢limlerinin ortalamalari alinarak kaydedildi. MVIC 6l¢iimii
icin belirlenen pozisyonlar su sekildedir (205);

Vastus Lateralis: Direng; bacaklarin yataktan sarkik ve dizlerin 90° fleksiyonda
oldugu oturma pozisyonunda ayak bilegi lizerinden uygulandi.

Biseps Femoris: Direng; dizin 45° fleksiyonda oldugu yiiziistii yatma
pozisyonunda ayak bilegi lizerinden uygulandi.

Tibialis Anterior: Direng; topuklarin yatakla temas etmedigi sirtiistii yatma
pozisyonunda ayak dorsalinden uygulandi.

Gastrokinemius Medialis: Direng; ayak bileklerinin yatakla temas etmedigi
yliziistii yatma pozisyonunda ayak tabanindan uygulandi.

MVIC 6l¢iimleri sirasinda vastus lateralis kasi igin gergeklestirilen es zamanl

kas kuvvet ve aktivasyon 6lcumu Sekil 3.2.”de gosterildi.

Sekil 3.2. Vastus lateralis kasi icin MVIC 6l¢iimi



33

C) Merdiven Cikma Aktivitesi Sirasinda Kas Aktivasyonu Ol¢iimii

Cocuklarin sert zeminde ayakta dururken basla komutu verildiginde 4
basamakli merdiveni ¢ikma aktivitesini ger¢eklestirmeleri istendi ve aktivite sonunda
kayit durduruldu. Cocuklar aktiviteyi 3 kez gergeklestirdi ve aktivite aralarinda 1
dakika dinlenme suresi verildi.

Devre 1 seviyesinde olan c¢ocuklarin trabzandan tutunmadan aktiviteyi
gerceklestirmeleri istenirken, Devre 2 ve Devre 3 seviyesindeki ¢ocuklarin trabzandan
tutunmalarina izin verildi. Cocuklardan merdiven ¢ikma aktivitesini “step over step”
(resiprokal) olarak gergeklestirmesi istendi, gergeklestiremeyen ¢ocuklar not edildi.

Saglikli cocuklar aktiviteyi trabzandan tutunmadan ve “step over step” olarak
gerceklestirdi.

Cocuklarin merdiven ¢ikma aktivitesi sirasindaki kas aktivasyon dlgimu Sekil

3.3.’te gosterildigi gibi gerceklestirildi.

Sekil 3.3. Merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda kas aktivasyon élgiimu
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D) Yuzeyel Elektromiyografi Analizleri

Elektromiyografi sinyallerinin analizinde Delsys EMGworks Analysis yazilimi
(Delsys Inc. Natick, Massachusetts, USA) kullanildi. Alinan tiim sinyaller artefakt
etkisini minimalize etmek icin 20-450 Hz bandinda 4. dereceden Butterworth filtreden
gecirildi. Daha sonra 100 msn araligindaki sinyallerin, 50 msn’lik kisimlart iist Uste
binecek sekilde karelerinin ortalamalarinin karekokii alindi (Root Mean Square,
RMS). Merdiven ¢ikma aktivitesindeki dort basamagin ortalamasi alinarak ortaya
¢ikan sinyallerin maksimum istemli izometrik kontraksiyona (MVIC) oranlar
alinarak sinyaller normalize edildi ve amplitiit analizi yapildi. Elde edilen sonuglar %
MVIC cinsinden kaydedildi.

3.3. istatistiksel Analiz

Bu calismada tum istatistiksel analizler icin IBM SPSS 23.0 paket programi
kullanildi. Olgiimle belirlenen nicel degiskenler aritmetik ortalama + standart sapma
(X £SS), normal dagilimi olmayan nicel degiskenler ortanca ve ¢geyrekler arasi agiklik,
nitel veriler ise say1 (n) ve yilizde (%) degerleri ile gosterildi. Veriler elde edildikten
sonra normal dagilim testleri yapildi. Degerlendirme parametrelerindeki verilerin
normal dagilim gostermemesi ve calismaya dahil edilen birey sayisinin az olmasi
nedeniyle istatiksel analizlerde gruplar arasinda fark olup olmadigini belirlemek
amaciyla bagimsiz gruplarda Mann-Whitney U Testi kullanildi. Degerlendirme
parametreleri arasindaki iligkilerin incelenmesinde non parametrik kosullarda
Spearman korelasyon katsayist (rho) kullanildi. Spearman korelasyon katsayisina (r)
gore iliskilerin anlamlilik diizeyleri r=0,75-1,00 miikemmel iliski; r=0,70-0,75 ¢ok
kuvvetli iliski; r=0,60-0,70 kuvvetli iligki; r=0,40-0,60 orta kuvvette iliski; r=0,30-
0,40 distik orta kuvvette iliski; r=0,05-0,30 diisik veya Onemsiz iligki olarak
belirlendi. Analizlerde istatistiksel anlamlilik diizeyi p<0,05 kabul edildi (206).
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4. BULGULAR

DMD’li ¢ocuklarda merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda alt ekstremiteye yonelik
belirli kaslarin aktivasyonlarinin incelendigi bu calismada DMD’li ve saglikli
cocuklarin demografik bilgileri ve fiziksel 6zelliklerinin karsilastirmas: Tablo 4.1.’de
gosterildi. Buna gore, ¢alismaya dahil edilen DMD’1i ve saglikli cocuklarin yas, viicut
agirhgr ve viicut kiitle indeksi (VKI) arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmadi (p<0,05). Calisma grubundaki Devre 1 ve Devre 2-3 seviyesindeki
cocuklarin demografik bilgilerine ait bulgular da Tablo 4.2.’de gosterildi. Ayrica
degerlendirmeler sirasinda DMD’li ¢ocuklardan 18’inin (%85,7) steroid kullanimina

devam etmekte oldugu belirlenirken, 3’iiniin (%14,3) kullanmadig belirlendi.

Tablo 4.1. Bireylerin demografik ve fiziksel 6zellikleri (n=32)

Calisma Grubu Kontrol Grubu
X+SS X+£SS z p
(n=21) (n=11)
Yas (y1l) 8,66+1,37 8,81+1,64 -0,160 | 0,873
Boy (cm) 126,90+7,56 135,27+11,07 -2,166 | 0,030*
Viicut Agirhg (kg) 27,81+5,98 31,18+7,09 -1,332 0,183
VKI (kg/m?) 17,06+2,06 16,80+1,30 0,159 = 0,874

*: p<0,05; Mann-Whitney U Test

Tablo 4.2. Calisma grubunun demografik ve fiziksel 6zellikleri (n=21)

Devre 1 Devre 2-3
X£SS X+SS z p
(n=11) (n=10)
Yas (yil) 7,81+0,78 9,60+1,28 -3,023 | 0,003*
Boy (cm) 122,54+5,95 131,7046,23 -2,792 | 0,005*
Viicut Agirhig (kg) 25,18+4,14 30,70+6,52 -2,046 | 0,041*
VKi (kg/m?) 16,69+1,87 17,50+2,27 -0,845 | 0,398

*: p<0,05; Mann-Whitney U Test

Calisma grubundaki DMD’1i ¢ocuklarin fonksiyonel seviyelerini belirlemek
icin kullanilan Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi’na gore dagilimlar
Tablo 4.3.”te gosterildi.
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Tablo 4.3. DMD’li ¢ocuklarin fonksiyonel seviyelerine gore dagilimlar (n=21)

Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi (1-10) Say1(n)  Yizde (%)
Devre 1 (Cocuk yardimsiz yiiriir ve dort basamak merdiven ¢ikar) 11 52,4
Devre 2 (Yiiriir ve tirabzandan tutunarak 12 saniyeden kisa siirede dort

. 7 333
basamak merdiven ¢ikar)
Devre 3 (Dort basamak merdiveni 12 saniyeden daha uzun stirede 3 143

¢ikar)

4.1. Bireylerin Kas Iskelet Sistemi Degerlendirmesine Iliskin Bulgular

Calisma grubuna dahil edilen DMD’li ¢ocuklarin kas iskelet sistemi
degerlendirmesinde alt ekstremite eklem hareket acikligi, alt ekstremite antropometrik
Olglimleri, kas kisaliklar1 ve alt ekstremite ve govde kas kuvveti dl¢iimleri yapildi.
Kontrol grubunda yalnizca alt ekstremite ve govde kas kuvveti Olgtimleri
gerceklestirildi.

Calisma grubundaki c¢ocuklarin alt ekstremite eklem hareket agikligi
degerlendirmesinde Devre 1 grubundan 10 ve Devre 2-3 grubundan 10 ¢ocuk olmak
tizere DMD’li toplam 20 ¢ocukta yalnizca ayak bilegi ekleminde pasif dorsifleksiyon
limitasyonu oldugu belirlendi. Calisma grubuna ait ayak bilegi eklem hareket acgikligi
6l¢tim sonuglar1 Tablo 4.4.te gosterildi. Buna gore, ¢alisma grubu igerisinde yer alan
Devre 1 ve Devre 2-3 gruplari arasinda sag ve sol ayak bilegi dorsifleksiyon limitasyon

derecelerinde istatistiksel olarak anlaml fark oldugu belirlendi (p<0,05).

Tablo 4.4. Calisma grubunun alt ekstremite eklem hareket a¢iklig1 degerlendirmesine
iliskin bulgular (n=20)

Devre 1 Devre 2-3

Medyan Medyan

(25.- 75. (25.- 75. z p

ceyreklikler) ceyreklikler)

(n=10) (n=10)
Logls ot Sag 17,50 (1550-19.25) 2250 (20,75-28,50) -3,418  0,001*
dorsifleksiyon
limitasyon *
derecesi ‘Sol ‘ 19,00 (17,75-19,25) ‘ 22,50 (18,75-25,50) = -2,256 ‘ 0,024

*: p<0,05 Mann-Whitney U Test
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Calisma grubunun alt ekstremite antropometrik dlcimlerine iliskin bulgular
Tablo 4.5.te gosterildi.

Tablo 4.5. Calisma grubunun alt ekstremite antropometrik dlgtimlerine iliskin bulgular
(n=21)

Devre 1 Devre 2-3
Antropometrik Medyan Medyan z p
olciimler (25.-75. ¢eyreklikler) (25.-75. ¢eyreklikler)

(n=11) (n=10)
Ayak uzunlugu  Sag = 19,00 (18,00-2000) 21,00 (20,00-22,25) -2510 = 0,012*
(cm) Sol 19,00 (18,00-20,00) 20,75 (20,00-22,25) -2,426 = 0,015*
Bacak uzunlugu \ Sag \ 25,00 (23,00-28,00) 28,25 (24,00-29,50) -1,804 @ 0,071
(cm) Sol | 25,00 (23,00-28,00) 28,00 (24,00-29,50) | -1,667 | 0,095
Uyluk uzunlugu Sag 27,00 (26,00-29,00) 30,00 (2575-32,00) -0,886 0,376
(cm) Sol 27,00 (26,00-29,00) 30,00 (25,75-32,00) -0,957 0,339
Toplam alt \ Sag‘ 63,00 (58,00-67,00) = 66,00 (63,00-70,25) = -1,812 0,070
ekstremite
uzunlugu (cm) Sol | 63,00 (58,00-67,00) 65,75 (62,00-69,50) | -1,660 @ 0,097

*: p<0,05; Mann-Whitney U Test

Calisma grubundaki tim cocuklarda (n=21) hamstring ve gastrosoleus kas
gruplarinda kisalik tespit edildi. Calisma grubuna ait Devre 1 seviyesinden 7 ve Devre
2-3’ten 10 cocuk olmak Uzere toplam 17 DMD’li ¢ocukta her iki tarafta da kalca
fleksor kisaligi belirlenirken, Devre 1°den 2 ve Devre 2-3’ten 3 olmak (izere toplam 5
DMD’li gocukta lumbal ekstansor kas kisaligi tespit edildi. Degerlendirilen kas
gruplarindan kuadriseps kasinda ise kisalik tespit edilmedi. Calisma grubunun kas
kisalik degerlendirmesine iliskin bulgular Tablo 4.6.’da gosterildi. Buna gore, ¢alisma
grubuna ait Devre 1 ve Devre 2-3 gruplarindaki ¢ocuklar arasinda yalnizca sag ve sol
gastrosoleus kas kisalik Olglimlerinde istatistiksel olarak anlamli fark bulundu
(p<0,05).

Tablo 4.6. Calisma grubunun kas kisaliklarina iligkin bulgular

DMD Devre 1 DMD Devre 2-3
Kas kisalhiklari Medyan Medyan z p
(25.-75. ceyreklikler)  (25.-75. ceyreklikler)
Hamstringler (°) \Sag \ 35,00 (30,00-45,00) 40,00 (37,50-40,50) @ -0,540 = 0,589
(n=21) Sol | 40,00 (30,00-48,00) @ 3550 (31,50-42,50) -0,177 = 0,859
Kalca fleksorleri \Sag \ 25,00 (20,00-25,00) 25,00 (20,00-28,50) @ -0,551 = 0,582
(°) (n=17) Sol | 25,00 (18,00-30,00) = 2500 (20,00-30,25) = -0,496 = 0,620
Gastrosoleus (°) \Sag \ 20,00 (18,00-22,00) 25,00 (21,00-28,50) @ -2,383 = 0,017*
(n=21) Sol = 22,00 (17,00-22,00) = 23,00 (21,50-27,00) @ -2,002 = 0,045*

*: p<0,05; Mann-Whitney U Test
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Calisma ve kontrol grubundaki ¢ocuklarin myometre ile dlgulen alt ekstremite
kas kuvveti olcuimleri ile manuel kas testi ile degerlendirilen sirt ekstansor ve govde
fleksor kaslarinin kuvveti Tablo 4.7.”de gosterildi. Buna gore ¢alisma ve kontrol grubu

karsilastirildiginda, sag alt ekstremitenin plantar fleksorleri disinda tiim kaslarin

kuvvet 6lcimlerinde istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (p<0,05).

Tablo 4.7. Bireylerin kas kuvveti degerlendirmelerine iligkin bulgular (n=32)

Calhisma grubu Kontrol Grubu
Medyan Medyan
Kaslar (25.-75. (25.-75. z p
ceyreklikler) ceyreklikler)
(n=21) (n=11)

o - o o *

Kalca fleksorleri | 5% 1416 (10.93-1619) 2000 (1600-2233) 3316 0,001
(N) Sol | 12,86 (11,35-16,16) 18,00 (16,00-2050) ~ -3,394  0,001*
. Sag 19,80 (13,88-23,09) 24,00 (19,00-33,16)  -2,163 = 0,031*
ekstansorleri (N) ¢\ 023 (14.64-22.84) 27,00 (18,00-36,00)  -2.125 = 0,034*
. Sag 14,83 (10,74-1596) 20,00 (16,80-22,00) -3473 = 0,001*
abduktorleri(N) o\ 1416 (12.44-1625) 21,03 (17.70-2250) = -3833 = <0,001
el Sag 13,10 (9,16-1476) 17,33 (14,50-19,16) -2,879  0,004*
adduktorleri(N) o)\ 1560 (951-14,34) | 17.33 (14,00-1830) = -2798  0,005%
Diz fleksorleri () | SPE | 1476 (1244-1633) 2400 (21002600) 3949 <0001
Sol | 13,50 (11,86-16,49) = 22,00 (19,73-24,33) = -4,028 & <0,001
Dir ekstansorleri | SAE 1383 (841-1808) 3250 (30,50-4200)  -4227 <0001
(N) Sol | 12,83 (8,66-16,06) = 38,50 (31,36-49,83)  -4,265 = <0,001
Dorsi fleksorler | SAE 1463(1103-1638) 2563 (2150-3333)  -4069 <0001
(N) Sol | 14,16 (11,41-1620) 27,33 (23,00-30,66) = -4,326 & <0,001
Plantar fleksorler | S 2693 (2541-2048) 32,00 (2600-3350)  -1746 0,081
N) Sol | 2316 (22,55-27,58) 32,00 (24,00-36,66)  -2540 = 0,011*
Sirt ekstansorleri (0-5) 3,00 (3,00-3,33) 5,00 (500-500)  -4476  <0,001
Govde fleksorleri (0-5) 2,66 (2,66-3,16) 5,00 (500-500)  -4640 = <0,001

*: p<0,05; Mann-Whitney U Test, N:Newton
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Calisma grubundaki Devre 1 ve Devre 2-3’te yer alan DMD’li ¢ocuklarin kas
kuvvet degerlendirmelerine iligkin bulgular Tablo 4.8.”de gosterildi. Devre 1 ve Devre
2-3 gruplan arasinda sag kalga ekstansorleri, sol kalga adduktorleri, sag ve sol diz
ekstansorleri ve sirt ekstansorleri kas kuvvetlerinde Devre 1 lehine istatistiksel olarak
anlamli fark bulundu (p<0,05).

Tablo 4.8. Calisma grubunun kas kuvveti degerlendirmelerine iligskin bulgular (n=21)

DMD Devre 1 DMD Devre 2-3
Kaslar Medyan Medyan .
(25.-75. geyreklikler) (25.-75. ¢eyreklikler) P
(n=11) (n=10)

Kalca fleksorleri S 1390 (1070-17,06) 1458 (10,99-1617) ~ 0,000 1,000
(N) Sol | 1566 (12,00-16,33) 12,38 (10,09-1478) = -0986 0324
Kalca Sag 23,00 (19,03-24,16) 17,31 (9,86-2022)  -2,219  0,026*
ekstansorleri (N) g1 5133 (1830-24,00) 18,09 (9.87-22,55) | -1374 0,170
Kalca Sag 15,83 (10,83-16,00) 14,39 (9,97-16,37)  -0,669 0,503
abduktorleri (N)

Sol | 14,66 (13,30-16,50) | 13,65 (11,32-16,33)  -0,529 = 0,597
Kalca Sag 14,33 (10,20-16,33) 11,43 (8,00-14,33)  -1,693 0,090
adduktorleri (N)

Sol | 14,16 (12,60-15,00) 9,51 (7,75-11,35) 2,819 0,005
Diz fleksorleri ~ Sag = 14,80 (12,63-16,66) 14,69 (12,25-1591) = -0,388 0,698
(N)

Sol | 13,66 (13,06-19,00) 12,59 (9,93-1607) | -1,691 = 0,091
Diz ekstansorleri Sag =~ 16,13 (13,83-21,83) 8,41 (4,63-14,69) -2,820  0,005*
(N)

Sol | 1550 (13,00-20,50) 8,66 (5,26-11,66) -3,310  0,001*
Dorsi fleksorler ~ Sag =~ 14,66 (14,16-16,26) 12,93 (10,22-17,70) = -1,163 0,245
(N)

Sol | 14,66 (12,83-16,86) 12,18 (9,95-15,74) | -1,761 0,078
S Sag 26,53 (24,83-29,96) = 27,25 (26,00-29,45) = -0,493 0,622
lekatizr ) Sol 23,00 (22,50-27,83) 2531 (22,07-28,12) = -0,704 | 0,481
Sirt ekstansorleri (0-5) 3,33 (3,00-3,33) 3,00 (2,66-3,00) 2,180  0,029*
Govde fleksorleri (0-5) 3,00 (2,66-3,33) 2,66 (2,00-3,08) 1,715 0,086

*: p<0,05; Mann-Whitney U Test, N: Newton
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4.2. Bireylerin Performans Olciimlerine Tliskin Bulgular

Calisma grubundaki bireylerin performans élglimlerine iliskin sirtiistii yatistan
ayaga kalkma, 10 metre yiiriime, 4 basamak merdiven ¢ikma, 4 basamak merdiven
inme sureleri ve 6 DYT mesafesi kaydedildi. Kontrol grubundaki bireylerin ise 6 DYT
mesafesi, 4 basamak merdiven ¢ikma ve 4 basamak merdiven inme siireleri kaydedildi.
DMD’li ¢ocuklarin stireli performans élglimlerine ait bulgular Tablo 4.9.”da gosterildi.
Buna gore, ¢alisma grubuna dahil edilen Devre 1 ve Devre 2-3 gruplar arasinda,
sirtiistii yatistan ayaga kalkma, 4 basamak merdiven ¢ikma, 4 basamak merdiven inme
strelerinde ve 6 DYT mesafesinde Devre 1 lehine istatistiksel olarak anlamli fark
bulundu (p <0,05).

Tablo 4.9. Calisma grubunun siireli performans testlerine iliskin bulgular (n=21)

DMD Devre 1 DMD Devre 2-3

. Medyan Medyan

Performans Testleri 5 75 coyreklikler)  (25.-75. ceyreklikler) z P
(n=11) (n=10)

Sirtiistii yatistan ) ) )
ayaga kalkma (sn) 5,25 (3,85-8,38) 12,67 (9,92-36,82) 3,522 <0,001
10 metre yirtime (sn) 7,56 (6,56-8,19) 8,85 (6,57-11,84) -1,620 0,105
sl gl 2,92 (2,39-3,80) 6,25 (3,74-14,39) 2,958 0,003*
suresi (sn)
4 basamak inme 234 (1,79-3,56) 4,17 (2,44-8,50) 2,008 0,045
suresi (sn)
6 DYT (m) 443 (410,00-464,00) 353 (294,00-379,50)  -3,310  0,001*

*: p<0,05; Mann-Whitney U Test, 6 DYT: 6 Dakika YUrlime Testi
Calisma ve kontrol grubundaki ¢ocuklarin performans 6lgiimlerine ait bulgular
Tablo 4.10.’da gosterildi. Buna gore karsilastirilan tim performans testlerinde kontrol

grubu lehine istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (p<0,05).

Tablo 4.10. Caligma ve kontrol grubunun yiiriiyiis ve merdiven inip ¢ikma performans
stirelerine iliskin bulgular (n=32)

Calisma grubu Kontrol Grubu
Performans testleri Medyan Medyan z p
(25.-75. ceyreklikler) (25.-75. ceyreklikler)
(n=21) (n=11)

6 DYT (m) 390 (353,00-444,50) 598(566,00-623,00)  -4,543 = <0,001
4 basamak gikma 3,80 (2,77-6,25) 2,12 (1,68-2,47) 3,880 <0,001
suresi (sn)

© WSS (e 2,70 (2,25-5,31) 174 (133-2,12)  -3571  <0,001
suresi (sn)

Mann-Whitney U Test, 6 DYT: 6 Dakika Yurime Testi



4.3. Bireylerin Merdiven Cikma Aktivitesi Sirasinda Degerlendirilen Kas

Aktivasyonlarina iliskin Bulgular

Calismaya dahil edilen tiim ¢ocuklarin merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda

meydana gelen ve % MVIC olarak ifade edilen kas aktivasyon seviyeleri Tablo 4.11-

12.’de gosterildi. Devre 3 seviyesindeki (n=3) g¢ocuklar merdiven ¢ikma aktivitesini

“step over step” olarak gerceklestiremedi.

Tablo 4.11. Calisma ve kontrol grubunun merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda kas
aktivasyon seviyelerine iligkin bulgular (n=32)

Merdiven Cikma Aktivitesi Sirasinda Kas Aktivasyonlar1 (%6MVIC)

Calisma grubu Kontrol Grubu
Kaslar Medyan Medyan .
(25.-75. ceyreklikler) = (25.-75. ceyreklikler) P
(n=21) (n=11)

Sag = 31,50 (23,90-34,75) 11,30 (8,60-14,80) -4,464 | <0,001
Vastus Lateralis

Sol 28,40 (24,50-35,95) 10,30 (9,10-11,70) -4,583 | <0,001

Sag | 32,00 (26,35-42,85) 10,30 (9,60-12,10) -4,543 | <0,001
Biseps Femoris

Sol 32,90 (24,25-38,80) 8,40 (7,40-14,70) -4,583 | <0,001

Sag | 25,80 (21,95-30,40) 11,50 (10,50-13,60) -4,424 | <0,001
Tibialis Anterior

Sol 25,00 (23,25-28,45) 13,10 (10,60-15,30) -4,466 | <0,001

) ) Sag = 37,20 (26,10-50,55) 13,40 (12,00-18,30) -4,644 | <0,001

Gastrokinemius
Medialis

Sol 30,40 (21,55-41,95) 12,70 (11,60-16,90) -4,107 | <0,001

Mann-Whitney U Test

Calisma ve kontrol grubu karsilastirildiginda, merdiven ¢ikma aktivitesinde
calisma grubundaki DMD’li ¢ocuklarin sag ve sol vastus lateralis, biseps femoris,
tibialis anterior ve gastrokinemius medialis kaslarinin aktivasyon seviyelerinin kontrol

grubuna gore istatistiksel olarak daha yiiksek oldugu belirlendi (p<0,05).
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Tablo 4.12. Calisma grubunun merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda kas aktivasyon
seviyelerine iligkin bulgular (n=21)

Merdiven Cikma Aktivitesi Sirasinda Kas Aktivasyonu (%MVIC)

DMD DMD
Devre 1 Devre 2-3
Medyan Medyan
Kaslar (25.-75. (25.-75. z P
ceyreklikler) ceyreklikler)
(n=11) (n=10)
Sag | 27,30 (21,00-33,00) = 33,80 (30,32-37,25) -2,183 0,029*
Vastus Lateralis
Sol 26,50 (24,50-31,20) | 29,80 (24,12-40,52) -0,740 0,460
Sag | 26,90 (25,30-34,50) @ 40,35 (29,02-61,55) -2,394 0,017*
Biseps Femoris
Sol 26,20 (22,70-31,30) | 38,80 (33,95-57,77) -2,958 0,003*
Sag = 24,30 (19,20-30,00) = 26,95 (24,17-30,85) -0,916 0,360
Tibialis Anterior
Sol 24,50 (23,00-25,00) | 28,00 (23,40-32,00) -1,340 0,180
Sag | 26,10 (24,20-35,70) = 50,55 (43,82-64,40) -3,663 <0,001
Gastrokinemius
Medialis
Sol 23,50 (16,50-27,90) @ 41,95 (34,17-54,10) -3,310 0,001*

*: p<0,05; Mann-Whitney U Test

Calisma grubuna dahil olan Devre 1 ve Devre 2-3 grubundaki cocuklar

karsilastirildiginda; sag vastus lateralis, sag ve sol biseps femoris ve gastrokinemius

medialis kaslarinin aktivasyon seviyelerinde Devre 1 lehine istatistiksel olarak anlamli

fark bulundu (p< 0,05).
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4.4. Bireylerin Merdiven Cikma Aktivitesinde Degerlendirilen Kas

Aktivasyonlar1 ve Diger Parametreler Arasindaki fliskiler

DMD’li ¢ocuklarda sol diz fleksiyon kas kuvveti ile merdiven ¢ikma aktivitesi
sirasindaki sol biseps femoris kas aktivasyonu (r=-0,561) arasinda negatif yonde orta
kuvvette iligski bulundu (p<0,05).

DMD’li ¢ocuklarda 4 basamak merdiven ¢ikma siresi ile merdiven ¢ikma
aktivitesi sirasindaki sag gastrokinemius medialis kas aktivasyonu (r=0,758) arasinda
pozitif yonde cok kuvvetli, sol gastrokinemius medialis (r=0,584) ve sol biseps femoris
kas aktivasyonu (r=0,564) arasinda pozitif yonde orta kuvvette iliski bulundu (p<0,05).

DMD’li gocuklarda 4 basamak merdiven inme slresi ile merdiven ¢ikma
aktivitesi sirasindaki sag gastrokinemius medialis kas aktivasyonu (r=0,455) arasinda
pozitif yonde, orta kuvvette iliski bulundu (p<0,05).

DMD’li ¢ocuklarda 6 DYT ile merdiven ¢ikma aktivitesi sirasindaki sag
gastrokinemius medialis (r=-0,569 ), sol gastrokinemius medialis kas aktivasyonu (r=-
0,519) arasinda negatif yonde, orta kuvvette ve sol biseps femoris kas aktivasyonu (r=-
0,636) arasinda negatif yonde, kuvvetli iligki bulundu (p<0,05).

Saglikli ¢ocuklarda 6 DYT ile merdiven ¢ikma aktivitesi sirasindaki sag
gastrokinemius medialis kas aktivasyonu (r=-0,700) arasinda negatif yonde cok
kuvvetli iligki bulundu (p<0,05).

Yukarida agiklanan iliskilerin sag¢ilim grafiginde incelemesinde vaka sayisinin
yetersizligi sonucu verilerin dagiiklig: ve iligki egrisinin elde edilememesi nedeniyle

bahsedilen iliskilerin giivenilirligi tartismali bulunmustur.
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5. TARTISMA

Vastus lateralis, biseps femoris, tibialis anterior ve gastrokinemius medialis
kaslart alt ekstremitenin bir¢ok aktivitesinde (yiiriiyiis, merdiven ¢ikma, oturmadan
ayaga kalkma vb.) primer rol alan ve performans (zerinde 6nemli etkileri olan
kaslardir (207). Bu kaslarin aktivasyonlarint DMD’li ¢ocuklarda merdiven ¢ikma
aktivitesi sirasinda incelemek, farkli fonksiyonel seviyelerdeki DMD’li ¢ocuklar
arasinda ve demografik oOzellikler agisindan benzer saglikli kontrol grubu ile
karsilastirmak amaciyla planlanan bu ¢alisma, bahsedilen kaslarin DMD’li ¢ocuklarin
merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda saglikli ¢cocuklara gore daha fazla aktivasyon
gosterdiklerini ve bu cocuklarin aktiviteyi daha uzun sirede gerceklestirdiklerini
ortaya koymustur. Ayrica farkli fonksiyonel seviyelerdeki DMD’li ¢ocuklarda da
aktivasyon seviyeleri arasinda anlamli farklar bulunmustur. Bu sonucglar, DMD’li
cocuklarin temel giinliikk yasam aktivitelerinden biri olan merdiven ¢ikma aktivitesini
saglikli cocuklara gore daha fazla efor sarf ederek gerceklestirdigine, bu eforun da
fonksiyonel seviye kotiilestikge arttigina bir kanit teskil etmektedir. Caligmamiz,
literatirde merdiven c¢ikma aktivitesi sirasinda ilgili alt ekstremite kaslarinin
aktivasyon seviyelerinin pediatrik ndéromuskiler hasta populasyonunun farkl
fonksiyonel seviyeleri arasinda ve saglikli kontrol grubu ile karsilastirmali sekilde
incelenen bilgimiz dahilindeki tek ¢aligmadir.

Merdiven c¢ikma aktivitesi, yiirliylis aktivitesine benzer sekilde alt
ekstremitelerin dongusel hareketlerini iceren, durus (destek) ve sallanma fazlarinin
koordineli bir sekilde siralandigi kompleks bir aktivitedir (177) . Basarili bir merdiven
c¢ikma aktivitesi i¢in bu fazlarin dogru zamanlamasinin yapilmasi, uygun eklem
stabilitesinin saglanmasi ve uygun kas sinerjilerinin secilmesi gerekmektedir (10).
DMD’li ¢ocuklarda goriilen primer problemlerden biri olan proksimal kas zayifligi
cocuklarin giinlik yasam aktivitelerindeki performanslarini etkilemektedir. Bu
cocuklarin aktiviteleri kas zay1flig1 nedeniyle birtakim kompansasyon mekanizmalari
ile gerceklestirdikleri gbz oniine alindiginda merdiven inip ¢ikma aktivitest DMD’li
cocuklar icin zorlu bir lokomotor gorev sayilmaktadir (11). Bu nedenle DMD’li
cocuklarin diger giinliik yagam aktivitelerinde oldugu gibi merdiven ¢ikma ve inme
aktivitesinde de zorlanmaya/basarisizliga yol acan nedenlerin daha iyi belirlenmesi

icin ileri biyomekanik analizlere ihtiya¢ duyulmaktadir. Literatiir incelendiginde, kas
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aktivasyonlarinin farkli aktivitelerde/egzersizlerde ve farkli ortopedik problemlerde
incelendigi yayinlara rastlanirken (208, 209) norolojik ve noromuskiler hastaliklara
sahip bireyler Gizerindeki ¢alismalarin kisitli da olsa mevcut oldugu goériilmektedir.
Norolojik hastaliklara sahip bireylerde kas aktivasyonlarinin incelendigi EMG
calismalarinda ortak olarak bu bireylerin saglikli bireylere gore yiiksek kas
aktivasyonlarina sahip oldugu belirtilmektedir. Inmeli hastalarin saglikli kontrollerle
karsilastirildigi bir calismada, temel giinliik yasam aktivitelerinden biri olan
oturmadan ayaga kalkma aktivitesinde alt ekstremiteye ait kuadriseps, biseps femoris,
gastrokinemius ve tibialis anterior kas aktivasyonlarmin her iki alt ekstremitede de
saglikli kontrollere gore arttigi bildirilmistir (210). Yine inmeli hastalarda yiiriiyiis
sirasinda rektus femoris, biseps femoris ve gastrokinemius kas aktivasyonlarinin
incelendigi bir caligmada ise rektus femoris kasi inmeli hastalarin her iki alt
ekstremitesinde yiiksek aktivasyon gostermistir. Inmeli hastalarin etkilenmemis
ekstremitelerinde ise bu aktivasyonun daha da yiiksek oldugu bildirilmistir. Bu
bireylerde etkilenmis taraftaki tek bacak durus fazindan kacinabilmek ig¢in
etkilenmemis taraftaki sallanma fazi kisaltilarak yetersiz diz fleksiyonu meydana
geldigi belirtilmistir. Boylelikle etkilenmemis taraftaki rektus femoris ileri dogru
ivmelenmeyi arttirmak i¢in daha fazla motor {liniteyi atesleyerek etkilenmis tarafin
islevini siirdiirmeye destek olmaktadir (211). Eriskin kas hastalarinda yapilan bir baska
caligmada Siit¢ii ve ark. (212) oturmadan ayaga kalkma aktivitesi ile iliskili incelenen
tiim alt ekstremite kaslarinin aktivasyon seviyelerinin saglikli bireylere gore dnemli
derecede yiksek oldugunu bildirmistir. Hastalarin, kas hastaliginin en 6nemli
semptomlarindan biri olan progresif kas kuvvet kaybmi kompanse etmeye
caligmalarinin bu aktivasyon artisindan sorumlu oldugunu bildirmislerdir (212).
Noromuskiiler hastaliklardan Tip 3 Spinal Muskiiler Atrofi (SMA)’li yetiskin
bireylerde yiiriiylis sirasindaki kompansatuar mekanizmalarin incelendigi bir
calismada gastrokinemius ve soleus kaslarinin yiirliyiis sirasinda erken aktivasyonu
gbzlenmistir. Semitendinosus kas aktivitesinde sallanma fazinin hemen Oncesinde
belirgin patlama tarzinda artis gozlenirken, rektus abdominus kasinin artmis kas
aktivitesinin tiim ylriiylis siklusu boyunca belirgin oldugu bulunmustur. Yiizeyel
EMG kullanilarak elde edilen bilgiler ve kinetik ve kinematik analizin de katkilar1 ile

SMA’l1 bireylerde kompansatuar mekanizmalarin agiklanmasina olanak tanmmigtir
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(213). Yetiskin Charcot Marie Tooth (CMT) ’li bireylerde yapilan bagka bir ¢aligmada
da merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda biseps femoris, rektus femoris, gastrokinemisus
medialis ve tibialis anterior kaslarinin saglikli kontrollere gore artmis aktivasyon
seviyeleri ortaya konmustur (214).

Merdiven ¢ikma aktivitesi yukarida da bahsedildigi tizere durus ve sallanma
fazlarinin koordineli bir siralamasi ile meydana gelmektedir. Merdiven ¢ikmanin
durus fazi1 sirasinda viicut kitlesinin yer cekimine karsti bir {ist basamaga
aktarilabilmesi ic¢in ekstansor kas aktivitesi artmaktadir. Boylelikle kuadriseps,
postiral kontroli saglamak, diger ekstremitenin ileri dogru ivmelenme hareketini
gerceklestirmek ve ylikleme cevabi sonrasi kuvvet liretimine katk: saglamak amaciyla
durus fazinin erken evrelerinden itibaren aktive olmaktadir. Fleksor kas aktivitesi ise
basamaga dogru adimin atilabilmesi i¢in daha ¢ok sallanma fazinda artarak kalga, diz
ve ayak bilegi eklemlerinde fleksiyon hareketinin gerceklesmesini saglamaktadir.
Boylelikle biseps femoris kas1 durus fazindaki parmak kalkisindan sallanma fazinin
ortalarina kadar aktive olarak bir {ist basamaga adim alan diz ekleminin fleksiyona
gelmesinde gorev almaktadir. Ayrica, diz fleksor ve ekstansor kaslarmin koordineli
calisarak diz ekleminin stabilizasyonundan da sorumlu oldugu bilinmektedir.
Merdiven ¢ikma sirasinda ayak bileginde gerceklesen hareket ve ayak bilegine etki
eden moment dorsifleksiyon yoniinde oldugundan plantar fleksorler aktivasyonlarini
arttirarak  dorsifleksiyon momentini dengelemeye c¢alismaktadir. Boylelikle
gastrokinemius kasi orta durus fazindan sallanma fazina kadar aktive olurken, tibialis
anterior ise basamaga dogru temasin gergeklestirilebilmesi icin daha ¢ok sallanma
fazinda aktive olmaktadir. Ayrica tibialis anterior tek bacak durus fazi sirasinda denge
icin cok 6nemli olan ayak bilegi inversiyon/eversiyon kontroltine de énemli bir katki
vererek durus fazi sirasinda eklem stabilizasyonu saglamada goérev almaktadir (14,
179).

Yukarida bahsedilen kas gruplarinin birbiriyle koordineli ¢alismasi sirasindaki
gorevleri (ivmelenme, stabilite, hareket kontrolii vb.) gz Oniine alindiginda,
caligmamizda kuadriseps kasinin bir diger parcasi olan vastus lateralisin merdiven
¢ikma sirasinda yuksek aktivasyon gostermesi, yukarida da bahsedilen Wang ve
ark.’nin (211) ¢alismasindaki yiiriiyiis aktivitesi sirasindaki rektus femoris kasinda

oldugu gibi; sallanma fazindaki ekstremitenin ileri dogru ivmelenme hareketini
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gerceklestirmek ve durus fazindaki ekstremitenin stabilizasyonunu saglamak icin daha
fazla motor iinitenin ateslenmesi gerekliliginden kaynaklandigi diisiiniilmektedir. Bir
diger deyisle, progresif kas zayifligina sahip DMD’li ¢ocuklarda yag ve bag dokusuna
doniisen kas lifleri dolayisiyla geriye kalan az miktardaki motor Unite liflerinin, ayni
gorevi yapabilmesi icgin, daha fazla ateslenmesi gerekmektedir. Bu diisiince
calismamizda, DMD’li ¢ocuklarin vastus lateralis kasinin merdiven ¢ikma sirasinda
saglikla kasa gore yaklastk 3 kat daha fazla aktivasyon gostermesi ile
desteklenmektedir.

Lencioni ve ark. (214), CMT’li bireylerde merdiven ¢ikma sirasinda biseps
femoris kasinin yuksek aktivasyon gosterdigini bildirdikleri calismalarinda, distal kas
zayifliginin hakim oldugu CMT’li bireylerde diz ve ayak bilegine etki eden azalmig
kuvvetlerin kompanse edilebilmesi icin kalca ekleminde daha biyik bir mekanik
enerji GOretimi gerektigini gostermislerdir. Merdiven c¢ikma sirasinda kalga
ekstansiyonuna katki saglayan kaslardan biri olan biseps femorisin normalden daha
fazla aktivasyon gdstermesinin ayak bilegi ¢evresindeki bu zayifligi kompanse etmeye
caligmasindan kaynaklandigi bildirilmistir (214). Calismamizda ise biseps femoris
kasmin motor {nitelerinin daha fazla ateslenerek aktivasyonunun artigi, CMT nin
tersine, proksimal kas zayifliginin hakim oldugu DMD’li ¢ocuklarda merdiven ¢ikma
sirasinda basamaga adim alan ekstremitenin kalga gevresi, 6zellikle de primer kalga
ekstansoruniin zayifligini kompanse etme ¢abasina baglanabilir. Boylece hem distal
hem de proksimal kas zay1fligi1 goriilen ndromsukiiler hastaliklarda ortak olarak biseps
femoris kasinin merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda kompansasyon mekanizmalari
geregi daha fazla efor sarf ettigi ortaya ¢ikmaktadir.

Calismamizda DMD’li cocuklarda hem tibialis anterior hem de gastrokinemius
medialis kaslarmin merdiven ¢ikma sirasinda artmis aktivasyon gosterdigi
bulunmustur. Gastrokinemius medialis kas1 saglikli cocuklarin yaklasik 3 kat1 kadar
aktivasyon gosterirken, tibialis anterior kasmnin yaklasik 2 kat fazla aktivasyon
gosterdigi belirlenmistir. Merdiven ¢ikma sirasinda, 0zellikle basamaga adim alan
ekstremitenin ivmelenme fazinda ayak bileginin stabilite saglama fonksiyonu, hareket
fonksiyonunun 6niine gegmektedir (215). Bu da ivmelenme ile vicut kdtlesini
basamaga tagima sirasinda yetersiz kalan diz ekstansor kas kuvvetini kompanse ederek

hem ekstremitede stabilite olusturmak hem de hareket sirasinda postural kontroli
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saglamak icin ayak bilegi stabilizasyonunda gorev alan tibialis anterior ve antagonisti
olan gastrokinemius medialis kaslarini asir1 aktivasyon gostermeye zorlamis olabilir.
Ayrica bu g¢ocuklarin topuk temasmin yetersiz olmasinin, gastrokinemius kasinin
ozellikle itme faz1 sirasinda daha fazla gorev iistlenerek ¢ocuklarin daha fazla efor sarf
etmesine neden oldugunu da diisiinmekteyiz. Dolayisiyla yukarida bahsedilen, farkli
noromuskiiler hastaliklara sahip yetiskin popiilasyonlar iizerinde gergeklestirilen
calismalarin sonuglar1 ile benzer sekilde, pediatrik néromuskiiler hastaliga sahip
bireylerde gerceklestirilen bu ¢alismada da artmis kas aktivasyon seviyelerinin kalan
motor tnitelerin daha fazla ateslenmesinden ve kuvvet kaybimmi kompanse etme
¢abasidan kaynaklandigi sdylenebilir. Bu durum ayrica DMD’li ¢ocuklarin saglikli
cocuklara kiyasla neden aktivite sirasinda daha fazla efor sarf ederek daha fazla
yorulduklarina da bir agiklama olusturabilir.

Duchenne Muskiiler Distrofi’li gocuklarda yuzeyel EMG ile en sik yiiriiyiis
aktivitesi olmak Uzere, Ust ekstremiteyi de igeren giinliik yasam aktiviteleri ve hatta
yutma aktivitesi sirasinda da kas aktivasyonlarin incelendigi ¢alismalar literatiirde
yer almaktadir (34, 216, 217). Ropars ve ark.’nin (32) g¢alismalarinda, DMD’li
cocuklarda yiirliylis sirasinda alt ekstremitede incelenen biitiin kas gruplarindaki
aktivasyonun calismamiza benzer sekilde saglikli bireylerden farkli oldugu ve rektus
femoris, medial hamstring ve tibialis anterior kaslarinin artmis ve gastrokinemius
soleus kasmin durus fazinda uzamis aktivasyonu gosterilmistir. Ayrica DMD’li
cocuklardaki hiperaktivasyon ile fonksiyonel durum ve patolojik yiiriiyiis paternlerinin
incelendigi indeksler arasinda da pozitif korelasyonlar oldugu belirtilmistir. Bu durum,
aragtirmacilara DMD’li cocuklarda goriilen kas aktivasyon artisinin hastaligin
progresyonuyla da iliskili olabilecegini diistindiirmiistiir. Calismamizda farkl
fonksiyonel seviyelerdeki DMD’li ¢ocuklarin kas aktivasyonlart merdiven ¢ikma
aktivitesi sirasinda karsilastirilmis ve fonksiyonel seviye kotiilestikge kas aktivasyon
seviyelerinin arttigi belirlenmistir. Sonug¢larimiz Ropars ve ark.’nin (32) bulduklari
hiperaktivite ve fonksiyonel durum arasindaki iligkiyle paralellik gostermektedir.
Caligmamizda farkli fonksiyonel seviyelerdeki DMD’li ¢ocuklarin kas aktivasyonlari
karsilagtirmasinda bir antigravite kasi olan gastrokinemius medialis kasinin
aktivasyonu fonksiyonel seviyesi daha kotii olan grupta daha yiiksek bulunmus, ancak

antagonisti olan tibialis anteriorda gruplar arasi fark gézlenmemistir. Bilindigi {izere,
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bir antigravite kasi olan plantar fleksorler dogasi geregi dorsi fleksor kaslardan daha
kuvvetlidir (198). Ancak DMD’li ¢ocuklarda goriilen ayak bileginin plantar fleksiyona
gitme egilimi bu kasin dogasi geregi antagonistinden daha kuvvetli olmasinin yani sira,
dorsi fleksoriin zayiflig1 ve ayakta durma i¢in kompansasyon mekanizmasinin bir
geregi olarak distrofik postiiriin dogal bir sonucudur (70). Fonksiyonel seviye
kotiilestikge, ayak bileginde meydana gelen limitasyonlar da ayak bileginde plantar
fleksiyona gidisi desteklemektedir. Calismamizda da fonksiyonel seviye kotiilestikce
dorsifleksiyon limitasyonlarinin arttigi  gosterilmistir. Bdylece 6zellikle ileri
fonksiyonel devrelerde, gereginden fazla yiiklenen plantar fleksorlerde olusan kuvvet
kaybi1 yliriiyiis, merdiven ¢ikma vb. aktiviteler sirasinda bu kasin dorsi fleksorlere
kiyasla daha fazla aktive olmasi ile kendini daha fazla gdstermektedir. Bir diger
deyisle, fonksiyonel seviye kotiilestikge aktivite sirasinda plantar fleksor kaslarinin
kuvvet kayb1 daha belirgin hale geldiginden aktivasyonlar1 daha fazla olmaktadir. Bu
nedenle ¢alismamizdaki ¢ocuklarda fonksiyonel seviye kotiilestikge plantar fleksorler
daha fazla gorev iistlenirken zayif olan dorsi fleksor kaslarin zayif kalmaya devam
ederek fonksiyonda daha az gorev Ustlendigini diisiinmekteyiz.

Ropars ve ark. (32) DMD’li ¢ocuklardaki kas zayifligi, viicut segmentleri
icindeki kas kuvvet dengesizligi, fizyolojik olmayan eklem pozisyonlar1 (ekin ayak,
anterior pelvik tilt gibi) ve bu durumlardan kaynaklanan denge kaybinin
kompansasyon mekanizmalarinin olugsmasina katki sagladigini belirtmislerdir. Ayrica
kaslarmn artmig aktivitesinin DMD’li ¢ocuklardaki kompansasyon mekanizmalarindan
kaynaklandig1 ve yliriiylis sirasinda meydana gelen hiperaktivitenin kayit alinan
kastaki zayifligin telafi edilmeye ¢alisilmasiin bir sonucu olabilecegini de rapor
etmislerdir. Bu, yiiriiyiis aktivitesi sirasinda ayni kuvvet seviyelerini iiretmek igin
DMD’li ¢ocuklarin saglikli bireylere oranla daha fazla kas aktivitesine ihtiyag
duydugunu gostermektedir (32). Calismamizda inceledigimiz merdiven ¢ikma
aktivitesi, ritmik olmasi ve hareket sirasinda benzer eklem ve kaslar1 igermesi
nedeniyle yiiriiyiis aktivitesi ile benzer, ancak biyomekaniksel agidan alt ekstremitede
yiriiylisten daha fazla eklem hareket agikligi ve kas momenti gerektiren daha
kompleks bir aktivitedir (167). Bu nedenle merdiven ¢ikma aktivitesinde DMD’li
cocuklarin yiirliylise oranla daha fazla zorlanmasi, dolayisiyla ilgili alt ekstremite

kaslarinda da daha yiiksek aktivasyon seviyelerinin olugmasi olasidir. Ancak Ropars
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ve ark’nin (32) elde ettikleri kas aktivasyon sonuglar1 ¢alismamizda % MVIC cinsi ile
ifade edilen amplitiit analizinden daha farkli bir analiz yontemi ile bildirildiginden,
benzer kaslarin yiiriiylis ve merdiven ¢ikma aktivitelerindeki aktivasyon seviyeleri
karsilastirilamamaistir, bu nedenle yorumlarimiz siirl kalmaktadir.

Sivaraman ve ark. (218) ayak bilegi dorsi fleksor ve plantar fleksor kaslarinin
merdiven ¢ikma sirasinda ¢ok 6nemli bir gorev iistlendigini ve 6zellikle ayak ekin
pozisyonunda yurlyen, kas kuvveti ve eklem hareket agikligi azalmis DMD’li
cocuklarin bu aktiviteyi gergeklestirmesinin daha zor oldugunu belirtmislerdir.
Calismamizda DMD’li ¢ocuklarin fonksiyonel seviye ile iligkili olarak artan kas
kisaliklar1 ve eklem limitasyonlarina sahip oldugu gosterilmistir. Kas kisaliklari,
eklem limitasyonlar1 ya da kas kuvvet kayiplarinin gocuklarin performanslari tizerinde
etkili oldugu bilindiginden (91, 107), cocuklarda fonksiyonel seviyenin kotiilesmesine
neden olan kas iskelet sistemi problemlerinin kas aktivasyon artisindan da sorumlu
olabilecegini diisiinmekteyiz.

Ambulatuar donemdeki DMD’li ve saglikli c¢ocuklarin yasla birlikte kas
kuvvetlerindeki farkin daha belirgin hale geldigi ve yasla birlikte saglikli ¢ocuklarin
kas kuvvetinin arttigi, DMD’li ¢ocuklarda ise 7,5 yasa kadar pik yapip sonra kas
kuvvetinin gittikce zayiflama egiliminde oldugu bilinmektedir (91, 219).
Calismamizda ortalama 8 yas civarindaki DMD’li ve saglikli ¢ocuklarin alt ekstremite
ve govde kas kuvvet 6l¢iimleri incelendiginde, beklenildigi tizere DMD’li ¢cocuklarin
kas kuvvetlerinin daha az oldugu ve fonksiyonel seviyeleri kotiilestikce kuvvetin daha
da azaldig1 gOsterilmistir. Literatirde kuvvetin gogunlukla hiz ve uzunluk gibi
faktorlerden etkilendigi, bu nedenle yizeyel EMG ile 6lciilen elektriksel aktivasyonun
tek basina kas kuvveti hakkinda dogrudan bilgi vermede yeterli bir yontem olmadigi
daha 6nce kanitlanmigtir (220, 221). Calismamizda da yalnizca klinik goriiniime
bakarak kas kuvveti zayifladik¢ca kas aktivasyonlarmin arttigi sOylenebilirken,
literatiirii destekler sekilde istatistiksel olarak bakildiginda, bu iliski tiim kaslarda
ortaya konamamisg, sadece DMD’li ¢ocuklardaki biseps femoris aktivasyonu ve diz
fleksiyon kas kuvveti arasinda bir iligki oldugu belirlenmistir.

DMD’li ¢ocuklarda meydana gelen kas kuvvet kayiplari nedeniyle ¢ocuklarin
giinliik yasam aktivitelerindeki performanslari azalmaktadir (10). Bendixen ve ark.

DMD’li ¢ocuklarin yaslar1 arttikca kas kuvvetlerinin azalip zamanli performans
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stirelerinin uzadigini bildirmistir (222). Calismamizda ayn1 yas ortalamasina sahip
DMD’li ve saglikli cocuklar arasinda alt ekstremite proksimal kaslariyla yakindan
iliskili olan 4 basamak ¢ikma ve inme siirelerinde saglikli grup lehine yaklasik 2 kat
kadar fark oldugu ve DMD’li ¢ocuklarin yaslar1 artip, fonksiyonel seviyeleri
kotiilestikge merdiven inme ve c¢ikma siirelerinin uzadigr gosterilmistir. Sureli
performans testleri ile merdiven ¢ikma aktivitesinde meydana gelen kas aktivasyonlari
arasindaki iligkiler incelendiginde; DMD’li ¢ocuklarda 4 basamak ¢ikma sliresi ve 6
DYT mesafesi ile gastrokinemius medialis ve biseps femoris kas aktivasyonlari
arasinda, 4 basamak inme siiresi ile de gastrokinemius medialis kas aktivasyonu
arasinda orta-kuvvetli iliskiler oldugu bulunmustur. Bu sonucglar dogrultusunda,
DMD’li cocuklarda merdiven ¢ikma sirasindaki kas aktivasyonlari arttik¢a beklendigi
gibi performansin da bozuldugu (stirenin uzadigi) sOylenebilir. Ancak istatistiksel
olarak sureli performans test sonuglar1 ve kas aktivasyonlar1 arasinda orta-kuvvetli
iligkiler bulunsa da, ¢alismaya dahil edilen birey sayisinin az olmasindan dolay1 bu iki
parametre arasinda sa¢ilim grafi§inde beklenildigi gibi dogrusal bir iliski
bulunmamustir. Bu sonuglar bize performans ve kas aktivasyonu arasindaki iligkiler
hakkinda daha fazla yorum yapabilmek i¢in daha fazla birey sayisi ile gerceklestirilen
caligmalara ihtiya¢ oldugunu gostermektedir.

Sonug olarak ¢alismamizda, DMD’li ¢ocuklarda merdiven ¢ikma aktivitesinde
objektif bir yontem olan yiizeyel EMG ile incelenen ilgili alt ekstremite kaslarinin
aktivasyon seviyeleri ortaya konmustur. DMD’li ¢ocuklarin saglikli ¢ocuklara gore
artmis kas aktivasyonuna sahip oldugu ve fonksiyonel seviyeleri kotiilestikce

aktivasyon seviyelerinin de artti§1 gosterilmistir.
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LIMIiTASYONLAR

DMD’li ¢ocuklarda merdiven c¢ikma aktivitesinde kas aktivasyonlarini
degerlendirmek amaciyla gergeklestirdigimiz calismamizda asagidaki siralanan
limitasyonlar bulunmaktadir.

Calismamizda merdiven ¢ikma aktivitesini degerlendirmek i¢in kullandigimiz
yuzeyel EMG cihazimiz 8 kanall1 bir sistem oldugu igin sadece alt ekstremiteye ait 4
kas incelenebilmistir. Merdiven ¢ikma aktivitesinde fonksiyonel beceriye katki veren
kalga ¢evresi kaslar1 gibi diger iliskili kaslarin incelenememis olmasi da ¢alismamizin
bir limitasyonudur.

Merdiven ¢ikma aktivitesinin kamerali hareket analizi sistemleri kullanilarak
fazlara ayrilamamis olmasi, ayrica kinetik ve kinematik verilerin de incelenememis

olmasi ¢alismamizin bir diger limitasyonudur.
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6. SONUCLAR VE ONERILER

DMD’li ¢ocuklarda merdiven ¢ikma aktivitesi sirasinda alt ekstremiteye ait
ilgili kas aktivasyonlarini degerlendirmek amaciyla yaptigimiz ¢alismamizin sonuglari
su sekildedir;

1. DMD’li gocuklarin merdiven ¢ikma aktivitesi sirasindaki kas aktivasyon
seviyeleri saglikli g¢ocuklar ile karsilastirildiginda daha yiksek bulunmustur.
Cocuklarin artmis kas aktivasyon seviyelerinin merdiven ¢ikma sirasinda kas
zay1figim1 kompanse edebilmek igin arta kalan liflerinde daha fazla motor Unite
ateslemelerinin gergeklesmesinden ve boylece daha fazla efor sarf etmek zorunda
kalmalarindan kaynaklandig: diisiiniilmektedir. Bu nedenle rehabilitasyon surecinde,
erken donemden itibaren kompansasyon mekanizmalarinin olabildigince azaltilmasina
yonelik fonksiyonel aktiviteler ile bu kaslarin sadece izole degil fonksiyon sirasinda
da kuvvetlendirme egitimine alinmasimin 0nemli oldugu diistiniilmektedir.

2. Devre 1 ve Devre 2-3 seviyelerindeki DMD’li ¢ocuklarin merdiven ¢ikma
aktivitesi sirasinda kas aktivasyon seviyeleri karsilastirildiginda Devre 2-3
seviyesindeki ¢ocuklarin daha yilksek kas aktivasyon seviyesine sahip oldugu
bulundu. Fonksiyonel seviye kotiilestikge kas kuvvetlerinin azaldigi, kas-iskelet
sistemi deformite ve eklem limitasyonlarinin arttigi, performansin distigi,
kompansasyon ihtiyacinin arttigi ve aktivasyon seviyelerinin yiikseldigi belirlendigi
icin fonksiyonel kaybin geciktirilmeye ¢alisilmast ve bu nedenle erken dénemden
itibaren fonksiyonel aktiviteleri iceren egzersiz programlarinin olusturulmasi
gerekliligi ortaya ¢ikmistir.

3. Kas kuvveti ve merdiven ¢ikma aktivitesi sirasindaki kas aktivasyon
seviyelerine iligkin bulgular birbirini desteklese de istatistiksel olarak kas kuvveti ve
kas aktivasyonlar1 arasinda iliski bulunamamistir. Kas kuvvetine etki eden bircok
mekanizma daha Onceki yayinlarda da gosterilmis ve bu nedenle kas kuvveti ile kas
aktivasyonu arasinda dogrudan bir iliski kurulamayacagi bildirilmistir. Calismamizin
sonuglar1 daha 6nceki literatiir bilgisini desteklemektedir.

Buna gore, ¢alismamizda DMD’li ¢cocuklarin merdiven ¢ikma aktivitesindeki
aktivasyon seviyeleri incelendiginde alt ekstremite kaslarinin aslinda bir bitiin olarak
birbirini etkiledigi, proksimal kas zayifligin1 kompanse edebilmek i¢in distal bolge

kaslarmin da yiiksek bir eforla devreye girdikleri ortaya konmustur. DMD’li
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cocuklarin fiziksel performans ve giinlik yasam aktivitelerini gergeklestirme
becerilerindeki  kayiplart  azaltmak amaciyla erken donemden itibaren
kompansasyonlari minimumda tutabilmek, kas kuvvetine olumsuz etki eden faktorleri
en aza indirebilmek ve fonksiyon sirasinda kas aktivasyonlarini miimkiin oldugunca
saglikli ¢ocuklarin seviyesine yaklastirabilmek i¢in hem izole kas kuvvetlendirme
programlarina hem de fonksiyon sirasinda bir biitlin olarak bu kaslarin performansini
gelistirmeye yonelik egitime ihtiya¢ duyuldugu bu ¢alisma ile belirlenmistir.
Calismamizda gorilen, saglikli cocuklara gére DMD’li grupta kas aktivasyon
seviyelerinde meydana gelen sapmalarin, zayif olan kaslar1 desteklemeye yonelik
farklt teknolojik cihazlarin fonksiyon gozetilerek olusturulmasinda ve yine
fonksiyonlar1 gelistirmeye yonelik yeni rehabilitasyon araglarimin gelistirilmesinde
alanda calisan uzmanlara fikir verebilecegi kanaatindeyiz. Bir fonksiyon sirasindaki
kas aktivasyonlarin1 daha iyi anlayabilmek ve rehabilitasyon strecine daha ileri
katkilar saglayabilmek icin de daha farkl: fonksiyonel seviyelerdeki hastalarin dahil
oldugu, daha fazla olgu sayisini igeren ve ileri hareket analiz yontemleri dahil edilerek
aktivitelerin fazlara ayrilip ilgili kinetik ve kinematik analizlerin yapildigi ileri

caligmalara ihtiyag oldugunu diisiinmekteyiz.
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