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OZET

Atay, K. Duchenne Muskdler Distrofi’de Vicut Farkindahgimin Postir ve Denge
ile Tliskisi. Hacettepe Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii Noroloji
Fizyoterapistligi Programm Yulksek Lisans Tezi, Ankara, 2023. Bu calisma
Duchenne Muskuler Distrofi’de (DMD) vicut farkindaligini saglikli yasitlart ile
karsilastirmak ve DMD’de viicut farkindaliginin postir , denge, performans, yirtime,
ambulasyon ve gévde kontroli ile iliskisini incelemek amaciyla planlandi. Calismaya
6-16 yas araliginda, Brooke fonksiyonel seviyeleri 1-4 devrelerinde olan 42 DMD’li
ve 40 saghkli ¢ocuk dahil edildi. Calismamizda DMD’li ¢ocuklarmn vicut
farkindaliklarmin ~ degerlendirilmesinde Vicut Farkindaligi Orani  Anketi ve
fotograflama yodntemi kullanildi. DMD’li gocuklarm postirleri New York Postir
Skalas1 (NYPS), dengeleri Pediatrik Denge Skalas1 (PDS) ve fonksiyonel uzanma
testi, performanslar1 6 Dakika Ydurime Testi, Yirumeleri DMD’de Yiiriyiis
Degerlendirme Olgedi, ambulasyonlar1 Northstar Ambulasyon Skalasi, govde
kontolleri Govde Kontrol Olgiim Skalas1 ile degerlendirildi. Saghkli gocuklarm viicut
farkindaligin1 degerlendirmek ic¢in ise Vicut Farkindaligi Orani Anketi ve
fotograflama yontemi kullanildi. DMD ve saglhkli cocuklar arasinda Vicut
Farkindaligi Orani Anketinin Ruh Hali alt parametresinde fark oldugu belirlendi
(DMD’li cocuklar 27.00 saglikli ¢ocuklar 19.00 puan), (p<0.001). Fotograflama
yontemine gére DMD’li ve saglikli ¢ocuklarmn vicut farkindaliklari arasinda fark
olmadig1 belirlendi (p>0,05). DMD’li ¢ocuklarda vicut farkindaligi oran1 anketinin
his/duygu alt parametresi ile PDS arasinda anlamli iliski saptandi (r=0,41, p=0,006).
Caligmamizda DMD’li g¢ocuklarm vicut farkindaligmm ruh hallerinden saglikli
yasitlarina gore daha fazla etkilendigi, DMD’li ¢ocuklarin vicut farkindaliklarinin
saglikli yasitlarina benzer oldugu ve dogru vicut postirlerinin nasil olmasi
gerektiginin farkinda olduklar1 belirlendi. DMD’li gocuklarm viicut farkindaliklarmin
dengeleriyle iliskili oldugu belirlendi. Calismamizin Sonuglar1 erken donemdeki
DMD’li ¢ocuklarda vicut farkindalhigr etkilenmemis olsa da ilerleyen ddnemlerde
olusabilecek  ikincil ~ komplikasyonlarm ~ Onlenmesinde  vicut farkindalig:

degerlendirmelerinin 6nemli olacagmni diigiindiirdii.

Anahtar Kelimeler: Duchenne Muskuler Distrofi, Denge, Postir, VVicut Farkindaligi
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ABSTRACT

Atay, K. The Relationship of Body Awareness with Posture and Balance in
Duchenne Muscular Dystrophy. Hacettepe University Graduate School Health
Sciences Programme of Neurology Physiotherapy Master's Thesis, Ankara,
2023. This study was planned to compare body awareness in Duchenne Muscular Dystrophy
(DMD) with healthy peers and to examine the relationship between body awareness in DMD
and posture, balance, performance, walking, ambulation and trunk control. 42 DMD children
and 40 healthy children aged 6-16 years, with Brooke functional levels in the 1-4 stages,
were included in the study. In our study, the Body Awareness Rate Questionnaire and
photography method were used to evaluate the body awareness of children with DMD. The
posture of children with DMD is the New York Posture Scale (NYPS), their balance is the
Pediatric Balance Scale (PDS) and functional reaching test, their performance is the 6
Minute Walk Test, their walking is the DMD Gait Assessment Scale, their ambulation is the
Northstar Ambulation Scale, their trunk checks are the Trunk Control Measurement Scale.
was evaluated with. The Body Awareness Rate Questionnaire and photography method were
used to evaluate the body awareness of healthy children. It was determined that there was a
difference in the Mood subparameter of the Body Awareness Ratio Questionnaire between
DMD and healthy children (children with DMD 27.00 points, healthy children 19.00 points),
(p<0.001). It was determined that there was no difference between the body awareness of
DMD and healthy children according to the photography method (p>0.05). A significant
relationship was found between the feeling/emotion subparameter of the body awareness
ratio questionnaire and PDS in children with DMD (r=0.41, p=0.006). In our study, it was
determined that the body awareness of children with DMD was more affected by their mood
than their healthy peers, that the body awareness of children with DMD was similar to their
healthy peers, and that they were aware of what correct body postures should be. It was
determined that the body awareness of children with DMD was related to their balance. The
results of our study suggested that although body awareness was not affected in children
with early DMD, body awareness assessments would be important in preventing secondary

complications that may occur in the future.

Key Words: Duchenne Muscular Dystrophy, Balance, Posture, Body Awareness
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1. GIRIS

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD), X kromozomunun p kolunun tiretmekten
sorumlu oldugu distrofin proteininin, mutasyona bagli uretilememesi/ az tretilmesi
sonucu meydana gelen genetik ndromuskuler bir hastaliktir (1). 3500 erkekten 1'inde
gorilen X’e bagl resesif kalitsal bir hastaliktir (2). Kadmlar tasiyic1 ozellik
gosterebildigi gibi nadiren de klinik belirti gosterebilir (3). DMD ¢ocukluk déneminde
en sik gorilen noromuskiler hastaliktir (4). Hastalik, iskelet ve kalp kaslarinin
dejenerasyonuna neden olan distrofin proteininin yoklugu/eksikligine bagli ilerleyici
kas gii¢siizliigli ve atrofisi ile karakterizedir (5). Hastaligin semptomlar1 ekstremite
proksimalinde bilateral kas zayifligi ile baslar ve ozellikle baldir kaslarinda
pseudohipertrofi ile kendini gosterir (6). Proksimal kas zayifligi ¢ocugun yerden
kalkarken klasik Gowers manevrasi kullanmasina neden olur (7). Tibialis anterior ve
peroneal kaslarda erken donemde giigsiizliik belirgindir. Bu giigstizhik parmak ucunda
yiriimeye ve ayaklarda pes ekinovarus deformitesine yol agar. 10 yasindan oénce
triseps, biseps ve patella refleksleri %50 oraninda alinamaz. Ilerleyen zamanlarda
ekstremite distali de etkilenmeye baglar (6). Erken dénemden itibaren hastalarda
gortlen bu ilerleyici kas zayiflig1 ,yerden kalkma ve merdiven ¢ikmada zorlanma,

motor gelisimde gecikme ve parmak ucu yiiriime gibi sikayetler olusturmaktadi (8).

Semptomlar tipik olarak 4 yasinda, sakarlik veya kas zayifligi ile kendini
gosterir (9). Hastalarin ¢oguna yaklasik 5 yasinda, fiziksel yetenekleri akranlarmdan
onemli Olcude farklilastiginda teshis konur (7). Cocuklar yaklasik 6 yasma kadar kas
kuvvetlerini korumaktadir, fakat bu yastan sonra proksimal kas kuvvetindeki azalma
hizla ilerlemektedir (8). Ilerleyici kas zayifligina baglh cocuk 11-12 yasina geldiginde
ambulasyonu kaybederek tekerlekli sandalyeye bagimli hale gelir. Hastalik
ilerledikge, fiziksel aktivite aktiviteler azalir ve hastalar bakimverene bagimli hale
gelirler (10). Cocuklar 20 yas civarinda mekanik ventilasyona ihtiya¢ duyarlar (11).
Proksimal kas gii¢siizliigli, solunum yetmezligi ve kalp yetmezligini igeren baslica

Klinik belirtiler ilerleyicidir ve 20 ila 40 yaslar1 arasinda erken 6limle sonuglanir (11).

DMD'de ilerleyici olmayan bilissel islev bozukluklar1 da mevcut olabilir (12).

DMD'li gocuklarin yaklagik %30'u kognitif problemlere sahip olabilirler. Otizm



spektrum bozukluklari, dikkat eksikligi/hiperaktivite, obsesif kompulsif bozukluk gibi
problemler de eslik edebilir (13, 14).

Sinir bilimine gore viicut farkindaligi, beynin, viicudun diger bolumlerinden ve
disaridan algilanan mesajlar1 algilamasi ve uygun serebral mekanizmalar tarafindan

viicudun deneyimleri haline getirmesidir(15).

Vicut farkindaligi ayn1 zamanda, vicuttaki degisiklikleri fark etmeyi ve
cevreden fark edilen degisikliklere kars: duygu yoluyla tepki vermeyi icermektedir
(16).

Yukarida bahsettigimiz, bilgilerin uygun serebral mekanizmalar tarafindan
deneyim haline getirilmesi; Kas iskelet sistemi ve duyusal sistemin gelisimi ve
aralarindaki baglantilarin diizglin sekilde kurulmus olmasi1 sensorimotor entegrasyon
olarak agiklanabilir. Bu durumda tecriibe edilen hareketin dogru sekilde 6grenilmesi
(piramidal sistem) ve tekrar araciligiyla benimsenmesi ve aliskanlik haline gelmesi

(ekstrapiramidal sistem) merkezi sinir sisteminin emirleriyle olmaktadir (17).

Literatire baktildiginda cocuklarda vicut farkindahigi icin  degisik
tamimlamalar yapilmistir. Slaughter ve Heron (18) cocuklarda vicut farkindaliginin
erken gelisiminin duyu-motor, gorsel-uzaysal ve sdzclksel-anlamsal olmak lzere (¢

seviyesi oldugunu 6ne siirmiislerdir.

Duyusal-motor viicut farkindaligi, ¢ocuklarin kendi bedenlerine iliskin biling
dizeyindeki bilgiyi yonettigini; gorsel-uzaysal vicut farkindaligi, belirli vicut
kisimlarmi isaret etme ve isimlendirme yeteneklerinden olustugunu; ve sozciiksel-
anlamsal vicut farkindaligi, vicut bolimlerinin islevleri ve konumlarma iliskin

konusmaya dayal bilgileri ifade ettigini ileri siirmiislerdir(19).

Kugel’a gore ise vicut farkindaligi, bir ¢ocugun alg: yoluyla veya elde
edebilecegi beyan veya zihinsel resim yoluyla aldig: bilgidir. Bu bilgiler su maddeleri
icerir: (a) kendi fiziksel gorinumi; (b) su anda gergeklestirdigi haliyle; sirasiyla yon,
performans ve yogunluk ile ilgili olarak gerceklestirilebilecegi veya gergeklestirmek

isteyebilecegi hareketler; (c) bedenin ve vicut parcalarmin uzaydaki konumu ve



birbirlerine kars1 konumlari; (d) ¢evresinde olup bitenleri (hissetme, duyma ve gérme

duyulariyla) kendi algilama bigimi (20).

Literatirde DMD’li ¢ocuklarda vicut farkindaligi ile alakali higbir ¢alismaya
rastlanmamistir ancak cocuklarda godzlenebilecek bazi problemler bize DMD’li
cocuklarda vicut farkindaligmin etkilenebilecegini diistinmiistiir. Bu problemlerden
ilki cocuklarda gozlenebilecek olan bazi serebrokortikal degisikliklerdir. Literaturde
DMD’li gocuklarda post-sentral girus ve serebellumda (21) glikoz metabolizmasinda
azalmalar rapor edilmistir. Cocuklarda gorilen diger bir problem ise kasta
gorulebilecek fizyolojik degisiklerdir. Ayni zamanda hastaligin dogasi geregi
cocuklarda gozlemlenen postiral problemlerin ve denge kayiplarinin ¢ocuklarmn viicut

farkindaligini etkileyebilecegi fikrinden yola ¢ikilarak bu tez planlanmastir.

Literatlire bakildiginda ¢esitli psikolojik ve kognitif rahatsizliklart bulunan
cocuklarda viicut farkindaligi ile ilgili yapilan ¢alismalarin oldugu gézlenmis (20,(22),
ancak Duchenne Muskdler Distrofi’li gocuklarin viicut farkindahiginin arastirildig:
hicbir ¢alismaya rastlanmamistir. Bu ¢alismani amaci Duchenne Muskdiler Distrofi’li
cocuklarin vicut farkindaliginin yasitlariyla kiyaslanmasi ve vicut farkindaligminin
denge ve postir ile iligkisinin arastirilmasidir. Bu c¢alisma ile Duchenne Muskiiler
Distrofi’'li ¢ocuklarm vicut farkindaliklar1 incelenerek, vicut farkindaligini
etkileyebilecek parametreleri ortaya ¢ikarmak ve bu parametrelerin fizyoterapi
degerlendirmeleri ve rehabilitasyon programlarina dahil edilmesi ile DMD tedavisinde
basariy1 artiran/destekleyen bir unsur olacagi diisiinmiilmiistiir. Ayrica ¢ocuklarin
vicut farkindaliklar1 yuksek daha saglikli bir viicut imaji ile fonksiyonel basarilarinin

devami ve olas1 komplikasyonlarin 6nlenmesi/geciktirilmesi de miimkiin olabilecektir.

Calismanm hipotezleri su sekildedir:

H1: DMD’li ¢ocuklarin vicut farkindaligi normal gelisim gosteren

yasitlarmdan farklidir.

H2: DMD’li ¢ocuklarin vicut farkindaliklar1 ile dengeleri arasinda iliski vardir.



H3: DMD’li ¢ocuklarin vicut farkindaliklar: ile postirleri arasinda iligki

vardir.

H4: DMD'li ¢ocuklarn vicut farkindaliklarinin ¢ocuklarin performanslart,
yiiriiyiisleri, ambulasyon ve govde kontrolleri arasinda iligkisi vardir.



2. GENEL BILGILER
2.1. Duchenne Muskiiler Distrofi

Duchenne Miiskiiler Distrofi (DMD), Xp21 genindeki mutasyonlar nedeniyle
distrofin proteinin eksikligi/yokluguna yol agan, X’e bagli resesif gegisli noromuskiiler
hastaliktir (23). Ortaya ¢ikan semptomlar arasinda kaba motor gelisimde gecikme, gec
yurime (ortalama 18 ay), yerden kalkmada gii¢liige bagli Gower’s belirtisi ve sik
diismeler ilk dikkat ceken belirtilerdir. Daha az gorilen belirtilerden ise konusmada
veya motor gelisim basamaklarinda gecikme, serum kreatin kinaz (CK) duzeylerinde

artis olabilir.

DMD'deki ilerleyici kas zayifligi, alt ekstremite proksimalinde ve govde
kaslarinda zayiflik ile baslar ve bunu daha sonra Ust ekstremite ve distal kaslarin
tutulumu takip eder. Genellikle muayene sirasinda boyun fleksor kaslarinda zayiflik
mevcuttur ve cocuktan ziplamasi istendiginde genellikle ziplayamaz. Yapilan
muayenede go6vde lateral fleksiyonunda artis ile yiiriiylis, baldir kaslarinda
pseudohipertrofi ve pozitif Gower‘s belirtisi yer alir. Cogu erkek ¢ocugun yaklasik 6
yagina kadar yasitlara kiyasla daha az oranda olsa da kas kuvveti kuvvet ve motor
yetenekleri normal seviyede gelisir. Bu yastan itibaren blylmede ilerleyici bir
bozulma baslar. Hastalarin ¢ogu 11-12 yaslarinda ambulasyonlarin1 kaybederler ve

tekerlekli sandalye kullanmaya baslarlar(24).

Distrofin geninin, kas disinda sinir hiicrelerinde de sentezlenmesi nedeniyle bu
semptomlara ek olarak Kkalp etkilenimi de gorilebilmektedir(25). Dilate
kardiyomiyopati ve aritmiler bu kardiyak belirtiler arasindadir. Klinik olarak
kardiyomiyopati belirgin olarak 10 yasindan sonra ortaya ¢ikar. 14 yasma kadar
hastalarin Ugte birini etkiler ve 18 yasindan bilylk tim hastalarda kardiyomiyopati
mevcuttur. 6 yasindan kicik hastalarin %25’inde klinik 6ncesi kardiyak tutuluma
rastlanir ve genellikle kalic1 tasikardi goralir. Kardiyak tutulumun yiksek sikligina

ragmen, ¢ogu erkek cocuk fiziksel hareketsizlik nedeniyle asemptomatiktir(26).

Cocuklarda restriktif akciger hastaligma ikincil olarak kronik solunum

yetmezligi de gorilebilmektedir. DMD’li ¢ocuklarm solunum kapasitesi yaklasik 12



yasina kadar artar, daha sonra yilda %4-8 oraninda azalir(27, 28). Uykudaki solunum
bozuklugunun (USB) ilk on yilda obstriktif uyku apnesi nedeni ile olusurken ikinci
on yilda hipoventilasyon da sebep olabilmektedir. Hiperkapni olmadan USB solunum
yetmezliginin ilk belirtisidir. Sonraki belirtiler arasinda olan gece hiperkapnisi ve
gunduz hiperkapnisi de USB'ye eslik eder(29, 30).

DMD’li gocuklarda beyindeki etkilenim ile kognitif ve konusma problemleri
de gordlebilir(25). DMD*li hastalik grubunun ortalama zeka katsayis1 (1Q) 85°tir.
Sozel 1Q, performans 1Q'suna gore daha fazla etkilenmistir(31). DMD'deki zihinsel
engellilik ilerleyici degildir ve hastaligin artan siddetiyle iligkili degildir. Buna ek
olarak DMD'li cocuklarda otizm spektrum bozukluklari, dikkat eksikligi, hiperaktivite
bozuklugu gorulme sikligi da daha ytksektir(14).

Bu hastalik semptomlar1 arasinda ortopedik komplikasyonlar da sik
gorulmektedir. Omurga deformiteleri, solunumu etkiler bu durumda hayati kapasiteyi
etkiler (32) ve bagimsiz yiiriiyiisiin kaybmdan sonra 6nemli 6lcude ilerler(33). Ayni
zamanda kalca, ayak bilegi, dizler ve iliotibial bantta da eklem kontraktirlerine sik¢a
rastlanir. Duz kaslarin etkilenimi ile gastrointestinal problemler gibi organ tutulumlari
da klinik tabloya eslik edebilmektedir (25).

2.2. Klinik Ozellikler

Tablo 2.1. DMD 'de Yasa Gore Klinik Seyir (34).

2 YASA KADAR e 2 yasa kadar gecikmis motor beceri ile
karsilasilabilmektedir.

Ziplamada guclik

Kosmada guclik

Engebeli arazide hareket etmede zorlanma

Merdiven ¢ikma zorluklar1

Akranlarina kiyasla azalmis fiziksel dayaniklilik

Yatar pozisyondan ayakta durmaya gecmek icin kendi
bacaklarina tirmanma (Gower's isareti)

e Baldir kaslarinda pseudohipertrofi gdzlemlenir.

3-4 YAS




Motor gelisimde platoya ulasilir

Lumbal lordozda artis

Kol saliniminda artma

Genis ve govde lateral fleksiyonunda artis ile yiiriiyiis
Parmak ucunda yuriime gozlemlenir.

5-8 YAS

13 yasidan 6nce bagimsiz yiiriiyiis kaybedilir.

Govde, kollar ve ellerdeki kaslar kademeli olarak
zayiflar

NOromuskuler skolyoz gelisimi

Giderek zayiflayan solunum kaslar1

Kardiyomiyopati ve/veya aritmi gelisimi

Konugma ve yutkunmada bozulmalar gézlemlenir.

13. YAS

2.3. Genetik ve Patofizyoloji

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD), X kromozomunun 85. ekzonun
(proteinin tretilmesi i¢in kod bilgisini bulunduran DNA ya da RNA molekiliniin bir
parcasi) Uretmesi gereken distrofin proteininin, bir mutasyon sonucu iretilememesi/az
uretilmesi ile olusan genetik néromuskiler bir hastaliktir(1).Distrofin proteinini

kodlayan DMD genindeki mutasyonlar sonucu olusmaktadir (35, 36).

Distrofin geni; 79 ekson ve 3685 aminoasit kodlayan peptid uzunluguna sahip
devasa bir gen olmasindan dolay1 sik sik mutasyona ugrama egilimindedir (37). DMD,
bir veya daha fazla eksonun delesyon, duplikasyon, nokta mutasyonu gibi birgok
mutasyon tarint igerir ve delesyonlar %60 ile en yaygin gorillen mutasyon
turadir(38).

Distrofin, iskelet kasmnin sarkolemmasima (plazma zar1) yerlesir ve biyik bir
glikoprotein kompleksinin (distrofinle iligkisi) bir bilesenini olusturur ve hiicre iskeleti

ile huicre dis1 matris arasinda mekanik baglantiy1 saglar(39).

Distrofin kodlayan DMD genindeki mutasyonlar, kalitsal, ilerleyici kas
kaybimnin siddetli (DMD) ve daha hafif bir formu olan Becker kas distrofisinin (BMD)

temelini olusturur(40, 41). Distrofin proteini, kasilmadan sorumlu miyofibril olan



aktini her bir kas lifini gevreleyen bag dokusu katmanina baglayarak kas lifinin
kasilmas1 sirasinda bir sok emici gorevi gorur(42, 43). DMD'de meydana gelen
mutasyonlar (a) okuma cergevesini bozarak (b) erken bir erken durdurma kodonu
olusturarak distrofin fonksiyonunu bozmaktadir. Sonug olarak, aktinin hicre iskeleti
ile bag dokusu arasindaki iletisimi bozulur ve kas lifleri kasilma sirasinda kolay bir
sekilde zarar gorir. Bu durum kronik kas hasarina ve sonunda kas liflerinin yag ve

fibrotik doku ile yer degistirmesine yol agar ve kas fonksiyonu bozulur.
2.3.1. Distrofin Proteini

Distrofin proteini sarkolemmanin i¢ yizeyinde bulunmaktadir. Karboksi-
terminal, sisteinden zengin bolge, tghi heliks ve N terminal olmak tizere 4 bolgeden
olusur. Distrofin, N terminali ile aktine karboksi terminali ile distrofin
asosiyeglikoproteinlere (DAGP) baglanir. DAGP'ler distrofinin sarkolemma ile
iletigimini saglarlar (44, 45). Distrofin-DAGP’nin gorevi; tekrarlayan kasilmalarda
kas-hiicre membraninin bitinkigini korumaktir. Distrofin proteini eksikliginde
kasilmalarin indukledigi membran hasarlarina duyarlilik artis gosterir. Beyinde ise
distrofin proteini eksikliginde hipoksiye duyarlilik artis gdsterir. Sonugta hiicre

membranmnin butinkigi bozulur ve hiicre 6limi gergeklestirir (45, 47).
2.4. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Tam

DMD distrofin ad1 verilen proteinin eksikligi ya da yoklugu ile olusan, siklikla
gec teshis edilen ilerleyici bir ndromuskiler hastaliktir (43). Distrofin geni, insan
genomunda yaklasik iki milyon baz ¢iftine yayilmis 79 eksondan olusur. Bu biytik
boyutu nedeniyle, distrofin geni ylksek diizeyde spontan mutasyona ugrar. Bu
mutasyonlar, daha énce dykusi olmayan ailelerde bile DMD hastaliginin gelismesine
neden olabilir (47,48).

Hastalarin ¢goguna 3 ile 5 yaglar1 arasinda tan1 konulur (48).Yapilan bir olgu
sunumunda ortalama olarak ebeveynin ilk endisesinden DMD tanisina kadar gecen
yilm 1,6 yil oldugu belirtilmistir (49). Bir diger ¢aligmada ailede DMD 06ykiisu yoksa
en erken belirtilerin baglangicindan ilk degerlendirmeye kadar yaklasik 1 yillik bir

gecikme oldugu gosterilmistir. Belirtilen stireler kas zayifliginin baslangicindan sonra



cocugun fonksiyonlari/performansindaki azalma ve hastaligin semptomlarinin

belirginlesmesi i¢in gegen zaman sirecini olusturmaktadir.

DMD'nin  gecikmis tanist hastalar ve aileler icin kot sonuglar
dogurabilmektedir. Bugiin erken DMD tanis1 alan ve bakim standartlarina gore tedavi
gdren DMD li bir erkek ¢ocugun 40'1 yaslarina kadar yasama sans1 yuksektir(50, 51).
DMD'nin optimal tan1 yas1 konusunda literattrde bir fikir birligi bulunmamaktir ancak
erken tan1 miidahale ve tedavi igin oldukga 6nemlidir. Baz1 yeni veriler, erken steroid
tedavisinin (4 yasindan 6nce) uzun sireli ambulasyon ve gecikmis kalp ve solunum
tutulumu dahil olmak (zere daha iyi uzun vadeli sonuglarinin olacagini
gostermektedir(52). Erken teshis bu yonleri ile tedavi basarisini arttiran, hasta ve

ailesinin yasam kalitesi ve hastanin yasam siresini olumlu etkileyen bir unsurdur.

Yapilan bir ¢alismada DMD’1i ¢ocuklar igin 27-30 aylik saglik kontroliinde
DMD igin spesifik tarama yapilmasi 6nerilmektedir(49).

Kiglk yastaki erkek cocuklarda go6zlemlenen kas fonksiyonlarinda

degisiklikler, tekrarli diismeler ve Gower's belirtisi gibi semptomlar saghk
profesyonellerini DMD'den siiphelendirmektedir(53, 54). DMD'li cocuklarda beyinde
distrofin izoformunun eksikligine baglh olarak gecikmis konusma da siklikla
gorilmektedir. Kas enzimlerinin kan dolasimina sizmasindan dolay1 serum analizinde
kas enzimlerinde artis oldugu goérilebilmektedir. Bu kas enzimlerinden en dnemlisi
kreatin kinaz (CK), aspartat transaminaz ve alanin transaminaz gibi transaminazlardir.
DMD'li presemptomatik ¢ocuklarda kas yikimi, karaciger hastaligi siiphesine yol

acabilecek transaminaz seviyelerinde bir artisa neden olabilir(55).

Kreatin kinaz (CK), kas distrofilerinin tanisinda kullanilan guvenilir bir kan
testidir. Ailede DMD 6ykusi olan veya kas distrofisi siiphesi olan kisilerde CK
dizeyleri 6lgtlmelidir(54). DMD’de serum CK dizeyi, 2 yasina kadar normal st
smirin 10 ila 100 katina(56) kadar yiikselir ve genellikle 10.000-30.000 1U/L'dir(57).
Kadin tasiyicilarm yizde 10unda CK duzeylerinde artis mevcuttur(58). Kas
fonksiyonunda gerilik, konusma geriligi ve yliksek kreatin kinaz gibi bulgular Gizerine

hastalar genellikle hekimlere yonlendirilir ve hastaya DMD tanisi konulup
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konulmayacagini dogrulamak i¢cin DMD geninin genetik analizi istenir. Tan1 genetik

testlerle dogrulanir(43).

DMD genindeki ekzon delesyonlari, bu hastaligm en yaygin molekiler
kusurlaridir. Bu kusurlar, DMD vakalarinin %65'inde gorulir. Duplikasyonlar ise
vakalarm %6-10'unu olusturur(5). Bu durum g6z onine alindiginda, ilk 6nce bu
mutasyonlar1 kontrol etmek en az maliyetli ve is glicli agisindan verimli olani olacaktir.
MLPA analizi, DMD genindeki ekzon delesyonlarmi ve duplikasyonlarini tespit
etmek icin altin standarttir. Bu analiz, hastalarda ve tasiyicilarda kullanilabilir. Diger
yontemler arasinda DMD geni ekzon delesyon ve duplikasyonlarmi tespit etmek igin
tasarlanmis olan kantitatif Polimeraz Zincir Reaksiyonu/Polymerase Chain Reaction
(PCR) ve kromozomal mikroarray bulunur. Eger delesyon veya duplikasyon
belirlenemezse, olusan diger mutasyon tiplerini belirlemek icin bir takim ardisik gen

taramasi yapilmaktadir(59).

Genetik ¢alismada herhangi bir mutasyon belirlenmezse, ancak hasta yiiksek
CK konsantrasyonlar1 ve hastalikla uyumlu belirti ve semptomlar gosteriyorsa taniy1

dogrulamak veya diglamak icin kas biyopsisi yapilmalidir(54).

Kas Biyopsisi, distrofinin miktarmi, boyutunu ve konumunu gostermektedir.
Gegmis yillarda tanida distrofinin varligmi veya yoklugunu gostermek igin kullanilan
bir yontem olmakla birlikte giinimuizde kullanimi smirlidir(43). Kas biyopsisi; genetik
test sonucuna gore distrofin geninde mutasyon olmadigi saptandigi zaman ayirici tani
i¢in kullanilabilmektedir, ayrica distrofinin yoklugu kas biyopsisinde gosterilmis olsa
dahi hastaliga neden olan mutasyonun tipini belirlemek genetik test gereklidir (43).
Biyopsi yapildiginda, arastirma amagl miyoblast kiltiri siddetle tavsiye edilir. Ayni
zamanda DMD ve BMD farkinin ortaya konmasinda da kas biyopsisi
kullanilmaktadir. DMD ve BMD'yi ayirt etmenin tek yolu, DMD'de distrofin kaybimni
veya BMD'de kismen fonksiyonel distrofin proteininin varligin1 gostermektir(60,61).
Bu nedenle, kas biyopsisinde sarkolemmal distrofinin varligi, bu iki hastaligi ayirt
etmek icin 6nemlidir.(60, 61). Ancak, baz1 hastaliklarda yineleyen biyopsi alimi ve iKi

biyopsi arasindaki bariz degisim tanisal olmaktadir.
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2.5. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Postir

Dizgln postdr, vicut bolimlerini organize eder ve vicut bolimlerinin
hareketliliklerini destekleyerek diizgiin bir mekanizma ile hareketin agiga ¢ikmasina
olanak saglar(62). Cocukluk ddnemindeki hizli buyime, kaslarin ve kemiklerin
normal gelisimini bozabilir, bu da postiral kusurlarin gelismesine yol acabilir (63).
NOromuskuler hastaliklarda postural sapmalar, iskelet kasinin kendi patolojik
stireclerinin  bir sonucudur ve genellikle kemikler, eklemler ve merkezi sinir
sistemindeki degisikliklerle iliskilidir(64).

NOromuskuler hastaliklarin ortak bir o6zelligi olan kas zayifligi ve

dengesizliginin postiral sapmalara ve fonksiyonel yetersizliklere neden olur. DMD'de,
genellikle 13 yasinda belirgin hale gelen kas kisaliklarindan, 6zellikle proksimal ve

ekstansor kaslardaki ilerleyici kas zayifliklar1 sorumludur.

DMD'de 3 ila 5 yaslar1 arasinda omuz kusagi kaslar1 etkilenir. Bu bozulma
bilateral sternokleidomastoid ve trapezius kaslarinda meydana gelir ve miyalji,

skapula alata ve kas lifi kaybina yol acar.

Klinik instabilite pelvik kusaktan kaynaklanir. Lomber ve gluteal kaslardaki
zayiflik, 6ncelikle yerden kalkmada (Gower’s belirtisi) ve merdiven ¢ikmada zorluk,
paytak yiiriiyiis ve anterior pelvik tilt’e neden olur (65). Noromuskiiler hastaliklarda
tanimlanan zayif paternler, kas dengesizligi ve bozuk postiir ile sonuglanir ve ayakta
durmada dengeyi saglamak icin postiiral kompansasyonlara neden olur (66). Ornegin
gluteal ve kuadriseps kas gii¢siizliigiine yanit olarak vicudun dengeleyici bir
mekanizma olarak gelistirdigi lomber hiperlordoz bu kompansasyona bir 6rnektir. Bu
kompansasyonlarmn timi postir ve yuriimede degisiklige neden olur, kisitli kalca
ekstansiyonu da buna bir érnektir (67, 68). Bu postiral kompansasyonlar bir tur
adaptasyondur ve yiiriiyiis ve fiziksel aktivitenin aktivitelerin gerceklestirilebilmesi
icin onemli birer kompansasyon hareketi olusturur (68,69). DMD'de gluteal kaslarin
zayifligi, pelvisin dengesiz olmasma neden olur. Bu dengesizligi telafi etmek icin,

iliotibial bantlar pelvisi 6ne dogru geker ve hiperlordoz olur (70).
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Sekil 2.1. DMD'de Gorilen Postiral Degisiklikler (69)

Postiiral deformitelerin oturma stabilitesinde bozulma, viicudu dik tutma ve
pozisyonlamada zorluk, agr1 ve solunum komplikasyonlar1 gibi bir¢ok farkli probleme
neden olabilecegi bilinmektedir (70). Genellikle 8 yasindaki ¢cocuklarda gdzlemlenen
parmak ucunda yurumenin kalkaneal tendonlarin kisalmasina bagli oldugu
diisiiniilmektedir. On tibial ve peroneal kaslarin zayiflig1 nedeniyle cocuk ayak
parmaklar1 Uzerinde yuriime egilimi gosterir ve ayaklarin talipes ekinovarus pozisyonu
almasima neden olur (71, 72). Hastaligim ilerleyisi ile yiriime ve diger fonksiyonlar
bozulur, skolyoz ve hiperlordoz gibi kompansatuar omurga deformiteleri gelismeye

baslar ve sonunda ambulasyon kaybedilir (73).

Hastalardaki paraspinal kas zayifligina bagl olarak %90'inda skolyoz
gorulebilmektedir (74). Skolyoz bir kez basladiktan sonra ilerleyicidir. 20 derecenin
uzerindeki egrilikler, akciger fonksiyonunun sirdirilmesi igin cerrahi midahale
gerektirir (75).
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2.6. Duchenne Muskduler Distrofi’de Denge

Dik durma, sabit bir destek taban1 lizerinde viicudun agirligini desteklemek icin
cesitli duyusal girdilerin stirekli sinirsel entegrasyonunu gerektiren karmasik bir motor
eylemdir. Gorsel sistem ilk olarak lokomosyonu planlar ve karsimiza ¢ikan
engellerden kisiyi korur. Vestibuler sistem lineer ve agisal ivmelenmeyi algilar.
Somatosensoriyal sistem ise, viicut bolimlerinin konumunu ve hizini, yer ¢ekiminin
yonunu ve vicut pargalarinin dis etmenlerle temasini algilayan ¢ok sayida sensorden
olusur(76). Anteroposterior ve lateral dizlemlerdeki kuguk hareketler, dengeyi
korumaya yardimci olan normal postiral salinimlardir. Bu salinimlar, karmasik bir
refleks mekanizmasi tarafindan kontrol edilir. DMD'de denge ile ilgili merkezi sinir
sistemi yapilarinda hasar bildirilmediginden, bu c¢ocuklarin denge kontroliiniin
merkezi bilesenlerinden yoksun olmadigi varsayilabilir(77). DMD*li gocuklarda
ilerleyici kas giigsiizliigiine bagli fonksiyonel kayiplar ve denge kayiplari
gorilebilmektedir (78). Ilerleyici kas zayiflig1 ve kontraktirlerin varligi lokomotor
sistemi etkileyerek viicut dengesini bozar ve diisme ile olusabilecek yaralanmalara
neden olabilmektedir. DMD’li ¢ocuklarda dengenin bozulmasi, diisme korkusu
nedeniyle hareketliligi, bagimsizligi ve sosyal katilmi smirlayarak islevselligi
azaltabilir (79).

Denge, viicudun agirlik merkezini sabit bir destek tabani tUizerinde tutmak igin
duyusal, motor ve biyomekanik bilesenlerin koordineli bir sekilde g¢alismasiyla
saglanir. Bu, statik ve dinamik dengeyi gerektiren bir¢cok fonksiyonel aktivite icin
gereklidir (79). Yapilan bir ¢calismada DMD'li ¢ocuklarin hem statik hem de dinamik
dengesinin saglikli yasitlarina gore eksik oldugu ve fonksiyonel seviyelerinin
dengeleriyle pozitif bir iligkisinin oldugu saptanmistir (79). DMD'li cocuklarda denge

degerlendirmesi ve egitimi bu sebepten 6nem tagimaktadir.

Yapilan ¢aligmalar motor islevler ile denge testleri arasinda iliskinin varhigimi
gostermektedir(80). DMD'li ¢ocuklarin gosterdigi denge bozukluklari, dengeyi
saglamak igin dinamik kas aktivitesi gerektirir(81). Ayakta durma pozisyonunda kas
gligsiizliigiinii telafi eden adaptasyonlar olarak destek yiizeyinin asir1 genislemesi,
dizlerin hiperekstansiyonu ve lomber hiperlordoz gézlenir (82). Denge kontrolii ayakta

durma sirasinda minimum kas aktivitesi gerektirdiginden, kas zayifligit DMD'li
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cocuklarda artan denge bozuklugunun tek sebebi olarak agiklanamaz. Bu baglamda,
denge kayb1 ve islevsel eksikliklerin ¢cogu, kas zayifligina bagli olarak viicudun yanlis
hizalanmasindan ve kondlsyon kaybindan kaynaklandigini diisiindiirmektedir (82).
DMD'li ¢ocuklarin da saglikli yasitlar1 gibi dengeyi kurmak igin lateral salinim
yaptiklar1 bilinmektedir. Bu salinim muhtemelen viicudun stirekli dne dogru diisiisiinii

engellemek igin kullanilan bir mekanizmadir (81).

DMD’li hastalarda ilerleyici kas zayifligi ve eklem kontraktirleri denge
kaybina neden olur ve hastalarda diisme ve kirik riskine yol acar (8, 83). Ayn1 zamanda
DMD‘li ¢ocuklarm pelvik kontrolu zayiftir ve proksimal zayiflik sebebiyle dengeyi
korumakta guclik cekerler (84) ve pelvik kusak kaslarmin zayiflig1 ve/veya kisaligi
sebebiyle postlr hiperlordotik hale geldigi zaman kiitle merkezi daha biyik yer
degistirerek denge ve yirime bozukluklarma yol agabilir(68). Ayn1 zamanda denge
bozuklugu; diisme korkusuna sebep olarak yasam Kkalitesinde ve g¢ocuklarin

bagimsizliginda azalmaya neden olur(80).

DMD’li ¢cocuklarda dengeyi etkileyen bir diger faktor yiiksek vicut agriliginin
denge Uzerine zararh etkileridir (85, 86). Azalan fiziksel aktivite ve glukokortikoid
tedavisi DMD'li ¢ocuklarin yarisin1 etkileyen vicut kitle indeksindeki (BMI) artis
dizeyleriyle iliskilidir (86). Ortak komponentler iceren postir ve denge kavramlarmin
vicut farkindalig: ile iligkisi olabilecegi diisiincesi ¢alismamiza esin kaynagi olarak

bdyle bir ¢alismanimn planlanmasina neden olmustur.

DMD'li ¢cocuklarda serebral korteksin duyu-motor alanlarindaki morfolojik ve
fonksiyonel degisiklikler gorulebilmektedir(21, 87). Ek olarak, bu hastalarda post-
sentral girus ve serebellumda (21) glikoz metabolizmasinda azalmalar da rapor

edilmistir.

Postsentral girus, propriosepsiyondan sorumlu birincil somatosensoriyel
korteksin bulundugu 6nemli bir beyin bdlgesidir (88). Bu bdlge, dokunma, basing,
sicaklik ve agri gibi ¢esitli somatik duyular1 algilar (89). Miller ve arkadaslar1 (2007),
duyusal islemleme bozuklugunu U¢ kategoriye aywrmustir: duyusal modiilasyon
bozuklugu, duyusal temelli motor bozukluk ve duyusal ayrimcilik bozuklugu. Duyusal

modulasyon bozuklugu, duyusal asir1 duyarhiligi, duyusal yetersiz duyarliligi ve
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duyusal arayis veya 6zlemi icerir. Duyusal temelli motor bozukluk, dispraksi ve
postural bozukluklar1 igerir. Duyusal ayrimcilik bozuklugu, alt1 duyusal modaliteden
herhangi birindeki bozukluklar1 icerir (90).

Benlik algisinin motor korteks uyarilabilirligi zerindeki etkisinin arastirildigi
bir caligmada benlik algisinin ilk kez Botcinick ve Cohen tarafindan uygulanan
Kauguk El Yanilsamasi (KEY) ile bakilmistir ve KEY sirasindaki motor ¢ikti; kognitif
aktiviteden, duyusal girdinin degerlendirilmesindeki/modiilasyonundaki
degisikliklerden ve motor korteksin kendi i¢indeki mekanizmalardan etkilendigi

gozlemlenmistir (88).

Yapilan bir ¢alismada verteks Uzerindeki dairesel bir bobin ile manyetik
stimilasyon kullanilarak test edilen motor korteks uyarilabilirliginin DMD
hastalarinda azaldigin1 gostermektedir (87).

2.7. VUicut Farkindahg

Vicut farkindaligi, duyusal farkindalik, duygusal durum ve fizyolojik durum
gibi gesitli faktorleri iceren karmasik bir kavramdir (16). Vicut farkindaligi, giinlik
yasamda bedensel bilgiyi kullanmayi, vicutta olusabilecek degisiklikleri farkinda
olmay1 ve cevredeki degisikliklere duygusal yonden tepki vermeyi icerir. Yani viicut
farkindaligi, kisinin kendi viicudu hakkindaki farkindaligini ifade eder (16, 89).

Literatiire baktigimizda viicut farkindalig: ile ilgili kapsamli ¢galismalar yapan
Mehling ve arkadaslarmimn viicut farkindaligin1 ¢ok boyutlu, karmasik, egitilebilir,

degisime ugrayan ve degistirilebilir bir kavram olarak gordiikleri anlagiimaktadir (90).

Vicut farkindaligi karmasik ve ¢ok boyutlu olsa da onu tanimlayan birkag

kavramdan bahsedebiliriz.

Vicut pargalarinin birbirlerine gére pozisyonlarinin kavramsal ve algisal
agidan anlagilmasiyla olusan vicut imaji ve bu vicut imajmm benimsenmesinde
temel olan vicut semasi,vicut farkindaligint olusturmaktadir (91). Vicut imaji
kavramindaki “fmaj”, viicut farkindahiginin girsel ve dissal bir algi kanali igerdigini

ifade eder (16). Ayn1 zamanda vicut imaji, viicut farkindaliginin bir parcasidir ve
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viicut disinin ya da yiizeyinin ve viziel yollarin algilanmasimni saglar. Bu bilgi viicut
farkindaliginin vicut igindeki duyular temel farkindaligiyla sinirli olmayip viicut

imaj1 gibi digsal kanallarla da ilgili oldugunu gdstermektedir.

Vicut farkindaligiyla ilgili bir diger kavram ise viicut semasidir. Viicut semasi
viicudun nerede bittigini ve dis gevrenin nerede basladigini kisiye bildirmektedir (92,
93). Aym1 zamanda vicudun anlik postiri ve uzamsal boyutlar1 hakkinda bilgiler
icermektedir (94).

Bu bilgiler 1s1g1inda sonug olarak; viicut farkindaligi karmasik ve ¢ok yonli bir
kavramdir. Viicudu tanimlama kabiliyeti ve vicudun sensorial uyarimini olusturan,
fizyolojik, duyusal ve fiziksel olarak bltun durumlar: igeren duyusal farkindaligi
icermektedir. Vucut farkindaligi ayn1 zamanda vicudun cevremizdeki durum
bilgilerini cevresel ve duygusal degisikliklere karsi olusturdugumuz farkindalik
durumunu da icermektedir(87).

Vicut farkindaligi kavrami ayn1 zamanda vicut igi farkindalik (korporal
farkindalik) ve vicut dis1 farkindalik (ekstrakorporal farkindalik) olarak da
incelenebilir. No6ro-fizyolojik bir bakis acisina goére vicut igi farkindalik
propriyoseptif ve interoseptif duyulardan etkilenebilmektedir (92). Propriyosepsiyon,
kas gerginliklerinin, eklem agilarinin, hareketin, durusun ve dengenin algilanmasidir
ve noromuskiiler rehabilitasyonda ¢ok 6nemli bir yeri vardir (95). Interosepsiyon,
vicut dis1 algmin(gorme, isitme, koku, tat ve dokunma) aksine, viicudun iginden gelen
duyumlarin algilanmasidir. Tokluk, kalp atisi, solunum ve otonomik sinir sistemi
aktivitesi gibi i¢ organlarin goreviyle ilgili fiziksel duyumlarin algilanmasi anlamina
gelmektedir (96-98). Propriyosepsiyon ve interosepsiyon, transdiiksiyonu, sinirsel
kodlama streclerini ve en 6nemlisi afferent ve efferent girdiyi iceren karmasik bir

sirecin duyusal algi terimleridir (92).

Vicut disi-ekstrakorporal farkindalik ise disaridan gelen uyaranlarin (gérme,
isitme, koku, tat ve dokunma) taninmasi ve algilanmasi ile olusmaktadir. Cevredeki
objeleri gorme, tat, koku, isitme, dokunma gibi duyularla algilanmasi1 ve cisimlerin
bosluktaki konumlari, boyutlari, birbirine veya vicuda olan uzakliklarinin

belirlenmesi ile viicut dis1 farkindalik olugmaktadir (92).
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Vicut farkindaligina iliskin baska bir bakis agis1 da tip ve davranis bilimleri
disindaki ¢agdas filozoflar (99, 100), antropologlar (101) gibi akademik disiplinlerden
gelmektedir. Giderek artan bir literatirde 'bedensellesme’ karsimiza ¢ikmaktadir.
Bedensellesme, kisinin kendi fiziksel bedeninde var olmasmin hissedilen duygusudur
(102) ve kisinin kendi bedeninin yasadigi anlik deneyimine atifta bulunur.
Bedensellesme (embodiment) olarak anilan wvicut farkindaligini iyilestirme
yontemlerinde, Kisinin viicudunun belirli bolgesini somut olara algilamasi, 0 bolgeye
dikkatini vererek fiziksel aktiviteyi yapmasi, ve 6grenilen tecriibeyi hissetmesini

amaglanmaktadir (92).

Yukarida bahsettigimiz gibi viicut farkindaligi igin interoseptif, propriyoseptif,
eksteroseptif ve vestibiiler gibi birgok duyuyu igeren karmasik bir yapidir ve
incelenmesi igin bu duyularin hepsi birlikte ele alinmalhidir(103). Vestibiiler
sinyallerin, wviicut farkindaliginda etkisi olan somatosensorial bilgilerinin
algilanmasmi sagladig1 ve multisensorial fonksiyonlari etkiledigi bulunmustur. Lopez,
2016 yilinda yaptigi ¢alismada vestibiiler uyarmin; ihmal ve taktil duyu etkilenimi
bulunan bireylerde iyilesmeyi tetikledigi, kendilerine ait bir bedene sahip olma hissini
modile ettigi ve 6z (ruh) ile bedeni bir araya getirme ve pekistirme durumunda
duygular1 ayarladigindan bahsetmistir. Ayn1 zamanda vestibiiler sistemin denge ve
postirel hareketleri kontrol etmesinin yaninda uzaysal ve bedensel farkindaligi

ayarlamada rol aldigin1 gostermistir (104).

Arastirmacilar vicut farkindaligini, kisilerin yeni uyaranlar1 organize etme ve
bu uyaranlar1 6nceden depolanmis halde olan bilgilere entegre etme yetenegi olarak
tanimlamiglar ve motor alandaki bu farkindaligi, kisilerin duyusal entegrasyon,
pekistirme, aktivasyon ve yorumlama yetenekleriyle iliskilendirmislerdir. Bu nedenle
arastrmacilar vicut farkindaligmni, kisilerin bedenleri ile dis diinyay1 biitiinlestiren
norolojik ve davranigsal yonleri arasindaki kargilikli iliskinin bir Griindi oldugu kadar,

bireylerin psikomotor yapisinin da temeli olarak gormektedir (105).
2.7.1. Vicut Farkindahg ve Propriyosepsiyon

Propriyosepsiyon, bedenin karmasik bir temsili olan ve ¢ogunlukla biling dis1

diizeyde ¢alisan, motor kontrol ve bilise yol acan viicut semasinmn temelini olusturur
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(99). Daha yuksek vicut farkindaligima sahip olan bireyler, beklenen ve gercek viicut
pozisyonlar1 arasindaki hatalar1 daha kolay fark edip duzeltebilirler; bu da zaman
icinde daha yuksek propriyoseptif dogruluga yol acar (106, 107).

2.7.2. Cocuklarda Vicut Farkindahgi

Cocuklarda viicut farkindaligi, motor deneyimleri yoluyla bebeklikten itibaren
gelisir (109,110). 24 aydan itibaren ¢ocuklar, viicutlarmi ve yeteneklerini daha iyi
algilamaya baglarlar. Bu, daha amagli hareketlere yol acar. Cocuklar olgunlastik¢a
beden farkindaliklar1 daha da gelisir ve yeni hareketler 6grendik¢e ve yeni bilgiler

edindikge davraniglarinda 6nemli bir rol oynar.

Cocukluk ddéneminde ilk 6 yas buyume ve gelisme agisindan oldukga
onemlidir. Vicut kisimlarinin ve bu kisimlarin boyutlarim algilanmasi, fonksiyonel
kabiliyet, sinir sistemi, duyular, kognitif fonksiyon gelisimi hep birlikte ¢ocuklarda
viicut farkindaligini olusturur. Vicut farkindaliginin diizgen olusmasinda ¢ocugun
etkilendigi ve icerisinde bulundugu cevre ve toplum kadar, biyolojik ve genetik

etkenlerin de 6nemi bayuktur (90).

Bertoldi ve ark.(105) kronik motor problemi olan ¢ocuklarm hareket
kisitliklariyla ilgili problemlerini c6zmede bagimsiz hareket edemediklerini bulmus ve
buna sebep olan faktorlerden birinin yetersiz vicut farkindaligmmn oldugunu 6ne
stirmiistiir. Sonu¢ olarak, c¢ocuklarin gelisiminin erken asamalarinda eglenceli,
zorlayici ve gesitli fiziksel davranislar a¢isindan zengin etkinliklerin olusturulmasini
onermislerdir. Ayrica motor kusurlar1 olan c¢ocuklarda vicut farkindaliginin
iyilestirilmesi igin farkli disiplinler de o6nerdiler. Ogrenme ipuglarmi igeren
metodolojinin vicut farkindaligi igin kritik olan faktorleri iceren problem ¢dzme

becerisine olumlu sekilde midahale ettigi not edildi.

DMD'de hastaligin dogasinda iskelet kaslarinda proksimallerde baslayan ve
distallere dogru yayilan ilerleyici kas zayifligi olmakla birlikte ¢ocuklarda duyusal
kayip olmadigi bilinmektedir. Ancak ¢ocuklarm erken dénemden itibaren oturma,
ayakta durma ve hatta ylrtiime pozisyonlarinda vicut boltimleri ve viicudun genelinde

meydana gelen degisimler ve postlrleri oldugu klinikte gozlenmektedir. Bu postiral



19

degisiklikler ambulatuar donemde ambulasyon ve performansa olumsuz katki
saglamanin yanisira, ilerleyen evrelerde nonambulatuar ddnemde ise omurga saghigini
tehdit etmekte wve solunum, Ust ekstremite fonksiyonlar1 ve gunlik yasam
aktivitelerindeki basariy1 azaltabilmektedir. Bu nedenler ile erken devreden itibaren
cocuklarin dogru oturma ve vicut postirlerini dogru algilamasi ve dizeltmeye
caligmasi, buna yonelik gerekli uyaranlarin ¢evresel ve biligsel uyaranlar ile dogru
vicut imajin1 ve farkindahigi arttrmak ileri ddnem komplikasyonlarin 6nlenmesinde

onemli koruyucu bir yaklasim olabilecektir. Bu noktada aileler ve gocuklarin bu

konuda egitimi ve saglik profesyonellerinin bu konudaki ¢abalart DMD'li ¢ocuklarin
ambulatuar donemden baslayarak nonambulatuar donemde de dogru vicut algilarinin

devamini saglamak 6nemli bir fizyoterapi basamagi olabilir.

Hastaligin geg evrelerinde kas zayifliginin derecesi viicudu dik tutmak ya da
postlri dizeltmek konusunda yetersiz olabilir, ancak erken evrelerde bu konuya
yonelik yapilacak caligmalar vicut diizgiinliigiiniin devamini1 saglamada katki

verebilir.

DMD'de Vicut Farkindaligi s6z konusu oldugunda ise literatiire bakildiginda

bildigimiz kadariyla Duchenne Muskiler Distrofi‘de viicut farkindaligina dair daha

once bir calisma yapilmadigi goriilmiistiir.
2.8. Duchenne Muskdler Distrofi’de Degerlendirme

Fizyoterapistler DMD'li bireylerin bakiminda kritik bir rol Gstlenmektedir.
Bunlar (1) kuvvet, eklem hareket acikligi ve fonksiyonel seviyedeki degisiklikleri
kaydetmek (2) degerlendirmeler sonucunda en uygun midahaleyi belirlemek ve
ailelerine ev egzersizleri 6gretmek (3) ekipman ve cihaz ihtiyaglarmin belirlenmesine
yardimc1 0lmak ve (4) seri algilama veya cerrahi kontraktir yonetimi gibi tamamlayici

mudahalelerin belirlenmesi konusunda yardimei olmaktir(108).

DMD'li bireyler igin tibbi miidahale ve rehabilitasyon yénetimi, yasamimn her
alaninda fonksiyonel seviyenin korunmasi ve hastalarin ginlik yasam aktivitelerine
katilimina katkida bulunmustur. Giincellenmis bakim kilavuzlari, kontraktirlerin

ilerlemesi, deformite, fonksiyon kaybi ve cilt hasar1 alanlarini ele almak icin en az her
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6 ayda bir kapsamli multidisipliner degerlendirmenin yani sira bireysellestirilmis
devaml fizik tedavi yapilmasinit Onermektedir(23). Multidisipliner ekip tyeleri, test
tekrarlarin1 azaltmak icin birlikte calismalidir(23). Bugiin erken DMD tanis1 alan ve
bakim standartlaria gore tedavi géren DMD Ii bir erkek ¢ocugun 40"l yaslarina kadar
yasama sans1 yiksektir(50, 51).

Genel olarak degerlendirme hastanin ilk geldigi andan beri yapilan gozlemden,
hikayenin alinmasi, normal eklem agikliginin 6lgiimu ve kas kuvvetinin dlgtim, sireli
performans testleri, yasam kalitesinin degerlendirilmesi ve eger kullaniyorsa yardimc1
cihazin incelenmesi gibi bircok parametreyi icermektedir (54). Ayn1 zamanda
cocuklarin gunlik yasam aktivitelerindeki zorluklarin gozlemlenmesi, motor

fonksiyon seviyelerine bakilmasi1 ve hastaligin progresyonu ile ilgili yapilan

degerlendirmeler DMD'li hastalarda diizenli olarak yapilmalidir (20).

DMD'li hastalarda kas kuvvetinin analizine 3 sebepten gerek duyulmaktadir.
a) dagilim ve ilerleme hiz1 b) fizyoterapi midahalelerine katkida bulunmak; c) tedavi
mudahalelerinin etkinliginin degerlendirilebilecegi hastaligin ilerlemesine iliskin bir
gosterge saglamaktir. i1k iki konu, degerlendiriciye dnemli bir klinik yol gésterici olan
bireysel kas gruplarinin kuvvetini dikkate alir. Uglincli secenek, hastaligin ilerleme
hizinin dikkate alinabilmesi icin verileri 6zetlemek amaciyla skorlar1 bir ortalama
degere dontstiirtir(109). Kas kuvveti, manuel kas testi yontemi olan Medical Research
Council-Scale (MRC) ile 6lctlebilmektedir. MRC, kas kuvvetindeki bozulmayi 6lcen
siral1 bir 6lciim 6lgegidir. Temel dlcek O'dan 5'e kadar degisir; 0, gdzlemlenebilir kas
kasilmasinin olmadigini, 5 ise "normal” glicli ifade eder (109). Kas kuvvetinin objektif

olgtimt icin ise dinamometre/myometre kullanimaktadir (110).

Duchenne Muskiler Distrofi'de sik gorulen bir bulgu olan ve genellikle
kontraktirden kaynaklanan eklem hareket kisithiligi hastalik i¢in dnemli bir olgittur.
Bu kisitlamalarin 0lglilmesi, hastaligin ilerleyisini takip etmek, germe, splintleme ve
cerrahi prosedirlerin etkinligini degerlendirmek icin 6nemlidir. Gonyometre bu
Olcimler igin en sik kullanilan yontemdir. Gonyometrik dlgimler DMD'li hastalarin
muayenesinde ¢ok dnemli bir degerlendirme yontemidir. Gonyometrik 6lglimler ayni

uzman tarafindan yapildiginda, hastaligin ilerleyisini takip etmek ve tedavi etkinligini
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degerlendirmek icin iyi bir objektif 6lglim saglar (111). Ayn1 zamanda ayak bilegi
kontrakturlerinin 6lglimu, toleransi artirmak ve faydalari optimize etmek igin cihaz
karar1 i¢in zamanlama ve destekli ayakta durma programinin uygulanmasi konusunda

Klinik karar alma surecini bilgilendirmek agisindan faydali olabilir (108).

Eklem hareket agikligi ve simetrinin korunmasi, optimum harekete ve
fonksiyonel hizalanmaya izin verir, ambulasyonun devamliligini saglar ve bir takim
sabit deformitelerin gelismesini Onler (54). Ayak bilegi dorsifleksiyon hareket agiklig,
kontrakturii gosteren ilk vicut bolgelerinden biri oldugundan, yiriyisi ve
fonksiyonel hareketliligi dogrudan etkiler ve agr1 ve ortopedik problemlere yol agabilir
(108). Ayak bilegi bu nedenle siklikla fizyoterapistlerin mudahalelerinin odak
noktasidir (23, 112). Ayak bilegi dorsifleksiyon hareket agikligindaki azalmalar1
azaltmak icin germe, ortez ve cerrahi midahale dahil olmak (izere ¢esitli midahaleler
mevcuttur (54, 113).

Ambulatuar donemde o6zellikle ayak bilegi ve kal¢a eklemlerinin, non-ambule
donemde st ekstremite eklem hareket agikliklarmin, ileri non-ambule donemde ise
parmak eklemlerine yonelik hareket agikliklarinin takibi, dogru zamanda tedavi ve

fonksiyon kaybini yavaslatmak icin gereklidir (111).

DMD’li ¢ocuklarin fonksiyonel seviye ve performanslarmm 06lcimi de
oldukca énemlidir. Noromuskiiler hastaligi olan kisilerde kas dokusunda azalma,
kullanilmayan kaslar, kontraktiirler, kardiyopulmoner tutulum, lokomosyon
yeteneginde azalma (yiiriyis hizinda azalma ve yiiksek enerji tuketimi), hasta
motivasyonunda azalma, aktivite igin sosyal katilimda azalma, depresyon gibi bir ¢cok

neden fiziksel aktivitede azalmaya neden olur (114).

Motor defisitin degerlendirilmesi icin, kas testleri ile kas kuvvetinin élgtlmesi,
bu popilasyonda hastaligin ilerleyisini takip etmek icin en sik kullanilan incelemedir,
ancak fonksiyonel yeteneklerini yansitmamaktadir. Fonksiyonel seviye, Kkas

kompansasyonuna ve eklem kontrakturlerine baglidir (115).

NoOromuiskiler hastaliklar1 olan bireylerin degerlendirilmesine yonelik gesitli

fonksiyonel Olcekler bulunmaktadir. Sureli performans testleri ve North Star
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Ambulasyon Degerlendirmesi (NSAS) noéromuskiler hastaliklarda performansi
degerlendirmek igin tercih edilen testlerdendir (109, 116). Klinikte 6 dakika yliriime
testi, 10 metre ylrime testi, uzanmadan ayaga kalkma suresi, 4 basamak inip- ¢ikma
siresi ve tisort giyip-¢ikarma sireleri kaydedilerek uygulanan sireli performans
testleridir.

6 dakika yirime testi (6DYT) kesin, iyi tolere edilebilir uygulanmasi kolay
(117) ve DMD’de gegerli ve guvenilirdir (118). Muskuler distrofiler ailesi iginde,
6DYT'nin miyotonik distrofi tip 1'de (DM1) glvenilir ve uygulanabilir oldugu
kanitlanmistir (119). Yurume anormalliklerinin dnemli bir hastalik belirtisi oldugu g6z
onune alindiginda, DMD'li erkek ¢ocuklarda potansiyel ilag etkilerini 6lgmek igin
6DYT'nin kullanilabilecegini diisiindiirmektedir (120).

NOromuskiler hastaligi olan hastalarin yliriime yetenegini degerlendirmek igin
uygulanmasi oldukca kolay olan 10 metre yiriime testi (10MYT), kullanilmaktadir
(121, 122).

Merdiven inip-¢cikma ve tisort giyip-¢cikarma slreleri tutulurken hastalar
genellikle  kompansatuar hareketlerin  kullanarak test edilen aktivitelerin
performansinda harcanan zamani artirma egilimindedir ve dolayisiyla bu durum da

fonksiyonel durumun kétiilestiginin gostergesidir (123, 124).

Northstar Ambulasyon Skalasi (NSAS) DMD'li erkek ¢ocuklarda ambulatuar
performanst Olcen bir skaladir (124). NSAS'yi kullanan c¢alismalar, hastaligin
ilerlemesindeki degiskenlikleri ve DMD'li hastalarda ve yirlime kaybmi
ongormiiglerdir (125, 126).

DMD’de fonksiyonu degerlendirmek i¢in kullanilan diger Olgekler arasinda
Vignos Skalas1 (127), Brooke Alt ve Ust Ekstremite Fonksiyonel Skalasi (128), Motor
Fonksiyon Olciim Olgegi (115), Egen Klassifikasyon Fonksiyonel Degerlendirilmesi

de bulunur.

Vignos skalas1 (127) (VS) hastaligin evrelerini inceler ve esas olarak hastaligin
ilerlemesinde 6nemli rol oynayan alt ekstremiteleri iceren fonksiyonel aktivitelere

odaklanir. Vignos Skalas1 (127) alt ekstremitelerdeki fonksiyonel aktiviteyi inceler.
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V/S'de daha yuksek puanlar daha zayif fonksiyonel performansi temsil eder. Bu klasik
Olcek, noromuskiiler hastaliklari olan bireylerin fonksiyonel kapasitesinin daha
ayrmtili bir degerlendirmesini yapmay1 amaclayan Motor Fonksiyon Olgtim Olgegi
(115) (MFM) gibi diger olgeklerin formilasyonunun temelini olusturur. Brooke
fonksiyonel Olgegi (128), Vignos’a ek olarak alt ekstremitenin yanisira st

ekstremitelerdeki kas kuvvetinin derecesini de degerlendirir.

MFM, fonksiyonel aktiviteleri ayakta durma ve transferler, aksiyal ve
proksimal motor fonksiyon, distal motor fonksiyon gibi U¢ boyutta degerlendirerek
kiginin egzersizi tamamlayip tamamlamadigini, kompansatuar hareketler kullanip
kullanmadig: tespit eder. MFM, DMD'li hastalar icin glvenilirdir (129).

Tekerlekli sandalyeye bagimli bireylerde giinlik yasam aktivitelerinin (GYA)
derecesini belirlemeyi amaglayan Egen Klassifikasyon (EK) 6lcegi ve Barthel Indeksi
gibi motor fonksiyonu degerlendiren bazi 6l¢ekler DMD igin guvenilirdir (130, 131).
Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Skalasi ve EK 0dlgekleri, kisinin giinlilk yasam
aktivitelerindeki bagimsizligi hakkinda bilgi vermektedir. EK 6lgegi, spinal miskuler
atrofili ve DMD'li bireylerde 10 gorevdeki ilerleyici fonksiyon kaybini
degerlendirmek icin gelistirilnistir (132).

DMD'li erkek ¢cocuklar ambulasyon yetenegini kaybettikce el fonksiyonu ve el
becerisi kritik derecede 6nem kazanir. El fonksiyonunu degerlendirmek igin Jebsen-
Taylor El Fonksiyon Testi (JHFT) ve 9 delikli peg testi (9-HPT) kullanilabilmektedir
(133). Ust ekstremite fonksiyonunun degerlendirilmesi, hastaligin farkli evrelerindeki
fonksiyonel degisiklikleri fark etmek icin kullamlir (134). Ust ekstremite icin
kullanilan bir diger 6l¢ek performansi omuz, dirsek ve el-el bilegi seviyesinde ayr1
ayr1 degerlendiren Performance of the Upper Limb (PUL) tir (135). PUL 1 adet giris
maddesi, 4 adet omuz, 9 adet dirsek ve 8 adet el-el bilegini degerlendiren toplamda 22

maddeden olusan bir testtir. Maddeleri 0-1 veya 0-6 arasinda puanlanmaktadir ve

toplam puan en fazla 74 puan olmaktadir. PUL anketi de DMD'de gecerli ve
guvenilirdir(136).
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Hastaligin dogal seyrinde, yurime kaybi klinik ve sosyal bir donim
noktasidir, ¢linkl hastalar ambulasyonu kaybeder ve bakim verenlere bagimli duruma

gelir, bu durum yasam kalitesinde diisiise sebep olur (137).

Pediatrik yasam kalitesi anketi (PEDSQL) Noromuskiler hastalik grubunda
yasam kalitesini 6lgmek igin gecerli ve glivenilir bir 6lgim anketidir(138).

2.8.1. Vucut Farkindahgi Degerlendirmesi

Vicut farkindaligi, yalnizca biligsel bilesenleri degil ayni zamanda vicut
bolimleri, konumsal farkindalik, kinestezi ve hareket igin gerekli kosullar hakkindaki
bilgileri de igeren ¢ok yonlu bir kavramdir. Viicut farkindaligi ayni1 zamanda viicudun
ginluk yasamdaki durumu hakkindaki bilgileri ve cevredeki ve duygulardaki
degisikliklere iliskin farkindaligi da icerir (139). Bu yuzden hem kendi viicudumuz
hem cevremiz ile ilgili bilgi sahibi olmak i¢in viicut farkindaligi cok dnemlidir.

Literatire bakildiginda hem pediatrik hem ndéromuskiler alanda vicut

farkindaligi 6lgim bataryasinin eksik ve yetersiz oldugunu gdérmekteyiz. Yapilan
caligmalarda 3-6 yas grubunda “The Pointing and Naming Test from the Test
d’'Imitation des Gestes of Bergés and Lézine (19, 140, 141) testi uygulandigini

gormekteyiz.

7-12 yas grubu genellikle yeme bozukluklugu olan cocuklar(142) icin
kullanilan bir diger anket ise viicut yaglanma endeksine dayali olarak ¢ocuklarda viicut
imajmi 6lgmek igin cinsiyete uygun resimli bir dlcek olan Children’s Body Image
tir(143).Yetiskin grupta yapilan vicut farkindahigi caligmalarinda ise Vicut
Farkindaligi Anketi'ni siklikla gormekteyiz (139, 144-146). Calismamizda ise kas-
iskelet sistemi rahatsizliklarinda kullanilan ve Turkge gecerlilik ve giivenilirligi (147)
bulunan Vicut Farkindaligi Orant Anketi kullanilmistir (148).


https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0891422209000924?casa_token=z113TvoqKZAAAAAA:tk0vByZ9H00Uq8Hxo_1s23iE2t7qJYRIHczLtzg-XGqdZc2GamofbgaFEd20TtNonvmpUiVyurs#bib3
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2.9. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Tedavi

DMD’de ambulasyonun devamliligi, maksimum kapasiteyi koruma ve
progresyonu yavaslatmak i¢in fizik tedavi ve rehabilitasyon, tan1 konulmasinin hemen
ardindan bagslatiimalidir (149).

Fizyoterapi mudahaleleri, fonksiyonel kapasiteyi iyilestirmeyi, hastaligin
ilerlemesini geciktirmeyi, inspiratuar egitimi, dogru postural egitimi, kas kisalmalarini

geciktirmeyi ve yorgunlugu 6nlemek icin egzersiz yapmay1 amaglamaktadir(150).

DMD bir zamanlar hastalara onerilebilecek hicbir seyin olmadigi sdylenen
umutsuz bir hastalik olarak kabul edilirken arttk DMD'li kisilerin ¢ogunlugunun
yetiskinlik yillarma kadar yasamasi beklenmektedir(50). Kas glicii ve fonksiyonunun
devamlilig1 ve desteklenmesi, omurga deformitesinin dnlenmesi ve yonetimi, solunum
komplikasyonlarmin yonetimi ve kardiyomiyopatinin dnlenmesi ve tedavisi DMD'nin

uygun multidisipliner yonetiminin anahtaridir(149).

DMD’de Fizyoterapi, ortopedi, solunum ekibi ve kardiyolojinin dahil oldugu
bir ekip yaklasimi ¢ok 6nemlidir. Diger dnemli noktalar genetik, beslenme ve diyetetik
ve psikolojinin yani1 sira hekimin 6ncelikli rollerinden olan mesleki terapi ve tekerlekli
sandalye egitimidir. DMD'nin tibbi tedavisinin amaci, ulasilabilecek en iyi bir yasam
kalitesine ulasilmasini saglamak, hastaligin 6ngorilebilir komplikasyonlarmin

etkilenen kisi ve ailesi Uzerindeki etkisini en aza indirmek olmalidir(149).

DMD'de kas fonksiyonunun surdirtlmesi icin fizyoterapi oldukca
gereklidir(151). DMD'li ¢ocuklarin teshisten itibaren fizyoterapi hizmetlerine erisimi
olmalidir. Asil tendonlar1 ve kalcadaki asimetrik kontraktirlerin gelisimi pelvik
egrilige ve ardindan gelen skolyoza zemin hazirlayabileceginden, baslangigta dncelik
simetrinin korunmasidir. Pasif germeler ve geceleri kullanilan ayak bilegi-ayak
ortezlerinin (AFQO'lar) kullanilmasi, ¢ocuk hala ambulatuar dénemdeyken kontraktur
gelisimini geciktirmek igin kullanilan en 6nemli yontemlerdendir(149). Kontrakturleri
geciktirmek ve en aza indirgemek icin AFO‘lar 6zellikle gece kullanilmalidir. De
Souza MA ve ark. ayak bilegi ayak ortezinin gece kullaniminm Yyiiriiyiisii degistirdigini

ve DMD hastalarinda gortlen tipik kompansasyonlari en aza indirdigini ve dolayisiyla
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ylriime yetenegini uzatmak icin ayak bilegi ayak ortezinin gece kullanilmasinin
onerildigini bildirmistir(152).Erken donemde ayakkabilarin i¢ine konulan destekler
Onerilmektedir(153).

Ambulasyon korunmasi ¢ocuklarda fiziksel aktivitelerde daha aktif olmayz,
spor, hidroterapi ve diger fiziksel aktivitelere katilmayi tesvik eder. Ambulatuar
donemdeki c¢ocuklar icin hastanin kendisi veya bakimveren tarafinda asil-
gastrokinemius, hamstring, iliotibial bant, kalca fleksorleri igin germeler
yapilmalidir(153). Aktif, aktif yardimli ve/veya pasif germe, uygulanan herhangi bir
eklem veya kas grubu i¢in haftada en az 4 ila 6 gtin yapilmalidir(154). Etkili bir sekilde
germe uygulanabilmesi icin germe egzersizlerinin yani sira splintleme, ortez ve ayakta
durma cihazlar1 da kullanilarak kombine bir tedavi uygulanmalidir (77, 114, 155, 156).
Ambulatuar cocuklarda gundiz AFQ'lar1 yuriime yetenegini engelleyebileceginden
Onerilmez. Diz-ayak bilegi-ayak ortezleri (KAFO'lar, ayn1 zamanda uzun bacak
kaliperleri olarak da bilinir), ambulasyon kayboldugunda yiriime ve ayakta durma
yetenegini uzattig1 disiiniilebilir ancak ayakta diiz bir pozisyon gerektiginden asil
tendonlarmin cerrahi olarak uzatilmasi gerekebilir. KAFO’lar kuadriseps fonksiyonu
zayif olan cocuklarda yiuriime kaybina neden olabileceginden, bagimsiz olarak
KAFO’larm kullanimi nadiren bagimsiz ambulasyonun saglanmasina olanak saglar ve

genellikle ¢cocuklar bunlar1 kullanmak konusunda isteksizdir(149).

Yetigskinlerde benlik algisnin motor Korteks uyarilabilirligi Uzerindeki
etkisinin arastirildigi bir ¢alismada benlik algisinin; kognitif aktiviteden, duyusal
girdinin  degerlendirilmesindeki/modiilasyonundaki degisikliklerden ve motor
korteksin kendi igindeki mekanizmalardan etkilendigi gézlemlenmistir (101). Ayrica
DMD'li erkek cocuklarda dokunma duyusu isleme sorunlari ve motor korteks
uyarilabilirliginin azaldigmm gosterildigi (87) arastirmalardan elde edilen sonuglar
DMD'de daha 6nce ¢alisilmamug vicut algisi, postir ve denge ile iligkisini arastirma

yoninde bizi yonlendirdi.

Literatlr tarandiginda karsimiza ¢ikan ve yukarida bahsettigimiz Klinik tabloda

karsilagilan gerek serebrokortikal gerekse kasin fizyolojik degisimleri bize DMD'li
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cocuklarda vucut ici ve viucut disi farkindaligin etkilenebilecegini diistindiirdii.
Ozellikle hastaligin dogas1 geregi cocuklarda gézlemlenen postiiral problemlerin ve
denge kayiplarinin ¢ocuklarin vicut farkindaligmi etkileyebilecegi fikrinden yola
¢ikilarak bu tez planlandi. Daha énce DMD'li grupta ¢alisilmamis bir alan olmasi da

calisgmamizi planlarken hareket noktamizi olusturdu.
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3. BIREYLER VE YONTEM

Duchenne Muskiler Distrofi'li gocuklarda viicut farkindaligini arastirmak igin
planlanan bu ¢alisma, Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi
Pediatrik Noromuskiiler Hastahklar Unitesi’ne gelen Duchenne Muskiiler Distrofi
tanis1 almis ¢ocuklar tizerinde gerceklestirildi. Kontrol grubundaki ¢ocuklara ise

kartopu yontemiyle ulasildi.
3.1. Bireyler

Calisma i¢in gereken saymin belirlenmesi amaciyla ilk asamada 15 DMD’li ve
15 saglikli gocugun dahil edildigi bir pilot ¢alisma yapildi. Pilot ¢alismadan toplanan
veriler ile % 80 gii¢ ve %5 Tip 1 hata pay1 ile G-power analizi ile 6rneklem biyukligii
bulundu. Analiz sonucunda ¢alisma igin gerekli birey sayismin her bir grupta 30
olmas1 gerektigi belirlendi. Calismaya, veri kayb1 olabilecegi dikkate alinarak dahil
edilme kriterlerini karsilayan toplamda 42 Duchenne Muskuler Distrofi tanist almis
cocuk (galisma grubu) ve 40 saglikli gocuk (kontrol grubu) dahil edildi. Bu galisma
icin gonllli olan cocuklara, cocuklar i¢in hazirlanmigs onam formu ailelere ise aileler
icin hazirlanmig onam formu c¢alisma hakkinda bilgi verildikten sonra imzalatildi.
Calismanin gergeklestirilmesi icin Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu’ndan GO 22/852 kayit numarasi ile 18.10.2022 tarihinde
gerekli onay alindi. DMD’li ¢ocuklarin ¢aligmaya dahil edilme kriterleri asagidaki gibi

belirlendi.
Dahil Edilme Kriterleri:

1) Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel smiflamasmna gore 1-5 devrelerde

(ambulatuar) olmak,
2) En az 6 aydir steroid kullantyor olmak,
3) Fizyoterapist tarafindan verilecek yonergelere koopere olabilmek,

4) Daha 6nce vicut farkindaligina yonelik bir egitime katilmamis olmak,
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5) DMD disinda bilinen bir hastaligimin olmamasi (norolojik, mental,

ortopedik, vestibtler, sistemik vs).
Dislanma Kriterleri:
1) Son 6 ayda cerrahi gegirmis olan,
2) Eslik eden sistemik veya metabolik hastaligi olan,

3) Fizyoterapistin yonergelerine koopere olamayan c¢ocuklar ¢alisma disi
birakildi.

Saglikli Cocuklarin Dahil edilme ve dislanma kriterleri de asagidaki gibidir.
Dahil Edilme Kiriterleri:

1) Fizyoterapist tarafindan verilecek yonergelere koopere olabilmek,

2) Daha 6nce viicut farkindaligina yonelik bir egitime katilmamis olmak

3) DMD disinda bilinen bir hastaliginin olmamas: (norolojik, mental,

ortopedik, vestibuler, sistemik vs).
Dislanma Kriterleri:
1) Son 6 ayda cerrahi gegirmis olan,
2) Eslik eden sistemik veya metabolik hastaligi olan,

3) Fizyoterapistin yonergelerine koopere olamayan c¢ocuklar ¢alisma disi
birakildi.

3.2. YOontem

Katilimcilarin yasi, cinsiyeti, boyu, vicut agirligi ve tibbi 6zge¢mislerinin
icerisinde bulundugu demografik bilgileri alinip kaydedildi.
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Calismaya dahil edilen gocuklarin vicut farkindaliklar1 2 farkli yontem ile

belirlendi ve bu yontemler hem galisma grubuna hem kontrol grubuna uyguland:.
- Genel viicut farkindalig1 i¢in Vucut Farkindalik Orani Anketi,

- Oturma sirasindaki vicut farkindaligi igin fotograflama yontemi kullanilarak

degerlendirildi.
Katilimcilara degerlendirmeler sabah saatlerinde uygulanda.
3.2.1. Vicut Farkindahg1 Degerlendirmeleri

Calismamizda genel Vicut farkindaligi, Tirkce gecerlilik ve glvenilirlik
¢alismasi olan Vicut Farkindaligr Oranit Anketi kullanilarak degerlendirilmistir(147).
Bu anket, vicut farkindaligini fonksiyon, duygu, ruh hali ve farkindalik agisindan
degerlendiren 24 madde icermektedir. Her madde 7'li Likert Olgegine gore
derecelendirilir. Her faktore iliskin puanlar 6 ile 42 arasinda degismekte olup, yuksek
puanlar daha iyi vicut farkindaligini gostermektedir (163). Vicut farkindaliginin
Olcllmesi, onu tanimlamayi, uygulanan tedavilerin etkinligini degerlendirmeyi,
fiziksel ve duygusal bilesenlerle iliskisini belirlemeyi mimkin kilar (103). Vicut

Farkidaligi Oran1 Anketi anketi hem ¢alisma hem de kontrol gruplarina uygulandi.

Anlik vicut farkindaliginin degerlendirilmesi icin kullanilan son yontem ise
fotograflama yontemiydi. Bu yontem ile katiimcinin vicut farkindaligi oturma

pozisyonunda degerlendirildi bu yontem iki gruba da uygulanda.

Gocuklarda Fotograflama yontemi ile vicut farkindaligi degerlendirmeleri
literatirde daha ©Once kullamilmis yontemlerdendir (157). Bizim c¢alismamizda
katilimcaya oturma pozisyonunda c¢ekilmis ve kendine ait olmayan (arastirmaci

fizyoterapist Kiibra Atay’a ait) 3 farkli fotograf gosterilip 2 soru yonlendirilmistir.

1. Soru “senin oturma pozisyonun hangi fotografa en yakin?”.

2. Soru “sence dogru oturma pozisyonu hangi fotograftaki gibi?” .
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Katilimcilarin verdigi cevaplar kaydedildi. Cevaplar ¢cocugun resimlerde kendi
oturma pozisyonunu ve ideal olmasi gereken dogru pozisyonu gdstermesine gore
dogru oldugunda 1, yanlis oldugunda ise O puan1 verilerek degerlendirildi. Cocuklara
gosterilen fotograflar asagidaki gibidir.
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Sekil 3.2. Bozuk Postir

Sekil 3.3. Kotl Postur

3.2.2. Denge Degerlendirmesi

Katilimcilarin denge degerlendirmesi Pediatrik Fonksiyonel Uzanma Testi

kullanilarak yapildi. Bu test, ‘Fonksiyonel Uzanma Testi 'nin pediatrik grup igin
uyarlamasidir ve ¢ocuklarda gecerli ve guvenilir oldugu gosterilmistir (175). Bu test;
Fonksiyonel Uzanma Testinde, oturma ve ayakta durma pozisyonlarinda 6ne uzanma
alt basghigia ayni pozisyonda yan uzanma (sag ve sol) parametrelerinin eklenmesiyle

olusturulmustur. Test su sekildedir:

Cocuk bagmmsiz olarak 15 sn oturabiliyorsa oturur pozisyondayken ‘kolunu 90

derece kaldir ve uzanabildigin kadar ileriye uzan 'komutu verilir ve bu hareket hem
sag tarafta hem sol tarafta tekrarlanip sonuglar cm cinsinden kaydedilir. Ayakta

durmada ise ¢cocuk 15 sn boyunca bagimsiz ya da yiiriime yardimcilar1 olmadan ayakta
durabiliyorsa ayaktayken ‘kolunu 90 derece kaldir ve uzanabildigin kadar ileriye

uzan 'komutu verilir ve islem ayni sekilde sag ve sol taraf icin tekrarlanir ve sonuglar
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cm cinsinden Kaydedilir. Dengenin bir diger degerlendirilmesi, cocuklarin dengelerini
degerlendirmek igin, Fanjoine ve arkadaslar1 tarafindan gelistirilen(158) Berg Denge
Olgeginin cocuklar igin degistirilmis bir versiyonu olan Pediatrik Denge Skalas1 (PDS)
kullanilmistir. PDS, hafif ile orta motor bozuklugu olan okul ¢agi ¢ocuklarinda(158)
dengeyi degerlendirmek i¢in kullanilir. Uygulamasi kolaydir, 6zel bir ekipmana gerek

yoktur, 20 dakikadan daha kisa stirede tamamlanir.

Test, oturma dengesinden tek ayak (stlinde durmaya kadar giderek zorlasan bir
sira halinde uygulanmaktadir. PDS, ¢ocugun evde, okulda ve toplum icerisinde
siklikla bagimsiz yapabilecegi aktiviteleri degerlendirir. Her madde O ile 4 puan arasi
puanlanmaktadir. PDS puanlar: statik denge (6 madde), dinamik denge (8 madde) ve
total denge (14 madde) olarak puanlanmaktadir (159).

3.2.3 Postur Degerlendirilmesi

Calismamizda ¢ocuklarin postirlerini degerlendirmek icin New York Postir
Skalasi kullanildi. Skala sadece DMD’li cocuklara uygulandi.New York Postir
Skalasi, Magee (1987) tarafindan gelistirilen, vicudun 13 ayr1 bolimiinde
g6zlemlenebilecek postirel problemlerin incelenip puanlandig: bir sistemdir. Kisinin
postiri dizgiin ise bes (5), orta derecede bozulmus ise ti¢ (3), ciddi sekilde bozuk ise
bir (1) puan verilmistir. Test sonucunda alman toplam puan maksimum 65, minimum
13 olmaktadir. Ancak ¢ogu ¢alismada bu skalanm birbirine yakin maddeleri puanlama
kolaylig1 ve bolgelerin benzerligi agisindan 3 maddesi ¢ikarilarak 10 madde Gizerinden
degerlendirmesi yapilmaktadir. Bizim ¢alismamizda da F, | ve H maddeleri ¢ikarilarak
10 maddelik hali ile kullanildi ve puanlama 0, 5, 10 seklinde yapilmistir(160).

Caligmamizda kullanilan 10 maddelik skalanin puani 0-100 arasinda degismektedir.

Bu test igin gelistirilmis standart degerlendirme kriterleri toplam puan>=69 ise
“cok iyi”, 62-68 ise “iyi”, 62-46 ise “orta”, 45-31 ise “zayif” ve <=30 ise “koti” olarak

belirtilmektedir.

Caligmamizda New York Postir Skalasi ayn1 zamanda vicut bolimlerinin ayri
ayr1 farkindaligmi ve c¢ocuklarn ayakta durmadaki vicut farkindahigmi

degerlendirmek i¢in de kullanilmistir. Bunun igin katilimcilardan, New York Postur



34

Skalasinda bulunun viicudun 10 ayr1 kismmi kendi viicut bolimleri igin kendi bakis
acilartyla puanlamalar: istendi. Her bir vicut bolimid icin katilimcilara “sizce
vicudunuzun bu kismi nasil géziikmektedir” sorusu yoneltildi ve 0 (ciddi sekilde
bozukluk), 5 (orta derece bozukluk), 10 (dlizgiin postir) seklinde puanlamas istendi.
Fizyoterapist de ayni sekilde uzman goriisiiyle katilimciyr puanladi. Katilimei
tarafindan verilen puanlar ile Fizyoterapistin verdigi puanlar karsilastirilip sonuglar
kaydedildi.Bu yontem sadece DMD’li ¢ocuga uygulanmis olup ¢ocugun ve
profesyonelin gozii ile DMD’li gocugun viicut bélimlerinin farkindaliklarina farkl bir

bakis acis1 ortaya koymustur.

3.2.4. Ambulasyon Degerlendirmesi

Ambulasyon degerlendirilmesi i¢in Northstar Ambulasyon Skalasi (NSAS)
kullanilmistir. DMD'li cocuklar ilerleyici kas zayifligina bagli olarak fiziksel
aktiviteleri yerine getirirken kompansasyona basvurmaktadirlar. NSAS hastalarin
ambulasyonlarmi1 normal yapmasi, degistirerek yapmasi ve aktiviteyi bagimsiz
yapamamasina gore puanlanmaktadir. NSAS, ayakta durmaktan kosmaya kadar,
fonksiyonel olarak yiriime yetenegini degerlendiren 17 maddelik bir élgektir. Olgek,
en fazla 15 dakikada tamamlanabilir. NSAS'daki her madde, 3 puanli bir 6lgek
kullanilarak puanlanir. 2 puan, hareketin yardimsiz ve normal bir sekilde yapildigini
gosterir. 1 puan, hareketin yardimsiz yapildigini, ancak hareketin seklinin
degistirildigini gosterir. 0 puan ise hareketin bagimsiz olarak yapilamadigini gosterir.
Toplam skor O ile 34 arasinda degisebilir. NSAS'daki tim maddeler, ¢ocugun

kullandig1 korse veya ortezler olmadan degerlendirilmelidir (178).
3.2.5. Fonksiyonel Seviye Degerlendirmesi

Calismamizda ¢ocuklarm alt ekstremite fonksiyonel seviyeleri Brooke Alt
Ekstremite Fonksiyonel Smiflamasi’na gore yapilmistir(8). Bu skala Duchenne
Muskiiler Distrofi'de fonksiyonel seviyeyi hakkinda klinisyene bilgi vermektedir(127,
128). Bu skalada puanlama 1-10 arasinda olup, devre 1 en iyi fonksiyonel seviye,

devre 10 ise en kotu fonksiyonel seviye anlamina gelir.
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Calismamiza Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflamasi’na gore 1-4
devrelerindeki  ¢ocuklar  dahil edildi. Maddeler asagidaki sekildedir.

Devre 1: Cocuk yardimsiz yurir ve merdiven gikar.
Devre 2: Yurur ve trabzandan tutunarak merdiven g¢ikar (12 sn den az siirede).
Devre 3: Merdivenleri yavasga ¢ikar (12sn den uzun surede).

Devre 4: Yardimsiz yurir ve sandalyeden kalkabilir, fakat merdiven g¢ikamaz.
Devre 5: Yardimsiz yurur fakat sandalyeden kalkamaz, merdiven ¢ikamaz.

Devre 6: Sadece yardimla yiiriir veya uzun yirime cihazi (UYC) ile yardimsiz yirir.

Devre 7: UYC ile vyurir fakat denge igin yardimciya ihtiyag duyar.
Devre 8: UYC ile ayakta durur fakat yardimda olsa yiriyemez.

Devre 9: Tekerlekli sandalyededir.
Devre 10: Yataga bagmmlidir.
3.2.6. Performans Degerlendirmesi

6 Dakika Yirume Testi (6DYT), 1960'larda Balke tarafindan gelistirilmis,
hasta bireylerin yani sira saglikli bireylerde de kullanilabilen bir degerlendirme

yontemidir (135). DMD hastalar icin gecerli ve guvenilirdir(161).

Test, 25 metre uzunlugunda baslangi¢ ve bitis noktalar1 koni ile isaretlenmis
bir koridorda uygulanir. Cocuk, 6 dakika boyunca kosmadan maksimal hizinda
yuriimeye motive edilir. Test sonucunda, 6 dakika boyunca ylriinen mesafe metre
cinsinden kaydedilir (135).

3.2.7. Yiiriiyiis Degerlendirmesi

Katilimcilarda yiiriiytis, DMD’ye 06zel gelistirilen DMD’de Yiiriiyiis
Degerlendirme Olgegiyle degerlendirilmistir. Olcek maddeleri ayak, diz, kalca, lumbal
bolge, govde, kol ve basin kinetik/kinematik durumu, destek yiizeyi, yiirtiyiis hiz1 ve
adim uzunlugunu igerecek ve her bir maddesi 0 (en koti) — 2 (en iyi) arasinda

puanlanacak sekildedir (162).
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3.2.8. Govde Kontroll Degerlendirmesi

Calismaya katilan gocuklarin govde kontrolinu degerlendirmek igin Govde
Kontrol Olgiim Skalas1 (GKOS) kullanildi. GKOS, gévde kontrolinde iki temel
bileseni olan statik ve dinamik oturma dengesini Olgen bir skaladir. 15 maddeden
olusur. 1-5. Maddelerin igerdegi Statik Oturma Dengesi Skalasi , Ust ve alt ekstremite
hareketleri yapilirken gdvdenin dengesini degerlendirir. 6-15. Maddeleri igeren
Dinamik Oturma Dengesi Skalasi, motor kontrol ve dinamik uzanma dengesi olmak
uzere iki alt dlcekten olusur. Toplam skor 0-58 arasindadir. Yuksek skor, daha iyi
gOvde kontroluni gosterir (179).

3.2.9. istatistiksel Analiz

Calismamizda istatistiksel analizler icin IBM SPSS 23.0 paket programi

kullanildi. Verilerin normal dagilima uyup uymadigini test etmek i¢in Kolmogorov-
Smirnov Test'i kullanildi. Olgiimle belirlenen nicel degiskenler normal dagilim

gOsteriyorsa aritmetik ortalama +standart sapma (X+SS), normal dagilimi
gostermeyen nicel degiskenler ortanca ve geyrekler arasi agiklik (25.- 75. ¢eyrek), nitel

veriler ise say1 (n) ve yizde (%) degerleri ile gosterildi.

Calisma ile kontrol grubundaki ¢ocuklarin normal dagilim gostermeyen sayisal
verileri ‘Mann-Whitney U Test ‘ile normal dagilim gosteren sayisal verileri
‘Independence Sample(s) T Test ile karsilastirildi. Niteliksel veriler arasindaki farkin

incelenmesi igin ise 'Ki- Kare Testi kullanildi. Degerlendirme parametreleri
arasindaki iligkilerin incelenmesinde non parametrik kosullarda Spearman korelasyon
katsayisi, parametrik verilerde ise Pearson Korelasyon katsayisi kullanildi. Spearman
korelasyon katsayisina (r) gore iliskilerin anlamlilik diizeyleri r=0,75-1,00 miikemmel
iliski; r=0,70-0,75 ¢ok kuvvetli iligki; r=0,60-0,70 kuvvetli iliski; r=0,40-0,60 orta
kuvvette iliski; r=0,30- 0,40 distik orta kuvvette iliski; r=0,05-0,30 diisuk veya
onemsiz iliski olarak belirlendi. Analizlerde istatistiksel anlamlilik diizeyi p<0,05
kabul edildi (205).
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4. BULGULAR

Aragtirmaya ¢alisma (n=42) ve kontrol (n=40) grubunda toplam 82 ¢ocuk dahil
edildi. Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiltesi, Pediatrik

Noromuskiiler Hastaliklar Unitesi'ne bagvuran 42 DMD'li ¢ocuk calisma grubunu
olustururken, kartopu yontemiyle belirlenen 40 saghkli ¢ocuk kontrol grubunu

olusturdu.

4.1. Cocuklarin Demografik Ozellikleri

Calisma ve kontrol grubunun demografik 6zellikleri tablo 4.1.'da

gosterilmistir.

Tablo 4.1. Calisma ve Kontrol Grubunun Demografik Ozellikleri

Cahisma Grubu Kontrol Grubu p
X +SS MIN  MAX X 4SS MIN  MAX
Yas (yil) 10,02+ 2,21 6,00 16,00 9,20 +2,09 6,00 14,00 0,95
Boy(cm) 131,32+13,47 101,00 173,00 130,97+8,97 117,00 152,00 0,90
Vicut Agirhg 37,69+ 11,15 19,00 76,00 36,42+7,17 22,00 5300 0,9
(kg)
p** < 0,05

Tammlayicy istatistikler normal dagilim sagladigi durumda ortalamazstandart sapma aksi durumda
medyan (25-75. ceyreklikler) olarak verildi.

4.2. Cocuklarm Klinik Ozellikleri

Caligma grubunun klinik 6zelliklerin dagilimi Tablo 4.2.da kontrol grubunun

Klinik dzellikleri tablo 4.3.'da gosterildi. Calisma ve kontrol grubundaki ¢ocuklarin
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yaglary, vicut agirliklari ve boylar1 benzer (p>0,05) iken c¢ocuklarin vicut
farkindaliklar1 arasinda anlaml bir fark bulundu (p<0,05), (Tablo 4.2.)(Tablo 4.3.).

Tablo 4.2. Calisma Grubunun Klinik Ozellikleri

Demografik Ozellikler

Govde Kontrol Olgtim Skalast
(GKOS) (0-58)

DMD ’de Yiiriiyiis
Degerlendirme Olgegi(0-20)

Fonksiyonel Uzanma Testi(cm)

6 Dakika Yurtume (m)
New York Postlr Skalas:

(0-100)

Total VFOA(0-168)

VFOAfa (0-42)

VFOATF (0-42)

VFOArh(0-42)

VFOAh (0-42)

Pediatrik Denge Skalast
(0-56)

X £SS/ Medyan

(25-75. ceyreklikler)

47,00 +16,00

12,26 £3,99

25,55 + 8,09

400,88 +106,55

50,78 +7,30

122,36 + 15,95

30,40 +5,76

32,50 (27,00- 34,00)

27,00 (21,00-30,00)

36,00 (30,00-40,00)

53,00 (48,00-56,00)

MIN

32

125,0

72

12

16,00

6,00

21,00

22,00

MAX

58

19

45,00

629,99

100

158

42

42,00

42,00

49,00

56,00
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North Star AmbulasyonOl¢egi 28,00 (17,00-33,00) 6 34
(0-34)

Brooke 1,00 (2,00-100) 1 4

Fonksiyonel
Siniflandirma
st
(1-10)

Fotograflama YOntemi

Fotograf 1. Dogru Cevap Yanhs Cevap
N % N %
23 54 19 46
Fotograf 2: Dogru Cevap Yanhs Cevap
N % N %
18 43
24 57

VFOAf: Viicut Farkindaligi Orani Anketi/Fonksiyon, VFOArh: Viicut Farkindaligi Oran: Anketi/ Ruh
Hali, VFOAh: Vicut Farkindaligi Oran: Anketi/His,Duygu,VFOAfa: Vicut Farkindaligi Oran:
Anketi/Farkindalik, p** < 0,05

Tammlayic istatistikler normal dagilim sagladigi durumda ortalamazstandart sapma aksi durumda
medyan (25-75.¢eyreklikler) olarak verildi.

Tablo 4.3. Kontrol Grubu Klinik Ozellikleri

DEMOGRAFIK  \edyan (25-75. MIN MAX
OZELLIKLER ceyreklikler)

VFOA( (0-42) 32,00 (27,50-34,50) 23,00 42,00
VFOArh(0-42) 19,00 (12,00-27,00) 6,00 33,00
VFOAh (0-42) 36,00 (32,00-38,00) 21,00 42,00

VFOAfa(0-42) 29,57 +6,84 12,00 42,00
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Fotograflama YOntemi

Fotograf 1. Dogru Cevap Yanhs
Cevap
N %
N %
25 63
15 37
Fotograf 2: Dogru Cevap Yanhs
Cevap
N %
N %
26 65
14 35

VFOAf: Viicut Farkindaligi Orani Anketi/Fonksiyon, VFOArh: Vicut Farkindaligi Oran: Anketi/ Ruh
Hali, VFOAh: Vicut Farkindaligi Oran: Anketi/His,Duygu,VFOAfa: Vicut Farkindaligi Oran:
Anketi/Farkindalik, p** < 0,05

Tammlayic istatistikler normal dagilim sagladigi durumda ortalamaztstandart sapma aksi durumda
medyan (25-75. ¢eyreklikler) olarak verildi.

4.3. Calisma Grubunun Brooke Alt Ekstremite Skalasina Gore Dagilim

Calisma grubundaki bireylerin alt ekstremite fonksiyonel seviyelerini

degerlendirmek Uzere kullanilan Brooke Alt Esktremite Skalasina gore dagilimi

kategorik degiskenler (sutun yiizdesi) tablo 4.4'de verildi.

Tablo 4.4. Cocuklarin Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Seviyelerine Gore Dagilimi

Devreler N %
Devre 1 26 61,9
Devre 2 9 21,4
Devre 3 3 7,1

Devre 4 4 9,5
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4.4. Calisma Grubunun Vicut Farkindahgima Ait Bulgular

DMD’li ¢ocuklarin vicut farkindaliklarinin New York Postur Skalasi ile
Olciminin sonuglar1 Tablo 4.5°de gosterildi. DMD’li ¢ocuklarin New York Postiir
Skalasinda viicutlarinin farkli bolimlerini degerlendirdiginde fizyoterapistlere benzer
puanlar verdigi gézlendi. Bu durum ¢ocuklarin viicut bélimlerini dogru algiladigini

gosterdi.

Tablo 4.5. Caligma Grubunun Vicut Farkindaliginin New York Postur Skalasiyla
Degerlendirilmesine iliskin bulgular

NYPS/FiZYOTERAPIST =~ NYPS/COCUK

X +SS X +SS P

Madde 1 (0-10) 4,76 +0,65 4,28 +1,23 0,09
Madde 2 (0-10) 4,38 +0,93 4,14 +1,40 0,63
Madde 3 (0-10) 4,76 +0,79 4,57+0,83 0,88
Madde 4 (0-10) 4,61 +0,79 4,52 +1,06 0,58
Madde 5 (0-10) 3,09 +1,07 4 +1,34 0,83
Madde 6 (0-10) 4,14 +1 4,19 +1,08 0,06
Madde 7 (0-10) 4,47 +0,89 4,28 +0,97 0,50
Madde 8 (0-10) 3,90 +1,18 4,19 +1,17 0,99
Madde 9 (0-10) 3,42 +1,29 3,52 +1,33 0,13
Madde 10 (0-10) 2,76 +1,18 3,66 +1,37 0,73
TOTAL 40,33 +4,65 41,38 +6,85 0,65

(0-100)

Tammlayict istatistikler normal dagilim sagladigi durumda ortalamazstandart sapma aksi durumda
medyan (25-75. ceyreklikler) olarak verildi. #Student t test
**p<0,05
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45. Cahsma ve Kontrol Grubunun Vicut Farkindah@inin

Karsilastirllmasia Ait Bulgular

Calismamizda iki grubun vicut farkindaliklarmi kargilagtirmak icin iki
yontem uygulandi. Cocuklarin Vicut Farkindaligi Orani Anketi sonuglari
Tablo 4.6.’de verildi. Vicut Farkindaligi Oran1 Anketinde gruplar arasi total
vicut farkindaliklar arasinda bir fark olmadig: g6zlendi. Viicut Farkindaligi
Oran1 Anketi’nin ruh hali alt parametresinde ise ¢alisma grubunun kontrol
grubuna gore anlamli diizeyde daha yiiksek puan aldig: belirlendi (Tablo 4.6.).
Fotograflama Ydntemi ile vicut farkindaligi karsilastirmas: Sonuglar1 Tablo
4.7.de gosterildi. Calisma ve Kontrol Grubu arasinda fotograflama

yonteminde anlaml bir fark olmadig: gozlendi (Tablo 4.7.).

Tablo 4.6. Calisma ve Kontrol Grubunun Vicut Farkindaliginin Viicut Farkindaligi
orani Anketi’ne gore Karsilastirilmasina iliskin bulgular

Cahisma Grubu Kontrol Grubu p

X =SS/ Medyan (25- X £SS/ Medyan (25-75.

75. Ceyrekler) Ceyrekler)
VFOAfa
30,40+5,76 29,57+6,84 0,16
VFOArh 27,00 (21,00-30,00) 19,00 (12,00-27,00) 0,001**b
VFOAh 36,00 (30,00-40,00) 36,00 (32,00-38,00) 0,57
VFOAf 32,50 (27,00- 34,00) 32,00 (27,50-34,50) 0,90°
Total VFOA 122,36 £ 15,95 115,17 +15 0,902
aStudent t test ®:Mann-Whitney U Testi

VFOAf: Vicut Farkindaligi Orani Anketi/Fonksiyon, VFOArh: Vicut Farkindaligi Oran1 Anketi/ Ruh
Hali, VFOAh: Vicut Farkindaligi Orani Anketi/His,Duygu,VFOAfa: Vicut Farkindaligi Orani
Anketi/Farkindalik, p** < 0,001
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Tanimlayic istatistikler normal dagilim sagladigi durumda ortalamaz+standart sapma aksi durumda
medyan (25-75. ceyreklikler) olarak verildi.

Tablo 4.7. Calisma ve Kontrol Grubunun Fotograflama Yontemine gore
Karsilastirilmasma iliskin Bulgular

CALISMA GRUBU KONTROL GRUBU  p

(N=42) (N=40)
Foto 1 N % N %
0,47°¢
Dogru Cevap 23 54 25 63
Yanlig Cevap 19 46 15 37

CALISMA GRUBU KONTROL GRUBU  p

(N=42) (N=40)
Foto 2 N % N %
24 57 26 65 0,46 ¢
Dogru Cevap
18 43 14 35

Yanlis Cevap

¢ Ki Kare Testi

4.6. Calisma Grubunun Postirtne Ait Bulgular

Calisma grubunun posturine ait New York Postlr Skala’si: sonuglar1 4.8'de
gosterildi.

Tablo 4.8. Calisma Grubunun New York Postir Skalasina Ait Bulgular

N %
En lyi (>=95) 6 14,3
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fyi (90-94) 21 50,0
Orta (80-89) 14 33,3
Zayif (40-49) 1 2,4

Total 42 100

4.7. Cahsma Grubu’nun Vicut Farkindahgmmn Postir, Denge,

Performans, Yurme, Ambulasyon, Gévde Kontrolu ile iliskisi

Calisma grubunun vicut farkindaligmin postur, denge, performans, yiriime,

ambulasyon, govde kontrolu ile iligskisine ait bulgular tablo 4.9'de verildi (Tablo 4.9).

Cocuklarm vicut farkindaliklarinin dengeleriyle iliskili oldugu gézlendi.

Tablo 4.9. Calisma Grubunun Vicut Farkindaliginin Postlr, Denge, Performans,
Yirtme, Ambulasyon, Govde Kontroli ile iliskisi

VFOA-Fonksiyon =~ VFOA-Ruh Hali VFOA- VFOA-His/Duygu
Farkindalik
p r p r Y r P r
New York 093 012 o047 -0,112 1082 -0,03 0,60 -0,08
Postlr Skalast
Pediatrik Denge 0,08 0,26 0,10 -0,25 0,93 -0,52 0,006 0,441
Skalasi (0-56) kb

Fonksiyonel 089 002 0,26 -0,17 069 006 026 0,17
Uzanma (cm)

6 Dakika 0,31 0,15 0,60 0,08 0,89 -0,21 0,30 0,16
Yurtime

DMD YVYiriyis 061 -0,08 0,17 -0,21 0,50 0,10 0,98 0,004
Anketi
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North Star 0,4 0,14 0,7 -0,06 0,6 -0,09 0,3 0,17
Ambulasyon
Olcegi (0-34)

Govde Kontrol 0,24 0,12 060 008 050 009 030 0,16
Olciim Skalast
(0-58)

@ Pearson Korelasyon testi b: Spearman Korelasyon testi
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5. TARTISMA

DMD'li ¢ocuklarin viicut farkindaliklarini incelemek ve vicut farkindaligini

etkileyebilecegi diistiniilen parametrelerle iligskisini aragtirmak igin planlanan bu
calisma, DMD'’li gocuklarda viicut farkindaligini inceleyen ilk ¢alisma olma 6zelligini
tasimaktadir. Calismamizda Vicut Farkindaligi Orani1 Anketinin ruh hali alt
parametresinde DMD’li ¢ocuklarin farkindaliklar1 saglikli yasitlarma gore daha
yiksek oldugu belirlendi. DMD’li ¢ocuklarin genel vicut farkindaliklarinin, ayri ayri
vicut bolumlerinin ve dogru viicut postlrlerinin nasil olmasi gerektiginin farkinda
olduklar1 belirlendi. Calismada postiri algilama konusunda ayakta durma ve oturma
postlrlerinin arasinda fark olmadigi ve DMD’de ¢ocuklarin vicut farkindaliklarinin

dengeleriyle iliskili olabilecegi belirlendi.

Vicut farkindaligr kavramini olusturan vicut imaji kisinin bedeniyle ilgili
algilari, tutumlar1 ve inanglar1 igcerirken, vicut semas: hareketi ve postlrl kontrol
etmeye yonelik duyu-motor kapasiteleri icerir (21). Dumont ise vicut semasini
bireyin vicudunun dokunsal, motor ve Kinestetik farkindaligi olarak tanimlamistir
(195).

Yapilan bir ¢alismada motor gelisim bozuklugu bulunan ¢ocuklarda vicut
farkindaligi kavraminin eksik olabilecegi vurgulanmis ve fonksiyon bozuklugu olan
cocuklarda psikomotor uygulamalardan elde edilen sonuglarin, vicut farkindaligini
gelistirdigi gosterilmistir (196). Bir diger ¢calismada kronik motor bozuklugu bulunan
cocuklarda vicut farkindahgmnin eksik olacagi vurgulanmis ve cocuklarda dikkati
yonlendirmeye yonelik biligsel stratejilerin (6grenme ipuglari) kullanilmasinin viicut

farkindaliginin gelisimi (izerinde katki saglayabilecegi belirtilmistir (197).

DMD gibi kronik, ilerleyici ve motor bozukluklara neden olan hastaliklarda

vicut farkindaligina yonelik caligma olmadigi g6zlenmektedir. Literatiirde ilk olma
ozelligine sahip olan bizim ¢alismamizda saglikli ¢cocuklar ve DMD'li gocuklarin
vicut farkindaliklarinin yliksek ancak az da olsa bir etkilenim oldugu (DMD ort 5 puan
ve % 28 etkilenim, Saglikli ort 4,6 puan ve %32 etkilenim) belirlendi. Burada DMD'li

cocuklarda gorilen motor bozukluklarm ¢ocuklarin vicut semasmi etkileyebilecegi,
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ancak ortalama 51,7 aylik (4,3y1l) fizyoterapi takiplerinin oldugu dikkate alindiginda
bu slirecte vicut diizglinliigiiniin devamina yonelik yapilan fizyoterapi yaklasimlari ve
hasta egitiminin katkist oldugu disiinilmiistiir. Ancak saghikli ¢ocuklardaki kiguk
etkilenim de dikkate alindiginda koruyucu yaklagimlarin dnemi bir kez daha ortaya
cikmaktadir. Bu konuda tilkemizde saglikli gocuklar ile postiire yonelik yapilan pek
cok egitim ve farkindalik programlarinin (163-165) yapilmasmin ileriye yonelik
cocuklarin kas iskelet sistemine ait sorunlarin 6nlenmesinde yardimci olacagi agiktir.
Ayrica DMD’li ¢ocuklarin tedavi sirecinde de g¢ocuklarin viicut farkindaliginin
etkilendigi ve hastaligin ilerleyisine paralel bu etkilenimin artacagi diisiincesi ile erken
donemden itibaren degerlendirme ve tedavi programlarinda bu konuya yonelik

yaklagimlarm oldukc¢a énemli oldugunu diistinmekteyiz.

Bedensel 6z farkindaligin aynm1 zamanda korteksteki vestibiler, gorsel,
somatosensor ve propriyoseptif girdiler ve motor ¢iktilarm ¢oklu duyusal
entegrasyonuna dayandigi distiniilmektedir (198). Ayrica somatosensoriyel isleme
(mekansal ve yapisal), gorsel, vestibiler ve interoseptif girdiler vicut farkindaligina
yol acar (199). DMD'li cocuklarda serebral korteksin duyu-motor alanlarindaki
morfolojik ve fonksiyonel degisikliklerinden bahsetmistik (96, 97). Ek olarak, bu
hastalarda post-sentral girus ve serebellumda glikoz metabolizmasinda azalmalar da
rapor edilmistir (96). Postsentral girus, beynin propriyosepsiyondan sorumlu énemli
bir bolgesi olan birincil somatosensoriyel korteksi icerir (98). Eklemlerin bosluktaki

pozisyonunu, konumunu, hareketini algilamaktan sorumlu olan propriyosepsiyonun

vicut farkindaligmi etkileyen cok dnemli bir parametre oldugunu bilmekteyiz. DMD'li
cocuklarda gozlemlenebilecek azalmis vicut farkindaligmm bir diger sebebinin
hastaligin  patofizyolojisine baglh bir serebrokortikal degisiklik olabilecegi
diistiniilmekle birlikte bu konuya iliskin ileri arastirmalara ihtiyac olup, belki ilerleyen

strecte buna yonelik ¢alismalar planlanabilir.

Calismalar, Ust Motor Néron (UMN) lezyonu olan ¢ocuklarin, normal gelisim
gOsteren yasitlarma kiyasla, stereognoz, iki nokta ayrimi, propriyosepsiyon ve uzaysal
ve yapisal vicut temsili gibi gesitli somato-duyusal modalitelerde bozukluklara sahip

oldugunu gostermistir (200-202). Bu durumun g¢ocuklarm vicut farkindaliklarida

olumsuz bir etkisi olusturmasi kuvvetle muhtemeldir. Ayni sekilde DMD’de de
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propriyosepsiyon kaybina iligkin bilgilerin eksikligi, hastaligin ileri evrelerinde kaybin
artabilecegi g0z Onune almnirsa propriyosepsiyon ve duyu egitimleri ile vicut
farkindaliginin devami saglanabilir (166). Bu sayede olusabilecek postiir bozukluklari
ve ileri donemde olusabilecek eklem ve omurga deformitelerinin de engellenmesi ya

da geciktirilmesi mimkun olabilir.

Ayn1 zamanda propriyosepsiyonun vicut farkindaligina katkisina ek olarak,
yapilan bazi caligmalar propriyosepsiyon i¢in heyecan verici yeni fonksiyonlari ortaya
cikarmustir (203, 204). Bu fonksiyonlardan birisi propriyosepsiyonun omurga
yerlesimindeki (diizgiinliigii) roltdur. Propriyosepsiyonlar1 eksik olan hastalarda,
yasamlarmim ikinci on yilinda ergen idiyopatik skolyoz gelisiminin gozlendigini
bildirmistir (203). Bu bilgiler, DMD’de propriyosepsiyonun yalnizca omurga
yerlesiminin dinamik kontroliinde etkili olmakla kalmayip ayni1 zamanda ileri
donemlerde gozlemleyebilecegimiz ilerleyici omurga deformasyonunu da

etkileyebilecegini diisiindiirmektedir.

Calismamizda kullandigimiz vicut farkindaligi oran1 anketinde yer alan ruh
hali parametresi vicudun ruh hali ile etkilenimini, his/duygu parametresi ise viicut

imajma yonelik duygu durumunu degerlendirmektedir. Bu anket sonuglarina gore ruh
hali alt parametresinde DMD’li ¢ocuklarin puaninin saglikli yasitlarina gore anlamli

diizeyde daha yuksek oldugu g6zlendi. Bu durumun DMD'li ¢ocuklarin hepsinin erken
donem hastas1 olusu Ve fizyoterapi programina en az 6 ay ve daha uzun siredir devam
eden takipli hastalar olmasi, tedavi strecinde dogru postir ve oturma pozisyonu gibi
konularda verilen bilgiler nedeni ile ¢gocuklarin bu konuya daha hassas olmalarindan
kaynaklanabilecegi diisiiniildi. Ayn1 zamanda g¢alismada kullanilan degerlendirme
bataryasinin yetersizligi, 6zellikle Vicut Farkindaligi Anketi’nin pediatrik grup igin
uygun olmadigmi ve literatiriin 0Ozellikle pediatrik grubun viicut farkindalig

degerlendirme bataryalar1 konusunda yetersiz kaldigini diisiinmekteyiz.
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Calismamizda glntmizde saglikli gocuklarm da postiiral agidan blyik oranda
sorun yasadiklari, kendi viicutlarindan memnun olmadiklar1 agik¢a gbézlemlenmis ve
cocuklarin buyime surecinde bu konulara ve vicut imajini gelistirmeye yonelik

caligmalara 6nem verilmesinin gerekliligi ortaya konmustur.

Calismamizda DMD'’li gocuklarin viicutlarmin 10 ayr1 bélimunin ayakta
durustaki farkindaliginin ayr1 ayri degerlendirdikleri New York Postiir Skalasi ile
yapilan yontemde ise fizyoterapistlere benzer puanlar verdigi gozlendi. Bu durum

cocuklarin viicut bolumlerini ayakta durusta dogru algiladiklarmi gostermektedir.

Oturma sirasidaki vicut farkindaligi agisindan ise gerek dogru posturd farkls
bir kisinin resmine bakarak, gerekse kendi oturma pozisyonunu dogru algilama
kisminda DMD’li ¢ocuklar ve saglikli yasitlar: arasinda anlamli bir fark gézlenmedi,
DMD’li gocuklarin vicut farkindaliklar: saglikli yasitlar: ile benzerdi. New York
Postir Skalasinda ayakta durmada tek tek vicut bolimlerinin farkinda olan ¢ocuklarin
fotograflama yontemi ile yaptigimiz degerlendirmede de vicut farkindaliklariyla
saglikli yasitlarinm Ki arasinda anlamli bir fark belirlenmedi. Sonug olarak tiim viicut
farkindaligi degerlendirmelerinde DMD’li ¢ocugun vicut farkindaligi saglikli yasitlari

ile benzerdi.

DMD'de ilerleyici kas zayifligi ek olarak govde ve proksimal kaslari
etkilemektedir (167). DMD’li ¢ocuklarin ayakta durma ve oturmadaki vicut
farkindaliklar1 arasinda fark olmadigini gozlemledik. Oturma sirasindaki vicut
farkindaliginin yliksek olusu, erken donemdeki ve 6zellikle belirli bir stiredir takipli
fizik tedavi géren DMD’li hastalarda sasirmadigimiz bir sonugtur. DMD’li cocuklarda
ilk alt ekstremite ve ayak bilegi tutulumlari oldugunu diisiindiigiimiizde ¢cocuklarda ilk
olarak ayakta durmada vicut farkindaliginin etkilenebilecegi diisiiniilmiistiir. Ancak
calismaya katilan ¢ocuklarin dizenli fizik tedavi gérmelerinin ve ylksek fonksiyonel
seviyelerinin ¢ocuklarm vicut farkindaliklarin1 korumada yardimecr oldugunu

diistinmekteyiz.

Ambule donemde c¢ocuklar ve ailelerin tim dikkati, fonksiyonel sorunlar
nedeni ile alt ekstremiteye, ayakta durma ve yiriimeye odaklanmaktadir. Ancak DMD

gibi seyrinin kontrol altina almmasi zor olabilen hastaliklarda bu davranissal
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yaklasimin govdeyi ihmal edebilecegini diisiinmekteyiz. Ambulasyon kaybindan
sonra oturmada bagimsizlik 6ne ¢ikmakta ve oturma diizgiinliigii, omurga sagligmin
devami, skolyozun Onlenmesi ve Ust ekstremite kullanimi konularmma daha hassas
yaklasilmaktadir. Calismamizda erken devredeki hastalarimizin gévde etkileniminin
%20 oraninda oldugu belirlenmistir. Bu oran erken donemde bile gévdenin 6nemli
Olclide etkilendigini gOstermekte ve hastaligin ilerleyisi ile olusabilecek

komplikasyonlar acisindan govdeye 0©zel bir 6nem verilmesi geregini ortaya
koymaktadir. DMD’de, koruyucu yaklasimlar arasinda, oturma pozisyonunda viicut

farkindaligini artirmaya yonelik midahalelere daha fazla 6nem verilmedir.

Bu noktada DMD gibi non-ambule dénemde gravite ile basa ¢ikmada zorlanan
ve ileri ddnemde oturma pozisyonunda kendini pozisyonlayamasa da erken donemden
itibaren her iki kalgaya esit agirlik verme ve pelvik oblikligin dnlenmesi konusunda
basarili olunabilecegi dikkate alindiginda aile, fizyoterapistler ve diger saglk
profesyonelleri icin bu bilgiler anahtar niteligindedir. Burada ¢ocuk /hastalarm aktif
olarak dogru postire yerlesmesi mimkiin olamayacagimdan bakim verenlerin hastanin
dogru pozisyonlanmasi1 konusundaki farkindalig1 ve cabasi da basarili bir tedavi ve

takip icin gerekli temel unsurlardandir.

Literatirde saghkli ¢ocuklarm da sik sik postiral problemler
yasayabildiklerinden bahsedilmektedir. Bu postiral problemler arasinda kifoz, lordoz,
kifolordoz, skolyoz, anterior-posterior pelvik tilt, genu rekurvatum, pes planus ve pes
kavus bulunmaktadir (168). Gunimizde okul ¢ag1 ¢ocuklarinda viicut farkindaligini
etkileyen pek cok faktor vardir. Kas zayifligi, kaslar aras1 kuvvet dengesizligi, agri,
yorgunluk, hatali ¢alisma durusu, ailesel ve kalitsal kifoz, edinilmis veya dogustan
gelen yapisal bozukluklar, gelisim sirasindaki yanlis alisgkanliklar durus
bozukluklarma neden olabilmektedir (168). Erken cocukluk déneminde uzun sire
masa veya bilgisayar basinda oturmak, ergonomik olmayan sira ve sandalyeler
kullanmak, agir okul c¢antalar1 tasimak, vicudu hareket ettirmemek viicut

farkindaligini etkileyerek durusun kétiilesmesine neden olabilir (169).

Bu nedenlerle saglikli ¢ocuklarda da postiral diizgiinliigii de igeren viicut

farkindaligi egitimleri verilmesi Onerilmektedir. Calismamizin sonuglart DMD’li
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cocuklarda bu egitimlerin 6nemini ortaya koymasi ve hastaligin ilerleyen evrelerinde
olusabilecek postiral degisiklikler (Eklem kontraktirleri, skolyoz) konusunda
onlemlerin alinabilmesi ve literatirde DMD’li vicut farkindaligi konusunda ilk
caligma olmasi agisindan 6nem arz etmektedir. Ancak saglikli yasitlarmin da benzer

problemler yasiyabileceklerinin Onemi vurgulanmaktadir.

Normalde gelisimsel bozuklugu olmayan cocuklarda viicut farkindaligi
kavrami gunliik motor deneyimleri sirasinda kazanilirken (170) DMD*li ¢ocuklarin bu
deneyimler agisindan yetersiz olabilecegi, DMD’li ¢ocuklarin klinik tablosunda
karsilastigimiz kas kuvveti kayiplari, postur bozukluklar1 ve denge problemlerinin

cocuklarin vlcut farkindaligimi etkileyebilecegi diistiniilmiistiir.

Hastalardaki bozulmus postilr kontroliiniin nedeni propriyoseptif bir bozukluk
da olabilir. Ayrica hareketin merkezi temsilindeki roliine ek olarak, kas propriyoseptif
bilgisi de postural kontrole katkida bulunur (171). Birgcok muskdler distrofi hastasinda
postiral bozukluklar, sik diismeler ve el becerisinde azalma géralir (172, 173), bu da

propriyoseptif sistemlerinin etkinlenmis olabilecegini diistindiiriir.

Kas igcikleri kas gerginligini kodlayan periferik mekanoreseptdr organlardir
ve propriyosepsiyon ve sensorimotor kontrolde énemli rollere sahiptirler (174). Kas
uzunluguna ve kas uzunlugundaki degisikliklere duyarli reseptorler olan kas
igciklerinin, esas olarak motor aktivitelerin dizenlenmesinde oldugu kadar vicut
pozisyonu ve hareket duyusunda da rol oynadig1 bilinmektedir (175). Yapilan bir
calismada noral plastisiteden sorumlu (176) Norotrofin 3'0 kodlayan genin silinmesi
nedeniyle ekstremitelerdeki kas igciklerinden yoksun kalan mutant fareler,

agirliklarini destekleyememekte ve anormal duruslara sahip olmaktadir (177).

DMD’li gocuklarda kaslarin motor bileseninin degismesine ragmen, duyusal
bilesenin (kas igcikleri) kismen korunmus oldugu bilinmektedir (178). Yani insan
distrofik kaslarinda kas igciklerinde simdiye Kkadar yalnizca kuguk morfolojik
degisiklikler tespit edildi. Bu degisiklikler dncelikle intrafiizal lifleri cevreleyen bag
dokusunda gorulir. Ornegin yapilan bir ¢aligmada Duchenne ve ekstremite kusagini
etkileyen diger distrofi hastalarindan alinan kas biyopsi 6rneklerinde kapsulin ve igcik

icindeki bag dokusu septasinin kalinlagmasi ve igcikte "0demli sisme" rapor edilmistir
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(179). Benzer sekilde, kas distrofisi ve konjenital distrofisi olan hastalardan alinan
biyopsi Orneklerinde, ig kapsuliinin kalinliginda artis ve intrafuizal lif ¢capinda hafif
bir azalma oldugunu ortaya koymustur (180).

Yagslar115 ila 17 arasinda degisen yedi DMD hastasi lizerinde yapilan bir otopsi
calismasi, dejeneratif degisiklikler, atrofi ve intrafiizal kas liflerinin kaybi dahil olmak
Uzere daha ciddi patolojik degisiklikler bildirmistir (181), ancak bu kapsamli
degisikliklerin hastaliktan m1 yoksa 6lim sonrasi donemden mi kaynaklandig1 agik
degildir.

Bir diger ¢alisma distrofik farelerden alman intrafuzal liflerin, ekstrafiizal
liflere gore dejeneratif olaylardan daha az etkilendigini, ancak yine de kas igciklerinin

islevsel olarak bozuldugunu gostermistir (182).

Bagka bir calismada ise distrofik fare hattinda kas ig afferent yanitlarindaki
degisiklikleri gostermektedir; bu, kas tonusunun artmasma neden olabilir ve kas
distrofisi olan hastalarda g6zlenen dengesiz yiiriiyiise ve sik diismelere katkida
bulunabilecegi yani kas igciklerinin, kas distrofisi olan hastalarda g6zlenen motor

problemlerine sebep olabilecegini gostermektedir (182).

Literatirde DMD’li cocuklarda kas igciginin duyusal tarafinin kismen
korunmus oldugu bildirilmistir. Calismamizda DMD’li ¢ocuklarda erken dénemde
vicut farkindaliginda bir etkilenim bulunmamasmin bir diger sebebi de kas igciginin
duyusal tarafinin korunmasindan kaynaklanabilecegi diistiniilmiistiir. Ancak ¢ocuklar
aldig1 propriyoseptif bilgilere dogru motor yanitlar1 veremediklerinde motor hareket
islenemez ve gocukta dogru deneyim aciga ¢ikamaz, bu sebepten de ozellikle
hastaligin ilerledigi donemlerinde cocuklarda propriosepsiyon ve viicut farkindaligi
kayiplarmin goriilebilecegi diistiniilmektedir. Bagka bir deyisle hareketin normal noral
mekanizmasinin korundugu bu hastalik gruplarinda kas dejenerasyonu ile meydana
gelen kas lifi kayb1 sonucu yeterli propriyoseptif girdi olmazsa ¢ocuklarda 6zellikle

ilerleyen dénemlerde viicut algisinda problemler olabilecegi diistiniilmiistiir.

Calismamizda vicut farkindaligi ve postur arasinda iligki olmamasi, erken

devredeki bu ¢ocuklarda viicut farkindaliginin alt motor néron hastaligi olan DMD’de



53

yukarida agiklanan mekanizmalarm da etkisi olabilecegini diisiindiirdii. Ozellikle de
hastaligm  ileri ~ donemlerinde  graviteye  karst  yapilan  hareketlerin
gerceklestirilememesi ve dlizguin postiriin devam ettirilememesinin kas zayifligindan

mi yoksa viicut farkindaligi kaybindan mi1 meydana geldigini ayirt etmek zor olacaktir.

Vicut farkindaligimi somatosensoriyel isleme (mekansal ve yapisal), gorsel, vestibuler
ve interoseptif girdilerin olusturdugundan bahsetmistik (183). Vicut farkindaligi
interoseptif, propriyoseptif, eksteroseptif ve vestibller gibi bircok duyuyu iceren
karmagik bir yapidir (103). Vestibiler agidan vicut farkindahigi incelendiginde
vestibller duyunun da vicut farkindaligi kavramini olusturan temel unsurlardan
oldugunu sik¢a gormekteyiz. DMD’li ¢cocuklar ve vestibiiler etkilenimleri konusunda
literatlrde yeterli calisma bulunmamaktadir. Ancak literatiirde Miyotonik Distrofi’ye
sahip 13 ¢ocukla yapilan bir calisma ¢ocuklarda vestibller duyunun etkilenebilecegini
vurgulanmustir (184). Miyotonik Distrofi Tip 1’li cocuklarda yapilan baska bir ¢alisma
ise cocuklarda proprioseptif ve vestibller sistemlerde bozulmalar olabilecegini
vurgulamistir (185). Fasio-Scapula-Humeral Distrofi’si bulunan 14 hastayla yapilan
baska bir ¢alismada ise hastalar da azalan bas hareketlerine ikincil olarak vestibiler
hiperrefleksi not edilmistir. Literatirde Duchenne Muskuler Distrofi’li hastalarda
vestibliler etkilenimi arastiran bir c¢alismaya rastlamadik. Calismamizda DMD’li
cocuklarm vicut farkindaliklarinda bir etkilenim olmamasmimn sebebinin bu
cocuklarda vestibller duyunun korunmus olmasi ya da heniiz etkilenime ugramamis
olmasindan kaynaklanabilecegini diisiinmekteyiz. Ilerleyen dénemlerde DMD’li
cocuklarda vestibiler etkilenimi arastiran c¢alismalarin yapilmasi gerektigini

diistiinmekteyiz.

Propriyosepsiyon denge icin temel bir fizyolojik fonksiyondur (186, 187).
Denge ve propriyosepsiyon lzerine ¢ok sayida aragtirma yapilmis ve bunlarin gucli
bir sekilde iliskili oldugu bulunmustur. Propriyosepsiyonun yani sira i¢ Kkulak
vestibiler farkindalik ve gorsel bilgiler de dengeyi etkiler. Ayrica somatosensoriyel
isleme (mekansal ve yapisal) ve gorsel, vestibuler ve interoseptif girdilerin viicut
farkindaligina yol agtigi tanimimdan yola ¢ikarak (199) dengeyi olusturan faktorlerden
propriosepsiyonun da vestibiler farkindaligin da vicut farkindalig: icin 6neminden

bahsedebiliriz.



54

Vicut farkindalig1 hareketlere odaklanildiginda; postiral kontrol, denge, nefes
alma ve koordinasyondan etkilenir (188). Dinamik denge ve postiral stabilite

egitimleri vicut farkindaligini kolaylastirir ve faydali olabilir.

Literatur incelendiginde inmeli hasta grubuyla yapilan bir ¢alisma hemiparetik
hastalarda vicut farkindaliginin denge fonksiyonu ve gunliik aktivitelerin performansi
acisindan 6nemli oldugunu gostermistir (189). Bir diger ¢alisma ise gérme engelli
bireylerde yapilan dansa dayali egzersizlerin ve vicut farkindaligi egitiminin
bireylerin denge fonksiyonlarinda iyilesme ile sonuglandigi gosterilmistir (190).
Kronik inmeli hastalarda yapilan bir randomize kontrollii galisma ise uygulanan viicut
farkindaligi egitiminin hastalarin dengeleri Gzerinde olumlu etkisi oldugunu
vurgulamustir (191).  Yine inmeli hastalarda yapilan baska bir ¢aliymada viicut
farkindalig1 egitiminin hastalarin dengeleri tzerindeki olumlu etkilerinden bahsetmis
ve vilcut farkindalig: terapisinin, norolojik hastalarda dengeyi korumak ve yiriime
fonksiyonunu iyilestirmek i¢in etkili bir program oldugunu vurgulamiglardir (192).
Literattrde vicut farkindaliginin denge ile iliskili olabilecegi konusunda genel olarak
bir ¢eliski gozlenmemektedir. Calismamizda ¢alisma grubunun vicut farkindaliginin
His/Duygu alt parametresinin dengeleriyle iliskili oldugu bulunmus olup sonugclar
literatlr( destekler niteliktedir. Ayrica DMD’de postural degisiklikler ve hastaliga ait
kas zayifligi, kas kisaliklar1 gibi temel fiziksel degisiklikler dikkate alindiginda;
calismamizda DMD‘li ¢ocuklarin yirime gibi dinamik bir aktivite sirasinda
dengelerini korumaya yonelik stratejileri kullandigi disiiniilecek olursa vicut
farkindaliginin  His/Duygu alt parametresinin dengeleriyle iligkili olusu bizi
sagirtmamistir. Bu sonuglar hastalarin erken donemden itibaren vicut farkindalig
konusunda yapilacak ¢alismalarin DMD’de denge ve fonksiyonel seviye lzerinde

etkili olabilecegini diisiindiirmiistiir.
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Limitasyonlar

Calismamizda fonksiyonel agidan iyi olan hasta sayisinin fazla olusu bir
limitasyon olarak diisiiniilebilir. Ancak sonraki calismalarda daha farkli evrelerde
vicut farkindaliginin nasil degistigi ve ambule ve nonambule DMD’li ¢ocuklarda
farklarm ortaya konulacagi ¢caligmalar yapilabilecegi diistiniilmiistiir. Calismamizin bir
diger ve en 6nemli limitasyonu ise ¢ocuklarda vicut farkindaligini degerlendirmek
icin kullanilan yontemlerin smirli olmasidir. Calismamizda kullandigimiz viicut
farkindaligi orani anketinin uygulanmasi sirasinda uzun olmasi ve sorularin
anlagilabilirligi konularinda yetersiz oldugu gozlemlendi. Ozellikle cocuklarda
kullanilacak degerlendirme bataryalarmm maddelerin nasil ifade edildigi ve ¢ocuk
tarafindan anlagilabilir olmasi, uzunlugu gibi 06zellikleri sonuglar1 direk

etkilemektedir. Calismamizda kullandigimiz ve Tirkce givenirlik ve gecerligi olan
Vicut Farkindaligi Orami Anketi'nin DMD’li ve saglikli ¢ocuklar tarafindan

anlagilabilirliginin zor oldugu gézlenmistir.
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6. SONUC VE ONERILER

DMD’li g¢ocuklarin vicut farkindaliklarini incelemek ve viicut farkindaligimi
etkileyebilecegi diisiiniilen parametrelerle iliskisini arastirmak i¢in planlanan bu
calisma DMD’li gocuklarda vicut farkindaligini inceleyen ilk caligma olma 6zelligini

tasimaktadir.

Calismamiza ait sonuclar asagida maddeler halinde verilmistir:

1. DMD'li ¢ocuklarin genel viicut farkindaliklarinin saglikli yasitlariyla benzer ve her

iki grubun da yaklasik %30 araninda etkilenmis oldugu bulundu.

2. DMD'li ¢ocuklarin viicut farkindaliginin ruh hallerinden saglikli yasitlarina gore

daha fazla etkilendigi belirlendi.

3. DMD’li ¢ocuklarin ayr1 ayr1 viicut bolimlerinin ve dogru viicut postdrlerinin nasil

olmasi gerektigini dogru bildikleri belirlendi.

4. DMD'li ¢ocuklarin postiri algilama konusunda ayakta durma ve oturma

postirlerinin arasinda fark olmadig: belirlendi.

5. DMD'li ¢ocuklarin dengelerinin vicut farkindaliklariyla iliskili olabilecegi

belirlendi.

6. DMD'li ¢cocuklarda viicut farkindaliginin performanslari, yiiriiytisleri, ambulasyon

ve govde kontrolleri ile bir iligskisi olmadig1 bulundu.

DMD’de hastalar1 i¢in erken donemde vicut farkindahigmin kontroll igin
yapilacak en dogru adim etkili bir degerlendirmedir. Daha 6nce de bahsettigimiz ve
bizim ¢alismamizdaki en blyuk limitasyonlardan olan literatirdeki degerlendirme
bataryasi eksikligi bu konuda bilyiik bir problem olusturmaktadir. ileride DMD’nin
dogasina uygun, c¢ocuklarin tolere edebilecegi ve anlasilir bir vicut farkindalig:
degerlendirme Dbataryas: ile c¢ocuklara en uygun degerlendirmenin yapilmasi

Onerilmektedir.
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Gunlmuzde normal gelisim godsteren saglikli ¢ocuklarin da yanlig postiral
ahskanliklar1 oldugu, yetersiz fiziksel aktivite veya bircok sebepten vicut
farkindaliklarmin diisiik olabilecegi bilinmektedir. Bu sebeple kigik yastan itibaren
ve Ozellikle biyumenin pik yaptig1 ergenlik doneminde ¢ocuklara vicut farkindaligi
ve duyu egitimi verilmesi Onerilmektedir. Bu sayede cocuklarin gunlik yasamda
dogru postiirt kullanmalar1 ve kas iskelet sistemi gelisimine pozitif yonde fayda

saglamak mimkin olabilir.

Calismamiz sonucunda, ilerleyici kas zayifligina sahip DMD’li ¢ocuklarda
Ozellikle erken donemden itibaren vicut farkindaliginin etkilenebilecegi dikkate
alinmali, vicut farkindahigi ve duyu egitimlerine ek olarak viicut farkindaligini
destekleyecek diger tedavi yaklasimlarma yer verilmelidir. Bunun disinda DMD’li
cocuklarin dlzenli egzersiz protokollerine devam ederek fiziksel aktivitenin
devamliliginin saglanmasi1 ve ambulasyonun devammin da vicut farkindaligmni

destekleyecegi unutulmamalidir.

Calismamizda erken donemde DMD’li cocuklarda viicut farkindalig:
etkilenmemis bulunsa da, hastaligin dogasina ait progresyon siirecinin buna olumsuz
katki verecegi dikkate alindiginda; fizyoterapistler basta olmak tizere DMD’li ¢ocugun
tedavi slrecine destek veren diger saglik profesyonellerinin de daha basarili ve etkili
tedavi programlarmin olusturulmasinda bu bilgileri referans alabilecegi

diistiniilmiistiir.
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EK-2. Viicut Farkindaligi Oran1 Anketi

Viicut Farkindalik Orami Anketi

Bu ankette 24 durum verilmistir. Her durum igin “Tamamen katiliyorum” (1)’dan “Asla
Katilmiyorum” (7)’a dogru degisen 7 muhtemel cevap vardir. Durumlara bu degerlendirme
Olgiitityle cevap veriniz (son ii¢ (3) ayhik deneyiminize gore).

Ornek:
Viicudumu iyi hissediyorum
Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum
Fonksiyon
1. Asla rahat oturamiyorum.
Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum

2. Viicudumun her zaman aciyor.

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum

3. Giindelik hayatta her ihtiyacim gérebiliyorum.

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum

4. Kaslarim genelde gergin.

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum

5. Viicudum diizgiin degil/diizensiz.

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum

6. Oturdugumda genelde gerginim.

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum

Ruh Hali

7. Viicudum ruh halime gore farkl hissettiriyor.

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum



8. Mutluyken ve iizgiinken viicudumu farkl1 hissediyorum.

Tamamen katiliyorum

9. Agrim ruh halimden etkileniyor.

Asla Katilmiyorum

Tamamen katiltyorum

10. Sindirimim ruh halimden etkileniyor.

Asla Katilmiyorum

Tamamen katilryorum

11. Giivende hissettigimde daha kolay rahatliyorum.

Asla Katilmiyorum

Tamamen katilryorum

12. Iyi bir ruh hali igindeysem daha rahat nefes aliyorum.

Asla Katilmiyorum

Tamamen katiliyorum

His/Duygu

13. Viicudumdan utaniyorum.

Asla Katilmiyorum

Tamamen katilryorum

14. Viicudumun belli bélgelerinden utamyorum.

Asla Katilmiyorum

Tamamen katilryorum

15. Viicudumu sevmiyorum.

Asla Katilmiyorum

Tamamen katiliyorum

16. Dokunulmaktan hoslanmiyorum.

Asla Katilmiyorum

Tamamen katiliyorum

17. Hareket etmekten korkuyorum.

Asla Katilmiyorum

Tamamen katiliyorum

Asla Katilmiyorum
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[18. Hoslanmadigim bir durumla karsilagtigimda midem rahatsiz oluyor.

e — — — — — R—

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum
Farkindahk

19. Nasil nefes aldigimin farkinda degilim.

— — — — — — D—

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum
20. Nasil hareket ettigimin farkinda degilim.

— — — — — — R—

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum
21. Viicut ihtiyag¢larim1 gormek 6nemli degildir.

— — — — — — D—

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum

22. Gerekmedigi durumlarda bile acele ederim.

I — — — l— R— D—

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum

23. Her zaman sinirlarimi zorlarim.

— e— — — — — D—

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum

24. Bitkin diisene kadar yoruldugumu fark etmem.

— e e e e e

Tamamen katiliyorum Asla Katilmiyorum
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EK-4. North Star Ambulasyon Skalas1 (NSAS)

NORTH STAR AMBULASYON DEGERLENDIRMESi (NSAD)

Aktivite 2 1 0 Skor
1. Ayakta durma Kompansasyon olmadan simetrik Baz kompansasyonlarla minimum 3 | Bagimsiz ayakta duramaz,
minimum 3 snayakta durma (topuk sn durma (parmak ucu ve bacaklar destege ihtiyac vardir.
yerde ve bacak nétralde) i olsa)
2.Yiirime Topuk-taban- parmak ucu yiirime Siirekli parmak ucu yiiriime, devamli | Bagimsiz yirimenin kaybi-
topuk —parmak ucu yirlylsi KAFO kullanabilir yada yardimla
apamaz. kisa mesafe yiriiyebilir.
3. sandaweden Kollar karsi omuzda garpraz sekilde Uyluk yardimi/ i iterek/ dalyeds
kalkabilir.90° kalca ve diz fleksiyonu, yiiziistli donerek yada destek
kalkma ayaklar yerle destekli balar. yiizeyini kalkar.
4. Saﬁ ayak 3 sn gevsek pozisyonda (fiksasyon Cok kisa / govde lateralfleksiyonu / Tek ayak Gzerinde duramaz
2e olmadan) dik durabilir. uyluk abduksiyonu gibi
iizerinde durma duicabilir
5.Sol ayak 3 sn gevsek pozisyonda (fiksasyon Cok kisa / govde lateralfleksiyonu / Tek ayak tizerinde duramaz
PN olmadan) dik durabilir. uyluk abduksiyonu gibi
lizerinde durma fiksasyonlarla durabilir
G.Saﬁ ayak|a Destek olmadan gikabilir Yana dogru/govde rotasyonu/ kalga | Basamak gikamaz
sirkumdiksiyonuyada destekle
basamak ¢ikma gikabilr.
7.Sol ayakla Destek olmadan gikabilir. Yana dogru/g kalca gikamaz
basamak ¢ikma 33;',:?_"5“"’"""”3 e
8.Sa§ aya”a Destek olmadan kontrolli, agirlik Yana dogru inme, atlama veya Basamak inemez
aktararak inebilir. basamak Gzerindeki destek dizinin
basamak inme fleksiy Keirar.
9.5ol aya”a Destek olmadan kontrolli agirlik Yana dogru inme, atlama veya Basamak inemez
aktararak inebilir. basamak Gizerindeki destek dizinin
basmak inme ek et iacani
10.0turmaya Sirtiistiinden baglanir- bir el/kol Yere donerek yada bacaklarini Oturmaya gelemez
Gelme kullanarak oturmaya gelme iterek/iki elini kullanarak oturur.
11.Yerden Gower’s manevrasi kullanmaz Ozellikle yiiziistii ddnerek/ a) sandalye gibi external
bacaklanindan destek alma gibi destegi ile kalkabilir yada S
kalkma Gower’s manevralarinin en az birini | b)kalkamaz.
k kalkar.
12.Bagini Sirtiisti: pozisyonda, bas orta hatta Bagini kaldirabilir fakat Bagini kaldiramaz
tutulmali.Cenegdgiise hareket i da bas fl
kaldirma ettirilmeli olmadan
13.Topuk|ar Her iki ayagimi aymi anda durabilir, 3 Sadece 6nayag) kaldirabilir yada bir | Topuklar Gizerinde duramaz
AR sn topuklar Gizerinde durabilir. ayakta dorsifleksiyon yapabilir.
iizerinde durma (dengede durmak igin birkag adim
almasi kabul edilebilir.)
14.Z|plam a Her iki ayagini aymi anda yerden Bir ayagini sonra diger ayagini Ziplayamaz
kesebilir yerden kesebilir yada her iki ayagini
ayni anda yerden kesemez.
15_sa§ ayak On ayak ve topugunu yerden kesebilir. szlni bﬂkgbilir veya topugunu Tek ayak tzerinde ziplayamaz
iizerinde ziplama 298 yerven)
16.Sol ayak On ayak ve topugunu yerden kesebilir. | Dizini biikebilir veya topugunu Tek ayak izerinde ziplayamaz
iizerinde ziplama Sl
17 Kosma(‘mm) Her iki ayagini yerden kesebilir (cift Duchenne kogmast Yirime
destek periyodu olmadan kosma Zaman
TOPLAM
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EK-5. Pediatrik Denge Olgegi

MADDELERI TANIMLAMA

1. Oturur durumdan ayaga kalkmak

2. Ayaktayken oturur pozisyona gegmek
3. Yer degistirmek

4. Desteksiz ayakta durma

5. Desteksiz oturma

6. Gozler kapali olarak ayakta durma
7. Ayaklar bitigik olarak ayakta durma
8. Bir ayak 6nde ayakta durma

9. Tek ayak iistiinde ayakta durma

10. 360 derece donme

11. Geriye bakmak i¢in donme

12. Yerden nesne alma

13. Diger ayag tabureye koyma

14. Ayaktayken kollar gergin 6ne uzanma
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EK-6. Govde Kontrolii Olgiim Skalas1

Eger cocuk, "statik oturma 8 alt gorevieri tek kol destedi ile yerine g yorsa, yaln el a2
olarak dayanmig sekilde, kavrama olmayan el destegine izin verilir,
STATIK OTURMA DENGESI
Test prosediri:Her madde hastaya sézel olarak agiklanic ve ihtiyag halinde testdr terafindan gosterirlic.
Madde Sag/Sol
1 Baglangi; pozisyonu
{desteksiz oturma, eller bacafin Gstinde)
dik ve bu 10
saniye durmas) talimat: verilir.
Hasta duger veya dik oturma potisyonunu yalnizes ift kol [+]
destegi ile devam ettirebilir.
Hasta dik oturma pozisyonuny tek kol desteds e yalnaca 1
10 sn devam ettirebilir.
Hasta dék oturma kol destegi 10 sn 2
devam ettirebilir.
Skov= 0 ise, topiam skov= 0'dw.
2 Baslangig pozisyonu
Hasta, her iki kolunu gz hizasina
kadar bir saniye icinde kaldwr ve
baslangig pozisyonuna geri déner.
Hasta diser veya kollanim kaldiramaz. 0
Hasta ama koltanmv kaldinr 1
Olass (1) arkaya {2) govde
fleksiyonumnun artmas: (3) lateral fleksiyon, (4) digerleri
Hasta kompansazyon olmadan kolunu kaldine. 2
3 Baslangig pozisyonu
Terapist bir bacag: diger bacagin
lUzerinden gecirir.
Hasta duger, bacaklann gegiremez ya da yalnzca gift kol (<] D
destegl e oturma pozisyonunu devam ettinebilic,
Hasta tek kol destedi ile oturma pozisyonunu 10 sn devam 1
ettirebilir.
Hasta, kol destedi olmadan 10 sn oturma possyonunu 2 2
devam ettirebilir,
4 Baslangig pozisyonu
Hasta, bir bacagni diger bacagmin

astiinden gegirir ( tek el yardimina izin
wverilir)

‘minimal’= baca@n hareketi sirasinda,
B o izlik belirtisi olmak:
kuguk govde hareketleri
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‘belirgin’= dengesiziifin agik belirtiler),
yani lateral fleksiyon ya da govde

fleksiyonu
Hasta duger, bacaklanini geciremez ya da yalmzca gift kol 0 0
destedi lle bacaklanni gegirebilir.
Hasta yalnizea tek kol destedi ile bacagiv gegirebilir. 1 1
Hasta, kol destedi olmadan bacaklanini gegirir; ancak 2 2
govdede belirgin bir yer degistirme vardir.
Hasta, govdede minimal yer degistirme ile bacaklarini 3 3
gegirr
5 Baglangig pozisyonu
Hasta, bir bacagim 10 cm'nin iizerinde
abdiksiyong alir ve baglangig
pozisyonuna geri déner (10 cm
geniglik=diz genisligi)
=bacagn t y
govdede dengesizlik belirtisi
kiigiik govde hareketleri.
‘belirgin’=dengesiziigin belirgin
igaretleri, yani lateral fleksiyon ya da
govde fleksiyonu
Hasta duger, bacaklanni abduksiyona alamaz ya da yalnzca Q@ 0
¢ift kol destegi ile bacaklarn: abdiksiyona alabiir,
Hasta yalnizea tek kol destedi ile bacakianni abdaksiyona T 1
alabilir,
Hasta, kol destegi olmadan bacaklarini abduksiyona alr T 2
ancak govdede belirgin yer dedistirme 50z konusudur.
Hasta, govdede minimal yer degistirme ile bacaklanini 3 3
_abdiksiyon ab.
plam statik dengesi /20
DINAMIK OTURMA DENGESI
Selektif Hareket Kontrold

Test prosedird: ilk olarak, her madde sozel olarak agiklanir ve testor tarafindan gosterilir. Ikinci olarak, madde el yardimuyla
hasta (izerinde gosterilir. Uglinci olarak, hastadan, testorin el yardimiyla bilindik hareketleri yapmasi istenir. Sonrasinda
denemede kendi i

6a Baglangy; porisyonu- kollar goguste
gaprazianmig,
Hastadan sabit govde ile §ne dofry
yaklagik olarak 45 derece egilmesi ve
baglama pozisyonuna geri donmesi
istenir.
Bagin normal dizeltme reaksiyonu yani
sinirl bas ekstansiyonu kompanzasyon

olarak skorlanmaz
Hasta duger ya da hedef pozisyona ulagamaz. 0
Hasta, one dofru egilebiir 1
Skor=0 ise, madde 6b=0'di.
&b Hasta, (1) bag fleksiyonunda artma, (2) govde 0

fleksiyonunda, artma(3) lumbal lordozda artma, (d) diz
fleksiyonunda artma ve (5) digerleri ile kompanse eder.

Hasta, kompanzasyon olmadan dne egilir, 1
7a Baglangig pozisyonu-kollar goglste
gaprazianmig.
Hastadan sabit govde ile arkaya dogry
yaklagik olarak 45 derece egilmesi ve
baglama pozisyonuna geri donmesi
istenir.
Bagin normal dizeltme reaksiyonu, yani
sinirh bag ekstansiyonu kompanzasyon
olarak skorlanmaz.
Hasta dager ya da hedef pozisyona ulagamaz. [}
Hasta, arkaya dogru egith,
Skor=0 ise, madde 7b=0'dw
7b Hasta (1) bas fi da artiy, (2) govde fi 0

artig, (3) diz fleksitonunda artig, (4) digerlert ile kompanse



eder.
Hasta, kompanzasyon olmadan arkaya dogru egilir,

8a Baslangig pozisyonu
Hastadan dirsegiyle masaya femur bag:
M o PR § Siont
kisaltilip, kontralateral
Lo Ly
geri donmesi istenir.
Hasta duger ya da dirsed) |le masaya dokunamaz.
Hasta dirsegl ile masaya dokunabilir.
Skor=0 ise, madde 8b ve 8c=0'dir
8b
Hasta, (1) ksalma/uzama gosteremez ya da (2) ters taral
uzama/losama go k
Hasta beklenen uzama/kisalmay gosterir,
Skor=0 ise, madde 8c=0'dir.
8 Hasta, (1) govde fleksiyonunda artma, (2) one ya da arkaya
wm.mmmmwum
Hasta, masaya kompanzasyon olmadan dokunur.
9a Baslangic pozisyonu
Hastadan pelvisini bir taraftan
kaldirmas: ve baslangi¢ pozisyonuna
geri donmesi istenir. Uylugunu
kaldirmasina izin verilmez.
Hasta duger ya da pelvisi kaldwamaz.
Hasta, pelvisini kaldurir.
Skor=0 ise, madde 9b ve 9c=0"dir.
9
Hasta, uzama/kisalma gosteremez.
Hasta, kismen beklenen kisalma/uzamay: gosterir.
(kismen=kisa ve/veya kiiciik ROM)
Hasta, bekienen kisalma/uzamay gosterir.
Skor=0 ise, madde Ic=0'dir
9¢
Hasta, (1) bag 2] 8
::wumwwnmmwwmu
Hasta kompanzasyon okmadan pelvisini kaldwnir.
10a lang kollar gog
caprazlanmeg
Hastadan, pozisyonunda
sabit bag ile i kere iist govdenin
déndiriimesi istenir. Hareket omuz
kugagindan baglatibr.
Hasta, (1) duger, (2) st govdesini donduremez, yani hasta
rotasyon hareketini uygulayamaz, hatta tam govdeyle dahi
gergekiest ya da (3) Gst g selektif
rotasyonunu gergeklestiremez (blok halinde).
Hasta, Ust govdenin selektil rotasyonuny kismi olarak
gergekdestinir (lusmi: Ik, kiguk ROM, govdeds
daha cok omuzlar)
Hasta, (st govdede beklenen selektif rotasyonu
gergeldestirir.
Skor=0 ise, madde 10b=0'dir
10b
Hasta, bag rotasyonu lle (st govdeyi dondurir.
Hasta, ba rotasyonu olmadan (st govdeyl dondirir
11a Baglangig pozisy kollar gog
aprasanms
sabit bas ile ¢ kere alt govdeyi

dondirmesi istenir. Hareket pelvisten
baglatihr,

Hasta, (1) duger, (2) alt govdeyi dondiremez; yani
tam bile va da (3) alt govde
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selektif rotasyonunu gostermez (blok halinde).

Hasta, kesmi olarak alt govdenin selektif rotasyonunu
gergekdestirir (kismi: asimetrik, kicUk ROM, (st govdenin
ek hareketi)

Hasta, alt gin

gosterie.

Skor=0 ise, madde 11bs0'dir

salektif

11b

Masta, pelvik tilt ile kompanzasyon gsterir,
Hasta, kompanzasyon olmadan alt govdeyl dondirar.

12a

Baglama posizyonu-kollar goguste
gaprazlanmis

Hastadan, (¢ kere anterior elevasyon
yapp lig kere de gerive dogry
baglangi; pozisyonuna dénmes| istenir.
Anterior elevasyon= pelviste lateral
fleksiyon ve rotasyonun sag ve sol
tarafta alternate kombine hareketi.
Hasta disser ya da pelvisi 6n ve arka yonlerde kaydiramaz 0
yant higbir yonde gowdenin yer degisimi yoktur,
Hasta, pelvisini ksmen kaydire (ksmen=genellikle lateral 1
fleksiyon ve kigak rotasyon; kiguk ROM, cok fazia efor
gerektiren)
Hasta, hem lateral fleksiyonu, hem de rotasyonu bir yonde 2
ve kismen diger yonde kullanarak pebvisi kaydinr.
Hasta, her iki yonde hem lateral fleksiyon hem de rotasyon 3
kullanarak pelvisi kaydinie.
12b
Hasta, govdenin agn yer degis e eder, 0
Hasta, kompanzasyon olmadan pelvisi kaydarr, 1
Toplam Selektif Hareket Kontrold [20

Dinamik Uzanma (Denge

Reaksiyonian)
Test : her madde testor tarafindan sozel olarak ve hasta tarafindan Og kere ;

13

Bastangig pozisyonu-kollar one dogru
diz uzatilmeg
Hastadan, ki koluyla, goz hizasinda

Hasta duger ya da hedefe ulagamaz,

Hasta, hedefe ulagir, ancak uygularken zoriuk yagar. Bu
2oriukdar: (1) gok efor ister yani yavagtir ve zoriukda yapehr
veya (2) baglama pozisyonuna geri danerken biraz el
destegi kullanir.

Hasta hedefe ulagir ve zorluk olmadan baglama
pazisyonuna geri ddner.

14

Baglangig pozisyonu- bir kol yana dogru

uzatilmus, diger el bacakta

Hastadan, bir kolu ile yana dogry,

onkol uzuniugundaki mesafede gz
Ay ki hedefe ve

baglama pozisyonuna geri donmesi

istenir.

Hasta duger ya da hedefe ulagamaz.

Hasta, hedefe ulagir; ancak uygularken zorluk yagar,
Zoduklar gunlardie: (1) cok efor gerekir yani yavagtir ve
zoriukia yapiler ya da (2) baslama pozisyonuna ddnerken
biraz & destedi kullanr.

Hasta, hedefe ulagir ve zorluk olmadan baglama
potisyonuna geri daner.

-0

- o

15

Baglangig pozisyonu- bir kol yana dogru
diz, diger el bacak ustunde

Hastadan tek kolla orta hatty
caprazlamasi (kars: tarafa uzanmasijve
baglangi; pozisyonuna geri donmesi
istenir. Hedef, uzanan kolun yanm
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onkol uzuniugu kadar mesafede ve goz
seviyesinde pozisyonlamir.

Hasta duger veya hedefe ulasamaz
Hasta, hedefe ulagir; ancak uygularken 2oriuk yasar
Zorhuktar gunkardir: (1) cok efor gerekir yani yavastsr ve
zoriukla yapilir veya (baglama potisyonuna yaklagirken
biraz el destegdi kullans.
Hasta hedefe ulagesr ve 2oriuk olmadan baglama
pozisyonuna geri déner.

o

-0

Toptam Dinamik Uzanma

/10

TOPLAM TCMS Skoru
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EK-7. DMD’de Yiiriiyiis Degerlendirme Olgegi

DUCHENNE MUSKIULER DISTROFI'DE YOROYTS DEGERLENDIRME OLCEGE

¥4 1 o
1. Avak Topuk — taban - parmak | On ayak ve orta avak | Sadece om avak vere
e yinir vere temas cder ancak | temas oderck  parmak
topuk temas1 olmadan | veunda yirir
yunir
2. Diz Dz flek=ivon- | Hiperckstansiyvon Hiperekstansiyon
ckstansivon apilan | porilmez  ama  diz | gosilir.
normaldir. fleksmyon agis
azalmizhr
3. Kalga Uyluk orta hatta ve kalga | Kalgada hafif dizeyde | Kalgads asin dizeyvde
cklem fleksivonu | ancak gozle gorilebilir | abduksivon /  intcmal
normaldir artrms abduksivon /| mofasvon  we  artnug
internal  rotasyon we | flekstvon vardir
kalca fleksivonu vardir
4.Lumbal | Lumbal lordoz normaldir | Lumbal lordoz | Lumbal  lordoz  asin
Bilpe belirginlegmistir artms
5 Givde | Gévde lateral salimmlan | Givde lateral | Givde lateral
normaldir. salmmlannda  giele | salimmlannda asm artg
poriilebilir artiy vardir | vardir
6. Kol Kollar givde vaminda ve | Kollar gévde vammda | Kollar pivde
normal hizda hareket eder | genisinde ve kol | gensindedir  wve kol
hareketlerinde  gliele | hareketlerinde asmn artg
poriilebilir arfts veya | veya azalma vardir
aralma vardir
7. Bag (ene gifis | Cene EoEis
Hag ndtral pozisyondadir | mesafesinde gizle | mesafesinde asin
panilebilir azalma | azalma vardir
vardir {Azimn anterior tilt)
{Hafif antenior tlt)
B.Destek | Destek viizeyl normaldir | Destek wiizeyd  hafif | Destek vizewt  asin
Yilzeyl artrogtir artrmgtir
a, 10m mesafeyt & sn'den | 10m mesafen: 612 an | 10m mesafeyt 12 snden
Yiriyiy | ksa bir siirede | ipinde wiiriyebilir wrun sirede yiiriyebilir
Hin yuniyebilir
10. Adim | Adim wrunlufu | Adim ueunlufy  hafif | Adim weunlufu  asin
Uzunlufiu | normaldi azalmighr azalmghr
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EK-8. Tez Calismas1 Orijinallik Raporu

DUCHENNE MUSKULER DISTROFI'DE VUCUT
FARKINDALIGININ POSTUR VE DENGE ILE fLISKISI

ORIJINALLIK RAPORU

13 w12 w2 %3
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