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YAYIMLAMA VE FIKRI MULKIYET HAKXLARI BEYANI

Enstitii tarafindan onaylanan lisansiistii tezimin/raporumun tamamint veya
herhangi bir kismin, bastli (kagit) ve elektronik formatta argivleme ve asagida
verilen kosullarla kullanima agma iznini Hacettepe Universitesine verdigimi
bildiririm. Bu izinle Universiteye verilen kullanim haklart digindaki tiim fikri
miilkiyet haklarim bende kalacak, tezimin tamaminin ya da bir béliimiiniin
gelecekteki galigmalarda (makale, kitap, lisans ve patent vb.) kullanim haklart
bana ait olacaktir,

Tezin kendi orijinal galismam oldugunu, bagkalarinm haklarmi ihlal etmedigimi
ve tezimin tek yetkili sahibi oldugumu beyan ve taahhiit ederim. Tezimde yer
alan telif haklki bulunan ve sahiplerinden yazili izin alinarak kullanilmast zorunlu
metinlerin yazih izin almarak kullandigimi ve istenildiginde suretlerini
Universiteye teslim etmeyi taahhiit ederim.

o Tezimin/Raporumun tamami diinya ¢apmda erigime agilabilir ve
bir kismi veya tamamimn fotokopisi alimabiliy.
(Bu segenekle teziniz arama motorlarinda indekslenebilecek, daha
sonra tezinizin erigim statiistiniin degistirilmesini talep etseniz ve
kiittiphane bu talebinizi yerine getirse bile, teziniz arama motorlarmin
onbelleklerinde kalmaya devam edebilecektir)

e Tezimin/Raporumun 15.05.2019 tarihine kadar erigime
actlmasi ve fotokopi almmasim (I¢ kapak, Ozet, Icindekiler ve
Kaynake¢a hari¢) istemiyorum.

(Bu stirenin sonunda uzatma igin bagvuruda bulunmadigim takdirde,
tezimin/raporumun tamami her yerden erisime agilabilir, kaynak
gosterilmek sartryla bir kismi veya tamaminin fotokopisi alinabilir)

o Tezimin/Raporumun................tarihine kadar erisime agilmasim
istemiyorum ancak kaynak gosterilmek sartiyla bir kismi veya

tamamin fotokopisinin alimmasimi onayhyorum.

o Serbest Segenel/Yazarin Secimi
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Bu calismadaki biitiin bilgi ve belgeleri akademik kurallar
cercevesinde elde ettigimi, gorsel, isitsel ve yazil tiim bilgi ve
sonuglar: bilimsel ahlak kurallaria uygun olarak sundugumu,
kullandigim verilerde herhangi bir tahrifat yapmadigima,
yararlandifim kaynaklara bilimsel normlara uygun olarak atifta
bulundugumu, tezimin kaynak gosterilen durumlar diginda
dzgiin oldugunu, Dog. Dr. Ipek GURBUZ danismanlifinda
tarafimdan iiretildigini ve Hacettepe Universitesi Saglik
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TESEKKUR

Saym Dog. Dr. ipek GURBUZ’e tez danismani olarak calismanin olusmast, igeriginin
diizenlenmesi, yiiriitiilmesi, sonuclarinin yorumlanmasi ve yazilmasi asamalarinda
gosterdigi yogun destek ve emeginden dolay1 en icten tesekkiirlerimi sunarim.

Sayin Prof. Dr. Oznur YILMAZ’a calismanin olusmasi, yiiriitiilmesi, sonuglarinimn
yorumlanmasi asamalarinda gosterdigi yogun destek ve emeginden dolay1 tesekkiir
ederim.

Sayin Prof. Dr. Ayse KARADUMAN’a ¢alismanin gerceklesmesi sirasindaki
katkilarindan dolay tesekkiir ederim.

Saymn Prof. Dr. Haluk TOPALOGLU’na galismanin gerceklesmesi sirasindaki
katkilarindan dolayi tesekkiir ederim.

Sayin Duygu AYDIN HAKLI’ya istatistik analizlerindeki desteklerinden dolay1
tesekkiir ederim.

Sayin Uzm. Fzt. Giilli AYDIN, Uzm. Fzt. Numan BULUT ve Uzm. Fzt. Sibel
BOZGEYIK e tez calismam boyunca bana sagladiklar1 kolayliklar ve destekleri igin
tesekkiir ederim.

Saym Dr. Ogr. Uyesi Ozlem AKKOYUN SERT’e calismanin her asamasinda
gosterdigi yogun desteginden dolay1 tesekkiir ederim.

Sevgili dostum ve calisma arkadasim Uzm. Fzt. Biisra ALKAN’a yogun manevi ve
teknik destekleri igin tesekkiir ederim.

Sevgili nisanlim Muammer DEMIR’e tez calismam boyunca yogun manevi destegini
esirgemedigi i¢in tesekkiir ederim.

Sevgili annem Fethiye ALTINOK, sevgili babam Ramazan ALTINOK ve
kardeslerime yalnizca tez caligmamda degil tiim egitim-6gretim hayatim boyunca ve
hayatimin her aninda yanimda ve arkamda olduklar1 i¢in sonsuz tesekkiir ederim.

Sevgili hastalarim ve degerli ailelerine ¢aligmama dahil olduklari i¢in tesekkiir ederim.
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OZET

Altinok, G. Non-Ambulatuar Duchenne Muskiiler Distrofi’li Hastalarda El
Fonksiyonlarim Etkileyen Faktorlerin Arastirllmasi, Hacettepe Universitesi
Saghk Bilimleri Enstitiisii Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Program, Yiiksek
Lisans Tezi, Ankara, 2018. Bu ¢alisma yiiriime yetenegini kaybetmis Duchenne
Muskiiler Distrofi’li ¢ocuklarin el fonksiyonlarina etki eden faktorlerin belirlenmesi
ve belirlenen bu faktorlerin genel iist ekstremite performansi ve yasam kalitesi izerine
etkilerini arastirmak amaciyla planlandi. Caligmamiza Brooke Ust Ekstremite
Fonksiyonel Siniflandirmas1 (BUEFS)’na gore 1-5. seviyelerde olan 23 hasta dahil
edildi. Cocuklarm iist ekstremite performansi, el fonksiyonlari, pasif eklem hareket
limitasyonlari, basparmak opozisyonu, tripod, lateral, pinch ve kaba kavrama
kuvvetleri, iist ekstremite omuz, dirsek ve el el bilegini igeren tiim kas kuvvetleri,
aktivite limitasyonlar1 ve hem g¢ocuklarin hem de ebeveynlerinin yasam kaliteleri
degerlendirildi. BUEFS (r=-0,69), TS kullanim siireleri (r=-0,50), pinch, lateral, tripod
ve kaba kavrama kuvvetleri (sirastyla r=0,61, r=0,56, r=0,63, r=0,54) ve total iist
ekstremite kas kuvvetinin (r=0,54) el fonksiyonlarmi etkileyen faktorler oldugu
belirlendi (p<0,05). Ayrica el fonksiyonlarini etkiledigi bulunan tiim faktérlerin genel
iist ekstremite performansi ile de iliskili oldugu bulundu (p<0,05). Belirlenen
faktorlerden BUEFS ile PedsQL-cocuk (r=-0,48) ve PedsQL-ebeveyn (r=-0,50)
arasinda anlamli iligki bulundu (p<0,05). Ek olarak, degerlendirilen parametreler ile
ABILHAND-KIids skorunun %60-70 oraninda, PUL (toplam) skorunun ise %83-87
oraninda agiklanabilecegi belirlendi. Elde edilen sonuglara gore DMD’li ¢ocuklarin el
becerilerinin daha ¢ok kas kuvveti ve kavrama kuvveti kaybindan etkilenebilecegi
diisiiniilmektedir. DMD’li ¢ocuklarin el fonksiyonlarini etkileyen faktorlerin genel tist
ekstremite fonksiyonu ile ve tist ekstremite fonksiyonel diizeylerinin hem ¢ocuklarin
hem ebeveynlerinin yasam kaliteleri ile iliski olmast DMD’li ¢ocuklarin distal {ist
ekstremite fonksiyonlarmmin korunmasi/gelistirilmesine yonelik rehabilitasyon

yaklagimlarinin 6nemini ortaya koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Duchenne muskiiler distrofi, el fonksiyonlari, iist ekstremite,

performans, kavrama kuvveti
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ABSTRACT

Altinok, G. Investigation Of Factors Affecting Hand Functions In
Nonambulatory Patients with Duchenne Muscular Dystrophy, Hacettepe
University, Institute of Health Sciences, Department of Physical Therapy and
Rehabilitation Program, Master Thesis, Ankara, 2018. This study was planned to
determine the factors affecting hand function of children with Duchenne Muscular
Dystrophy who have lost walking ability and to investigate the effects of these factors
on general upper extremity performance and quality of life. Twenty-three patients from
Level 1-5 according to Brooke Upper Extremity Functional Classification (BUEFC)
were included in our study. Performance of upper limb, hand functions, passive range
of motion limitations, thumb opposition, tripod, lateral, two-point pinch strengths,
gross grip strength, all upper extremity muscle strength including shoulder, elbow,
hand and wrist, activity limitationsand the quality of life of children and their parents
were assessed. It was determined that BUEFC (r=-0.69), duration of wheelchair use
(r=-0.50), pinch, lateral, tripod and gross grip strenght (respectively r=0.61, r=0.56,
r=0.63, r=0.54) and total upper extremity muscle strength (r=0.54) were the factors
that affect hand functions (p<0.05). In addition, all the factors affecting hand functions
were related to general upper extremity performance (p<0.05). From these factors,
BUEFC were found to be correlated with PedsQL-child (r=-0,48), and with PedsQL-
parent report (r=-0,50), (p<0.05). Additionally, ABILHAND-Kids score could be
explained by 60-70% and the PUL (total) score by 83-87% with the evaluated
parameters. According to the results obtained, it is considered that the hand dexterity
of children with DMD can be more affected by loss of muscle strength and grip
strength. Rehabilitation approaches for the protection / development of distal upper
extremity functions of children with DMD are important because factors affecting
hand function of children with DMD are related to general upper extremity function
and upper extremity functional levels are related to the quality of life of both children
and their parents.

Key Words: Duchenne muscular dystrophy, hand functions, upper limb, performance,
grip strength
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1. GIRIS

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD), 1/5000 canli erkek dogumda ortaya ¢ikan
X kromozomuna bagli resesif ge¢isli, c¢ocukluk caginda gorillen en yaygin
noromuskiiler hastaliktir (1). 2-5 yaslar1 arasinda anormal yiiriiyiis, bacak kaslarinda
psodohipertrofi ve yerden kalkmada zorluk yaygin goriilen semptomlar arasinda iken
vakalarin az bir kisminda dil ve gelisimsel gerilik goriiliir (2-4). Tedavi edilmezse
yaklasik 13 yaslarinda kas zayifliginin ilerlemesiyle birlikte tekerlekli sandalyeye (TS)
bagimh hale gelmektedirler. TS bagimliligini takiben skolyoz gelisimi, solunum
yetersizligi ve kardiyomiyopati gelisebilmektedir. Beslenme gii¢liigii ve kilo kaybi ise
hastaligin son donemlerinde karsilasilan semptomlardir (2).

DMD’li ¢ocuklar dogumda asemptomatiktir. ilk olarak ayakta durma ve
ylriime gecikmekte ve bu c¢ocuklar ortalama 18. ayda yliriimeye baglamaktadir.
Yiirliylis 3-6 yaslar1 arasinda bozulmaya baglar ve genellikle 10-12 yaglar1 arasinda
tekerlekli sandalyeye bagimli olurlar (9,10). Ambulasyonun kaybr ile birlikte kas
zay1flig1 ve atrofi hizla ilerleyerek alt ekstremiteleri takiben iist ekstremitelerde de
hareket limitasyonu ve kontraktiirlere neden olmaktadir (9).

TS kullanim siiresi uzadik¢a ambulasyonunu kaybetmis DMD’li ¢ocuklarda
antigravite hareketlerinin yalnizca 6nkol ve el ile sinirh kaldigi, omuz abduksiyon ve
fleksiyonunun kaybedildigi ve sonug olarak hareketlerin el-el bilegi ile ve son olarak
da parmaklar ile sinirlandigl, kas kuvveti ve kavrama kuvvetinin giderek azaldigi
bildirilmektedir (29,38,78). Ge¢ non-ambule donemde ise ciddi {ist ekstremite
gligsiizliigl, alt ekstremite kontraktiirleri, solunumda zayiflik, 6ksiirme yeteneginin
azalmasi, kifoskolyoz ve kardiyomiyopati goriilmektedir (9).

Ambule donemde DMD’li hastalar daha ¢ok giyinme, nesnelere uzanma ve
kaldirma gibi bas tizeri aktivitelerde zorlanirken, non-ambule dénemde kisisel bakim,
icecek igme, bilgisayar kullanma ve yazi yazma gibi daha ¢ok ince motor beceri ve
koordinasyon igeren aktivitelerde zorlanmaktadirlar (25).

Yetigkin DMD’li hastalarin hastaliklarinin ge¢ déneminde sinirli distal motor
fonksiyon ile halen 6nemli fonksiyonel aktiviteleri yapabildikleri, ancak kas kuvveti
azaldikca bu kapasitelerini kaybetmeye meyilli olduklar1 gdsterilmistir (18). Bu
nedenle iist ekstremite fonksiyonelligini devam ettirmede 6nemli bir komponent olan

el fonksiyonlarini etkileyebilecek faktorlerin (kavrama kuvveti, basparmak
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opozisyonu, iist ekstremite eklem hareket agiklig, iist ekstremite kas kuvveti gibi)
belirlenmesi ve bu faktorlerin iist ekstremitenin genel fonksiyonlart ile ne olgiide
iliskide oldugunun ortaya konmasi bu hastalara uygulanacak fizyoterapi rehabilitasyon
programlarina yol gostermesi agisindan 6nem tagimaktadir.

Calismamizin amact; bagimsiz ambulasyon yetenegini kaybetmis DMD’li
cocuklarin el fonksiyonlarima etki eden faktérlerin belirlenmesi ve belirlenen
faktorlerin genel iist ekstremite performansi ve yasam kalitesi lizerine etkilerini ortaya
koymaktir.

Arastirmada ongoriilen hipotezler asagida belirtilmistir:

H1: Ambulasyonunu kaybetmis DMD’li ¢ocuklarda kavrama kuvveti, basparmak
opozisyonu, iist ekstremite eklem hareket acikligi ve iist ekstremite kas kuvvetinden
en az biri el fonksiyonlarina etki eden faktorlerdendir.

H2: Ambulasyonunu kaybetmis DMD’li ¢ocuklarda kavrama kuvveti, bagparmak
opozisyonu, iist ekstremite eklem hareket agiklig1 ve iist ekstremite kas kuvvetinden
higbiri el fonksiyonlarina etki eden faktdrlerden degildir.

H3: Ambulasyonunu kaybetmis DMD’li ¢ocuklarda el fonksiyonlarma etki eden
faktorler genel iist ekstremite fonksiyonelligi ve yasam kalitesini etkiler.

H4: Ambulasyonunu kaybetmis DMD’li ¢ocuklarda el fonksiyonlara etki eden

faktorler genel iist ekstremite fonksiyonelligi ve yagam kalitesini etkilemez.



2. GENEL BILGILER

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD), 1/5000 canli erkek dogumda ortaya ¢ikan
X kromozomuna bagh resesif gecisli, cocukluk caginda goriilen en yaygin
noromuskiiler hastaliktir (1). 2-5 yaslar arasinda anormal yiiriiyiis, bacak kaslarinda
psodohipertrofi ve yerden kalkmada zorluk yaygin goriilen semptomlar arasinda iken
vakalarin az bir kisminda dil ve genel gelisimsel gerilik goriilir (2-4). Tedavi
edilmezse yaklasik 13 yaslarinda kas zayifliginin ilerlemesiyle birlikte TS’ ye bagimh
hale gelmektedirler. TS bagimliliini takiben skolyoz gelisimi, solunum yetersizligi
ve kardiyomiyopati gelisebilmektedir. Beslenme giicliigii ve kilo kaybi ise hastaligin

son donemlerinde karsilasilan semptomlardir (2).
2.1.  Genetik ve Patofizyoloji

DMD, distrofin proteininin eksik veya kusurlu sentezinin neden oldugu Xp21
genindeki mutasyondan kaynaklanan X kromozomuna bagli resesif gecis gosteren bir
hastaliktir. Distrofin eksikligi kas liflerinde siirekli bir bozulma ile sonug¢lanir. Bu da
kas kuvveti ve fonksiyonel yeteneklerin progresif olarak azalmasina sebep olur (5,6).
Distrofin eksikliginin kas liflerinin dejenerasyonuna nasil yol actigmin kesin
mekanizmasi belirsizligini korumaktadir ancak sitoskeletal bozulma, sarkolemmal
instabilite ve anormal kalsiyum homeostazinin bu dejenerasyonda rol oynadigi
diistintilmektedir (7).

Distrofin geni 79 ekzon (bir genin aktif bolgesi), 14 kb transkript ile insan
viicudunda bulunan en biiyilik genlerden biridir ve X kromozomunun yaklagik %1’ini
olusturur (Sekil 2.1.) (8,9). Distrofin sarkolemmanin sitoplazmik yaninda lokalize
cubuk sekilli bir proteindir. Karboksil-terminal ucu ve aminotermal ucu bulunur.
Karboksil-terminal ucu distrofini sarkolemmada iliskili glikoprotein kompleksine
baglarken, aminoterminal ucu sitoskeletal aktine baglar (2). Distrofin-glikoprotein
kompleksi sarkolemmay stabilize eder ve kas liflerini uzun siireli kontraksiyona bagl
hasar ve nekrozdan korur. Mekanik fonksiyonuna ek olarak transmembran sinyal

kompleksi gibi davranarak hiicresel iletisimde rol oynadig ileri siiriilmektedir (8).
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Sekil 2.1. A: Xp21'de yer alan distrofin geninin genomik organizasyonu.
B: Cesitli distrofin proteinlerinin etki alani bilesimi belirtilmistir (8).

Distrofin mutasyonlarinin ~ %60-65’1 delesyon, %5-15’1  duplikasyon
mutasyonu iken geri kalan olgularda nokta mutasyonlar1 gibi kiiclik mutasyonlar ile
saf intronik delesyonlar veya tekrarlayan dizilerin ekzonik insersiyonunun
kombinasyonu oldugu diisiniilmektedir (2,8). DMD ile sonuglanan distrofin geni
mutasyonlart “reading frame” (okuma cergevesi) de bozulmaya sebep olarak iskelet
kaslar1 ve kalp kasinda distrofinin yokluguna veya ciddi anlamda azalmasina yol
acmaktadir. Bunun sonucunda ise artmis intrasitoplazmik kas lifi i¢erigi, ardindan da
kas lifinde hasar ve dejenerasyon olusur. Tipik olarak “out of frame” (¢erceve dis1)
mutasyonlart DMD’ ye sebep olurken “in frame” (¢ergeve ici) mutasyonlar daha hafif
seyreden Becker Muskiiler Distrofi (BMD)’ye sebep olmaktadir (Sekil 2.2.) (2,8).

Beyinde distrofinin birka¢ izoformu mevcuttur ve bunlarin eksikligi DMD’1i
hastalarin iigte birinde goriilen mental reterdasyona sebep olmaktadir (2).

DMD, X kromozomuna bagl resesif bir durum olmasina ragmen yeni
mutasyonlarin insidansi da oldukga yiiksektir ve vakalarin en az tigte birinde pozitif

aile oykiisii yoktur (2).
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Sekil 2.2. A: Distrofin geninin okuma g¢ercevesi TUzerinde farkli genomik
delesyonlarimin etkisi. B, C: Ekzon 4 ve 7'nin ¢ikarilmasi ile agik okuma
cercevesinin silirdiiriilmesi. D: Ekzon 7 delesyonunun agik okuma
cercevesinin kaybina neden olmasi (8).

2.2. Tam Tetkikleri
2.2.1. Serum Kas Enzimleri

Serum kreatin kinaz (KK) diizeyi 5 yasindan kiiciik DMD’li ¢ocuklarda
normalden 50-100 kat daha fazla olmaktadir. KK diizeyi dogumda ve bebeklik
doneminde ytikselir, yaklasik 2-3 yaslarinda zirveye ulasir ve daha sonra yi1lda yaklasik
%20 oraninda azalmaya baslar (9). Bu nedenle yasamin ilk 3 yilinda DMD
hastaligindan siiphelenilen bir ¢ocugun KK diizeyi normalin 10 katindan daha az ise

alternatif bir tan1 diistiniilmelidir (10).
2.2.2. EMG

Distrofinopatilerin teshisinde nadiren kullanilir. Myopatik siireci nérojenik

sliregten ayirmaya yardimci olur (9).



2.2.3. Kas Biyopsisi

Genetik test sonucu pozitif ise kas biyopsisi endike degildir. Genetik testin
negatif oldugu veya klinik fenotipin atipik oldugu durumlarda kas biyopsisi yapilir
(10). Isik mikroskobunda dejenerasyon,/rejenerasyon, izole opak hipertrofiye lifler ve
degisken kas lifi boyutu gosterilebilmektedir (9). Ayrica dejeneratif liflerin konnektif
doku ve yag dokusu ile progresif olarak yer degistigi goriilmektedir (9,10).

DMD’de distrofinin tam veya tama yakin yoklugu tipiktir ve immiinolojik
boyama ve/veya Western Blot Analizi ile gosterilebilmektedir (11). Western Blot

Analizi ayrica distrofin proteininin miktarinin belirlenmesine ve distrofin boyutunun

degerlendirilmesine olanak saglamaktadir (10).
2.2.4. Genetik Test

Distrofinopatileri diisiindiiren klinik 6zellikleri gosteren yiiksek KK diizeyine
sahip ¢ocuklarda ilk adim 79 ekzonu igeren delesyon ve duplikasyon i¢in genetik test
yapmaktir (9). Molekiiler genetik test teshisin dayanak noktasini olusturmaktadir (10).

DMD’li c¢ocuklar arasinda %50-60 oranla en fazla goriilen distrofin
mutasyonlart delesyonlardir. %5-10 oraninda kismi gen duplikasyonlari, geriye kalan
%25-35’1 ise kiiciik delesyonlar veya insersiyonlardan olugmaktadir. Glintimiize kadar
olan ¢alismalarda DMD gen delesyonunun biiyiikliigii ile kas zayifliginin progresyonu

ve siddeti arasinda herhangi bir korelasyon gosterilmemistir (9).
2.3.  Klinik Ozellikleri

DMD’ de hastaligin seyri tipiktir ve presemptomatik donem (dogum-2 yas),
erken ambulatuar donem (2-6 yas), gec ambulatuar donem (6-11 yas), erken non-
ambule donem (10-15 yas), ge¢c non-ambule donem (>15 yas) olmak {izere 5 donemde

incelenmektedir (9,12,13).
Presemptomatik Donem (dogum-2 yas)

DMD’li ¢ocuklar dogumda asemptomatiktir. Ilk olarak ayakta durma ve

yuriime gecikmekte ve bu ¢ocuklar ortalama 18. ayda yiirlimeye baslamaktadirlar.



Erken Ambulatuar Donem (2-6 yas)

DMD’li ¢ocuklarin ¢ogu bu dénemde tan1 almaktadir. Ekstremite proksimalleri
ve govdede ilerleyici kas zayifligi, kalf kaslarinda psddohipertrofi (genellikle 3 yasina
kadar belirgindir), yiiriiylis anormallikleri, boyun fleksor kaslar1 ve rectus abdominis
kas zayiflig1 nedeniyle yerden kalkmada zorluk (Gower’s bulgusu), giinlik yasam
aktivitelerinde gesitli derecelerde kisitlanmalar ve sik diisme gibi semptomlar goriiliir.
Kalga g¢evresi kaslar genellikle omuz kaslarindan daha 6nce etkilenmekte ve yerden
kalkmada zorluk ve yiiriiyiis bozukluguna neden olmakta ve bunlar takiben lumbal
lordoz artmaktadir. 4-5 yaslar1 arasinda goriilen bir diger énemli problem ise asil
tendonunda kontraktiir olmaktadir (6). 3-6 yas aras1 genellikle ‘balay1 evresi’ olarak
bilinir. Bu donemde yasitlarina kiyasla az da olsa motor yetenek ve kas kuvveti
kazanmaktadirlar ancak daha sonra kas kuvvetinde ilerleyici bir bozulma meydana
gelmektedir (9,13).

Ge¢ Ambulatuar Déonem (6-11 yas)

Bu donemde kas kuvveti giderek azalmakta ve yerden ayaga kalkma
yeteneklerini zamanla kaybetmektedirler. Yiirlimenin kaybi hastaligin progresyonu
acisindan doniim noktasidir (8). Yirliylis 3-6 yas arasinda bozulmaya baglar ve
genellikle 10-12 yaslar1 arasinda tekerlekli sandalyeye (TS) bagimli olurlar (9,10).
Fonksiyon kaybmin hizi DMD’li ¢ocuklarda ©nemli derecede farkliliklar
gostermektedir. Gelismis ililkelerde ambulasyonun kaybi1 13-14 yaslarinda iken sinirh

kaynaklara sahip iilkelerde ambulasyon kaybi 9-11 yaslarinda olmaktadir (9).
Erken Non-Ambule Déonem (10-15 yas)

Ambulasyonun kaybi ile birlikte kas zayiflig1 ve atrofi hizla ilerleyerek alt
ekstremiteleri takiben {ist ekstremitelerde de hareket limitasyonu ve kontraktiirlere
neden olmaktadir. Skolyoz ve solunum kaslarinin zayifligi nedeniyle solunum
etkilenmektedir. Solunum fonksiyon testleri ile zorlu vital kapasite ve total akciger
kapasitesinde kademeli bir diisiis oldugu gozlenmektedir (9). DMD’li ¢ocuklarin
yaklasik %90’1nda klinik veya subklinik kardiyak etkilenim mevcuttur. Yasla birlikte
kardiyomyopati siddeti artmaktadir. Hastalarin yaklasik %90’inda erken dénemde
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EKG degisiklikleri, %35’ inde 14 yasina kadar, %50°den fazlasinda ise 18 yasina kadar
klinik bulgular goriilmektedir. Progresif kardiyomiyopati; EKG degisiklikleri, iletim
anormallikleri ve aritmiler ile kendini gostermektedir. Ge¢ donemde ise konjestif kalp
yetmezligi bulgulari goriilebilmektedir (9). Ancak kalp tutulumunun yiiksek
frekansina ragmen c¢ogu cocuk fiziksel hareketsizlik nedeniyle nispeten
asemptomatiktir (14).

DMD’li ¢ocuklarda erken baslangi¢h osteoporoz, skolyoz ve kirik frekansinda
artis goriilmektedir. Kortikosteroid tedavisi almayan c¢ocuklarin hemen hepsinde
skolyoz gelismektedir. Spinal deformiteler o6zellikle ambulasyon yeteneginin
kaybindan sonra vital kapasitelerini onemli Ol¢iide etkilemektedir (15,16). Ancak
kortikosteroid tedavisi skolyoz riskini azaltmakla birlikte kemik saghgni da
etkileyerek, kirik ve osteoporoz riskini arttirmaktadir (10,17). Osteoporozun steroid
kullaniminin yanisira ambulasyonun azalmasi, yetersiz giines 15181 alimi, sedanter

yasam sekli ve asir1 kilo alimi gibi birgok sebebi bulunmaktadir (9,18).
Gec Non-Ambule Donem (>15 yas)

Bu donem ciddi iist ekstremite giigsiizliigli, alt ekstremite kontraktiirleri,
solunumda zayiflik, dksiirme yeteneginin azalmasi, kifoskolyoz ve kardiyomiyopati
ile karakterizedir. Bu donemde skolyoz gelisimini engellemek i¢in dogru tekerlekli
sandalye boyutu, hastanin oturma pozisyonu olduk¢a 6nemli olmaktadir. Hastalarin
birgogu ¢ogunlukla solunum yolu enfeksiyonu veya ilerleyici kardiyomiyopatiye
sekonder kalp yetmezligi nedeniyle onlu yaslarin sonlarinda hayatin1 kaybetmektedir.
Gelismis {ilkelerde spinal cerrahi ve ventilasyon destegi ile ortalama 30 yil yasam

sliresine sahip olmaktadirlar (9,13,19).

2.3.1. Diiz Kas Etkilenimi
DMD’li bireylerde gastrointestinal diiz kaslarin dejenerasyonunun neden
oldugu hipomotilite, gecikmis gastrik bosalma, gastroparezi ve bagirsak psoddo-

obstriiksiyonu belirtilmektedir (9).



2.3.2. Zihinsel Etkilenim

DMD’li ¢ocuklarda dikkat eksikligi, hiperaktivite bozuklugu ve otizm
spektrum bozukluklar1 gériilebilmektedir (20).

2.4.  Tasiyiclhk

Kadin tasiyicilar genellikle asemptomatiktir veya serum KK seviyelerinin
yiikselmesi, bacak kaslarinda bir miktar hipertrofi gibi hafif semptomlar
goriilebilmektedir. Kadin tasiyicilarin %50’°sinde serum KK seviyelerinin iist limitin
2-10 katina ¢iktig1 bildirilmektedir. Ayrica son ¢alismalarda DMD tasiyicilarinin %8-
22’sinde kas kramplari, kas zayiflig1 ve kardiyomyopati gibi klinik semptomlarin da
goriildigi bildirilmistir (9,21,22).

2.5. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Ust Ekstremite Fonksiyonlar1 ve
Giinliik Yasam Aktiviteleri

Normal el fonksiyonunun; agrisiz fonksiyonel eklem hareket agikligi,
bozulmamis duyu, eklem stabilitesi ve optimal kas kuvveti ile karakterize oldugu
bildirilmistir. Elin ac¢ilmas1 i¢in bagparmak opozisyonu ve abduksiyonu gereklidir.
Yeterli kavrama igin ise metakarpofalangeal eklem fleksiyonu gereklidir. Kas
kuvvetinin azalmasi ve agri giinlik yasam aktivitelerinin gerceklestirilmesinde
yasanan zorluk ile giiglii bir iligkiye sahiptir. Eklem ve tendonlar gibi viicut
yapilarindaki bozukluklar, agrili viicut fonksiyonlari ve azalmig kavrama kuvveti
aktivite limitasyonuna ve sosyal hayata katilimin azalmasina sebep olmaktadir (23)

Glinliik yasam aktiviteleri; kendine bakim, tiretkenlik ve bos zaman aktiviteleri
olarak siniflandirilmaktadir. Bunlar da Islevsellik, Yetiyitimi ve Sagligin Uluslararasi
Siniflandirmas1 (The International Classification of Functioning, Disability and
Health - ICF)’ nin;

. kendine bakim (dus alma, giyinme, yeme-igme),

. ev hayati (ev isleri, evdeki diger bireylere yardim etme),

. 1g/egitim gibi yasam alanlar1 ve
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. sosyal hayat (rekreasyon ve bos zaman aktivileri) alanlar1 ile
ortigsmektedir (24). El fonksiyonlar ise tiim bu aktiviteleri gergeklestirebilmek i¢in
oldukga 6nemli bir yere sahiptir (23).

2.5.1. Giinliik Yasam Aktiviteleri

Ambule donemde DMD’li hastalar daha ¢ok giyinme, nesnelere uzanma ve
kaldirma, yazi yazma gibi aktivitelerde zorlanirken, non-ambule donemde kisisel
bakim, igecek igme ve bilgisayar kullanma gibi daha ¢ok ince motor beceri ve
koordinasyon igeren aktivitelerde zorlanmaktadirlar (25).

Yetiskin DMD’li hastalarin hastaliklarinin ge¢ doneminde sinirli distal motor
fonksiyon ile halen 6nemli fonksiyonel aktiviteleri yapabildikleri, ancak kas kuvveti
azaldikg¢a bu kapasitelerini kaybetmeye meyilli olduklar1 gdsterilmistir (18).

Bireylerin hastalik diizeyi ilerledikce azalan gilinlik yasam aktivite

becerileriyle birlikte sosyal hayata katilimlar1 da azalmaktadir (25).
2.5.2. Ust Ekstremite Fonksiyonlari

Literatirde DMD iizerine yapilan caligmalarda daha ¢ok alt ekstremite
problemleri iizerine odaklanilmistir. Oysa alt ekstremitelerdeki fonksiyon kaybi
tekerlekli sandalye ile kompanse edilebilirken, iist ekstremite fonksiyon kaybini
desteklemek ¢ok daha zor olabilmektedir. Ust ekstremiteyi destekleyen teknolojik
cihaz ve ortezler ise heniiz tam anlamiyla fonksiyonel bir destek saglayamamaktadir
(25).

Her ne kadar ekstremite proksimallerindeki kas zayiflig1 hastaligin ilk bulgusu
olsa da iist ekstremite fonksiyonlarinin etkilenimi 8 yasindan sonra belirti vermekte ve
bu siiregten itibaren DMD hastalarinin yasamlarindaki bagimsizlik diizeyi iizerinde
biiyiik bir etkiye sahip olmaktadir. Wagner ve ark. (26) 8 yasindan itibaren kavrama
kuvvetinin giderek azaldigini belirtmislerdir. Janssen ve ark. ise 213 DMD’li birey
tizerinde yaptiklari bir ¢aligmada iist ekstremite fonksiyonlarinin erken yastan itibaren
bozulmaya basladigini belirtmislerdir (25). Alemdaroglu ve ark. ise erken donem
DMD’li ¢ocuklarda dinamik kol egzersizinin {ist ekstremite fonksiyonlari, el becerileri
ve solunum fonksiyonlar1 tizerine olumlu etkileri oldugunu belirtmislerdir (14-16).

Bu nedenle hastaligin erken donemlerinden itibaren iist ekstremite fonksiyonlarinin
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korunmasina yonelik rehabilitasyon yaklagimlari biiyiik onem tagimaktadir. Bu amaca
ulagmak i¢in etkili miidahaleler gereklidir ve klinik kararlar alinirken bu degiskenler
g6z Oniinde bulundurulmalidir.

Literatirde DMD’li bireylerin st ekstremite fonksiyonlarini etkileyen

faktorler soyle belirtilmistir:
Kortikosteroid Kullanimi

DMD’li bireylerde kortikosteroid kullannminin hastaligin progresyonunu
yavagslattig1, kol fonksiyonlarimi stabilize ettigi ve lst ekstremite fonksiyonlari ile

pozitif iliskili oldugu yapilan ¢alismalarda belirtilmistir (27,28).
Yas

Tanis1 ge¢ yasta konulan hastalar genellikle daha yavag bir progresyona sahip
olduklarindan iist ekstremite fonksiyonlar1 daha iyi olmaktadir (27). 18 DMD’li birey
tizerinde yapilan bir calismada Jebsen El-Fonksiyon Testi ve yas arasinda istatistiksel
olarak anlamli iliski bulunmustur. Yas arttikca Jebsen testinin alt testleri i¢in gereken

stire artmaktadir (29).
Beden Kiitle indeksi (BKI)

Janssen ve ark.’nin yaptig1 bir calismada DMD’li bireylerde yiiksek BKi daha
1yl list ekstremite fonksiyonlar: ile iligkili bulunmustur. Bunun nedenini ise daha
yilksek BKI’nin daha iyi beslenme kosullar1 ile iliskili olmasi ve disfaji ve
malnutrisyonun diisiik BK1 ile iliskili olmast ile agiklamislardir. Malnutrisyon; enerji
eksikligi, yorgunlugun artmasi, kas kuvvetinin azalmasi, kas yikiminin neden oldugu
fonksiyon kaybi ile iliskilidir (30). Bu nedenle daha yiiksek BKI’nin hastalik
diizeyinden bagimsiz olarak {ist ekstremite fonksiyonu ile iligkili olabilecegi
distiniilmektedir (27). Ayrica literatiirde diyet takviyesinin ndromuskiiler
hastaliklarda kas kuvvetini artirdigina dair yiiksek kanit diizeyine sahip caligmalar

mevcuttur (31).
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Skolyoz

Skolyoz olusumunun iist ekstremite fonksiyonuna etkisi lizerine bir ¢aligma
bulunmamaktadir. Ancak omurga deformitelerinin oturma dengesine, azalmis oturma

dengesinin de iist ekstremite fonksiyonlarina negatif etkisi oldugu diisiiniilmektedir
(32,33).

Agr ve Sertlik

Agrt ve eklem sertligin genel fiziksel fonksiyon iizerine oldugu gibi {ist
ekstremite fonksiyonlari iizerine de negatif etkisi bulunmaktadir (34). Janssen ve
ark.’nin yaptig1 calismada sertligin {ist ekstremite fonksiyonlar ile agridan daha fazla
iligkili oldugu bulunmustur. Dirsek agris1 ile Brooke skalast iliskili iken sertlik tiim iist
ekstremite fonksiyonlar1 ile iliskilidir. Bunun nedeninin DMD’li bireylerde {ist
ekstremitede agridan ¢ok sertlik goriilmesinin oldugu ve sadece dirsek agrisinin iligkili
bulunmasinin nedeninin ise dirsegin giinliik yasam aktivitelerini gerceklestirmek igin
genellikle kol dayanagi veya masa iizerinde bir destek noktasi olarak kullanilmasi
olabilecegi diistiniilmektedir (25). Bu nedenle dirsekteki agri st ekstremite
faaliyetlerinin kisitlanmasinda temel unsur olabilmektedir (35). Agr1 ve sertlik

hastaligin ge¢ donemlerinde goriilmektedir (25,35).
Eklem Hareket A¢ikhig:

Bartels ve ark. 20 yas tlizeri DMD’li yetiskin bireyler iizerinde yaptiklar1 bir
calismada eklem hareket agiklig1 ve kas kuvvetinin st ekstremite fonksiyonlari ile
oldukga iligkili faktorler oldugunu vurgulamiglardir (36).

Bagparmakta Ozellikle trapeziometakarpal eklem c¢imdikleme ve kavrama
hareketlerinden sorumlu oldugu i¢in olduk¢a 6nemlidir. Serebral Palsi (SP)’de lateral
kavrama, tripod kavrama ve silindirik kavrama en ¢ok etkilenen el hareketleridir. SP’1i
cocuklarda bagparmak abduksiyon ve bilek ekstansiyonunu destekleyen ortez
verildiginde trapeziometakarpal eklem hareket agikligi, kavrama kuvveti ve el

fonksiyonlarinin gelistigi gozlenmistir (37).
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Kavrama Kuvveti

Giinliik yasamda cisimleri kavrayabilmek i¢in siklikla pinch, tripod, lateral ve
gross (kaba) kavrama kullanilmaktadir. Bir cismi kavramak amaciyla elin agilmasi i¢in
bagparmak opozisyon ve abduksiyonu, yeterli kavrama i¢in ise metakarpofalangeal
eklem fleksiyonu gerekmektedir.

DMD’li bireylerde kavrama kuvvetinin st ekstremite performansi ve giinliik
yasam aktiviteleri ilizerine etkisinin arastirildigi bir ¢calisma bulunmamakla birlikte
Wagner ve ark.’larmin yaptig1 bir ¢alismada; DMD’li ¢ocuklarda el bilegi ekstansor
kas kuvveti ve radial deviasyon eklem hareket acikligi ile Jebsen testinin 7 alt
parametresi arasinda giiglii bir iliski bulunmustur (29).

20 Herediter Sensori Motor Noropati (HMSN)’li olguda el becerilerindeki
bozukluklari, {ist ekstremite ile iligkili hastanin algiladig1 limitasyonlar1 ve bunlarin
iligkisini aragtirmak amaciyla yapilan bir ¢alismada algilanan limitasyonlar ile el
becerileri arasinda istatistiksel olarak anlamli iliski bulunmustur. Bu hastalarda eldeki
intrinsik kaslarin zayifligindan dolay1 Jebsen testinin 6zellikle kavrama paterni igeren
alt testlerini (yaz1 yazma, kiigiik nesneleri toplama ve beslenme simiilasyonu gibi
aktiviteler) gergeklestirmekte zorlandiklar1 ve kompansatuar hareketler kullandiklar
belirtilmektedir (47).

Kas Kuvveti

DMD’de motor fonksiyonlar1 bozan temel problem kas kuvvetidir (38). Kas ve
eklem kontraktiirlerinin de sirasiyla eklem hareket acikligi limitasyonuna, kemik
deformitelerine, gii¢ ve fonksiyon kaybina neden oldugu bilinmektedir (37).

Non-ambule DMD’li ¢ocuklarda proksimal ve distal iist ekstremite kas kuvveti
ile hem govde kaslarini igeren aktiviteler hem de distal motor kontrol gerektiren

aktivitelerdeki basari iliskili bulunmustur (38).
2.6. Tedavi Yaklasimlar:

DMD o6ngoériilebilir progresyon ve komplikasyonlara sahip bir hastaliktir.
DMD tedavisi ile ilgili devam eden g¢alismalar umut verici olsa da heniiz hastaligi

tamamen ortadan kaldiran bir tedavi yontemi bulunmamaktadir. Bu yiizden tedavisi
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semptomatiktir. DMD’li ¢ocuklarin tedavisinde en Onemli amag; fonksiyonel
yetenekleri miimkiin oldugunca koruyup/gelistirip giinlik yasam aktivitelerindeki
bagimsizlik seviyesini korumak ve yasam kalitesini artirmaktir (7). DMD tedavisi; ilag
tedavisi, fizyoterapi ve rehabilitasyon, ortez, cerrahi, genetik danismalik, psikolojik
danismanlik ve beslenme egitimini iceren multidisipliner bir tedavi yaklagimini

gerektirmektedir.
2.6.1. Tlac Tedavisi

Glukokortikoidler DMD’de kas kuvveti ve fonksiyonundaki azalmay1
yavaglatan onemli ilaglardir. Steroid tedavisi skolyoz riskini azaltmakta, pulmoner
fonksiyonlar1 korumakta ve kardiyomiyopati progresyonunu yavaslatarak kardiyak
fonksiyonlar1 iyilestirmektedir (9,39). DMD’li ¢ocuklarin motor kazanimlar1 devam
ederken oOzellikle 2 yasina kadar glukokortikoid tedavisine baslanilmasi tavsiye
edilmemektedir. 4-6 yasina kadar DMD’li ¢ocuklar yasitlarindan daha az olsa da motor
kazanimlar elde etmeye devam etmektedirler. Bu nedenle tedaviye en uygun baslama
yas1 4-6 yas arasidir (40,41). Ambulatuar ¢ocuklarda steroid tedavisinin amaci; motor
fonksiyonun korunmasi, solunum, kardiyak ve ortopedik komplikasyonlarin
olabildigince stabil kalmasini saglamaktir. Non-ambule ¢ocuklarda steroid kullanimi
ile ilgili yapilan son g¢aligmalarda steroid kullaniminin kol fonksiyonlarini stabilize
ettigi, skolyoz, kardiyomiyopati ve solunum disfonksiyonu riskini azalttig
belirtilmektedir (28). Biitiin bu faydalarinin yaninda steroid tedavisinin osteoporoz ve
kirik riskinin artirmasi, kemik demineralizasyonu, katarakt, myoglobiniiri, glikoz
intoleransi, olumsuz davranis degisiklikleri gibi pek ¢ok yan etkisi de bulunmaktadir
(12). Giinliik kortikosteroid kullanim1 sonucu kisa dénemde kilo alimi, uzun dénemde
ise tedavi alan hastalarin yaklagik ticte birinde vertebral kiriklar goriildigi
belirtilmistir (2,17). Kortikosteroid tedavisi alan hastalarda kemik sagligin1 korumak
amaciyla kalsiyum ve D vitamini i¢eren diyet onerilmesi ve eger gerekli ise D vitamini

takviyesi verilmesi gerekmektedir (2,42).
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2.6.2. Fizyoterapi ve Rehabilitasyon

Tiim DMD’li bireyler yaslarina ve fiziksel durumlarina uygun fizyoterapi ve
rehabilitasyon programlarina alinmalidir. Tedavi programinda en 6nemli amag;
bagimsizligin siirdiiriilmesi, kontraktiir ve skolyoz gelisiminin Onlenmesi igin
ylirimenin devam ettirilmesi olmalidir. Hastaligin erken doneminde (bagimsiz
ambulasyonun devam ettirildigi donem); 6zellikle asil tendonu, iliotibial bant ve kalca
fleksorlerine aktif ve pasif germe ve gece splinti kullanimi kontraktiir olusumunu ve
ilerlemesini yavaslatmaya yardimci olmaktadir (10). Bu dénemde ¢ocuklara yiizme
gibi aktif egzersizler onerilmektedir (43). DMD’li bireylerde kas lifleri sarkolemmal
membrandaki mekanik destegin yetersizliginden dolayr kontraksiyona bagh
yaralanmalara acik olmaktadir ve bu nedenle eksentrik egzersiz ve yliksek direncli
kuvvetlendirme egitimi Onerilmemektedir (10,44,45). Ambulasyon siiresinin
uzatilmasi ve kortikosteroid kullaniminin skolyoz olusumunu azalttig1 belirtilmektedir
(17).

Hastaligin ge¢ doneminde (bagimsiz ambulasyonun kaybedildigi, TS ile
ambulasyonun devam ettirildigi donem) elektrikli tekerlekli sandalye kullanim
uzanma, kaldirma gibi kol fonksiyonlarini sinirlandirir. Tiim DMD’li ¢ocuklarda artan
sedanter yasam tarziyla sonuglanan progresif kullanmama durumu, sekonder fiziksel
bozukluklar meydana getirmektedir (43). Ayrica DMD’li gocuklar yiiklenmeme
sonucu olusan osteoporoz nedeniyle de oOzellikle ambulasyonlarmi kaybettikleri
donemde yiiksek kemik kirigi riski tasimaktadir (46). Vakalarin %?20-40’mnda
ambulasyon kaybin1 takiben diisme sonucunda kiriklar gériilmektedir (47). Bagimsiz
ambulasyonunu kaybetmis ¢ocuklarda, oturma konforu ve postiiral simetriyi devam
ettirmek, eklem hareket kisitliliginin meydana getirecegi deformite ve agriy1 onlemek
icin pasif-aktif yardimli mobilizasyon egzersizleri onerilmektedir (48).

Gec donem DMD'li ¢cocuklarda distal kas kuvvetinin proksimal kuvvete oranla
daha fazla korunmus olmasi, giinliik yasamda tist ekstremite aktivitelerini daha 6nemli
ve anlamli bir duruma getirmektedir. Literatiirde iist ekstremite kas kuvveti ve eklem
hareket acikliginin korunmasinin, iist ekstremitelerin farkli egzersiz yontemleri ile

endurans ve performansinin korunmasi i¢in erken dénemden itibaren ¢aligtirilmasinin,
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DMD’li bireylerde ge¢ donemde daha iyi iist ekstremite motor fonksiyonlarr ile iligkili
oldugu bildirilmistir (36,49).

2.6.3. Ortezleme

DMD’li g¢ocuklarda kontraktiir ve deformite olusumunu engellemek veya
miimkiin olan en az seviyeye indirmek amaciyla geceleri istirahat ayak-ayak bilegi
ortezi (Ankle-Foot Orthosis - AFO) kullanilmaktadir (12). Diz-ayak-ayak bilegi ortezi
(Knee-Ankle-Foot Ortohosis -KAFO), ge¢ ambule veya erken non-ambule donemde
kontraktiir ve deformite gelisimini azaltmak ve ayakta durma veya siirli ambulasyon
saglama gibi amaglarla kullanilmaktadir (12,50). DMD’de KAFO kullaniminin
ylriime siiresini ortalama 18 ay-2 yil arasinda uzatilmasinda etkili oldugu
belirtilmektedir ve bu da skolyoz insidansinin azalmasi ile iliskili bulunmustur (2).
Ancak stirekli tekerlekli sandalye kullanan bireyler i¢in AFO kullaniminin daha uygun
oldugu belirtilmistir (12).

Weichbrodt ve ark.’nin  (51) DMD’li ¢ocuklarda el ortezlerini
degerlendirdikleri bir ¢calismada, pasif el bilegi ekstansiyonu 70° den az oldugunda el

bilegi germe egzersizleri, 50° den az ise el ortezi dnerilmektedir.
2.6.4. Cerrahi

DMD’li bireylerde alt ekstremite cerrahilerinin kesin bir endikasyonu
bulunmamakla birlikte eklem hareket acikligi egzersizleri ve splint kullanimina
ragmen var olan ekstremite kontraktiirlerinde cerrahi diisiiniilebilmektedir (12,52).

Cerrahiler fibrotik eklem kontraktiirii boyunca (ayak bileginde) tendon uzatma,
tendon transferi, tenotomi veya kalin fibréz bantlarin kisaltilmasini (iliotibial bant)
icermektedir (12). En yaygin kullanilan cerrahi yontem asil tendonunun uzatilmasidir.
Ayak bileginde plantar fleksiyon diz fleksiyonuna yardimei1 oldugu i¢in diizeltilmesi
yirimenin kaybina neden olabilmekte, bu nedenle yiiriiyen hastalarda
uygulanmamaktadir (53).

DMD’li bireylerde yiirlime yeteneginin kaybindan once skolyoz gelisiminin
takibi yapilmaya baslanilmalidir. Skolyozun oturma dengesi iizerine negatif etkisi
oldugu oldugu bilinmekte, azalmis oturma dengesinin de {ist ekstremite

fonksiyonlarin1 olumsuz etkiledigi diisiiniilmektedir (32,33). Skolyozdan korunma
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yontemleri, uygun fizyoterapi yaklagimlari, postiiral destek ve pelvik asimetrinin
onlenmesi i¢in uygun oturma pozisyonunun saglanmasini igermektedir (54).

Yapilan caligmalarda DMD’li hastalarda skolyoz cerrahisinin skolyozu
diizeltmede, deformitenin ilerlemesini 6nlemede, daha iyi oturma konforu ve postiiriin
saglanmasinda etkili oldugu acikca belirtilmektedir. Intrinsik respiratuar kaslardaki
zay1fligin ilerleyici olmast nedeniyle solunum fonksiyonlarinda tam manasiyla bir
iyilesme beklenemezken skolyoz cerrahisi ile bir miktar diizelme saglanmaktadir (54).

Omurganin halen mobil oldugu, c¢ocuklarin solunum ve kardiyak
fonksiyonlarmin genellikle daha uygun oldugu donemde Cobb Acis1 20-40° arasinda
iken yapilan cerrahinin daha basarili, komplikasyon oraninin daha az oldugu

belirtilmektedir (55).
2.6.5. Yeni Terapatik Yaklasimlar ve Gen Tedavileri

1986 yilinda distrofin proteinin tanimlanmasi ve ilerleyen donemlerde
hastaligin patogenezinin anlasilmaya baslanmasi ile birlikte Duchenne Muskiiler
Distrofi tedavisi konusunda ¢alismalar artmistir (56).

DMD’de yeni tedaviler, gen terapileri (or. viral vektorler), kok hiicre terapileri
ve distrofin restorasyon yaklagimlarini igermektedir. Distrofin restorasyon
yaklagimlar1 klinik ¢alisma diizeyine gelmis bulunmaktadir.

Ataluren gibi stop kodon baskilama maddeleri, stop kodonlarin ribozomal
okuma mekanizmalarin1 gelistirerek, fonksiyonel protein {iretimi ve translasyonuna
devam edilmesini saglar. Ancak bu maddeler yalnizca nonsense mutasyonu olan
bireylerde uygulanmaktadir. Ataluren Faz IIb ¢ift-kor randomize plasebo kontrollii
calismas1 basarisizliga ugrarken, diisiik doz Ataluren alan ¢ocuklarda klinik olarak
anlamli gelismeler gorilmustiir. Faz III ¢ift-kor, plasebo kontrollii ¢alisma halen
devam etmektedir. Caligmanin amact Ataluren’in yiirlime yetenegi iizerine etkisini
arastirmak olup fiziksel fonksiyon, yasam kalitesi ve giinliik yasam aktiviteleri de
degerlendirilmektedir. Calisma ile ayrica Ataluren’in uzun vadede giivenligi hakkinda
bilgi edinilecektir (clinicaltrials.gov identifier: NCT01826487) (10).

Bir diger yontem ise antisense oligoniikleotidlerin okuma ¢ergevesini (reading
frame) restore etme ve fonksiyonel distrofin tiretimi amaciyla splicing (baglanma) ve

ekzon atlamanin saglanmasidir (10,56).
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DMD’li hastalarin yaklagik %13’linde mutasyonlar ekzon 51’1 atlayarak
diizeltilebilmektedir. Faz II randomize plasebo kontrollii ¢alismada tedavi grubunda
plasebo grubuna gore artmis distrofin ekspresyonu ve ambulasyon iyilesmeleri

goriilmiistiir (10).
2.6.6. Genetik Damismanhk

Distrofinopatiler X kromozomuna bagli genetik gecisli hastaliklardir. Eger
anne tasiyict ise her gebelikte tasinma ihtimali %350’dir. DMD’de erkekler
etkilenmekte kadinlar ise tasiyict olmaktadir. Genetik danismanlik; tekrarlama riski,

tastyicilik testi, prenatal teshis hakkinda aileyi bilgilendirmeyi icermektedir (9).
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3. BIREYLER VE YONTEM

Ambulasyonunu kaybetmis Duchenne Muskiiler Distrofi hastalarinda el
fonksiyonlarina etki eden faktorlerin belirlenmesi ve bu faktorlerin genel (ist
ekstremite performansi ve yagam kalitesi ile iligkisini aragtirmak amaciyla tasarlanan
bu caliyma, Hacettepe Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Béliimii Pediatrik Noéromuskiiler Hastaliklar Unitesi’ne diizenli
araliklarla takibe gelen Duchenne Muskiiler Distrofi tanis1 almis ¢ocuklar lizerinde

gerceklestirildi.
3.1. Bireyler

Calismaya DMD tanis1 almis, DMD’li ¢ocuklarin fonksiyonel seviyelerini
belirlemede kullanilan Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi’na
(BUEFS) (57) gore 1-5. (1: Kollar yandayken harekete baslar ve ellerini basmin
tizerinde tam olarak birlestirebilir; 5: Ellerini agzina kadar kaldiramaz ve ellerini
fonksiyonel kullanamaz.) seviyelerde olan, ambulasyon becerisini kaybetmis, yaslari
8-16 arasinda degisen ¢ocuklar kendilerinden ve ailelerinden onam alinarak ¢aligsmaya
dahil edildi.

Orneklem biiyiikliigii analizi sonucunda, toplanan verilere gore tezin amacini
kapsayacak sekilde non-ambule DMD hastalarinda kavrama kuvvetinin (kaba, pinch,
tripod, lateral) el fonksiyonlar1 igin dnemli parametrelerden biri oldugu varsayilarak
calismanin giicii 23 hasta ile %99 olarak belirlendi.

Bu calisma Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar
Etik Kurul Bagkanligi’'nca GO 17/307 kayit numarasi ile 04.04.2017 tarihinde

degerlendirilmis olup, tibbi etik ag¢isindan uygun bulundu.

Dahil Edilme Kriterleri

1. Uzman bir hekim tarafindan Duchenne Muskiiler Distrofi tanisi almis olmak,
2 8-16 yas arasinda olmak,

3. Tekerlekli sandalye diizeyinde ambule olmak,

4 Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi’na gére 1-5. seviyelerde

olmak,
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S. Yapilacak degerlendirmeler i¢in motivasyona ve fizyoterapist ile
kooperasyona sahip olmak.

6. Kendilerine verilen ev egzersiz programina devam ediyor olmak.

Dahil Edilmeme Kriterleri

1. Bagimsiz ambulasyon yetenegini devam ettirmek,
2. Kooperasyon bozuklugu veya ciddi mental bozukluga sahip olmak,
3. Son 6 ayda herhangi bir omurga ve/veya iist ekstremite yaralanmasi ve/veya

cerrahisi gegirmis olmak,
4, DMD disinda herhangi bir sistemik hastaliga sahip olmak,
5. Calismaya katilmak i¢in goniillii olmamak.

6. Ust ekstremite ortezi kullanryor olmak.
3.2.  Yontem

Cocuklarin yasi, steroid kullanimi, tekerlekli sandalye kullanim siiresi,
dominant eli, tedavi alip almadiklar1 ve ortez kullanim1 kaydedildi. Degerlendirmeler
her ¢ocuk i¢in sabah saatlerinde, yaklasik 45 dakikada siirede asagida belitilen sira ile
yapilarak tamamland:. Ust ekstremite fonksiyonel seviyeleri Brooke MH ve ark. (57)
tarafindan 1981 yilinda, DMD’li c¢ocuklarin {ist ekstremite fonksiyonlarini
siniflandirmak igin gelistirilmis BUEFS kullanilarak belirlendi. Smiflandirma sistemi

asagidaki gibidir;

Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Simiflandirmasi

Devre 1: Kollar yandayken harekete baslar ve ellerini basinin {izerinde tam olarak
birlestirebilir.

Devre 2: Ancak dirseklerini fleksiyona getirerek kollarini basinin iizerine getirebilir
veya yardime1 kaslarini kullanir.

Devre 3: Ellerini basinin iizerine kaldiramaz, fakat bardagi agzina gotiirebilir
(gerekirse iki elini birden kullanir).

Devre 4: Ellerini agzina kadar kaldirabilir, fakat bir bardak suyu agzina gétiiremez.
Devre 5: Ellerini agzina kadar kaldiramaz, fakat kalem tutmak i¢in veya masadan

bozuk para almak i¢in ellerini kullanabilir.
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Devre 6: Ellerini agzina kadar kaldiramaz ve ellerini fonksiyonel kullanamaz.
Calismamizda BUEFS’ye gore 1-5. seviyelerde olan ¢ocuklara asagidaki

Olctim ve degerlendirmeler yapildi:
3.2.1. Eklem Hareket A¢ikhigi Degerlendirmesi

Eklem hareket agikligi degerlendirmeleri omuz, dirsek, el-el bilegi,
metakarpofalangeal ve interfalangeal eklemler i¢in gonyometre ile pasif olarak
degerlendirildi. Hareket limitasyonu olan eklemlerin limitasyonlar1 derece cinsinden
kaydedildi. Degerlendirmeler omuz ve dirsek eklemleri icin hasta sirtiistii yatis
pozisyonunda yapilirken, el-el bilegi eklemleri i¢in desteksiz bir sandalyede dik

oturma pozisyonunda, ayaklari yerle tam temasta iken yapildi.
3.2.2. Basparmak Opozisyonunun Degerlendirilmesi

Bagparmak opozisyonu Kapandji tarafindan gelistirilen Opozisyon Testi’ne
gore yapildr (58). Opozisyon testi; her iki el bilegi masa {izerinde, test edilecek elin
palmar ylizii asag1 bakacak sekilde, bagparmak ucu ile diger 4 parmaga dokunarak
yapilan gecerli bir testtir. Kapandji skorlamasi 1-10 arasinda degerlendirilir ve
asagidaki gibidir (Sekil 3.1.):
1= 2. parmaginin 2. Falanksinin lateral kenari,
2= 2. parmaginin 3. Falanksinin lateral kenart,
3= 2. parmaginin ucu,
4= 3. parmagin ucu,
5= 4. parmak,
6= 5. parmak,
7= 5. parmagn distal interfalangeal eklem ¢izgisi,
8= 5. parmagin proksimal interfalangeal eklem ¢izgisi,
9= 5. parmagin metakarpofalangeal eklem ¢izgisi,

10= Elin distal volar ¢izgisi.
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Sekil 3.1. Kapandji Skorlamasi (59).

3.2.3. Kavrama Kuvveti Degerlendirmesi

Jamar Hidrolik EI Dinamometresi (90kg) ve Jamar Hidrolik Pinch Gauge,
(501b) kullanilarak elin farkli kavrama tipleri olan, pinch, lateral, tripod ve kaba (gross)
kavrama kuvvetleri degerlendirildi. Olgiimler Amerikan El Terapistleri Dernegi’nin
standardize ettigi test pozisyonunda, hasta sirt destegi olmayan bir sandalyede dik
otururken, omuz adduksiyonda, dirsek 90 derece fleksiyonda, 6nkol nétral pozisyonda,
el bilegi 0-30 derece ekstansiyonda ve 0-15 derece ulnar deviasyonda iken yapildi.
Govde kompansasyonlart degerlendirme esnasinda hastalar uyarilarak engellendi.
Degerlendirme yapilirken kisilerden dinamometre (Sekil 3.2.) veya pinchmetreyi
(Sekil 3.3.) tiim giigleri ile sitkmalar1 ve daha sonra tamamen gevsek birakmalari
istendi. Bu islem sag ve sol elde ii¢ tekrarli yapilarak bu degerlerin ortalamas1 kilogram
(kg) cinsinden kaydedildi.
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Sekil 3.2. Jamar El Dinamometresi ile kaba kavrama kuvvetinin degerlendirilmesi.

Sekil 3.3. Pinchmetre ile pinch kavrama kuvvetinin degerlendirilmesi.
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3.2.4. Kas Kuvvetinin Degerlendirilmesi

Omuz, dirsek ve el bilegi fleksiyon/ekstansiyonu (Sekil 3.4.), omuz
abduksiyon/adduksiyon ve horizontal abduksiyon/adduksiyonu, onkol supinasyon
pronasyonu (Sekil 3.5.) Jtech Commander Powertrack Muscle Dynamometer MMT el
dinamometresi (myometre) kullanilarak degerlendirildi. Myometre test edilecek
bolgeye konularak hastadan 6l¢iimii yapilacak hareketi yapmasi istendi ve bu harekete
diren¢ uygulandi. Degerlendirmeler esnasinda kompansasyonlar gozlemlenerek
engellendi. Her bir dl¢iim sag ve sol ekstremite igin iki tekrarli yapilarak myometre

tizerinde okunan degerlerin ortalamas1 kilogram cinsinden kaydedildi.

Sekil 3.4. Myometre ile omuz fleksor kaslarinin kuvvetinin degerlendirilmesi.
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Sekil 3.5. Myometre ile 6nkol pronator kaslarinin kuvvetinin degerlendirilmesi.

3.2.5. Ust Ekstremite Performansinin Degerlendirilmesi

Calismamizda, DMD’li ¢ocuklara 0zel olarak gelistirilen, gegerlilik ve
giivenilirligi kanitlanmig ve list ekstremite performansini omuz, dirsek ve el-el bilegi
olmak iizere 3 seviyede degerlendirme olanagi1 veren Performance of the Upper Limb
(PUL) kullamild: (60,61). PUL 1 adet BUEFS’nin modifiye edilmis hali olan 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 puanlanmakta ve omuz
seviyesi 16, dirsek seviyesi 34, el-el bilegi seviyesi 24 puan olmak tizere toplam skor
en fazla 74 puan olmaktadir. Giris maddesinden 0-3 arasinda puan alan bireylere omuz
seviyesi testleri uygulanmamakta ve test dirsek seviyesinden baglamaktadir. Testler
unilateral olup, sadece dominant tarafa uygulanmaktadir (Sekil 3.6.). Testlerde
puanlama yapilirken hastanin yapabilecegi olasi kompansasyonlar da goz Oniine
aliarak bir puanlama sistemi gelistirilmis oldugundan degerlendirmeler esnasinda
kompansasyonlara dikkat edildi.

Degerlendirme seviyeleri ve parametreleri Sekil 3.7.’de gosterilmistir.



Sekil 3.6. PUL degerlendirmesi.

e
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— Omuz Seviyesi

Dirsek Seviyesi

Giris Seviyesi (BUEFS' ye
dayanmaktadir.)

EI-El bilegi Seviyesi
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Omuz seviyesine

50, 200, 500, 1000 gramhk
agirhklari kaldirabilme

Omuz seviyesinden yukariya
Agirlikla veya agirliksiz elini
agzina gotirebilme (50,
200gr)

Ellerini masanin tGzerine
koyabilme

Masa tzerinde agirligin yerini
mmdegistirebilme (100, 200, 500,
1000 gr)

Hafif ve agir kutulari
tasiyabilme

Hafif ve agir kutularla kule
yapabilme

md Bir kabin kapagini gikarabilme

Kagit yirtabilme

Testte verilen yolu gizme

— Isik yakma

— Supinasyon

Madeni paralari toplama

Diyagram uzerindeki sayilari
parmakla takip etme

Pinch kavrama

Ug nokta kavrama

Lateral kavrama

Sekil 3.7. Performance of The Upper Limb (PUL) Testi Degerlendirme Seviyeleri ve

Parametreleri (60).
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3.2.6. El Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

Calismamizda kullanilan ABILHAND (15 yas ve iizeri) ve ABILHAND-Kids
(6-15 yas) anketlerinin, néromuskiiler hastaliga sahip yetiskin ve ¢ocuklarin giinliik
yasam aktiviteleri sirasinda el becerilerinde yasadiklar1 zorluklar1 degerlendirmede
kullanilan gegerli ve giivenilir bir dl¢iim oldugu bulunmustur (62). Anket musluk
acma-kapama, kalem a¢ma, el yikama, gomlek/kazak diigmesi ilikleme dis macunu
tiiptiniin kapagini agma gibi maddeler icermektedir. 18 maddeden olusan ABILHAND
ve ABILHAND-Kids 3 seviyeli bir skaladan olugsmaktadir. 3 seviyeli skalada, 0-
aktiviteyi yapamaz, 1l-aktiviteyi yapmakta zorlanir, 2-aktiviteyi kolaylikla yapar
anlamlarma gelmekte ve toplam skor 0-36 puan arasinda degerlendirilmektedir.
Olgekten alinan yiiksek puanlar, degerlendirilen giinliik yasam aktivitelerinde daha az

zorlanmay1 gostermektedir (63).
3.2.7. Aktivite Limitasyonunun Degerlendirilmesi

Noromuskiiler hastaliga sahip bireylerin  aktivite limitasyonlarinin
degerlendirilmesinde 22 giinliik yasam aktivitesi maddesinden olusan gegerlilik ve
giivenilirligi kanitlanmig olan ACTIVLIM anketi kullanildi. ACTIVLIM anketi, {ist
ve/veya alt ekstremitelerin  kullanildig1  giinlik yasam  aktivitelerinin
gergeklestirilmesindeki zorluklari degerlendirmektedir. Tisort giyme, list gévdeyi
yikama, merdiven inip ¢ikma yiiziinii yikama gibi maddeler i¢cermektedir. Anketin
hem vyetiskinler hem de cocuklar i¢in doldurulabilecek formlar1 bulunmaktadir.
Ankette hastalardan 3 seviyeli bir skala kullanilarak her aktiviteyi ger¢eklestirmedeki
zorluk seviyelerini tanimlamalar1 istenmektedir. 3 seviyeli skalada, 0-aktiviteyi
yapamaz, 1-aktiviteyi yapmakta zorlanir, 2-aktiviteyi kolaylikla yapar anlamlarina
gelmekte ve toplam skor 0-36 arasinda puanlanmaktadir. Tiim aktivitelerin bireyler
tarafindan teknik veya insan yardimi almaksizin tamamlanmasi gerekmektedir.
Cocuklar i¢in 18 maddeden olusan 6l¢ekten alinan yiiksek skorlar, daha az aktivite

kisithiligini ifade etmektedir (64,65).
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3.2.8. Yasam Kalitesi Degerlendirmesi

Olgularin saglikla iligkili yasam kalitelerinin degerlendirilmesinde, The
Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL)-Neuromuscular Module Tiirkge
versiyonu PedsQL-3.0 Noromuskiiler Modiil testi kullanildi. Bu o6lgek, 2-18 yas
arasinda, ndromuskiiler hastaliga sahip ¢ocuklarin saglikla iligkili yasam kalitelerini
hastaliga 6zel degerlendirmede gegerli ve giivenilir bulunmustur (66). Olgek, 3 kategori
altinda toplam 25 maddeden olusmaktadir. Bu maddeler; 1) Benim/Cocugumun
Noromuskiiler Hastalig1 ile ilgili (hastalik siireci ve iligkili semptomlara yonelik 17
madde icermektedir), 2) iletisim (hastanin saglik bakim verenleri ve hastalig ile ilgili
diger kisilerle iletisim becerisine yonelik 3 madde igermektedir), 3) Aile Kaynaklari ile
ilgili (ailenin finansal ve sosyal destek sistemleri ile ilgili 5 madde icermektedir) olmak
tizere 3 baslik altinda toplanmistir. Calismamizda PedsQL 3.0 Noromuskiiler Modiil 8-
12 yas Cocuk Raporu, 13-18 yas Ergen Raporu ve ¢ocuk ve ergen anne-baba raporlari
kullanildi. Maddeler 0 (asla problem teskil etmez) — 4 (her zaman problem teskil eder)
arasinda puanlanmaktadir. Puanlama, testin sonunda 0-100 aras1 (0=100, 1=75, 2=50,
3=25, 4=0) puanlamaya doniistliriilmektedir. PedsQL-3.0 Noromuskiiler Modiil’den
alinan yiiksek puanlar, daha iyi saglikla iligkili yasam kalitesini gostermektedir (21).

3.2.9. istatistiksel Analiz

Istatistiksel analiz i¢in Windows tabanli SPSS 23 (Statistical Package fort he
Social Sciences) (http://www.spss.com.tr) analiz programi kullanildi. Non-ambule
DMD’li ¢ocuklarin tanimlayici istatistiklerinin sunulmasinda, degerlendirmede tiim
Olciimle belirlenen (nicel) verilerin analizi i¢in ortalama (X), standart sapma (SS),
minimum ve maksimum degerleri verilirken, tiim ordinal ve nominal (nitel) veriler igin
say1 (n) ve ylizde (%) sonuglar verildi.

Degerlendirmeler sonucunda elde edilen verilerin normallik analizi igin
gerceklestirilen Kolmogorov-Smirnov testi sonucunda verilerin %90’min normal
dagilmadig1 tespit edildi. Sayisal degiskenlerin dar aralikta oldugu ve normal
dagilmadig1r durumlarda ortalamalar medyan ve 25. ve 75. g¢eyreklikler verilerek

gosterildi.
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Non-ambule DMD’li ¢ocuklarin sag ve sol iist ekstremite toplam kas kuvvetleri,
kavrama kuvvetleri ve Kapandji skorlamalar1 arasindaki farklar non-parametrik
kosullarda bagimsiz gruplarda Mann-Whitney U testi ile analiz edildi.

Degerlendirme sonuclar1 arasindaki iliskilerin incelenmesinde kullanilan
korelasyon analizinde non-parametrik kosullarda Spearman korelasyon katsayisi temel
alindi. Spearman korelasyon katsayisina (r) gore iliskilerin anlamlilik diizeyleri r=0,00-
0,25 yok/¢ok zayif iliski; r=en az 0,35 zayif iliski; r= en az 0,60 orta kuvvette iliski;
r=en az 0,75 kuvvetli iliski olarak belirlendi.

Calismamizda el fonksiyonlarina etki etmesi olasi goriilen faktorlerin el
fonksiyonlarini ve genel {ist ekstremite fonksiyonlarini agiklama oranlarini incelemek
icin dogrusal regresyon analizi (R?) yapildi. Birden fazla faktoriin el fonksiyonlar1 ve
genel iist ekstremite fonksiyonlarini agiklama oranlarini analiz etmek i¢in ise ¢oklu
dogrusal regresyon modeli kuruldu. Kurulan modelin anlamliligin1 géstermek igin ise
tek yonlii varyans analizi (ANOVA) yapildi.

Calismada istatistiksel anlamlilik diizeyi p<0,05 belirlenirken, 0,01’den diisiik

anlamlilik diizeyine sahip analiz sonuglar1 da ayrica belirtildi.
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4. BULGULAR
4.1. Demografik Ozellikler

Bagimsiz ambulasyon yetenegini kaybetmis DMD’li hastalarin el
fonksiyonlarma etki eden faktorlerin belirlenmesi ve belirlenen faktorlerin genel {ist
ekstremite performansi ve yagam kalitesi tizerine etkilerini aragtirdigimiz ¢alismamiza
toplam 23 hasta dahil edildi.

Calismaya dahil edilen olgularin yas ortalamasi 13,04+1,39 yil iken tekerlekli
sandalye kullanim siireleri 28,43+15,58 ay idi.

Ayrica, ¢alismaya dahil edilen 23 olgudan 22 tanesinde (%95,65) dominant
taraf sag iken yalnizca 1 tanesinde (%4,35) sol idi.

Calismaya dahil edilen hastalarin steroid kullanimi bilgileri Tablo 4.1.°de

verildi.

Tablo 4.1. Calismaya dahil edilen olgularin steroid kullanimlar1 (n=23).

Steroid Kullanimi n %

Halen kullamiyor 6 26,1
Gecgmiste kullandi 17 73,9
Toplam 23 100

4.2.  Fonksiyonel Seviyeye Ait Bulgular

Calismaya dahil edilen olgularin fonksiyonel seviyeleri BUEFS’na gore 1-5
arasinda degerlendirildi ve Tablo 4.2.’de gosterildi.

Tablo 4.2. Calismaya dahil edilen olgularin BUEFS seviyeleri (n=23).

BUEFS Seviyesi n %
1 (Kollar yandayken harekete baslar ve ellerini basinin 3 13,04
iizerinde tam olarak birlestirebilir)

2 (Ancak dirseklerini fleksiyona getirerek kollarim 6 26,09
basinin iizerine getirebilir veya yardimei kaslarini

kullanir)

3 (Ellerini basinin iizerine kaldiramaz, fakat bardag 5 21,74
agzina gotiirebilir.) (Gerekirse iki elini birden kullanir.)

5 (Ellerini agzina kadar kaldiramaz, fakat kalem tutmak 9 39,13
icin veya masadan bozuk para almak icin ellerini

kullanabilir)

BUEFS: Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmast
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4.3. Eklem Hareket A¢ikhigina Ait Bulgular

Calismaya dahil edilen 21 olguda pasif eklem hareket agikliklari tam iken
yalnizca 1 olguda omuz fleksiyon ve abdiiksiyon limitasyonu, 1 olguda ise dirsek

ekstansiyon ve el bilegi fleksiyon limitasyonu belirlendi.
4.4. Basparmak Opozisyonuna Ait Bulgular

Basgparmak opozisyonunu degerlendiren Kapandji Skorlamasi’na ait bulgular
kategorik oldugu i¢in (1-10) medyan ve 25 ve 75. ¢eyreklikler verilerek Tablo 4.3.’te
gosterildi. Sag ve sol bagparmak opozisyonu arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmadi (p>0,05).

Tablo 4.3. Calismaya dahil edilen olgularin Kapandji Skorlari’na ait bulgular (n=23).
25.-75.

Kapandji Skoru (1-10) Medyan ceyreklikler g P
o 10,00 (9,00-10,00) ) *
Sol 10,00 (9,00-10,00) oy Gl

*p>0,05

4.5. Kavrama Kuvvetine Ait Bulgular

Calismamiza dahil edilen 23 DMD’li ¢cocugun kavrama kuvveti ortalamalari
Tablo 4.4.’te verildi. Sag ve sol elin kavrama kuvvetlerinde istatistiksel olarak fark
bulunmadi (p>0,05).

Tablo 4.4. Kavrama kuvvetine ait bulgular (n=23).

Kavramalar Sag Sol

X+£SS X+£SS z p
Pinch (kg) 0,86+0,66 0,85+0,69 -0,13 0,90*
Lateral (kg) 1,09+1,01 1,17+1,06 -0,36 0,72*
Tripod (kg) 1,02+0,75 1,07+0,83 -0,09 0,93*
Kaba (kg) 0,43+0,76 0,41+0,76 -0,09 0,93*

*p>0,05
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Myometre ile kg cinsinden Olgiilen {ist ekstremite kas kuvvetlerinin ortalama

degerleri Tablo 4.5.’te verildi. Sag (29,66+9,13) ve sol (28,03+8,08) ckstremitelerin

toplam iist ekstremite kas kuvvetleri arasinda istatistiksel olarak fark bulunmadi (z= -

0,82; p>0,05).

Tablo 4.5. Calismaya dahil edilen olgularin kas kuvvetine ait bulgular (n=23).

Ust Ekstremite Kaslar Sag Sol
Omuz (kg) X+SS X+SS
Fleksor 3,52+0,75 3,25+0,79
Ekstansor 2,63+0,66 2,73+0,52
Abduktor 2,47+1,12 2,43+0,92
Adduktor 1,40+0,91 1,12+0,71
Internal rotator 1,17+1,02 1,06+0,95
Eksternal rotator 1,64+1,13 1,30+1,02
Horizontal Abduksiyon 2,12+1,00 2,14+1,00
Horizontal Adduksiyon 1,63+1,07 1,434+0,96
Dirsek (kg)

Fleksor 2,16+1,14 2,02+1,14
Ekstansor 2,16+1,14 2,23+1,10
Onkol Supinator 2,38+0,63 2,29+0,63
Onkol Pronator 2,13+0,67 2,13+0,61
El Bilegi (kg)

Fleksor 2,26+0,66 1,96+0,65
Ekstansor 1,99+0,83 1,96+0,90

4.7.  Ust Ekstremite Performansina Ait Bulgular

Ust ekstremite performansmm 3 seviyede degerlendirmek igin kullanilan

Performance of the Upper Limb (PUL) sonuglar1 Tablo 4.6.’da verildi.

Tablo 4.6. Calismaya dahil edilen olgularin {ist ekstremite performansina ait bulgular

(n=23).
PUL Min Maks X+£SS
Omuz (0-16) 0 11 2,22+3,77
Dirsek (0-34) 1 34 22,04+11,30
EI-El Bilegi (0-24) 14 24 21,96+2,18
Toplam (0-74) 20 69 46,22+15,02

PUL: Performance of the Upper Limb
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Tablo 4.6.’ya goére calismamiza dahil edilen olgularin engel diizeyine
bakildiginda genel {ist ekstremite performansinda %40, omuz seviyesinde %87,5,

dirsek seviyesinde %35, el-el bilegi seviyesinde ise %13’liik bir etkilenim vardir.

4.8. El Fonksiyonlar1 ve Aktivite Limitasyonuna Ait Bulgular

Calismaya dahil edilen DMD’li ¢ocuklarin el fonksiyonlarini degerlendirmek
icin kullanilan ABILHAND-KIids (0-36) ve aktivite limitasyonlarin1 degerlendirmek
icin kullanilan ACTIVLIM (0-36) sonuglar1 sirasiyla ortalama 26,30+10,74 ve
9,30+5,96 olarak bulundu.

ABILHAND-Kids ve ACTIVLIM skorlar1 géz oniine alindiginda ¢alismaya
dahil edilen olgularin el fonksiyonlarinda %28, aktivite diizeylerinde ise %75 etkilenim

vardir.
4.9. Yasam Kalitesine Ait Bulgular

Cocuklarin ve ebeveynlerinin yasam kalitelerini degerlendirmek i¢in kullanilan
PedsQL-¢ocuk ve ebeveyn anketlerinin sonuglari incelendiginde PedsQL-¢ocuk
ortalama 77,65+10,32 bulunurken, PedsQL-ebeveyn ortalama 56,09+17,96 bulundu.

4.10. El ve Ust Ekstremite Fonksiyonlari ile iligkili Faktorler

Calismamiza dahil edilen 23 non-ambule DMD’li ¢ocugun el fonksiyonlarini
degerlendirmek icin kullanilan ABILHAND-Kids, PUL (el-el bilegi) ve genel {ist
ekstremite fonksiyonlarin1 degerlendirmek icin kullanilan PUL (toplam) skorlar ile

iliskili olan faktorler sirasiyla Tablo 4.7., Tablo 4.8., Tablo 4.9.’da verildi.
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Tablo 4.7. ABILHAND-Kids skoru ile iliskili faktorler (n=23).
ABILHAND-Kids

r p
BUEFS seviyesi -0,69 <0,001
Tekerlekli sandalye kullanimi -0,50 0,02*
Dirsek ekstansiyon limitasyonu (sag) -0,47 0,02*
Omuz fleksor kas kuvveti (sag) 0,43 0,04*
Omuz abduktor kas kuvveti (sag) 0,75 <0,001
Omuz horizontal adduktor kas kuvveti (sag) 0,53 <0,001
Dirsek fleksor kas kuvveti (sag) 0,46 0,03*
Total iist ekstremite kuvveti (sag) 0,43 0,04*
Pinch kavrama 0,61 <0,001
Lateral kavrama 0,56 <0,001
Tripod kavrama 0,63 <0,001
Kaba kavrama 0,54 0,01*
ACTIVLIM 0,89 <0,001
PUL (omuz) 0,55 0,01*
PUL (dirsek) 0,72 <0,001
PUL (toplam) 0,69 <0,001

*p<0,05, BUEFS: Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi, PUL: Performance of the
Upper Limb

Tablo 4.8. PUL (el-el bilegi) ile iligkili olan faktorler (n=23).
PUL (el-el bilegi)

r p
BUEFS seviyesi -0,45 0,03*
Kapandji skoru (sag) 0,56 0,01*
Omuz fleksor kas kuvveti (sag) 0,51 0,01*
Omuz ekstansor kas kuvveti (sag) 0,59 <0,001
Omuz abduktor kas kuvveti (sag) 0,48 0,02*
Omuz horizontal abduktor kas kuvveti (sag) 0,43 0,04*
Omuz horizontal adduktor kas kuvveti (sag) 0,49 0,02*
Dirsek fleksor kas kuvveti (sag) 0,65 <0,001
Dirsek ekstansor kas kuvveti (sag) 0,45 0,03*
Onkol supinator kas kuvveti (sag) 0,46 0,03*
Total iist ekstremite kuvveti (sag) 0,54 0,01*
Pinch kavrama 0,44 0,04*
Lateral kavrama 0,42 0,05*
Tripod kavrama 0,41 0,05*
PUL (dirsek) 0,52 0,01*
PUL (toplam) 0,59 <0,001

*p<0,05 BUEFS: Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi, PUL: Performance of the Upper
Limb
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Tablo 4.9. PUL (toplam) skoru ile iligkili olan faktorler (n=23).
PUL (toplam)

r p
BUEFS seviyesi -0,87 <0,001
Tekerlekli sandalye kullanimi -0,72 <0,001
Dirsek ekstansiyon limitasyonu (sag) -0,44 0,04*
Omuz fleksor kas kuvveti (sag) 0,59 <0,001
Omuz ekstansor kas kuvveti (sag) 0,51 0,01*
Omuz abduktor kas kuvveti (sag) 0,79 <0,001
Omuz eksternal rotator kas kuvveti (sag) 0,57 <0,001
Omuz horizontal abduktor kas kuvveti (sag) 0,45 0,03*
Omuz horizontal adduktor kas kuvveti (sag) 0,86 <0,001
Dirsek fleksor kas kuvveti (sag) 0,74 <0,001
Total iist ekstremite kuvveti (sag) 0,72 <0,001
Pinch kavrama 0,48 0,02*
Lateral kavrama 0,53 0,01*
Tripod kavrama 0,54 0,01*
ACTIVLIM 0,75 <0,001
ABILHAND 0,69 <0,001
PUL (omuz) 0,81 <0,001
PUL (dirsek) 0,97 <0,001
PUL (el-el bilegi) 0,59 <0,001

*p<0,05 BUEFS: Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Smiflandirmasi, PUL: Performance of the Upper
Limb

4.11. El Fonksiyonlarina Etki Eden Faktorlerin Yasam Kalitesi ile
Tliskisi

El fonksiyonlaria etki eden faktorlerden BUEFS seviyesi (r=-0,48, p=0,02),
omuz horizontal adduktor kas kuvveti (r=0,42, p=0,05) ile PedsQL-¢ocuk formu ile
Olclilen yasam kalitesi sonuglar1 arasinda istatistiksel olarak anlaml1 iliskisi bulundu.

DMD’li ¢ocuklarin ebeveynlerinin yasam kalitesini degerlendiren PedsQL-
ebeveyn ile el fonksiyonlarina etki eden faktorlerden ikisi olarak belirlenen gocuklarin
TS kullanim siiresi (r=-0,54, p=0,01), ve BUEFS seviyesi (r=-0,50, p=0,02) arasinda
istatistiksel olarak anlamli iliski bulundu.

Ayrica ¢alismamizin hipotezleri disinda kalan PedsQL-¢ocuk formu ile;

e aktivite limitasyonunu degerlendiren ACTIVLIM skoru (r=0,52,
p=0,01),

e ¢l fonksiyonlarini degerlendiren ABILHAND-Kids skoru (r=0,53,
p=0,01),



37

e st ekstremite fonksiyonlarini1 degerlendiren PUL (omuz) skoru (r=0,58,
p=0,00),
e st ekstremite fonksiyonlarmi degerlendiren PUL (toplam) skoru

(r=0,42, p=0,05) arasinda istatistiksel olarak anlaml1 iligki belirlendi.

PedsQL-ebeveyn formu ile;
e ABILHAND-KIids skoru (0,48, p=0,02),
e PUL (omuz) skoru (r=0,53, p=0,01),
e ACTIVLIM skoru (r=0,64, p=0,00) arasinda istatistiksel olarak anlaml
iliski oldugu belirlendi.

4.12. El Fonksiyonlarna Etki Eden Faktorlerin El ve Ust Ekstremite

Fonksiyonlarim Ac¢iklama Oranlari

El fonksiyonlarma etki etmesi olas1 goriilen faktorlerin non-ambule DMD’li
cocuklarin el ve st ekstremite fonksiyonlarini agiklama oranlarini incelemek igin
yapilan regresyon analizi sonuglarina gore ABILHAND-Kids, PUL (el-el bilegi) ve
PUL (toplam) skorlarina etki eden faktorler sirasi ile Tablo 4.10., Tablo 4.11. ve Tablo
4.12.°de gosterildi. Kurulan regresyon modelinin anlamli olup olmadigimi gosteren
ANOVA tablolar1 EK-3’de verildi. Tablolardaki R? degerleri, ilgili faktdrlerin
ABILHAND-KIids, PUL (el-elbilegi) ve PUL (toplam) skorunu ne kadar agikladigini
gostermektedir. B degerleri ise ilgili faktorlerde 1 birimlik bir degisime karsilik el ve

genel iist ekstremite fonksiyonunun ne kadar degistigini gosterir.

Tablo 4.10. Calismaya dahil edilen olgularin ABILHAND-Kids skorunu agiklayan
faktorler (n=23).

Model R? Standart B Standardize p
Hata B

BUEFS Seviyesi 0,45 8,12 -4,69 -4,69 <0,001
Steroid Kullanim 0,30 9,21 13,04 0,55 0,01*
TS Kullanimu (ay) 0,26 9,48 -0,35 -0,51 0,01*
Pinch kavrama (kg) 0,25 9,51 8,11 0,50 0,02*
Lateral kavrama (kg) 0,27 9,38 5,52 0,52 0,01*
Tripod Kavrama (kg) 0,31 9,15 7,99 0,56 0,01*
Total iist ekstremite kas 0,37 8,71 0,72 0,61 <0,001

kuvveti (sag)
*p<0,05 BUEFS: Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi
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Tablo 4.10’ye gore noromuskiiler hastaliklarda el fonksiyonlarini
degerlendirmek i¢in gegerli bir yontem olan ABILHAND-Kids skorunu agiklama
miktarlar1 sirastyla BUEFS %45, total iist ekstremite kas kuvveti (sag) %37, tripod

kavrama %31 ve steroid kullanimi %30’dur.

Tablo 4.11. Calismaya dahil edilen olgularin PUL (el-el bilegi) skorunu agiklayan
faktorler (n=23).

Model R? Standart B  Standardize p
Hata B

BUEFS Seviyesi 0,20 2,01 -0,62 -0,44 0,04*

Total iist ekstremite kas 0,21 1,98 0,11 0,46 0,03*

kuvveti (sag)
*p<0,05 BUEFS: Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi

Tablo 4.11.e gore ist ekstremite fonksiyonlarini omuz, dirsek, el-el bilegi
olmak tizere ili¢ seviyede degerlendiren PUL testinin distal fonksiyon becerilerini
gosteren PUL (el-el bilegi) skorunu agiklama miktarlar1 BUEFS nin %20, total {ist

ekstremite kas kuvvetinin ise %21 dir.

Tablo 4.12. Calismaya dahil edilen olgularin PUL (toplam) skorunu agiklayan faktorler

(n=23).
Model R? Standart B  Standardize P
Hata B

BUEFS Seviyesi 0,78 7,18 -8,61 -0,88 <0,001
TS Kullanimi 0,53 10,51  -0,70 -0,73 <0,001
Total iist ekstremite kas 0,53 10,53 1,20 0,73 <0,001
kuvveti (sag)

Pinch Kavrama 0,21 13,68 10,33 0,46 0,03*
Lateral Kavrama 0,23 13,47 7,16 0,48 0,02*
Tripod Kavrama 0,25 13,30 10,07 0,50 0,02*

*p<0,05 BUEFS: Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi, TS: Tekerlekli Sandalye

Tablo 4.12.°a gore genel iist ekstremite performansini degerlendiren PUL
(toplam) skorunu BUEFS’nin, TS kullanim siiresinin, total iist ekstremite kas
kuvvetinin, tripod kavrama kuvvetinin, lateral kavrama kuvvetinin ve ve pinch
kavrama kuvvetinin agiklama oranlari sirasiyla %78, %53, %53, %25, %23 ve %21 dir.

Yukaridaki degiskenler ile coklu dogrusal regresyon modeli ve degisken se¢imi
icin geriye yonelik degisken secim metodu kuruldu. Coklu dogrusal regresyon, birden

fazla degiskenin sectigimiz parametreye olan etkisini belirlemek i¢in gerceklestirildi.
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Yukarida el fonksiyonlarina etki ettigi belirlenen birden fazla faktériin ABILHAND-
Kids, PUL (el-elbilegi) ve PUL (toplam) skorunu agiklama oranlar1 Tablo 4.13., 4.14.,
4.15’de verildi.

Tablo 4.13. ABILHAND-Kids skorunu agiklayan faktorlerin ¢coklu dogrusal regresyon

modeli (n=23).
Model R? Standart Hata p
1 0,70 7,96 0,05*
2 0,69 7,19 0,01*
3 0,67 6,98 <0,001
4 0,67 6,81 <0,001
5 0,63 7,08 <0,001
6 0,59 7,23 <0,001
*p<0,05
1. BUEFS, TS kullamim siiresi, steroid kullanimy, iist ekstremite total kas kuvveti, lateral, tripod
ve pinch kavrama kuvvetleri beraber ABILHAND-Kids skorunu %70;
2. BUEFS, steroid kullanim, iist ekstremite total kas kuvveti, tripod, lateral ve pinch kavrama
kuvvetleri beraber ABILHAND-Kids skorunu %69;
3. BUEFS, steroid kullanimu, iist ekstremite total kas kuvveti, lateral ve pinch kavrama kuvvetleri
beraber ABILHAND-Kids skorunu %67;
4. BUEFS, steroid kullanimi, lateral ve pinch kavrama kuvvetleri beraber ABILHAND-Kids
skorunu %67;
5. BUEFS, steroid kullanimy, lateral kavrama kuvvetleri beraber ABILHAND-Kids skorunu %63;
6. BUEFS ve steroid kullanimi beraber ABILHAND-Kids skorunu %59 agiklama oranina

sahiptir.

Tablo 4.14. PUL (el-el bilegi) skorunu agiklayan faktorlerin ¢oklu dogrusal regresyon

modeli (n=23).

Model R? Standart Hata p

1

0,29 1,93 0,03*

2

0,26 1,92 0,01*

*p<0,05

1.
2.

BUEFS ve iist ekstremite total kas kuvveti beraber PUL (el-el bilegi) skorunu %29;
Ust ekstremite total kas kuvveti PUL (el-el bilegi) skorunu %26 agiklama oranina sahiptir.
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Tablo 4.15. PUL (toplam) skorunu agiklayan faktorlerin ¢oklu dogrusal regresyon

modeli (n=23).

Model R? Standart Hata p

1 0,87 6,52 <0,001
2 0,87 6,32 <0,001
3 0,87 6,18 <0,001
4 0,86 6,16 <0,001
5 0,85 6,49 <0,001
6 0,83 6,49 <0,001

BUEFS seviyesi, TS Kullanimi, total {ist ekstremite kas kuvveti, tripod, lateral ve pinch
kavrama kuvvetleri beraber PUL (toplam) skorunu %87,

BUEFS seviyesi, TS Kullanimi, total iist ekstremite kas kuvveti, lateral ve pinch kavrama
kuvvetleri beraber PUL (toplam) skorunu %87,

BUEFS seviyesi, TS Kullanimi, total iist ekstremite kas kuvveti, lateral ve pinch kavrama
kuvvetleri beraber PUL (toplam) skorunu %87,

BUEFS seviyesi, TS Kullanimu, total {ist ekstremite kas kuvveti ve lateral kavrama kuvveti
beraber PUL (toplam) skorunu %86,

BUEFS seviyesi, TS Kullanimi ve total iist ekstremite kas kuvveti beraber PUL (toplam)
skorunu %85,

BUEFS seviyesi ve total iist ekstremite kas kuvveti beraber PUL (toplam) skorunu %83
aciklama oranina sahiptir.
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5. TARTISMA

Non-ambule DMD’li cocuklarin el fonksiyonlarma etki eden faktorlerin
belirlenmesi ve bu faktorlerin genel {ist ekstremite performansi ve yasam kalitesi
tizerine etkilerini ortaya koymak amaciyla planlanan g¢alismamizda; bagparmak
opozisyonu, kaba, tripod, lateral ve pinch kavrama kuvvetleri ve iist ekstremite total
kas kuvvetlerinin ¢ocuklarin el becerilerini etkileyen faktorler oldugu belirlenmistir.
Calismamizin bir diger sonucu olarak distal fonksiyonel becerilerin hem genel iist
ekstremite performansi hem de ¢ocuk ve ebeveynlerinin yasam kaliteleri ile iligkili
oldugu ortaya ¢ikmustir. Ayrica BUEFS’nin steroid kullanimu, lateral ve pinch kavrama
kuvvetleri ile beraber ABILHAND-Kids skorunu %67; st ekstremite kas kuvveti ile
beraber PUL (el-el bilegi) skorunu %29; TS kullanim siiresi ve total iist ekstremite kas
kuvveti ile beraber PUL (toplam) skorunu %85 agiklama oranina sahip oldugu
belirlenmistir.

2013 yilinda Ricotti ve ark. tarafindan yapilan bir ¢alismada giinliik steroid
kullanan ¢ocuklarda ambulasyon kaybimin ortalama 14,5; aralikli kullanimda ise
ortalama 12 yas oldugu bildirilmistir (67). Non-ambule 91 DMD’li ¢ocuk iizerinde
2015 yilinda Pane ve ark. tarafindan gergeklestirilen bir ¢aligmada non-ambule
cocuklarin yas ortalamasi 16,95+3,52 (28) bulunurken, Connolly ve ark. tarafindan
yapilan bir diger c¢alismada non-ambule c¢ocuklarin yas ortalamasi 16,7+4.,5
bulunmustur (68). Calismamizdaki ¢ocuklarin yas ortalamalarinin ise 13 yil oldugu ve
ortalama 28 aydir TS kullandiklar1 g6z 6niine alindiginda, literatiirdeki 6rneklerinden
daha erken, yaklasik ortalama 12 yasinda ambulasyonlarimi kaybettikleri
goriilmektedir. Steroid kullanimi ile ilgili bir diger husus ise hekimlerin steroid
kullaninmina baslama yasi ile ilgili goriislerinin degisken olmasidir. Bu nedenle
degerlendirmede steroide baslama yas1 da sorgulanmalidir. Calismamizda ambulasyon
kaybinin literatiirdeki diger ¢alismalara dahil edilen olgulara kiyasla daha erken yasta
olmasinin nedeninin steroide baslama yasi, tedavi olanaklar1 ve ailelerin sosyo-kiiltiirel
ve sosyo-ekonomik diizeylerinin etkili olabilecegi diisiiniilmektedir.

Calismamiza dahil edilen 23 non-ambule DMD’li ¢ocugun BUEFS seviyelerine
bakildiginda %39,13’linlin ellerini basinin iizerine kaldirabildigi (Devre 1 ve 2),

%21,74’inilin ellerini agzina kadar gotiirebildigi (Devre 3) ve %39,13’{iniin yalnizca
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siirli distal aktiviteleri yapabildigi (Devre 5) gozlenmistir. Buna gore cocuklarin
%60,87’si saclarin1 taramak gibi bas listli aktiviteleri ve yemek yeme, su i¢me, yiiz
yikama gibi yasamlarii devam ettirebilmek i¢in gerekli olan birgok giinliik yasam
aktivitesini gergeklestirebilirken, %39,13 gibi goz ard1 edilemeyecek kadar 6nemli bir
kisminin ise iist ekstremite normal eklem hareketleri tam olsa bile fonksiyonlarinin
yalnizca masadan kalem veya bozuk para toplamak gibi aktivitelerle sinirl oldugu
goriilmiistlir. Jannsen ve ark. ve Jung ve ark.’lariin yaptig1 iki ¢alismada tist ekstremite
fonksiyonel diizeylerinin ortalama 10 ve 11,4 yasinda bozulmaya basladigi, ancak yine
de BUEFS’lerinin 2. Seviyede oldugu belirtilmistir (25,69). Seferian ve ark.’larinm 53
DMD’li non-ambule hastayr 1 yil siireyle takip ettigi bir calismada ise distal st
ekstremite kas kuvveti ile BUEFS seviyesi, yas ve ambulasyonun kaybindan itibaren
gecen siire gibi klinik degiskenler arasinda istatistiksel olarak 6nemli dl¢iide anlaml
iliski bulunmustur (70). Bizim ¢alismamizda ¢ocuklarin gerek yaslar1 (ortalama 13)
gerekse ambulasyonlarini heniiz kaybettikleri géz Oniine alindiginda (TS kullanim
stireleri ortalama 28 ay) iist ekstremite fonksiyonel diizeylerinin, 6zellikle de proksimal
seviyede oldukg¢a diisiik oldugu sonucu ortaya g¢ikmaktadir. Bu durum bize bu
cocuklarda st ekstremite fonksiyonlarinin miimkiin olan en erken donemde alt
ekstremite ve govde ile birlikte degerlendirilerek tedaviye baslanilmasinin son derece
onemli oldugunu gostermektedir. Nitekim Alemdaroglu ve ark. heniiz ambulasyon
yetenegini kaybetmemis DMD’li g¢ocuklarda yaptigi bir caligmada dinamik Kol
egzersizinin kol fonksiyonlari, el becerileri ve genel ambulasyon durumu ile solunum
fonksiyonlar1 tizerinde etkili oldugunu bildirmistir (49). Calismamiz literatiirii
destekler nitelikte DMD’de iist ekstremite fonksiyonelliginin 6nemini bir kez daha
ortaya koymaktadir.

Calismamizdaki cocuklarin biiylik bir kismmin (%73,9) ge¢miste steroid
kullandig1, ancak ylirtime becerilerinin kaybindan sonra steroid kullanmaya son verdigi
goriilmektedir. Ambulasyonun kaybindan sonra steroid kullanimina devam edilip
edilmemesi konusunda literatiirde yeterli kanita rastlanmamistir. Pane ve ark.
tarafindan yapilan bir ¢aligmada ambulasyonunu kaybetmis DMD’li bireylerin iist
ekstremite fonksiyonlari PUL ile degerlendirilmis ve steroid kullanimina devam eden
bireylerin daha iyi tist ekstremite fonksiyonuna sahip oldugu gosterilmistir. Steroidin

yan etkilerinden olan kilo alimi ve bu bireylerin fiziksel aktivite diizeylerinin
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diisiikliigli g6z oniline alindiginda steroid kullanimina devam edip etmeme konusunda
kuskularin devam ettigi ve konuyla ilgili daha fazla ¢alismaya ihtiya¢ duyuldugu
bildirilmistir (28). Bushby ve ark.’nmin 2010 yilinda yayinladigi bir derlemede
ambulasyonun kaybindan dnce steroid kullanimi kesinlikle 6nerilirken, ambulasyonun
kaybindan sonra steroid onerilmeden 6nce bireyin daha dnceden var olan davranigsal
problemleri, kirik riski veya obezite gibi faktorlerin dikkatli bir sekilde incelenmesi
gerektigi belirtilmistir. Buna gore bireyler siirli kol fonksiyonlar1 ve ilerlemis
pulmoner hastaliklara sahip ise steroid kullanimi 6nerilmemektedir. Ayrica anormal
ekokardiyogram bulgular1 veya kalp yetmezligi belirtileri var ise steroid kullanimi
kontaendike degildir, ancak yiiksek yan etki riski vardir (41). Calismamizda steroid
kullanimina bakilarak el fonksiyonlarinin %30 oraninda agiklanabilecegi goriilmiistiir.
Ayrica cocuklarin iist ekstremite fonksiyonel seviyesini belirlemek i¢in kullanilan
BUEFS ile steroid kullanimi birlikte degerlendirildiginde el fonksiyonlarini %59
aciklama oranina sahip oldugu belirlenmistir. Bu durum steroid kullaniminin non-
ambule donemde el fonksiyonlari iizerinde olumlu etkileri oldugunu
diistindiirmektedir. Steroid kullaniminin ambulasyon siiresi ve kas kuvvetinin
korunmasi ile beraber genel alt ekstremite fonksiyonelligi iizerinde olumlu etkileri daha
onceki yayinlarda gosterilmistir (28,49,67,71). Non-ambule doénemde ise steroid
kullaniminin avantaj ve dezavantajlarinin dikkatle incelenerek bireye 6zel olarak karar
verilmesi gerektigi belirtilmektedir (41). Buna ek olarak steroidin diisiik fiziksel
aktivite diizeyi ile kilo alimmi artirma, uygun kullanilmadiginda kemik mineral
yogunlugunu azaltip kirik riskini artirma olasiligi da bulunmaktadir (28,41). Ancak
¢alismamizin sonuglari, her ne kadar non-ambule donemde artik ambulasyonun geri
kazanimi beklenmese de, st ekstremitenin gerek proksimal gerekse distal
fonksiyonlarmin korunmasi i¢in steroid kullaniminin hala 6nemli oldugunu
diisiiniidiirmektedir. Calismamiz, steroidin yiirlime becerisinin kaybedildigi donemden
sonraki kullanimi ile ilgili literatiirdeki ¢eliskilere destek verir niteliktedir. Bu
baglamda non-ambule dénemdeki DMD’li ¢ocuklarin steroid kullanimi i¢in kar/zarar
oraninin iyi belirlenmesinin ¢ok énemli oldugu diisiiniilmektedir.

Bagparmak opozisyonu elin biitiin kavrama tiplerinde (kaba, lateral, pinch,
tripod), yeterli kavrama ve kavrama kuvveti el fonksiyonlarinda, el fonksiyonlar1 ise

ozellikle TS kullanan bireylerde giinliik yasam aktivitelerini ger¢eklestirebilmek i¢in
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onemlidir. Kavrama kuvvetleri elin kullanimini gerektiren bir¢ok aktivite i¢in 6nem arz
etmektedir. Videler ve ark.’nin da belirttigi gibi bagparmak opozisyonu ve abduksiyonu
ile metakarpofalangeal eklem fleksiyonu kavrama i¢in yeterli derecede olmalidir (72).
Calisgmamiza dahil edilen bireylerin hem sag hem sol elde yeterli basparmak
opozisyonuna sahip olduklar1 goriilmiistiir. Ancak basparmak opozisyonu ile el
fonksiyonlar1 arasinda zayif bir iliski bulunmustur. Videler ve ark.’nin bir diger
noromuskiiler hastalik olan Herediter Motor Sensori Noropatili cocuklarda yaptigi bir
calismada bagparmak opozisyonunun el fonksiyonlarinin en énemli belirleyicilerinden
biri oldugu belirtilmistir (72). EK olarak Ross ve ark.’nin saglikli ¢ocuklarin kavrama
kuvveti norm degerlerini bildirdigi ¢calismasina bakildiginda 13 yas i¢in kaba kavrama
kuvvetinin ortalama 26 kg oldugu bildirilmistir (73). Calismamiza dahil edilen
cocuklarin kavrama kuvveti degerlerinin ise ortalama 0,43 kg gibi olduk¢a diisiik
oldugu goriilmektedir. Stuberg ve ark.’nin yas ortalamasi 14 olan 14 DMD’li ve 14
saglikli birey iizerinde yapti1 bir diger calismada ise myometre ile Olgiilen dirsek
fleksor, omuz abduktor kas kuvveti degerleri saglikli ¢ocuklarda sirasiyla 31,2 ve 41,4
kg bulunurken, DMD’li ¢ocuklarda sirasiyla 5,3 ve 9,1 kg bulunmustur (74). Bizim
calismamizda ise ¢ocuklarin dirsek fleksor kas kuvveti 2,16; omuz abduktor kas
kuvveti ise ortalama 2,47 kg olarak belirlenmistir. Calismamiza dahil edilen bireylerin
kavrama kuvveti ve kas kuvveti degerleri norm degerler ile karsilastirildiginda
literatiirdeki ayn1 yas grubunda saglikli ve DMD’li ¢ocuklara kiyasla oldukga diisiik
bulunmustur.

Mattar ve ark.’nin yaptig1r bir ¢alismada 10 yas iizeri DMD’li ¢ocuklarda
kavrama kuvveti ile engel diizeyinin iliskili oldugu gosterilmistir. Kaba kavrama ve
diger kavrama kuvvetleri ile genel el kuvveti arasinda 6nemli 6lgiide iliski bulunmustur
(1). Bulut ve ark.’nin yaptigi bir 6n caligmada ise el kavrama kuvvetleri ile
ambulasyonunu  kaybetmis DMD’li  bireylerin Egen Smiflandirmas1 ile
degerlendirdikleri fonksiyonel kapasiteleri arasinda istatistiksel olarak anlamli iligki
bulunmustur (75). Literatiirdeki c¢alismalari destekler sekilde ¢alismamizda el
becerilerini degerlendiren ABILHAND-Kids skoru ile omuz abduktor kas kuvveti
arasinda kuvvetli, tim kavrama kuvvetleri ile de orta-kuvvetli iliski belirlenirken, bir
diger el fonksiyonlar1 gostergesi olan PUL (el-el bilegi) skoru ile dirsek fleksor kas

kuvveti arasinda orta-kuvvetli, total iist ekstremite kas kuvveti ile zayif-orta kuvvetli,
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basparmak opozisyonu ile zayif-orta kuvvetli iligkiler belirlenmistir. Bu sonuglar goz
Online alindiginda ¢aligmamiza dahil edilen non-ambule DMD’li ¢ocuklarda
basparmak opozisyonu ve normal eklem hareket acikliklar1 tam olmasina ragmen kas
kuvveti ve kavrama kuvveti zayifliginin el fonksiyonlari ve genel {ist ekstremite
fonksiyonlarinda yetersizlige neden olan asil faktorlerden oldugu diisiiniilmektedir.

Calismamizda el fonksiyonlarini degerlendirmek i¢in néromuskiiler hastaliga
sahip bireylerde gecerliligi ve giivenilirligi kanitlanmis bir 6l¢iim yontemi olan
ABILHAND-Kids ve PUL (el-el bilegi) alt kategorisi kullamilmis ve el
fonksiyonlarinda hafif-orta diizeyde bir etkilenim belirlenmistir (62). ABILHAND-
Kids anketinde yer alan musluk agma-kapama kaba kavramay1 gerektirirken, anahtarla
kap1 agma lateral kavrama, ¢1t ¢1t kapatma pinch kavrama, ¢ikolata-biskiivi paketi agma
tripod kavrama gerektirir. Calismamizda ¢ocuklarin ABILHAND-Kids ve PUL (el-el
bilegi) skorlar1 ile tim kavrama tipleri arasinda zayif-orta diizeyde anlamli iliski
bulunmus olup bu sonu¢ Videler ve ark.’nin (71) 2010 yilinda HMSN’li olgularda
bildirdigi kavrama kuvvetinin el fonksiyonlarinin onemli belirleyicilerinden biri
oldugu sonucunu desteklemektedir.

Calismamizda iist ekstremite fonksiyonlarni 3 farkli seviyede (omuz, dirsek,
el-elbilegi) degerlendirmemize olanak saglayan PUL testi sonuglarina gére gocuklarin
omuz seviyesindeki fonksiyonlarda yiiksek diizeyde etkilenim (ortalama skor 2), dirsek
seviyesindeki fonksiyonlarda orta diizeyde etkilenim (ortalama skor 22), el-el bilegi
skorlarinda ise daha diisik bir etkilenim (ortalama skor 21) s6z konusudur.
Calismamizda PUL toplam skorunun (ortalama 46) diisiik bulunmasinin nedeninin
proksimal seviyedeki omuza ait fonksiyonlarin (ortalama skor 2) daha fazla etkilenmis
olmasma bagli oldugu gorilmistiir. PUL (toplam) skoru ile kavrama kuvvetleri
arasinda zayif-orta kuvvette bir iliski olmasi da yine bu ¢ocuklarda genel iist ekstremite
performansiin distal fonksiyon etkileniminden ziyade proksimal stabilizasyondaki
kayiptan kaynaklandigini destekler niteliktedir. Ancak Milene ve ark. non-ambule
DMD’li bireylerde yaptiklar1 bir ¢alismada proksimal iist ekstremite kas kuvveti ile
distal iist ekstremite aktiviteleri arasinda anlamli iligki bulundugunu da belirtmistir
(38). Bu c¢alismay1 destekler sekilde ¢alismamizda omuz fleksér ve abduktor kas
kuvveti ile hem genel iist ekstremite fonksiyonlar1 hem el fonksiyonlar1 arasinda orta-

kuvvetli diizeyde iliski bulunmustur. Bu sonuglara gore bu ¢ocuklarda heniiz distal
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seviye fonksiyonlarinin korunmus olmasi sevindirici olsa da proksimal seviye
fonksiyonlarinin yetersiz olmasi nedeniyle uzanma-kolunu kaldirma gibi aktiviteleri
yeterli diizeyde gergeklestiremedikleri ve ilerleyen zamanlarda proksimal {ist
ekstremite kas kuvveti yetersizliginin distal fonksiyonlar1 da etkileyebilecegi ve
hepsinin  toplamda genel st ckstremite fonksiyonlarmma olumsuz etki
gosterdigi/gosterecegi goriilmiistiir. Calismamiz ayrica proksimal kas kuvvetinin
korunmasinin el fonksiyonlar1 i¢in de son derece onemli oldugunu bu sonuclar ile
desteklemektedir.

Giinlik yasam aktiviteleri bir¢ok kas grubunun yeterli kuvveti ve bir¢cok
eklemin yeterli hareketini gerektirmektedir (76). Bartels ve ark. yetiskin DMD’li
bireylerde kas kuvveti ve eklem hareket acikliginin korunmasinin daha iyi st
ekstremite fonksiyonlari ile iligkili oldugunu belirtmistir (36). Calismamizda omuz
adduktor ve internal rotator kaslari harig tiim kas kuvvetlerinin PUL (toplam) skoru ile
iliskili oldugu bulunmustur. Bu da proksimal seviye ve genel {ist ekstremite performans
skorlarinin  diistikliigliniin yine proksimal kas kuvveti ile baglantili oldugunu
gostermektedir. Calismamizda proksimal kas kuvvetlerinin yaninda total {ist ekstremite
kas kuvveti, dirsek fleksor kas kuvveti ve dirsek ekstansiyon limitasyonunun da PUL
(toplam) skoru ile iligkili oldugu bulunmustur. Hastaligin progresyonu ile DMD’li
¢ocuklarda ambulasyonun kaybindan sonra giderek kotiilesen eklem kontraktiirleri
gelismektedir (12). Lee ve ark. azalmig dirsek ekstansiyon ve 6nkol supinasyon eklem
hareket agikligi ile viicut kiitle indeksinin PUL toplam skoru {izerinde 6nemli dlgiide
negatif etkisi oldugunu belirtmis ve optimal {ist ekstremite motor fonksiyonu igin
kontraktiir olusumunu engellemek amaciyla eklem hareket agikliginin diizenli kontrolii
ve ev programi olarak verilen germe egzersizlerinin 6nemini vurgulamistir (77).
Mariska ve ark. bir hastanin aktif eklem hareket yetenegini kaybettiginde uzun siire
ayn1 pozisyonda kalmaya bagl kontraktiirlerin gelisecegini ve pasif eklem hareket
acikliginin da es zamanh olarak kaybedilecegini one siirmiis ve yaptiklar1 calismada
omuz abduksiyon ve dirsek ekstansiyon limitasyonu ile BUEFS seviyesi arasinda
anlaml1 iliski bulmustur (76). Mc Donald ve ark. ise TS bagimliligindan sonra kollarin
statik pozisyonda kalmasi ile iligkili olarak dirsek fleksiyon kontraktiirii meydana
geldigini belirtmistir (78). Calismamizin sonuglar1 bahsedilen sonuglar1 destekler

niteliktedir. Dirsek ekstansiyon limitasyonu ve ilerleyen doénemde kontraktiir
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gelisiminin ¢ocuklarin uzanma, birakma ve yazi yazma gibi dirsek ekstansiyonu
gerektiren aktiviteleri gergeklestirememesine ve sonug¢ olarak iist ekstremite
fonksiyonlarinin yalnizca ellerin kullanimi ile sinirli kalmasina neden olacaktir.

Calismamizda PUL (toplam) skoru ile BUEFS arasinda negatif yonde kuvvetli
bir iliski bulunmus ve yalmzca BUEFS degerlendirilerek genel iist ekstremite
performansinin %78 oraninda agiklanabilecegi ortaya ¢ikmistir. BUEFS yaninda total
iist ekstremite kas kuvveti ve TS kullanim siiresi de gz Oniine alindiginda genel iist
ekstremite performansi %85 oraninda agiklanabilmektedir. Bu da BUEFS’nin DMD’li
cocuklarin iist ekstremite performansini tek basina baska bir degerlendirmeye gerek
kalmadan biiyiikk oranda agiklayabilecegini diisiindiirmektedir. Boylece kliniklerde
fizyoterapistlerin hem daha pratik ve yorgunluk olusturmadan, hem de daha kisa
zamanda st ekstremite fonksiyonlarini degerlendirme olanaklarmin oldugu
belirlenmistir.

Calismamizda PUL (toplam) skoru ile TS kullanim siiresi arasinda negatif
yonde orta-kuvvette, akitivite limitasyonunu 6lgen ACTIVLIM skoru ile pozitif yonde
kuvvetli iliski bulunmustur. Bu sonuglar Mazzone ve ark. tarafindan bildirilen
ambulasyonun kaybindan birkag y1l sonra yani TS kullanim siiresi uzadik¢a antigravite
hareketlerinin yalnizca onkol ve el ile smirli kaldigi, omuz abduksiyon ve
fleksiyonunun kaybedildigi ve sonug olarak iist ekstremite hareketlerinin el-el bilegi ile
ve son olarak da parmaklar ile sinirlandigr sonucu ile ortiismektedir (79). Ayrica
caligmamizda zamanla st ekstremite fonksiyonlarinin etkilenim diizeyi arttik¢a
aktivite limitasyonunun da artmasi beklenen bir sonug olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
Yine, ACTIVLIM sonuglarinin ACTIVLIM’in yiiriime, merdiven ¢ikma gibi
aktiviteleri de i¢cermesi nedeniyle non-ambule bireyler tizerinde yapilan ¢alismamizda
diisiik olmasi (ortalama 9) bekledigimiz bir sonugtur.

DMD’li ¢ocuklarin yasam kalitelerinin aragtirildigi ¢alismalarda giinliik yasam
aktivitelerindeki basari ile yasam kaliteleri arasinda anlamli iliski bulunmus ve saglikli
yasitlart ile karsilagtirildiginda tiim alanlarda DMD’li ¢ocuklarin yasam kalitelerinin
daha diisiik oldugu belirlenmistir. Artan yasla birlikte ¢ocuklarin fiziksel fonksiyon ve
giinliik yagam aktivitelerinde bir diisiis gozlemlenmis ancak artan fiziksel kisitliliklara
ragmen ad6lesan DMD’li bireylerde psikososyal fonksiyon algis1 diisiik gériilmemistir.

Adolesanlarda daha iyi psikososyal fonksiyon algisi zamanla hastalikla basa ¢ikma
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becerilerinin gelismesine bir kanit olarak diisiiniilmektedir. Yine ayni ¢alismada TS
kullanan ¢ocuklarin ebeveynlerinin anlamli dl¢lide daha diisiik psikososyal saglik
skorlar1 belirtilmistir (80,81). Calismamizda ise ebeveynlerin yasam Kkalitesi skoru
cocuklarinin yasam kalitelerinden daha diisiik bulunmustur. DMD’li ¢ocuklarin el
fonksiyonlar1, genel st ekstremite performanslari ve iist ekstremite fonksiyonel
diizeyleri ile hem ¢ocuk hem ebeveynlerinin yasam kalitesi arasinda, el fonksiyonlarina
etki eden bir faktor oldugu belirlenen TS kullanim siiresi ile de ebeveynlerinin yasam
kaliteleri arasinda anlamli iligkiler bulunmustur. Buna goére non-ambule DMD’li
cocuklarin el fonksiyonlari ile proksimal ve genel iist ekstremite fonksiyonlariin hem

cocuklarin hem ebeveynlerinin yasam kalitelerini de etkiledigi g6z 6niine alinmalidir.
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6. SONUCLAR VE ONERILER

Ambulasyon yetenegini kaybetmis Duchenne Muskiiler Distrofi’li ¢ocuklarda

el fonksiyonlarim etkileyen faktorleri belirlemek ve belirledigimiz faktdrlerin genel ist

ekstremite performansi ve yasam kalitesi lizerine etkilerini arastirmak amaciyla

planladigimiz ¢calismamizda asagidaki sonuclar elde edilmistir:

1.

Calismamizda DMD’li ¢ocuklarin pasif normal eklem hareketlerinin ve
basparmak opozisyonunun tam oldugu, kavrama kuvveti ve kas kuvvetinin
saglikli cocuklar ve aynmi hastalifa sahip c¢ocuklarda yapilan diger
caligmalardaki norm degerlere kiyasla oldukca diisiik oldugu belirlendi. Bu
nedenle el fonksiyonlar1 ve iist ekstremite performansindaki yetersizligin en
onemli nedenlerinin kas kuvveti ve kavrama kuvvetinin azalmas1 olabilecegi
distiniilmektedir.

El fonksiyonlar1 ile iligkili oldugu belirlenen Brooke Ust Ekstremite
Fonksiyonel Siniflandirmasi, TS kullanim siiresi, total iist ekstremite kas
kuvvetinin DMD’li ¢ocuklarin genel st ekstremite performansini biiyiik
oranda agiklayabilecegi sonucuna varildi.

Calismamizda c¢ocuklarin el becerilerini degerlendiren ABILHAND-Kids
skoru, degerlendirilen parametreler ile yaklasik %60-70 oraninda aciklanirken,
tist ekstremite performanini gosteren PUL (toplam) skorunun %83-87 oraninda
aciklandigr goriilmiistiir. Bunun nedeninin ise ABILHAND-Kids’in giinliik
yasam aktivitelerindeki elbecerilerini degerlendirmek i¢in daha uygun bir dlgek
iken PUL’un DMD’deki kayiplar dikkate alinarak DMD’li bireylere 6zel bir st
ekstremite performans testi olmasindan kaynaklandig: diistiniilmektedir.
Calismamizda non-ambule DMD’li ¢ocuklarin TS kullanimi ve el ve st
ekstremite fonksiyonlarindaki yetersizligin hem bu ¢ocuklarin hem de anne-
babalarinin yasam kalitelerini etkiledigi ortaya kondu.

Calismamizda non-ambule DMD’li ¢ocuklarin tekerlekli sandalye kullanimlari
ve yaslart goz Oniline alindiginda calismamiza dahil edilen c¢ocuklarin
literatlirdeki diger ¢aligmalara dahil edilen hasta grubuna gore daha erken yasta
ambulasyon yeteneklerini kaybettikleri ve ambulasyon kaybinin bir sonucu

olarak iist ekstremite kas kuvvetleri ve kavrama kuvvetlerinin azaldigi
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belirlenerek erken donemden itibaren bu ¢ocuklarin rehabilitasyon

programlarinda tist ekstremite fonksiyonlarinin ¢alistiritlmasinin énemi bir kez

daha ortaya kondu.

Ust ekstremite fonksiyonlarini etkileyebilecegini diisiindiigiimiiz bir diger
parametre ise govde kas kuvveti, govde dengesi ve stabilizasyonudur. Ancak DMD’li
bireylerde gévdenin degerlendirilmesi i¢in kullanilabilecek gecerlilik ve giivenilirligi
kanitlanmis bir 6l¢tim yontemi bulunmamaktadir. Konuyla ilgili daha fazla ¢alismaya
ithtiya¢ duyulmaktadir.

Gec¢miste DMD’li ¢ocuklarda distal fonksiyonlarin daha uzun siire korundugu
diisliniilse de giincel literatiirde erken donemde de el ve iist ektsremite fonksiyonlarinda
olumsuz etkilenim oldugu goriilmektedir. Bu nedenle DMD’li hastalar1 olan
fizyoterapistlere erken donemden itibaren iist ekstremite kas kuvvetinin korunmasina,
eklem hareket limitasyonlarmim minimumda tutulmasina, ayrica kavrama
kuvvetlerinin yetersizligi nedeniyle olumsuz etkilenen ince motor becerilerinin
gelistirilmesine  yonelik rehabilitasyon yaklagimlarini g6z ardi  etmemeleri
onerilmektedir.

Gelecekte DMD’li  bireylerde iist ekstremite fonksiyonlarimi etkileyen
faktorlerin EMG, izokinetik sistemler gibi daha objektif yontemlerle daha detayli
analizinin yapildigi ve bu fonksiyonlarin korunmasia yonelik giincel tedavi
yaklagimlariin kullanildig1 daha fazla sayida hasta ile yapilacak olan caligmalara
ihtiyag duyulmaktadir.

Literatirde DMD’li bireyler iizerinde iist ekstremite distal fonksiyonlarini
etkileyen faktorlerin analizinin yapildigi herhangi bir ¢alismaya rastlanmamistir. Bu
nedenle calismamiz bu konu flizerinde gerceklestirilen ilk ¢alisma olma o6zelligi

tagimaktadir.
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EK-2: ANOVA Tablolari

ANOVA?2
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 1152.488 1 1152.488 17.482 .000P
Residual 1384.381 21 65.923
Total 2536.870 22
a. Dependent Variable: ABILHAND
b. Predictors: (Constant), Brooke
ANOVA?2
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 754.007 1 754.007 8.881 .007°
Residual 1782.863 21 84.898
Total 2536.870 22
a. Dependent Variable: ABILHAND
b. Predictors: (Constant), Steroid Kullanimi(1-kullaniyor, 0-gegmiste kullandr)
ANOVA?
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 649.089 1 649.089 7.221 .014°
Residual 1887.781 21 89.894
Total 2536.870 22
a. Dependent Variable: ABILHAND
b. Predictors: (Constant), TS kullanimi(ay)
ANOVA?2
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 638.828 1 638.828 7.068 .015°
Residual 1898.042 21 90.383
Total 2536.870 22

a. Dependent Variable: ABILHAND

b. Predictors: (Constant), 2 nokta-sag(kg)



ANOVA?Z

Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 689.474 1 689.474 7.837 .011°
Residual 1847.396 21 87.971
Total 2536.870 22
a. Dependent Variable: ABILHAND
b. Predictors: (Constant), lateral-sag(kg)
ANOVA?2
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 780.366 1 780.366 9.330 .006°
Residual 1756.503 21 83.643
Total 2536.870 22
a. Dependent Variable: ABILHAND
b. Predictors: (Constant), tripot-sag(kg)
ANOVA?
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 943.595 1 943.595 12.437 .002b
Residual 1593.274 21 75.870
Total 2536.870 22
a. Dependent Variable: ABILHAND
b. Predictors: (Constant), sagusteksttotal
ANOVA?2
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 20.442 1 20.442 5.079 .035°
Residual 84.515 21 4.025
Total 104.957 22

a. Dependent Variable: PUL(el)

b. Predictors: (Constant), Brooke



ANOVA?Z

Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 22.278 1 22.278 5.659 .027°
Residual 82.678 21 3.937
Total 104.957 22
a. Dependent Variable: PUL(el)
b. Predictors: (Constant), sagiisteksttotal
ANOVA?
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 3884.361 1 3884.361 75.421 .000P
Residual 1081.552 21 51.502
Total 4965.913 22
a. Dependent Variable: PUL (toplam)
b. Predictors: (Constant), Brooke
ANOVA?
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 2645.509 1 2645.509 23.942 .000°
Residual 2320.404 21 110.495
Total 4965.913 22
a. Dependent Variable: PUL(toplam)
b. Predictors: (Constant), TS kullanimi(ay)
ANOVA?
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 2635.968 1 2635.968 23.758 .000P
Residual 2329.945 21 110.950
Total 4965.913 22

a. Dependent Variable: PUL(toplam)

b. Predictors: (Constant), sagusteksttotal



ANOVA?Z

Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 1037.151 1 1037.151 5.544 .028P
Residual 3928.762 21 187.084
Total 4965.913 22

a. Dependent Variable: PUL(toplam)
b. Predictors: (Constant), 2 nokta-sag(kg)

ANOVA?2
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 1158.107 1 1158.107 6.387 .020P
Residual 3807.806 21 181.324
Total 4965.913 22

a. Dependent Variable: PUL (toplam)
b. Predictors: (Constant), lateral-sag(kg)

ANOVA?
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 1251.768 1 1251.768 7.078 .015°P
Residual 3714.145 21 176.864
Total 4965.913 22

a. Dependent Variable: PUL(toplam)
b. Predictors: (Constant), tripot-sag(kg)

ANOVA?2
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 1776.415 10 177.642 2.803 .047°
Residual 760.454 12 63.371
Total 2536.870 22
2 Regression 1761.302 7 251.615 4.866 .005¢
Residual 775.568 15 51.705
Total 2536.870 22
3 Regression 1709.152 5 341.830 7.021 .0019
Residual 827.718 17 48.689



Total 2536.870 22

4 Regression 1701.631 4 425.408 9.168 .000"
Residual 835.238 18 46.402
Total 2536.870 22

5 Regression 1585.921 3 528.640 10.562 .000
Residual 950.949 19 50.050
Total 2536.870 22

6 Regression 1490.340 2 745.170 14.241 .000!
Residual 1046.529 20 52.326
Total 2536.870 22

a. Dependent Variable: ABILHAND

b. Predictors: (Constant), Brooke, TS kullanimi(ay), Steroid Kullanimi(1-kullaniyor, O-

gecmiste kullandi), sagusteksttotal, lateral-sag(kg), tripot-sag(kg), 2 nokta-sag(kg).

c. Predictors: (Constant), Brooke, Steroid Kullanimi(1-kullaniyor, 0-gegmiste kullandt),

sagusteksttotal, lateral-sag(kg), tripot-sag(kg), 2 nokta-sag(kg),

d. Predictors: (Constant), Brooke, Steroid Kullanimi(1-kullaniyor, 0-ge¢cmiste kulland1),

sagusteksttotal, lateral-sag(kg), 2 nokta-sagd(kg),

e. Predictors: (Constant), Brooke, Steroid Kullanimi(1-kullaniyor, 0-gegmiste kulland1),

sagusteksttotal, lateral-sag(kg), 2 nokta-sag(kg),

f. Predictors: (Constant), Brooke, Steroid Kullanimi(1-kullaniyor, 0-gegmiste kullandi),

lateral-sag(kg)

g. Predictors: (Constant), Brooke, Steroid Kullanimi(1-kullaniyor, 0-gegmiste kullandi),

ANOVA?
Sum of Mean
Model Squares df Square F Sig.
1 Regression 30.695 2 15.347 4,133 .031¢
Residual 74.262 20 3.713
Total 104.957 22
2 Regression 27.341 1 27.341 7.398 .013¢
Residual 77.615 21 3.696
Total 104.957 22

a. Dependent Variable: PUL(el)
b. Predictors: (Constant), Brooke, saglisteksttotal

c. Predictors: (Constant), sagusteksttotal



ANOVA?Z

Sum of Mean

Model Squares df Square F Sig.

1 Regression 4327.577 7 618.225 14.527 .00QP
Residual 638.336 15 42.556
Total 4965.913 22

2 Regression 4327.574 6 721.262 18.078 .000¢
Residual 638.339 16 39.896
Total 4965.913 22

3 Regression 4316.417 5 863.283 22.596 .000d
Residual 649.496 17 38.206
Total 4965.913 22

4 Regression 4283.173 4 1070.793 28.231 .000¢
Residual 682.740 18 37.930
Total 4965.913 22

5 Regression 4229.321 3 1409.774 36.364 .000f
Residual 736.592 19 38.768
Total 4965.913 22

6 Regression 4124.102 2 2062.051 48.991 .000¢
Residual 841.811 20 42.091
Total 4965.913 22

a. Dependent Variable: PUL(toplam)

b. Predictors: (Constant), Brooke, TS kullanimi(ay), sagusteksttotal, tripot-sag(kg),

lateral-sag(kg), 2 nokta-sag(kg)

c. Predictors: (Constant), Brooke, TS kullanimi(ay), sagusteksttotal, lateral-sag(kg), 2

nokta-sag(kg),

d. Predictors: (Constant), Brooke, TS kullanimi(ay), sagusteksttotal, lateral-sag(kg), 2

nokta-sag(kg)

e. Predictors: (Constant), Brooke, TS kullanimi(ay), sagusteksttotal, lateral-sag(kg)

f. Predictors: (Constant), Brooke, TS kullanimi(ay), sagusteksttotal,

g. Predictors: (Constant), Brooke, sagusteksttotal



EK-3: Degerlendirme Formu

Ad-Soyad: Degerlendirme Tarihi:
Dogum Tarihi: Dominant el:

Adres:

Telefon:

Hikaye:

Steroid Kullanimi:

Steroid Kullaniyor [ Su an kullanmiyor ama ge¢miste kullandi O  Hi¢ kullanmadi O

Bilinmiyor O

Steroid kullaniyor ise baslama tarihi:

Hastanin tekerlekli sandalye kullanmaya baglama yasi: ...........

Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Degerlendirmesi:

1= Kollar yandayken harekete baslar ve ellerini basinin Gizerinde tam olarak birlegtirebilir

2= Ancak dirseklerini fleksiyona getirerek kollarini basinin izerine getirebilir veya yardimci
kaslarini kullanir

3= Ellerini basinin Gzerine kaldiramaz, fakat bardadi agzina goturebilir (gerekirse iki elini
birden kullanir)

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

5= Ellerini agzina kadar kaldiramaz, fakat kalem tutmak igin veya masadan bozuk para almak
icin ellerini kullanabilir

6= Ellerini agzina kadar kaldiramaz ve ellerini fonksiyonel kullanamaz

Eklem Hareket A¢ikligi Degerlendirmesi:

SAG EL Flex. | Ext. | Abd./Radial | Add./Ulnar | SOL EL Flex. | Ext. | Abd./Radial | Add./Ulnar
Deviasyon | Deviasyon Deviasyon | Deviasyon

El Bilegi El Bilegi

MKP MKP

PIP PIP

2 2

3 3

4 4

5 5




SAG EL Flex. | Ext. | Abd./Radial | Add./UInar | SOL EL Flex. | Ext. | Abd./Radial | Add./UInar
Deviasyon | Deviasyon Deviasyon | Deviasyon
DIP DIP
2 2
3 3
4 4
5 5
Basparmak Bagparmak
MKP MKP
Basparmak Bagparmak
IP IP
Bagparmak Bagparmak
opozisyonu opozisyonu
(Kapandiji) (Kapandiji)
Onkol Onkol
supinasyonu supinasyonu
Onkol Onkol
pronasyonu pronasyonu
Ust ekstremite kas kuvvet degerlendirmesi (myometre ile):
Sag Sol
2 Ort 1 2 Ort

Omuz fleksor

Omuz ekstansor

Omuz abdiiktor

Omuz addiiktor

Omuz internal
rotator

Omuz eksternal
rotator

Omuz horizontal
abdiiksiyonu




Omuz horizontal
addiiksiyonu

Dirsek fleksor

Dirsek ekstansor

Onkol supinator

Onkol pronator

El Bilegi fleksor

El Bilegi ekstansor

Kavrama Kuvveti Degerlendirmesi:

Sag

Sol

Kavrama 1
Tipi

Ort

Ort

Pinch
Kavrama

Lateral
Kavrama

Tripot
Kavrama

Gross
Kavrama




ACTIVLIM - Aktivite Kisithlik Olgiimii- Tiirkge versiyonu

isim : Tarih:
Asagidaki aktiviteler ne kadar zor? Yapilamaz Zor Kolay ?

1 Tisort giyme
2 | Ust gdvdeyi yilkama
3 | Alt gbvdeyi giyinme
4 | Dus alma
5 | Klozette oturma
6 [ Banyo yapma
7 | Merdivenleri inme
8 | Klvetten disari ¢ikma
9 | Kapiyl agma

10 | Disarida diiz arazide yirime

11 | YizUinU yikama

12 | Portmantoya ceket asma

13 | Ust gévdeyi siime

14 | Merdiven ¢ikma

Yetiskin hastalari degerlendirmek igin ( 16-80 yas ) litfen asagidaki sorulari cevaplayiniz. Cocuk hastalari

(6-15 yas) degerlendirmek icin lutfen agagidaki sorulari ? olarak isaretleyiniz.

15 AQgir bir yik tasima

16 | Arabaya binme

17 Uzun siire ayakta kalma (£ 10
dakika)

> > > >

18 | 1 km'den fazla yliriime

Cocuk hastalari (6-15 yas) degerlendirmek igin lGtfen asagidaki sorulari cevaplayiniz. Yetigkin hastalari(

16-80 yas ) degerlendirmek igin litfen agagidaki sorulari ? olarak isaretleyiniz.

19 Kaplyl kapatma

20 | Tek ayak Ustlinde sigrama

21 | Sirt cantasi takma

o|o|o] O

22 | Kosma

Total Skor:



ABILHAND - KIDS NMD- ELLE ILGILI YETENEK OLGEGI-COCUK- Tiirkge versiyonu (6-15 yas)

isim : Tarih:
Asagidaki aktiviteler ne kadar zor? Yapilamaz Zor Kolay
Muslugu agma
i Muslugu kapatma
3 Biskuvi paketini agma
4 Anahtarla kapiyr agmak
Bir dilim ekmegin Uzerine tereyagd
5 [ stirmek
6 Kalem agma
7 Kart dagitma
8 Dis firgasinin tzerine macun sikma
9 Ekmek kutusu agma
10 Cikolata paketini agma
11 GOmlek/kazak dugmesi ilikleme
12 Bardagi su ile doldurma
13 El yikama
14 Cit cit kapatma ( ceket, ganta vb..)
El silme
15
16 Cips paketi agma
17 Ceket fermuari gekme
18 Dis macunu tipunun kapagini agma

Total Skor:



™
PedsQL
Noéromusktler Modul

Surim 3.0

COCUK RAPORU (8 - 12 yas)

TALIMAT

Noéromdskuler dizensizligi olan gocuklarin bazen 6zel problemleri olabilir.

Litfen, bunlarin her birinin gegen BIR ay iginde senin icin ne dlgiide sorun oldugunu,

Hi¢ bir zaman sorun olmuyorsa 0’1,
Hemen hemen hig¢ sorun olmuyorsa 11,
Bazen sorun oluyorsa 2’yi,

Siklikla sorun oluyorsa 3’0,

Hemen her zaman sorun oluyorsa 4’u

daire icine alarak belirtir misin?
Yanitlarin dogrusu veya yanligi yoktur.

Eger sorulardan birini anlamazsan litfen yardim iste.




Gegtigimiz BIR ay icinde, bu, senin igin ne kadar sorun oldu?

NOROMUSKULER HASTALIGIM HAKKINDA (... ile ilgili Hig bir | Hemen | Bazen | Sikhkla| Hemen
sorunlar) zaman | hemen her
hi¢ zaman

1. Nefes almakta zorlanirim 0 1 2 3 4
2. Kolaylikla hastalanirim 0 1 2 3 4
3. Yaralarim ve/veya cildimde kizarikliklar olur 0 1 2 3 4
4. Bacaklarim agrir 0 1 2 3 4
5. Kendimi yorgun hissederim 0 1 2 3 4
6. Sirtim tutulur 0 1 2 3 4
7. Yorgun uyanirim 0 1 2 3 4
8. Ellerim zayiftir 0 1 2 3 4
9. Tuvaleti kullanirken zorlanirim 0 1 2 3 4
10. istedigim zaman kilo almakta veya vermekte

zorlanirim 0 1 2 3 4
11. Ellerimi kullanmakta zorlanirim 0 1 2 3 4
12. Yiyecekleri yutarken zorlanirim 0 1 2 3 4
13. Banyo yapmak veya dus almak uzun zamanimi

alir 0 1 2 3 4
14. Kazayla yaralanirim 0 1 2 3 4
15. Yemek yemek uzun zamanimi alir 0 1 2 3 4
16. Geceleri yatagimda doénerken zorlanirim 0 1 2 3 4
17. Tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi veya

yurGtec gibi ekipmanimla bir yere giderken 0 1 2 3 4

zorlanirim




ILETISIM (... ile ilgili sorunlar) Hig bir | Hemen | Bazen | Siklikla| Hemen her
zaman | hemen zaman
hi¢
1. Doktorlar ve hemsirelere nasil hissettigimi anlatirken
zorlanirim 0 1 2 3 4
2. Doktorlar ve hemsirelere soru sorarken zorlanirim 0 1 2 3 4
3. Bagkalarina hastaligimi anlatirken zorlanirim 0 1 2 3 4

AILEMIZIN KAYNAKLARI HAKKINDA (... ile ilgili sorunlar) | Hig bir | Hemen | Bazen | Siklikla | Hemen her
zaman | hemen zaman
hig
1. Ailem tatil gibi faaliyetleri planlarken zorlanir 0 1 2 3 4
2. Ailem yeterince dinlenme imkani bulmakta zorlanir 0 1 2 3 4
3. Sanirim para ailemiz igin bir problemdir 0 1 2 3 4
4. Sanirim ailemin pek ¢ok problemi vardir 0 1 2 3 4
5. ihtiyacim olan tekerlekli sandalye veya oksijen
maskesi veya yiritec gibi ekipmanim yoktur 0 1 2 3 4




PedsQL™
Noéromuskuler Modul

Sirim 3.0

COCUKLAR igin ANNE-BABA RAPORU (8 - 12 yas)

TALIMAT

No6romuskuler duizensizligi olan cocuklarin bazen problemleri olabilir.
Latfen, bunlarin her birinin gegen BIR ay iginde cocugunuz igin ne 6lglide sorun oldugunu,

Hemen hi¢ bir zamanr sorun olmuyorsa 0’1,
Hemen hemen hi¢ sorun olmuyorsa 1i,
Bazen sorun oluyorsa 2'yi,

Sikhkla sorun oluyorsa 3’0,

Hemen her zaman sorun oluyorsa 4’0

daire igine alarak belirtir misin?
Yanitlarin dogrusu veya yanligi yoktur.
Eger sorulardan birini anlamazsan litfen yardim iste.




Gegtigimiz BIR ay iginde, bu, gocugunuz igin ne kadar sorun oldu?

CocuGUMUN NOROMUSKULER HASTALIGI HAKKINDA (... ile |Hig bir| Hemen | Bazen | Siklikla |Hemen her
ilgili sorunlar) zaman | hemen zaman
hi¢

1. Cocugum nefes almakta zorlanir 0 1 2 3 4

2. Cocugum kolayca hastalanir 0 1 2 3 4

3. Gocugumun yaralari ve/veya cilt kizarikliklari olur 0 1 2 3 4

4. Cocugumun bacaklari agrir 0 1 2 3 4

5. Cocugum kendisini yorgun hisseder 0 1 2 3 4

6. Cocugumun sirti tutulur 0 1 2 3 4

7. Cocugum yorgun uyanir 0 1 2 3 4

8. Cocugumun elleri zayiftir 0 1 2 3 4

9. Cocugum tuvaleti kullanirken zorlanir 0 1 2 3 4

10. Cocugum istedigi zaman kilo almakta veya vermekte 0 1 > 3 4
zorlanir

11. Cocugum ellerini kullanirken zorlanir 0 1 2 3 4

12. Cocugum yiyecekleri yutarken zorlanir 0 1 2 3 4

13. Banyo yapmak veya dus almak ¢cocugumun uzun 0 1 5 3 4
zamanini alir

14. GCocugum kazayla kendisini yaralar 0 1 2 3 4

15. Cocugumun yemek yemesi uzun zamanini alir 0 1 2 3 4

16. Cocugum gece yataginda donmekte zorlanir 0 1 2 3 4

17. Cocugum tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi
veya yuruteg gibi ekipmaniyla bir yere giderken 0 1 2 3 4
zorlanir

ILETISIM (.. ile ilgili sorunlar) Hi¢ bir | Hemen | Bazen | Sikhkla| Hemen

zaman | hemen her zaman
hig

1. Cocugum doktorlar ve hemsirelere nasil hissettigini 0 1 5 3 4
anlatirken zorlanir

2. Cocugum doktorlar ve hemsirelere soru sorarken 0 1 5 3 4
zorlanir

3. Cocugum bagkalarina hastaligini anlatirken zorlanir 0 1 2 3 4

AILEMIZIN KAYNAKLARI HAKKINDA (... ile ilgili sorunlar) | Hig bir | Hemen |Bazen | Siklikla |Hemen her
zaman | hemen zaman
hi¢
1. Ailemiz tatil gibi faaliyetleri planlarken zorlanir 0 1 2 3 4
2. Ailemiz yeterince dinlenmekte zorlanir 0 1 2 3 4
3. Sanirim para ailemiz igin bir problemdir 0 1 2 3 4
4. Sanirim ailemizin pek ¢ok problemi vardir 0 1 2 3 4
5. Cocugumun ihtiyaci olan tekerlekli sandalye veya
8 ; - o 0 1 2 3 4
oksijen maskesi veya yuruteg gibi ekipmani yoktur




™
PedsQL
Noéromuskuler Modul

Sirim 3.0

ERGEN RAPORU (13 — 18 yas)

TALIMAT

Noéromuskuiler dizensizligi olan ergenlerin bazen 6zel problemleri olabilir.

Liitfen, bunlarin her birinin gegen BIR ay iginde senin icin ne dlgiide sorun oldugunu,

Hig bir zaman sorun olmuyorsa 0’1,
Hemen hemen hi¢ sorun olmuyorsa 1,
Bazen sorun oluyorsa 2'yi,

Sikhikla sorun oluyorsa 3’0,

Hemen her zaman sorun oluyorsa 4’0

daire igine alarak belirtir misin?
Yanitlarin dogrusu veya yanlisi yoktur.

Eger sorulardan birini anlamazsan litfen yardim iste.




Gegtigimiz BIR ay icinde, bu, senin igin ne kadar sorun oldu?

NOROMUSKULER HASTALIGIM HAKKINDA (... ile ilgili sorunlar) | Hig bir | Hemen | Bazen |Siklikla|Hemen
zaman | hemen her
hig zaman
1. Nefes almakta zorlanirim 0 1 2 3 4
2. Sik sik hastalanirim 0 1 2 3 4
3. Yaralarim ve/veya kasintilarim olur 0 1 2 3 4
4. Bacaklarim agrir 0 1 2 3 4
5. Kendimi yorgun hissederim 0 1 2 3 4
6. Sirtim tutulur 0 1 2 3 4
7. Yorgun uyanirim 0 1 2 3 4
8. Ellerim zayiftir 0 1 2 3 4
9. Tuvaleti kullanirken zorlanirim 0 1 > 3 4
10. Istedigim zaman kilo almakta veya vermekte zorlanirim 0 1 2 3 4
11. Ellerimi kullanmakta zorlanirim 0 1 2 3 4
12. Yiyecekleri yutarken zorlanirim 0 1 2 3 4
13. Banyo yapmak veya dus almak uzun zamanimi alir 0 1 2 3 4
14. Kazayla yaralanirim 0 1 2 3 4
15. Yemek yemek uzun zamanimi alir 0 1 2 3 4
16. Geceleri yatagimda doénerken zorlanirim 0 1 2 3 4
17. Tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi veya yuriteg
gibi ekipmanimla bir yere giderken zorlanirim 0 1 2 3 4
iLeTiSIM (... ile ilgili sorunlar) Hig bir | Hemen | Bazen |Siklikla | Hemen
zaman | hemen her
hi¢ zaman
1. Doktorlar ve hemsgirelere nasil hissettigimi anlatirken
zorlanirim 0 1 2 3 4
2. Doktorlar ve hemsirelere soru sorarken zorlanirim 0 1 > 3 4
3. Baskalarina hastaligimi anlatirken zorlanirim 0 1 2 3 4




AILEMIZIN KAYNAKLARI HAKKINDA (... ile ilgili sorunlar) Hig bir [ Hemen | Bazen | Siklikla [ Hemen
zaman [ hemen her
hig zaman
1. Ailem tatil gibi faaliyetleri planlarken zorlanir 0 1 2 3 4
2. Ailem yeterince dinlenme imkani bulmakta zorlanir 0 1 2 3 4
3. Sanirim para ailemiz icin bir problemdir 0 1 2 3 4
4. Sanirim ailemin pek ¢ok problemi vardir 0 1 2 3 4
5. ihtiyacim olan tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi
veya ylriteg gibi ekipmanim yoktur 0 1 2 3 4




PedsQLTM
Noéromuskuler Modul

Sirim 3.0

ERGENLER icin ANNE-BABA RAPORU (13 - 18 yas)

TALIMAT

No6romuskuler duzensizligi olan ergenlerin bazen problemleri olabilir.
Lutfen, bunlarin her birinin gegen BIR ay i¢inde ergeniniz igin ne él¢iide sorun oldugunu,

Hemen hig¢ bir zamanr sorun olmuyorsa 0’1,
Hemen hemen hig sorun olmuyorsa 1’i,
Bazen sorun oluyorsa 2'yi,

Sikhkla sorun oluyorsa 30,

Hemen her zaman sorun oluyorsa 4’0

daire igine alarak belirtir misin?
Yanitlarin dogrusu veya yanlhgi yoktur.
Eger sorulardan birini anlamazsan litfen yardim iste.




Gegtigimiz BIR ay iginde, bu, ergeniniz i¢in ne kadar sorun oldu?

GocUGUMUN NOROMUSKULER HASTALIGI HAKKINDA (... ile ilgili | Hig bir [ Hemen | Bazen | Siklikla | Hemen
sorunlar) zaman | hemen her
hig zaman
1. Cocugum nefes almakta zorlanir 0 1 2 3 4
2. Cocugum kolayca hastalanir 0 1 2 3 4
3. Cocugumun yaralari ve/veya cilt kizarikliklari olur 0 1 2 3 4
4. Cocugumun bacaklari agrir 0 1 2 3 4
5. Cocugum kendisini yorgun hisseder 0 1 2 3 4
6. Cocugumun sirti tutulur 0 1 2 3 4
7. Cocugum yorgun uyanir 0 1 2 3 4
8. Cocugumun elleri zayiftir 0 1 2 3 4
9. Cocugum tuvaleti kullanirken zorlanir 0 1 2 3 4
10. Cocugum istedigi zaman kilo almakta veya vermekte 0 1 > 3 4
zorlanir
11. Cocugum ellerini kullanirken zorlanir 0 1 2 3 4
12. Cocugum yiyecekleri yutarken zorlanir 0 1 2 3 4
13. Banyo yapmak veya dus almak gocugumun uzun 0 1 > 3 4
zamanini alir
14. Cocugum kazayla kendisini yaralar 0 1 2 3 4
15. Cocugumun yemek yemesi uzun zamanini alir 0 1 2 3 4
16. Cocugum gece yataginda donmekte zorlanir 0 1 2 3 4
17. Cocugum tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi veya 0 1 > 3 4
yuriteg gibi ekipmaniyla bir yere giderken zorlanir
ILETISIM (... ile ilgili sorunlar) Hig bir [ Hemen | Bazen | Siklikla | Hemen
zaman [ hemen her
hi¢ zaman
1. Cocugum doktorlar ve hemsirelere nasil hissettigini 0 1 > 3 4
anlatirken zorlanir
2. Cocugum doktorlar ve hemsirelere soru sorarken zorlanir 0 1 4
Cocugum bagkalarina hastaligini anlatirken zorlanir 1 4
AILEMIZIN KAYNAKLARI HAKKINDA (... ile ilgili sorunlar) Hig bir | Hemen | Bazen |Siklikla | Hemen
zaman [ hemen her
hig zaman
1. Ailemiz tatil gibi faaliyetleri planlarken zorlanir 0 1 2 3 4
2. Ailemiz yeterince dinlenmekte zorlanir 0 1 2 3 4
3. Sanirim para ailemiz igin bir problemdir 0 1 2 3 4
4. Sanirim ailemizin pek ¢ok problemi vardir 0 1 2 3 4
5. Cocugumun ihtiyaci olan tekerlekli sandalye veya oksijen 0 1 5 3 4

maskesi veya yuriteg gibi ekipmani yoktur




PERFORMANCE OF THE UPPER LIMB MODULE (PUL)

Dominant El: Sag/ Sol

Ambulasyon Durumu: Ambule /Non-

Ambule
Mad Tani 0 1 2 3 4 5 6
de m
A Baslan Ellerini Kalem ve Elini 200 Kompansasy iki kolunuda Basin
gic kullana bozuk agzina gr onla veya ayni anda Uzerinde
Maddes | maz para gotarar agirh degil iki elini bas Ustline ellerini
i tutabilir,ak | ama kli omuz kompansasy kompansasyo
Ult araba 200gr barda | hizasina onla nsuz girpabilir
kullanir agirhkh gi kaldirabilir kaldirabilir
bardagi agzin
gotirem | atek
ez veya
iki
elle
gotur
Ur

NOT: Eger hasta A maddesinden 4 veya iizerinde bir puan aldi ise B maddesi ile devam edin.Eger

A maddesinden 3 ve alt1 ald1 ise F maddesi ile devam edin

Proksimal Seviye

Madde Tanim 0 1 3 4 5
B 90 derece Yapamaz Agirlik 200 gr 500 gr 1000gr ile
omuz olmadan ile ile yapar
abduksiyonu yapar yapar yapar
C Omuz Yapamaz Agirlik 200 gr 500 gr 1000gr ile
basiistii g6z olmadan ile ile yapar
hizasinda yapar yapar yapar
abduksiyonu
D 90 derece Yapamaz Agirlik 200 gr 500 gr 1000gr ile
omuz olmadan ile ile yapar
fleksiyonu yapar yapar yapar
E Go6z hizasina Yapamaz Agirlik 200 gr 500 gr 1000gr ile
kadar omuz olmadan ile ile yapar
fleksiyonu yapar yapar yapar
TOPLAM PUAN
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Orta Seviye
Mad | Tanim 0 1 2 3 4 5
de

F Ellerini Yapam Dirsek Iki el, tek el Tek elle
agza az destegi ya da dirsek
gotiirme olarak ya dirsek destegi

da olmadan | destegiile olmaksizin
iki eliyle 200g 200g

50g agirlik agirhgi agirhgi
tagiyan agzina agzina
bardagi goturebilir. goturebilir.
agzina

goturdr.

G Kucagin Yapam | Kismen iki Iki eli de iki el ayni
dan az elini de masadadir anda ve
ellerini masa ama ayni tamamen
masaya Uzerinde anda masadadir.
gotiiriir alir(sadece basaramaz.

parmaklar
ya da
sadece bir
el).

H Agirhg Yapam Kompansas | Kompansas | Kompansas | Kompansas | Kompansas
masada az yon yon yon yon yon
hareket olmadan olmadan olmadan olmadan olmadan
ettirme 100g 100g 200g 5009 1kg agirhg

agirhgi agirhgi agirhgi agirhgi dairenin
dairenin dairenin dairenin dairenin




disindan disindan disindan disindan disindan
icine icine koyar. icine koyar. icine koyar. icine koyar.
kaydirarak

koyar.

I Hafif Yapam 1 tane Iki tanesini Ug tanesini 4 tanesini 5 tanesini Kaldir
konserve | az yapar (dis kaldirir. kaldirir. kaldirir. kaldirir. ma
kutularin taraftaki). suresi:
1
kaldirma

] Agir Yapam 1 tane iki tanesini Ug tanesini 4 tanesini 5 tanesini Kaldir
konserve | az yapar (dis kaldirir. kaldirir. kaldirir. kaldirir. ma
kutularin taraftaki). slresi:
1
kaldirma

K Hafif ikinci ikinci Ugiincii Dérdinci Besinci Ust
konserve | kutuyu kutuyu kutuyu kutuyu kutuyu Uste
kutularin dizeme dizer. dizer. dizer. dizer. dizme
1 Ust liste | z. slresi:
dizme

L Agir Ikinci Ikinci Uclincii Dérdiinci Besinci Ust
konserve | kutuyu kutuyu kutuyu kutuyu kutuyu Uste
kutularin dizeme dizer. dizer. dizer. dizer. dizme
1 Ust liste | z. slresi:
dizme

M Saklama | Yapam | Tamamen
kutusun az. acar.
un
kapagini
acma

N Kagidi Yirtam Katlanmis Katlanmami | Ikiye Dérde
yirtma az. bir kagidi s bir kagidi katlanmig katlanmig

tutar ama tamamen bir kagidi bir kagidi

yirtamaz. yirtar. uctan uca ugtan uca

yirtabilir. yirtabilir.
TOPLAM PUAN
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Alt Seviye
Madd Tanim 0 1 2 3 4 5|6
€
0 Kalemle Kalemi Kalemi Enaz 5cm Yolu Durmadan ve
yolu takip tutamaz tutar ve yolu takip tamamlar kalemi
etme veya kagida edebilir ama ama kalemi kagittan
kalemle isaret yolu kagittan kaldirmadan
isaret birakabilir. tamamlayama kaldirir ya da yolu
birakamaz z. cizerken tamamlar.
durmak
zorunda Kalir.
P Is1g1 yakma iki eliyle Anlik Tek eliyle anlik | Tek eliyle
15191 olarak ya olarak 1s181 15191 tamamen
yakamaz. da iki eliyle | yakabilir. yakabilir.
tamamen
18191
yakabilir.
Q Supinasyon Lambayi Lambayi Lambay: tutar Lambayi tutar | Lambayi tutar
tutamaz. tutar ama ama elini ama elini ve
elini kismen kompansasyo | kompansasyo
geviremez. gevirebilir. n yardimi ile n olmadan
tamamen elini
cevirebilir. cevirebilir.
R Bozuk Bozuk Bir adet 3 adet bozuk 6 adet bozuk
paralari paralari bozuk paray! elinde paray! elinde
toplama toplayamaz | parayi toplayabilir. toplayabilir.
. toplayabilir.
S Diyagram Parmagini Parmagini Parmagini Parmagini
uzerinde kaldirip numaralara | kaldirir ve kaldirir,
parmaklarin | diyagram yerlestirme | dikkatsizce cizgilere
1 hareket Uzerinde kicin numaralar dokunmadan
ettirme kaydirama kaldiramaz | Uzerine basarili bir
z. ama en az yerlestirir. sekilde
iki kare numaralara
arasinda yerlestirir.
parmagini
kaydirabilir
T iki parmakla | Basaramaz | Kavramayi Kavramayi
tutma . yapar ama | yapar ama
agirliklan




(Gimdiklem (109) agirliklar
e) kaldiramaz | (10g) kaldirir.
U 3 parmakla Basaramaz | Kavramayi Kavramayi
kavrama yapar ama | yapar ama
agirliklan agirliklari
(109) (10g) kaldirir.
kaldiramaz
AV Lateral Basaramaz | Kavramayi Kavramay! Kavramay!
kavrama yapamaz yapar ama yapar ama
fakat bas agirhiklar agirhiklar
parmagi (10g) (10g) kaldirir.
hareket kaldiramaz.
ettirebilir
TOPLAM PUAN
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/74




EK MATERYALLER:

Madde O: Yolu Takip Etme

Madde S: Diyagram {lizerine parmaklarini yerlestirme
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