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TESEKKUR

Saymn Dog¢. Dr. Akmer MUTLU’ya tez danismanim olarak caligmanin olusmasi,
igeriginin dlizenlenmesi, ylriitiilmesi, sonuglarinin yorumlanmasi ve yazilmasi
asamalarinda gosterdigi yogun destek ve emeginden dolay1 en icten tesekkiirlerimi
sunarim.

Saym Prof. Dr. Oznur YILMAZ’ a calismanin olusmasi, yiiriitilmesi, sonuglarinin
yorumlanmasi agamalarinda gosterdigi yogun destek ve emeginden dolay1 tesekkiir
ederim.

Saym Prof. Dr. Ayse KARADUMAN’a caligmanin olugmasi, tez c¢alismasi igin
ortam saglanmasindaki desteklerinden ve emeginden dolay1 tesekkiir ederim.

Sayin Prof. Dr. Yavuz YAKUT’ a g¢alismama olan katkilarindan dolay1 tesekkiir
ederim.

Saym Dog. Dr. Tiiziin FIRAT’a ¢alismanin verilerinin yorumlanmasi agamalarinda
gosterdigi yogun destek ve emeginden dolay1 tesekkiir ederim.

Sayin Yrd. Dog. Dr. ipek ALEMDAROGLU’na ¢alismama olan katkilarmdan dolay1
tesekkiir ederim.

Sayin Dr. Fzt. Numan DEMIR e calismama olan katkilarindan dolay: tesekkiir
ederim.
Sayin Dr. Fzt. Selen Serel’e ¢alismama olan katkilarindan dolayi tesekkiir ederim.

Sevgili aileme 6zellikle esime tez ¢aligmam boyunca yogun manevi destegini benden
esirgemedigi i¢in tesekkiir ederim.

Sevgili arkadaslarim Fzt. Numan BULUT a, Uzm. Fzt. Sibel BOZGEYIK e calisma
giinlerimde bana sagladiklar1 kolayliklar ve manevi destek i¢in tesekkiir ederim.
Sevgili hastalarim ve degerli ailelerine ¢alismama dahil olduklar i¢in tesekkiir

ederim.



OZET

Alkan, H., Farkh fonksiyonel seviyedeki Duchenne Muskiiler Distrofili
cocuklarda yorgunlugun degerlendirilmesi. Hacettepe Universitesi Saghk
Bilimleri Enstitiisii Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Programi, Yiiksek Lisans
Tezi, Ankara, 2016. Calisma, farkli fonksiyonel seviyedeki Duchenne Muskiiler
Distrofi (DMD)’li ¢ocuklarla benzer yastaki saglikli ¢ocuklarin yorgunluklarini ve
enerji tiikketimlerini karsilagtirmak amaciyla planlandi. Calismaya yaslar1 6-11 yil
arasinda degisen, Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi’na gore Seviye
1’den 18, Seviye 2’den 17, Seviye 3’ten 17 olmak tizere DMD tanis1 almis 52 ¢ocuk
ve benzer yastaki 17 saglikli ¢ocuk dahil edildi. Olgularin demografik bilgileri
kaydedildi. Olgular1 degerlendirmek i¢in alt ekstremite limitasyon ve kisaliklari
degerlendirmesi, 6 Dakika Yiiriime Testi (6DYT), Northstar Ambulasyon
Degerlendirmesi (NSAA), Fizyolojik Harcama indeksi (FHI), Brooke fonksiyonel
siiflamasi, Siireli Performans Testleri, Pediatrik Yasam Kalitesi Envanteri (PedsQL)
Yasam Kalitesi yontemleri kullanildi. Yorgunluk icin Seviye 1 ile 3, Seviye 2 ile 3,
Seviye 3 ile saglikli grup arasinda farklar saptandi (p<0.0083). Yiiriime mesafesi, on
metre kosma, merdiven inme-¢ikma, sirtiistii yerden kalkma aktivitelerinde tiim
gruplarda farklar saptandi (p<0.0083). FHI olarak Seviye 1 ile 3 ve Seviye 2 ile 3
arasinda farklar saptanirken (p<0.0083) diger gruplar aras1 bir fark saptanmadi. Tiim
seviyelerde ayak bilegi limitasyon agisindan farklar saptandi (p<0.016). Gruplar
arasinda yasam Kkalitesi agisindan bir fark saptanmadi. Calismamizda DMD’li
cocuklarin enerji tiiketimi ve yorgunluk seviyesinin saglikli yasitlarina gore daha

fazla oldugu ve fonksiyonel seviye azaldik¢a bu farkin daha da arttig1 belirlendi.

Anahtar kelimeler: Duchenne Muskiiler Distrofi, Enerji Tiiketimi, Yorgunluk,

Fonksiyon, Performans
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ABSTRACT

Alkan, H., Evaluation of fatigue at different functional levels in children with
Duchenne Muscular Dystrophy. Hacettepe University Institute of Health
Sciences, Master Thesis in Physical Therapy and Rehabilitation, Ankara, 2016.
The aim of this study is designed to compare the fatigue and energy consumption of
children with DMD in different functional levels with the healthy children of similar
age. Sixty nine children between the ages of 6 and 11 were included in this study
where 52 of them were diagnosed with Duchenne Musclar Dysthropy (DMD) in
Level | (18 patients), Level Il (17 patients), and Level Il (17 patients) according to
Brooke Functional Classification Scale and 17 of them healthy children were
included. The demographic characteristics of the children were recorded. Lower limb
limitation and shortness assessment, 6 Minute Walk Test (6MWT), Northstar
Ambulatory Assessment Scale (NSAA), Physiological Cost index (PCI), Brooke
functional classification, Timed performance tests, The Pediatric Quality of Life
Inventory (PedsQL) life quality methods were used to assess the children. Fatigue, in
between Level | and 111, Level 1l and 1ll, the healthy group and Level 3 differences
were found (p<0.0083). Difference in all groups was found in walking distance, ten
meters running, stair descending-climbing, standing up lying on your back in
activities (p<0.0083). In between Level | and Level 1lI, Level Il and Il groups
differences were found for PCI (p<0.0083), the other groups had no significant
difference. For all levels in terms of ankle limitation were found differences
(p<0.016). There was no difference in all groups in terms of quality of life. In our
study, energy and fatigue levels of children with DMD were found to be more than
their healthy peers and determined that a reduction in the functional levels increased

further in this difference.

Key words: Duchenne Muscular Dystrophy, Energy Consumption, Fatigue,

Function, Performance
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1. GIRIS

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD), cocukluk c¢aginda en sik goriilen
muskiiler distrofi tipidir. Diinya genelinde goriilme orani 3500°de bir olarak ifade
edilmektedir. Kardiopulmoner fonksiyonlart ve ambulasyon seviyesini etkileyen,
ilerleyici kas zayiflig1 ile karakterize kalitsal bir hastaliktir (1-3). Muskiiler
Distrofilerin % 85’ini olusturur ve siddetli bir prognoz izlemektedir. Vakalarin %
90’indan fazlasinda erken ¢ocukluk déneminde bulgu vermektedir. X genine bagl
cekinik kalitim gosteren, Xp21.2 alanina yerlesmis distrofin geninde meydana gelen
delesyon, duplikasyon veya nokta mutasyonlart nedeni ile kas dokusunda hiicre dis1
matriks ve hiicre iskeleti arasindaki baglantiy1 saglayan distrofin proteinin yapisi
bozulur ve fonksiyonel olamaz. Bebeklik doneminde hastalik semptomlar1 genelde
goriilmemektedir (3-5).

Klinik olarak ilk belirtiler bir yasinda ortaya c¢ikmasina ragmen genelde
bulgularin, yiirimeye baslama ve okul Oncesi donemde goriiniir hale gelir (6).
Cocuklarda ordekvari yiiriiyiis, parmak ucu yiirime, gastroknemius ve soleus
kaslarinda pseudohipertrofi, Gower’s belirtisi (yerden kalkma sirasinda bacaklar
abduksiyon pozisyonda, dogrulurken ellerini uyluklarindan destekleyerek kendi
lizerinde tirmanma) ve merdiven ¢ikmada zorluk goriilmektedir Ug ile alt1 yaslar
arasinda fonksiyonel seviye korunurken, alti ile sekiz yaslar arasinda fonksiyonel
seviyede diigiis baglamaktadir (4,5).

Hastalar merdiven ¢ikma ve yerden kalkma yetenegini kaybetmesiyle beraber
asil tendon kontraktiirleri gelisir (13). Cocuklarda dokuz-on iki yaslar arasinda
fonksiyonel hareketler kisitlanir. Bu nedenle hastalarin biiyiik ¢cogunlugu tekerlekli
sandalyeye bagimli hale gelmektedir (17).

DMD’li c¢ocuklarda o6nemli hastalik semptomlardan birisi de asir
yorgunluktur (28). Yorgunluk, bireylerde hem fiziksel hem de kognitif
fonksiyonlarin uygulanmasina engel olan ¢esitli patofizyolojik faktorleri
kapsamaktadir (117). Yorgunluk, ayn1 zamanda egzersiz ve aktivitelerde kisitliliga
neden olan 6nemli etkenlerden biridir. Yorgunluk seviyesi ve fiziksel aktivite
seviyesi gilinlik yasamdaki fonksiyonel bozuklukla yakindan iliskilidir (38).
Yorgunluk, DMD’li ¢ocuklarda rehabilitasyon asamasinda fiziksel aktivitelerini



kisitlanmaya neden olurken uyarici etkisiyle kas harabiyetine karst koruyucu bir
gorev de distlenir (18). Bu siireglerin neticesinde yorgunluk, bireylerin fiziksel
yeterliliklerini azaltarak bagimlilik diizeylerini arttirmakta ve yasam XKalitelerini
diistirmektedir (34).

Noromuskiiler hastaliklarda yorgunluk ve fiziksel aktivite seviyesinin giinliik
yagamdaki fonksiyonel bozuklugun seviyesi ile yakin iligskisinden dolay1 hastalardan
fiziksel aktivite seviyelerini artirmalar1 istenmelidir (39). Noromuskiiler hastalarda
meydana gelen limitasyonlara ragmen, acrobik egzersiz yapmanin kuvvet ve aerobik
kapasiteye olan kazanimlari gosterilmistir (118).

Yorgunluk sadece hastalar1 degil, saglikli bireyleri de ilgilendiren énemli bir
semptom olmakla birlikte saglikli bireylerde goriilen yorgunluk, harcanan enerji ile
dogru orantilidir ve genellikle kisa siirelidir (34). Hastalarin fiziksel agidan inaktif
olmalar1 da kaslarda zamanla atrofi gelismesine, kapiller yogunlugun azalmasina ve
kas kuvvetlerinde de azalmaya neden olmaktadir (35). Hastanin giin icerisindeki
enerjisinin en yiikksek ve en diisiik oldugu zaman araliklar1 ve hastayr en ¢ok
etkileyen aktiviteler belirlenerek enerji korumasi hakkinda hasta bilinglendirilerek
giinliik yasam planlanabilir (42).

Brooke Alt ekstremite Fonksiyonel Siniflama Skalasi DMD’li hastalari
smiflamada kullanilan 6nemli bir dlgektir (76). Literatiirde farkli seviyedeki DMD’li
hastalarda ve saglikli c¢ocuklarda goriilen yorgunluk ve enerji diizeyinin
karsilastirildigr ¢alismalar bulunmamaktadir. Bu nedenle DMD’li gocuklarin ve
saglikli ¢ocuklarin yorgunluk seviyeleri, enerji tiiketimleri arasindaki farkin
arastirilmasi hedeflenmistir.

DMD’li  ¢ocuklarin  yorgunluklarinin  detayli  degerlendirilmesi  ve
farkliliklarinin ortaya konmasi ile bu degerlendirmeler dogrultusunda planlanan
fizyoterapi programlarinin diizenlenmesine 151k tutmasi amaglanmustir.

Hipotez 1: Farkli fonksiyonel seviyeyedeki DMD’li ¢ocuklarin yorgunluk
seviyeleri, saglikli cocuklarlardan farklidir.

Hipotez 2: Farkli fonksiyonel seviyeyedeki DMD’li ¢ocuklarin enerji
tilketimleri, saglikli gocuklarlardan farklidir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Duchenne Muskiiler Distrofi

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD), ¢ocukluk caginda en cok rastlanan
distrofinpati tipidir ve diinya genelinde goriilme oran1 3500°de birdir. Bu hastalik X
kromozomuna bagli genetik gecis goOsteren, proksimal kas zayifligi ve
pseudohipertrofi ile karakterizedir. Hastalik nedeni olarak Xp21’e lokalize olmus
distrofin proteinini kodlayan genin farkli mutasyonlar1 gosterilmektedir (1-3).
Hastalarda ilerleyici kas zayifligi olmasindan dolay1 belirtiler 3-5 yaslar1 arasinda
yiiriiyiisteki bozuklukla kendini gostermektedir. Gecikmis yiirlime, parmak ucunda
yiirlime, ordekvari ylirime merdiven ¢ikma ve kosmada zorluk, Gower’s belirtisi
erken bulgulardir (3-5). Aileler genellikle yiiriime ¢agi 6ncesinde hastaliga ait bir
bulgu farketmez, literatiirde ¢ocuklarda dort yasina gelmeden once DMD’ye ait
gbzle goriiniir semptomlarin ortaya ¢iktigi, bu sekilde teshis konuldugunu
belirtilmektedir (6).

DMD’li ¢ocuklar ortalama 9.5 yaslarinda yiiriime yeteneklerini kaybetmekte,
en fazla ise 12 yasina kadar koruyabildikleri belirtilmektedir (2,7,8). Bu yaslardan
sonraki donemlerde cocuklar hayatlarmi tekerlekli sandalyede ailelerine bagimli
kalarak devam ettirmektedirler (8,9). Tekerlekli sandalyede fonksiyonel yetenekler
kisitli oldugundan dolay1 sekonder problemler olarak adlandirilan skolyoz gelisimi,
solunumsal problemler ve kardiomiyopati gibi problemler olusmaktadir (8). Hastalig1
ortadan kaldirict bir tedavi heniiz bilinmedigi ve herhangi bir tedavi yaklagimi

olmadigi i¢in bu hastalar ortalama 19 yas civarinda hayatlarin1 kaybederler (8).

2.1.1. Klinik Ozellikler

DMD ilerleyici kas zayifligi ile karakterize yaygin olarak goriilen kalitsal ve
dejeneratif bir noromiiskiiler hastaliktir (10). Proksimal kas zayifliginin klinik
belirtileri genellikle 3-5 yaslar1 arasinda goriilmesine ragmen, kaslarin etkilenmesi
dogumdan itibaren baslar (11). Hastalik teshisi yaklasik 5 yaslarinda, yasitlarina gore

fiziksel yeteneklerde dnemli derecede farklilik gostermeye basladiginda konur (3).



flerleyici kas zayifliji; DMD’de proksimal kaslar etkilemekte ve alt
ekstremite kas etkilenimi daha 6nce baslamaktadir. Hastalarin proksimal kaslarindaki
bu zayiflik, hastay: yiiriime yetenegini kaybedip tekerlekli sandalyeye bagimli hale
getirene kadar ilerlemektedir (7). DMD’ye ait ilk belirtiler 3 yasindan once pelvis
kusagr kaslarinda zayiflikla baslamakta, sonra omuz kusagi, diyafram ve kalp
kaslarmin etkilenimiyle devam etmektedir (12). Kal¢ada bulunan ekstansor kaslarin
zayiflamasi karakteristik olarak Gower’s manevrasina sebep olmaktadir (13). Yine
kalgada bulunan Gluteus medius kasindaki zayiflik ordekvari yiirtiytisle karakterize
trendelenburg isareti olusur (14). Bu tiir kas zayifliklar1 ve eklem limitasyonlarinin
olusmasindan dolay1 hasta bir tiir viicut kompansasyon mekanizmasi olan lordotik
postiir adaptasyonlari olusturur (7). Etkilenim bolgeleri genellikle simetrik olmasina
ragmen bazen dominant tarafta daha fazla tutulum olabilir. Kas zayifligi bazi
hastalarda bebeklikte basini tutmada zorlukla baslayip hizli bir sekilde ilerlerken bazi
hastalarda ise daha yavas bir seyir gosterebilir (15).

Ortopedik komplikasyonlar ve yiiriiyiis bozukluklar;; DMD’li hastalarda
ileri déonemde tekerlekli sandalye donemi sonrasi omurga deformiteleri (skolyoz),
gogiis deformiteleri, respiratuar kaslarda fonksiyon yetersizligi, kalp tutulumu ve
konjestif kalp yetmezligi olabilir (16). Kaslardaki progresif etkilenimden dolay1 kol
ve bacak kaslarinda kontraktiirler olusur (13). Arka bacak kas1 olan gastrokinemius
ve soleus kaslarindaki kontraktiir nedeniyle asil tendonu kisalir ve ayak bilegi
dorsifleksiyon yoniinde kisitlanir ve hasta parmak ucunda yiiriir. Bunun yanisira
kalga ve diz fleksorlerinde de kontraktiirler olusur (15). Hastalar yedi ve on iki
yaglarinda yiiriime yetenegini kaybederler. DMD’li hastalarda ambulasyon yetenegi
kayboldugunda skolyoz meydana gelebilir. Skolyoz nedeniyle solunum ve kalp
problemleri olusabilir. Hastalar bu nedenlerden otiirii genelde yirmili yaslarda
hayatlarim1 kaybederler (17). DMD*li hastalarda diismeye bagli uzun kemik kiriklar
goriildiigii ve kiriklarin yarisinin ambule gocuklarda oldugu rapor edilmistir. Kiriklar
neticesinde hastalarin %20-40’1 yiirlimeyi kaybeder (18,19).

DMD’li hastalarin yasamsal fonksiyonlart en iyi diizeyde tutabilmek ig¢in
ambulasyonunu korumak ve hastaligin ilerleyisini yavaslatmak temel hedeflerdendir.
Bu nedenle egzersiz disinda bir tedavi modeli olarak DMD tedavisinde bazi ilaglar

kullanilmaktadir (18). Literatiir deflazacort ve prednisolone gibi glukokortikosteroid



gibi ilaglar1 kullanan DMD’li ¢ocuklarda yiiriime kaybinin bir ile ti¢ yil arasinda
geciktigi ve skolyoz olugma riskinin azaltildigi da ifade edilmektedir (10,20).

Respiratuar kalp problemleri; DMD’li hastalarin hemen hemen tiimiinde
restriktif akciger hastaligina bagli kronik respiratuar yetmezlik goriillmektedir. On
yasina kadar vital kapasitede herhangi bir diisiis olmaz, tersine artis olmaktadir. On
yagindan sonra ortalama %8-12 azalma goriilmektedir (21,22). Bunun sonucu olarak
hastalarda yetersiz bir oOksiirme kuvveti, yetersiz Oksiiriigiin havayollarinda
sekresyonun atilmasimi zorlastirmasi ve bu bozukluklara bagli pnémoni olusmasi
kagmilmazdir. Zorlu vital kapasitedeki ilerleyici azalma, gece hiperkapnisinin
giindiizleri de goriilmesine sebep olarak ciddi solunum yetmezliginin olusmasina
zemin hazirlamaktadir (23).

DMD ¢ocuklarda distrofin geninin olmamasi kalp kasin1 da etkilemekle
beraber kardiak fibrosis, ritim bozukluklari, iletim bozukluklarina sebep olarak dilate
kardiomiyopati gelisir (24). Klinikte 10 yasindan sonra goriinen bu durum, 14
yaslarinda cocuklarin {icte birini etkiler ve on sekiz yas iistii hemen hemen tiim
hastalarda goriilebilmektedir. DMD’li ¢ocuklarda kardiyomiyopatideki yapisal
belirtiler semptomlardan daha 6nce goriilmektedir; ama solunumsal komplikasyonlar
dolayt DMD’li bireylerde fonksiyonel aktiviteler ¢ok kisitladigindan igin Kkalp
yetmezligi semptomlarinin anlasilmasi zorlasmaktadir (24,25).

Entellektiiel problemler; distrofin geni tarafinda iiretilen distrofin proteini
kaslarin yanisira beyin ve retinada da bulunmaktadir. Bu duruma bagli olarak
distrofin eksikliginde DMD hastalarinin ortalama zeka katsayilarinda azalma ve
hastalarin iigte birinde zeka geriligi ile entellektiicl problemler oldugu ifade
edilmektedir (26). Hastalik siddeti igin ise entellektiiel problemlerle iliskili olmadigi
da belirtilmektedir (27).

Yorgunlugun ¢ok boyutlu bir sorun olmasindan dolayr basit bir tanimini
yapmak olduk¢a zordur. Yorgunluk biitiin Noromuskiiler Hastaliklar (NMH)’da
(DMD’ninde dahil oldugu) ortak goriilen ve en Onemli olarak belirtilen
semptomlardan birisidir (28) ve bir kasin verilen bir aktiviteyi gergeklestirmek i¢in
beklenen kuvveti devam ettirmedeki basarisizligi olarak tanimlanir (29).

Yorgunlugun etyopatogenezi heniiz bilinmemekle birlikte yorgunlugu

etkileyen faktorler arasinda genetik faktorler, viicutta biriken metabolik iiriinler, kas



metabolizmas1 degisiklikleri, hastalik siireci, uyku hali, aktivite/dinlenme, hastalik
tedavi siireci, psikolojik durumlar, oksijenasyon, enerji degisikligi, homeostatik
degisiklikler, ¢cevresel faktorler, sosyal faktorler gosterilebilir (30,31).

Noromuskiiler hastaliklarda bir tarafta kas fonksiyonundaki lokal etkilerden
kaynaklanan yorgunluk olarak ifade edilen periferal yorgunluk, diger taraftan
periferik sinir sistemindeki patolojik durumun geri bildirimi sebebi ile Merkezi Sinir
Sistemi (MSS) seviyesinden kaynaklanan yorgunluk olarak ifade edilen merkezi
yorgunluk mevcuttur (32). Bu yorgunluk, kasta baslangigta normal veya daha iyi
kuvvet olusturan hareketin devamliliginin saglanmasindaki zorluk nedeniyle ortaya
¢iktig1 belirtilmektedir (33).

Yorgunluk hem saglikli hem de hasta bireyleri ilgilendiren 6nemli bir
semptom olmakla birlikte saglikli bireylerde goriilen yorgunluk, harcanan enerji ile
dogru orantilidir ve genellikle kisa siirelidir. Yorgunluk bireylerde fonksiyonel
yeterlilikleri azaltarak bagimlilik diizeylerini arttirmakta ve yasam Kalitelerini
diistirmektedir. (34). Hastalarin fiziksel olarak inaktif olmalar1 da kaslarda atrofi
gelismesine, kas kapiller yogunlugun azalmasina ve kas giiclerinde azalmaya neden
olmaktadir (35).

2.2. Duchenne Muskiiler Distrofide Yorgunluk ve Mekanizmasi

Yorgunluk literatiirde degisik sekillerde siniflandirilmaktadir. Bakis acisina
gore subjektif ve noromuskiiler, siiresine gore akut ve kronik, kaynagina gore
normal, patolojik, durumsal ve psikolojik, nedenine gore ve hangi sinir sistemi ile
ilgili olduguna gore santral ve periferal yorgunluk gibi farkli sekillerde yapilmaktadir
(312).

Yorgunluk; merkezi sinir sistemi, kas ve kas sinir kavsagindaki bozuklugun
yant sira fiziksel egitimden, saglik ve viicudun hidrasyon sisteminin bozuklugundan
da etkilenmektedir. Giig¢ liretme kapasitesindeki diisiis noral yapilar, motor korteks,
spinal  kord, sinir kas kavsagi, kas membran1 ve metabolizmadan
kaynaklanabilmekte; fakat bunlarla da sinirli kalmadigi ifade edilmektedir (32,36).

DMD’li cocuklardaki yorgunluk, egzersiz limitasyonuna yol agan
deneyimlenen yorgunluk (subjektif yorgunluk) ve fizyolojik yorgunluk (objektif
yorgunluk) parametrelerini kapsayan onemli bir bulgudur. Subjektif yorgunluk



istemli aktivitelerin baslatilmasi ve siirdiiriilmesinde zorluk olarak tanimlanirken,
fizyolojik yorgunluk maksimal istemli kas giiciinde egzersiz bagimli azalma olarak
tamimlanmaktadir (37). Fizyolojik yorgunlugun; kastan ya da merkezi sinir
sisteminden koken almasina bagli olarak, hem periferal hem de merkezi
komponentleri bulunmaktadir (37).

Fizyolojik yorgunluk hem periferal hem santral komponentleri olmasindan
kaynaklanan, kassal ya da santral sinir sistemi baslangi¢h limitasyona bagli meydana
gelen yorgunluk da denilmektedir. Bu siiregler igerisinde birgok mekanizma bu
yorgunluga ve egzersiz limitasyonuna sebep olabilmektedir (38).

Noromuskiiler hastaliklarda yorgunluk siddeti ile giinliik yasamdaki c¢esitli
fonksiyonel yetersizlikler arasinda bir iliski mevcuttur. Toplumsal katilimi etkiledigi
icin sadece tibbi degil; ayn1 zamanda sosyal bir sorunda olmaktadir (38). Ayrica kas
kuvveti, subjektif fiziksel aktivite seviyesi, uyku bozukluklari ve agri yorgunluk
seviyesi ile onemli derecede iligkilidir. Belirtilen iliskilerden dolayt DMD’li hastalar
fiziksel aktivite seviyelerini artirmalari igin tesvik edilmelidir (39).

DMD’li hastalar ve hayvan deneyleri iizerinde yapilan ¢alismalar, hastaya
uygun olmayan egzersizlerin kisa siirede yorgunluk ve kas hasari olusturabilecegi
gosterilmistir (40,41). Boylece hastanin giin igerisindeki enerjisinin en yiiksek ve en
diisiik oldugu zaman araliklar1 ve hastayr en ¢ok etkileyen aktiviteler belirlenerek
enerji korumast hakkinda hasta bilinglendirilerek giinlilk yasamlari planlanabilir
(42).

2.2.1. Merkezi Yorgunluk

Yorgunluk siireci, kas kasilmasi sirasinda merkezi sinir sistemi, piramidal
yollar, alt motor néron 6n boynuz hiicrelerinin aktivasyonu, alt motor néron boyunca
meydana gelen sinyaller, néromuskiiler kavsak ve alti, duysal bilgi integrasyonu ve
motivasyonu icermektedir (43). Merkezi yorgunluk komponentleri serebral korteks,
bazal ganglionlar, serebellum ve {ist motor néronlar1 kapsamaktadir (18). Bu sistemin
gorevi kasa kasilma veya kasilmayr durdurma olmak {iizere iki cesit bilgi
gondermektedir. Kas igerisinde meydana gelen olaylar beyine duysal ileti yoluyla
durdurma anlamina gelen inhibisyon sinyallerinin motor sisteme iletilmesini saglar

ve boylece kassal kasilmayi azaltir (44). Bu durum merkezi sinir sisteminden



meydana gelen yorgunlugun uzamis fiziksel aktivitelerde daha 6nemli oldugunu
gostermektedir (45).

Merkezi yorgunluk patofizyolojisinde periferik mekanizmalar kismen etkili
iken, merkezi anormallikler daha ¢ok ©6n plana ¢ikmaktadir. Bagisiklik sisteminin
bozuklugu, bozulmus sinir iletimi, néroendokrin- ndrotransmitter bozuklugu, otonom
sinir sistemi etkilenimi ve enerji eksikliginin yorgunlugun patogenezinde etkili
oldugu bildirilmektedir (46). Ayrica merkezi yorgunlukla retikiiler aktive edici
sistem ve dikkat ile iliskili yolaklarin da patogenezde Onemli oldugu da

belirtilmektedir (47).

2.2.2. Periferal Yorgunluk

Dow (48) yorgunlugun enerji agig1 ya da enerjiye gereksinim oldugu
durumlarda ortaya ¢iktigini ifade etmektedir. Béylece insan viicudu hayattin1 devam
ettirebilmek i¢in stirekli ¢evresinden enerji almaya ihtiya¢ duymakta ve bu enerjiyi
karsiladiktan sonra onu giinlik yasam aktivitelerinde kullanmakta olan ag¢ik bir
sistem olarak tanimlanmaktadir (49).

Periferal yorgunlugun mekanizmas1 da merkezi yorgunluk gibi cesitli
komponentlere baghdir ve sinir kas kavsagi iletimi, kaslardaki metabolik eksiklikler
ve periferik dolasimdaki yetersizliklerle iliskilidir. Burada daha c¢ok fiziksel
yorgunluk one ¢ikmakta iken mental yorgunluk belirgin degildir (50).

Periferal yorgunlugu metabolik miyopatiler, ndromuskiiler kas sinir kavsagi
hastaliklari, periferal sinir hastaliklari, motor noron hiicrelerinin etkileniminin
mevcut oldugu tiim hastaliklarda bulunmaktadir ve kas kasilmas1 devamini saglamak
icin gerekli kuvveti olusturmakta yetersizlik ortaya ¢ikmaktadir. Kas yorgunlugu,
miyopatili hastalarda kas kasilmasina zarar veren, kasin igerisinde bulunan bozuk kas
metobolizmasini ya da yapisal degisiklikleri iyilestirmek i¢in meydana ¢ikmaktadir.
Kas yorgunlugu, kasa olan iletim bozuldugu zaman, iletimdeki hasar1 azaltmak i¢in
daha erken siireglerde meydana gelmektedir (37,51).

Kaslarda ortaya ¢ikan yorgunlugun ¢ok cesitli mekanizmalar1 bulunmaktadir.
Bunlar igerisinde bir iki saniye gibi ¢ok kisa siireli, yiiksek yogunluklu enerji
kaynag1 olarak adenozin trifosfat (ATP) bulunmaktadir. Bu bilesigin yeniden

sentezlenmesi i¢in keratin fosfat depolar1 kullanilmakta ve eger bu siiregte keratin



fosfat depolar1 da biterse yorgunluk olusmakta ve bu yorgunluk yaklasik sekiz ile
yirmi saniyelik bir siire icerisinde meydana gelmektedir. Viicut ATP bilesigini
kullanarak bu bilesigin yapisinda bulunan inorganik fosfatin birikmesi dogrudan kas
kasilmasini saglayan aktin ve miyozin arasindaki etkilesimi engellemekte ve sonug
olarak yorgunluga neden olmaktadir (52). Kasin yeterli diizeyde oksijenlenmesi ile
ATP bilesigi ve keratin fosfat depolar1 hizlica yenilenerek eski halini alir (53).
Kardiovaskiiler sistemin, kaslarin fonksiyonunu yerine getirmesinde ne kadar 6nemli
oldugu da ortaya ¢ikmis bulunmaktadir (18).

Noromuskiiler hastaliklardaki yorgunluk bir iki dakikadan daha fazla siiren
yiiksek yogunluklu kas aktivitesi sirasinda ise organik bilesiklerden karbonhidratlar
devreye girer. Bu organik bilesigin yikimi ile meydana gelen glikoliz siireci
sonucunda laktik asit olusur ve yapilan aktivite ile orantili olarak da laktik asit

tiretimi artar (52).

2.3. Duchenne Muskiiler Distrofi’de Degerlendirme

Noromuskiiler hastaliklarda degerlendirmedeki amag¢ hastaligin prognozunu
takip etmek, hastaya spesifik tedavi yaklasimlarini belirlemek, uygulanan tedavi
yaklasimlariin etkilerini ortaya koyabilmek ve sekonder olarak adlandirilan ikincil
problemlerin risklerini tahmin edebilmektir (54).

Genis bir yelpazeyi kapsayan degerlendirme, kapsamli bir hikaye ile baslar,
kas kisalik testleri, kas kuvveti degerlendirmesi, siireli performans testleri, postiir
analizi, eklem hareket acikligi degerlendirmesi, solunumun degerlendirilmesi,
yiriiylis degerlendirmesi, giinliik yasam aktiviteleri degerlendirmesi, ortez
degerlendirilmesi, tekerlekli sandalye ve yardimci cihazlarin degerlendirilmesini
kapsamaktadir. Bu hastalarin siirekli degisen medikal durumlari, fonksiyonel
seviyeleri ve psikolojik durumlarindan dolay: takip altina alinip {i¢ ayda bir kez

kontrol edilmesi gerekmektedir (55).
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2.3.1. Fiziksel Degerlendirme

Fiziksel olarak yapilan degerlendirmeler hastanin tibbi hikayesi ile baslar,
arkasinda genetik faktér hikayesinin alinmasi, fonksiyonel bozukluklarla iliskili
komponentleri igine alacak sekilde dikkatli bir degerlendirme yapilir. Bunlar
icerisinde en Onemlileri kas kuvveti degerlendirmesi, kas kisaliklarinin
degerlendirilmesi, gonyometre ile eklem hareket acgikligi Olglimleri, postiiral
degerlendirmeler, alt1 dakika yiiriime testi (6DYT) ile yiiriiyiis degerlendirmesi ve bu
sirada gozlemsel yiirliylis analizi, siireli olarak yapilan yerden kalkma, on metre
kosma, dort basamak merdiven inip-¢ikma gibi performans testleri degerlendirmesi,
giinliik yagsam icerisinde diisme sikligi degerlendirmesi, kendine bakim becerileri,
yazma, bilgisayar kullanma, okuldaki fonksiyonel hayati, toplumsal katilim, giinliik

yasam aktivitelerini ger¢eklestirme becerisi seklinde degerlendirmeler yapilmaktadir.

2.3.2. Fonksiyonel Degerlendirme

DMD’li ¢ocuklarda fonksiyonel kapasiteyi etkileyen klinik semptomlarin
basinda kas zayiflifi, yorgunluk ve egzersiz yapmada zorluk gelmektedir. Bu
hastalarda fonksiyonel kas dokusunun harabiyeti, inaktif kaslar, asir1 kullanima bagl
olusan yaralanmalar, kalp ve akciger etkilenimi, kontraktiirler, yiiriiyiis hizinda
azalma ve postural adaptasyonlardan dolay: yiiksek enerji harcanimi, azalmis mental
motivasyon, sosyal katilimi etkileyen kisitli aktiviteler, artmis depresyon gibi gesitli
faktorler fiziksel aktivitelerde azalmaya sebep olmaktadir (56). Klinikte fonksiyonel
degerlendirme testleri arasinda en ¢ok kullanilanlardan birisi 6 dakika yiiriime testi
(6DYT)’dir.

Literatiirde 6DYT testi, kolay uygulanabilen, kolay tolere edilebilen ve diger
fonksiyonel yiirlime testlerine gore giinliik yasam aktivitelerini daha iyi yansitabilme
Ozelligine sahip bir dl¢lim yontemi oldugu sonucuna varilmistir (57). Cesitli yas
gruplarindaki saglikli ¢ocuklarda gegerlik ¢alismalari yapilmis ve referans degerleri
belirtilmistir (58,59).

Alt1 dakika yiiriime testi, DMD’li ¢ocuklarda Ataluren (PTC 124) ilag

tedavisinin etkinliginin belirlenmesinde kullanilmistir (60). Literatiirde 6DY T’ nin
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DMD’li ¢ocuklarda terapatik tedaviler ve hastalik siirecinin belirlenmesi agisindan

primer bir sonug 6l¢iimii olarak kullanilmasi tavsiye edilmektedir (61).

2.3.3. Yasam Kalitesi Degerlendirme

Muskiiler distrofi hastaliklarinin kronik ve ilerleyici ozellikte olmasindan
dolay1 hastalarda aktivite ve toplum igi katilimi azaltmaktadir. Bundan dolay
hastalarin yasam kalitelerini etkileyen, ve giderek azalan motor yetenekler ile bas
etmeyi Ogrenmeleri 6nemlidir. Cok boyutlu bir yapiya sahip olmasindan dolay1
yasam Kkalitesi hastanin fiziksel fonksiyonlar, psikolojik ve sosyal fonksiyonlar
olmak iizere ti¢ boliim icermektedir (62).

DMD’li sekiz ile on bir yaslar1 arasindaki hastalarda yapilan bir ¢aligmada
benzer yaslardaki saglikli ¢ocuklara gore sosyal fonksiyonlart ve emosyonel
fonksiyonlarmin daha az oldugu saptanmistir (63). Bu nedenle DMD’li ¢ocuklarda
temel hedef olan yasam kalitesini artirmak i¢in kardiyovaskiiler enduransin

gelistirilmesinin gerekliligi literatiirde belirtilmektedir (64,65).

2.3.4. Yorgunluk Degerlendirmesi

DMD’de yorgunluk subjektif/deneyimsel ve objektif/fizyolojik olarak iki alt
gruba ayrilabilmektedir. Fizyolojik yorgunluk ise merkezi ve periferal orjinli olarak
ikiye ayrilmaktadir (43). Buna bagli olarak literatiirde degerlendirme yontemi olarak
cogunlugu anketleri iceren, hastanin kendisinin ifade ettigi  subjektif
degerlendirmeler ve temel olarak fizyolojik yontemler olarak adlandirilan siirekli
maksimum kasilma veya aralikli submaksimal egzersizlerle yapilan, patolojik
stireglere bagli olan objektif degerlendirme yontemi olarak iki grupta yapilmaktadir
(66).

Fizyolojik degerlendirme saniyeler, dakikalar siiresindeki yorgunluk siddetini
degerlendirirken, subjektif degerlendirme olan anketler daha uzun olan giinler ve
haftalar siiresindeki yorgunlugu degerlendirmektedir (66). Kisaca yorgunlugu;
egzersiz sonrast kuvvet kaybi, bir egzersiz siiresi boyunca kaydedilen
elektromyografik degisiklikler ve yorgunlugun psikolojik kismini ele alan anketler

ile degerlendirebilmek miimkiindiir (67).
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2.4. Duchenne Muskiiler Distrofide Tedavi Yaklasimlar:

Giintimiizde DMD’1i ¢ocuklarin hastalik temelini tedavi edici bir yontem tam
anlamiyla bulunmamaktadir. Bunun yerine konservatif olarak belirtilen ilag
tedavileri, fizyoterapi ve rehabilitasyon uygulamalar1 ve diger baz1 metodlar birlikte
multidisipliner bir yaklagimi igeren tedaviler uygulanmaktadir. DMD’li ¢ocuklara
uygulanan bu tedavi yontemlerinin higbirisi hastaligin sonuglarin1  ortadan
kaldiramamaktadir. Bundan dolay1 koruyucu ve destekleyici bu yontemlerin tedavide
onemi yiiksektir. Kapsamli olarak uygulanan bu tedavi uygulamalari hastaligin dogal
seyrini etkileyip giinliik yasamda fonksiyonel katilim, yasam kalitesinin artis1 ve

hastanin yasam siiresini olumlu bi¢imde degistirebilmektedir (20).

2.4.1. Ila¢ Tedavisi

DMD’li hastalarda kullanilan ilaglar arasinda kas kuvvet ve fonksiyon
kaybini yavaslatan, skolyoz riskini azaltan ve kardiopulmoner fonksiyonlar: stabilize
eden ilaglar steroid ilaglardir (3). Bu ilaglar iizerinde yapilan calismalarin temel
amac1 kaslar iizerindeki kisa siireli etkilerinden ¢ok, hastalarin ambulasyon siiresini
artirmak ve olabilen en erken siirede ambulasyon kaybina bagli sekonder
problemlerin 6niine gegmektir.

Yapilan caligmalarda DMD’li ¢ocuklarin ambulasyonu kaybettikleri donemde
kullandiklar ilaglarin skolyoz riskini azalttigi ve pulmoner fonksiyonlar: stabilize
ettigi gosterilmistir (3,11). DMD’li hastalar erken dénemde (4-6 yaslarina kadar)
motor yeteneklerde artislar gostermektedir. Bu donemde aile ile goriisiilerek ilag
kullanimi1 ve dozuna karar verilebilmektedir (3).

DMD’li hastalarin kullandiklar1 steroidlerin en uygun dozunun giinlik
0,75mg/kg oldugu belirtilmektedir (68). Bu ilaglarin uzun sure kullanimi ise
ambulasyonu {i¢ ile bes yil arasinda uzatilabilecegini ve yasam beklentisini

gelistirebilecegi belirtilmektedir (11).

DMD’nin tedavisine yonelik son yillardaki farmakolojik yaklagimlar
incelendiginde hastaligin temel patalojisine ve prognozun degistirilmesine yonelik

mikro diizeyde ¢alismalara dogru gidildigi goriillmektedir (3).
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2.4.2. Gen Tedavisi

Her gecen giin DMD’nin patogenezinin molekiiler diizeyde daha iyi anlagilir
hale gelmesi tedaviye yonelik yeni umutlari dogurmaktadir (69,70). Viral vektorler
vasitasiyla distrofin restorasyon yontemi bir 6rnektir. Yaygin olarak kullanilan viral
vektorler adeno iligkili viral vektorlerdir (12). Uygulanan yontemlere bagka bir 6rnek
olarak antisense oligoniikleotidleri okuma yolunu restore etmek amaciyla baglanma-
yonetme ve ekzon atlama diger kullanilabilen yontemlerdir. DMD mutasyonlariin
¢ogu i¢in bu yontemin kullanilmasi daha idealdir (71).

Gentamisin olarak adlandirilan aminoglikozit antibiotikler kodonlarin
taninmasinda nokta mutasyonlarin okunmasi i¢in tiim DMD’li hastalarinin yaklasik
%7’sinde bir kolaylik olusturmaktadir (72). PTC 124 stop kodonlarin ribozomal
okunmasini artiran ve fonksiyonel protein iiretimine izin veren ve agizdan alinmasi
tavsiye edilen arastirma amacl iretilen yeni bir ilagtir (73). Bu ilacin miiskiiler
distrofili farelerde yapilan ¢alismalarda kas kuvvetinde artis meydana getirdigi ve
kreatin kinaz seviyelerinde azaltigi gosterilmistir. Bu ilag ayn1 zamanda distrofin
seviyelerini tamir ettigi de belirtilmektedir (74).

Kok hiicre galismalart ise klinik 6ncesi ¢alismalarda ilging sonuglar vermistir
ve yakin gelecekte bu yontem iizerinde klinik ¢aligmalar yapilmasi planlanmaktadir

(11,69).

2.4.3. Fizyoterapi Uygulamalari

Koruyucu ve destekleyici bir tedavi yontemi olan fizyoterapi uygulamalar
hastalara teshis konulduktan hemen sonra yaklasik ii¢ ile bes yas arasinda
baslamaktadir. Bu programlarin amaci aileye destek ve hastalik hakkinda egitim
vermek, detayli bir degerlendirme ile hastanin kas kuvveti, eklem hareket agikligi
gibi konularda temel bir bilgi edinmek ve ¢ocukta engele sebep olan kas zayifliginin
ilerleyisini takip etmektir. Genelde cocuklar bes yasindan Once giinlilk yasam
aktivitelerinde bagimsiz olduklar1 i¢in tedavinin sikli§i ve yogunlugu cocuga gore
ayarlanmali ve siddeti diisiik tutulmalidir (75).

Fiziksel inaktivitenin ve kullanmama atrofisinin neden oldugu sekonder

komplikasyon problemlerinin énlenmesi i¢in ¢ocugun hem ambulatuar hem de erken
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non-ambulatuar donemde ylizme egzersizleri yaptirilmas: Onerilmektedir. Ayrica
toplum i¢inde sosyal aktivitelerin kombinasyonunu igeren egzersizlerin diizenli,
hafif  siddette,  submaksimal  fonksiyonel  aktiviteler  olacak  sekilde
yapmasl/yaptirilmasi da tavsiye edilmektedir (20).

Yukarida anlatilanlar dogrultusunda bu c¢alismadaki amacimiz farkli
fonksiyonel seviyedeki (Brooke Alt ekstremite Fonksiyonel Siniflama Skalasina gore
Seviye 1, Seviye 2 ve Seviye 3) DMD’li ¢ocuklarin yorgunluk seviyeleri, enerji
tikketimleri, saglikli ¢ocuklarla ve farkli seviyelerdeki DMD’li ¢ocuklarin kendi
aralarinda daha oOnce karsilagtirnlmamistir. Bu c¢alismada, DMD’li ¢ocuklarin
yorgunluklarinin detayli degerlendirilmesi ve farkliliklarinin ortaya konmasiyla, bu
degerlendirmeler dogrultusunda planlanan fizyoterapi programlarinin

diizenlenmesine 151k tutmasi amaclanmistir.
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3. BIREYLER ve YONTEM

Farkli fonksiyonel seviyedeki DMD’li ¢ocuklarla benzer yastaki saglikli
cocuklarin yorgunluklarini ve enerji tiikketimlerini karsilagtirmak amaciyla planlanan
bu calismaya Hacettepe Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Boliimii Noromiiskiiler Hastaliklar Unitesine bagvuran, 6-11 yil
arasindaki Duchenne Muskiiler Distrofi tanisi ile takip edilen ¢alisma grubu ile ayni

yas grubundaki saglikli cocuklar (kontrol grubu) dahil edildi.

3.1. Bireyler

Calismamizin bireyleri bir pediatrik norolog tarafindan DMD tanis1 konmus
olan ve Hacettepe Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Boliimii Pediatrik Noromiiskiiler Hastaliklar Unitesine basvuran
Duchenne Muskiiler Distrofi tanisi ile takip edilen hasta grubu ile benzer yas
grubundaki saglikli c¢ocuklar dahil edildi. Calismaya istatistiksel gii¢ analizi
neticesinde Seviye 1°den 18, Seviye 2’den 17, Seviye 3'ten 17 olmak iizere 52
DMD’li birey ve 17 saglikli birey dahil edildi. DMD’li bireylerin hepsi {linitemizde
ev programi ile diizenli takip edilen ve gece moldu kullanan ¢ocuklardan olustu.
Saglikli grup ¢ocuklarin bir kism1 DMD’li ¢ocuklarin yakinlari, kalan kismi ise
cevredeki goniillii saglikli ¢ocuklardan olusturuldu.

Degerlendirmeler dncesinde DMD’li ve saglikli ¢ocuklardan ve ailelerinden
yazili onam almarak c¢alismaya dahil edildiler. Ayrica calisma icin, Hacettepe
Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulda 04.03.2015
tarthinde degerlendirilerek GO 15/172 kayit numarasi ile izin alindi.

Olgularin ¢aligmaya dahil edilmesi igin asagidaki sartlar gbéz Oniinde
bulunduruldu

Calismaya dabhil edilme Kkriterleri:

Gontilli olmasi,

Duchenne Muskiiler Distrofi tanis1 olmasi,

6-11 yas arasinda olmasi,

DMD’li hastalar Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Skalasina gore Seviye
1, Seviye 2 ve Seviye 3'te yer almasi,
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Fizyoterapistin yonergelerine koopere olabilmesi,

Son 6 ay igerisinde alt ekstremitelerinde herhangi bir yaralanma olmamasi ve
norolojik ya da ortopedik cerrahi gecirmemis olmasi,

Kardiak risk tasimamasi,

Konjenital kalp defekti olmamasi,

Akut hastalig1 olmamasi,

Egzersize karsi bilinen kontraendike bir durumu olmamasi,

Kalp hizin1 ya da metabolizmay1 etkileyen ilag kullanmamasi.

Calismaya dahil edilmeme kriterleri:
Dahil edilme kriterini tasimayan hastalar,
Goniilliiliigiin sona ermesi durumunda ¢ocuklarin ¢alisma diginda birakilmasi

Steroid ila¢ kullanmayan hastalar

3.2. Yontem

Calismamiza almman Duchenne Muskiiler Distrofili cocuklar Brooke Alt
Ekstremite Fonksiyonel Siniflama skalasina gore Seviye 1, Seviye 2 ve Seviye 3
olarak hasta grubunu olustururken benzer yastaki saglikli cocuklar kontrol grubu
seklinde gruplandirildi.

Ailelerinden ve ¢ocuklardan aydinlatilmis onam formu alindiktan sonra
cocuklar asagidaki degerlendirme parametrelerine uygun olarak degerlendirildi ve
sonuclar kaydedildi. Tezde arastirilan temel konularin DMD’li ¢ocuklarin enerji
tikketimi ve yorgunluklar1 dikkate alindig1 icin testler sabah saatlerinde ve ¢ocuklar

heniiz yorulmamigken yapildi.

3.2.1. Demografik Bilgiler

DMD’li ¢ocuklarin ve saglikli ¢ocuklarin adi ve soyadi, yaslari, boylari,
viicut agirliklar ve viicut kiitle indeksleri (VK1) gibi demografik bilgileri ve fiziksel
ozellikleri kaydedildi.
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3.2.2. Fonksiyonel Durum

Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirma skalasina gore olgularin
fonksiyonel seviyeleri belirlendi.

Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirma skalasina (76) gore;

Seviye 1: Cocuk yardimsiz yiiriir ve dort basamak merdiven ¢ikar.

Seviye 2: Yiiriir ve trabzandan tutunarak dort basamak merdiven ¢ikar (yiirtir
ve trabzandan tutunarak 12 sn’den az siirede merdiven ¢ikar).

Seviye 3: Dort basamak Merdivenleri yavas¢a ¢ikar (yiiriir ve trabzandan
tutunarak 12 sn’den uzun siirede merdiven ¢ikar).

Bu siniflandirma yontemi 1981 yilinda Duchenne Muskiiler Distrofi'nin
klinik degerlendirmesinde alt ve {ist ekstremitenin fonksiyonel durumunu belirlemek
icin Vignos ve ark. (77)’min belirledigi siniflandirma yontemi temel alinarak

diizenlenmistir.

3.2.3. Eklem Hareket A¢ikhig1 ve Kas Kisalig1 Degerlendirmesi

Alt ekstremitelerdeki eklem hareket agikligini degerlendirmek igin limitasyon
bulunan ayak bilegi ve diz eklemelerine gonyometrik 6l¢iim yapildi ve limitasyon
acilar1 derece olarak kaydedildi (78). Hastalardaki kas zayifligi durumundan dolay1
aktif eklem hareket agikligi hastalar tarafindan her zaman yapilamayacagi i¢in pasif
6l¢tim sonuglart kaydedildi (79). Viicutta gévde ve alt ekstremitede yer alan kalga
fleksor kaslari, hamstring kaslart ve gastro soleus olmak iizere ii¢ kas grubuna kisalik

testi yapildi ve kisalik dereceleri kaydedildi (78).

3.2.4. Siireli Performans Testleri

Hasta grubun ve saglikli grubun zamana kars1 fonksiyonel performanslarini
degerlendirmek amaciyla asagidaki parametreler kullanilarak degerlendirildi ve
sonuglar saniye cinsinden kaydedildi.

Met tizerinde sirtiistii yatistan ayaga kalkma stiresi,

Dort basamakli merdiveni ¢ikma stiresi

Dort basamakli merdiveni inme siiresi

On metrelik mesafeyi kosma siiresi
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Cocuklardan onceden hazir bulunan diiz bir koridorda on metrelik bir
mesafeyi kogmalar1 istendi ve her grubun kosma siireleri kaydedildi.  Yine
cocuklardan met yatagi lizerinden sirtiistii yatis pozisyonundan ayaga kalkarak dik
durmalar1 istendi ve siireleri kaydedildi. Hastalara 6zel yiikseklik mesafeleri
ayarlanmig dort basamakli bir merdiveni hizlica ¢ikmalari istendi. Ayni sekilde

inmeleri istendi ve inis-¢ikis siireleri ayr1 ayr1 kaydedildi (18).

3.2.5. Alt1 Dakika Yiiriime Testi

Son yillarda ¢ocuklarda rahatlikla kullanilabilen, diiz bir zeminde alti1 dakika
boyunca yiriidiigii mesafeyi Olcebilen, 6DYT ile degerlendirme yapildi ve
yiirtidiikleri mesafe metre olarak kaydedildi. Test sirasinda dakikadaki adim sayisini
6lemek i¢in 6nce her ¢ocugun adim mesafesi dl¢iildii ve adim sayisini dlgen Omron
marka pedometre ile 6 DYT boyunca yiiriidiigii adim sayis1 da kaydedildi.

6DYT Noromiiskiiler hastaliklarda fiziksel fonksiyonel kapasite ve endurans
degerlendirmesinde kabul gormiis yaygin olarak kullanilan bir degerlendirme
yontemidir. Sert bir yiizeyde 6 dakika boyunca hastalarin yiiriime mesafesini 6l¢en
submaksimal bir yiiriiyiis testidir. Teknolojik olarak hi¢ bir alete gerek duymadan
kolayca uygulanabilen, g¢ocugun kendi yiiriiylis temposunda yapilan basit bir
degerlendirmedir (4,23).
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Resim 3.1. 6 DYT’nin Degerlendirilmesi

3.2.6. North Star Ambulasyon Degerlendirmesi

DMD’li hastalarda ambulasyon diizeyini belirlemek icin North Star
Ambulasyon Degerlendirme (NSAA) testi kullanilarak ambulasyon degerlendirmesi
yapildi ve her ¢ocugun sonuglari puan olarak kaydedildi (80).

DMD'li hastalar ilerleyici kas zayifligina bagli olarak aktiviteleri yerine
getirirken farkli yontem ve adaptasyonlar kullanarak hareketi tamamlamaya
caligirlar. NSAA testi hastalarin ambulasyonlarini yardimsiz normal olarak yapmasi,
kompanse ederek yapmast ve aktiviteyi bagimsiz yapamamasi seklinde
derecelendirmektedir.

NSAA’nin maddeleri ayakta durmadan baslayip, on metre yiiriime,
sandalyeden ayaga kalkma, basini kaldirma, topuklar iizerinde durma, kosma,
ziplama, kosma gibi fonksiyonel olarak ambulasyonu devam ettirmek i¢in gerekli
becerileri degerlendiren ve en fazla 15 dakikada tamamlanabilen 17 madde

icermektedir.
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NSAA’nin her maddesi igin ii¢ puanlik bir Ol¢eklendirme puani
bulunmaktadir. Hastanin her bir maddeyi uygularken iki puan almasi hareketi hig
yardim almadan normal olarak yaptigini anlatirken, bir puan almasi fiziksel olarak
birinden yardim almamasi ama kompanse ederek yapmasini ifade eder. Son olarak
sifir puan almasi ise o maddeyi/hareketi bagimsiz olarak hareketi yapamaz anlamina
gelmektedir. Hasta eger tiim maddelerden tam puan olan 2 alirsa, 34 olan en yiiksek
puan1 alir. Eger sifir (0) puan alirsa hasta hi¢ bir maddeyi yapamaz anlamina
gelmektedir. Bu maddelerin uygulanmasi sirasinda ¢ocugun giinlik hayatinda

kullandig1 korse veya ortezler kullanilmadan yapilmaktadir (80).

3.2.7. Yorgunluk Degerlendirmesi

Aktivite sonrast yorgunlugu hesaplamak icin 6nce 4 basamak merdiven ¢ikip
inme siireleri kaydedildi, hemen arkasinda 6DYT testi yapildi. Dinlenme olmadan
tekrar 4 basamak merdiven ¢ikip inme siireleri kaydedildi. Boylece aktivite sonrasi
Seviye 1, Seviye 2, Seviye 3 ve kontrol grubundaki saglikli ¢ocuklarin aktivite
sonrast fizyolojik yorgunlugu ifade eden ve objektif bir yontem olan merdiven ¢ikma
ve inme siiresi ile tahmini yorgunluklari hesaplandi.

Cocuklarin enerji tiiketimlerini hesaplamak i¢in 6 dakika boyunca
uygulanmasi kolay olan Fizyolojik Harcama Indeksi[((yiiriime kalp hiz1) - (dinlenme
kalp hizi)) / (ylirime hiz1)] kullanildi (81). Cocuklar teste baglamadan once on
dakika bir sandalyede oturtuldu ve fingertip pulse oksimetre ile dinlenme kalp hizlar
ol¢iildii. Sonra hazir olduklarinda ayaga kalkmalar1 ve yiirlimeye baglamalari istendi.
Cocuklar yliriimeye baslar baslamaz kronometre baslatildi ve her ii¢ dakikada bir
kalp hizlar1 tekrar Olgiildii. Alti dakikanin sonunda tekrar sandalyeye oturmalari
istendi. Fingertip pulse oksimetre ile kalp hizi olglimleri tekrar yapildi, yiiriime
mesafeleri yiiriiylis hizinin hesaplanabilmesi i¢in kaydedildi. Tiim parametreler elde

edildikten sonra Fizyolojik Harcama Indeksi, yani tiikettikleri enerji hesaplandu.

3.2.8. Yasam Kalitesi Degerlendirmesi

DMD’li hastalarin saglikla iligkili yasam kalitelerinin degerlendirmek i¢in
Pediatrik Yasam Kalitesi Envanteri (PedsQL)-Noromuskiiler Modiiliin  Tiirkge
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versiyonu olan PedsQL-3.0 Noromuskiiler Modiil kullanildi (82). Noéromuskiiler
hastaliga sahip ¢ocuklarin saglikla iligkili yasam kalitelerini degerlendirmede gecerli
ve gilivenilir bulunan bu 6lgek {i¢ kategoriden olusan toplam yirmi bes maddeden
olusmaktadir. iki ile on sekiz yas arasindaki hastalara uygulanan 6l¢egin maddeleri
birinci kategori i¢in Benim/Cocugumun Noromuskiiler Hastaligr ile ilgili 17 madde
icermektedir. Ikinci kategori iletisimle 3 madde igermektedir. Ugiincii kategori
ailenin finansal kaynaklar1 ve sosyal destek sistemleri ile ilgili 5 madde igermektedir.
Bes ile on sekiz yas arasindaki ¢ocuklar i¢in ¢ocuk kisisel raporu ve ebeveyn raporu
olarak, iki dort yas arasi hastalar igin ise ebeveyn raporu seklinde hazirlanmustir.

PedsQL 3.0 Noromuskiiler Modiil 6l¢eginin maddeleri Likert tipi puanlama
sistemine sahiptir. 0 ‘asla problem olmaz’ 4 ‘her zaman problem olusturur’
seklindedir. Puanlama sekli 0=100, 1=75, 2=50, 3=25, 4=0 yapilmaktadir. Buradan
goriilecegi gibi 6lgekten alinan yiiksek puanlar saglikla iliskili yagsam kalitesinin daha
iyi oldugunu gostermektedir (83).

3.3. istatistiksel Analiz

Istatistiksel analizler igin ‘IBM SPSS Statistics Version 20’ programi
kullanildi. Degiskenlerin normal dagilima uygunlugu Skewness, Kurtosis ve
Histogram Analizi, Kolmogorov-Smirnov Testi ve varyasyon Katsayisi orani ile
degerlendirildi. Bu degerlendirme sonucunda verilen normal dagilima uymadigi
goriildii. Tanimlayic1 analizler, sayisal veriler i¢in ‘Ortalama+Standart Sapma’
minimum ve maksimum olarak verildi, sayisal olmayan veriler i¢in frekans tablosu
kullanilarak verildi. Sayisal degiskene sahip veriler, Kruskal Wallis testi kullanilarak
karsilastirildi. Ikiserli karsilastirmalar icin post-hoc analizler ise Mann-Whitney U
testi kullanilarak yapildi ve Bonferroni diizeltmesi uygulandi. Sayisal olmayan veriye
sahip veriler ise Ki-Kare testi ile karsilastirildi. Istatistiksel anlamlilik icin toplam
tip-1 hata diizeyi %5 olarak kullanildi ve p degeri 0.05’ten kii¢iik kabul edildi.
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DMD’li Seviye 1, 2, 3 ve saglikli gruba ait demografik bilgiler Tablo 4.1.’de

gosterilmektedir

Tablo 4.1. Demografik bilgileri karsilastiriimasi

DMD Saghkh
Seviye 1 Seviye 2 Seviye 3 (X£SS) p
Parametreler (X£SS) (X£SS) (X£SS) n=17
n=18 n=17 n=17

Yas (ay) 93,66+16,94 | 102,47+17,41 | 113,23+16,96 | 102,88+18,78 | 0.020°

Boy (cm) 119,00+9,80 | 123,41+9,46 127,76+9,51 | 126,35+11,72 | 0,079

Kilo (kg) 25,7245 44 27,26+6,88 31,58+8,32 30,35+9,75 0,110
VKi (kg/m®) | 18,06+15,36 17,70+2,68 19,10+3,47 18,71+3,15 0,403

a: 1-3 (Bonferroni diizeltmesi sonrasinda p<0.0083 i¢in), cm: santimetre, kg: kilogram, m:metre
(VKI: Viicut Kiitle Indeksi), DMD: Duchenne Muskiiler Distrofi, X: ortalama, SS: standart sapma,

p:standart hata, n: olgu sayist

Seviye 1, 2, 3 ve saglikli gruptaki ¢ocuklar boy, kilo ve viicut kiitle indeksi

acisindan karsilastirildiginda fark bulunmazken, yas agisindan Seviye 1 ve 3 arasinda

fark saptandi (p<0.0083). DMD’li grupta yas ortalamasinin arttikca fonksiyonel

seviyesinin de azaldigr goriildii.

Tim c¢ocuklarda uygulanan degerlendirme parametreleri sonuglari Tablo

4.2°de gosterilmigtir.
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DMD Saghkh
. Seviye 2 Seviye 3
Parametreler Sewyt:]}l(é( +SS) (X£SS) (X£SS) ngi? )
- n=17 n=17 -
Dinlenme Kalp Hizi 108,66:£15,36 101,23+11,34 104,70412,12 86,20+24 61
(atim/dk)
ODYT 6ncesi dort basamak 2.59+0,01 4,82+1,66 20,53+11,25 1,4140.30
¢ikma (sn)
ODYT Sncesi dort basamak 2.0740,55 2.03+4131 10,83+8,70 1,2240.30
inme (sn)
O6DYT sonrasi Kalp Hizi 128,22+17,14 115,64+29,10 127,64+15,62 122,70+18,36
(atim/dk)
?m]?aklka ylrime mesafesi | 434 55,57 95 3674446434 2274749384 541 44462,41
Dakikadaki adim sayist 141,31411,0 136,88+23 54 88,90+37,00 150,80-:8,84
(adim/dk
Fizyolojik Harcama Indeksi
(FHI) (atim/m) 0.25+0,15 0,340,20 0,95+1,34 0,330+0,21
O6DYT sonrast dort basamak | 5 794 94 5324173 24.63+14,09 1724036
¢ikma (sn)
ODYT sonrasi dort basamak | 55, g 3154135 12,31410,55 1,40+0,44
inme (sn)
Yerden kalkma siiresi (sn) 4,93+1,74 8,09+2,52 31,89+18,21 1,78+0,47
On metre kosma siiresi (Sn) 4,75+0,75 6,27+1,51 12,98+8,24 3,23+0,46
6DYT Oncesi ve sonrasi
basamak ¢ikma siire farki 0,19+0,87 0,50+0,58 4,09+5,33 0,30+0,22
(sn)
6DYT 0Oncesi ve sonrasi
basamak inme siire fark 0,25:0,49 0,2240,56 1,47+2,36 0,18+0,24
(sn)
Ayak bilegi limitasyon 16,6343,95 22,0244,91 31,6148,95
ortalamasi (Derece)
Diz limitasyon ortalamast 0.00+0.00 0584242 338448
(Derece) 1 i) 1 il il 1
Kalga fleksorleri kisalik 13,94+10,33 23,88+11,06 17,76+12,41
ortalamasi (Derece)
Hamstringlerin kisalik 28,27+15,28 27,32+12,46 32,20+8,78
ortalamasi (Derece)
Gastrosoleus lasalik 16,63+3,95 22,0244,91 31,6148,95
ortalamasi (Derece)
NSAA puani (0-34) 29 88+2.56 21,29+3.73 11,05+3,26
PedsQL evebeyn (0-100) 77,16+10,56 81,8245,51 77,6448,10
PedsQL ¢ocuk (0-100) 85,72+12,74 88,05+7,38 87,00+7,28

NSAA: North Star Ambulasyon Degerlendirmesi, PedsQL: Pediatrik Yasam Kalitesi Envanteri, cm:
santimetre, kg: kilogram, m: metre, DMD: Duchenne Muskiiler Distrofi, X: ortalama, SS: standart

sapma, dk: dakika, n: olgu sayisi, sn: saniye
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Calismaya ait Seviye 1, 2, 3 ve saglikli grubun tahmini fizyolojik yorgunluk

olan 6DYT oncesi ve sonrast basamak ¢ikma ve inme siire farklari ile yorgunluk

degerlendirme karsilastirmasi Tablo 4.3 te gosterilmistir.

Tablo 4.3. Gruplara ait yorgunluk karsilastirilmasi

DMD Saghkh
Seviye 1 Seviye 2 Seviye 3 (X£SS) p
Parametreler (X£SS) (X£SS) (X£SS) n=17
n=18 n=17 n=17
6DYT oncesi ve
sonrasi basamak ab,c
cikma siire farki 0,19+0,87 0,50+0,58 4,09+5,33 0,30+0,22 | 0,003*™
(sn)
6DYT Oncesi ve
sonrasi basamak
cnme siire farki 0,25+0,49 | 0,22+0,56 1,4742,36 0,18+0,24 0,446
(sn)

a: 1-3, b: 2-3, c¢: 3-S (Bonferroni diizeltmesi sonrasinda p<0.0083 i¢in) DMD: Duchenne Muskiiler
Distrofi, S: Saglikli, sn: saniye, X: ortalama, SS: standart sapma, n: olgu sayisi, p: standart hata

Seviye 1, 2, 3 ve saglikli grup yorgunluk acisindan karsilastirildiginda;
6DYT oncesi ve sonrast dort basamak ¢ikma siire farki olarak Seviye 1 ile 3, Seviye
2 ile 3, Seviye 3 ile saglikli grup arasinda fark saptanirken (p<0.0083), diger gruplar
arasinda bir fark saptanmadi. DMD’li cocuklarin yorgunluk seviyelerine
bakildiginda ortalama en az yorulan grubun Seviye 1 en ¢ok yorulan grubun Seviye 3
oldugu goriilmektedir. Saglikli gruba gore Seviye 1 benzer bir yorgunluk yasarken,
Seviye 2’nin saglikli gruptan yaklagik iki kat yoruldugu, Seviye 3’lin ise saglikli
gruptan yaklasik 14 kat daha fazla yoruldugu goriilmektedir.

6DYT oncesi ve sonrasi dort basamak inme siire farki olarak hi¢ bir grup
arasinda fark saptanmadi.

Seviye 1, 2, 3 ve saglikli grup igin 6DYT o6ncesi ve sonrast kalp hizi, dort
basamak ¢ikma, dort basamak inme parametrelerine ait karsilagtirmalar Tablo 4.4°te

gosterilmistir.
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Tablo 4.4. Gruplara ait kalp hizi, dort basamak ¢ikma, dort basamak inme

karsilastirilmast.
DMD Saghkh
Parametreler Seviye 1 Seviye 2 Seviye 3 p
(X£SS) (X£SS) (X£SS) (X+£SS)
n=18 n=17 n=17 n=17
6DYT Oncesi
Dinlenme 108,66+15,36 | 101,23+11,34 | 104,70+12,12 | 86,29+24,61 0,005 &
Kalp Hiz1
(atim/dk)
6DYT sonrasi
Kalp Hizi 128,22+17,14 | 115,64+29,10 | 127,64+1562 | 122,7059+18,36 | 0,430
(atim/dk)
6DYT Oncesi
4 basamak 2,59+0,91 4,82+1,66 20,53+11,25 1,41+0,30 0,0001 aPedef
¢ikma (sn)
6DYT sonrasi
4 basamak 2,96+1,08 5,32+1,73 24,63+14,09 1,72+0,36 0,0001 aPedef
cikma (sn)
6DYT Oncesi
4 basamak 2,07+0,55 2,93+1,31 10,83+8,70 1,22+0,30 0,0001 Pedef
inme (sn)
6DYT sonrasi
4 basamak 2,33+0,81 3,15+1,35 12,31+10,55 1,40+0,44 0,0001 Pedef
inme (sn)

a:1-2, b: 1-3, c: 1-S, d: 2-3, e: 2-S, f: 3-S (Bonferroni diizeltmesi sonras1 p<0.0083 i¢in) DMD:
Duchenne Muskiiler Distrofi, S: Saglikli, X: ortalama, SS: standart sapma, dk: dakika, n: olgu sayisi,
sn: saniye, p: standart hata

Seviye 1, 2, 3 ve saglikli grubun 6DYT’nin Oncesi ve sonrasi i¢in kalp hizi,

dort basamak merdiven ¢ikma, dort basamak merdiven inme agisindan
karsilastirildiginda;

6DYT oncesi ve sonrast dort basamak merdiven ¢ikma siirelerinden Seviye 1
ile 2, Seviye 2 ile 3, Seviye 1 ile 3, Saglikli grup ile Seviye 1, Saglikli grup ile
Seviye 2, Saglikli grup ile Seviye 3 olmak {iizere tiim gruplarda fark saptandi
(p<0.0083). DMD’li ¢ocuklarda fonksiyonel seviye azaldik¢a performans siirelerinin
arttigr goriilmiis, Seviye 1’in Seviye 3’ten sekiz kat daha hizli merdiven c¢iktig
goriilmektedir. Saglikli grubun ise Seviye 1’den iki kat, Seviye 2’den dort kat ve
Seviye 3’ten on bes kat daha hizli merdiven ¢iktig1 goriilmektedir.

6DYT oOncesi ve sonrasi dort basamak merdiven inme siirelerinden Seviye 2
ile 3, Seviye 1 ile 3, Saglikli grup ile Seviye 1, Saglikli grup ile Seviye 2, Saglikli
grup ile Seviye 3 farklar saptanirken (p<0.0083), Seviye 1 ile 2 arasinda fark

saptanmadi. Seviye 1’in Seviye 3’ten bes kat daha hizli merdiven indigi
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goriilmektedir. 6DYT testi Oncesinde ve sonrasinda merdiven inme aktivitesini
saglikli grup yaklasik olarak Seviye 1 ve Seviye 2’den iki kat ve Seviye 3’ten ise 9
kat daha hizl1 gergeklestirdigi goriilmistiir.

6DYT testinden Once dinlenim kalp hizinda Saglikli grup ile Seviye 1,
Saglikli grup ile Seviye 3 arasinda fark saptanirken (p<0.0083), diger gruplar
arasinda bir fark goriilmedi. DMD Seviyeleri arasinda dinlenim kalp hizi agisindan
fark bulunmazken, saglikli gruba gore Seviye 1 ile Seviye 3’{in tasikardik olduklar1
gorilmektedir. 6DYT sonrasi kalp hizlarinda ise hi¢ bir grup arasinda fark

goriilmedi.

Seviye 1, 2, 3 ve saglikli grup i¢in yerden yalkma, on metre kosma, 6 dakika
yiiriime mesafesi, dakikadaki adim sayisi, FHI parametrelerine ait karsilastirmalar

Tablo 4.5’te gosterilmistir.

Tablo 4.5. Gruplara ait yerden yalkma, on metre kosma, 6 dakika yiiriime mesafesi,

dakikadaki adim sayis1, FHI karsilastirilmasi

DMD <
: _ _ Saghkh
Seviye 1 Seviye 2 Seviye 3 (X+SS) p
Parametreler (X£SS) (X+£SS) (X£SS) n=17
n=18 n=17 n=17
Yerden 4,93+1.74 8,00+1,52 | 31,89+1821 | 1,78+0,47 | 0,0001 *Pcdef
Kalkma (sn)
On metre 4,75+0.75 6,27+1,51 12,98+8,24 3,23+0,46 | 0,0001 *Pedef
kosma (sn)
6 Dakika
yiiriime 434,00+57,95 | 367,44+64,34 | 227,47+9384 | 541446241 | 0,0001 *>c4f
mesafesi (m)
Dakikadaki
adim sayst 141,31+11,08 | 136,88+2354 | 88,90+37,00 | 150,80+8,84 | 0,0001 °“*f
(adim/dk)
Fizyolojik
Indeksi
(atim/m)

a: 1-2, b: 1-3, ¢c: 1-S, d: 2-3, e: 2-S, f: 3-S (Bonferroni diizeltmesi sonrasi p<0.0083 i¢in) DMD:
Duchenne Muskiiler Distrofi, S: Saglikli, m: metre, X: ortalama, SS: standart sapma, dk: dakika, n:
olgu sayisi, sn: saniye, p: standart hata

Seviye 1, 2, 3 ve saglikli grubun yerden yalkma, on metre kosma, 6 dakika
yiiriime mesafesi, dakikadaki adim sayis1, FHI agisindan karsilastirildiginda;
Yerden kalkma, on metre kosma ve 6 dakika yiiriime mesafesi olarak Seviye

1 ile 2, Seviye 2 ile 3, Seviye 1 ile 3, Saglikli grup ile Seviye 1, Saglikli grup ile
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Seviye 2, Saglikli grup ile Seviye 3 olmak iizere tiim gruplarda farklar saptandi
(p<0.0083). DMD’li g¢ocuklarin fonksiyonel seviyeleri azaldik¢a yliriime
mesafalerinin de azaldig1 goriilmektedir. Seviye 1’in Seviye 3’ten iki kat daha fazla
mesafe yiirtidiigli goriilmektedir. Saglikli grup tiim gruplardan daha fazla yliriimis ve
ortalama yiirlime mesafesi olarak en az fark Seviye 1 (yaklasik bir buguk kat) ile
cikarken en c¢ok fark (yaklasik ii¢ kat) Seviye 3 ile oldugu goriilmektedir. DMD’li
gruplarda fonksiyonel seviye azaldik¢a yerden kalkma siireleri artmistir. Saglikli
grubun yerden kalkma siiresinin Seviye 1’den li¢ kat, Seviye 2’den bes kat ve Seviye
3’ten on sekiz kat daha hizli oldugu goriilmektedir. Benzer sekilde 10 m kosma
stirelerinde de saglikli grubun yaklasik olarak Seviye 1°den bir buguk kat, Seviye
2’den iki kat ve Seviye 3’ten dort kat daha hizli kostugu goriilmektedir.

Dakikadaki adim sayis1 olarak Seviye 2 ile 3, Seviye 1 ile 3, Saglikli grup ile
Seviye 2, Saglikli grup ile Seviye 3 farklar saptanirken (p<0.0083), diger gruplar
arasinda fark goriilmedi. Saglikli grup dakikada en fazla adim atarken DMD’li
gruplardan fark olarak en az Seviye 1 ile ¢ikarken, en fazla fark yine Seviye 3 ile
oldugu goriilmektedir.

FHI olarak Seviye 2 ile 3 ve Seviye 1 ile 3 arasinda farklar saptanirken
(p<0.0083), diger gruplar arasinda bir fark goriilmedi. Fizyolojik harcama indeksi ile
harcanan enerji bakimindan yaklasik olarak Seviye 3’iin, Seviye 1 den ve Seviye 2
den li¢ kat daha fazla enerji tiikettigi goriilmektedir. Seviye 1 ve Seviye 2 saglikli
grupla benzer enerji harcarken; Seviye 3’lin, ortalama olarak saglikli grup’tan ii¢ kat

daha fazla enerji harcadig1 da goriilmektedir.
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Seviye 1, 2, 3 gruplar igin ayak bilegi limitasyon ortalamasi, diz limitasyon
ortalamasi, kalga fleksorleri kisalik ortalamasi, hamstring kaslari kisalik ortalamasi,
gastrosoleus kasi kisalik ortalamasi, NSAA toplam puani, PedsQL ebevevn, PedsQL

cocuk parametrelerine ait karsilastirmalar Tablo 4.6’da gosterilmistir.

Tablo 4.6. DMD’li gruplara ait alt ekstremite limitasyon, kisalik, ambulasyon ve

yasam kalitesi sonuglart.

Parametreler Seviye 1 Seviye 2 Seviye 3
(X£SS) (X£SS) (X£SS) p
n=18 n=17 n=17
Ayak bilegi limitasyon abc
16,63+ 3,95 22,02+4,91 31,61+8,95 0,0001
ortalamasi (Derece)
Diz limitasyon ortalamast 0,0040,0 0,58+2,42 3,38+4,48 0,002 b
(Derece)
Kalca fleksorleri kisalk | 39,1033 | 23,88+11,06 17,76+12,41 0,051
ortalamasi (Derece)
Hamstring kaslari kisalik | 58 57,15 g 27,32+12,46 32,20+8,78 0,547
ortalamasi (Derece)
Gastrosoleus kisalik 16,63:3,95 |  22,02:491 31614895 | 0,001%"
ortalamasi (Derece)
NSAA puani (0-34) 29,88+2,56 21,29+3,73 11,05+3,26 0,0001 2
PedsQL Ebeveyn (0-100) | 77,16+10,56 81,8245,51 77,64+8,10 0,174
PedsQL Cocuk (0-100) 85,72+12,74 88,05+5,51 87,00+7,28 0,896

a: 1-2, b: 1-3, c: 2-3 (Bonferroni diizeltmesi sonrasi p<0.016 i¢in), NSAA: North Star Ambulasyon
Degerlendirmesi, PedsQL: Pediatrik Yasam Kalitesi Envanteri, X: ortalama, SS: standart sapma, n:
olgu sayisi, p: standart hata

Seviye 1, 2 ve 3 gruplarin ayak bilegi limitasyon ortalamasi, diz limitasyon
ortalamasi, kalga fleksorleri kisalik ortalamasi, hamstring kaslar kisalik ortalamasi,
gastrosoleus  kisalik ortalamasi, NSAA toplam puani, PedsQL ebeveyn
degerlendirmesi, PedsQL cocuk degerlendirmesi agisindan karsilastirildiginda;

Ayak bilegi limitasyon ortalamasi, gastro soleus kisalik ortalamas1 ve NSAA
toplam puan agisindan Seviye 1 ile 2, Seviye 2 ile 3, Seviye 1 ile 3 olmak {izere tiim
gruplar arasinda farklar saptandi (p<0.016). DMD’li gruplarda fonsiyonel seviye
azaldikca ayak bilegi limitasyon ve gastro-soleus kisalik derecesinin arttig
goriilmektedir.

DMD’li ¢ocuklarin NSAA toplam puani agisindan ise fonksiyonel seviyenin

azalmasiyla alinan puanin azaldigi goriilmektedir. Seviye 1°deki ¢ocuklar toplam
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puana yakin degerler alirken, aynt zamanda Seviye 3’teki ¢ocuklardan yaklagik
olarak 3 kat daha fazla puan aldiklar1 bulunmustur.

Diz limitasyon ortalamasi olarak Seviye 1 ile 3 arasinda fark saptanirken
(p<0.016), diger gruplar arasi herhangi bir fark gériilmedi. Diz limitasyonu ayak
bilegine gore daha yavas ilerlemekte olup Seviye 1’de bulunmazken, Seviye 3’te en
fazla oldugu goriilmektedir.

DMD’li gruplar arasinda yasam kalitesi basta olmak iizere diger parametreler

arasinda da herhangi bir fark saptanmada.

DMD’li hastalara ait Brooke Seviyesi 1, 2, 3 gruplar icin NSAA maddelerinin
karsilastirilmast Tablo 4.7 de gosterilmistir.



Tablo 4.7. DMD’li gruplara ait NSAA maddelerinin karsilagtirilmasi
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NNk W

NSAA Seviye Ki-kare
No Puan 1(n) 2 (n) 3(n) df p
0 - - -
1 1 - 8 12 2 0.0001
2 18 9 5
0 - - -
2 1 2 13 16 2 0.0001
2 16 4 1
0 - - 3
3 1 1 9 14 4 0.0001
2 17 8 -
0 - - 5
4 1 1 7 9 4 0.0001
2 17 10 3
0 - - 6
5 1 1 8 8 4 0.0001
2 17 9 3
0 - 3 12
6 1 2 14 5 4 0.0001
2 16 - -
0 - 3 12
7 1 3 14 5 4 0.0001
2 15 - -
0 - - 3
8 1 - 9 14 4 0.0001
2 18 8 -
0 - - 4
9 1 - 13 13 4 0.0001
2 18 -
0 - - 1
10 1 3 11 14 4 0.0001
2 15 6 2
0 - - 4
11 1 10 17 13 4 0.0001
2 8 - -
0 - 1 5
12 1 7 8 10 4 0.009
2 11 8 2
0 1 5 15
13 1 8 6 2 4 0.0001
2 9 6 -
0 - 1 10
14 1 2 5 7 4 0.0001
2 16 11 -
0 1 1 14
15 1 8 13 3 4 0.0001
2 9 3 -
0 - 1 13
16 1 9 13 4 4 0.0001
2 9 3 -
0 - 1 9
17 1 14 16 8 4 0.0001
2 4 - -
. Ayakta durma 8. Sag ayakla basamak inme 15. Sag ayak tizerinde hoplama

. 10 m yiiriirme

. Sandelyeden ayaga kalkma
. Sag ayak iizerinde durma
. Sol ayak tizerinde durma
. Sag ayakla basamak ¢ikma
. Sol ayakla basamak ¢ikma

9. Sol ayakla basamak inme
10. Oturmaya gelme

11. Yerden Kalkma

12. Basini kaldirma

13. Topuklar iizerinde durma
14. Ziplama

16. Sol ayak iizerinde hoplama

17. Kosma
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DMD’li Seviye 1, 2, 3 gruplar NSAA maddeleri agisindan karsilastirildiginda
NSAA’nin biitiin maddeler i¢in tiim gruplarda fark saptandi (p<0,0001). Fonksiyonel

seviye azaldikca NSAA maddelerinin gergeklestirilmesinin zorlastigi gorildii.
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5. TARTISMA

Brooke Alt Ekstremite Fonksiyonel Siniflama Skalasina gore farkli
fonksiyonel seviyedeki DMD’li ¢ocuklarin yorgunluk seviyeleri ve enerji
tikketimlerini kendi aralarinda ve saglikli ¢ocuklarla karsilastirmak ve farkliliklarini
ortaya koymak amaciyla planlanan g¢alismamizda farkli fonksiyonel seviyedeki
DMD’li ¢ocuklarin hem kendi aralarinda hem de saglikli grup arasinda gesitli
diizeylerde farkliliklar oldugu hipotezimiz dogrulandi.

Saglikli ¢ocuklarla DMD’li ¢ocuklarin yaslar1 karsilastirildiginda Seviye 1 ile
Seviye 3 arasinda fark bulundu. Bu sonug bize DMD’li ¢ocuklarin yaslari arttik¢a
fonksiyonel seviyelerinin ortalama olarak azaldigini gosterdi. DMD’li ¢ocuklarin
yaslarina bakildiginda aslinda heterojen yas dagilimlar1 gdziikmektedir. Ozellikle
standart sapmalar g6z Oniine alindiginda DMD’li Seviye 1°de olan bir ¢ocuk ile
Seviye 3’te olan bir ¢gocuk ayn1 yasa sahip olabilmektedir. Seviyeler arasinda standart
bir yas dagiliminin ya da gegisin olmamasi bize DMD’li ¢ocuklarin hastalik
prognozlarinin yanisira iyi bir bakim, sosyo-ekonomik diizey, aldiklar1 fizyoterapi
programi gibi multimodal yaklasim tedavilerinin farkindan kaynaklanabilecegini
distindiirdi.

Cocuklarin beslenme durumu cocuklarin agirliginin, boyunun karesine
boliinmesiyle olgiilmektedir. Viicut kiitle indeksi (VKI) olarak adlandirilan bu
yontemin noninvaziv, kolay ve hizli bir sekilde uygulanmasi epidemiyolojik
caligmalarda tercih nedenidir. Ayrica bu yontemin obezite ile korelasyon iligkisi
yiiksektir (84). Noromuskiiler hastalarda yetersiz beslenme ya da asir1 beslenme
fonksiyonellik, yasam kalitesi ve yasam siiresinde etkilidir. Yetersiz ve asir1
beslenme her iki seklide istenmeyen bir neticedir. Ciinkii yetersiz beslenme ve
obezite bu hastalarin respiratuar fonksiyonlarini ve yasam Kkalitelerini dogrudan
etkilemektedir (85). DMD’li hastalarin yagsiz kas kiitlesinin yerine yag kiitlesinin
gecmesi hastalar ilerleyici kas zayifligina gotiirebilmektedir (84). Bu nedenle
Noromuskiiler hastaliklarda kilo kontrolii saglamak cocuklarin ambulasyonunun
devami basta olmak iizere aktivite ve vital kapasite lizerinde de pozitif degisiklikler
meydana getirecektir (86). Yaptigimiz c¢alismada VKI yontemi kullanilarak
degerlendirilen gruplarda fark bulunmadi. Bu durum bize DMD’li ¢ocuklar1 ve
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saglikli grubu degerlendirmek icin kullanilan parametrelerde VKI agisindan benzer
cocuklar alinmasina firsat tanimistir.

Alt1 dakika yiirlime testi kolay uygulanabilen, kolay tolere edilebilen ve
giinliik yasam aktivitelerini diger yiiriime testlerine gére daha iyi gosterme 6zelligine
sahip fonksiyonel yiiriime testidir. Fiziksel fonksiyonu degerlendirmek i¢in belirli bir
mesafeyi yiiriiyerek uygulanan c¢abuk, basit ve hi¢ bir teknolojik alete ihtiyag
duymayan ucuz bir testtir. Ayrica kisinin kapasitesini yansitma 6zelligi ve giinliik
yasam aktivitelerinin gerceklestirilmesinde olduk¢a elzem oldugu igin yasam
kalitesinin ¢ok 0nemli bir pargasi olarak goriilmektedir. Son zamanlarda 6DYT nin
cesitli ndromuskiiler hastaliklarda ve o6zellikle DMD’de terapatik tedaviler ve
hastalik stireci agisindan temel bir sonug 6l¢timii olarak kullanilmaktadir (58).

Lammers ve ark. (59) yaslar1 4-11 yil arasinda degisen 328 saglikli ¢ocukta
6DYT uygulamis ve c¢ocuklarda olusan normal degerleri dinlenim kalp hizi ve
maksimum kalp hizlarmi saptamistir.  Cocuklarin alti dakika boyunca yliriime
mesafelerini 6l¢miis ve yedi yasindan biiyiik ¢ocuklarin yiirlime mesafelerinde biiyiik
bir artis gozlemlemistir. Sonugta 6 DY T nin ¢ocuklar i¢in giivenilir ve pratik bir
yontem oldugunu ifade etmistir. Benzer olarak Li ve ark. (87)’nin yaptig1 baska bir
calismada 78 saglikli cocukta kalp hizlar1 6DYT sonunda saptamig ve toplam yiiriime
mesafelerini ortalama 659,8+58,1 m olarak bulmustur. McDonald ve ark. (61)’nin
yaptiklar1 bir karsilagtirma ¢alismasinda yaslar1 4 ile 12 arasinda degisen ve benzer
kilo, boy ortalamalarina sahip 21 DMD’li hasta ve 34 saglikli ¢ocugun 6DYT
mesafelerine bakilmis ve DMD’li ¢ocuklar kontrol grubundaki ¢ocuklara gore daha
az mesafe (saglikli ¢ocuklar 621£68 m, DMD’li ¢ocuklar 366+83 m) yiiridigiini
gbézlemlemislerdir. Bu calismada test bir hafta aralikla tekrar yapilmis ve testin
DMD’li ¢ocuklar igin gegerli ve giivenilir oldugu sonucuna varmislardir. Ayrica ayni
calisma i¢inde DMD’li ¢ocuklarin test oncesi saglikli gruba gore hafif derecede
tagikardik olduklar1 ve dakikadaki adim sayilar1 130+2 adim/dk iken, saglikli grupta
142410 adim/dk olarak bulunmus, kadanslari ise saglikliya gore hafif derecede diisiik
oldugu tespit edilmistir.

Kaya ve arkadaslar1 (88)’nin proksimal ve distal kas zayifligi olan
noromiiskiiler hastaliklarda fonksiyonel performanslart karsilagtirmak amaciyla

yaptiklar1 calismada 20 proksimal kas zayifligt; 20 distal kas zayiflig1 olan toplam 40
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néromiskiiler hastalig1 olan ¢ocukta iki grup arasinda istirahat 6ncesi kalp hizi ve 6
DYT sonrast kalp hizi, 6DYT mesafesi, kadans agisindan farklilik bulunmamustir.
Yaptigimiz calismada 6DYT mesafesi agisindan biitiin DMD’li gruplar ve saglikli
grupla yapilan karsilastirmalarda fark elde edilmistir. Bu durum bize fonksiyonel
seviye azaldikca ylirlime mesafesinin de azaldigin1 gostermektedir. DMD’li
cocuklarin sagliklt grup ile kiyaslandiginda en fazla mesafe farki Seviye 3 ile ve en
az mesafe farkinin Seviye 1 ile oldugu bulunmustur. Bu sonuglar beklenilen bir
durum olup McDonald ve arkadaslarinin yaptigi c¢alisma ile uyumludur. Yine
calismamizda dakikadaki adim sayisi olarak Seviye 1 ile 3 arasinda, Seviye 2 ile 3
arasinda, Seviye 2 ile saglikli grup arasinda ve Seviyesi 3 ile saglikli grup arasinda
fark  bulunurken diger gruplar arasindaki karsilastirmalarda  bir  fark
gozlemlenmemistir. Dinlenme Kkalp hiz1 i¢in gruplar arasinda sadece saglikli grupla
Seviye 1 ve saglikli grup ile Seviye 3 arasinda fark bulunmustur. Bu fark literatiirle
paralellik gostererek DMD’li ¢ocuklarin saglikli gruba gore tasikardik olduklari
goriilmiis ve en fazla tasikardik grubun Seviye 1 oldugu saptanmustir. Diger gruplar
arast karsilastirmalarda dinlenim kalp hizi i¢in bir fark bulunamamistir. Yine
calismamizda tim gruplarda 6DYT sonrast kalp hizi i¢in herhangi bir fark
bulunamamistir. DMD’li gruplar arasinda dinlenme kalp hizi farklarinin olmamasi
bize hasta grubun hastalikla miicadeleye yeni basladigini ve zamanla kalp hizi
farkinin degismemesi ise DMD’li ¢ocuklarin hastaliga adaptasyon gelistirdigini
diistindtirmiistiir.

Hastalarin patolojik yiiriimesi ile daha fazla ener;ji tiikketimi arasinda bir iligki
vardir. Bu durumun noéromuskiiler hastaligi olan bireyin toplumsal aktivitelerini
kisitladigr goriilmektedir (89). Bireylerdeki enerji tiiketiminin yiiksek teknolojik
aletlerle ol¢iilmesinin yani sira uygulanmasi daha kolay ve pratik olan yontem
Fizyolojik Harcama Indeksi (FHI)’dir (90). FHI yéntemi bireyin kullandig1 oksijen
ile kalp hizinin orantisal iligkisi temeline dayanmaktadir. Kendi hizlarinda yliriiyen
yetersizliklere sahip ¢ocuklarda enerji harcaniminin dl¢iilmesinde gegerligi yapilmis
calismalar literatiirde mevcuttur (90, 91). Yapilan bir calismada dokuz yasindaki
saglikll bir cocugun on metre yiiriime siiresi icerisinde FHI degeri 0.40 iken alt1
yasindaki saglikli bir ¢ocukta 0.20 oldugu belirtilmektedir (89). Bu durum gelisimle

birlikte harcanan enerjinin arttifin1 da gostermektedir. Yaslar1 6-15 arasinda olan
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yirmi DMD’li ve yirmi noropatili hasta {izerinde yapilan baska bir ¢alismada (88)
gruplar arasinda FHI degerleri agisindan fark bulunmamis olup, benzer degerler elde
edilmistir. Yaptigimiz calismaya bakildiginda ise; FHI acisindan DMD’li gruplar ve
saglikli grup karsilastirildiginda Seviye 1 ile 3 arasinda ve Seviye 2 ile 3 arasinda
fark bulunurken diger DMD’li grup ve saglikli grup karsilastirmalarinda bir fark
bulunamamigtir. DMD’li seviyeler arasindaki geciste harcanan enerji bize viicutta
adaptasyonel degisiklikler oldugunu ve fonksiyonel seviyenin azalmasi ile harcanan
enerjinin arttigin1 gostermektedir. DMD’li ¢ocuklarda Seviye 3 ortalama olarak en
fazla enerji tiiketen grup olmakla beraber saglikli gruba gore harcadig enerji ii¢ kat
daha fazla oldugu goziikkmektedir. Bu fark DMD’li ¢ocuklarin tedavi programi
cizilirken enerjilerini koruma bakimindan dikkate alinmasi gereken bir noktadir.
Seviye 1 ve Seviye 2’deki hastalarin saglikli gruba gore harcadigi enerji agisindan
benzer olmasina ragmen yiirime mesafelerinin ¢ok farkli oldugu goriilmektedir. Bu
durum bize yine ayni enerjiyle hastalarin ve saglikli grubun ¢ok farkli performans
sergilediklerini gostermektedir.

Literatiirdeki ¢aligmalarin ¢ogunda DMD’li ¢ocuklarin fonksiyonlarini
degerlendirmek igin hastaliklarinin erken donemlerinde 6DYT, alt ekstremiteye
yonelik stireli performans testleri olan dort basamak merdiven inip ¢ikma testi, on
metre kogma testi gibi endurans testlerinin kullanildigi ¢aligmalar bulunmaktadir
(61,92). Cocuklarin kas kuvveti ile fonksiyon arasindaki iliskiyi inceleyen
calismalar, daha c¢ok alt ekstremite kas kuvveti iizerinde durmaktadirlar (93,94).
DMD‘li hastalardaki kas zayiflig1 progresif oldugu icin kas kuvveti dl¢limii motor
yeteneklerin ve hastaligin takip edilmesinde klinikte en ¢ok kullanilan yontemdir
ama hastalifin progresyonunu ve giinliik yasam iizerindeki etkisini yansitmadaki
hassasiyeti tartismalidir. Yapilan ¢alismalardan bazilar1 kas kuvveti ile fonksiyonel
kapasite arasinda orantili bir iliski oldugu icin kas kuvvetinde meydana gelen
degisikliklerin fonksiyonel seviyeyi etkiledigini belirtirken diger c¢alismalar
noromuskiiler hastaliga sahip kisilerde kompansatuar mekanizmalar ve bireysel
farkliliklar gibi faktorler nedeniyle de kas kuvvetindeki degisimlerin fonksiyonel
seviyeyi etkileyecegini savunmaktadir. Ayn1 kas kuvvetine sahip olan hastalarin bile
ginliik yasamlarindan kaynakli farkli fonksiyonel kapasiteleri olabilmektedirler
(95,96). Klinikte DMD’li g¢ocuklarin fonksiyonelligini belirlemek i¢in kullanilan
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yontemlerin sadece birini kullanmaktansa NSAA ambulasyon testi, 6DYT, siireli
performans testleri gibi fonksiyonelligi belirleyen degerlendirme yodntemlerinin
kombine edilerek kullanilmasinin  daha etkili sonuglar  gosterebilecegi
belirtilmektedir (97).

DMD’li 5-12 yas arasindaki ambule ¢ocuklarda bas-boyun kas kuvvetinin
fonksiyonel kapasite iizerine etkisini incelemek amaciyla yapilan baska bir ¢alismada
boyun fleksiyon kas kuvveti daha iyi olan DMD’li ¢ocuklarda fonksiyonel
degerlendirme test sonug¢ skorlarina bakildiginda 6DYT yiirlime mesafesinin daha
uzun, NSAA puanimin daha yiiksek, Brooke klinik degerlendirmesinden aldig1
degerin daha yiiksek oldugu, siireli performans testlerinin sirtiistii yatistan ayaga
kalkma parametresinin de daha kisa siirede tamamlandig1 sonucuna varilmistir (98).
Calismamizda NSAA  maddelerinin  DMD‘li  hasta  gruplar1  arasinda
gerceklestirilmesi  karsilagtirmasinda farklar bulunmustur. Fonksiyonel seviye
azaldikca NSAA’daki her maddenin de fonksiyonel olarak gerceklestirilmesinin
zorlagtigin1 gosteren sonuglar elde edilmistir. NSAA’ nin her maddesi igin seviye
arttikca gerceklestirme basarisi azalmaktadir. NSAA’nin baz1 maddelerinin gruplar
tarafindan yapilamamasi veya kompanse edilmesi o maddenin modifiye edilerek
hastalara ev programi olarak verilmesi fizyoterapi ve rehabilitasyon uygulamalarina
farkl bir bakis agis1 getirebilecegini diisiinmekteyiz.

Mazzone ve ark.(99)’nin 112 DMD’li, ambule hasta {izerinde fonksiyonel
testler arasindaki korelasyona bakmak amaciyla yaptigi bir ¢alismada 6DYT, NSAA
ve siireli performans testlerini kullanmistir. Cocuklarin NSAA toplam puan1 17’ nin
altinda olanlarin 6DYT mesafelerinin ortalama 300 metreden daha az oldugu
saptanirken, NSAA’dan aldig1 toplam puan 29°dan biiyiik olanlarin yiiriidiikleri
mesafenin ortalama 400 metre oldugu bulunmustur. Yaptigimiz calismada DMD’li
gruplart NSAA agisindan karsilastirdigimizda tiim gruplarda NSAA toplam puam
acisindan fark bulunmustur. Bu sonug literatiirle paralellik géstermekte olup, Seviye
1’deki hastalar toplam puana yakin degerler alirken, aym1 zamanda Seviye 3’teki
hastalardan yaklasik olarak 3 kat daha fazla puan aldiklar1 bulunmustur. Bu durum
seviyeler aras1 farkliliklar1 gostermekle beraber fonksiyonel seviye azaldikc¢a

fonksiyonel gerilemedeki tahmin ya da beklentileri de ortaya koymaktadir.
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DMD’li ¢ocuklarmn klinikte fonksiyonel seviyelerinin 7 yasina kadar hafif de
olsa arttigin1 veya stabil kaldigi belirtilmektedir (100). Mazzone ve ark.(101)’nin
yaptig1 bagka bir ¢alismada ambule olabilen 113 DMD’li hastanin iki y1l boyunca
fonksiyonlarini takip ettikleri prospektif bir calismada 6DYT mesafelerini birinci ve
ikinci yil olarak kaydetmislerdir. Cocuklar yedi yasindan biiyiik ve kiigiik olarak
gruplara ayirdiklart bu ¢aligmanin sonucunda 7 yasin altindaki ¢ocuklarda birinci ve
ikinci yil 6DYT yiirlime mesafelerinde hafif bir artis bulunmus ve 7 yasin iistiindeki
cocuklarin ise yiirime mesafelerinde ilk yil yaklasik 42 metre azalma bulunurken
ikinci y1l 80 metre azalma bulunmustur. Bu durum yedi yasindan sonra hastalarin
fonksiyonel seviyelerinin kotiilestigini ortaya koymaktadir. Bizim ¢aligmamizda
yaslar yerine fonksiyonel seviyeler temel alinarak siniflandirma yapilmistir, ancak
calismaya dahil edilen ¢ocuklara bir yil sonra 6DYT yapilarak bir sene i¢indeki
durumlarinin karsilagtirilmasi arastirmaya acik bir durumdur.

Mazzone ve arkadaslarinin yaptiklar1 iki ayr1 calismanin birincisinde
NSAA’nin ¢ok merkezli klinik c¢aligmalarda giivenilirligi yiiksek ve kolaylikla
uygulanabilen bir test oldugu, on dakikada tamamlanabilen kolay bir yontem oldugu
sonucuna varilirken (80); ikincisinde ise yaslari 4 ile 17 yil arasinda degisen 112
DMD’li ¢ocuklarda NSAA’nin, 6DYT ve siireli performans testi olarak yapilan
Gowers yerden kalkma siiresi ile orta kuvvette iliski oldugunu tespit etmislerdir (99).
Ayni hasta lizerinde zamanli olarak yapilan siireli performans testleri hastaligin dogal
seyrini belirlemek i¢in farkli zamanlarda yapilmakta ve Olglimler arasindaki
degisikliklerin uygulanan tedavi yaklasimlarinin etkinligini belirlemektedir (102).
Glinliimiizde yapilan ¢esitli ¢alismalarda on metre yiirlime/kosma, sirtiistii yatistan
ayaga kalkma ve merdiven ¢ikma aktiviteleri standart testler olarak goriilmektedir
(79). Aras’in 20 DMD’li hastada yaptig1 bir ¢alismada merdiven ¢ikma siirelerini
ortalama 8.6+3 sn, merdiven inme siirelerini ortalama 4,7+1,3 sn ve on metre yiiriime
stirelerini ortalama 9,8+1,6 sn olarak belirtmektedir (103). Martini ve ark. (104)’nin
14 DMD’li olguda siireli performans testlerini degerlendirmis ve aktivite siireleri ile
kullanilan kompanse hareketler arasindaki iliski incelenmistir. Sirt iistii yerden
kalkma, basamak ¢ikma ve inme aktivitelerinde kullanilan bu kompanse hareketler
aktivite siiresiyle iligkili ve degiskenlik gosterdigi bulunmustur. Yaptigimiz

calismada Seviye 1, 2, 3 ve saglikli grup arasinda on metre kosma, sirtiistii yerden
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kalkma, 6DYT Oncesi dort basamak merdivenleri ¢ikip-inme ve 6DYT sonrasi dort
basamak merdivenleri ¢ikip-inme siireleri kiyaslanarak yapilan zamanli performans
testleri karsilagtirmasinda tiim gruplarda 6DYT oOncesi ve sonrasi dort basamak
merdiven ¢ikma siireleri i¢in farklar bulunmustur. 6DYT oncesi ve sonrasi dort
basamak merdiven inme siireleri i¢in (Seviye 1 ile 2 hari¢) yine tiim gruplar arasi
karsilastirmada farklar bulunmustur. Seviye 1 ile Seviye 2 arasinda fark
¢tkmamasinin nedenlerinden arasinda fonksiyonel olarak birbirine yakin olmasi ve
yercekiminin etkisinden kaynaklanabilecegini diisiindiirdii. Met iizerinde sirt iistii
yerden kalkma ve on metre kosma siireleri i¢in yapilan karsilastirmalarda tiim
gruplar arast karsilastirmalarda fark bulunmustur. Buradan sonugla DMD’li
cocuklarda fonksiyonel seviye azaldikg¢a performans testlerinin siiresinde artiglar
bulunmustur. Ayni zamanda DMD’li gruplara goére saglikli gruplarin performans
testlerini ¢ok daha hizli siirede yaptiklari bulunmustur. Saglikli grupla DMD’li
gruplar arasinda en az siire farki Seviye 1°de iken en fazla siire farki Seviye 3 ile
oldugu goriilmiistiir.

Noromuskiiler hastaliklarda eklem deformiteleri, kas zayifligindan sonra
lokomotor sistemi en ¢ok etkileyen klinik bozukluk olarak goriilmektedir (105).
Ozellikle alt ekstremitede olusan bu deformiteler viicut dengesini bozarak
ambulasyon kaybini hizlandirmaktadir. DMD’li hastalarda bu durum aktif ve pasif
norofizyolojik mekanizmalara bagli olarak gelisir ve ayak bileginde ekin normal
eklem hareketinde azalmaya sebep olur (106). Noromuskiiler hastaliga sahip
bireylerde ayak bilegi limitasyonu arka bacak kaslar1 olan gastroknemius ve soleus
kaslarinda zayifligina bagli sekonder gelisen kisalma sonucu olusmaktadir. Bu
kisaliklar DMD’de kas zayiflig1 ve denge bozukluguna bagli olarak hastanin viicut
dikligini dengelemek amaciyla gelistirdigi bir tiir postiiral kompansasyonlar
neticesinde olusabilmektedir (19). On ii¢ yasindan biiyiik, neredeyse biitin DMD’li
hastalarda ayak bilegi dorsifleksiyon hareketinin kisitlandigi goriilmektedir (106).
Dogal olarak DMD’li ¢ocuklarda ayak bilegi pasif dorsifleksiyon hareketinin yas
ilerledikge azaldig1 belirtilmektedir (107).

Yirmi DMD’li hastada yapilan baska bir c¢alismada hastalarin ayak
bileklerinde ortalama dorsifleksiyon limitasyon derecesi 19.2+7.8 olarak ifade
edilmektedir (79). Dubowitz, (108) muskiiler distrofili 65 ambule hasta {izerinde
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yaptig1 bir calismada 7 ve 11 yasindaki iki hastanin parmak ucunda yliriime ve ayak
bilegi ekleminde 20 derece dorsifleksiyon limitasyonu saptarken 9 yasindaki bir
olguda parmak ucunda yiiriime olmaksizin 20 derecelik dorsifleksiyon limitasyonu
oldugunu saptamistir. Yapilan baska bir calismada 30 DMD’li hastanin ortalama
16,66+12,54 derece dorsifleksiyon limitasyonu oldugu saptanmistir (109). Bizim
calismamizda literatiirle benzer sonuglar elde edilmisti. DMD’li gruplarin alt
ekstremite kisalik ve limitasyon dereceleri agisindan (ayak bilegi limitasyon, ayak
bilegi kisalik dereceleri, diz limitasyon dereceleri, hamstring ve kalga fleksorleri
kisalik degerlendirmesi) kendi aralarinda karsilastirdigimizda tiim gruplar arasinda
ayak bilegi limitasyon ortalamasi ve gastrosoleus kisalig1 acisindan fark bulundu.
Seviye 1 ile 3 arasinda da diz limitasyon agilar1 arasinda farklar bulunurken; diger
parametrelerde gruplar arasinda bir fark bulunamamistir. Fonksiyonel seviye
azaldik¢ca ayak bilegi limitasyon ve gastro-soleus kas kisalik derecesinin arttigi
bulunmustur. Diz limitasyonu ise ayak bilegine gore daha yavas ilerlemekte olup
Seviye 1’de bulunmazken, Seviye 3’te en fazla oldugu goriilmiistiir. Bu sonug bize
DMD’li hastalarda limitasyon ve kisaliklar1 Onlemeye yonelik fizyoterapi
uygulamalarinin Seviye 1’de baslamasi gerektigini gostererek ambulasyon siiresinin
arttirllmasindaki katkisin1 gdstermektedir. Seviye arttikga kalca fleksor kaslari ve
hamstring kaslar1 kisalik ortalamalarinin artis gostermemesinin nedeni olarak
cocuklarin aldiklar1 fizyoterapi programlarimin ve aile ilgisinin farkliliklarinin
yanisira kalga ve dizdeki kompansatuar mekanizmalarin etkilerinden dolay:r da
kaynaklanabilecegi diistiniilmiistiir.

DMD gibi 6nemli ve kronik bir hastalik sadece hastalar1 degil ayn1 zamanda
aile, ya da bakim verenleri de etkilemektedir. Bu etkileri hasta bireyler ve aile/bakim
verenler iizerinden degerlendirerek belirlemek miimkiindiir. DMD hastaliginin klinik
Ozellikleri ve progresyon hizi ailelerin bu hastalikla basa ¢ikmanin yanisira aileler
tizerinde duygusal yikimlara da sebep olmaktadir. Cocugu kaybetme korkusu ve
6lim diisiinceleri act veren diisiincelerden bazilaridir (110). Tam anlamiyla diger
kronik hastaliklarda oldugu gibi DMD’li bir ¢ocuga sahip olmak beraberinde stres,
anksiyete ve depresyon olusturmaktadir (111). Kirkdort DMD’li ¢ocuk ve aileleri
tizerinde yasam kaliteleri ile ilgili yapilan bir calismada Pediatrik Yasam Kalitesi

Envanteri (PedsQL)’nin gegerli bir sonug 6l¢iimii olarak kullanilabilecegi sonucuna
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varilmistir (83). Ambule 40 DMD’li ¢ocuk ve aileleri PedsQL yasam kalitesi 6lgegi
kullanilarak degerlendirilmis, olgularin ve ailelerinin yasam kalitesi anketinin 3
basliktan olusan alt parametrelerinin skorlar1 ve toplam skorlar1 karsilastirildiginda
yasam Kkalitesi agisindan gruplar arasinda fark bulunmamustir (98). Yaptigimiz
caligmada literatiirle paralellik gostererek DMD’li hasta gruplar ve ailelerinin yasam
kaliteleri agisindan karsilastirildiginda bir fark bulunmayarak, benzer sonuglar elde
edilmistir. Fark bulunamamasinin nedenleri arasinda pek c¢ok faktor olabilecegi gibi
tezimizin konusu olmamakla beraber, gruplarin sosyoekonomik ve kiiltiirel agidan
homojen olmamasinin da etkilemis olabilecegini diisiinmekteyiz. Yasam kalitesi
ortalama puanlarin ¢ocuklarda ailelere gore daha yiiksek c¢ikmasi ¢ocuklarin soyut
konular olan yasam kalitelerini kavrama ve yorumlama da yetersiz kalmalar1 ya da
cocukluk dogalar1 geregi yasama daha olumlu bakiyor olduklarini diisiindiirmektedir.
DMD’li ¢ocuklarin ailelerinin yasam kalitesinde benzerlik ¢ikmasi ise hastalik
seviyesi arttikca ailelerin hastalig1 zamanla kabullendiklerini gostermektedir.
Literatiirde bahsedilen noromuskiiler hastaliklarla 1ilgili egzersizlerin
potansiyel yikict etkilerinden dolay: hastalarda egzersiz sinirlamasi olusabilmektedir.
Yapilan ¢aligmalar muskiiler distrofili hastalarin maksimal egzersiz ile yorgunluga ve
kas yikimina sebep oldugu igin bu hastalik grubunda submaksimal egzersizlerin
yararlt oldugu kanitlanmistir (112). Belanger ve ark.(113)’nin muskiiler distrofili
hastalarda dominant alt ekstremitede ayak dorsi ve plantar fleksorlerinin bir topa
vurarak kontraksiyonuna bakilmis ve topa vurduklart dominant ekstremitede daha
fazla kas yorgunlugu tespit ederek kaslar1 asir1 kullanimin zararmi géstermislerdir.
DMD’li hayvan modellerinde yapilan benzer bir ¢alismada haftalik aralikli olarak
yarim saat yiiksek hizda yiiriitiilen hayvanlarin da arka bacak kas kuvvetlerinde
azalma tespit edilmistir (40). Brooke siniflandirmasina gére Seviye 1 ve 2’de olan 30
DMD’li hastanin alt ekstremite kas yorgunlugunun yiirliyiis ve giinliik performansa
etkisini arastiran baska bir ¢alismada submaksimal egzersiz olan bisiklet egzersizi
sonras1 yorgunluk hissinin arttig1 ve toplam alt ekstremite kas kuvvetinde diisiis
tespit edilmistir. Ayn1 calismada giinliik yasam ve performansta degisiklik olmadigi
belirtilerek submaksimal egzersiz sonrasi olusan yorgunlugun akut yorgunluk olup
yeterli toparlanma siireciyle telafi edilebilecegi belirtilmektedir (18). Noromuskiiler

hastaliga sahip 62 birey ve 20 saglikl1 birey tizerinde yapilan baska bir ¢aligmada kas
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kuvveti ile fonksiyonel aktiviteler arasindaki iliskilere bakilmigtir. Diz
momentumlarina izokinetik dinamometre ile bakilmis ve merdiven ¢ikip-inme,
sandalyeden ayaga kalkma, sirtiistii yatistan ayaga kalkma, normal ve maksimum
hizlarda yiirtime siireleri degerlendirilmistir. Calismanin sonucunda saglikli grubun
diz momentumunun en yiiksek ve daha kisa stirede aktiviteleri yaptiklari bulunurken;
en disliik degerdeki diz momentumunu distrofili ¢ocuklar gostermistir. Ayni
zamanda c¢alismada kuadriseps kas kuvveti ile siireli performans testleri arasinda
kuvvetli bir iliski oldugu da saptanmustir (114). Bu durum bize saglikli grubun
néromuskiiler hastaliga sahip bireylere gore diger fiziksel uygunluk parametrelerinin
yanisira kas kuvveti ve motor performansinin da daha iyi oldugunu, siireli
performans test sonuclarinda aktiviteleri daha kisa siirede yapmalar1 yasamdaki
aktivitelerin daha hizli ve dolayisiyla daha az yorucu olabilecegini
distindiirmektedir.

Schillings ve dig. (37)’nin ¢esitli néromuskiiler hastalik gruplarinda ve
saglikli grupta yaptig1 bir calismada, biseps kasi lizerine iki dakikalik maksimal
istemli kasilmaya hastalik grubunun kontrol grubuna gore daha fazla yorgunlukla
cevap verdigi gorilmistiir. Menotti ve ark. (115)’nin sekiz hasta grup (Charcot-
Marie-Tooth hastasi) ve sekiz saglikli grup iizerinde yapilan baska bir galismada
vastus medialisin maksimum istemli kasilmasi ile alt ekstremite yorgunluklari
degerlendirilmistir. Elektromiyografi yontemi kullanilarak bakilan bu c¢alismada
saglikli grubun kas kuvveti daha yiiksek ¢ikarken ve toparlanma siireci saglikli
grupta normal iken hasta grupta bozulmus bir toparlanma siireci saptamigslardir.
Fizyolojik yorgunlukla kas zayiflig1 iliskisinin arastirildigi bagka bir calismada
6DYT uygulanmis ve 6DYT’nin birinci ve altinci dakikadaki yiirlinen mesafe
farklartyla tahmini yorgunlugu hesaplanmis ve en fazla iligki Spinal Muskiiler
Atrofili hastalarda saptanmis, DMD ile az bir iliski saptanmistir. Calismanin bir
cikarimi olarak zayiflikla fiziksel yorgunluk arasindaki iligkinin hastalik
mekanizmasina gore degistigini belirtmislerdir (116). Calismamizda 6DYT oncesi ve
sonrasinda yapilan dort basamak ¢ikma ve inme siire farklariyla tahmini fizyolojik
yorgunluklarini degerlendirdigimizde, merdiven ¢ikma siire farklari olarak Seviye 1
ile 3, Seviye 2 ile 3 ve Seviye 3 ile saglikli grup arasinda fark bulunmustur. DMD’li

hastalarin yorgunluk seviyelerine bakildiginda ortalama en az yorulan grup Seviye 1
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iken, en ¢ok yorulan grup Seviye 3 olarak gozlenmistir. Fonksiyonel seviye azaldik¢a
hastalarin yorgunluklar1 artmaktadir. Saglikli gruba gore Seviye 1 benzer bir
yorgunluk yasarken, Seviye 2’nin yaklasik iki kat yoruldugu bulunmus ve Seviye
3’lin ise saglikli gruba gore yaklasik 14 kat daha fazla yoruldugu gozlenmistir.
Merdiven inme siire farklarinda hi¢ bir grup arasi fark olmamasi bize merdiven
inerken ¢ocuklarin yer ¢ekiminin etkisi ve viicudun biomekanik etkisini kullanarak

yorgunlugu kompanse etmeleri nedeniyle olabilecegini diisiindiirm{istiir.

Limitasyonlar

Calismamizin limitasyonlari olarak ¢ocuklarin yorgunluklarini egzersiz
sonrast belirleyebilen laktik asit diizeyi Olgimii, elekromiyografi gibi objektif
laboratuar yontemlerini uygulama imkanimizin olmamast,

Enerji tiiketimini hesaplamak igin direk oksijen tiiketimi ile yapilan
laboratuar uygulamalari gibi objektif yontemlerin kullanilamamasi,

Yorgunlugun kisa siireli yorgunluk olan egzersiz sonrasi akut etkisinin
degerlendirilmesi ve bu durumda uzun siireli etkisi olan kronik yorgunlugun

degerlendirilememesi olarak siralayabiliriz.

6. SONUC ve ONERILER

Bu calisma, DMD’li ¢ocuklarin yorgunluklarinin detayli degerlendirilmesi ve
farkliliklarinin ortaya konmasi ile bu degerlendirmeler dogrultusunda fizyoterapi ve
rehabilitasyon programlarinin diizenlenmesine 1s1k tutmasi amaciyla planlanmaistir.

Calismamizin sonucunda varilan noktalar ve oneriler;

1. Hastalarin yorgunluk seviyelerine bakildiginda ortalama en az yorulan
grubun Seviye 1 en ¢ok yorulan grubun Seviye 3 oldugu bulunmustur.
Saglikli gruba gore Seviye 1 benzer bir yorgunluk yasarken, Seviye 2’nin
yaklagik iki kat yoruldugu bulunmus ve Seviye 3’lin ise saglikli gruba gore
yaklasik 14 kat daha fazla yoruldugu bulunmustur. Hastalara uygulanan
tedavi programlarimin seviyeler arasi yorgunluk farklar1 g6z Oniinde

bulundurularak yaptirilmasi 6nerilmektedir.
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2. DMD’li ¢cocuklarin dinlenim kalp hiz1 agisindan saglikli gruba gore tagikardik
olduklar1 ve en fazla tasikardik grubun Seviye 1 oldugu bulunmustur. Bu
gruptaki hastalara fizyoterapi uygulanirken seviye durumlarinin géz oniinde
bulundurularak dinlenim kalp hizlarinin degiskenliklerine dikkat edilmesi
gerektigi on goriilmektedir.

3. DMD’li hastalarin fonksiyonel seviyeleri azaldikga yiiriime mesafeleri de
azalmis ve saglikli grup Seviye 1’den yaklasik bir bucuk kat fazla yiiriirken
Seviye 3’ten ii¢ kat daha fazla yliriimiistiir.

4. Harcanan enerji bakimindan DMD’li cocuklarin enerji tiiketimi saglikli
yasitlarina gore daha fazla oldugu ve fonksiyonel seviye azaldik¢a bu farkin
daha da arttig1 bulunmustur.

Sonug olarak farkli fonksiyonel seviyedeki DMD’li ¢ocuklarla saglikli gocuklarin
yorgunluk seviyeleri, harcadiklari enerji, performans aktiviteleri karsilastirildiginda
cesitli diizeylerde farkli olduklari ortaya konmus klinikte fizyoterapistler tarafindan
kolay ve pratik olarak kullanilabilecek bu degerlendirmelerin ise DMD’li hastalar
icin vazgec¢ilmez olan fizyoterapi ve rehabilitasyon uygulamalarina 151k tutacagi

distiniilmistiir.
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EKLER

Ek 1. Degerlendirme Formu

DEGERLENDIRME FORMU Tarih:
Ad-Soyad : Dogum Tarihi:
Boy:........... (cm) Kilo:............. (kg)
(VKI):...... Dinlenme KH:.........

Brooke Alt Ekstremite Siniflamasi
1. Devre: Cocuk yardimsiz yiiriir ve merdiven ¢ikar.
2. Devre: Yiiriir ve trabzandan tutarak merdiven ¢ikar (12 sn’den az siirede).

3. Devre: Merdivenleri yavasca ¢ikar (12 sn’den uzun siirede).

6DYT Test oncesi

4 basamak ¢ikma............. sn 4 basamak inme............... sn



6 DYT

6DYT Test Sonrasi (yorgunluk icin)

4 basamak ¢ikma............. sn 4 basamak inme............... sn

Eklem hareket acikhigi deg.

Ayak limitasyonu« yoke var
Ayak Bilegi Sag Pasif Dorsifleksiyon limitasyonu ‘ derece (O -

180)
Ayak Bilegi Sol Pasif Dorsifleksiyon limitasyonu derece (O -

180)

Diz limitasyonu « yok¢  var
Diz Sag Pasif ekstansiyon limitasyonu derece (0 - 180)
Diz Sol Pasif Ekstansiyon limitasyonu derece (0 - 180)

Kas kisalik deg.
Sag kalca fleksorleri ¢ Hayire~ Evet.................. Derece
Sol kalga fleksorleri ¢ Hayir¢~ Evet.................. Derece
Sag hamstringler ¢ Haywre Evet.................. Derece

Sol hamstringler ¢~ Hayir¢ Evet.................. Derece



Sag gastrocnemius  « Hayir¢ Evet

Sol gastrocnemius

¢~ Haywr¢ Evet

Derece

Derece

North Star Ambulasyon Degerlendirmesi

Ayakta durma

10 m yliriime

Sandelyeden ayaga kalkma
Sag ayak tlizerinde durma
Sol ayak iizerinde durma
Sag ayakla basamak ¢ikma
Sol ayakla basamak ¢ikma
Sag ayakla basamak inme
Sol ayakla basamak inme
Oturmaya gelme

Yerden Kalkma

Basini kaldirma

Topuklar iizerinde durma
Ziplama

Sag ayak iizerinde hoplama
Sol ayak {izerinde hoplama

Kosma

10 m kosma siiresi...........

NSAA puani......

Sh
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Cocuklar I¢in Anne-Baba Raporu

. (PedSQL)(8-12 yas)
Gegctigimiz BIR ay iginde, bu, ¢ocugunuz i¢in ne kadar sorun oldu?

CocUGUMUN NOROMUSKULER Hi¢ |[Hemen|Bazen|Sikhkla|Hemen
HASTALIGI HAKKINDA (... ile ilgili bir | hemen her
zaman| hig zaman
sorunlar)
1. Cocugum nefes almakta zorlanir 0 1 2 3 4
2. Cocugum kolayca hastalanir 0 2 3 4
3. Cocugumun yaralari ve/veya cilt
kizarikliklar1 olur 0 . 2 3 4
4. Cocugumun bacaklari agrir 0 1 2 3 4
5. Cocugum kendisini yorgun hisseder 0 1 2 3 4
6. Cocugumun sirt1 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
0 1 2 3 4
veya vermekte 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 0 1 2 3 4
¢ocugumun uzun zamanini alir
14. Cocugum kazayla kendisini yaralar 0 1 2 3 4
15. Cocugumun yemek yemesi uzun 0 1 5 3 4
zamanin alir
16. Cocugum gece yataginda donmekte 0 1 5 3 4
zorlanir
17. Cocugum tekerlekli sandalye veya
oksijen maskesi veya yiiriite¢ gibi 0 1 2 3 4
ekipmaniyla bir yere giderken zorlanir
iLETISIM (... ile ilgili sorunlar) Hi¢ [Hemen Bazen|Siklikla|Hemen
bir |[hemen her
Zaman hi¢ Zaman
1. Cocugum doktorlar ve hemsirelere 0 1 5 3 4
nasil hissettigini anlatirken zorlanir
2. Cocugum doktorlar ve hemsirelere soru 0 1 5 3 4

sorarken zorlanir




3. Cocugum bagkalarina hastaligini
anlatirken zorlanir

AILEMIZIN KAYNAKLARI HAKKINDA (... | Hi¢

ile ilgili sorunlar)

bir

hemen

zaman| hic¢

Hemen|Bazen

Siklikla

Hemen
her
zaman

1. Ailemiz tatil gibi faaliyetleri
planlarken zorlanir

2. Ailemiz yeterince dinlenmekte zorlanir 0

Sanirim para ailemiz igin bir
problemdir

4, Sanirim ailemizin pek ¢cok problemi
vardir

5. Cocugumun ihtiyaci olan tekerlekli
sandalye veya oksijen maskesi veya
yiiriite¢ gibi ekipman1 yoktur

Cocuk Raporu

. (PedSQL)(8-12 yas)
Gegtigimiz BIR ay iginde, bu, senin i¢in ne kadar sorun oldu?

NOROMUSKULER HASTALIGIM
HAKKINDA (... ile ilgili sorunlar)

Hicg
bir
Zaman

Hemen
hemen
hi¢

Bazen

Siklikla

Hemen
her
zaman

1. Nefes almakta zorlanirim

0

1

SN

2. Kolaylikla hastalanirim

3. Yaralarim ve/veya cildimde
kizarikliklar olur

Bacaklarim agrir

Kendimi yorgun hissederim

Sirtim tutulur

Yorgun uyanirim

Ellerim zayiftir

© ©| N of g &

Tuvaleti kullanirken zorlanirim

RlRr|lRrRr[Rr|R] ~ [~

10. Istedigim zaman kilo almakta veya
vermekte zorlanirim

11. Ellerimi kullanmakta zorlanirim

12. Yiyecekleri yutarken zorlanirim

13. Banyo yapmak veya dus almak
uzun zamanimi alir

N

14. Kazayla yaralanirim

15. Yemek yemek uzun zamanimi alir

|-

16. Geceleri yatagimda donerken
zorlanirim
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17. Tekerlekli sandalye veya oksijen
maskesi veya yiiriite¢ gibi
) . i 0 1 2 3 4
ekipmanimla bir yere giderken
zorlanirim
ILETISIM (... ile ilgili sorunlar) Hi¢ |Hemen | Bazen | Sikhikla | Hemen
bir | hemen her
zaman | hig zaman
1. Doktorlar ve hemsirelere nasil 0 1 5 3 4
hissettigimi anlatirken zorlanirim
2. Doktorlar ve hemsirelere soru 0 1 9 3 4
sorarken zorlanirim
3. Bagkalarina hastaligimi anlatirken 0 1 9 3 4
zorlanirim
AILEMIZIN KAYNAKLARI HAKKINDA | Hi¢ |Hemen |Bazen | Sikhkla | Hemen
(... ile ilgili sorunlar) bir | hemen her
zaman | hig zaman
1. Ailem tatil gibi faaliyetleri 0 1 5 3 4
planlarken zorlanir
2. Ailem yeterince dinlenme imkant 0 1 9 3 4
bulmakta zorlanir
3. Sanirim para ailemiz i¢in bir 0 1 9 3 4
problemdir
4. Sanirim ailemin pek ¢ok problemi 0 1 9 3 4
vardir
5. Ihtiyacim olan tekerlekli sandalye
veya oksijen maskesi veya yiiriiteg 0 1 2 3 4
gibi ekipmanim yoktur
Cocuklar I¢in Anne-Baba Raporu
. (PedSQL)(5-7 yas)
Gegtigimiz BIR ay i¢inde, bu, ¢cocugunuz i¢in ne kadar sorun oldu?
CocUGUMUN NOROMUSKULER It')l_ic Ir-]|emen Bazen|Sikhikla H(re]men
NailAili Ir emen er
HASTALIGI HAKKINDA (... ile ilgili zaman|  hic e
sorunlar)
1. Cocugum nefes almakta zorlanir 0 1 2 3 4
2. Cocugum kolayca hastalanir 0 2 3 4
3. Cocugumun yaralar1 ve/veya cilt
kizarikliklar1 olur 0 1 2 3 4
4. Cocugumun bacaklar1 agrir 0 1 2 3 4




5. Cocugum kendisini yorgun hisseder 0 1 2 3 4

6. Cocugumun sirt1 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 0 1 5 3 4
veya vermekte 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 0 1 5 3 4
¢ocugumun uzun zamanini alir

14. Cocugum kazayla kendisini yaralar 0 1 2 3 4

15. Cocugumun yemek yemesi uzun 0 1 9 3 4
zamanini alir

16. Cocugum gece yataginda donmekte 0 1 5 3 4
zorlanir

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

ILETISIM (... ile ilgili sorunlar) {)IIIF; F'gmgg Bazen |Siklikla Hﬁ?ﬁ”

zaman| hig zaman

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

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

3. Cocugum baskalarina hastaligini 0 1 9 3 4
anlatirken zorlanir

AILEMIZIN KAYNAKLARI HAKKINDA (... | Hi¢ [Hemen|Bazen|Siklikla|Hemen

ile ilgili sorunlar) bir |hemen her

Zaman hi¢ Zaman

1. Ailemiz tatil gibi faaliyetleri 0 1 9 3 4
planlarken zorlanir

2. Ailemiz yeterince dinlenmekte zorlanir 0 1 2 3 4
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 maskesi veya 0 1 2 3 4

yiirliteg gibi ekipmani yoktur




Kiiciik Cocuk Raporu (5 - 7 Yas)
Son bir kag hafta boyunca nasil oldugunu bir diisiin bakalim. Simdi liitfen her bir
climleyi dikkatle dinle ve bunun senin i¢in ne kadar sorun oldugunu bana soyle.

NOROMUSKULER HASTALIGIM HAKKINDA (... ile ilgili
sorunlar)

Hic bir
Zaman

Bazen

Hemen
her
zaman

Nefes almakta zorlanirim

4

Kolayca hastalanirim

Yaralarim ve/veya cildimde kizarikliklar olur

Bacaklarim agrir

Kendimi yorgun hissederim

Sirtim tutulur

Yorgun uyanirim

Ellerim zayiftir

Tuvaleti kullanirken zorlanirim

B[O NG~ WIN -

. Istedigim zaman kilo almakta veya vermekte

zorlanirim

. Ellerimi kullanmakta zorlanirim

. Yiyecekleri yutarken zorlanirim

. Banyo yapmak veya dus almak uzun zamanimi alir

. Kazayla yaralanirim

. Yemek yemek uzun zamanimi alir

. Geceleri yatagimda donerken zorlanirim

O|O(O(O|0|0| O ([O|Oo|o|o|o|o|o|o|o
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. Tekerlekli sandalye veya oksijen maskesi veya

yiiriite¢ gibi ekipmanimla bir yere giderken
zorlanirim

o

N

o
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