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OZET

DUCHENNE MUSKULER DiSTROFILI COCUKLARDA ALT URINER
SISTEM SEMPTOMLARININ VE iLiSKiLi FAKTORLERIN
INCELENMESI

Demet OZTURK

Yiiksek Lisans Tezi
Saglik Bilimleri Enstitiisii
Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Anabilim Dali
Tez Danismani Prof. Dr. Tiirkan AKBAYRAK
Ankara, Haziran, 2022

Bu calismanin amaci; Duchenne Muskiiler Distrofili (DMD) c¢ocuklarda alt
{iriner sistem semptomlari (AUSS)’nin dagilimi ve bu semptomlar ile fonksiyonel
seviye, postiir, kas kuvveti, pelvik taban kas kontrolii, giinliik yasam aktivitelerine
katilim ve yasam kalitesi arasindaki iligkiyi incelemektir.

Calismaya 5-18 yas arahigindaki (Yas: 9,00+£3,32 yil, Viicut agirhig:
31,10£12,59 kg, Boy uzunlugu: 125,87+18,46 cm) 45 DMD’li ¢ocuk ve ailesi dahil
edildi. AUSS, Iseme Bozukluklar1 Semptom Skoru ile; fonksiyonel seviyeleri, Brooke
Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi ve Vignos Skalasi ile; bireylerin
postiirleri, New York Postiir Degerlendirme Anketi, Baseline Baloncuk Inklinometre
(10602, Fabrication Enterprises Inc. New York, ABD) ve Baseline Dijital
Inklinometre (12-1057, Fabrication Enterprises Inc, New York, ABD) ile; giinliik
yasam aktivitelerine katilimlari, Barthel indeksi ile ve yasam kaliteleri, Pediatrik
Yasam Kalitesi Envanteri 3.0 Noromuskiiler Modiil ile degerlendirildi. Ayrica,
Hoggan microFET2 cihazi (Hoggan Scientific, LLC, Salt Lake City UT, ABD)
kullanilarak bireylerin kal¢a fleksor, quadriceps femoris, omuz fleksor, dirsek
ekstansor, dirsek fleksor, govde ekstansoér ve govde fleksor kaslarmin kuvveti
degerlendirildi. Degerlendirmeler bir kez yapilmus olup iliskili faktorler, AUSD olan
ve olmayan grupla karsilastirildi ve faktdrlerin AUSS siddeti ile iliskisi incelendi.

Calismaya katilan DMD’li ¢ocuklarin %86.7’sinde en az 1 tane AUSS ve
%44,44’iinde alt iiriner sistem disfonksiyonu (AUSD) saptandi. Bilateral kalga fleksér,
quadriceps femoris, dirsek fleksdr ve ekstansor kas kuvvetleri azaldikca AUSD
siddetinin artti1 bulundu (p<0,05). Bunun yani sira AUSD siddeti arttika giinliik
yasam aktivitelerindeki bagimsizlik seviyesinin ve yagam kalitesinin azaldig1 saptandi
(p<0,05). Ust ekstremite fonksiyonellik seviyesi, postiir puani, pelvik taban kas
kontrolii ve giinliik yasam aktivitelerindeki bagimsizlik seviyesi; AUSD olmayan
grupta anlamli olarak daha yiiksek bulundu (p<0,05).



Tiim bu bulgular sonucunda AUSS, DMD’li ¢ocuklarda sik gériilmesine ve
cocuklarin yasam kalitesini ve giinliik yasam aktivitelerine katilimini olumsuz yonde
etkilemesine ragmen goz ardi edilmis bir durumdur. Calismamiz sonucunda, AUSS ile
iliskili oldugu gosterilen parametrelere yonelik degerlendirmelerin 6nemi belirtilerek
DMD’li ¢ocuklarda AUSS’ye yonelik tedavilerin planlanlanmasinin  énemi
vurgulandi.

Anahtar Kelimeler: Duchenne muskiiler distrofi, Alt iiriner sistem semptomu, Kas
kuvveti, Postiir, Lumbal lordoz agis1, Pelvik Taban Kas Kontrolii, Yasam kalitesi.
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ABSTRACT

EXAMINATION OF LOWER URINARY SYSTEM SYMPTOMS AND
RELATED FACTORS IN CHILDREN WITH DUCHENNE MUSCULAR
DYSTROPHY

Demet OZTURK

Master’s Thesis
Graduate School of Health Sciences
Department of Physiotherapy and Rehabilitation
Thesis Supervisor Prof. Tiirkan AKBAYRAK, Ph.D.
Ankara, June, 2022

The aim of this study is to examine the range of lower urinary tract symptoms
(LUTS) in children with Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) and the correlation of
LUTS with functional level, posture, muscle strength, pelvic floor muscle control,
participation in activities of daily living and quality of life.

Forty-five children with DMD between the ages of 5-18 (Age: 9.00+3.32 years,
Weight: 31,10+£12,59 kg, Height: 125,87+18,46 cm) and their families were included
in the study. LUTS was assessed with Dysfunctional Voiding and Incontinence
Scoring System, functional level with Brooke Upper Extremity Functional
Classification and Vignos Scale, posture with New York Posture Assessment
Questionnaire, Baseline Bubble Inclinometer (10602, Fabrication Enterprises Inc.
New York, USA) and Baseline Digital Inclinometer (12-1057, Fabrication Enterprises
Inc, New York, USA), participation in activities of daily living with the Barthel Index
and quality of life with Pediatric Quality of Life Inventory 3.0 Neuromuscular Module.
In addition, using the Hoggan microFET2 device (Hoggan Scientific, LLC, Salt Lake
City UT, USA), individuals’ muscle strength of the hip flexors, quadriceps femoris,
shoulder flexors, elbow extensors, elbow flexors, trunk extensors were evaluated.
Making evaluations once, the associated factors were compared with the group with
and without LUTD group, and the relationship between the factors and the severity of
LUTS was examined.

At least 1 LUTS was found in 86.7% of the children with DMD who
participated in the study, and lower urinary system dysfunction (LUTD) was found in
44.44%. It was found that the severity of LUTD increased as the muscle strength of
bilateral hip flexors, quadriceps femoris muscles, elbow flexors, and extensors
decreased (p<0.05). In addition to this, as the severity of LUTD increased, the level of
independence in activities of daily living and quality of life decreased (p<0.05). Upper
extremity functionality level, posture score, pelvic floor muscle control, and level of
independence in activities of daily living were found to be significantly higher in the
group without LUTD (p<0.05).
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As a result of all these findings, LUTS is a neglected condition, although it is
frequently seen in children with DMD and negatively affects their quality of life and
participation in activities of daily living. As a result of our study, by indicating the
importance of evaluating the parameters shown to be associated with LUTS, the
importance of planning treatments for LUTS in children with DMD was emphasized.

Keywords: Duchenne muscular dystrophy, Lower urinary tract symptom, Muscle
strength, Postures, Lumbar lordosis angle, Pelvic floor muscle control, Quality of life.
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1. GIRIS

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD); distrofin genindeki mutasyon sonucu
ortaya ¢ikan noromuskiiler hastalik tiplerinden biridir (Bhatt, 2016). DMD, 5000 canli
erkek dogumda bir karsilagilan, X kromozomuna bagh resesif gecisli, kalitsal bir
hastaliktir (Bushby ve ark., 2010; Min ve ark., 2019). Distrofin geninde meydana gelen
mutasyon, distrofin proteinin tam veya kismi eksikligi ile sonuglanir. Bu durum,
temelde proksimal kas gii¢siizliigii ile karakterize olan DMD tablosunu agiga cikarir.
Proksimal kas gii¢siizliigiiniin yan1 sira solunum sistemi ve kardiyovaskiiler sistem
basta olmak iizere bir¢ok sistemde ve organda progresif etkilenimler gdézlenebilir
(Verhaart ve Aartsma-Rus, 2019; Falzarano ve ark., 2015; Yiu ve Kornberg, 2008).

DMD’de en sik goriilen semptomlar; motor gecikme ve yliriiylis paternindeki
degisikliklerdir. Bu degisikliklere 6rnek olarak; yiiriimede, kosmada ve ziplamada
gecikme, merdiven inip ¢ikmada zorluk, parmak ucunda yiiriime, diisme sikliginin
fazla olmasi ve dil gelisiminde gecikme verilebilir (Bushby ve ark., 2010; Yiu ve
Kornberg, 2008; Gao ve McNally, 2015). Gecikmelerin yani sira fonksiyonel seviye
yasla birlikte azalir. Cocuklardaki ambulasyon seviyesi azalip tekerlekli sandalyeye
veya yataga bagimli hale gelindiginde, semptomlarin varlig1 ve siddeti giderek artar
(Landfeldt ve ark., 2020).

Onceki yillarda tedavi uygulanmayan DMD’li ¢ocuklar, 10 yasina gelmeden
yiirlime yetisini kaybederken, giiniimiizde, ilaglara ve rehabilitasyon hizmetlerine
erisimin artmasiyla birlikte tedavi uygulanan ¢ocuklarda yiiriime yetisini kaybetme
yast 13’lii yaglara ertelenmistir (Mary ve ark., 2018). Cocuklarda 13’lii yaslara kadar
proksimal kaslar basta olmak {izere fonksiyonelligin devaminda 6nemli role sahip
kaslarda siddetli etkilenim goriiliir. Proksimal kas zayifliina bagli olarak pelviste;
anterior tilt ve ayak bileginde; ekin deformiteleri agiga ¢ikar (Mary ve ark., 2018).
Hiperlordoz ve skolyoz gibi omurga deformiteleri de DMD’li ¢ocuklar arasinda
yaygindir (Kinali ve ark, 2007).

Kas-iskelet sistemi etkilenimlerinin yam1 sira DMD’li  ¢ocuklarda;
kardiyomiyopati, solunum yetmezligi, kognitif problemler ve gastrointestinal sistem
problemleri de bildirilmistir (Yiu ve Kornberg, 2008; Mary ve ark., 2018; Lo Cascio

ve ark., 2016). Ayrica, yeterince arastirilmamis olsa da alt {iriner sistem disfonksiyonu



da DMD’li ¢ocuklarda olduk¢a yaygindir (Lionarons ve ark., 2021; van Wijk ve ark.,
2009; MacLeod ve ark., 2003).

Alt iiriner sistem disfonksiyonu, alt {iriner sisteme ait fonksiyonel bozukluklar
ile ilgili bircok durumu kapsayan genis bir terimdir. Uluslararas1 Cocuk Kontinans
Dernegi (International Children Continence Society-ICCS)’ne gore alt iiriner sistem
disfonksiyonunu diisiindiiren bircok semptom bulunur (Austin ve ark., 2016).
Herhangi bir taniya sahip olmayan ¢ocuklarda yaklasik %56 oraninda goriilen alt
iiriner sistem semptomlari, yapilan ¢aligmalara gére DMD tanili bireylerin yaklasik
%85’inde goriiliir (Lionarons ve ark., 2021; van Wijk ve ark., 2009; Akil ve ark.,
2014). Kardiyomiyopati ve solunum yetmezligi gibi yasami tehdit eden diger
problemlere odaklanilmasi ¢ogunlukla DMD’deki iirolojik problemlerin ihmal
edilmesine neden olmustur (Askeland ve ark., 2013). Fakat, uygulanan tedaviler ile
DMD’li bireyler giiniimiizde daha uzun yasam siiresine sahip olmakta ve iirolojik
problemler nedeniyle yasam kaliteleri oldukca etkilenmektedir. Ayrica, alt iiriner
sistem semptomuna sahip DMD’li bireyler, giinliik hayattaki c¢esitli aktiviteleri
yapmaktan c¢ekinmekte ve sonug¢ olarak giinliik yasam aktivitelerine katilimlar
azalabilmektedir (Morse ve ark., 2020).

Alt iiriner sistem semptomlari ile iliskili olabilecegi diisiiniilen birka¢ faktor
vardir. Bu faktorlerin basinda postiir ve kas kuvveti gelir. Brusciano ve arkadaslari
lumbal lordoz artisinin; sakrumun konumunda, anorektal acida ve pelvik taban kas
tonusunda degisiklige neden olabilecegini gostermistir (Brusciano ve ark., 2009).
Pelvik taban kaslar1 da alt iiriner sistem semptomlari ile yakindan iligkilidir ve pelvik
taban kas kontroliiniin azalmasi, basta inkontinans olmak tlizere bir¢ok alt {iriner sistem
semptomuna neden olabilmektedir (Ladi-Seyedian ve ark., 2020). Ayrica, pelvis ve
cevresindeki proksimal kaslar, pelvis stabilitesini saglar ve pelvik taban
fonksiyonelligini artirir (Marques ve ark., 2020). Dolayisiyla DMD’de goriilen pelvis
ile iligkili kas zayifliklar1 pelvik taban kas fonksiyonelligini de etkilemektedir
(Neumann, 2010).

Literatiirde, DMD’li ¢ocuklar ve bireylerde alt iiriner sistem semptomlar ile
iligki caligsmalarin ¢ogu prevalans ¢alismast olup alt iiriner sistem ile iligkili olabilecek
faktorlerin semptomlar ile iliskisinin arastirildig1 ¢alismalara rastlanmamigtir. DMD’li
hastalarda yaygin olarak karsimiza c¢ikan alt diriner sistem semptomlarini

etkileyebilecek faktorleri belirlemek, alt iiriner sistem semptomlarinin tedavisinde



olduk¢a 6nemlidir. Bu dogrultuda, ¢alismamizin birincil amaci, DMD’li ¢ocuklarda
alt {iriner sistem semptomlarmin dagilimmi incelemektir. Ikincil amaci, alt iiriner
sistem semptomlari ile fonksiyonel seviye, kas kuvveti, postiir, pelvik taban kas
kontrolii, gilinlilk yagsam aktivitelerine katilim ve yasam kalitesi arasindaki iliskiyi
aragtirmaktir. Ayrica, alt iriner sistem disfonksiyonu olan ve olmayan gruplar arasinda
bagimli degiskenler agisindan karsilagtirma yapmaktir.

Bu kapsamda ¢alismanin hipotezleri asagidaki gibi belirlenmistir:
H1: Duchenne Muskiiler Distrofili cocuklarda alt {iriner sistem semptomlar: yiiksek
oranda goriilmektedir.
H2: Alt iiriner sistem disfonksiyonu olan Duchenne Muskiiler Distrofili ¢ocuklarda
fonksiyonel seviye daha diistiktiir.
H3: Alt iiriner sistem disfonksiyonu olan ve olmayan Duchenne Muskiiler Distrofili
cocuklarda pelvik taban kas kontrolii agisindan fark vardir.
H4: Duchenne Muskiiler Distrofili ¢ocuklarda fonksiyonellik ile iliskili kaslarin kas
kuvveti arttikca alt {iriner sistem semptomlar1 azalmaktadir.
HS: Alt iiriner sistem disfonksiyonu olan ve olmayan Duchenne Muskiiler Distrofili
cocuklarda postiir agisindan fark vardir.
H6: Duchenne Muskiiler Distrofili ¢ocuklarda alt {iriner sistem semptom varligi
giinliik yasam aktivitelerine katilim1 azaltmaktadir.
H7: Duchenne Muskiiler Distrofili ¢ocuklarda alt iiriner sistem semptom siddeti

arttikca yasam kalitesi azalmaktadir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Duchenne Muskiiler Distrofi

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD); kas harabiyeti ile iligkili néromuskiiler
hastaliklarin en sik goriilenidir. 5000 canli erkek dogumda bir karsilagilan kalitsal bir
hastaliktir (Bushby ve ark., 2010; Min ve ark., 2019). X kromozomuna bagli resesif
gecis nedeniyle yalnizca erkek bireyler tani alir ve tasiyict kadin bireyler genellikle
asemptomatiktir (Hayes ve ark., 2016). DMD genti, kas hiicre zarlarinin stabilitesinden
ve fonksiyonelliginden sorumlu protein bileseni olan distrofin proteininin iiretiminden
sorumludur ve bu gen insan genomundaki en biiyilik genlerden biri olarak kabul edilir
(Gilinlemez ve Giilhis, 1999). Biiyiikliigii ve konumu nedeniyle DMD geninde
mutasyon olasilig1 yiiksektir. 3000 farkli distrofin mutasyonunun DMD’ye neden
oldugu bildirilse de siklikla gen delesyonu gozlenir (Min ve ark., 2019). Meydana
gelen mutasyonlar sonucunda ortaya ¢ikan klinik tabloda, ilerleyici kas gii¢stiizliigiiniin
yan1 sira bir¢cok sistemde ve organda yasami tehlikeye sokacak semptomlar
goriilmektedir (Birnkrant ve ark., 2018; Falzarano ve ark., 2015).

Hastalik cocuk 5 yasina gelene kadar; motor gecikmeler, yiiriiyiis paternindeki
degisiklikler, merdiven inip ¢ikmada ve kosmada zorluk ile fark edilebilmektedir.
Ayrica, temelde quadriceps kas kuvvetsizligine bagl olarak ortaya cikan, bireylerin
elleriyle uyluklarindan iterek yerden ayaga kalkmasi olarak tanimlanan Gower’s
belirtisi de erken bulgular arasindadir. Bu belirtileri fark edemeyen aileler genellikle
cocuk 5 yasina geldiginde, yasitlarindan belirgin farklarla ayrildiginda veya bagka bir
nedenle hastaneye basvurma sirasinda artmis kreatin kinaz enzimi varliginda fark
edebilmektedir. Dolayisiyla eger aile, atipik gelisimi fark edemediyse ve dogru
uzmanlara yonlendirilmediyse bu ¢ocuklara DMD tanis1 siklikla 5 yasinda
konulmaktadir (Hoffman ve ark., 1987; Suthar ve Sankhyan, 2018). Tan1 almayi
geciktirmemek icin kilavuzlar tarafindan 18 aya kadar yiirliyemeyen, 2,5 yasina kadar
ziplayamayan ve 3 yasmna kadar kosamayan erkek c¢ocuklarinda norolojik
degerlendirme yapilmasi onerilir (Fox ve ark., 2020).

Hastaligin ilerleyici seyrinden dolayr cocuklarin ambulasyon diizeyi ve
fonksiyonelligi yasla birlikte azalir. Proksimal kas kuvvetsizligi, artmis lordoz,
skolyoz baglangici, ayak bileginde ekin pozisyonu, parmak ucunda yiirlime ve

ordekvari yiiriiyiis siklikla karsilasilan kas-iskelet sistemi semptomlaridir. Cocuklar



yaklagik 12 yasma gelince, artmis semptomlar ve kas kuvvetsizligi nedeniyle
yiirliyemez hale gelir ve tekerlekli sandalye kullanimina gecer (Bushby ve ark., 2010).
Tekerlekli sandalye kullanimi ile birlikte eklem limitasyonu, kontraktiir, skolyoz ve
ayak-ayak bilegi problemleri gibi semptomlarin varligi ve siddeti artar. Ko6tii postiir ve
solunum kaslarinin etkilenmesi nedeniyle 20°li yaglara gelen DMD’li bireyler solunum
destegine ihtiya¢ duyabilir. Ayrica, kalp kasinin etkilenmesi bireyin yasamini tehdit
eder (Landfeldt ve ark., 2020). Daha 6nce 20’li yaslarda hayatlarini kaybeden DMD’li
bireylerin, giinlimiizdeki bakim ve tedavilerle birlikte 40’ yaglara kadar
yasayabilecekleri sdylenir (Posner ve ark., 2016).
2.2. Alt Uriner Sistem
2.2.1. Tanim

Uriner sistem; idrarm iiretilmesinden, depolanmasindan ve viicuttan
uzaklagtirilmasindan sorumludur. Organ konumlari ve gérevleri bakimindan {ist iiriner
sistem ve alt iiriner sistem olmak tizere 2’ye ayrilir. Bobrek ve tireter, iist iiriner sistemi
olustururken mesane ve tiretra alt iiriner sistemi olusturur. Alt iiriner sistem temel
olarak, idrarin mesanede depolanmasi ve depolanan idrarin istemli olarak {iretra ile
disar1 atilmasi siireclerinde gorev alir (Wei ve De Lancey, 2004).
2.2.2. Alt Uriner Sistem Anatomisi

Mesane; idrarin depolanmasina imkan saglayan, diiz kas ile c¢evrelenmis,
genisleme yetenegine sahip, i¢i bos bir organdir (Pradidarcheep ve ark., 2011).
Ureterler ve mesanenin baglant1 noktasi olan trigon ile mesanenin kasilabilen kismi
olan 3 katmanli detriisor kas1 olmak {izere 2 yapidan olusur (Sivrioglu, 2005). Trigon;
ticgen sekilli kas kompleksidir ve mesanenin en az hareketli kismidir (Abelson ve ark.,
2018). Ureterlerin kivrimli yapisinin da katkisiyla mesane kontraksiyonu sirasinda
idrarin tiireterlere ve bobreklere geri kacgisini 6nler (Mangera ve ark., 2013). Detriisor
ise mesanenin kasilabilen tek yapisi olup mesane boynunda dairesel 6zellik alarak
fonksiyonel bir sfinkterik yap1 olusturur (Sivrioglu, 2005). Bu i¢ sfinkter, anatomik bir
sfinkter degildir, kas ve bag dokunun birlesmesi ile olusur. Dis sfinkter ise anatomik
bir sfinkter olup c¢izgili kas liflerinden olusur. Dolayisiyla istemli olarak kontrol
edilebilir (Sivrioglu, 2005). Tim bu sfinkterik yapilar mesane ve iretra igi
basinglarinin ayarlanmasindan, mesanede idrar depolanabilmesinden ve mesanedeki

idrarin viicuttan uzaklastirilmasindan sorumludur (Sivrioglu, 2005).



Alt iiriner sistem, mesaneden sonra iiretra ile devam eder. iki cinsiyette de
mesanenin bitisi ile {iretranin baslangict arasinda net bir sinir bulunmaz (Sivrioglu,
2005). Uretra, tiibiiler bir yap1 olup diiz kas hiicrelerinden olusur. Erkeklerde yaklasik
20 cm, kadinlarda yaklasik 4 cm uzunlugundadir (Pradidarcheep ve ark., 2011).
Uretra; iki cinsiyette de pelvis igindeki konumuna gore anterior ve posterior iiretra
olarak 2’ye ayrilir. Erkeklerde ayrica komsuluklarina gore prostatik iiretra,
membrandz iiretra ve penil liretra olarak alt boliimlerde incelenir (Abelson ve ark.,
2018).

Ust iiriner sistem anatomisi, cinsiyet ile degisiklik gdstermezken alt {iriner
sistem anatomisinde, kadin ve erkek cinsiyetlerde birtakim degisiklikler gdzlenir. Bu
degisiklikler; penis boyu nedeniyle erkeklerde {iretranin kadin iiretrasina gore daha
uzun olmasi, erkeklerde iiretranin proksimal bolgesinin prostat bezi ile ¢evrelenmesi
ve mesanenin arka komsulugunda kadinlarda uterus bulunurken erkeklerde rektum
bulunmasi olarak siralanabilir (Pradidarcheep ve ark., 2011). Ayrica, kontraktil
ozelligi ile kas ve konnektif doku arasindaki oran, cinsiyet ile de§ismemesine ragmen
erkeklerde gorece daha uzun olan {iretra nedeniyle daha yiiksek bir basing gerekir. Bu
nedenle erkeklerdeki detriisor kas kalinligi kadinlara gore daha fazladir (Abelson ve
ark., 2018).

2.2.3. Alt Uriner Sistem Fizyolojisi

Alt {iiriner sistemin idrar1 depolamak ile uygun zamanlarda periyodik olarak
atilimini (iseme) gergeklestirmek, olmak iizere iki temel islevi bulunur (Chapple,
2011). Bu islevleri gerceklestirirken beyin ve medulla spinalisteki sinir yollarindan
olusan kontrol sistemi kullanilir (Groat, 1993).

Alt riner sisteme ait mekanizmalar, mesanedeki detrisor kasimnin
fonksiyonuna gore depolama ve bosaltma fazlar1 olarak ayrilir. Depolama fazi
sirasinda detriisor kast tireterler ile aktarilan idrar miktarina uyum saglayarak genisler
ve mesane i¢ginde idrarin depolanmasini kolaylastirir. Hacimsel genisleme ve kas
tonusunun azalmasi sayesinde mesane i¢i basincinda ani ve siddetli bir artis olmaz.
Boylece giderek artan idrar hacmi mesanede depolanabilir. Depolama evresinde ayrica
tiretral kapanma basinci artar ve bdylece idrarin mesane i¢indeki varligr siirdiiriiliir
(Wei ve De Lancey, 2004). Idrar dolumu, esik diizeye ulastiginda artan afferent
uyarilar ile kisi mesane dolulugunun farkina varir. Erigkinlerde ortalama mesane

hacmi 500 ml’dir. Ancak saglikli eriskin bir insan yaklasitk 200 ml idrar



depolandiginda iseme ihtiyact duyar (Rasouly ve Lu, 2013). Sinir sistemi gelisimi
tamamlandiktan sonra tiim bu refleks olaylar bilingli hale gelir ve kisi uygun bir zaman
ve mekanda iseme ihtiyacini giderir (Chapple, 2011).

Idrarm bosalma evresi istemli iseme ve/veya mesanenin fizyolojik sinirina
ulagmasi ile gergeklesir (Groat ve ark., 2015). Eksternal sfinkter basta olmak iizere
pelvik taban kas grubunda ve iiretrada kas aktivitesi azalir. Ayrica, kas inhibisyonu
ortadan kalkarak detriisor kasinda kontraksiyon beklenir. Boylece mesane i¢i basing
artar, liretral kapanma basinci azalir ve depolanmus idrar iiretra araciligiyla viicuttan
uzaklastirilir (Chapple, 2011; Wei ve De Lancey, 2004). Bir dizi noral aktivite sonucu
gerceklesen bu olay iseme ya da miksiyon olarak adlandirilir (Tekin, 2016).

Uretra; idrar depolama evresinde, basing degisiklikleri ile idrarn mesane
icinde kalabilmesine katki saglar. Idrar bosalma evresinde ise mesanede depolanmis
idrarin, parasempatik sinir sistemi sayesinde kasilan detriisoriin ittigi idrarin viicuttan
uzaklastirilmasini saglayan bir kanaldir. Tiibiiler bir organ olan iiretra her iki cinsiyette
de isemeden sorumludur. Erkeklerde ayrica meni gecisinde de goérev alir
(Pradidarcheep ve ark., 2011).

Alt iiriner sistem, giin i¢erisindeki zamanin ¢ogunda (%99’dan fazla) depolama
islevini yerine getirirken ¢ok az bir zaman diliminde (%1) iseme gorevini gerceklestirir
(Chapple, 2011). Alt iiriner sistemi diizenleyen noral mekanizmalar ve destekleyici rol
alan ¢evre dokular olduk¢a karmasiktir. Bu nedenle alt {iriner sistem; hastaliklar,
travmalar ve kimyasallara karsi oldukca hassastir. Bu dogrultuda alt {iriner sistem
semptomlart ile iligkili bir¢ok klinik durumla karsilasilir (Groat, 1993).

2.2.4. Alt Uriner Sistem Semptomlar1

Alt iiriner sistem fonksiyon bozuklugu konusunda uluslararasi bir kilavuz olan
Uluslararas1 Cocuk Kontinans Dernegi (International Children Continence Society-
ICCS)’nin yaymladig: kilavuza gore, “Alt iriner sistem disfonksiyonu” ve “Mesane-
bagirsak disfonksiyonu” olarak da adlandirilan alt iiriner sistem semptomlariin
varligi, genis bir terim olup bir¢ok semptom grubunu kapsar (Austin ve ark., 2016).
Semptomlar, mesanenin fizyolojik fonksiyonlari olan idrar1 depolama ve/veya idrari
bosaltma (iseme) fazlar1 dikkate alinarak siniflandirilir. ICCS’ye gore alt iiriner sistem
semptomlari; depolama semptomlari, bosaltim semptomlar1 ve diger semptomlar
olmak tizere iige ayrilir. Depolama semptomlari; artmis ya da azalmis iseme frekansi,

inkontinans, urgency (aciliyet hissi) ve noktiiri olarak siralanabilirken; bosaltim



semptomlari; isemeye baslamada gecikme, ikinarak iseme, zayif akimli iseme, kesikli
iseme ve diziiri olarak siralanabilir. Depolama ve bosaltim semptomlar: haricinde
diger semptomlar ise erteleme manevralari, tamamen bosaltamama hissi, iseme sonrasi
damlatma ve agrili durumlardir (Austin ve ark., 2016). Tablo 2.1°de alt iiriner sistem

semptomlari, tanimlartyla birlikte verilmistir (Austin ve ark., 2016).

Tablo 2.1. Alt Uriner Sistem Semptomlar1 Ve Tanimlari

Alt iiriner sistem semptomu

Tanimi

Depolama semptomlar:

Artmis iseme frekansi

Giin igerisinde 7’den fazla sayida iseme ihtiyact

Azalmis iseme frekansi

Glin igerisinde 4’ten az sayida isemek

Inkontinans

Sosyal ya da hijyenik agidan sorun olusturan ve objektif
olarak gosterilebilen istemsiz idrar kag¢irma durumu
(Abrams ve ark., 2003). Inkontinans, devamli-aralikli
ve gece-glindiiz olarak siniflandirilmaktadir (Austin ve

ark., 2016).

Aciliyet hissi (urgency)

Beklenmedik bir sekilde ani ve zorlayici iseme hissinin

gelmesi

Noktiiri

Gece iseme ihtiyaci ile bir veya daha fazla uyanmak

Bosaltim semptomlar:

Isemeye baslamada gecikme

(hezitansi)

Isemeye hazir olunmasina ragmen isemeye baslamadaki

zorluk

Ikinarak iseme (straining)

Isemeyi baslatabilmek, devam ettirebilmek ve/veya

sonlandirabilmek i¢in karin i¢i basincini artirma ihtiyact

Zay1f akimli iseme

Iseme sirasinda gdzlenen zayif akim

Kesikli iseme

Birden fazla durma ve baglama evrelerine sahip iseme

Diziiri

Iseme sirasinda yanma veya rahatsizlik sikayeti

Diger semptomlar

Erteleme manevralari

Isemeyi ertelemek veya aciliyet hissini bastirmak igin
cocuklar tarafindan kullanilan stratejiler (dizleri
caprazlamak, dans eder tarzda hareketler, cinsel organ

iizerine baski uygulamak vb.)

Tamamen bosaltamama hissi

Iseme sonras1 mesanenin bos hissedilmemesi

Iseme sonras1 damlatma

Iseme bittikten hemen sonra istemsiz idrar sizintisi

Agrili durumlar

Iseme sirasindaki agr1




2.3. DMD’de Alt Uriner Sistem Semptomlar1

DMD’li ¢ocuklardaki distrofin proteini eksikligi temel semptomlarini kas-
iskelet sisteminde gosterse de diiz kas hiicreleri lizerinde de yikici etkileri bulunur.
Mesane ve iiretradaki kaslardaki distrofin eksikligi sonucunda alt iiriner sistem
semptomlar1 ile de siklikla karsilagilir (Morse ve ark., 2020). Literatiirdeki
calismalarda; DMD haricindeki muskiiler distrofilerin dahil edilmesi, genis yas
gruplarinda tarama yapilmasi ve kullanilan anketlerin farklili§1 nedeniyle prevalansi
degisse de DMD’li bireylerin yaklagik yarisinda alt {iriner sistem semptom varligi

bildirilmistir (Morse ve ark., 2020).

2.4. DMD’de Gériilen Degisiklikler ve Alt Uriner Sistem Semptomlar: Ile ligkisi
2.4.1. Fonksiyonel Seviye

Distrofin yoklugu sonucunda kas hiicre membran1 korunamaz ve tekrarli kas
kontraksiyonlari ile kas hiicrelerinde harabiyet meydana gelir (Giinlemez ve Giilhis,
1999). Ayrica, sedanter yasam, steroid kullanimi ve glinese maruziyetin az olmasi gibi
faktorler osteoporozu tetikler (Suthar ve Sankhyan, 2018). Kas-iskelet sisteminde
meydana gelen bu ilerleyici degisiklikler ambulasyonun giderek azalmasina neden
olur ve ortalama 12’li yaslarda tekerlekli sandalye kullanimina gegilir. Tekerlekli
sandalye kullanimi ile solunum fonksiyonlari, omurga diizglinliigii ve eklem hareket
acikliklar1 olumsuz olarak etkilenir. Yas arttikca olusan yeni semptomlar ile alt
ekstremite fonksiyonelligi azalir ve DMD’li birey hayatinin 2. dekadinda yataga ve
solunum cihazina bagimli hale gelir (Landfeldt ve ark., 2020).

Alt ekstremite fonksiyonelliginin azalmasi sonucunda DMD’li bireyin tuvalete
erisebilme, yetisebilme ve tuvaleti kullanabilme becerilerinde de kayiplar goriiliir.
Mevcut yiirliylis bozukluklari, oturup kalkmada zorluk, tekerlekli sandalye kullanimi
veya yataga bagimlilik idrarin ertelenmesine neden olabilir. Ayrica, yast ilerlemis
DMD’li bireylerin iseme ihtiyaci i¢in yardim istemeye ¢ekinmesi ve yardim istemeyi
ertelemesi gibi nedenler de erteleme davraniglarini artirir (Lionarons ve ark., 2021).
Idrarm sik sik ertelenmesi ile pelvik taban ve alt iiriner sistemin dengeli fonksiyonu
bozulur ve mesaneyi tamamen bosaltamama, kesikli iseme, aciliyet hissi varligi,
konstipasyon ve gece/ giindiiz idrar kagirma gibi semptomlar olusur (Birgiil, 2019).
DMD’li bireylerde alt iiriner sistem semptomlarinin varligmin ve iliskilerinin

arastirildigr bir calismada, tekerlekli sandalyeye bagimli olmak ile mesane



disfonksiyonu arasinda iligki bulunmustur (Lionarons ve ark., 2021). Tim bu
nedenlerden dolay1 DMD’li bireylerdeki alt iiriner sistem semptomlari ile fonksiyonel
seviye iligkilendirilmistir (Lionarons ve ark., 2021).

DMD’li ¢ocuklari iist ekstremite fonksiyonelligi, alt ekstremiteye goére daha
uzun silire devam ettirilebilir fakat proksimal kas gruplarinda meydana gelen kas
kuvvetinde azalma sonucunda yas ilerledikce {ist ekstremitede de fonksiyonellik azalir
(Wagner ve ark., 1989). Ust ekstremitede fonksiyonelligin azalmasi tuvalet kullanimi
sirasinda kiyafet ¢ikarmada/giymede, tuvalet hijyenini saglamada ve tuvaletle iliskili
diger aktivitelerde yetersizlikle sonuclanabilir. Bu yetersizlik sonucunda alt iiriner

sisteme ait depolama ve bosaltim semptomlari tetiklenir (Lionarons ve ark., 2021).

2.4.2. Postiir

Proksimal kas gruplarinda simetrik olarak baslayan zayiflik, alt ekstremitelere
dogru ilerler ve DMD’li ¢ocugun erken yaslarda dahi yiiriiyiisii ile postiirii etkilenir
(Hsu ve Furumasu, 1993). Omurga deformitelerinin ambulasyonun kaybedildigi
zamanda gelisme riski daha fazla olsa da yiiriiyen ¢ocuklarda da skolyozla, kifotik ve
lordotik postiirlerle siklikla karsilasilir (Kinali ve ark., 2007). Ayrica, omurga
deformitelerinin haricinde ayak, ayak bilegi, diz ve kal¢a kontraktiirleri de yasin
ilerlemesiyle artar. Tiim bu durumlar kompansasyon mekanizmalarini tetikler ve
postiir degisikliklerinin sayis1 yas arttikca artar (Kinali ve ark., 2007).

DMD’li bireylerde en sik goriilen deformitelerden biri lumbal lordoz artigidir
(Kinali ve ark., 2007). Tiim deformitelerin temel nedeni olarak gosterilen kas zayifligi
ve kontraktiir varligi, lumbal lordoz gelisiminde de oldukga etkili bir faktordiir.
Kontraktiirler, hastaligin baslangicinda belirgin olmasalar bile kas giigsiizliigii, kas
dengesizligi, tercih edilen pozisyonlar ve sedanter hayata bagl olarak karsilagilmasi
kaginilmaz bir durumdur.

Deformiteler arasinda ¢esitli viicut yapilarindaki kontraktiirler de bulunur.
Hem kalca eklemini hem de diz eklemini etkileyebilen bir yap1 olan iliotibial bant
hastaligin ilerlemesiyle kontraktiire ugrar. iliotibial bandin kontraktiirii sonucunda
pelviste anterior pelvik tilt momenti olusur. Kal¢a ekstansor, abdiiktér ve addiiktor
kaslarin zayiflig1 nedeniyle de stabil olmayan pelviste anterior pelvik tilt meydana
gelir. Anterior pelvik tilt sonucunda pelvik inklinasyon agis1 artar ve lordotik postiir

belirginlesir. Ayrica, DMD’li ¢ocuk, gluteus maksimus kas zayifligini kompanse
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edebilmek i¢in kollarini kanatlagtirarak laterale agmasinin haricinde alt gévdeyi de 6ne
dogru yer degistirir. Bu kompansasyon da lumbal lordoz agisinin artmasina neden olur
(Baptista ve ark., 2014; Hsu ve Furumasu, 1993; Kinali ve ark., 2007).

DMD’li bireylerde meydana gelen postiiral degisiklikler sonucunda yiiriiytiste
bozukluk, diisme sikliginin artmasi, oturma dengesinin azalmasi, fonksiyonelligin
etkilenmesi, viicut farkindaliginin azalmasi ve giinliik yasam aktivitelerine
bagimliligin artmasi beklenir (Kinali ve ark., 2007). Yerlesmis deformiteler solunum
fonksiyon bozuklugu gibi komplikasyonlara da yol agcarak DMD’li ¢ocugun ve
ailesinin yasam kalitesinin diismesine neden olur (Alemdaroglu ve ark., 2014).

Kas kuvvetsizligi ve dengesizligi sonucunda olusan artmis lumbal lordoz agisi
alt iiriner sistem semptomlarini da olumsuz etkileyebilir. Lumbal lordoz ve alt iiriner
sistem semptomlarinin iligkisinin incelendigi caligmalarda, lumbal lordoz agisindaki
degisikliklerin iiriner inkontinans iizerine etkili olmadigin1 gdsteren ¢aligmalarin yani
sira etkili olabilecegini gosteren ¢alismalar da mevcuttur (Baran ve ark., 2021; Meyer
ve ark., 2016). Bu ¢eliskili sonuglar, bu iliskiyi inceleyen daha fazla ¢alismaya ihtiyaci

yansitmaktadir.

2.4.3. Kas Kuvveti

Distrofin, hiicre iskeletini ekstraselliiler matrikse baglar ve kas
kontraksiyonlar1 sirasinda kas hiicre zarin stabilize eder. Bu mekanik baglant1 gorevi
tekrarli kas kontraksiyonu sirasinda kas hiicrelerini koruyarak hiicrelerin devamliligini
saglar. DMD’de distrofin kompleksinin yoklugu sarkolemmanin kirilganligina, kas
hiicresinde inflamasyona ve nekroza yol acgar. Tiim bu inflamatuar siire¢lerin sonunda
kas lifi dejenerasyonu goriiliir. Yas ilerledik¢e kas hiicreleri yag ve fibrotik doku ile
yer degistirir. Dolayisiyla kasin kasilma 6zelligi ve kas kuvveti azalir (Min ve ark.,
2019; Naarding ve ark., 2021; Nunes ve ark., 2016; Posner ve ark., 2016).

Progresif ve geri doniisii olmayan kas dejenerasyonu sonucunda DMD’li
bireyin postiirii kotiilesir, ambulasyonu ve fonksiyonelligi giderek azalir (Bozgeyik ve
ark., 2017). Distrofin eksikliginde agiga ¢ikan mekanizmalar sonucunda 3-5 yas
araligindaki cocuklarda motor hareketlerde gecikme, yerden kalkmada zorluk, sik
diismeler ve yiiriiylis bozukluklar1 ile hastalik fark edilir. Yas ilerledikce DMD’li
cocuklarin yasitlar1 ile olan fiziksel farkliliklar1 belirginlesir. Proksimal kas

gligsiizliigliniin siddetine bagl olarak degisen zaman araliginda (7-13 yas araliginda,
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ortalama 9,5 yasinda) yiiriime yetilerini kaybederek tekerlekli sandalye kullanimina
ihtiya¢ duyarlar (Yiu ve Kornberg, 2015).

Calismalar, DMD’li bireylerde kas kuvvetindeki azalmanin proksimalden
baslayip distale dogru ilerledigini géstermektedir (Baptista ve ark., 2014; Jacques ve
ark., 2018; Naarding ve ark., 2021). Yapilan kas kuvveti degerlendirmeleri ve
manyetik rezonans goriintiileme caligmalari sonucunda kalga ve uyluk kaslarinin
bacak kaslarina gore, omuz ve dirsek kaslarinin ise 6nkol kaslaria gore daha fazla
etkilendigi bulunmustur (Naarding ve ark., 2021). Ozellikle govde ve quadriceps
femoris kaslarindaki kuvvet azalmas1 ambulasyon seviyesi ile yakindan iliskilidir. Diz
ekstansorlerinin 2 kg’dan daha az kuvvet aciga ¢ikarmas: ambulasyonun kaybolacagi
anlamina gelir (Merlini ve ark., 2020).

Quadriceps femoris, dize ekstansiyon hareketi yaptiran gii¢lii bir kastir.
Quadriceps femoris kas kuvveti; yiirlime, ¢omelme, kosma ve ziplama gibi
aktivitelerde olduk¢a onemli bir faktordiir. Temel fonksiyonel gorevlerdeki rolii
nedeniyle DMD’li ¢ocuklarin genel kuvvetini ve ambulasyon diizeyini yansitir
(Merlini ve ark., 2020). DMD’li bireylerin quadriceps femoris kas kuvvetleri saglikli
yasitlarina gore %92 daha zayiftir ve bu zayiflik yasla birlikte artar (Jacques ve ark.,
2018). DMD’li ¢ocuklar kas zayiflig1 nedeniyle yerden ayaga kalkmada giicliik ¢eker.
Ayaga kalkarken yalmizca elleri ile uyluklarina tirmanarak dik durus postiiriine
gecebilirler. Bu anormal hareket dizisi Gower’s belirtisi olarak adlandirilir (Sussman,
2002). DMD’nin en 6énemli belirtilerinden olan Gower’s belirtisi temelde quadriceps
femoris kaslarindaki kas kuvvetinin azalmasi nedeniyle gézlenir (Mary ve ark., 2018).
Bunun haricinde; gluteus maksimus kas zayifligi sonucunda lumbal lordoz artisi
(D’Angelo ve ark., 2009), pelvis g¢evresi kaslarin zayifligi (gluteus medius vb.)
sonucunda trendelenburg yiiriiylisii (Biggar, 2006), boyun ve gdvde kaslarindaki
zayiflik sonucunda ise omurga deformiteleri goriilebilir (Bozgeyik ve ark., 2017).

Pelvis c¢evresindeki proksimal kas gruplari, stabiliteyi saglayarak pelvis
kemigine yapisan pelvik taban kas kuvvetine de destek olur. DMD’li bireylerde
proksimal kas zayiflig1 sonucunda omurga ve pelvis destegi azalir. Destegin azalmasi
nedeniyle pelvik taban, alt {iriner sisteme sagladig1 destegi saglayamaz (Smith ve ark.,
2007). Dolayisiyla pelvik taban fonksiyonelligi ile proksimal kas gruplar iliskilidir.
Bu dogrultuda alt {iriner sistem semptomlari ile proksimal kas gruplarinin kuvvetinin

iliskili olabilecegi diistiniilmiistiir (Marques ve ark., 2020).
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Pelvik taban kaslari, karmn i¢i basinci ayarlayarak kontinansi devam ettirir.
Karin i¢i basincin etkilenebilecegi her hareket sirasinda pelvik taban kaslar1 aktive
olarak basmcin diizenlenmesini kontrol eder. Ust ekstremite hareketlerinde bile
hareket oncesi pelvik taban kaslarinda aktivasyon gézlemlenmistir (Smith ve ark.,
2007). Tiim bu iligkiler nedeniyle govde, alt ve iist ekstremite kaslar1 alt tiriner sistem

semptomlart ile iligkilendirilmistir (Marques ve ark., 2020; Smith ve ark., 2007).

2.3.4. Pelvik Taban Kas Kontrolii

Pelvik taban; mesane, rektum ve kadinlarda uterusu ¢evreler. Cizgili kaslardan
ve konnektif dokudan olusur. Onde; simphizis pubis, arkada ise koksikse kadar uzanur.
Ic organlarla birlikte calisarak idrar ile diskinin depolanmasi ve bosaltilmasi
gorevlerini yerine getirir (Bharucha, 2006). Ayrica, cinsel fonksiyonlarda, solunum
faaliyetlerinde ve karmn i¢i basmcin olusturulmasinda dolayisiyla lumbo-pelvik
stabilitede 6nemli gdrevleri bulunmaktadir (Cliftonsmith ve Rowley, 2011; Kolar ve
ark., 2012; Quaghebeur ve ark., 2021; Zivkovic ve ark., 2017).

Uluslararas1 Kontinans Dernegi (International Continence Society-1CS)
tarafindan yayinlanan 2019 yilindaki kilavuzda bildirildigi tizere; alt iiriner sistem
semptomlar;; mesane, prostat, iiretra ve/veya pelvik tabandan kaynaklanabilir
(D'Ancona ve ark., 2019). Uriner inkontinans her cinsiyette, popiilasyonda ve yasta
olabilse de tanili ¢ocuklarda erken yaslarda goriilmesinin muhtemel nedeni olarak
muskdiler distrofi gosterilmistir (Dixon ve ark., 1990). Dolayisiyla DMD’li grupta alt
tiriner sistem semptomlar1 degerlendirmesinde pelvik taban kas kontrolii de gz ardi

edilmemelidir.

2.4.5. Giinliik Yasam Aktivitelerine Katihm

Katilim; “Islevsellik, Yetiyitimi ve Saghgin Uluslararast Simiflandirmasi
(International Classification of Functioning, Disability and Health-1CF)” tarafindan;
bir yasam durumuna dogrudan dahil olma olarak tanimlanir. Cocuklar ve ergenler igin
katilim; kisisel bakim, mobilite, sosyal iligkiler, egitim ve rekreatif faaliyetleri
kapsayabilir (Bendixen ve ark., 2014). DMD’li bireylerin giderek azalan
fonksiyonellikleri nedeniyle giinliik yasam aktivitelerine katilimlar1 da giderek azalir
(Bendixen ve ark., 2014). Basta kas-iskelet sistemi semptomlar1 olmak {izere maruz

kaldiklar1 tiim semptomlar; kisisel bakim, beslenme faaliyetleri, mesane-bagirsak
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bakimi, okul aktiviteleri, ev i¢i ve ev dis1 transferleri gibi giinliik yasam aktivitelerini
olumsuz yonde etkiler (Alemdaroglu ve ark., 2014; Nair ve ark., 2001). Dolayisiyla
DMD’li bireylerde giinlilk yasam aktivitelerinde degisen oranlarda bakim verene
bagimlilik yaygindir (Nair ve ark., 2001).

Kas-iskelet sistemi semptomlarina ek olarak alt iiriner sistem semptom varlig
da gilinlik yasam aktivitelerine katilimi1 6nemli derecede etkiler. Noktiiri nedeniyle
meydana gelen uyku problemleri, liriner ve/veya fekal inkontinans nedeniyle genital
hijyenin azalmasi, utanma duygusunu bastirabilmek amaciyla uygulanan sosyal
izolasyon ve hareketle artan rahatsizlik hissi gibi faktorler alt {riner sistem
semptomlarima  sahip  bireylerin  giinliik yasam aktivitelerine  katilimim
etkileyebilmektedir (Kasike¢1 ve ark., 2015). Saglikli popiilasyonda yapilmis ¢alismalar
genellenebilir nitelikte olsa da DMD’li bireylerde alt {iriner sistem semptomlar1 ve
aktivite katilimi lizerine c¢alismalar yetersiz olup daha fazla calismaya ihtiyag

bulunmaktadir.

2.4.6. Yasam Kalitesi

Yasam Kkalitesi; bireyin fiziksel, sosyal ve zihinsel fonksiyonlarina iliskin
algisini ifade eder ve klinik bir durumun bireyi nasil etkileyebileceginin 6l¢iisii olarak
tanimlanir (Jacques ve ark., 2019). DMD hastaliginda saghkhi grup ile
karsilastirildiginda yasam kalitesinin oldukg¢a diisiik oldugu gézlenir (Koken ve ark.,
2021). Tedaviler ve teknolojik gelismeler ile ortalama yasam siiresinin artmasi
DMD’li bireylerde yagam kalitesini daha da énemli hale getirmistir (Uttley ve ark.,
2018). DMD’li bireylerde yasam kalitesini olumsuz yonde etkileyebilecek bir¢ok
faktor bulunur. Bu faktorler arasinda kas kuvvetinde azalma, fonksiyonel gorevleri
yerine getirememe, beden kiitle indeksinin artmasi, kotii postiir ve uyku bozukluklari
gibi nedenler gosterilebilir (Alemdaroglu ve ark., 2014; Jacques ve ark., 2019; Ozyurt,
ve ark., 2015).

DMD gibi ilerleyici ve 6liimciil kronik bir hastaligin varligi; hastaliga sahip
bireyler, bu bireylerin aileleri ve bireylere bakim verenler iizerinde 6nemli bir
duygusal ylik olusturur ve yasam kalitesini olumsuz yonde etkiler. Hastaligin ilerleyici
olmasi, ilerleme hizi, yasami tehdit eden semptomlarin varligi, ayn1 hastaliga sahip
bireylerin kaybi1 ve Oliim korkusu bireyler iizerinde yikici etkiler olusturur

(Alemdaroglu ve ark., 2014). Ayrica, hastaligin 6grenildigi andan yasam sonuna
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kadarki stire¢ boyunca ailenin enerjisinin ve maddi kaynaklarin azalmasi da yasam
kalitesi ile iligkili faktdrler arasindadir. Bunlara ek olarak DMD’li bireylerde alt tiriner
sistem semptomlarinin varligi da yasam kalitesini etkileyen faktorler arasinda
gosterilebilir (Morse ve ark., 2020).

Literatiirde alt iiriner sistem semptomlarina sahip ¢ocuklarda yasam kalitesinin
olumsuz etkilendigine dair bir¢ok ¢alisma vardir (Lopes ve ark., 2011; Santos ve ark.,
2017; Thibodeau ve ark., 2013; Veloso ve ark., 2016). Etkilenmenin nedeni olarak
semptomlar nedeni ile sosyalligin azalmasi, sosyal damgalama, benlik saygisinin
azalmasi, utan¢ duygusu, okul basarisinin ve dzgiivenin azalmasi gosterilebilir (Santos
ve ark., 2017; Veloso ve ark.,, 2016). Bunlara ek olarak, alt {riner sistem
disfonksiyonunun siddetinin artmasi ile tekrarlayan idrar yollar1 enfeksiyonu ve
bobrek problemleri de yasam kalitesini etkileyen faktorler arasindadir (Santos ve ark.,
2017). Ayrica, semptom siddetleri arttikca yasam kalitesinin azaldig1 bildirilmistir
(Girman ve ark., 1998). 57 DMD’li ¢cocuklar ile yapilmis bir ¢aligmada, %42’sinde alt
iiriner sistem semptomlarinin yasam kalitesini olumsuz etkiledigi gosterilmistir.
Ayrica, bu semptomlarin yasam kalitesi izerinde olumsuz bir etkisi oldugunu bildiren
cocuklarin yas ortalamasinin saglikli grupla karsilastirildiginda, yas ortalamalarinin
cok daha yiiksek oldugu bildirilmistir (Lionarons ve ark., 2021). Dolayistyla DMD’li
cocuklarda yasin artmasiyla mevcut durumun kotiilesmesi, alt iiriner sistem
semptomlar1 ve yasam kalitesi arasindaki iliski agikca ortaya konmustur (Lionarons ve
ark., 2021).

DMD’li bireyler yas ilerledik¢e alt {iriner sistem semptomlarma adapte
olabilirler veya DMD’li bireylerde bulunan diger semptomlar, yasam kalitesi tizerinde
daha fazla etkiye sahip olabilir. Bu gibi nedenler, alt iiriner sistem semptomlarinin
yasam kalitesi ilizerindeki etkilerini sinirlandirabilir. Ayrica, ebeveyn tarafindan
bildirilmis DMD’li bireye ait yasam kalitesi, kisinin yasadig1 deneyimleri ve duygu
durumunu tam olarak yansitmayabilir (van Wijk ve ark., 2009). Tiim bu nedenlerden
dolay1r literatirde DMD’li bireylerin semptomlara baghh yasam Kkalitesi
degerlendirmeleri degisiklik gostermektedir. Ancak, yine de hastaligin neden oldugu
morbidite ve mortalitenin yani sira alt liriner sistem semptomlar1 gibi aile ve birey
tizerinde 6nemli bir ylik olusturan semptomlarin varligi, DMD’li bireylerin yagam
kalitesini olduk¢a olumsuz yonde etkiler (Bertrand ve ark., 2016; Landfeldt ve ark.,
2020; van Wijk ve ark., 2009). Ayrica, yapilan bir ¢alismada DMD’li bir ¢ocuga sahip
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ailelerin yasam kalitesini, ¢ocugun fiziksel fonksiyonlarindan daha fazla
Oonemsedikleri gosterilmistir (Alemdaroglu ve ark., 2014). Tiim bu nedenler ve
etkilenimler alt iiriner sistem semptomlarmma sahip DMD’li bireylerin yasam
kalitesinin degerlendirilmesinin ve bireylerin bu yonden de desteklenmesinin 6nemini
vurgular.

DMD’li bireylerde yasam kalitesini ve giinliikk yasam aktivitelerine katilimi
diigiiren alt {iriner sistem semptomlarmin varligr ile ilgili yapilmis g¢alismalar
genellikle prevalans ¢alismalar1 olup bu semptomlarla iliskili olabilecek faktorlerin
arastirlldigr calismalara rastlanmamistir. DMD’li  bireylerde alt {iriner sistem
semptomlarina yonelik tedavinin planlanabilmesi i¢in semptomlarla iligkili faktorlerin
bilinmesi gerekmektedir. Bu dogrultuda calismamizda DMD’li bireylerde alt {iriner
sistem semptomlarinin sikligt ve bu semptomlarla iliskili olabilecek faktorlerin

incelenmesi amaglanmastir.
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3. GEREC VE YONTEM

Bu calisma; DMD’li ¢ocuklarda alt iiriner sistem semptomlarinin dagilimini
belirlemek ve bu semptomlar ile cocuklarin fonksiyonel seviyeleri, pelvik taban kas
kontrolii, postiirti, kas kuvveti, giinliikk yagsam aktiviteleri ve yasam kaliteleri arasindaki
iliskiyi incelemek amaciyla planlandi. Calisma, Lokman Hekim Universitesi ile
Hacettepe Universitesi, Pelvik Saglik & Kadm Saglhginda Fizyoterapi ve
Rehabilitasyon Unitesi’nin is birligi ile gerceklestirildi.

Bu yiiksek lisans tez calismasi; Hacettepe Universitesi, Girisimsel Olmayan
Klinik Arastirmalar Etik Kurulu tarafindan 21.09.2021 tarihli toplantida GO 21/982
proje numarasi ile tibbi agidan etik bulundu (EK 1).

3.1. Bireyler

Gozlemsel tanimlayict arastirma niteliginde olan bu g¢alismanin 6rneklem
grubu; Ekim 2021 ve Mayis 2022 tarihleri arasinda Lokman Hekim Universitesi, Kas
ve Sinir Hastaliklar1 Uygulama ve Arastirma Merkezi’ne basvuran, 5-18 yas
araligindaki, DMD tanis1 olan ¢ocuklar ve bu ¢ocuklarin ailelerinden olustu. Calisma
boyunca “DMD Aileleri Dernegi” tarafindan, ndromuskiiler hastaliga sahip ¢cocuklar
ve bu ¢cocuklarin aileleri bu merkeze yonlendirildi. Kas ve Sinir Hastaliklart Uygulama
ve Arastirma Merkezi’ne bagvuran 86 hastadan dahil edilme kriterlerini karsilamayan
38 hasta calisma dis1 birakildi. ki hasta degerlendirmesi tamamlandiktan sonra
tanisinin  degismesi nedeniyle (DMD’den Becker Muskiiler Distrofi (BMD)’ye)
calisgma dis1 birakildi. Ayrica, 1 aile degerlendirmeyi tamamlamak istemedigi i¢in
calismadan ayrildi. Sonug olarak ¢alisma, 45 hasta ve ailesi ile tamamland1 (Sekil
3.1.).

Degerlendirmelere baslamadan once DMD’li ¢ocuklar ve ebeveynler
caligmanin 6nemi, ¢alismada yapilacak degerlendirmeler ve degerlendirmelerin siiresi
konusunda detayl bir sekilde yazili ve so6zlii olarak bilgilendirildi. Her aileden ve her
cocuktan calismaya katilmaya goniillii olduklarina dair imzali aydinlatilmis onam

alind1 (EK 2).
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Tiim katilimeilar igin;

Calismaya dahil edilme Kriterleri:

e Gen analizi ve/veya kas biyopsisi sonucunda, uzman bir hekim tarafindan
DMD tanis1 almis olmak,

e 5-18 yas arasinda olmak,

e Ebeveynler tarafindan calismaya katilmak i¢in goniilli olmak ve

aydinlatilmis onam formunu okuyup imzalamak.

Cahsmaya dahil edilmeme Kriterleri:

e DMD haricinde ve/veya DMD’ye eslik eden tanisi konulmus baska bir
noromuskiiler hastaliga sahip olmak,

e Ailenin ve/veya ¢ocugun herhangi bir nedenden dolay1 degerlendirmeleri
tamamlamada kooperasyon probleminin olmasi,

e Kateter sonda ve/veya inkontinans i¢in tiim giin bez kullantyor olmak,

e Tiirkce dilini anlayip konusmada zorlanmak.

Calismaya dahil edilmeyenler (n=38)
* Dahil edilme kriterlerini karsilamayanlar (n=20)
‘ Merkeze bagvuran bireyler (n=86) ‘ - Tiirkgesi yeterince iyi olmayan aileler (n=2)
- Yast 5’ten kiigiik olan (n=12)
''''''''''''''''''''''''' - Yast 18’den biiyiik olan (n=2)
- Skolyoz ameliyati sonrasindaki akut donem (n=1)
| Calismaya dahil edilenler (n=48) | - Mental yetersizlik ve kooperasyon problemi (n=3)
*  DMD haricinde taniya sahip olanlar (n=13)

- Becker Muskiiler Distrofi (n=4)

- Fasyo-Skapulo-Humeral Distrofi (n=3)

Degerlendirme Formu, IBSS, idrar - Limb-Girdle Muskiiler Distrofi (n=3)
Durdurma Testi, Brooke Ust Ekstremite - Konjenital Muskiiler Distrofi (n=3)
Fonksiyonellik Siniflandirmasi, Vignos *  DMD’nin yam sira ek hastalig1 olanlar (n=3)
Skalasi, kas kuvveti 6l¢timii, New York - Otizm Spektrum Bozuklugu (n=1)

Postiir Degerlendirme Anketi, lumbal - Mental Retardasyon (n=2)

lordoz 6l¢iimii, pelvik inklinasyon agisi * Katilmay1 reddedenler (n=1)

6lgiimii, Barthel indeksi, PedsQL * Tiim giin bez kullanan (n=1)
Noromuskiiler Modiil

Calismadan ¢ikartilanlar (n=3)
""""""""""""""" * Tamsi degisen (n=2)
* Caligmadan ayrilmak isteyen (n=1)

Analize dahil olanlar

(n=45)
IBSS toplam puani < 8,5 | | IBSS toplam puani > 8,5 |
Alt riner sistem Alt Uriner sistem
disfoksiyonu disfoksiyonu
olmayanlar olanlar
(n=25) (n=20)

Sekil 3.1. Hasta Akis Semasi
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3.2. Yontem

DMD Aileleri Dernegi’nin yonlendirmesi ile ve diizenli muayene amaciyla
Lokman Hekim Universitesi, Kas ve Sinir Hastaliklar1 Uygulama ve Arastirma
Merkezi’ne basvuran DMD’li hastalar ve aileler degerlendirmeye alindi. Calismadaki
tiim degerlendirmeler ayn1 arastirmaci (Fzt. Demet Oztiirk) tarafindan gerceklestirildi.
Calismadaki Idrar Durdurma Testi ¢ocuklarn konforunu saglayabilmek ve testin
dogrulugunu artirmak amaciyla ¢alismaya katilan ¢ocuklarin ebeveynleri tarafindan
gergeklestirildi. Yapilan degerlendirmelerin tamamlanmasi, her birey ve ailesi igin
yaklasik 45 dakika slirmiis olup degerlendirme aralarinda degerlendirme odasi
havalandirildi ve temizligi uygun sekilde saglandi.

Calismamizda alinmas1 6ngoriilen kisi sayisi, calisma oncesinde Power analiz
yapilarak hesaplandi. Onsel (Priori) gii¢ analizi icin G*Power programi (versiyon
3.0.10 Universitét Diisseldorf, Diisseldorf, Almanya) kullanild1 (Faul ve ark., 2007).
Uygun 6rneklem sayisinin belirlenmesinde, van Wijk ve digerlerinin ¢aligmasi temel
alind1 (van Wijk ve ark., 2009). Iseme Bozukluklar1 Semptom Skoru’na gére alt iiriner
sistem disfonksiyonu olan DMD’li ¢ocuklarin oraninin %60’tan fazla olmasinin
beklendigi bir arastirma diizeninin 6rneklem biiytikliigi, %90 giic ve 0.05 o hata
katsayist ile 28 birey olarak hesaplandi. Bu dogrultuda ¢alisma oncesinde, ¢alismaya

yaklasik 30 DMD’li ¢ocuk ve ailesinin alinmasi 6ngoriildi.

3.2.1. Degerlendirmeler

Dahil edilme kriterlerini karsilayan ve ¢alismaya katilmaya goniillii oldugunu
aydinlatilmis onam formunu imzalayarak beyan eden DMD’li birey ve ailelerinin
demografik ve hastaliga iligkin bilgileri genel degerlendirme formu ile sorgulandi.
Ardindan, DMD’li bireyler alt {iriner sistem semptomlari, fonksiyonel seviye, postiir,
kas kuvveti, pelvik taban kas kontrolii, giinliikk yasam aktiviteleri ve yasam kalitesi

yoniinden degerlendirildi.

3.2.1.1 Genel Degerlendirme Formu

DMD’li ¢ocuklarin yast (yil), viicut agirligr (kg), boy uzunlugu (cm), DNA
analizi sonucu, tan1 alma yas1 (yil), varsa kas biyopsisi sonucu, anne-baba arasindaki
akrabalik iligkisi, steroid kullanimi (steroidin adi, dozu, kullanim y1l1), skolyoz varlig

(varsa derecesi, baglangic yil1), hastanin fonksiyonel durumu (ambule/ambule
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olmayan), tuvalet aligkanlig1 (tuvalet, lazimlik, bez ve/veya kateter kullanimi), tuvalet
egitimi yas1 (y1l), genel agri siddeti, genel yorgunluk siddeti, diisme siklig1 ve varsa
tirolog yorumu sorgulanarak kaydedildi. Son bir ay icerisindeki genel agr1 siddeti ve
genel yorgunluk siddeti degerlendirmesinde iki ayr1 viziiel analog skala (VAS)
kullanildi (Bijur ve ark., 2001; Jacques ve ark., 2019). DMD’li bireyin giin igerisindeki
genel agr1 ve yorgunluk siddetini belirtebilmesi i¢in 10 cm uzunlugundaki ¢izgiden
kendi durumunu en iyi yansitacak noktay1 isaretlemesi istendi (O=hi¢ agri/yorgunluk
yok, 10=dayanilmaz agri/yorgunluk). Hastanin ya da ebeveyninin isaretledigi nokta ile
baslangi¢ noktasi arasindaki uzaklik cetvel ile 6l¢iildii ve sonug cm cinsinden not edildi
(EK 3). Ayrica, DMD’li ¢ocuklarin aktiviteler sirasinda tercih ettikleri alt ve iist

ekstremite (dominant taraf) sorgulandi ve dominant ekstremite belirlendi.

3.2.1.2. Alt Uriner Sistem Semptom Degerlendirmesi

Cocuklarda alt iiriner sistem semptomlarinin  varhigint ve sikligim
degerlendirebilmek amaciyla Iseme Bozukluklar1 Semptom Skoru (IBSS) kullanildi.
Bu o6l¢cek ile; DMD’li ¢ocuklarin gilindiiz semptomlari, gece semptomlari, iseme
aliskanliklar1, bagirsak semptomlari ve yasam kalitesi sorgulandi. Olgekte yer alan 13
madde ile alt iiriner sistem semptomlar1 sorgulanirken 1 madde ile de ¢cocugun bu
semptomlara bagli yagam kalitesi degerlendirildi (EK 4) (Akbal ve ark., 2005).

IBSS olgeginin, Tiirkge gegerlik giivenirligi Akbal ve arkadaslar1 tarafindan
2005 yilinda yapilmis ve pediatrik popiilasyonda kullanmilmak amaciyla
olusturulmustur. Bu 06l¢egin ICCS tarafindan alt iiriner sistemin fonksiyonunun
degerlendirilmesinde kullanilmas1 onerilmektedir (Austin ve ark., 2016). Olgek
puanlanirken yasam kalitesi sorusu puanlamaya katilmaz ve toplam puan 0 ile 35
arasinda degisir. Toplam puanin artmasi alt iiriner sistem semptomlarinin siddetinin
arttigim1 gosterir. Akbal ve arkadaslar1 tarafindan 8,5 puanin erkek cocuklari igin
optimum esik deger oldugu, bu degerin, ¢ocuklarin alt {iriner sistem disfonksiyonu
varligina sahip olup olmadigini belirlemek i¢in kullanilabilecegi gosterilmistir (Akbal
ve ark., 2005). Calismamizda, alt iiriner sistem disfonksiyonu varligi, bu kesme deger

kullanilarak belirlendi.
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3.2.1.3. Fonksiyonel Seviye Degerlendirmesi

DMD’li bireylerin fonksiyonel seviyesi iist ve alt ekstremite olarak ayr1 ayri
degerlendirildi. Ust ekstremitenin fonksiyonel seviyesini degerlendirebilmek igin
néromuskiiler hastaliklarda uygulanan “Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel
Siniflandirmast” kullanildi. Bu siniflandirma, Brooke ve arkadaglari tarafindan 1981
yilinda gelistirilmis bir evreleme sistemidir (Brooke ve ark., 1983; Brooke ve ark.,
1981). Siiflandirma, 6 evreden olugsmakta ve 1. evreden 6. evreye dogru gidilmesi iist
ekstremitenin fonksiyonelliginin azaldigini gosterir:
Evre 1: Kollar yandayken harekete baslar ve ellerini basinin iizerinde tam olarak
birlestirebilir.
Evre 2: Ancak dirseklerini fleksiyona getirerek kollarini basinin iizerine getirebilir
veya yardimei kaslarini kullanir.
Evre 3: Ellerini baginin {lizerine kaldiramaz, fakat bardagi agzina gotiirebilir (gerekirse
iki elini de kullanir).
Evre 4: Ellerini agzina kadar kaldirabilir, fakat bir bardak suyu agzina gotiiremez.
Evre 5: Ellerini agzina kadar kaldiramaz, fakat kalem tutmak veya masadan bozuk
para almak i¢in ellerini kullanabilir.

Evre 6: Ellerini agzina kadar kaldiramaz ve ellerini fonksiyonel olarak kullanamaz.

DMD’li bireylerin alt ekstremite fonksiyonel seviyesi “Vignos Skalas1” ile
degerlendirildi. Vignos Skalasi, ndromuskiiler hastaliklarda ambulasyon diizeyini
degerlendirebilmek amaciyla Vignos ve arkadaslari tarafindan gelistirilmis 10 evreden
olusan bir skaladir (Vignos ve ark., 1963). Bazi kaynaklara gore Brooke Alt Ekstremite
Fonksiyonel Siniflandirmasi olarak da adlandirilan bu skala, 1. evreden 10. evreye
dogru gidildikg¢e kisinin ambulasyon diizeyinin azaldigini gosterir (Brooke ve ark.,
1983):

Evre 1: Yardim almadan yiiriir ve basamaklari ¢ikar.

Evre 2: Yiriir ve merdivenleri tirabzandan tutunarak 12 saniyeden kisa siirede ¢ikar.
Evre 3: Yiriir ve merdivenleri tirabzandan tutunarak 12 saniyeden uzun siirede
yavasea cikar.

Evre 4: Yardimsiz yiiriir ve sandalyeden kalkabilir, fakat merdiven ¢ikamaz.

Evre 5: Yardimsiz yiiriir fakat sandalyeden kalkamaz ve merdiven ¢ikamaz.

Evre 6: Sadece yardimla yiiriir veya uzun yiiriime cihazi ile yardimsiz yiirtr.
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Evre 7: Uzun yiiriime cihazi ile yiirlir fakat denge i¢in yardimciya ihtiyag duyar.
Evre 8: Uzun yiiriime cihaz ile ayakta durur fakat yardimla bile yiiriiyemez.
Evre 9: Tekerlekli sandalyededir.

Evre 10: Yataga bagimlhdir.

3.2.1.4. Postiir Degerlendirmesi

Calismaya katilan DMD’li ¢ocuklarin postiirlerinin degerlendirmesi i¢in New
York Postiir Degerlendirme Anketi (Bozgeyik ve ark., 2016), Baseline Baloncuk
(Bubble) inklinometre (Baran ve ark., 2021) ve Baseline Dijital inklinometre (Unver
ve ark., 2019) kullanild1.

Gozlemsel postiir analizi igin DMD’li bireylerde de uygulanabilen New York
Postiir Degerlendirme Anketi kullanildi (Bozgeyik ve ark., 2016). Bu anket, klinikte
uygulanmas1 kolay ve hizli bir yontem olup viicuttaki 13 bolgeyi degerlendirir.
Degerlendirilen bolgeler; bas, boyun, omuz, torakal bdlge, omurga, lumbal bolge,
pelvis, abdomen, ayak bilegi ve ayak arki olarak siralanabilir (McRoberts ve ark.,
2013) (EK 5). Degerlendirmeler lateral ve posterior yonden olmak {izere iki farkl
acidan yapilir ve bolgeler iyi postiirden sapma siddetine gore ii¢ farkli sekilde
derecelendirilir. Puanlamada 5 puan diizgiin postiir, 3 puan orta derecede bozukluk ve
1 puan ciddi derecede bozukluk anlamina gelir. Toplam puan 13 ile 65 arasinda
degismekte olup yiiksek puan daha iyi bir postiirii gésterir (McRoberts ve ark.,2013).
Toplam puan 45’ten fazla ise postiir “cok iyi”, 40-44 arasinda ise “iyi”, 30-39 arasinda
ise “orta”, 20-29 arasinda ise “zayif” ve 19’dan az ise “kotii” olarak degerlendirilir
(Akbaba ve ark., 2019; McRoberts ve ark., 2013).

Ambule c¢ocuklar i¢in gozlemsel postiir analizi; ¢ocuklarin ayakkabisi ve
kiyafeti yokken, ayaklar kalga genisliginde agik, ayakta rahat ve dik pozisyonda
karsiya bakarken gerceklestirildi.

Ambule olmayan cocuklar i¢in gozlemsel postiir analizi ise; ¢ocuklarin
ayakkabis1 ve kiyafeti yokken, ayaklari bir basamak yardimiyla desteklenmis bir
sekilde, dik ve rahat pozisyonda oturup karsiya bakarken gerceklestirildi (McRoberts
ve ark., 2013).

DMD’li ¢ocuklarin lumbal lordoz acisinin oOlgiimii Baseline Bubble
Inklinometre (White Plains, 10602, Fabrication Enterprises Inc. New York, ABD) ile
degerlendirildi (Sekil 3.2.). Bubble Inklinometre, egim-olger olup lumbal lordoz agis1
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dl¢iimiinde kullanilan bir cihazdir. Baseline Bubble inklinometre ile lombal lordoz
dlciimiiniin gdzlemci ve gdzlemciler aras1 Sinif I¢i Korelasyon Katsayisi1 (Intraclass
Correlation Coefficient, ICC) degerleri sirasiyla 0.85 ve 0.90 olarak bulunmustur
(Baran ve ark., 2021).

Lumbal lordoz degerlendirmesi ambule cocuklar icin; ¢ocuk ayakkabisiz,
dizler ekstansiyonda ve ayaklar kalga genisliginde acik, ayakta dururken
gergeklestirildi. Cocuktan bakislarini g6z hizasinda tek bir noktaya sabitlemesi ve iist
ekstremitesini kalga yakininda, serbest sekilde tutmasi istendi. Cocuga, ayakta rahat
bir sekilde durmasi sdylendi ve ¢ocuk istemli olarak diklestiginde 6l¢lim tekrarlandi
(Kobylinska ve ark., 2019; Ng ve ark., 2001; Walicka-Cuprys$ ve ark., 2018).

Ambule olmayan ¢ocuklar i¢in lumbal lordoz degerlendirmesi; ¢cocuk ayaklari
basamak ile desteklenmis pozisyonda otururken ayni komutlar ile gerceklestirildi.
Lumbal lordoz Ol¢limiinde literatiir 1s181inda iki referans nokta belirlendi. Referans
noktalarin ilki; lumbosakral segment olup vertebralarin S1-S2 seviyesi olarak tespit
edildi. Ikinci referans noktasi ise torakolumbal segment olup T12-L1 hizas1 olarak
saptandi. Referans noktalar cilde zarar vermeyen bir kalemle isaretlendi. Inklinometre
her 6l¢lim dncesinde diiz bir zeminde sifirland1 ve bu referans noktalara yerlestirilerek
sagittal diizlemden Ol¢iim yapild1 (Sekil 3.3.). Referans noktalardan elde edilen
degerler sifir noktasinin iizerinde kaliyorsa saymnin basina artt (+) koyarak, sifir
noktasinin altinda kaliyorsa sayinin basina eksi (-) koyarak kaydedildi. Bu iki deger
birbirinden ¢ikartilip lumbal lordoz acis1 elde edildi (Kobylinska ve ark., 2019; Salamh
ve Kolber, 2014; Walicka-Cupry$ ve ark., 2018).

Sekil 3.2. Baseline Bubble Inklinometre
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Sekil 3.3. Lumbal Lordoz Acisiin Olgiimii

Pelvik inklinasyon acisin1 6lgmek i¢in Baseline Dijital Inklinometre cihazi (12-
1057, Fabrication Enterprises Inc, New York, ABD) kullanildi (Sekil 3.4.). Ambule
cocuklar, ayaklar kalga genisliginde acik, ayakta dik dururken; ambule olmayan
cocuklar ise ayaklar1 destekli oturma pozisyonda degerlendirildi. Ol¢iim icin spina
iliaca anterior superior (SIAS) ve spina iliaca posterior superior (SIPS) referans
noktalari palpasyon ile tespit edildi (Unver ve ark., 2019). Inklinometrenin uglari bu 2
referans noktaya denk gelecek sekilde viicut lateraline yerlestirildi ve ekranda yazan
deger kaydedildi. Olgiimiin giivenirligini artirmak igin Absolute Digimatic marka
dijital kaliperden destek alindi (Sekil 3.5.). Dijital inklinometrenin ayaklar1 kalipere
yerlestirilerek diiz bir zemin elde edildi. Kaliperin iki ucu referans noktalara denk
gelecek sekilde 6l¢iim yapildi (Sekil 3.6.). Skolyoz ve gdvde rotasyonu olan DMD’li

cocuklarda pelvik inklinasyon agis1 sag ve sol olmak iizere her iki taraftan ol¢tildii.

Digital Inclinometer

* 4 .-f{m.,.%i,‘:

Sekil 3.4. Baseline Dijital Inklinometre
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Sekil 3.5. Absolute Digimatic Dijital Kaliper

Sekil 3.6. Pelvik Inklinasyon Agis1 Ol¢iimii

3.2.1.5. Kas Kuvveti Degerlendirmesi

DMD’1i bireylerin kas kuvveti degerlendirmesi Hoggan microFET2 (Hoggan
Scientific, LLC, Salt Lake City UT, ABD) ile ger¢eklestirildi (Sekil 3.7.) (Mentiplay
ve ark., 2015). Hoggan MicroFET2, kas kuvveti degerlendirmesi icin Amerikan Gida
ve Ilag Dairesi (U.S. Food and Drug Administration, FDA) tarafindan onaylanan bir
cihaz olup cihazin kas kuvveti degerlendirme dogrulugu %=+2 olarak bulunmustur
(Sisto, 2007). Ayrica, noromuskiiler hastaliklarda kas kuvveti degerlendirmesinde
gecerli glivenilir bir teknik olarak gosterilmistir (Rudolf ve ark., 2019; Stepien ve ark.,
2021). El ile tutulan dinamometre (hand-held dynamometer) tiiri olan Hoggan
microFET2 cihazinin kullaniminda iki farkli test yontemi vardir: “yap (make)” ve
“kirilma (break)”. Kirtlma testi i¢in arastirmact kisinin gosterdigi maksimum
direngten daha fazla kuvvet uygulayarak eklemin tersi yoniinde hareket aciga
ctkmasina neden olur. Yap testinde ise arastirmaci, kisiden hareketi kompansasyon
mekanizmast  kullanmaksizin  maksimum kuvvette gergeklestirmesini ister.

Arastirmaci izometrik kontraksiyon olacak sekilde, eklemde herhangi bir hareket agiga
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cikartmadan, hareketin tersi yoniinde diren¢ uygular (Sisto, 2007). Bu calismada
DMD’li bireylerdeki yorgunluk faktdrii ve eklem limitasyonlar1 gz Oniinde
bulundurularak istenilen hareketlerin baslangic noktalarinda “yap test yontemi”
uygulandi.

Calismada Hoggan microFET2 cihazi kullanilarak; kalga fleksor, quadriceps
femoris, omuz fleksor, dirsek ekstansor, dirsek fleksor, govde ekstansor ve fleksor
kaslarmin kuvveti degerlendirildi. Olgiim &ncesinde, DMD’li bireye cihaz ve
degerlendirme yontemi hakkinda detayl bilgi verildi. Her hareket, 6l¢iim 6ncesinde
cocugun lizerinde gosterildi ve cihaz kullanimi1 olmaksizin hareketin dogrulugu test
edildi. Cocuk hareketi tam olarak anladiginda ¢ocuktan 6l¢iim i¢in cihazin sensor
kismina dogru 4 saniyelik maksimum kontraksiyon gerceklestirmesi istendi. Ol¢iim
sirasinda kontraksiyon kuvvetinin azalmamasi amaciyla ¢gocuga art arda “kas” komutu
verildi. 4 saniyenin sonunda ise “gevse” komutu verilerek Ol¢lim tamamlandi
(Alemdaroglu ve ark., 2015; Mentiplay ve ark., 2015; Nishizawa ve ark., 2020).
Bilateral kaslarda (ekstremite kaslar1) kas kuvveti 6l¢timii her iki ekstremite igin ayr1
ayr gergeklestirildi. Her kas grubu i¢in 3 6l¢iim yapildi, 6l¢limlerin ortalamasi alindi
ve kg cinsinden kaydedildi. Her 6l¢iim arasinda ilgili kas grubunun dinlenebilmesi i¢in

30’ar saniyelik dinlenme aralar1 verildi.

Sekil 3.7. Hoggan MicroFET2 El Dinamometresi
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Dinamometre; alt ekstremite ve govde degerlendirmesinde Aguiar ve
arkadaglarinin uyguladigr sekilde, iist ekstremitede ise Andrews ve arkadaglar ile
Cornett ve arkadaslarinin uyguladigi sekilde yerlestirildi (Aguiar ve ark., 2018;
Andrews ve ark., 1996; Cornett ve ark., 2015). Calismada kullanilan degerlendirme
pozisyonlari, yapilan caligsmalarda {ist ekstremite ve alt ekstremite kas gruplari igin

giiclii glivenirlik gostermistir (Andrews ve ark., 1996; Mentiplay ve ark., 2015).

Kalga fleksor kaslart kuvvet degerlendirmesi: DMD’1i ¢ocuk sirtiistii yatirildi. Test
edilmeyen ekstremitesi kalga ve diz ekstansiyonunda iken test edilen taraf fizyoterapist
tarafindan 90 derecelik kal¢a ve diz fleksiyonuna alindi. Test edilen tarafin agirlig
tamamen fizyoterapist tarafindan tasindi. Cocuga “dizini karnina dogru ¢ek” komutu
verilerek kalga fleksiyonu istendi. Bu sirada fizyoterapist femur distalinden harekete
engel olacak sekilde kuvvet uyguladi. 4 saniye kontraksiyon boyunca “kas” ve/veya
“cek” komutlar1 verildi. 4 saniyenin sonunda “gevse” komutu verilerek dinlenmesi
istendi. Her iki ekstremite icin 3’er tekrar gerceklestirildi, ortalama deger kaydedildi
(Sekil 3.8.). Eger hastanin test edilmeyen dizinde eklem limitasyonu veya kontraktiirii
nedeniyle tam ekstansiyon a¢iga ¢ikmiyorsa o diz fizyoterapist tarafindan fleksiyonda

desteklenerek dl¢tim yapildi.

Sekil 3.8. Kal¢a Fleksor Kaslar1 Kuvvet Degerlendirmesi
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Quadriceps femoris kas kuvveti degerlendirmesi: Kisiden test edilmeyen ayagi
destekli bir sekilde dik oturmasi istendi. Govde ekstansiyonu ve kalga fleksiyonu gibi
kompansasyon mekanizmalar1 Onlenerek diz ekstansiyonu yapmasi ogretildi. Bu
sirada fizyoterapist, hareketin baslangi¢ noktasinda, ayak bilegi hizasindan harekete
engel olacak sekilde kuvvet uyguladi. Her iki ekstremite igin {iger tekrar

gerceklestirildi, ortalama deger kaydedildi (Sekil 3.9.).

Sekil 3.9. Quadriceps Femoris Kas Kuvveti Degerlendirmesi

Omuz fleksor kaslart kuvvet degerlendirmesi: Kisiden dik ve ayaklar1 destekli, test
edilen taraf boslukta olacak (yataktan sarkacak) sekilde oturmasi istendi. Govde
rotasyonu, omuz elevasyonu ve dirsek fleksiyonuna izin vermeksizin izole omuz
fleksiyonu hareketi istendi. Bu sirada fizyoterapist; hareketin baglangicinda, humerus
distalinden harekete engel olacak sekilde kuvvet uyguladi. Her iki ekstremite icin ticer

tekrar gerceklestirildi, ortalama deger kaydedildi.

Dirsek ekstansor kaslart kuvvet degerlendirmesi: Kisiden ayaklar1 destekli sekilde dik
oturmasi istendi. Hastadan govdesinin agirligin1  kullanmadan izole dirsek
ekstansiyonu istendi. Bu sirada fizyoterapist el bileginin dorsal yliziinden, harekete
izin vermeyecek yonde ve siddette kuvvet uyguladi. Her iki ekstremite icin {liger tekrar

gergeklestirildi, ortalama deger kaydedildi (Sekil 3.10.).
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Sekil 3.10. Dirsek Ekstansor Kaslart Kuvvet Degerlendirmesi

Dirsek fleksor kaslart kuvvet degerlendirmesi: Kisi, ayaklart destekli bir sekilde dik
oturtuldu. Omuz elevasyonu ve govde lateral fleksiyonu hareketlerini kullanmadan
izole dirsek fleksiyonu hareketi yapmasi istendi. Bu sirada fizyoterapist, el bileginin
palmar yiliziinden harekete izin vermeyecek sekilde kuvvet uyguladi. Her iki

ekstremite i¢in ticer tekrar gergeklestirildi, ortalama deger kaydedildi (Sekil 3.11.).

Sekil 3.11. Dirsek Fleksor Kaslar1 Kuvvet Degerlendirmesi

Govde ekstansor kaslart kuvvet degerlendirmesi: Kisiden ayaklar1 destekli bir sekilde
dik oturmasi istendi. Elleri ile kendini itmeden ve kalga ekstansiyonu yapmadan govde
ekstansiyonu ogretildi. Fizyoterapist dinamometreyi T2 hizasina yerlestirerek
izometrik kontraksiyon olacak sekilde kisiye karsi kuvvet uyguladi. 4 saniye
kontraksiyon, 30 saniye gevseme olacak sekilde {i¢ tekrarli 6l¢tim yapildi, ortalama

deger kaydedildi (Sekil 3.12.).
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Sekil 3.12. Govde Ekstansor Kaslart Kuvvet Degerlendirmesi

Govde fleksor kaslari kuvvet degerlendirmesi: Kisiden ayaklar1 destekli bir sekilde dik
oturmasi istendi. Elleri ile kendini ¢ekmeden ve kalga fleksiyonu yapmadan gdvde
fleksiyonu yapmasi 06gretildi. Fizyoterapist dinamometreyi sternum hizasina
yerlestirerek izometrik kontraksiyon olacak sekilde kisiye karsi kuvvet uyguladi. 4
saniye kontraksiyon, 30 saniye gevseme olacak sekilde ii¢ tekrarli 6l¢iim yapildi,

ortalama deger kaydedildi (Sekil 3.13.).

W—’

Sekil 3.13. Govde Fleksor Kaslar1 Kuvvet Degerlendirmesi
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3.2.1.6. Pelvik Taban Kas Kontroliiniin Degerlendirilmesi

Pelvik taban kas kontroliinii degerlendirebilmek i¢in tekrarlanabilir ve objektif
degerlendirme ydntemleriyle karsilastirilabilir oldugu kanitlanan Idrar Durdurma Testi
kullanild1 (Sartore ve ark., 2002). Bu test i¢in, kisiden istemli isemeye basladiktan
yaklasik 3 saniye sonra idrar akisini kesmesi istendi (Sampselle ve DeLancey, 1992;
Sartore ve ark., 2002). DMD’li ¢cocuk isemeye basladiktan sonra, ¢ocuktan orta akim
sirasinda idrar1 durdurmasi ve sonra devam etmesi istendi. Idrar akisin1 durdurma
yetenegine gore Ui¢ farkl sekilde puanlandi (Lo ve ark., 2003):

L. Kisi orta akim idrar1 durdurabiliyor.
I1. Kisi orta akim idrar1 durduramiyor ama yavaslatabiliyor.
II. Kisi orta akim idrara etki edemiyor.

Idrar Durdurma Testi ile pelvik taban kaslarinin idrar akisini durdurma
kapasitesi degerlendirildi. Calismamizda Idrar Durdurma Testi’nin tamamlanmast;
cocugun konforunu saglayabilmek ve gercek performansini gdstermesini
kolaylastirabilmek i¢in ebeveynlerinden istendi. Test oncesi ebeveynlere testin amaci
ve teknigi detaylica anlatildi. Test amaciyla yapildigi ve rezidii idrara neden

olabilecegi i¢in tekrarlanmamasi gerektigi aileye 6gretildi.

3.2.1.7. Giinliik Yasam Aktiviteleri Degerlendirmesi

Cocuklarin, giinlilk yasam aktivitelerine katilmini ve bu aktivitelerdeki
bagimsizlik diizeylerini 6lgmek amaciyla Barthel Indeksi kullanildi (EK 6). Barthel
Indeksi, 1965 yilinda Mahoney ve Barthel tarafindan olusturulmus, 1988 yilinda ise
Collin ve arkadaslar1 tarafindan giivenirligi c¢alisilmistir (Collin ve ark., 1988;
Mahoney, 1965). Olgekte toplam 10 soru bulunur ve toplam puan 0 (tam bagiml) ile
100 (tam bagimsiz) arasinda degisir. Toplam puanin artmasi giinlik yasam
aktivitelerindeki bagimsizligin arttigim gosterir. Olgekte beslenme, ytkanma, kendine
bakim, giyinme, bagirsak bakimi, mesane bakimi, tuvalet kullanimi, transfer
aktiviteleri, mobilite ve merdiven inip ¢ikma aktiviteleri degerlendirilir. Her yasta ve
her popiilasyonda kullanilabilen Barthel Indeksi, literatiirde DMD’li ¢ocuklarin
degerlendirilmesinde de kullanilmistir (Chen ve Clark, 2007; Lue ve ark., 2009; Morse
ve ark., 2020).
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3.2.1.8. Yasam Kalitesi Degerlendirmesi

DMD’li ¢ocuklarin yasam kalitesini degerlendirebilmek i¢in Pediatrik Yasam
Kalitesi Envanteri (PedsQL™) 3.0 Noromuskiiler Modiil kullanildi. PedsQL™ 3.0
Noromiiskiiler Modiilii;, DMD ve SMA gibi néromuskiiler bozukluklarda yasam
kalitesini ~ degerlendirebilmek amaciyla Varni ve arkadaslar1 tarafindan
olusturulmustur (Varni ve ark., 1999). Modiil, 25 maddeden olusur ve 3 alt kategoriye
sahiptir: Noéromuskiiler Hastaligim Hakkinda (17 madde), Iletisim (3 madde),
Ailemizin Kaynaklar1 Hakkinda (5 madde).

PedsQL, kronik hastaligi bulunan ¢ocuklarin saglikla iliskili yasam kalitesini
hem ¢ocugun hem de ailenin bakis acisindan degerlendirir. 2-18 yas arasi ¢ocuklar i¢gin
olusturulmus bir anket olan PedsQL 0l¢eginin; 2-4, 5-7, 8-12 ve 13-18 yas araliklar
icin Ozellesmis formlar1 bulunur. Digerlerinden farkli olarak 2-4 yag araligindaki
cocuklart yalnizca ailesi degerlendirir ve 5-7 yas araliklari i¢in olusturulmus 6lgegin
cocuk formunda Iletisim ve Aile Kaynaklari Hakkinda alt boyutlari bulunmaz.
Calismamizda dahil edilme kriterleri g6z oniinde bulundurularak 5-7, 8-12 ve 13-18
yas araliklari i¢in gelistirilmis PedsQL 6l¢ekleri kullanildi.

Olgegin derecelendirilmesinde 5°1i Likert tipi dlgek kullanilir (O=hicbir zaman,
4=hemen her zaman). Ol¢ek puanlanirken “higbir zaman” ifadesi 100 puana, “hemen
hemen hig¢” ifadesi 75 puana, “bazen” ifadesi 50 puana, “siklikla” ifadesi 25 puana ve
“hemen her zaman” ifadesi 0 puana karsilik gelir. Puanlarin aritmetik ortalamasi
alinarak alt boyut puanlar1 ve 6l¢egin toplam puani elde edilir. Toplam puan 0-100
arasinda degisir ve puanin artmasi saglikla iligkili yasam kalitesinin arttifin1 gosterir

(Iannaccone ve ark., 2009; Varni ve ark., 1999).

3.3. Istatistiksel Analiz

Gii¢ analizi i¢in G*Power programi (versiyon 3.0.10 Universitdt Diisseldorf,
Diisseldorf, Almanya) kullanildi. Veriler, IBM Statistical Packages for the Social
Sciences (SPSS) Versiyon 26.0 (SPSS Inc, Chicago, IL, ABD) kullanilarak analiz
edildi. Tanimlayicr istatistikler; normal dagilan sayisal degiskenler ortalama+tstandart
sapma ile, normal dagilmayan sayisal degiskenler ortanca (minimum-maksimum) ile,
nominal ve ordinal degiskenler ise sayi—yiizde ile gosterildi. Degiskenlerin normal
dagilima uygunlugu, gorsel (histogram ve olasilik grafikleri) ve analitik yontemler

(Shapiro-Wilk testleri) kullanilarak incelendi. IBSS toplam puani ile diger faktorler
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arasindaki iligki ise “Spearman Korelasyon Testi” ile belirlendi. Ayrica, steroid
kullanim1 (dikotom degisken) ile IBSS toplam puam arasindaki iliski “Nokta Cift
Serili Korelasyon Testi” ile degerlendirildi. Bagimsiz iki nominal degiskenin
kiyaslanmasinda “Ki-Kare Testi” kullanilirken, gozlerdeki beklenen degerlerin
durumuna gore Ki-Kare ya da Fisher'in Kesin Test istatistiklerinden birinin kullanimi
tercih edildi. Gruplar arasi sayisal degiskenlerin karsilastirilmasinda parametrik
olmayan test olarak ‘“Mann-Whitney U Testi”, parametrik test olarak ise “Bagimsiz
Gruplar T Testi” kullanildi. Korelasyon katsayisi (r) i¢in ¢ok zayif iliski 0,00-0,19;
zayif iligki 0,20-0,39; orta iliski 0,40-0,59; giiclii iliski 0,60-0,79; ¢ok gii¢lii iliski 0,80-
1,00 olarak belirlendi (Napitupulu ve ark., 2018). Istatistiksel anlamlilik diizeyi 0.05
olarak kabul edildi.
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4. BULGULAR

4.1. DMD’li Cocuklarin Genel Bilgileri

Bu caligsmaya 5-18 yas arasindaki ¢ocuklar dahil edildi ve ¢aligma 45 DMD’li
cocuk ile ¢aligma tamamlandi (yas: 9,00+£3,32 yil, minimum: 5 yas, maksimum: 17
yas). IBSS anketinden 8,5 ve iizeri puan alan 20 ¢ocuk AUSD olan gruba; 8,5 puanin
altinda alan 25 cocuk ise AUSD olmayan gruba dahil edildi. Cocuklarin 20’sinde
(%A44,44) alt iiriner sistem disfonksiyonu (AUSD) varken 25’inde (%55,55) yoktu. 42
cocukta dominant taraf “sag”, 3 c¢ocukta ise dominant taraf “sol” olarak belirlendi.
Cocuklarin diger demografik ve fiziksel dzellikleri Tablo 4.1°de sunuldu. AUSD olan

grup ile olmayan grup arasinda genel yorgunluk siddeti haricinde demografik ve

fiziksel 6zellikler agisindan fark olmadigi bulundu (p>0,05).

Tablo 4.1. DMD’li Cocuklarm Demografik Ve Fiziksel Ozelliklerinin
Karsilastirilmasi
AUSD var AUSD yok
Degisken (n=20) (n=25) Z p
Ort+SS Ort+SS
Yas (yil) 9,25+3,01 8,80+3,61 | -0,921 | 0,357
Viicut agirhig (kg) 32,22+12,07 | 30,20+13,16 | -0,857 | 0,391?
Boy uzunlugu (cm) 126,15+17,70 | 125,64+19,40 | -0,240 | 0,810°
Beden kiitle indeksi (kg/m?) | 19,57+2,82 18,2442.72 | -1,736 | 0,083"
Tam alma yas1 (y1l) 3,95+2,30 3,60+2,59 | -0,536 | 0,5922
Tuvalet egitimi yas1 (yil) 3,18+1,10 2,62+0,53 | -1,559 | 0,119°
Agri siddeti 2,15+2,67 1,43£1,90 | -0,802 | 0,422°
Yorgunluk siddeti 3,14+2,10 1,86+1,89 | 2,042 | 0,041*
Degisken n (%) n (%) %2 p
Var 18 (90,0) 18 (72,0)
Steroid b
fullanmm Yok 1(5,0) 5(20,0) 2,475 | 0,290
Birakmig 1 (5,0) 2 (8,0)
Ambule 16 (80,0) 22 (88,0)
Ambulasyon 0,541 | 0,462°
Nonambule 4 (20,0) 3 (12,0)

a:Mann-Whitney U testi *:Ki Kare Testi, AUSD:Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu, Ort: Ortalama, SS:

Standart Sapma, *: p<0,05
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Cocuklarin %86,7’sinde (n=39) en az 1 tane alt iiriner sistem semptomu
(AUSS) tespit edildi. 5 ¢cocukta (%11,1) 1 adet AUSS, 13 ¢ocukta (%28,9) 2-4 adet
AUSS ve 21 ¢ocukta (%46,7) 5°ten fazla AUSS vard.

Glindiiz inkontinans 21 ¢ocukta (%46,7), gece inkontinans 14 ¢ocukta (%31,1),
aciliyet hissi sirasinda inkontinans 19 ¢ocukta (42,2), aciliyet hissi 25 ¢ocukta (%55,6),
artmis iseme siklig1 15 c¢ocukta (%33,3), ikinarak iseme 5 ¢ocukta (%11,1), iserken
agr1 varlig1 6 cocukta (%13.3), kesikli iseme 13 cocukta (%28,9), mesaneyi tamamen
bosaltamama hissi 16 ¢ocukta (%35,6) ve konstipasyon 23 cocukta (51,1) bulundu.
Ayrica 28 ¢ocukta (%62,2) isemeyi erteleme davranist mevcuttu. Calismadaki AUSS
siklig1 Grafik 4.1°de gosterildi.

70 ol
N
° 0
60 ) -
B N
O
50 < ol
o
< © .
40 a s -
on ~ a
) )
o
30
o
20 N —
— —
— i
£ 10
<
(%]
2 0
< . ;
a <& Q o o & K & e N e
Q(\\ ‘(‘\6 *0 .(\'be & ‘0\‘7 @ & : Q'@ 0 : <
K & > & RIS S &8 »© S
SN SC © S & & & & &
& 2 & 8 N & & & @ 8 N
@ = -‘o’\a : 4 G QQJ {{-\
& & W FE &
e N S \J >
@ K2 Q
\'b

ALT URINER SISTEM SEMPTOMLARI

Grafik 4.1. DMD’li Cocuklarda Alt Uriner Sistem Semptomlarinin Dagilimi

AUSD olmayan gruptaki cocuklarin bez kullanmadig: bulundu. AUSD olan
gruptaki cocuklarin %75 (n=15)’inin bez kullanmadigi; %10 (n=2)’unun yalnizca
geceleri, %5 (n=1)’inin yalnizca yolculuk esnasinda, %5 (n=1)’inin yalnizca soguk

havalarda ve %5 (n=1)’inin hem soguk havalarda hem yolculuk esnasinda bez
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kullandig1 bulundu. Calismaya katilan DMD’li ¢ocuklarin %80’inin, AUSD olmayan
gruptaki ¢ocuklarin %84’iiniin ve AUSD olan gruptaki g¢ocuklarm %75’ inin
hayatlarinda hi¢ iirolog kontroliine gitmedikleri tespit edildi. Cocuklarin tuvalet
kullanimi, {irolojik kontrol durumu ve idrar durdurma testi ile ilgili bilgileri Tablo
4.2°de gosterildi. AUSD olan ve olmayan cocuklar arasinda Idrar Durdurma Testi
istatistiksel olarak farkli bulunurken (p<0,05), bez kullanimi, tuvalet erigsimi ve

irolojik kontrolii agisindan fark olmadigi bulundu (p>0,05).

Tablo 4.2. DMD’li Cocuklarin Tuvalet Kullanim1 Ve Alt Uriner Sistem ile Ilgili

Bilgilerinin Karsilagtirilmasi

AUSD var | AUSD yok
n (%) n (%)
Degisken A2 p
20 (44,4) 25 (55,6)
Kullanmiyor 15 (75,0) 25 (100)
Bez
kullanimi 7,031 0,013
Kullaniyor 5(25,0) 0 (0)
Tuvalete
bagimsiz gidiyor 16 (80,0) 22(88,0)
Tuvalet 0,541 | 0,682
erisimi Tuvalete baguml
uvalete bagiml
aidiyor 4 (20,0) 3(12,0)
Yok 15 (75,0) 21 (84,0)
Urolog
kontrolii 0.563 0.482
Var 5(25,0) 4 (16,0)
Orta akim idrar1
durdurabilir | 12(60:0) | 24(96,0)
idrar Orta akim idran
Durdurma | durduramaz ama 5(25,0) 1(4,0) 9,225 | 0,010%
Testi yavaglatabilir
Orta akim idrara
etki edemez 3(15.0) 0(0)

Ki Kare Testi, AUSD:Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu, TS:
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4.2. Fonksiyonel Seviyelerinin Karsilastirilmasi

Cocuklarn iist ve alt ekstremite fonksiyonel seviyeleri ile ilgili bilgiler Tablo
4.3’te belirtildi. Toplam 20 c¢ocuk (%44,44) yardimsiz vyiirliylip merdiven
cikabiliyorken (Vignos Skalasi, Seviye 1) toplam 7 ¢ocuk (%15,6) devamli tekerlekli
sandalye (Vignos Skalasi, Seviye 8) kullaniyordu. Yataga bagimli ¢ocuk (Vignos
Skalasi, Seviye 10) yoktu. Toplam 32 (%71,1) cocuk ellerini bas iizerinde tam olarak
birlestirebiliyorken (Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonellik Siniflandirmasi, Seviye 1)
ellerini fonksiyonel olarak kullanamayan ¢ocuk (Brooke Ust Ekstremite
Fonksiyonellik Siniflandirmasi, Seviye 6) yoktu. AUSD olan ve olmayan ¢ocuklarin
oldugu gruplar arasinda iist ekstremite fonksiyonelligi arasinda istatistiksel olarak
anlaml bir fark bulundu (p<0,05). Alt ekstremite fonksiyonelligi ve postiir agisindan

ise anlamli fark olmadigi bulundu (p>0,05).

Tablo 4.3. DMD’li Cocuklarin Fonksiyonel Seviyelerinin Karsilagtirilmasi

AUSD | AUSD
var yok
Degisken n (%) n (%) %2 p
20 25
(44.4) (55,6)
Evre 1
Erken Evre 2 14 22
Donem (70,0) (88,0)
Evre 3
Orta Evre 4 1 0
Doénem (5,0) (0,0)
Vignos Skalasi Evre 5 2,756 | 0,252
Evre 6
Evre 7
Geg 5 3
Donem | V8 | 2500 | (12,0
Evre 9
Evre 10
10 22
Evre 1 (50,0) | (88,0)
Brooke Ust Evre 2 8 (40,0) 0(0)
Ekstremite Evre 3 1(5,0) 00 | 15131 | 0.004*
Fonksiyonel ’ ’
Siniflandirmasi Evre 4 1G.0) 2(80)
Evre 5 0(0) 1 (4,0)
Evre 6 0(0) 0(0)

Ki Kare Testi, AUSD:Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu, *: p<0,05
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4.3. Postiir Degerlendirmelerinin Karsilastirilmasi

Calismaya aliman c¢ocuklarin lumbal lordoz agisi Olglim ortalamasi
32,534+14,79° (minimum:1°, maksimum:65°) olarak kaydedildi. Gruplar postiir ile
iliskili parametreler agisindan karsilastirildiginda AUSD olmayan grubun postiir puani
AUSD olan gruba gore anlamli olarak daha yiiksek bulundu (p<0,05) (Tablo 4.4). New
York Postiir Degerlendirme Anketi toplam puani ile IBSS toplam puani arasinda
anlaml iliski olmadig goriildi (r=-0,198, p=0,192). Gruplar arasinda lumbol lordoz

acis1, New York Postiir Degerlendirme Anketi kategorileri, sag ve sol inklinasyon agis1

yoniinden anlamli bir fark olmadig1 bulundu (p>0,05).

Tablo 4.4. Gruplarin Postiir A¢isindan Karsilastirilmasi

AUSD var AUSD yok
(n=20) (n=25)
Degisken Z p
Ort£SS Ort+SS
NYPDA toplam 47,00+7,62 51,40+7,37 -2,044 0,0412*
Lumbal lordoz (°) 33,15+15,68 | 32,04+14,35 -0,526 0,599
Sag inklinasyon acisi (°) 9,05+13,91 9,68+9,25 -0,552 0,581
Sol inklinasyon acisi (°) 9,05+13,91 10,32+7,51 -0,483 0,629
AUSD var AUSD yok
n (%) n (%)
Degisken x2 p
20 (44,4) 25 (55,6)
Cok iyi (>45) 14 (70,0) 22 (88,0)
Iyi (40-44) 2 (10,0) 0(0)
NYPDA b
Kategorik Orta (30-39) 4 (20,0) 3(12,0) 3,407 0,182
Zay1f (20-29) 0(0) 0(0)
Kotii (<19) 0(0) 0(0)

a:Mann-Whitney U Testi *:Ki Kare Testi, AUSD:Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu, Ort: Ortalama, SS:
Standart Sapma, NYPDA: New York Postiir Degerlendirme Anketi, °: derece *: p<0,05
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4.4. Kas Kuvvetlerinin Karsilastirilmasi

Non-dominant ekstremite kalga fleksor, bilateral quadriceps femoris, non-
dominant ekstremite omuz fleksor, bilateral dirsek fleksor ve ekstansor kaslarinin
kuvvetleri, AUSD olmayan grupta istatistiksel olarak anlaml1 olacak sekilde daha fazla
bulundu (p<0,05). Govde fleksor ve ekstansor kaslari ile dominant taraf kalga ve omuz
fleksor kaslarinin kuvvetleri acisindan gruplar arasinda anlamli bir fark olmadigi
bulundu (p>0,05). Gruplarin kas kuvvetleri agisindan karsilastirilmas1 Tablo 4.5’te

sunuldu.

Tablo 4.5. Gruplarin Kas Kuvvetleri Karsilastirmasi

AUSD var | AUSD yok
Degisken (kg) (@=20) @=25) 7/t P
Ort+SS Ort£SS

Govde fleksorleri 5,86x1,76 5,90+1,49 0,093 0,926°
Govde ekstansorleri 5,77+1,85 6,04+1,65 0,520 0,606°
Kalca fleksorleri (D) 3,99+1,64 5,43+2,52 -1,930 0,054
Kalca fleksorleri (ND) 3,34+1,14 4,80+2,49 2,618 0,013
Quadriceps femoris (D) 3,15+1,87 5,62+2,48 3,681 0,001>"
Quadriceps femoris (ND) 2,79+1,63 5,15+2,10 4,128 | <0,001""
Omuz fleksorleri (D) 2,16+1,00 2,84+0,89 -1,920 0,055
Omuz fleksorleri (ND) 1,79+1,07 2,73£1,00 -2,708 0,007
Dirsek fleksorleri (D) 1,96+0,87 3,22+1,16 4,056 | <0,001"
Dirsek fleksorleri (ND) 1,63+1,07 2,93+1,17 3,837 <0,001""
Dirsek ekstansorleri (D) 2,39+0,54 3.31+1,14 3,584 0,001>"
Dirsek ekstansorleri (ND) 2,16+0,56 3,40+1,30 -3,085 0,002

a:Mann-Whitney U Testi :Bagimsiz Gruplar t Testi, AUSD:Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu, Ort:
Ortalama, SS: Standart Sapma, D: Dominant, ND: Non-dominant, *: p<0,05
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4.5. Bagimsizlik Seviyelerinin Karsilastirilmasi

AUSD olan ve olmayan ¢ocuklarin giinliik yasam aktivitelerine katilim ve bu
aktivitelerdeki bagimsizlik seviyelerine iliskin bilgiler Tablo 4.6’da verildi. AUSD
olan grupta giinlik yasam aktivitelerinde bagimsizlik anlamli olarak daha diisiik

bulundu (p<0,05).

Tablo 4.6. Gruplarin Giinlik Yasam Aktivitelerindeki Bagimsizliklarinin
Karsilagtirilmasi
AUSD var AUSD yok
(n=20) (n=25)
Degisken V4 p
Ort+SS Ort+SS
Barthel Indeksi toplam | ) 75,50 60 | 86202251 | -3,346 | 0,001%*
puani
< AUSD var AUSD yok
Degisken n (%) n (%) X2 p
Tam
bagimsiz 0(0) 8(32,0)
(100)
Hafif
derecede
bagimls 2 (10,0) 8(32,)
(91-99)
Barthel de?erct:de
Indeksi y 13 (65,0) 6 (24,0) 16,108 | 0,003"*
Katesorik bagimli
egon (62-90)
Tleri
derecede
bagimls 5(25,0) 2 (8,0)
(21-61)
Tam
bagiml 0(0) 1(4,0)
(0-20)

a:Mann-Whitney U Testi, >:Ki Kare Testi, AUSD:Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu, Ort: Ortalama, SS:
Standart Sapma, *: p<0,05
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4.6. Yasam Kalitelerinin Karsilastirilmasi

Pediatrik Yasam Kalitesi Envanteri 3.0 Noromuskiiler Modiili (PEDSQL
NMM) kullanilarak degerlendirilen yasam kalitesi; ailenin bildirdigi iletisim alt
boyutunda, cocugun bildirdigi hastalik alt boyutunda ve ¢ocugun bildirdigi PEDSQL
NMM toplam puaninda gruplar arasinda fark bulundu (p<0,05). Yasam kalitesi, bu
parametrelerde AUSD olan grupta anlamli olarak daha diisiiktii (Tablo 4.7).

Tablo 4.7. Gruplara Ait Yasam Kalitesi Puanlarinin Karsilagtirilmasi

AUSD var AUSD yok

(n=20) (n=25)
Degisken Z p

Ort+SS Ort+SS
PEDSQL NMM-
Hastalk (A) 68,74+13,84 | 75,05£14,41 -1,659 0,097
PEDSQL NMM, 54,17+£33,82 | 73,33+27,11 -2,066 0,039*
Iletisim (A)
PEDSQL NMM-Aile | 56 47,5457 | 73,80419,11 | -0230 | 0818
kaynaklar (A)
PEDSQL NMM- 67,75514,47 | 74241371 | -1,623 | 0,105
Toplam (A)
PEDSQL NMM- N
Hastalik (C) 75,44+12,71 82,19+11,82 -2,306 0,021
PEDSQL NMM- 45,42+43,21 52,67+48,46 -0,436 0,663
Tletisim (C)
PEDSQL NMM-Aile | ;55,37 57 | 33,60438,47 | 0,733 | 0,464
kaynaklar (C)
PEDSQL NMM- 75,03+10,71 81,74+11,24 -2,507 0,012*
Toplam (C)

Mann-Whitney U Testi, AUSD: Alt Uriner Sistem Disfonksiyonu, Ort: Ortalama, SS: Standart Sapma,
PEDSQL NMM: Pediatrik Yasam Kalitesi Envanteri 3.0 Noromuskiiler Modiil, A: Aile, C: Cocuk, *:
p<0,05
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4.7. IBSS Toplam Puam Ile Iliskili Faktorlerin Incelenmesi

IBSS toplam puani ile gocuklarim yasi, beden kiitle indeksleri, tan1 alma yaslari,
steroid kullanimlari, tuvalet egitim yaslari, fonksiyonellik seviyeleri ve pelvik taban
kas kontrol diizeyleri arasindaki iligki incelendi. Spearman analizi sonuglarina gore,
IBSS puani ile tuvalet egitimini aldiklar1 yas arasinda pozitif yonde zayif iliski ve
pelvik taban kas kontrol diizeyleri arasinda pozitif yonde orta derecede anlamli iligki

bulundu (r=0,384, p=0,009 ; r=0,443, p=0,002) (Tablo 4.8).

Tablo 4.8. IBSS Puani ile Demografik Verilerin, Fonksiyonel Seviyenin Ve Pelvik
Taban Kas Kontrol Diizeyinin iliskisi

Demografik veriler, fonksiyonel IBSS Toplam
seviye ve pelvik taban kas kontrolii r p
Yas (yil) -0,006 0,970
BKI (kg/m?) 0,215 0,157
Tam alma yas1 (y1l) 0,013 0,935
Steroid kullanimi -0,157 0,302"
Tuvalet egitim yas1 (y1l) 0,384 0,009*
Vignos Skalasi 0,225 0,138
BUEFS 0,207 0,171
Idrar Durdurma Testi 0,443 0,002*

Spearman Korelasyon Testi, *: Nokta Cift Serili Korelasyon Testi, IBSS: Iseme Bozukluklari
Semptom Skoru, BKi: Beden Kiitle Indeksi, BUEFS: Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel
Siniflandirmasi, *: p<0,05

IBSS toplam puam ile postiir degerlendirmeleri arasindaki iligki
incelendiginde; New York Postiir Degerlendirme Anketi, lumbal lordoz agis1, sag ve

sol inklinasyon agilar1 arasinda anlamli bir iligski olmadig1 bulundu (p>0,05).

Tablo 4.9. IBSS Puani Ile Postiir Degerlendirmeleri Arasindaki iliski

Postiir IBSS Toplam
r p
NYPDA toplam -0,198 0,192
Lumbal lordoz (°) 0,048 0,754
Sag inklinasyon acisi (°) -0,013 0,934
Sol inklinasyon acisi (°) -0,021 0,893

Spearman Korelasyon Testi, IBSS: Iseme Bozukluklar1 Semptom Skoru, NYPDA: New York Postiir
Degerlendirme Anketi, *: p<0,05
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Non-dominant taraf kalga fleksor, bilateral quadriceps femoris, bilateral dirsek
fleksér ve ekstansor kaslari ile IBSS toplam puani arasinda negatif yonde orta
derecede, dominant taraf kalca fleksor kas kuvveti ile ise negatif yonde zayif iliski
bulundu (Tablo 4.10). Diger kas gruplari ile IBSS toplam puani arasinda anlamli iliski
olmadig1 bulundu (p>0,05).

Tablo 4.10. IBSS Puani {le Kas Kuvveti Arasindaki Iliski

Kas kuvveti (kg) IBSS Toplam:
r P

Govde fleksor kaslan -0,013 0,932
Govde ekstansor kaslari -0,120 0,431
Kalga fleksor kaslari (D) -0,338 0,023*
Kalca fleksor kaslari (ND) -0,411 0,005*
Quadriceps femoris kas1 (D) -0,445 0,002*
Quadriceps femoris kas1 (ND) -0,504 0,000%
Omuz fleksor kaslari (D) -0,172 0,257
Omuz fleksor kaslari (ND) -0,274 0,069
Dirsek fleksor kaslar: (D) -0,461 0,001*
Dirsek fleksor kaslar: (ND) -0,455 0,002*
Dirsek ekstansor kaslari (D) -0,442 0,002*
Dirsek ekstansor kaslar: (ND) -0,450 0,002*

Spearman Korelasyon Testi, IBSS: Iseme Bozukluklar1 Semptom Skoru, D: Dominant, ND: Non-
dominant, *: p<0,05
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Cocuklarin giinlik yasam aktivitelerine katilimi ve bu aktivitelerdeki
bagimsizlik seviyeleri ve yasam kaliteleri ile IBSS toplam puani arasindaki iliski
incelendi. Bagimsizlik seviyeleri ile IBSS toplam puami arasinda negatif yonde orta
derecede anlamh iligki (r=-0,467, p=0,001); ¢ocugun hastalig: ile iliskili bildirdigi
yasam kalitesi ve cocugun yasam kalitesi toplam puani ile IBSS toplam puani arasinda
negatif yonde zayif iliski saptand1 (r=-0,363, p=0,014 ; r=-0,378, p=0,010). iBSS’nin
PEDSQL NMD anketinin diger alt boyutlar1 ile anlamli bir iliskisi olmadig1 bulundu
(p>0,05) (Tablo 4.11).

Tablo 4.11. IBSS Puani ile Bagimsizlik Seviyesi Ve Yasam Kalitesi Arasindaki Iligki

IBSS Toplam

Bagimsizhik seviyesi ve yasam kalitesi ) R
Barthel indeksi toplam puam -0,467 0,001*
PEDSQL NMM-Aile-Hastalik -0,272 0,071
PEDSQL NMM -Aile-iletisim -0,230 0,128
PEDSQL NMM -Aile-Aile kaynaklari -0,022 0,885
PEDSQL NMM -Aile-Toplam -0,247 0,102
PEDSQL NMM -Cocuk-Hastahk -0,363 0,014*
PEDSQL NMM -Cocuk-iletisim -0,109 0,475
PEDSQL NMM -Cocuk-Aile kaynaklari 0,039 0,800
PEDSQL NMM -Cocuk-Toplam -0,378 0,010%

Spearman Korelasyon Testi, IBSS: Iseme Bozukluklar1 Semptom Skoru, PEDSQL NMM: Pediatrik
Yasam Kalitesi Envanteri 3.0 Noromuskiiler Modiil, *: p<0,05
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5. TARTISMA

DMD’li ¢cocuklarda AUSS siddeti ile fonksiyonel seviye, kas kuvveti, postiir,
pelvik taban kas kontrolii, giinliikk yasam aktiviteleri ve yasam kalitesi parametrelerinin
iliskisini inceledigimiz ¢alismada; dahil edilen olgularin %86,7’sinde AUSS,
%44,44’iinde ise AUSD saptandi. Bilateral kalga fleksor, quadriceps femoris, dirsek
fleksdr ve ekstansdr kaslarmin kuvveti azaldikga AUSD siddetinin arttign bulundu.
Bunun yani sira AUSD siddeti arttikca giinliik yasam aktivitelerindeki bagimsizlik
seviyesinin ve yasam kalitesinin azaldig1 saptandi. AUSD olan ve olmayan gruplar
arasinda iist ekstremite fonksiyonel seviyesi, postiir, pelvik taban kas kontrolii ve
giinliik yasam aktivitelerindeki bagimsizlik seviyesi agisindan fark bulundu. AUSD
olmayan grupta bu parametrelerin daha iyi oldugu saptandi. Ayrica yorgunluk siddeti

AUSD olan grupta daha yiiksekti.

Demografik ve fiziksel ozellikler

DMD’li ¢ocuklarin erken ambulasyon donemi asemptomatik olabilir veya
yasitlar ile karsilagtirildiginda var olan belirtileri aile tarafindan fark edilemeyebilir
(Suthar ve Sankhyan, 2018). Ayrica, yapilan muayenelerin ve testlerin sonuglarinin
gec cikmasi da tan1 konulma siirecini geciktirebilmektedir. Bunlara ek olarak mesane
semptomlarinin 5 yasindan itibaren patolojik kabul edilmesi (Austin ve ark., 2016),
bireylerin 18 yasmma kadar cocuk olarak adlandirilmasi ve yasam kalitesi
degerlendirmesinde kullanilmas1 onerilen PedsQL anketinin 18 yasina kadar
gecerliliginin olmasi1 (Varni ve ark., 1999) gibi nedenler caligmanin dahil edilme
kriterinin 5-18 yas arast olmasinda etkili olmustur.

DMD’li ¢ocuklarin demografik ve fiziksel ozellikleri karsilagtirildiginda;
AUSD olan ve olmayan grup arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark olmadig
bulundu (yorgunluk siddeti disinda). Ancak, AUSD olan grubun yas ortalamasi, viicut
kiitle indeksi ve agri siddeti, istatistiksel olarak anlamli olmasa da, AUSD olmayan
gruptan daha fazlaydi. Literatiirde yasin ve viicut kiitle indeksinin artmasinin
DMD’deki semptomlarin siddetini de artiracagi sdylenmistir (Bushby ve ark., 2010).
Bu nedenle bu parametrelerin AUSD’yi etkileyebilecegi diisiiniilse de ¢alismamizda
anlamli fark bulunmadi. Bu da yasla birlikte AUSS prevalansinda énemli bir artis

gostermeyen Lionarons ve arkadaslarinin ¢alismasint dogruladi (Lionarons ve ark.,
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2021). Ayrica, calismamizin 6rneklemini olusturan DMD’li ¢ocuklarin ¢ogunlukla
ambulatuar donemde olmalar1 ve yaslarinin kiiclik olmasi nedeniyle bu sonucun
tesadiifi olabilecegi de diisiiniildii. Yas ve AUSS iliskisi ile ilgili, genellenebilir bir
yargiya ulasabilmek i¢in, daha genis bir yas aralig1 ve 6rneklem grubu gerekmektedir.

Literatiirde steroid tedavisinin su ve elektrolit atilimi ile ilgili sirkadiyen ritmi
etkileyebilecegi ve vaskiiler yetmezlik nedeniyle bagirsaktaki patolojileri
tetikleyebilecegi diigiinilmiistiir (Lionarons ve ark., 2021). Bu nedenlerden dolay1
steroid kullannm1 AUSS ile iliskilendirilmistir (Lionarons ve ark., 2021). Fakat
calismamizda steroid kullannmi AUSD olan ve olmayan grupta benzerdi. Ayrica,
steroid kullanimia gore gruplararasi iBSS toplam puaninda da fark olmadig1 bulundu.
Bunun nedeninin c¢alismadaki ¢ocuklarin degisen dozlarda steroid kullanmasi
olabilecegi diisiiniildii.

Hastaligin yas ile ilerlemesi, kas yikimi, sik hastane ziyaretleri, yaralanma, aile
yapist ve ek hastaliklar; DMD’li ¢ocuklarda mesane kontroliinii saglama yasinda ve
AUSS iizerinde etkili olabilmektedir (Lionarons ve ark., 2021). Hastaliga sahip
cocuklarin saglikli yasitlarina gore daha fazla olay ve travma yasadiklari ve bu
durumun mesane kontrolii saglama yasini erteledigi gosterilmistir (Jansson ve ark.,
2007). Bu dogrultuda; literatiirdeki calismalari destekleyici olarak bizim ¢alismamizda
da ileri tuvalet egitimi yasmnin daha yiiksek AUSS siddeti ile iliskili oldugu sonucuna

varildi.

Alt iiriner sistem semptomlar:

DMD’li ¢ocuklarda meydana gelen diiz kas disfonksiyonunun sonuglari,
gastrointestinal sistemin yani sira mesanede de goriilmektedir (Manokaran ve ark.,
2020). Literatiirde DMD’li bireylerde alt {iriner sistem iizerine yapilmis ¢caligma sayisi
oldukga yetersiz olup yapilan ¢alismalarin da genellikle prevalans ¢aligmalar1 oldugu
goriildii. DMD’li bireylerde AUSS prevalansini arastiran ¢alismalarda farkli 8lceklerin
kullanilmasi, arastirilan semptomlarin farkli olmasi, yas araligmmin genis olmasi ve
BMD’lilerin de dahil edilmesi gibi nedenlerden dolayr DMD’li bireylerde AUSS
prevalanst %50-90 arasinda degismektedir (Morse ve ark., 2020). Bertrand ve
arkadaglarinin yaptiklart DMD ve/veya BMD tanisina sahip 56 olgunun dahil edildigi
kesitsel calismada 40 birey (%71,4) en az 1 adet AUSS bildirmistir (Bertrand ve ark.,
2016). MacLeod ve arkadaslarmin yaptiklari, 74 DMD’li bireyin mesane
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disfonksiyonu y&niinden incelendigi calismada 46 DMD’li erkekte (%62) AUSS
saptanmistir (MacLeod ve ark., 2003). Wijk ve arkadaslarinin 199 Hollandali DMD
hastasina anket yoluyla ulasarak yaptiklari calismada 170 DMD’li birey (%85) 1 veya
daha fazla AUSS bildirmistir (van Wijk ve ark., 2009). Lionarons ve arkadaslarinin
yaptiklar1 calismada ise DMD’li bireylerin %89’unda en az 1 adet mesane ve/veya
bagirsak semptomu oldugu bildirilmistir (Lionarons ve ark., 2021). Bu caligmalar
dogrultusunda bizim ¢alismamizdaki olgularin %86,7’sinde 1 ya da daha fazla AUSS
olmast literatiir ile uyumlu bulundu.

Bertrand ve arkadaglarinin yaptiklart retrospektif calismada DMD’li ve
BMD’li bireylerde en sik goriilen semptomlarin isemeye baslamada gecikme, iseme
aciliyeti ve gece/giindiiz inkontinans oldugu gosterilmistir (Bertrand ve ark., 2016).
Hollanda popiilasyonundaki DMD’l1 bireylerde yapilan prospektif calismada ise iseme
sonrast damlatma, 1ikinarak iseme ve mesaneyi tam bosaltamama hissi en sik bildirilen
AUSS’ler olmustur (van Wijk ve ark., 2009). MacLeod ve arkadaslarinin calismasinda
en sik gece-gilindiiz inkontinans ve iiriner aciliyet hissi gozlenmistir (MacLeod ve ark.,
2003). Lionarons ve arkadaslarmin yaptiklar1 ¢alismada DMD’li grupta en yiiksek
oranda gdzlenen semptomlar; gece inkontinans, iseme sonrast damlatma ve iiriner
aciliyet hissi olarak bulunmustur (Lionarons ve ark., 2021). Bizim ¢alismamizda ise
en yliksek oranda (%62,2) erteleme davranis1 gozlendi. Sik goriilen diger semptomlar
ise Uriner aciliyet hissi (%55,6), giindiiz inkontinans (%46,7) ve gece inkontinans
(%31,1) olarak bulundu. Ayrica, ¢alismaya katilan DMD’li ¢ocuklarin %51,1’inde
konstipasyon gozlendi. Calismamizda inkontinans, gece ve giindiiz olarak ayri
incelendigi i¢in en sik goriilen semptom degildir. Gece ve giindiiz inkontinans tek
baslik altinda birlestirilirse %77,8 oranda en sik gozlenen semptom olacaktir.
Literatiirde sik goriilen semptomlarin degiskenlik goOstermesi arastirmacilarin
degerlendirdigi  semptomlarin  farklilifns ve semptomlart bildiren kisinin
(cocuk/aile/bakim veren) degisebilmesi ile iligkili olabilecegi diisiiniildii. Fakat, bu
sonucun, Orneklemin kiigiilk olmasi nedeniyle tesadiifi bir sonug¢ olabilecegi de
diistinildii.

Néromuskiiler hastaliklarda AUSS’yi degerlendirmek amaciyla yapilmis
calismalarda IBSS (Bertrand ve ark., 2016), Amerikan Uroloji Dernegi Semptom
Skoru (Bertrand ve ark., 2016), Uluslararas1 Inkontinans Anketi Konsiiltasyonu-Uriner

Inkontinans Formu (Morse ve ark., 2020), Inkontinans Etki Anketi Kisa Formu (Morse
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ve ark., 2020) ve Urogenital Sikint1 Envanteri (Morse ve ark., 2020) kullanilmustir.
Ayrica, bazi ¢alismalarda laboratuvar testleri, ultrason, iiroflowmetre ve iirodinami
gibi daha ileri degerlendirme yontemleri kullanilmistir (Caress ve ark., 1996; Ishigaki
ve ark., 2019; Manokaran ve ark., 2020; Roth ve ark., 2020; Sakakibara ve ark., 1995).
Bu calismada pediatrik popiilasyon degerlendirmesi i¢in gelistirilmis ve pediatrik
AUSD’yi degerlendiren anketler arasinda daha giivenilir bulunan IBSS anketi
kullanild1 (Akbal ve ark., 2005; Altan ve ark., 2017).

DMD’de var olan ve yasami tehdit eden diger semptomlara odaklanilmasi
DMD’li hastalarin iirolojik agidan degerlendirilmelerini ertelemis veya Onlemistir.
DMD’li hastalarin en az yarisinin iirolojik bir tani tasidigi diigiiniilmesine ragmen
yalnizca ¢ok kiigiik bir oraninin iirolojik degerlendirme ve tedavi aldigi literatiirde
belirtilmistir (Lionarons ve ark., 2021). Ayrica, AUSS’lerin bobrek yetmezligi gibi
daha ciddi durumlara yol agabilecegi bildirilmistir (Austin ve ark., 2016). DMD’li
bireylerin giinimiizdeki gelismeler ile ortalama yasam uzunluklarinin artmasi
sonucunda, goz ardi edilmis olan tirolojik degerlendirmeler daha da 6nemli hale
gelmistir (Askeland ve ark., 2013; Lionarons ve ark., 2021). Bu calismaya katilan
DMD’li ¢ocuklarin %80’inin (n=36), AUSD olan grubun ise %75’inin (n=15) daha
once hi¢ iirolog kontroliine gitmedigi saptandi. Ailelerin DMD’li bireylerdeki diger
semptomlara odaklanmasi, AUSS ile ilgili farkindaliklarmin az olmasi, AUSS’leri
patolojik olarak kabul etmemeleri, var olan semptomlara aligmalar1 ve ¢ocuklarin
kullandi@: steroidlerin dzellikle enfeksiyonu baskilayarak AUSS’lerin goriiniirliigiinii
azaltabilecegi gibi nedenler, bu sonucun olas1 nedenleri olarak diisliniildii. Bulgular,
literatiir ile uyumlu olup DMD’li bireylerin rutin degerlendirmelerine {irolojik
degerlendirmelerin eklenmesinin 6nemi gosterildi.

Literatiirde yetiskin erkeklerde ve kadinlarda AUSS ile iliskili faktdrleri
inceleyen birka¢ calisma mevcuttur (Kaya ve ark., 2016; Manonai ve ark., 2004;
Moiller ve ark., 2000; Xiong ve ark., 2020). Fakat DMD’li bireylerde AUSS ile iliskili
olabilecek faktorleri arastiran bir calismaya rastlanmamistir. Ayrica, literatiirdeki
caligmalarda genellikle fiziksel 6zelliklerden ziyade yas, 1rk, meslek, sigara ve alkol
tiiketimi gibi demografik verilerin karsilastirildigi goriilmiistiir. Bu dogrultuda bu
caligma; fonksiyonel seviye, postiir, pelvik taban kas kontrolii ve kas kuvveti gibi
fiziksel 6zelliklerin AUSS ile iliskisini DMD popiilasyonunda incelemesi yoniinden

benzersiz bir ¢alismadir.
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Fonksiyonel seviye

DMD’li bireylerde fonksiyonel seviye yas arttik¢a azalmaktadir (Landfeldt ve
ark., 2020). Calismamizda fonksiyonel seviye degerlendirmesinde DMD’li bireylerde
en sik kullanilan degerlendirme yontemleri olan Vignos Skalasi ve Brooke Ust
Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmasi kullanildi (Brooke ve ark., 1983; Brooke ve
ark., 1981; Vignos ve ark., 1963). Literatirde DMD’li ¢ocuklarin fonksiyonellik
degerlendirmesinde North Star Ambulasyon Degerlendirmesi Ol¢e8i de siklikla
kullanilmaktadir (Mazzone ve ark., 2010). Fakat bu gibi 6l¢ekler yalnizca ambulatuar
donemde kullanilmakta olup ¢alismamizda ambule olmayan grubu da degerlendirmek
istedigimiz icin North Star Ambulasyon Degerlendirmesi bu ¢alismada tercih
edilmedi. Alt ekstremite fonksiyonellik degerlendirmesinde her seviyeden bireye
uygulanabilen Vignos Skalasi, iist ekstremite fonksiyonellik degerlendirmesinde ise
Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Siniflandirmast tercih edildi.

Calisma sonucunda iist ekstremite fonksiyonel seviyesi, AUSD olmayan
grupta anlamli olarak daha yiiksekti. Alt ekstremite fonksiyonel seviyesi agisindan
gruplar arasinda fark bulunmamasina ragmen AUSD olan grupta alt ekstremite
fonksiyonelligi daha azdi. Fonksiyonel seviyenin azalmasi c¢ocugun tuvalet
kullanimini giderek sinirlandirdigi igin basta erteleme manevralarinin kullanimi olmak
iizere birgok AUSSyi tetikleyebilecegi diisiiniildii.

Calisma sirasinda Vignos Skalasi’nda ileri seviyede olan ¢ocuklar, tuvalete
ulasma konusunda zorlandiklarin1 bildirdiler. Bu zorlugu asabilmek i¢in tuvalete
ulagim ve tuvalet kullanimi sirasinda yardim istemek veya tasinmak zorunda olduklari
gozlendi. Ayrica, tuvalete ulagimin, tuvalet kullannominin ve tuvalet hijyenini
saglamanin fonksiyonel seviyesi diisiik bireylerde daha uzun zaman aldig1 6grenildi.
Tim bu nedenlerin tuvalet erteleme davranisini tetikleyebilecegi diisiintildii.
Literatiirde erteleme davranislarinin sik tekrarlanmasi ve azalmis iseme frekansi
varligi, pelvik taban ile alt iiriner sistem isleyisini bozacagi ve diger alt {iriner sistem
semptomlarini tetikleyecegi bildirilmistir (Birgiil, 2019; Lionarons ve ark., 2021).
Lionarons ve arkadaslarinin yaptiklari calismanin alt analizinde ise tekerlekli
sandalyeye bagimlilik ile mesane disfonksiyonu arasinda iligki bulunmustur
(Lionarons ve ark., 2021). Ayrica, Aguilar-Zafra ve arkadaslarinin 41 multiple
sklerozlu hasta ile yaptiklar1 ¢alismada iiriner inkontinans varliginin yiiriiylisii ve

kisilerin fonksiyonelligini olumsuz olarak etkiledigi gosterilmistir (Aguilar-Zafra ve
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ark., 2021). Calismamizda iist ekstremite fonksiyonelligi ile gruplar arasinda anlaml
fark ¢ikmasina ragmen alt ekstremite fonksiyonelligi agisindan anlamli fark olmadigi
bulundu. Bu durumun nedeninin iist ekstremite fonksiyonelliginin alt ekstremiteye
kiyasla hastaligin daha ileri asamasinda kaybedilmesi olabilecegi diistiniildii (Demir
ve ark., 2020). Ayrica, iist ekstremite ve alt ekstremite fonksiyonelligi ile IBSS toplam
puani arasindaki iliski incelendiginde anlamli bir iligski olmadigi bulundu. Bu durumun
nedeni olarak ise; calismamiza dahil edilen ¢ocuklarin ¢ogunlugunun hastaligin erken
doneminde olmasi ve dolayisiyla 6rneklemin ¢ogunlugunu fonksiyonel seviyesi

yiiksek ¢ocuklarin olugturmasi olabilecegi diistiniildii.

Postiir

DMD’deki kas kuvvet kaybi ve dengesizlikleri spinal deformiteye neden
olmaktadir (Filiz ve ark., 2021). DMD’li ¢ocuklar arasinda en sik karsilasilan spinal
deformiteler hiperlordoz ve skolyozdur (Kinali ve ark., 2007). Basta gluteal kaslardaki
kas zayiflig1 olmak iizere pelvis ve ¢evresindeki kaslarin yetersiz destegi nedeniyle
pelviste instabilite goriiliir. Bu duruma iliotibial bant kontraktiirii de eklendiginde
pelviste anterior pelvik tilt gozlenir (Kinali ve ark., 2007). Sonug olarak DMD’li ¢ocuk
lordotik bir postiir benimsemis olur.

Pelvis; omurga ve alt ekstremiteyi birbirine baglayarak vertebralarla
fonksiyonel bir birim olusturur (Hasler ve ark., 2020). Pelvis ve vertebralarin bu yakin
iliskisi nedeniyle spinal deformiteler pelviste pozisyon degisikligine neden olacaktir.
Bu dogrultuda, postiiral degisikliklerin pelvik taban kas kontroliinde bir etkisi,
dolayisiyla AUSS ile iliskisi olabilecegi diisiiniildii.

Calismamizda klinikte siklikla kullanilan, g6zlemsel postiir analizini
objektiflestirmek amaciyla olusturulmus New York Postiir Degerlendirme Anketi
kullanild1 (McRoberts ve ark., 2013). DMD’li bireylerin postiir degerlendirmesinde
rontgen ve 3 boyutlu bilgisayarli sistemler kullanilabilse de (Kinali ve ark., 2007) New
York Postir Degerlendirme Anketi’nin uygulanabilirliginin yiiksek olmasi ve
degerlendirmenin hizli bir sekilde yapilabilmesi gibi avantajlari nedeniyle ¢alismada
tercih edildi. Calismamizda, AUSD olmayan grupta New York Postiir Degerlendirme
Anketi toplam puani daha yiiksek bulundu. Bu sonug, AUSD olan grupta postiiriin
daha kotii oldugunu gosterdi. Fakat, AUSS siddetinin artmasi ile anket toplam puani

arasinda iliski olmadigr gozlendi. Bunun nedeninin ankette yer alan viicut
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boliimlerinin genel postiirii yeterince yansitamamasi olabilecegi diisliniildii. New York
Postiir Degerlendirme Anketi’nin, DMD’li bireylerin postilir degerlendirmesi i¢in
yetersiz kalmasinin da bu sonug iizerinde etkili olabilecegi diisiiniildii. Ayrica, postiir
degerlendirmesinde daha fazla viicut boliimiiniin degerlendirilmesine ihtiya¢ oldugu
goriildii. New York Postiir Degerlendirme Anketi’nin ayak parmaklarini, pes kavusu,
ayak bilegi supinasyonunu, diz postiiriinii, lumbal lordoz azaligin1 ve skapular alatay1
degerlendirmedigi gozlendi. Ayrica anket, DMD’li ¢ocuklarda sik goériilen parmak
ucunda durmay1 da degerlendirmede yetersizdi. Bu gibi limitasyonlarin; postiir ile
AUSS siddeti arasinda iliski bulunmamasia ragmen, AUSD olan ve olmayan grupta
anlamli farka rastlanmasinin nedeni olabilecegi diistiniildii.

Normal lumbal lordoz agist 30° olup normal kabul edilen aralik 20°-40°
arasidir (Dimitrijevi¢ ve ark., 2022; Meyer ve ark., 2016). Alt ekstremite, govde,
omurga ve pelvis ile iliskili olmasi1 nedeniyle cesitli alanlarda yapilmis ¢alismalarda
lumbal lordoz acist 6l¢iilmiistiir. Lumbal lordoz agisinin Sl¢limii igin literatiirde
gorlintiilleme yontemleri (Bailey ve ark., 2019; Matsumoto ve ark., 2019), dijital
inklinometre (Sarcevic ve Tepavcevic, 2020), flex-ruler (Mirbagheri ve ark., 2015) ve
bubble inklinometre (Salamh ve Kolber, 2014) kullanilmistir. Caligmamizda lumbal
lordoz 6l¢iimii i¢in gecerli ve giivenilir bulunan bubble inklinometre kullanild1 (Van
Blommestein ve ark., 2012). AUSD olan ve olmayan gruplar lumbal lordoz ve pelvik
inklinasyon agilar1 yoniinden karsilastirildiginda gruplarin benzer oldugu gozlendi.
Ayrica, AUSS siddeti ile lumbal lordoz ve pelvik inklinasyon agilari arasinda iligki
olmadig1 bulundu. Reis ve arkadaslarinin yaptiklar1 ¢alismada iiriner inkontinansa
sahip kadinlarda artmis pelvik tilt ve pelvik inklinasyon agis1 bulunmustur (Reis ve
ark., 2021). Vatandust ve arkadaslarinin iiriner inkontinansa sahip sporcu kadinlarda
yaptiklari caligmada da lumbal lordoz ve pelvik tilt agis1 ile liriner inkontinans arasinda
anlamlt bir iligki bulunmustur (Vatandust ve Attar bashi Moghadam, 2015). Capson
ve arkadaslar1 16 kadin iizerinde lumbopelvik postiir degisikliginin pelvik taban kas
aktivasyonu ve zamanlamasi lzerindeki etkisini incelemislerdir. Sonu¢ olarak
lumbopelvik postiiriin oksiirme ve agirlik kaldirma sirasinda pelvik taban kas
zamanlamasi lizerinde anlamli bir etkisi olmadigini bildirseler de lumbopelvik postiir
degisikliginin hem statik hem dinamik faaliyetler sirasinda pelvik taban kas
kontraktilitesini etkiledigini gostermiglerdir (Capson ve ark., 2011). Bizim

caligmamizin sonuglari; Araujo ve arkadaglarinin stres lriner inkontinansi olan
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kadinlarda lumbal lordoz agilarimi karsilastirdiklar1 ¢alismada lumbal lordoz ile
inkontinans arasinda iligkiye rastlamamalar1 ile uyumluydu (Aragjo ve ark., 2010).
Baran ve arkadaglar1 275 gebe kadinda iiriner inkontinans ile iligkili olabilecek
faktorleri incelemislerdir ve lumbal lordoz ile iiriner inkontinans arasinda iliski
bulunmamistir (Baran ve ark., 2021). Ayrica Meyer ve arkadaglar1 1665 kadinda
torasik ve lumbal omurganin pelvik taban semptomlar ile iliskisini incelemislerdir.
Pelvik taban semptomlar1 olan ve olmayan grup arasinda torakal ve lumbal omurga
acilar1 yoniinden bir fark bulunmamistir (Meyer ve ark., 2016). Ek olarak omurga
egrilikleri, pelvik taban semptomlarinin varlig: ile iligkili bulunmamistir (Meyer ve
ark., 2016). Bizim calismamizda diger ¢alismalardan farkli olarak lumbal lordoz
acisinin ¢ok genis aralikta olmasi (1°-65°) anlamh bir fark veya iliski ¢ikmasini
etkilemis olabilir. Ozellikle ambule olmayan ¢ocuklarda uzun siireli kifotik postiirde
oturma ve vertikalizasyonun az olmasi nedeniyle lumbal lordozda siddetli azalma
gbzlendi. Ambule olmayan cocuklardaki lumbal kifoz ile ambule g¢ocuklardaki
hiperlordoz ¢alismada ¢ok genis bir lumbal lordoz aralig1 olugsmasina neden oldu. Ayni
nedenler lumbal lordoz agis1 ile dogrudan iliski i¢erisinde olan pelvik inklinasyon agis1

icin de diisiliniildii.

Pelvik taban kas kontrolii

Klinikte pelvik taban fonksiyon degerlendirmesi i¢in kullanilmasi onerilen
altin standart bir yontem olmasa da dijital test ve vajinal manometri gibi testler
kullanilabilmektedir (Sartore ve ark., 2002). Kullanilan tekniklerden bir digeri de idrar
durdurma testidir (Sampselle ve DeLancey, 1992). Pelvik taban kaslarinin idrar akigini
durdurabilme kapasitesinin degerlendirildigi bu test dijital test ile karsilastirilabilir ve
tekrarlanabilir bulunmustur (Sartore ve ark., 2002). Idrar durdurma testinin, iiriner
inkontinans1 olan kadinlarda egzersiz olarak da kullanildigi durumlar mevcuttur
(Chesnel ve ark., 2019). Fakat Chesnel ve arkadaslarinin yaptiklari ¢calismada idrar
akisinin kesilmesi iseme sonrasinda mesanede kalan idrar hacmini artirdig1 ve iseme
veriminin azalmasina neden oldugu gosterilmistir (Chesnel ve ark., 2019). Bu nedenle
idrar akisinin engellenmesi yalnizca test olarak kullanilmali ve egzersiz olarak
kullanilmamalidir. Klinikte kullanilmasi pratik olan bu test, calismamizda pelvik taban
kas kontroliinii degerlendirmek i¢in kullanildi. Ailelere bunun yalnizca test oldugu, sik

tekrarlanmamasi gerektigi dikkatlice anlatildi.
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Calismamizda; c¢ocuklarin  konforunun saglanabilmesi ve var olan
kapasitelerinin etkilenmemesi i¢in, idrar durdurma testinin aileler tarafindan
uygulanmasi tercih edildi. Cocuklarin arastirmaciy1 ilk kez gérmeleri, isemenin rahat
gerceklesebilmesi i¢in mahremiyetin saglanmasi1 gerekliligi, DMD’li ¢ocuklarin
siklikla hastane kontrollerinin olmasi nedeniyle bazi degerlendirmelere direng
gostermeleri ve pelvik tabanin stresten olumsuz olarak etkilenmesi gibi nedenlerden
dolayi, iseme sirasinda arastirmacinin ¢ocuga eslik etmesi uygun goriilmedi. Cocugun
heniiz gliven saglayamadigl bir saglik personelinin yaninda isemesinin var olan
kapasitesini etkileyebilecegi ve bu durumun testin sonucunu degistirebilecegi
Ongoriildii. Bu nedenlerden dolayi bu test, aile tarafindan gergeklestirildi. Objektifligi
artirmak ve limitasyonlar1 gidermek amaciyla test, ailelere detayl bir sekilde aktarildi
ve ailelerin dikkat etmesi gereken noktalar belirtildi.

Literatiirde DMD’li bireylerde pelvik taban degerlendirmesine dair herhangi
bir ¢aligmaya rastlanmamstir. Calismamizda AUSD olmayan grubun %96’s1 orta
akim idrar1 durdurabiliyorken AUSD olan grubun yalnizca %60°1 orta akim idrart
durdurabiliyordu. AUSD olan ve olmayan grup karsilastirildiginda AUSD olmayan
grupta pelvik taban kas kontrolii daha yiiksek bulundu. Ayrica, idrar Durdurma Testi
ile IBSS toplam skoru arasinda anlamli iliski bulundu ve pelvik taban kas kontrolii
azaldikga AUSS siddetinin arttig1 gozlendi. Dolayisiyla, ¢alismamizin sonucunda
AUSS nin pelvik taban kas kontroliinden etkilenebilecegi gosterildi. AUSS ye sahip
cocuklarin semptomlarla basa ¢ikabilmek i¢in pelvik taban kas kontroliinii artirmalari,
bu dogrultuda fizyoterapiste —damismalari ve fizyoterapistlerin ~ AUSS

rehabilitasyonunda pelvik taban kas kontroliinii gelistirmeye odaklanmalar1 6nerildi.

Kas kuvveti

DMD, proksimalden distale dogru ilerleyici kassal tutulum gdsteren bir
hastaliktir. Hastaliga sahip bireylerde once pelvik kusak, govde, alt ve {ist
ekstremitenin proksimal kaslarinda kuvvet kaybi gozlenebilmektedir (Filiz ve ark.,
2021). DMD’de en belirgin semptomlardan biri olan kas kuvveti kaybi, klinisyenler
ve arastirmacilar tarafindan siklikla degerlendirilmektedir. Klinisyenler kullanim
kolaylig1 olmasi nedeniyle ¢ogunlukla manuel kas testini kullanmaktadir. Literatiirde
de arastirmacilar tarafindan manuel kas testi tercih edilebilmektedir (Escolar ve ark.,

2001). Fakat, daha objektif ve tekrarlanabilir 6l¢timler daha dogru bilgi saglayacaktir
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(Uchikawa ve ark., 2004). En giivenilir veriyi saglayan izokinetik cihazlar kas kuvveti
Olciimiinde kullanilabilse de el ile tutulan dinamometre; kullanilabilirligi, tasima
kolayligi ve kiiciik boyutu nedeniyle klinikte izokinetik cihazlara goére avantaj
saglamaktadir (Stark ve ark., 2011). Caligmamizda, FDA tarafindan kas kuvveti
degerlendirmesinde kullanilmas1 Onerilen ve DMD’li bireylerde giivenirligi
kanitlanmig olan el ile tutulan dinamometre tercih edildi (Sisto, 2007; Stuberg ve
Metcalf, 1988). Dinamometre ile 6l¢iim sirasinda DMD’li ¢ocuklarda yorgunluk
olusturmamak, kas yikimim1 artirmamak ve Olglimiin tekrarlanabilirligini
saglayabilmek amaciyla “kirilma testi” yerine “yap testi” kullanildu.

Kalga kaslar1 ve quadriceps femoris kaslari genis kesit alanlarina sahip
olduklar1 i¢in pelvise destek saglarlar ve stabilizasyonda Onemli rol oynarlar
(Neumann, 2010). Bu nedenle pelvik tabanla ve AUSS ile yakindan iliskilidir. Ust
ekstremitenin pelvis ve pelvik tabanla iliskisi ise kinetik zincir ile agiklanabilir
(Sciascia ve ark., 2012). Bu nedenlerden dolay1 ¢aligmamizda pelvis ¢evresindeki
proksimal kas grubu ile fonksiyonellikte ve transferlerde 6nemli rolleri olan omuz
fleksorleri, dirsek fleksorleri ve ekstansorleri degerlendirildi.

Calismamizda AUSS siddeti ile kalga fleksor, quadriceps femoris, dirsek
fleksor ve ekstansor kaslarin kuvvet degerleri arasinda negatif yonde anlamli bir iliski
bulundu. Kas kuvveti desteginin azalmasiyla AUSS siddetinin arttign gosterildi. Bu
durum stabilizasyon mekanizmasi ile agiklandi. DMD hastaliginin dogas1 geregi
proksimal kaslar distal kaslara gére daha fazla etkilenir (Baptista ve ark., 2014). AUSS
siddeti ile dirsek eklemi kas kuvvetleri arasinda iligki bulunmasia ragmen, omuz
fleksor kaslarin kuvveti ile iliski bulunmamasi; calismaya dahil edilen DMD’li
bireylerin gilinlilk yasam aktiviteleri sirasinda c¢ogunlukla dirsek fleksiyonu ve
ekstansiyonu hareketlerini kullanmalar1 ile omuz hareketlerine nispeten daha az
ihtiya¢ duymalari ile iliskilendirildi. Bu bulgulardan yola ¢ikarak, DMD’li bireylerde
giinliik yasam aktivitelerine yonelik fonksiyonellik caligsmalari ile dirsek fleksorlerinin
ve ekstansorlerinin kas kuvvetinin artirilmasi, AUSS’yi olumlu olarak etkileyebilecegi
sonucuna ulasildi.

Calismamizda AUSS siddeti ile govde kas kuvveti arasinda anlamli bir iliski
olmadigi bulundu. Fonksiyonel seviye degerlendirmesi sonucunda, g¢aligmadaki
cocuklarin hem alt ekstremitede hem de iist ekstremitede ¢cogunlukla erken evrelerde

oldugu saptandi. Bu nedenle, fonksiyonel seviye ile dogru orantili olarak seyreden
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govde kas kuvvet etkilenimleri de, heniiz fazla olmayip govde kas kuvvetlerinin diger
kas gruplarma gore daha yiiksek oldugu gériildii. Dolayisiyla, cocuklarin AUSS’ye
etki edebilecek diizeyde etkilenimleri olmadig: icin gdvde kas kuvvetleri ile AUSS

arasinda anlaml bir iligkiye rastlanmamais olabilir.

Giinliik yasam aktivitelerine katihm

DMD’de hastaligin dogas1 geregi giinliik yasam aktivitelerine katilim giderek
azalmaktadir, yas arttikca bakim verene bagimlilik ise artmaktadir (Bendixen ve ark.,
2014). Bu ¢alismada ¢ocuklarin katilimini ve bagimsizlik diizeylerini 6lgmek igin,
giivenirligi kanitlanmis olan ve dnceki ¢alismalarda DMD’li bireylerde de kullanilmis
olan Barthel Indeksi tercih edildi (Chen ve Clark, 2007; Lue ve ark., 2009; Morse ve
ark., 2020).

Kok ve arkadaslarinin kadinlar iizerinde yaptiklar1i calismada; AUSS’ nin
varh@inin giinlik yasam aktivitelerine katilimi kesintiye ugratabilecegi ve giin
igcerisinde yapilan isin kalitesini diisiirecegi gosterilmistir (Kok ve ark., 2021). Bauer
ve arkadaslarinin yash erkekler iizerinde yaptiklari ¢alismada AUSS siddeti ile giinliik
yasam aktiviteleri kisitliligi arasinda iliski bulunmustur (Bauer ve ark., 2022).
DMD’lerde AUSS ve giinlilk yasam aktivitelerinin iliskisini arastiran ¢alismalar
yetersiz olsa da Lionarons ve arkadaglarinin yaptiklar1 calismada DMD’li bireylerin
%42’sinde mesane ve bagirsakla iliskili semptomlarin gilinliikk yasam aktiviteleri
lizerinde olumsuz etkisi olacagr rapor edilmistir (Lionarons ve ark., 2021).
Calismamizda da AUSS siddeti ile giinliik yasam aktivitelerine katilim arasinda iliski
tespit edildi. AUSD olmayan grubun giinliik yasam aktivitelerine katilimi ve
bagimsizlik seviyesi daha yiiksek bulundu. Bu sonug, fonksiyonelligin azalarak
bagimliligin artmasiyla agiklandi. Ayrica, utang ve sosyal damgalanma durumlar
nedeniyle AUSS olan kisilerin aktivitelerden uzak durma ve sosyal izolasyonu tercih
etme egilimi vardir (Palmer ve ark., 2012). Bu nedenlerle DMD’li bireylerdeki AUSS

ve giinliik yasam aktivitelerine katilim arasindaki iliski varhig: tutarhidir.

Yasam kalitesi
Son yillarda yasam kalitesinin 6nemi anlasilarak yapilan ¢aligmalarda yasam
kalitesine ikincil 6l¢lim olarak yer verilmeye baslanmistir. Pediatrik popiilasyonda

yasam kalitesinin degerlendirmesinde kullanilabilecek bir¢cok 6lgek bulunmaktadir
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(Ravens-Sieberer ve ark., 2006). Tanili ¢ocuklarda saglikla iligkili genel yasam
kalitesini degerlendiren anketler kullanilabilmektedir. Bu anketlerin saglikli gruplar
ile kiyaslama yapabilmesi yoniinden avantajlar1 vardir. Fakat hastali§a 6zel durumlari
degerlendirmekte yetersiz kalabilirler. Bu nedenle tanili gruplarda hastaliga 6zgi
yasam kalitesi degerlendirme Olgeklerinin kullanilmasi Onerilir (Messina ve ark.,
2016). Literatiirdeki bu oneri dogrultusunda calismamizda, DMD’li bireylerde
kullanilmak tizere olusturulmus PedsQL NMM 6l¢egi kullanildi (Varni ve ark., 1999).

DMD hastaliginin ilerleyici ve o6liimciil dogasi nedeniyle hastaliga sahip
bireylerin yasam kaliteleri saglikli bireylere gore oldukca diisiiktiir (Uzark ve ark.,
2012). Bu nedenle, kilavuzlar tarafindan DMD’li bireylere her kontrolde yasam
kalitesi degerlendirmesi ve ruh saglig1 taramasi onerilmistir (Birnkrant ve ark., 2018).
Literatiirde DMD’li bireylerde kas-iskelet sistemi ile iligkili semptomlara iliskin
yagam kaliteleri {izerine yapilmis birgok calisma vardir. Bunun yam sira saglikli
cocuklarda AUSS varlig1 ile yasam kalitesi iliskisi de literatiirde acikca belirtilmistir
(Iscan ve Ozkayin, 2020). Fakat DMD’li cocuklarda AUSS varligini inceleyen ¢alisma
sayis1 azdir.

Wijk ve arkadaslarinin 199 DMD’li bireyde yaptiklar1 ¢alismada AUSS’ nin
DMD’lilerin yasam kalitesini diisiirdiigii gosterilmistir (van Wijk ve ark., 2009).
Bertrand ve arkadaslarmin yaptiklar1 calismada ise aileler, AUSS’ nin yasamlarini
negatif olarak etkiledigini bildirmistir (Bertrand ve ark., 2016). Bizim ¢alismamizda
AUSS siddeti ile gocugun bildirdigi yasam kalitesi arasinda negatif bir iliski bulundu.
Ayrica, ailenin bildirdigi iletisim alt boyutu puani, ¢ocugun bildirdigi hastalik
semptomlari ile iliskili alt boyut puani1 ve yasam kalitesinin toplam puani; AUSD olan
grupta olmayan gruba gére ¢ok daha diisiik bulundu. Yasam kalitesinin AUSS varlig
sonucunda diismesi literatiir ile uyumluydu. Lionarons ve arkadaslari kisinin
kendisinin degerlendirmesi ile ailesinin bildirimi arasinda fark bulunmadigini
bildirmesine ragmen Uttley ve arkadaglar1 yaptiklar ¢alismada engelli ¢ocuklarin
ailesinin, ¢ocuklarin1 degerlendirirken c¢ocuklarin  kendileri i¢in yaptiklari
degerlendirmeye gore ¢ok daha diisiik bir yasam kalitesi bildirdiklerini géstermistir
(Lionarons ve ark., 2021). Bizim ¢alismamizda ise ¢ocugun kendi hakkinda bildirdigi
yanitlar ile AUSS arasinda iliski bulunmusken ailesinin ¢ocuk hakkinda bildirdigi
yanitlar ile iligkiye rastlanmadi. Bunun nedenlerinin; ailelerin daha 6liimciil olarak

yorumlanabilecek hastaligin diger semptomlarma odaklanmasi, var olan {irolojik
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semptomlar1 problem olarak gérmemesi ve/veya bu semptomlara adapte olmalar

olabilecegi diisiintildii.

Hipotez kontrolii

Calismamizin sonucunda DMD’li ¢ocuklarda %86,7 oraninda AUSS varlig
bulundu. Bu da DMD’li ¢ocuklarda AUSS vyiiksek oranda goriilecegini belirten H1
hipotezimizi dogruladi.

Calismamizda alt ekstremite fonksiyonelligi agisindan AUSD olan ve olmayan
gruplarin verileri arasinda fark olmadigi bulunmasina ragmen iist ekstremite
fonksiyonelligi agisindan fark bulundu. AUSD olan grupta fonksiyonellik daha azdu.
Dolayistyla, H2 hipotezimiz kabul edildi.

Calismamizda AUSD olan ve olmayan DMD’li ¢ocuklarin pelvik taban kas
kontrolii karsilagtirildiginda fark bulundu ve H3 hipotezi kabul edildi.

Calismamiz sonucunda kalga fleksor, quadriceps femoris, dirsek fleksor ve
ekstansdr kaslarm kuvveti artttkca AUSS’nin azaldigi bulundu. Bu dogrultuda,
calismamizin H4 hipotezi desteklenmektedir.

Calismamizda AUSD olan ve olmayan cocuklar karsilastirildiginda lumbal
lordoz ve pelvik inklinasyon agilar1 yoniinden fark bulunmasa da New York Postiir
Degerlendirme Anketi toplam puani agisindan fark bulundu. HS hipotezi kabul edildi.

DMD’li ¢ocuklarda giinliik yasam aktivitelerine katilim azaldikca AUSS
siddetinin arttigi ve AUSS siddeti arttikga yasam kalitesinin azaldig1 bulundu.
Boylece, H6 ve H7 hipotezleri kabul edildi.

Calismanin giiclii yonleri

Calismanin giiclii  yonleri; degerlendirmeler sirasinda objektif 6l¢tiim
yontemlerinin kullanilmas: (Hoggan microFET2, Baseline bubble inklinometre ve
Baseline dijital inklinometre), AUSS degerlendirmesinde uluslararasi kilavuzlar
tarafindan pediatrik grupta kullanmilmas1 &nerilen iIBSS anketinin tercih edilmesi
(Austin ve ark., 2016), degerlendirilen parametrelerin (fonksiyonel seviye, postiir, kas
kuvveti, glinliik yasam aktivitelerine katilim ve yasam kalitesi) ve degerlendirme
araglarinin (Brooke Ust Ekstremite Fonksiyonel Smiflandirmasi, Vignos Skalas1 ve
Pediatrik Yasam Kalitesi Envanteri 3.0 Noromuskiiler Modiil) DMD’ye 6zgii olarak

secilmesi, degerlendirmelerin tekrarlanabilir ve ¢ocuklarin yorgunluk durumlarina
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gore ara verilebilir olmasi, calismaya spesifik bir hastalik grubunun dahil edilmesi ve
belirli bir yas araligmin olmasi olarak siralanabilir. IBSS anketinin kesme degerinin
olmas1 ve bdylece klinikte AUSD olan ¢ocuklarm daha ileri tetkiklere ihtiyag
duyulmadan belirlenebilmesi ise ¢aligmamizda kullanilan anketlerin gii¢lii yonleridir.

Calismanin yapildigi merkeze bir¢cok ilden katilimci bagvurmustur. Bu
dogrultuda ¢alisma, tek ilde yasayan DMD’li c¢ocuklarla smirli kalmayip genel
popiilasyonu yansitabilir nitelikte olmustur. Ayrica, DMD’li bireylerde AUSS ile
iligkili faktorlerin arastirilmasi daha once gerceklestirilmedigi icin, ¢alismamizin
gelecekteki ¢aligmalart destekleyici nitelikte olacag: diisiiniilmiistiir.

Degerlendirmeler sonrasinda, ¢alismamiz kapsaminda olmamasia ragmen,
fizyoterapist tarafindan hastalara ve ailelerine alt {iriner sistem semptomlar1 hakkinda,
yaklasik 3 saat siiren aile egitimi verildi. Bu egitimde alt iiriner sistem ve semptomlari,
bu semptomlarn patofizyolojisi, bu semptomlardan korunma yodntemleri ve bu
semptomlarin tedavilerinden detayli olarak bahsedildi. Egitim sonunda ailelerin ve
DMD’li bireylerin alt iiriner sistem semptomlar ile iligkili sorulari cevaplandi.
Boylece ¢alismaya katilmaya goniillii olan ailelerde AUSS ile ilgili farkindalik diizeyi
artirild.

Calismanin limitasyonlari

DMD’li ¢ocuklarda alt {iriner sistem semptomlarini arastirdigimiz bu
calismada ICCS tarafindan tanimlanmais tiim alt iiriner sistem semptomlari sorulmamis
olup yalnizca IBSS anketindeki semptomlar arastirildi. iBSS’de olmayan azalmus
iseme frekansi, noktiiri, isemeye baslamada gecikme, zayif akimli iseme ve iseme
sonrast damlatma semptomlar1 sorgulanmadi. Ayrica IBSS &lgegi gece ve giindiiz
inkontinans varligini, sikligimi ve siddetini sorgulayan bir ankettir. Fakat gece
inkontinans sikliginda minimum, haftada 1-2 gece idrar kacirma isaretlenebilmektedir.
Dolayisiyla haftada 1’den daha seyrek inkontinansi olan g¢ocuklar i¢in bu 6l¢ek
yetersiz kalmaktadir.

Gece inkontinansi olan ¢ocuklarda gece belirli saatlerde uyandirarak ¢ocugun
yatagi 1slatmasi Onlenmeye c¢alisilabilir (Topaloglu ve ark., 2015). Her gece
inkontinansi olan ¢ocuk, dogru saatlerde kaldirilirsa gece inkontinans goriilmeyebilir.
Fakat bu durum bir tedavi yontemi degildir, cocuk kaldirilmadiginda inkontinansi

devam edecektir. Calismada gece uyandirma uygulamasi yapan aileler bulunmaktaydi.
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Bu uygulama, bu g¢ocuklarin inkontinans varligi ve siklifi yOniinden
degerlendirilmesini zorlastirdi. Bu limitasyonu 6nleyebilmek amaciyla ailelerin gece
kaldirma uygulamasini yapmalar1 6nlenerek iki hafta sonra ailelere tekrar ulagildi.

Baz1 ailelerin AUSS farkindaligi az olabilmektedir. Aileler bu semptomlari
normal kabul ettikleri i¢cin semptomlar1 problem olarak gérmeyebilirler. Bazi aileler
ise bu semptomlarin varligma ¢ok direngli olup semptomlar olsa bile
reddedebilmektedir. Bunlara ek olarak AUSS, hasta tarafindan hatali olarak
bildirilebilecegi gibi arastirmaci tarafindan da yeterince belgelenemeyebilir (Chapple,
2011). Bu gibi zorluklar AUSS degerlendirmelerini zorlastirmis olup semptom siklig
sonuclarini etkilemis olabilir. Sonuglarin etkilenmesini en aza indirebilmek amaciyla
ailelere semptomlar detayli olarak, drneklerle birlikte anlatildi. Anormal ve patolojik
olarak kabul edilen noktalar agik¢a belirtildi, bu durumun onlarin hatas1 olmadig
sOylendi. Tiim bu 6nlemlere ragmen var olan semptomlarin gézden kagirilabilecegi
distinildii.

DMD’li  bireylerin  postirii  siklikla  gbézlemsel  yontemler ile
degerlendirilmektedir (S& ve ark., 2016). Calismamizda objektifligi artirabilmek
amaciyla gozlemsel postir analizi, New York Postir Degerlendirme Anketi
kullanilarak yapildi. Bu anket klinikte uygulanmasi kolay bir ankettir. Ancak pes
planusu degerlendirirken pes kavusu, ayak bilegi pronasyonunu degerlendirirken
supinasyonunu, lumbal lordoz artisin1 degerlendirirken azalmasini, gévde rotasyonunu
ve skapular alatay1r degerlendirememektedir. Ayrica, DMD’li ¢ocuklarda siklikla
karsilagilan parmak ucunda durmayir degerlendirmede de yetersizdir. Bu gibi
eksiklikler postiir degerlendirmesinde zorluga yol agti. Sonug olarak DMD’de postiir
degerlendirmesi yapilacak ileriki ¢alismalarda daha detayli 6lgekler veya daha objektif
veri saglayan cihazlar kullanilmalidir.

Bazi ailelerin DMD hastali§inin yonetiminde; hastaliga sahip ¢cocuga hastaligin
ismini, semptomlarin1 ve detaylarimi anlatmayi tercih etmedikleri gozlendi. Fakat
DMD’li ¢ocugun yasam kalitesi degerlendirmesinde kullanilan PedsQL 3.0
Noromuskiiler Modiil’tinde ¢ocugun cevaplamasi istenen “Noromuskiiler Hastaligim
Hakkinda” alt boyutu bulunmaktadir. Hastaligin1 bilmeyen ¢ocuklarin bu alt boyutta
zorlandiklar1 gozlemlendi. Ayrica maddi konularda bilgilendirilmemis c¢ocuklar

“Ailemizin Kaynaklar1” alt boyutunda zorlandi.
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6. SONUC VE ONERILER

Bu calismada DMD’li ¢ocuklarda AUSS sikligi ve bu semptomlarla iligkili

olabilecek faktorler incelendi. Caligmanin sonucu ve nerileri su sekildedir:

1.

DMD’li ¢ocuklarin %86,7’sinde en az 1 tane AUSS, %44,44’iinde ise AUSD
oldugu bulundu. AUSS, DMD’de goz ard1 edilen bir durum olsa da bu grupta
siklikla karsilagilir ve yasam kalitesi tizerinde olduk¢a olumsuz etkileri
bulunur. Bu dogrultuda DMD’li ¢ocuklar iirolojik yonden periyodik araliklarla
degerlendirilmelidir.

AUSD olan DMD’li ¢ocuklarda yorgunluk siddeti daha yiiksek; iist ekstremite
fonksiyonelligi, pelvik taban kas kontrolii, giinliik yagam aktivitelerine katilim
ve yasam kalitesi daha diisiik bulundu. Ayrica AUSD olmayan gruptaki
cocuklarin postiirlerinin daha iyi oldugu gézlendi.

Tuvalet egitim yas1 ve pelvik taban kas kontrolii arttikca AUSS siddetinin
arttig1; AUSS siddeti arttikga giinliik yasam aktivitelerine katilimin ve yasam
kalitesinin azaldig1 saptandi.

Bilateral kalca fleksor, quadriceps femoris, dirsek fleksor ve ekstansor
kaslarmin kuvveti azaldikga AUSS siddetinin arttig1 bulundu.

DMD’li bireylerde AUSD olan ve olmayan grupta; AUSS ile yas, viicut kiitle
indeksi, tan1 alma yasi, agr1 siddeti, steroid kullanimi, ambulasyon, alt
ekstremite fonksiyonelligi, lumbal lordoz agis1 ve pelvik inklinasyon agisi
arasinda anlamli bir fark gézlenmedi.

DMD’de AUSS ile ilgili arastirmalar yetersiz olup konu ile ilgili
degerlendirme ve tedavi ¢calismalari planlanmalidir.

Literatiirde DMD ile ilgili yapilmis ¢alismalarda genellikle ambulatuar donem
incelenmis olup ambule olmayan doneme daha az odaklanilmistir. Ambule
olmayan dénem de AUSS’lerin varlig1 ve siklig1 yoniinden arastirilmalidir.
Bagta pediatrik tirologlar olmak tizere DMD hastalig: ile ilgilenen tiim saglik
profesyonellerinde AUSS farkindalign olusturulmali ve profesyonellere
yonelik bu konuda egitimler planlanmalidir.

Kardiyolog, gogiis hastaliklar1 uzmani, tibbi genetik uzmani, diyetisyen ve

psikolog gibi DMD’li ¢ocuklarin tan1 ve tedavisinde gorev alan uzmanlarin;
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10.

11.

12.

cocuklart AUSS yéniinden de sorgulayip uygun meslek dallarina yonlendirme
yapmalari Onerilir.

DMD’li ¢ocuklarin en ¢ok zaman gegirdigi meslek grubu olan fizyoterapistler,
cocuklart AUSS yéniinden de degerlendirmeli ve bu dogrultuda aileye uygun
Oneriler vermelidir.

Urolojik semptomlar DMD hastaligindaki diger semptomlar kadar net degildir
ve ailenin direnci ile karsilagilabilir. Dolayisiyla detayli agiklamalar yapilarak
ve ayni semptom i¢in birden fazla soru kullanilarak sorgulanmalidir.

Gelecek caligmalarda ambule olmayan donemde olan DMD’li bireylerde, yas
gruplari karsilastirilarak her AUSS nin degerlendirilmesi dnerilir. Ayrica diger
néromuskiiler hastalik gruplarinda da AUSS sikligi ve AUSS ile iliskili

faktorler incelenebilir.
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8. EKLER
EK 1 - Etik Kurul Onay1
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EK 2 - Aydinlatilmis Onam Formu

ARASTIRMA AMACLI CALISMA iCIN AYDINLATILMIS ONAM FORMU
BAKIMVERENLER iCiN
(Arastirmacmin Agiklamasi)

Duchenne Muskiiler Distrofi tanili ¢ocuklarda alt {iriner sisteme ait semtomlari ve bu semptomlar ile iligkili
faktorleri incelemek istedigimiz yeni bir ¢aligma yapmaktayiz.

Arastirmanm ismi “Duchenne Muskiiler Distrofili Cocuklarda Alt Uriner Sistem Semptomlarinin ve fliskili
Faktorlerin incelenmesi”dir.

Sizlerin de bu ¢aligmaya katilmanizi 6nemsiyor ve 6neriyoruz. Calismaya katilim goniilliilikk esasina dayalidir yani
arastirmaya katilip katilmamakta serbestsiniz. Bu karar1 vermeden once sizi ¢alismamizla ilgili bilgilendirmek
istiyoruz. Bu bilgileri okuyup anladiktan sonra arastirmaya katilmak isterseniz formu imzalayimiz.

Bu calismayt yapmak istememizin nedeni, Duchenne Muskiiler Distrofili ¢ocuklarda sik rastladigimiz ve bu
cocuklarm ve ailelerinin hayat kalitesini etkiledigini diisiindiigiimiiz alt iiriner sisteme iliskin semptomlari ve iliskili
faktorleri derinlemesine incelemek istememizdir. Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi
ve Lokman Hekim Universitesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Ana Bilim Dali ile gergeklestirecegimiz bu
calismaya katiliminiz arastirmanin basarisi i¢in 6nemlidir.

Arastirmaya katilmay1 istemeniz durumunda sizden ¢ocugunuz ile ilgili dogum tarihi, boy, kilo, kardes sayis1 gibi
demografik bilgilerin yan1 sira DMD hastaligina ve tuvalet aliskanliklarina iliskin birkac bilgi isteyecegiz. Alt
tiriner sistem semptomlarini degerlendiren bir anket, gocugunuzun fonksiyonellik seviyesini dlgen bir anket, giinliik
yasam aktivitelerine katilimi dlgen bir anket, ¢ocugunuzun durusunu (postiir) degerlendiren bir anket ve yasam
kalitesi degerlendiren bir anket uygulanacaktir. Ayrica kas kuvvet dl¢iimleri uygulanacaktir. Yiiz yiize yapilacak
olan bu degerlendirmelerin siiresi yaklasik 30-40 dakika siirmektedir.

Tim bu degerlendirmeler sonrasinda elde edilen kayitlar sizlerin ve ¢ocugunuzun kimligi belirtilmeden
ogrencilerin egitiminde veya bilimsel nitelikte yaymlarda kullanilabilir. Bu amaclarin disinda bu kayitlar
kullanilmayacak ve baskalarina verilmeyecektir.

Sizinle ilgili veya ¢ocugunuzla ilgili tibbi bilgiler gizli tutulacak ancak ¢aligmanin kalitesini denetleyen gorevliler,
etik kurullar ya da resmi makamlarca geregi halinde incelenebilecektir.

Bu ¢calismaya katilmamiz icin sizden herhangi bir iicret istenmeyecektir.
Calismaya katldiginiz icin size ek bir odeme de yapimayacakunr.
Degerlendirmeler sirasinda olusabilecek riskler:

Diisiiniilen herhangi bir risk bulunmamaktadir.

Yapilacak degerlendirmelerin ve tedavilerin getirecegi olasi yararlar:

e Cocugunuzdaki ve diger DMD’li ¢ocuklardaki alt iriner sistem semptomlarinin yayginligi ve siddeti
hakkinda bilgi edinebileceksiniz.

e Cocugunuzda alt iiriner sistem semptomlar1 varlig1 hakkinda farkindaliginiz artacaktir.

e  Cocugunuzun degerlendirme siirecinde yaptiklarini detaylica gozlemleme firsati bulacak ve alt {iriner
sistem semptomlari, fonksiyonel seviyesi, pelvik taban kontrolii, postiirii, kas kuvveti, giinliik yasam
aktivitelerine katilimi ve yasam kalitesine dair somut veriler elde edebileceksiniz.

e Degerlendirmeler sonucunda isterseniz konuyla ilgili daha detayli bilgilere ulagabileceksiniz.

Bu calismaya katilmayr reddedebilirsiniz. Bu arastirmaya katilmak tamamen istege baghdir ve reddettiginiz
takdirde size uygulanan tedavide herhangi bir degisiklik olmayacaktir. Yine calismanin herhangi bir asamasinda
onayinizi gekmek hakkina da sahipsiniz.
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(Katilimcinin/Hastanin Beyani)

Sayin Prof. Dr. Tiirkan Akbayrak tarafindan Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi ve
Lokman Hekim Universitesi Saglk Bilimleri Fakiiltesi Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Ana Bilim Dali is birliginde
yapilan tibbi bir aragtirma oldugu belirtilerek bu arastirma ile ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarildi. Bu bilgilerden
sonra boyle bir aragtirmaya “katilimc1” olarak davet edildim.

Eger bu arastirmaya katilirsam hekim/fizyoterapist ile aramda kalmas: gereken bana ait bilgilerin gizliligine bu
arastirma sirasinda da biiyiik 6zen ve saygi ile yaklagilacagina inaniyorum. Arastirma sonuglarinin egitim ve
bilimsel amaglarla kullanimu sirasinda kisisel bilgilerimin 6zenle korunacagi konusunda bana yeterli giiven verildi.

Projenin yiiriitiilmesi sirasinda herhangi bir sebep gostermeden arastirmadan g¢ekilebilirim. (4ncak arastirmacilar
zor durumda birakmamak i¢in arastirmadan ¢ekilecegimi dnceden bildirmemin uygun olacaginin bilincindeyim)
Ayrica tibbi durumuma herhangi bir zarar verilmemesi kosuluyla arastirmaci tarafindan arastirma disi tutulabilirim.
Arastirma igin yapilacak harcamalarla ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir 6deme
yapilmayacaktir. Ister dogrudan, ister dolayl olsun arastirma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana
gelebilecek herhangi bir saglik sorunumun ortaya ¢ikmasi halinde, her tiirlii tibbi miidahalenin saglanacagi
konusunda gerekli giivence verildi.

Arastirma sirasinda herhangi bir sorun ile karsilastigimda; herhangi bir saatte, Prof. Dr. Tiirkan Akbayrak’t 0312
30525 25-170/ 0532 658 72 36 nolu telefondan arayabilecegimi biliyorum.

Bu arastirmaya katilmak zorunda degilim ve katilmayabilirim. Arastirmaya katilmam konusunda zorlayici bir
davranigla karsilasmis degilim. Eger katilmay1 reddedersem, bu durumun tibbi bakimima, tedavi programima ve
fizyoterapist/hekim ile olan iliskime herhangi bir zarar getirmeyecegini de biliyorum. Bana yapilan tim
aciklamalar1 ayrintilariyla anlamig bulunmaktayim. Kendi bagima belli bir diisiinme siiresi sonunda ad1 gegen bu
arastirma projesinde “katilimer” (denek) olarak yer alma kararini aldim. Bu konuda yapilan daveti biiyiik bir
memnuniyet ve goniilliiliik igerisinde kabul ediyorum. imzali bu form kagidinin bir kopyasi bana verilecektir.

Sorumlu arastirmaci:

Adt1 soyadi, unvant: Prof. Dr. Tiirkan AKBAYRAK

Velinin; Goriisme taniginin; Katilimei ile goriisen arastirmaci
Adi soyadi, unvani:

Ad, soyadi: Ad, soyadi:
Adres:

Adres: Adres:
Tel.

Tel. Tel.

) ) Imza :

Imza: Imza:
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ARASTIRMA AMACLI CALISMA iCiN AYDINLATILMIS ONAM FORMU

COCUK iCIN

Sevgili Arkadagim,

Benim adim Prof. Dr Tiirkan Akbayrak. Duchenne Muskiiler Distrofi olan ¢ocuklara yonelik bir arastirma
yaptyoruz. Amacimiz sizlerin daha kolay ve daha kaliteli bir hayat yasamaniz1 saglamak ve bu konuda ¢alismak.
Arastirma ile yeni bilgiler 6grenecegiz. Bu arastirmaya katilmani éneriyoruz.

Arastirmay1 ben ve baska fizyoterapist arkadaglarimla beraber birlikte yapiyoruz. Bu arastirmaya katilacak olursan
senin ve senin gibi bu taniy1 almig diger arkadaslarindaki iseme ile ilgili bazi sorunlari ¢6zmek i¢in ¢abalayacagiz.

Bu arastirmanin sonuglari igemeye iliskin problem yasayan c¢ocuklar igin yararli bilgiler saglayacaktir. Bu
arastirmanin sonuglarmi baska fizyoterapistlere de soyleyecegiz, sonuglari bildirecegiz ama senin admi
sOylemeyecegiz.

Bu aragtirmaya katilip katilmamak i¢in karar vermeden dnce anne ve baban ile konusup onlara danigmalisin. Onlara
da bu arastirmadan bahsedip onaylarini/izinlerini alacagiz. Anne ve baban tamam deseler bile sen kabul
etmeyebilirsin. Bu arastirmaya katilmak senin istegine bagl ve istemezsen katilmazsin. Bu nedenle hi¢ kimse sana
kizmaz ya da kiismez. Once katilmay1 kabul etsen bile sonradan vazgegebilirsin, bu tamamen sana bagl. Kabul
etmedigin durumda da fizyoterapistler muayene ve diger islemlerde sana énceden oldugu gibi iyi davranir, 6nceye
gore farklilik olmaz.

Aklina simdi gelen veya daha sonra gelecek olan sorulart istedigin zaman bana sorabilirsin. Telefon numaram ve
adresim bu kagitta yaziyor. Bu arastirmaya katilmayi1 kabul ediyorsan asagiya liitfen adin1 ve soyadini yaz ve imzant
at. Imzaladiktan sonra sana ve ailene bu formun bir kopyas1 verilecektir.

Sorumlu aragtirmacinin adi, soyadi, unvani: Tiirkan AKBAYRAK, Profesor

Adres: H.U. Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Samanpazari-Ankara

Telefon: 0532 658 72 36 Tarih:
Cocugun; Velisinin; Katilimei ile goriisen arastirmaci
Adi soyadi, unvani:
Adi, soyadi: Adi, soyadi:
Adres:
Adres:
. Tel.
Imza: Tel.
. Imza :
Imza:
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EK 3 - Genel Degerlendirme Formu

e Ad-Soyad: Dogum tarihi:
e Boy: Kilo: BKi:

e Dominant taraf:

o Genetik test (DNA analizi): Yapildi [ Yapilmadi [

Yapildi ise sonucu:
Yapildi ise tarihi (tan1 alma yasi):
e Kas biyopsisi: Yapildi [J Yapilmadi [
Yapildi ise sonucu:

e Kardes sayisi: Kacinci cocuk oldugu:
e Anne-Baba arasinda akrabahk: Var 0O Yok O

Varsa derecesi:
e Steroid kullammi: Var [O Yok O
Varsa steroide basladigi tarih/yas:
e Kullandig ortez:
Varsa kac yildir:

e Skolyoz varh@ (varsa tani yili, derecesi):
e Hastanmin su anki durumuna en uygun olan cevabu isaretleyiniz.

Hasta hem evde hem sokakta yardimsiz yiiriiyebiliyor [
Hasta sadece evde yardimsiz yiiriiyebiliyor [

Hasta hem evde hem sokakta yardimla yiiriiyebiliyor [
Hasta sadece evde yardimla yiiriiyebiliyor [

Hasta yiirliyemiyor ancak bagimsiz oturabiliyor []

Hasta ylirtiyemiyor ve bagimsiz oturamiyor [1

e Hikaye:

e Suandaki sikayeti:
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e  Fonksiyonel durumu:

O Devamli tekerlekli sandalye kullaniyor

O Tekerlekli sandalyeyi yalmzca digsarida kullaniyor
O Destekli yiiriiyebiliyor

O Bagimsiz yiiriiyebiliyor

e Tekerlekli sandalye kullaniyorsa kullanmaya basladigi yas: ..............
e Tuvalet ahiskanhg:

O Tuvaleti kullantyor [0 Lazimhigi kullaniyor [0 Bez kullamiyor [0 Kateter
kullaniyor

¢ Su anki durumuna en uygun olan cevabi isaretleyiniz.

[0 Tuvalete bagimsiz yiiriiyerek gidiyor

[0 Tuvalete destekle (tutunarak, birinin yardimu ile, ortez ile) yiirtiyerek gidiyor
LI Tuvalete kucakta taginarak gidiyor

[ Tuvalete tekerlekli sandalye ile gidiyor

[0 Tuvaleti kullanmiyor (bez vs)

e Tuvalet egitimi yasi:

O Egitimi yok [ Egitimi var ..................... yasinda

e Urologa gidildiyse iirolog yorumu (iiroflowmetre vs):

e Agriicin en dogru konumu isaretleyiniz. Agr1 varsa agriyan bolge:

hig ag|r1 yok dayanilmaz agri

e Yorgunluk icin en dogru konumu isaretleyiniz.

| I
hig yorlgunluk yok siddetli yorgllmluk

e Diisme Degerlendirmesi
Diisme sikhig: ........... kez/glinde  ........... kez/hafta
Diisme nedeni: Yorgunluk o Takilma o Sebepsizo Diger o

Nerede diisiiyor? Ev i¢ci O Evdisio
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EK 4 - iseme Bozukluklar1 Semptom Skoru

s

Gocugunuz giindiz idrar
kagirryor mu ?

Hayir Bazen

Kagirmaz

Ginde 1-2 kez

Her zaman

3

Gocugunuz gindiiz idrar
kagirtyorsa ne giddette idrar
kagiriyor ?

Damla-damla
islak

Sadece kilot

Pantolon tamamen

islak

Gocuguruz gece idrar
kagirtyor mu ?

Hayir Haftada 1-2
Kagirmaz gece

Haftada 3-5

gece

Haftada 6-7
gece

~ 1

4

3

Cocugunuz gece idrar
kagiriyorsa ne giddette idrar
kagirtyor ?

¢amagiri veya Pijamasi islanir

Yatak islanir

4

Cocugunuz giinde kag kere
tuvalete ¢is yapmaya gider?

7

den fazla

7 den az

Cocugunuz igerken ikinir m1 ?

Hayir

Gocugunuz igerken agrisi
oldugunu sayler mi ?

Hayir

LY,

Gocuguruz igerken bir baglayip

bir durarak ¢igini yapar mi?

Hayir

0

Cocuguruz gigi bitince tekrar
tuvalete gidip ¢igini yapar mi?

Hayir

10.

Gocugunuz aniden giginin
geldigini soyleyip hizla tuvalete
koguyor mu?

Hayir

Evet

11.

Gocugunuz oyun sirasinda bir
kenara diz Gstd ¢ékidp idrarini
tutmaya caligiyor mu?

Hayir

Evet

12

. Cocugunuz cigi geldiginde

tuvalete yetigemeden cisini
altina kagiriyor mu?

Hayir

13.

Gocugunuzun kabizhig var mi?

Hayir

L¥,

HAYAT KALITESI

Gocugunuzda yukarida sayilan
sikayetlerden bir veya birkagi varsa
bu aile, okul ve sosyal yasantisini ne
kadar etkiliyor?

Evet az
etkiliyor

Hayir

Evet

Evet ciddi

Etkilemiyor

etkiliyor

etkiliyor

3
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EK 5 - New York Postiir Degerlendirme Anketi

i
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EK 5 - Devami
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EK 6 — Barthel Indeksi

Parametreler Hastanin degerlendirilmesi Skor
Tam bagimsiz yemek yemek icin gerekli aletleri kullanabilir. Q1
Beslenme Bir miktar yardima ihtiyag duyar. Qs
Tam Bagimlidir. Qo
Yik Hasta yardimsiz olarak kiivette yikanabilir, dug alabilir ya da keselenebilir. Qs
S Yardima ihtiyaci vardir Qo
Kendioe ok Elini yiiz(inii yikayabilir dislerini firalayabilir, tirag olabilir, makyaj yapabilir. Qs
Kisisel bakimda yardima ihtiya duyar. Qo
Hasta giyinip soyunabilir. Ayakkabi baglanini ¢6zebilir. Q1w
Giyinip Soyunma Yardima gereksinim duyar (Isin en az %50'sini kendisi yapabilmelidir.) as
Tam Bagimlidir. Qo
Suppozituvar kullanabilir ya da gerekirse lavman yapabilir. Q1w
Bagirsak Bakimi Hasta belirtilen aktiviteler igin yardima gereksinim duyar. Qs
inkontinansi mevcuttur. Qo
Hasta gece ve glindiiz mesanesini kontrol edebilmelidir. Sonda bakimini bagimsiz an
bir sekilde kendisi yapabilmelidir.
Mesane Bakimi Bazen tuvalete yetisemez ya da siirgiiy(i bekleyemez altina kaginr. as
inkontinandir veya kateterlidir ve mesanesini kontrol edemez. Qo
Duvardan ya da bardan destek alabilir tuvalet kagidini kendi kullanabilir. Q10
Tuvalet Kullanimi Elbiselerini giyip gikarmak, tuvalet kagidini kullanmak icin bir miktar yardim Qs
Tam Bagimlidir. Qo
Tam bagimsizdir. Qs
Tekerlekli Sandalyeden Gegisler sirasinda minimal yardim alir (sozel veya fiziksel). Qw
Yo‘;.arg:s:l;;m Tek bagina yatakta oturma pozisyonuna gegebilir ama gegis icin yardim alir. Qs
Tam Bagimlidir. Qo
Hasia yardimsiz oiarak 45 metre yuruyebiiir. Bireys, basion, koituk degnegi, yuriieg
g Dmgymeyd‘ :;;Islta:kal:::i; ;?(I’rlen)"; ::I:I:z:;amk:i:;mip acabilmeli, oturup kalkabilmeli, mekanik Qs
§ Hasta bir kiginin s6zel veya fiziksel yardimiyla 45 metre yiriiyebilir. an
s  Tekerlekii sandalyeyi  Hasta yiiriiyemez ama tekerlekli sandalyeyi kullanabilir. Hasta késeleri donebilir. s
kullanabilme Yataga, tuvalete yanasabilir.
(uygunsa) Tekerlekli sandalyede oturabilir ancak kullanamaz. Qo
Bagimsiz inip gikabilir, ancak destek kullanabilir (tirabzan, baston, koltuk degnegi...) Q1w
Merdiven inip <;|lrmo Hasta yukardaki isleri yapmak icin yardima veya gozetime ihtiyag duyar. as
Yapamaz. Qo
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EK 7 — Hastadan Alinan Onam Formu

HASTADAN ALINAN ONAM FORMU

Fizyoterapist Demet OZTURK tarafindan ¢ekilmis olan fotograflarimin,
“Duchenne Muskiiler Distrofili Cocuklarda Alt Uriner Sistem Semptomlarinin
ve Iliskili Faktorlerin Incelenmesi” isimli tez ¢alismasinda, ¢alisma ile ilgili
makalelerde ve bildirilerde, gozlerim goriinmeyecek sekilde, egitim amach

kullanilmasina izin verdigimi beyan ederim.

Tarih:
Ad-Soyad:

Imza:
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EK 8 — Aileden Alinan Onam Formu

AILEDEN ALINAN ONAM FORMU

Fizyoterapist Demet OZTURK tarafindan ¢ekilmis olan ¢ocugumun
fotograflariin, “Duchenne Muskiiler Distrofili Cocuklarda Alt Uriner Sistem
Semptomlarmin ve iliskili Faktorlerin Incelenmesi” isimli tez ¢alismasinda,
caligma ile ilgili makalelerde ve bildirilerde, ¢ocugumun gozleri goriinmeyecek

sekilde, egitim amacl kullanilmasina izin verdigimi beyan ederim.

Tarih:

Ad-Soyad:

Imza:

83



EK 9 — Orjinallik Ekran Ciktist
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EK 10 - Dijital Makbuz
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